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Olgu Sunumu

Pulmoner Arterden Kaynaklanan Sol Koroner

Arter Anomalisi

Anomalous Left Coronary Artery Arising from the Pulmonary Artery

Murat CiFTEL, Halil ERTUG

Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyolojisi Anabilim Dali

OZET

Pulmoner arterden kaynaklanan sol koroner arter anoma-
lisi (ALCAPA) nadir fakat ciddi bir dogumsal kalp defekti-
dir. Konjenital kalp hastaliklarinin % 0.25-0.50’ sini olus-
turur. Ilk olarak 1866 yilinda tammlanmistir. 1933 yilinda
ise Bland ve ark. tarafindan ilk klinik tammlama yapilmus-
tir. Olgularin ¢ogu ilk bir yil icinde iifiiriim duyulmasi veya
konjestif kalp yetmezligi bulgularimin varligu ile tani alwr.
Cerrahi olarak diizeltilmediginde mortalitesi Yyiiksektir.
Tanimin konulmast cerrahi tedavi endikasyonudur. Modern
cerrahide amag iki ayri koroner sistemi olusturmaktir.
Bunun icin giiniimiizde en sik kullanilan cerrahi yontem
reimplantasyondur. Bu makalede direkt reimplantasyon
cerrahi yontemi tedavi edilen bir olgu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: ALCAPA, koroner arter anomalisi,
arteriyovendz fistiil

SUMMARY

ALCAPA (Anomalous origin of the left coronary artery
arising from the pulmonary artery) is a rare but serious
congenital cardiac defect accounting for 0.25-0.50 % of all
congenital heart diseases. ALCAPA was first described in
1866. The first clinical description was made by Bland et
al. in 1933. Most of the cases are diagnosed by auscultati-
on of a murmur and the presence of congestive heart failu-
re (CHF) findings in the first year. Diagnosis indicates
surgery and when left untreated without surgery, the mor-
tality rate is high. The aim of modern surgical treatment is
to establish two different coronary systems. Therefore,
reimplantation is currently the most commonly used techni-
que. In this article we report a patient treated with direct
reimplantation surgical method.

Key words: ALCAPA, coronary artery anomalies, arterio-
venous fistula

GIRIS

ALCAPA, cocuklarda ve ergenlerde nadir gorii-
len, ancak akut miyokard enfarktiisiine en fazla
neden olan hastaliktir. Bebeklerde siklikla bes-
lenme giicliikleri, terleme ve soluklugun eglik
ettigi ani aglama ataklar1 gibi belirtiler ile ortaya
cikabilir. Sag ve sol koroner arter arasinda kolla-
terallerin iyi gelistigi hastalarda erigkin doneme
kadar taninmayabilir. 1933 yilinda Bland ve ark.
tarafindan ilk klinik tanimlama yapilmistir. Bu
nedenle anomalinin diger adi Bland-White-

Garland sendromudur @.

OLGU

Aile hekimi tarafindan fizik muayenede iifiirlim
tespit edildiginden pediatrik kardiyoloji klinigi-
ne yonlendirilen iki yasindaki kiz hastanin oykii-
siinden herhangi bir yakinmanin bulunmadigi
ogrenildi. Gelisimi normal olan hastanin fizik
incelemesinde, viicut agirligt 12 k (yiizdelik
dilimi 25-50), boyu 87 cm (yiizdelik dilimi
50-75), kan basinct 80/55 mmHg olarak saptan-
di. Kardiyak oskiiltasyonda sol 3.-4. interkostal
bolgede 2/6 siddetinde pansistolik iifiirtim duyul-
du.
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Sekil 1a. Parasternal kisa eksen ekokardiyografide sol koroner
arterden pulmoner artere dogru retrograd akim goriilmekte.

Sekil 1b. Apikal 4 bosluk renkli Doppler ekokardiyografide in-
terventrikiiler septum iizerinde ¢cok sayida koroner kollateral
arterlere ait akimlar goriilmekte.

Elektrokardiyografide kalp siniis ritminde, hizi
120/dk., QRS aks1 40 derece, D1, D2 ve AVL' de
derin Q dalgas1 saptandi. Ekokardiyografide
kalp bosluklari ve sol ventrikiil fonksiyonlari
normal olarak bulundu. Ekokardiyografide sag
koroner arter goriintiilenirken, sol koroner arte-
rin ¢ikig yeri goriintiilenemedi. Sol koroner
arterden pulmoner artere dogru retrograd akim
saptand1 (Sekil 1a). Renkli Doppler ekokardi-
yografide interventrikiiler septum iizerinde cok
sayida sol-sag santile uyumlu olabilecek Doppler
akimi saptandi. Devamli dalga Doppler incele-
mesi ile bu akimlardan basing farki elde edile-
medi (Sekil 1b). Anjiokardiyografide sol koro-
ner arter yapisinin olmadigi, sag koroner arter

ile sol koroner arter arasinda ¢ok sayida kollate-
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Sekil 2. Anjiokardiyografide sol koroner arter yapismin olma-
dig1, sag koroner arter ile sol koroner arter arasinda cok sayida
kollateral arterin oldugu ve bu kollateraller ile kontrast mad-
denin pulmoner artere gectigi ve pulmoner arterin belirdigi
saptandi.

Sekil 3. Ekokardiyografi: Parasternal kisa eksen bakisinda sol
koroner arterin aortaya implante edildigi ve sol koroner arte-
de hafif genislik (4 mm) oldugu goriilmektedir.

ral arterin oldugu ve bu kollateraller ile kontrast
maddenin pulmoner artere gectigi ve pulmoner
arterin belirdigi saptandi (Sekil 2).

ALCAPA tanisi konulan hastaya direkt reimp-
lantasyon cerrahi yontemiuygulandi. Operasyon
sonrasi takiplerinde sorunu olmadi. Kontrol
ekokardiyografide sol koroner arterde hafif
genislik (4 mm) disinda normal olarak bulundu
(Sekil 3).
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TARTISMA

Pulmoner arterden kaynaklanan anormal sol
koroner arter (ALCAPA) oldukga nadir goriilen
bir dogumsal kalp hastaligidir. Siklig1 300.000
canli dogumda bir olup, tiim konjenital kalp has-
taliklarinin % 0.25-0.50’sini olusturur. Ik olarak
1866 yilinda tanimlanmustir. 1933 yilinda ise
Bland ve ark. " tarafindan yapilan otopsi ile ilk
klinik tanimlama gerceklestirilmistir. Bu neden-
le anomalinin diger adi Bland-White-Garland

sendromudur ®.

Fetal donemde pulmoner arter (PA) ve aortada
basin¢ ve oksijen saturasyonlari benzer oldu-
gundan herhangi bir belirti olugsmaz fakat
dogumdan kisa bir siire sonra sol koroner arter
diisiik basingh ve diisiik oksijenli PA kani ile
antegrad olarak beslendiginden miyokardin
oksijen gereksiniminin artmis oldugu durum-
larda iskemi ortaya cikar. Dogumdan hafta
veya aylar sonra ise pulmoner arterde basing
azalmasi ile pulmoner artere dogru retrograd
akimin meydana gelmesi ile koroner calma

fenomeni olusur @.

Konjestif kalp yetmezliginin (KKY) semptom-
larindan dolay1 genelde yasamin ilk bir yilinda
tant konur. Siit cocuklugu doneminde aglama
ataklari, beslenme azlig1, cabuk yorulma, terle-
me, takipne gibi semptomlara neden oldugundan
bebekil kolik, beslenme intoleransi, gastro6zo-
fageal refli ve bronsiolit ile karisabilir.
Eriskinlerde gogiis agrisi, sol kalp yetersizligi,
mitral yetersizlik ve ani 6liime neden olabilir.
Kollaterallerin iyi gelistigi nadir olgularda ise

semptomlar olmayabilir ¢,

Spesifik bir laboratuvar bulgusu yoktur. Total
kreatinin kinaz, CK-MB, troponin normal veya

artmigtir fakat bunlarin tanisal degeri yoktur.
Akciger grafisinde kardiomegali, pulmoner
0dem saptanabilir. Semptomatik hastalarin
EKG’sinde hemen her zaman D1 ve AVL’de
patolojik Q dalgasi ve ters T dalgasinin oldugu
anterior-lateral infarkt paterni vardir ©~.
Ekokardiyografi ile olgumuzda oldugu gibi sag
koroner arterin genis oldugu, interventrikiiler
septum Ozerinde renkli Doppler akimi, ana pul-
moner artere olan ters akim saptanabilir.
Ekokardiyografinin yetersiz kaldig1 olgularda
ise anjiografi veya multislice BT tan1 amaclh
kullanilabilir. Anjiografi ile sag koroner arterin
genis oldugu, interkoroner arteriyel kollateral-
lerin varligi, sol koroner arter yolu ile pulmo-
ner arterin retrograd olarak doldugu, sol-sag
sant miktar1 ve pulmoner arter basinci saptana-

bilir ©.

Kesin tedavisi cerrahidir. KKY nin tedavisi i¢in
oksijen, diiiretikler, afterload azaltan ilaglar ve
inotropik ilaglar kullanilabilir. Oksijen ve after-
load azaltan ilaglar PA’de basi¢ azalmasina
neden olup, koroner calma fenomeninin artmasi-
na, inotropik ilaglar ise miyokardin oksijen
gereksiniminin artmasina neden olabilirler. Bu
nedenle medikal tedavinin dikkatli kullanilmasi
gerekir. Cerrahi tedavi miyokardi korumak i¢in
erken donemde yapilmalidir. Tan1 konulduktan
sonra iskemi bulgularina bakmaksizin ameliyat
edilmelidir ©7. Sol koroner arterin basitce ligas-
yonu isleminin komplikasyon orani1 yiiksek
oldugundan artik yapilmamaktadir. Giincel cer-
rahi yontemleri iki ayr1 koroner damar sistemi
olusturmay1 amaclar. Bunun icin sol subklavian
arter ile koroner arter anestemozu, Takeuchi
yontemi (intrapulmoner tiinel) veya direkt
reimplantasyon  yontemi  kullanilabilir.
Cocuklarda en sik sol koroner arterin asendan

aortaya implante edildigi direkt reimplantasyon
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yontemi kullanilmaktadir. Komplikasyonu ve
mortalitesi az olup, uzun dénem sonuglari iyi-

dir ®,

Sonug olarak, ALCAPA nadir goriilmesine kar-
sin siklikla 6liimciil oldugundan erken taninmasi
onemlidir. Tanmin konulmasi cerrahi tedavi
endikasyonudur. Erken cerrahi tedavi ile yagami
tehdit edeci komplikasyonlar Onlenmis olur.
Giincel yapilan cerrahi iglemlerde basari orani

yiiksek ve mortalite azdir 79,
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