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uodenum iiglincii kisminin aorta ve superior me-
D senterik arter (SMA) arasinda stkigmast sonucu

ortaya ¢ikan klinik semptom ve bulgular SMA send-
romu olarak tanimlanir. Bu sendrom ayrica arterio-mezente-
rik arter sendromu, kronik duodenal ileus, cast sendromu,
mezenterik kok sendromu, intermittant arterio-mezenterik
tikaniklik ve Wilkie sendromu olarak da isimlendirilir (1,2).
Ik defa 1842 yilinda Avusturya’li profesor Card von Rokitans-
ky tarafindan hazirlanan anatomi kitabinda bu hastaliktan
bahsedilmistir (3). Daha sonra literatiirde bir ¢cok vaka bildi-
rilmigtir. Wilkie 1927 yilinda 75 vakadan olusan genis bir seri
bildirmistir. Bu nedenle bu sendroma Wilkie sendromu ismi
de verilmigtir. Daha sonra 1950 ile 2006 yillart arasinda vaka
sunumu, orijinal makale ve derleme seklinde olmak {izere
toplam 330’dan fazla makale yayinlanmistir. Bununla bera-
ber, halen ¢ogu klinisyen bu hastaliktan yeterince haberdar
olmayip, hastalarin cogu uzun siire devam eden karin agrist
sikayetlerinden sonra tani alir (1).

EPIDEMIYOLOJI

Radyolojik caligmalara gtre SMA sendromunun  insidanst
%0.2 ile %0.78 arasindadir (4,5). Genel popiilasyonda insi-
dans %0.0024 ile %0.34 arasinda bildirilmistir (2). Ancak zi-

hinsel oziirlii cocuklar ve kronik bakim gerektiren bireyler
arasinda daha yiiksek oranlarda goriilmektedir. Ayrica daha
biiyiik cocuklarda ve ergenlik ¢aginda olanlarda diger yas
gruplarina gore daha yiiksek rakamlar bildirilmigtir. Ozellikle
bu yas grubunda hizli gelisim ve boy uzamasi oldugu halde
ayni oranda yag dokusu artisinin olmamast nedeniyle hastali-
gin daha fazla goriildiigii diistiniilmektedir (2).

SMA sendromunun bayanlarda daha fazla goriildiigii ve va-
kalarin tigte ikisinin 10 ile 39 yaslart arasinda oldugu bildi-
rilmigtir. Ozellikle bu sendromun gelisiminde Snemli bir
risk faktorii olan skolyoz cerrahisinin ¢ocukluk ve erginlik
caginda yapilmasinin bu sendromun bu yaglarda daha faz-
la goriilmesinde etkili oldugu diistiniilmektedir (1,6). Vaka
sunumlarmin ¢ogunda bu sendromun skolyozla iligkili ol-
dugu bildirilmistir. Skolyoz cerrahisi sonrast vakalarin %0.5
ile 2.4’tinde SMA sendromu gelistigi goriilmistiir (1). Ano-
reksiya nervosanin bayanlarda daha fazla goriilmesinin bu
sendromun bayanlarda daha fazla goriilmesine neden oldu-
gu ileri stirtilmisttir (7). Bununla beraber son zamanlarda bu
sendromun 6zellikle zeka 6ziirlii erkek ¢ocuklarda daha fazla
oldugu bildirilmistir (8). Ancak hastaligin tanisinin zor olmast
tiim toplumdaki insidansint belirlemeyi zorlagtirmaktadir (2).
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ANATOMI

SMA sendromu aortomezenterik acinin daralmasina ve buna
baglt olarak, duodenumun nisbeten hareketsiz olan ve me-
zenter kokii ile caprazlasan, duodenumun en uzun ve en dar
bolimi olan tiglinct kisminin damarlar tarafindan sikigtiril-
masina bagl olarak gelisir. SMA birinci lumbar vertebra se-
viyesinde, pankreas boyun kisminin arkasinda aortadan dar
aciyla cikar. Sol renal ven columna vertebralisi bu seviyede
caprazlar. Pankreasin uncinate processusu ve lenfatik doku
ile beraber retroperitoneal yag dokusu SMA'i destekleyerek
aorto-mezenterik aginin fizyolojik sinirlarda kalmasini sag-
lar. Duodenum {iclincli kismiyla beraber aorto-mezenterik
aralikta seyreden sol renal venin de sikismast ‘nutcracker
sendromu’ olarak bilinen venoz hipertansiyona sebep olur
(9). Aorta ile SMA arasindaki aci 25 ile 60 derece arasinda de-
gisip (5,10), ortalama 45 derece civarindadir (6). Radyolojik
olarak ortalama aorto-mezenterik mesafe 10 ile 28 mm ara-
sinda degisir (10).

PATOGENEZ

SMA sendromu duodenum {iclincii kisminin superior me-
zenterik arter ve/veya onun dallart ile aorta ve kolumna ver-
tebralis arasinda (L2 veya L3 hizasinda) sikigmasina baghdir.
Aorto-mezenterik aci genelde 6 ile 16 dereceye ve aorta ile
SMA arasindaki mesafe 2 ile 8 mm'’ye kadar diismisttir (10-
12). Vakalarin ¢ogunda SMA duodenumu sikistirir. Fakat
bazt vakalarda bu sikisma orta kolik arterlere baglidir (13).
Duodenumdaki tikaniklik aralikls, kismi veya tam, akut veya
kronik olabilir (14). Duodenal tikaniklik geriye dogru olarak
duodenal staza, tikanikligin proksimalindeki duodenum ve
midede genislemeye, mideye dogru safra refliisiine sebep
olur. Vakalarin yaklagik %15 ile 20’sinde peptik tlser gelisi-
mine sebep olur (1). Literatiire gtre bu sendroma yol acan
faktorler konjenital veya akkiz olabilir. Vakalarin %40.4'tinde
herhangi bir sebep bulunamamustir (15). Bircok konjenital
sebebin duodenal sikismaya yol actig1 bildirilmistir. Konjeni-
tal olarak kisa mezenter varlig, anormal yerlesimli supreior
mezenterik arter veya onun dallarinin varligi, sag kolonun
asirt derecede mobil olmasi, intestinal malrotasyon, duo-
denumun Treitz ligamenti tarafindan anormal olarak daha
yliksege fikse edilmis olmast bu sendromun gelisiminde et-
kili olabilen konjenital sebeplerdir (14). Treitz ligamentinin
kisa olmast durumunda duodenumu yukart dogru ¢ekerek,

duodenumun aorta ile superior mezenterik arter arasinda
stkismasina ve duodenum ile jejunum arasindaki acinin da-
ralmasina sebep olur (2). Her ne kadar bu sendromun gelisi-
minde etkili olan bir gen saptanmamus olsa da, ilk defa 2001
ytlinda aynt yumurta ikizlerinin ikisinde de SMA sendromu
bildirilmigtir (15).

Aorto-mezenterik acinin sonradan daralmasina neden olabi-
len klinik durumlar akkiz sebepler olarak kabul edilir. Normal
kosullarda retroperitoneal yag dokusu ve lenf dokusu SMA'in
altinda yastik gorevi yaparak, onu columna vertebralisten
uzak tutar ve boylece duodenumun aorta ile superior me-
zenterik arter arasinda sikismasini engeller. Fazla kilo kaybi
retroperitoneal yag dokusu ve lenf dokusunun miktarint
azaltarak SMA sendromu igin bir risk olusturur. Anoreksiya
nervosa, yaniklar, obezite cerrahisi, pulmoner tiiberkiiloz ve

Tablo 1. Superior mezenterik arter sendromu gelisi-
mine yol agabilen klinik durumlar

Asirn zayiflatan hastaliklar
Kanser
Serebral palsi
Parapleji
Joévenil romatoit artrit
Kardiyak kaseksi
ilac bagimiiligy

Travma
Yaniklar
Beyin travmasi
Coklu travma

Alim bozukluklar
Anoreksiya nervosa
Malabsorbsiyon

Postoperatif durumlar
Bariatrik cerrahi
Proktokolektomi ve ileoanal pos anastomozu
Nissen fundoplikasyonu
Aortik anevrizma onarimi
Skolyoz cerrahisi

Anatomi ve konjenital anomaliler
Yiksek yerlesimli Treitz ligamenti
intestinal malrotasyon ve peritoneal yapisikliklar
Superior mezenterik arterin normal yerinin daha altindan ¢ikmasi
Artmis lumbar lordoz varligs
Lokal patoloji
Mezenterden gelisen tumorler

Dissekan aort anevrizmasi
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kardiyak kageksi gibi durumlar retroperitoneal yag dokusunu
azaltarak SMA sendromu icin risk olustururlar. Bazi vakalarda
artmug lumbar lordoz, guadriplejik vakalarda uzamug sirt st
pozisyonda kalma, karin 6n duvart kaslarinin gevsekligine
bagli olarak ortaya cikan visceroptosis gibi durumlar da SMA
sendromuna sebep olabilir (1).

Aorto-mezenterik aciyt degistiren cerrahi girisimler SMA
sendromuna sebep olabilir. lleo-anal anastomozla beraber
yapilan proktokolektomi islemi ince barsaklari gererek aor-
to-mezenterik aginin daralmasina ve SMA sendromunun geli-
simine sebep olabilir (16). Skolyoz cerrahisi sonrast columna
vertebralisin nisbi olarak uzamasi aorto-mezenterik acinin
daralmasina sebep olabilir (6).

Siddetli beyin ve/veya spinal kord travmast sonrast gelisen
SMA sendromu vakast bildirilmistir. Spinal kord yaralanmast
olgularinin %0,53"tinde SMA sendromu gelistigi bildirilmistir
(17). Bu vakalarda SMA sendromu gelisiminin mekanizmasi
tam olarak bilinmemekle beraber, bu vakalarda ani gelisen
asirt kilo kayby, spinal deformite olusmast, uzamug sirtiistii
pozisyonda yatma ve karin duvari tonusunun azalmast sug-
lanan faktorlerdir (18). Superior mezenterik arter sendromu
gelisimine yol acabilecek durumlar Tablo 1’de verilmistir.

Sol renal venin aorto-mezenterik acida sikismasina bagli ola-
rak gelisen ve nutcracker sendrom olarak bilinen durumda
da duodenumda sikisma goriilmekle beraber, bu sendromun
SMA sendromundan ayirt edilmesi gerekir (1). Nutcracker
sendromunda gastrointestinal semptomlar siklikla griilmez.
SMA sendromundan farklr olarak nutcracker sendromu tipik
olarak erkeklerde kendini sol tarafta varikosel ile ve kadinlar-
da anormal menstriiasyon veya pelvik konjesyon sendromu,
karin agrist veya sol yan agrist, ayakta kalmaya tahammiilsiiz-
liik, kronik yorgunluk veya hematiiri ile kendini gosterir (2).

KLINIK

Duodenumdaki tikanikhigin siddetine ve sebebine baglt
olarak hastalarda siklikla uzun stireden beri devam eden ve
aralikli alevlenen karin rahatsizhig: sikayetleri vardir. Nadiren
bazi vakalarda semptomlar akut olarak baglayarak tam ileus
gelisimi seklinde kendini gosterir (19,20). Spinal kord ze-
delenmesi olan vakalarda (17) ve skolyoz cerrahisine alinan
vakalarda (6) semptomlar genellikle ilk haftada ortaya cikar-
ken, yanik vakalarinda genellikle ikinci haftadan sonra ortaya
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cikar. Obiir sebeplere bagli gelisen vakalarda ise tanidan dnce
aylar (21,22) ve yillarca (23,24) stiren semptom hikayesi var-
dir. On sekiz vakalik bir cocuk hasta serisinde goriilen semp-
tomlar ve beraberinde olan ko-morbid durumlar Tablo 2'de
gosterilmigtir (21).

Akut vakalarda mide ve duodenumda genislemeyle beraber
bulanti, kusma ve karin agrisi gibi tist gastrointestinal sistem
tikanikligi belirtileri vardir (21,25,26). Semptomlar yemekle
artig gosterirken, diz-dirsek, yliz tistli ve sol yana yatma pozis-
yonlartyla azalmaktadir. Ancak pozisyonel rahatlama olmama-
st SMA sendromunu diglamaz. Ayrica karin agrist genellikle
gobegin sol Uist kismina lokalize olup, elle bu bolgeye bastir-
makla biraz azalma olabilir (2,27,28).

Kronik SMA sendromu kendini uzun siire devam eden, ara-
liklr olarak yemeklerden sonra gelen karin agrist ve karinda
rahatsizlik hissi, kilo kaybi, bulanti ve safrali kusma seklinde
gosterir. Ozellikle agir1 zayiflamayla beraber olan durumlarda
goriilen SMA sendromu kendini daha ¢ok kronik semptom-
larla gosterir (29).

Tablo 2. SMA sendromlu 18 vakada gérulen semp-
tomlar ve ko-morbid durumlar

Semptom veya bulgu Hasta sayisi (%)

Yemek sonrasl karinda rahatsizlik 12 (%66,7)
Karin agnsi 11 (%61,1)
Erken doyma 9 (%50)
Istahsizlik 8 (%Lh)
Bulanti 6 (%33,3)
Kusma 6 (%33,3)
Epigastrik yanma 3(%16,7)
Refll 3(%16,7)
Ko-morbid durumlar

Kilo kaybi 9 (%50)
Gelisme geriligi 4 (%22.2)
Alkalen reflil gastropati 3(%16,7)
Akut gastrik mukozal lezyonlar 3(%16,7)
Depresyon 2(%11,1)
Refli &zofajitis 2(%11,1)
Mide Ulser 1 (%5,6)
Anoreksiya nervosa 1 (%5,6)
Spastik kolon 1 (%5,6)
Skolyosis 1 (%5,6)
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TANI

SMA sendromunu destekler klinik semptomu olanlarda spe-
sifik radyolojik tetkikler yapilarak tant dogrulanmalidir. Diiz
karin grafisi, baryumlu st gastrointestinal sistem grafisi,
bilgisayarlt tomografi (BT), BT anjiografi, magnetik rezonans
(MR) anjiografi, ultrasonografi ve endoskopi SMA sendromu
tanisinda kullanidmustir (1).

Diiz karin grafisinde duodenum ve midede gaz gortilmesi
SMA sendromunu destekleyen nemli bulgulardir (14).

Baryumlu grafi tanida 6nemli rol oynar. Duodenum proksi-
malinde genislemeyle beraber, tiglincli kisimda baryumun
aniden kesilmesi SMA sendromunun klasik, fakat spesifik
olmayan bir bulgusudur. Baryumlu grafide goriilen asagidaki
kriterler SMA sendromu tanist igin onemli kriterlerdir:

1. Midede genislemeyle beraber olan veya olmayan duode-
num birinci ve ikinci kisminda genisleme olmasy;

2. Duodenum {iclincii kisminda obliq veya vertikal tarzda ani
distan basiya bagl tikaniklik olmast;

3. Tikanikligin proksimalinde antiperistaltik akim olmas;
4. Mide ve duodenumda baryum gecisinin 4-6 saat gecikmesi;

5. Yiiz stii, diz-dirsek pozisyonu ve sol yan tarafa yatmakla
tikanikhigin azalmast (30,31).

Kontrastlt BT anjiografi aorto-mezenterik agtys, aorta ile SMA
arasindaki mesafeyi, yag dokusunun miktarimi, duodenum-
daki tikanikhigin yerini ve tikaniklik proksimalindeki genis-
lemeyi gostermesi nedeniyle SMA sendromunun tanisinda
kullanilan en 6nemli tani yontemi olarak kabul edilir. BT"in
ayrica tikanikliga sebep olabilecek tiimor ve anevrizmayi
da ayirt edebilmesi diger tant yontemlerine gore onemli bir
avantaj saglar. Aorto-mezenterik agt ve aorta ile SMA arasin-
daki mesafenin saptanmasinda BT anjiografi ve MR anjiografi
esdeger olarak kabul edilir (32). Aorto-mezenterik acinin 22-
25 dereceden kiiciik ve aorta ile SMA arasindaki mesafenin 8
mm’den daha az olmasinin SMA sendromu semptomlartyla
dogrudan iliskili oldugu bildirilmigtir (10,33). SMA sendro-
munun en az bir semptomunu gostermesi bakimindan aor-
to-mezenterik aginin <22 derece olmasinin %42.8 duyarliligt
ve %100 ozgiilliigii oldugu ve aorta ile SMA arasindaki mesa-
fenin <8 mm olmasinin %100 duyarliligi ve 6zgiilliigii oldu-
gu bildirilmistir (33).

Duodenumdaki ltimen ici patolojiye baglt tikanikligr disla-
mak i¢in SMA sendromu diisiiniilen vakalarda tist endoskopi
yapilmalidir. Endoskopide duodenum birinci ve ikinci kisim-
larinda ve midede genisleme olmasi, duodenal ve gastrik {l-
ser varligi, alkalen reflii gastrit varligi SMA sendromu tanisini
destekleyen bulgular olabilir (1,2).

TEDAVI

Anevrizma, kitleye bagli distan bast veya acil cerrahi girisim
gerektiren diger klinik durumlarin olmamast durumunda,
SMA sendromu tedavisi icin baglangicta konservatif medikal
tedavi Onerilir (1,2). Medikal tedavinin esas amact mezente-
rik yag dokusunu arttirmak ve duodenum tiglincti kisminda-
ki stkismay1 gidermektir. Akut olarak gelisen SMA sendromu
varliginda, sivi ve elektrolit dengesi saglanmasi, nazogastrik
sondayla gastrik ve duodenal dekompresyon saglanmast,
hastanin yiiz iisti veya sol yan pozisyonuna getirilmesi et-
kili bir tedavi yaklasimidir (26,28,34,35). Daha Oncesine ait
aylarca siiren sikayetleri olup akut alevlenme gosteren va-
kalarda konservatif tedaviye cevap verme ihtimali diistiktir.
Genel durumu bozuk, beslenme bozuklugu belirtileri olan ve
yash hastalarda endoskopik olarak tikanikligin distaline na-
zojejunal tiip yerlestirilerek enteral beslenme saglanmalidir.
Jejunal tiip yoluyla enteral beslenme saglanmast ile beraber
parenteral beslenme yapilmasi basarili bir tedavi yaklagimi-
dir (1,2,17). SMA sendromu olan 18 ¢ocuk vakaya ortalama
45 (18-365) giin medikal tedavi uygulanmig ve bu tedavi ile
13 (%72.2) vakada semptomatik diizelme saglanmigtir. An-
cak, medikal tedaviye cevap veren bu 13 hastanin 4’iinde
semptomlar daha sonra tekrarlamigtir. Bu calismada yaklasik
olarak 6 haftalik medikal tedaviye ragmen diizelme goriilme-
yenler cerrahiye aday olarak bulunmustur (21).

Konservatif tedavinin bagarisiz oldugu durumlarda cerrahi
tedavi endikasyonu vardir. Medikal tedavi igin kesin bir siire
olmamakla beraber, semptomlarin diizelmesi 2 ile 12 giin
arasinda olabilir. Duodenumda gelisen asir1 dilatasyon ve
atoni nasogastrik dekompresyona ragmen gastrointestinal
fonksiyonlarin normale dénmesini geciktirebilir (1).

SMA sendromunun tedavisinde bircok cerrahi girigim sekli
Onerilmistir. - Gastrojejunostomi, duodenojejunostomi ve
Stron’s opreasyonu kullanilan baglica cerrahi tekniklerdir
(1,2). Duodenojejunostomi ilk defa Stavely tarafindan 1908
yilinda yapilmig olup, basart orani yaklasik %80 civarinda olan
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ve en fazla tercih edilen tedavi yontemidir (1). Glinimiizde
duodenojejunostomi, gastrrojejunostomi ve Strong’s ameli-
yatina tercih edilen ve en iyi sonug veren ameliyat yontemi
olarak kabul edilir.

Gastrojejunostomi yeterli gastrik dekompresyon saglamakla
beraber, duodenal tikanikligi tam olarak gidermediginden,
semptomlarin devam etmesine ve bazi vakalarda tekrar du-
odenojejunostomi igleminin yapilmasint gerektirebilir (36).
Duodenal tikanikligin devam etmesi kdr-loop sendromuna,
safra refliistine ve iilser gelisimine sebep olabilir.

Strong tarafindan ilk defa tarif edilen cerrahi girisimde (37)
Treitz ligamenti ayristirilarak duodenumun ticiincii ve dor-
diincii parcalart asagr dogru serbestlestirilir ve boylece aorta
ile SMA arasinda duodenumun sikismast 6nlemis olur. Duo-
denumun anatomik yapisinin bozulmamasi, daha az invaziv
olmast, daha hizli ve daha giivenilir olmast bu islemin Gnemli
avantajlaridir (37,38). Ancak, baz1 vakalarda goriilebilen yapi-
sikliklar ve damarsal anomaliler nedeniyle baz1 vakalarda du-
odenum mobilizasyonunun imkansiz olmast iglemin baglica
dezavantajlaridir.

SMA SENDROMU OLAN VAKALARIMIZ
Vaka-1

Daha once saglikli olan 20 yasindaki kadin hasta, gecirdigi
ruhsal travmaya bagli olarak yaklasik 8 kilo zayiflamadan son-
ra, yemeklerle gelen karin agrisi, bulanti ve kusma sikayetleri

Resim 1. Superior mezenterik arter sendromu tanisi ko-
nulan hastada ayni zamanda sol renal venin superior me-
zenterik arter ve aorta arasinda sikistigi (okla gosterilmis)
ve buna bagll olarak renal venin genisledigi géruimekte
(Nutcracker sendromu).
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ile hastanemize miiracaat etti. {lk miiracaatinda spesifik pa-
toloji saptanmayarak semptomatik tedavi verilerek ayaktan
takibe alindi. Hasta bir hafta sonra sikayetlerinin ge¢gmemesi
tizerine klinige yatirildr. Hastanin fizik muayenesinde epigast-
rik bolgede hafif hassasiyet diginda patoloji yoktu. Laboratu-
var tetkiklerinde hafif 16kositoz (16kosit 12.000/mm?) disinda
patoloji yoktu. Endoskopide pylor kanali stirekli acik olup,
duodenum birinci ve ikinci kisminda ileri derecede dilatas-
yon mevcuttu. Baryumlu ince barsak grafisinde duodenum
liclincli kistmda digaridan basi, basinin iizerinde dilatasyon
ve kontraslt karin tomografisinde buna ilaveten superior me-
zenterik arter ile aorta arasinda duodenum iiglincti kisminin
stkistigt (Resim 1) ve buna ilaveten sol renal venin aorta ile
SMA arasinda sikistigi (nutcracker sendromu) (Resim 2) sap-
tand1. Baslangicta destek tedavisi ile semptomlar1 gerileyen
hastanin dort ay sonra ayni sikayetleri tekrarladi. Tkinci yati-
sinda medikal tedaviye cevap vermeyen hasta cerrahiye ve-
rilerek duodenojeunostomi yapildi. Ameliyat sonrast 5 aylk
takip boyunca hastanin semptomu olmadi.

Vaka-2

Yaklasik 10 yildir tip-I diabet tanust ile insiilin tedavisi alan has-
ta bir yil 6nce yemeklerden sonra gelen siddetli karin agrist,
kusma ve ileri derecede zayiflama nedeniyle yatirild:. Yapilan
tetkiklerde spesifik patoloji saptanmadi. Ancak destek teda-
visi sonrast sikayetleri kaybolan hasta instilin dozu diizenle-
nerek taburcu edildi. Bir yil sonra yine ayni sikayetlerle hasta
yatirildi. Hastanin fizik muayenesinde ve laboratuvar tetkik-

Resim 2. Karin agrisi ve yemek sonrasi kusma sikayeti olan
hastanin kontrasl karnn tomografisinde duodenum Ugun-
cu kisminin superior mezenterik arter ile aorta arasinda
sikistigl (ok) ve bunun proksimalindeki duodenumda dila-
tasyon oldugu (yildiz) gérulmekte.
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lerinde 6nemli patoloji saptanmad:. Endoskopide pylor kana-
linda stirekli aciklik ile beraber duodenumda ileri derecede
dilatasyon saptandi. Cekilen kontrasli ince barsak grafisinde
ve tomografide duodenum {iclincti kisminda distan bast, ba-
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