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Blalock-Taussig Santi Sonrasinda Gelisen Bir Horner Sendromu
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Horner sendromu sempatik impulslarin hipotalamustan géze dek herhangi bir lokalizasyonda devamliliginin bozulmasi sonucu ortaya ¢ikan okiilo-
sempatik parezi durumudur. Sempatik lifler dilatatdr pupilla kasini, superior tarsal, inferior tarsal ve orbital diiz kaslari, ayrica yiiziin o tarafindaki
ter bezlerini ve damarlar innerve eder. Tek tarafli Horner sendromunda ayni taraf gozde hafif-orta siddette pitozis, miyozis, tutulan liflere bagh ol-
mak lizere ylizde anhidroz ve enoftalmus goriiliir. Horner sendromu kazanilmig veya konjenital olarak ortaya gikabilir. Beyin sapi, servikal spinal
kord veya karotid arterin komsulugunda bulunan sempatik pleksustaki sempatik sinir sistemini tutan vaskiiler, demiyelinizan, timdral ve irritatif her-
hangi bir lezyon Horner sendromuna neden olabilir. Erigkinlerde akut iskemik inme nedenli beyin sapi zedelenmeleri Horner sendromunun en sik
sebepleri iken, cocukluk yas grubunda periferik nedenli Horner sendromlari daha sik gdriilmektedir. Bu yazida ventrikiiler septal defekt, pulmoner
atrezi, konfluen hipoplazik pulmoner arterler, patent duktus arteriozus ve major aortopulmoner kollateral arter nedeniyle sol Blalock-Taussig santi
uygulanmasindan sonra ortaya ¢ikan Horner sendromlu bir siitcocugu sunulmus ve bu olgu nedeniyle Horner sendromunun tani ve ayirici tanisi
vurgulanmak istenmistir.
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Cutis Laxa Sendromu Olan Bir Olguda Periferik Pulmoner Arter Stenozu
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Cutis Laxa, nedeni tam olarak bilinmemekle beraber, anormal elastin metabolizmasina bagl olarak azalmis dermal elastin icerigi sonucu, cildin
elastik yapisinin bozuldugu ve kivrim yerlerinde sarkmalarin goriildiigii nadir bir konnektif doku hastaligidir. Kalitsal ve edinsel formlari mevcuttur.
Kalitsal formlari otozomal dominat, otozomal resesif ve x'e bagl dominant gegis olarak kendinin gésterir. Klinik tablo ve kalitsal gecis dzellikleri he-
terojenite gostermektedir. Otozomal dominant form benign seyirlidir, primer olarak cilt tutulumu vardir. Eer herhangi bir sistemik komplikasyon ge-
lismez ise normal yasam siiresi beklenebilir. Otozomal resesif form ise siklikla diger sistemleri de tutar. Kardiyovaskiiler sistemde de kardiyomega-
li, konjestif kalp yetersizligi, aortik anevrizmalara yol acabilir. En sik gdriilen kardiyak anomaliler, aortik anevrizma, pulmoner arter hipoplazisi ve
stenozu, periferik pulmoner arter stenozudur. Ufiiriim duyulmasi nedeni ile poliklinigimize basvuran, ciltte gevseklik ve kivrim yerlerinde sarkmalar
izlenen, kardiyak incelemesinde 3/6 sistolik ejeksiyon {ifiirimii duyulan 1,5 yasinda erkek hasta, fenotipik 6zellikleri nedeni ile cutis laxa olarak de-
gerlendirildi. Ekokardiyografisinde sag pulmoner arterde 85 mmHg gradient élgiilen, ve periferik pulmoner arter stenozu konulan hastaya kateteri-
zasyon ve anjiyografi planlandi. Vaka nadir olmasi nedeni ile sunuldu.
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Noonan Sendromu ve Yaygin Bilateral Pulmoner Arteriovenéz Fistiil: Olgu Sunumu
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Noonan sendromu, otozomal dominant gecisli ancak sporadik vakalarin da bildirildigi bir sendromdur. Karakteristik 6zellikleri, tipik kraniofasial go-
riinim, konjenital kalp anomalileri, ortopedik anomaliler, psikomotor gerilik ve biiyiime geriligidir. En sik goriilen kalp anomalileri arasinda, pulmo-
ner kapak stenozu, patent duktus arteriyosuz, periferik pulmoner stenoz, septal defektler, ve sol ventrikiil diffiiz veya septal hipertrofisi sayilabilir.
Ayrica nadiren serebral arteriovendz malformasyon da hastalija eslik edebilir. Siyanoz ve biiyiime geriligi nedeni ile 14 yasinda poliklinigimize bas-
vuran, fizik incelemesinde, siyanoz, tipik yliz gériinimii, simian ¢izgisi, kulak anomalisi, kulak 6niinde ‘skin tag’, pektus karinatusu, kubitus valgus
deformitesi, sol inguinal hernisi, sol inmemis testis operasyonuna bagli insizyon skari, hafif-orta mental retardasyonu olan ve kardiyak inceleme-
sinde aort odaginda 2/6 sistolik ejeksiyon iifiirlimii duyulan hasta, bu bulgular ile noonan sendromu olarak degerlendirildi. Transtorasik ekokardi-
yografide hafif AS saptanan hastanin, siyanozunu agiklamaya ydnelik yapilan kontrast ekokardiyografisi pulmoner arteriovendz fistiil Iehine yorum-
landi. Taniyr dogrulmak icin yapilan kalp kateterizasyonu ve anjiyokardiyografide yaygin bilateral pulmoner arteriovevdz fistiil saptanan hasta, lite-
ratlirde Noonan ve pulmoner arteriovendz fistiil birlikteligini gésteren ilk vaka olmasi agisindan sunuldu.
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