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ALCAPA (Anomalous origin of the left coronary artery from pulmonary artery)
Sendromu (Bland-White-Garland Sendromu) anormal yerlesimli sol koroner arterin
aorta yerine pulmoner arterden ¢ikisi ile karakterize, ender goriilen bir konjenital koro-
ner arter anomalisidir. Anestezi indiiksiyonu ve idamesi pek ¢ok nedenle 6zellik géste-
rir. Bu olgu sunumu ile sik rastlanmayan bu sendromda anestezi yénetiminin tartisil-
masi ve intraoperatif transézofageal ekokardiyografi bulgularinin paylasiimasi, kulla-
niminin 6nemine dikkat ¢ekilmesi amaglanmistir.

Anahtar kelimeler: ALCAPA sendromu, kardiyak anestezi, ¢cocuk, koroner damar
anomalisi, intraoperatif transézofageal ekokardiyografi

ABSTRACT

Anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary artery (ALCAPA)
syndrome (Bland-White-Garland syndrome) is a rarely seen congenital coronary artery
anomaly characterized by an abnormally located left coronary artery that arises from
the pulmonary artery instead of the aorta. Anesthesia induction and maintenance
have significance due to many reasons. In this case presentation, we aimed to discuss
the anesthesia management in this infrequently seen syndrome and draw attention to
importance of sharing and using the findings of intraoperative transesophageal
echocardiography.

Keywords: ALCAPA syndrome, cardiac anesthesia, children, coronary vessel anomalies,
intraoperative transesophageal echocardiography
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GiRiS

ALCAPA sendromu; anormal yerlesimli sol koroner
arterin (LCA), aorta yerine pulmoner arterden cikisi
ile karakterize, ender gorilen bir konjenital koroner
arter anomalisidir. 1866 yilinda Brooks, klinik olarak
1933 yilinda Bland, White ve Garland tarafindan
tanimlandigindan Bland-White-Garland (BWG) send-
romu olarak da bilinir . Tim konjenital kalp anoma-
lilerinin %0.24-0.46sini olusturur ve canl dogumlar-
da goérulme sikhigr 1/300.000°dir 2. Makalemizde, bu
sendromda 6zellik gésteren anestezi yonetimi, intra-
operatif transdzofageal ekokardiyografi (TOE) kulla-
niminin énemi ve bulgularinin paylasilmasi amaglan-
mistir.

OLGU

Dokuz yasinda, 20 kg agirhginda kiz g¢ocuk hasta;
eforla gogus agrisi, kosarken yorulma, gelisme gerili-
gi yakinmasiyla hastanemiz Pediyatrik Kardiyoloji
Klinigine basvurmustu. Ozgecmis ve soyge¢misinde
herhangi bir 6zellik yoktu. Genel durumu iyi, ster-
num solunda 2/6 devamli sistolik Gftriim duyulmak-
ta, diger sistem muayeneleri, hematolojik ve biyo-
kimyasal kan parametreleri normaldi.

Elektrokardiyografide iskemi bulgulari yoktu.
Transtorasik ekokardiyografide (TTE) ejeksiyon fraksi-
yonu (EF) %65, sol ventrikil kisalma fraksiyonu (KF)
%35, 2. derece mitral yetmezlik (MY), sol ventrikl
sistol sonu ve diastol sonu ¢aplarinda artis (LVEDs 2.7
cm ve LVEDD 4.2 cm), sol kalp bosluklarinda dilatas-
yon saptandi. Sag koroner arterin (RCA) ¢api en genis
yerinde 7.5 mm olup, tim seyri boyunca ektazikti.
Sol koroner arterin aortadan ¢ikisi izlenmedi.
interventrikiiler septum (iVS) lizerinde c¢ok sayida
kollateral arterlere bagh mum alevi gériinim{ izlendi
ve endokardiyal fibroelastozis yoktu.

Anjiyografik degerlendirmede sistolik-diyastolik-
ortalama pulmoner arter basinglarinin 30/11/20
mmHg ve RCA’'in oldukga dilate oldugu, sol koroner
arterin (LCA) aort kokinden cikisi izlenemezken kol-

lateraller araciligi ile doldugu ve pulmoner arter ile
iliskili oldugu goruldi (Resim 1).

Resim 1. Sol ana koroner arterin pulmoner arterden
cikisi ve kollateral damarlarin anjiografik goriniimii.

Resim 2. Orta 6zefagus seviyesinde 120 derecede uzun
aksta pulmoner arterin anormal koroner baglantisi ile
birlikte transozofageal ekokardiyografik goriintiisi.

Anjiografi sonrasi tanisi kesinlestirilen hastaya cerra-
hi ameliyat planlandi, hastamizin velisinden bilgilen-
dirilmis onami alindi. Ameliyat sabahi intramuskdler
0.1 mg/kg diazepam ve 0.5 mg/kg morfin ile preme-
dike edilmis olan hasta ameliyat odasina alinarak
monitorize edildi. Anestezi indiksiyonu, intravenoz
midazolam (0.15 mg/kg) ve fentanil (10 mcg/kg) ile
saglandi. Endotrakeal intlibasyon, rokiironyum bro-
mur (0.8 mg/kg) ile kolaylastirilarak mekanik venti-
lasyon baslatildi. invaziv radial arter monitérizasyonu
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ve internal juguler vendz kateterizasyon uygulandi.
TOE probu 6zefagusa yerlestirildi. Anestezi idamesi
hava/oksijen karisimi icinde desfluran ve intravendz
remifentanil inflzyonu, kardiyopulmoner baypas
(KPB) suresince de idame dozunda midazolam ile
saglanirken, kas gevsekligi rokiironyum bromir
enjeksiyonlari ile siirdiiriildii. Bazal intraoperatif TOE
gorintilemesinde sol koroner ostiumun aortadan
cikisi gozlenemezken, RCA oldukga genis, sag atrium
dilate ve 2. derece MY mevcuttu (Resim 2, 3).

Resim 3. Orta 6zefagus seviyesinde 100 derecede aor-
tik kapak ve asendan aortanin goriildiigii uzun aks
goruntiide genis sag koroner baglantinin transézofa-
geal ekokardiyografik goériintiisu.

Uygun cerrahi hazirlik ve rutin median sternotomi
sonrasi heparinizasyon ile yeterli koagilasyon dize-
yine ulasildi. Aortabikaval kanilasyonu takiben kardi-
yopleji kaniili aorta ve pulmoner artere yerlestirildi.
Sag ve sol pulmoner arterler sinerle dontldi. Kros
klemp sonrasi aort ve pulmoner arterden her 2 koro-
ner artere antegrad kardiyopleji verilip, sag ve sol
pulmoner arterler sinerle kapatilarak kardiyopleji
gecisi engellendi. KPB altinda aortik kros klempte ve
arrestte, vicut sicakhgl 28°C diizeyine duslrilerek,
sol ana koroner damara serbestlestirme ve aortun
pulmoner tarafina anastomoz, pulmoner artere peri-
kardiyal yama ile onarilarak kapama, mitral kleft
onarimi, mitral ring annuloplasti yapildi. P2’deki pro-
lapsusa triangtler plikasyon uygulandi.

islemde kardiyopleji idamesi kan kardiyoplejisi ile
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yapildi. KPB’in sonlandirilma asamasinda destek ola-
rak 5 mcg/kg/dk. dozunda dopamin inflizyonu basla-
tildi. Kontrol intraoperatif TOE monitdrizasyonu ile
sol koroner arterin buton ile aortaya reimplantasyo-
nundan sonra koroner arter izlendi, koroner arterler-
deki akimin yeterli oldugu gosterildi (Resim 4). Sag
ventrikiil cikim yolu ise TOE gériintii kalitesi iyi olma-
digindan yeterince degerlendirilemeyerek cerrahi
sonlandirildi.

Resim 4. Orta 6zefagus seviyesinde aortik kapak ustu
kisa aks goriintiide yeni koroner anastomozun intra-
operatif trans6zofageal ekokardiyografi géruntusu.

Kros klemp stresi 132 dk., KPB siresi 146 dk., top-
lam anestezi sliresi 420 dk. siiren ameliyat sonunda
hasta entlibe olarak yogun bakim tnitesine alindi.
Postoperatif ddonemde intravendz dopamin inflizyo-
nu 2.5 mcg/kg/dk. dozunda devam edildi. Gelisen
atriyal fibrilasyon ritmi sonrasi yapilan TTE'de sag
ventrikil yetmezligi bulgulari ve preoperatif donem-
de varolmayan 70-80 mmHg o6lgllen yiiksek gradi-
entli pulmoner stenoz gériildii. intravendz dopamin-
dobutamin-milrinon inflizyonu altinda reeksploras-
yona alinan hastada ana pulmoner arter anastomo-
zundaki darlik agilarak ¢ikim yolu yama ile genisle-
tildi. Gradient basincinin 10 mmHg diizeyine dek
dustigtu gozlendi. Takibinde karaciger fonksiyon
testlerinde ciddi ylkselmesi olan hastanin hepato-
biliyer ultrasonografisinde konjesyon saptanmadi,
iskemik degisiklikler gézlendi. Organ hipoperfiizyo-
nu olarak degerlendirilen, 3 g/giin N-asetilsistein
inflizyonu yapilan, karaciger fonksiyon testleri geri-
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leyen hasta ekstiibe edildi. idrar cikisinda azalma,
Ure-kreatinin degerlerinde ylikselme sonrasi pedi-
yatrik nefroloji konsiltasyonu yapildi, periton diya-
lizi programi bagslatildi. Kardiyopulmoner sistem
acisindan stabilize olan hastanin yakin pediyatrik
nefrolojik takibi icin postoperatif 9. giinde bir baska
merkeze transferi yapildi.

Postoperatif 26. glinlinde ayaktan basvuru ile yapilan
kontrol TTE’de EF normal, 1. derece MY, sol koroner
arterin aortadan cikisi ve icerisinde akim varligi
gorildi. idrar cikislari diizelen diyaliz programindan
cikarildigi 6grenilen hastamizin takibi ilgili bélimler-
de devam etmektedir.

TARTISMA

ALCAPA sendromunda koroner kan akimindaki yavas-
lama, miyokardiyal iskemi, infarkt, MY ve iskemik
kardiyomiyopatiye neden olur 2. Sol ana koroner
arterdeki kan desatiredir ve bu anomalinin patoge-
nezi bilinmemektedir .. Semptomlarin ortaya gikigini
belirleyen faktorler; pulmoner arter basinci, sol vent-
rikiil diyastol sonu basinci ve her 2 koroner arter sis-
temi arasindaki kollateral dolasimin yayginligidir.
Hastalarin bir kismi asemptomatiktir, eriskin doneme
dek yasarlar . Bu sure icinde RCA-LCA arasinda
yeterli kollateral dolasim gelistiginde daha ge¢ bulgu
verirler. Nonspesifik bulgular; senkop, egzersiz disp-
nesi, angina ve kardiyak aritmilerdir ©. iskemi, kolla-
teral dolagimin asiri gelismesi sonucunda da olusabi-
lir. Bu hastalarda koroner iskemik ataklar cocuklarda-
ki en sik basvuru seklidir, ani olim gorilebilir.
Kardiyomiyopati nedeniyle izlenen 1 yas alti ¢ocuk-
larda ALCAPA mutlaka arastirilmalidir. Koroner anji-
ografi ve TTE tanida en ¢ok kullanilan yontemlerdir
2 Olgularin %5’lik kisminda patent duktus arterio-
sus, atriyal ve ventrikiler septal defekt, Fallot tetra-
lojisi, aort koarktasyonu, hipoplastik sol kalp sendro-
mu gibi anomaliler de eslik edebilir ©'. iskemiye bagli
olarak genellikle posteriyor papiller kasin disfonksi-
yonu gelisir ve bu durum mitral kapak regurjitasyo-
nuna neden olur UL,

Tedavi yaklasimi sol koroner arterin dogrudan reimp-
lantasyonunu iceren cerrahi onarim yapilmasidir ©.
Asemptomatik ileri yastaki hastalarda ender olarak
konservatif medikal tedavi tercih edilebilir .

ALCAPA tanili hastalarda uygulanacak anestezi
yonetimi, kardiyomiyopatinin eslik ettigi ya da
etmedigi koroner iskemi yonetimi ile benzerlik gos-
terir. Anestezi indlksiyonu ve idamesinde miyokar-
diyal kontraktilitede azalma gorulebilecegi unutul-
mamalidir. Yeterli diyastolik kan basincinin korun-
masi gerekliligi, optimum preloadin idamesi, tasi-
kardinin 6dnlenmesi 6nemlidir. Esas amag yeterli sag
koroner perflizyonu saglamak, normal veya dusiik
bir sistemik vaskiler rezistansi saglamak, pulmoner
vaskiler rezistansi azaltmak, miyokardiyal kontrak-
tiliteyi korumaktir.

Bu tip hastalarda entlibasyon sorunsuz ve hizli yapil-
mali, inhaler anestezik ajanlarin kardiyak fonksiyon-
lari deprese edebilecegi unutulmamahdir 19,
Desatiire kan nedeniyle miyokardiyal hipoperfiizyon
ve bu nedenle meydana gelebilecek miyokard iske-
misi riskine karsi dikkatli olunmalidir. Buna bagli ola-
rak kardiyak arrest, ani 6lim meydana gelebilir.

Bu olguda da intraoperatif donemde miyokardiyal
koruma hedeflenmis, kan basinci ve kalp atim deger-
leri fizyolojik sinirlarda tutulmustur. KPB makinesi
desteginin sonlandirilmasi doneminde pozitif inotro-
pik etkileri nedeniyle adrenalin, noradrenalin, dopa-
min, dobutamin, fosfodiesteraz Il inhibitorleri olan
milrinon ve olprinon hidroklorid destegi gerekebile-
cegi dusiintlmelidir 1212, intraoperatif TOE uygula-
masi kalp cerrahisinde defektlerin taninmasi ve fonk-
siyonel anormalliklerin tani ve takibinde oldukga
dnemlidir 13, intraoperatif TOE’nin miyokard ve
kapak fonksiyonlarini degerlendirmede Ustunliga
bilinmektedir. Ozellikle ALCAPA sendromunda mitral
yetersizliginin degerlendirilmesi, koroner agizlarin ve
normal koroner akimin gésterilmesi TOE gériintiile-
mesinin 6nemli bir parcasidir. Bu olgumuzda da dog-
rulayici ve cerrahi onarimi destekleyici bir yontem
olarak kullanilmis, cerrahi onarimin etkinligini ve

293



yeterliligini intraoperatif donemde gostererek yon-
lendirici olmustur.

ALCAPA sendromu icin mortalite-morbiditeyi artiran
bir diger durum diistik kardiyak output sendromudur
(Low Cardiac Output Syndrome, LCOS) 2. Bu send-
rom miyokardiyal disfonksiyona sekonder olarak
yetersiz doku perflizyonu ile kendini gésteren, bircok
organi ilgilendiren ciddi bir komplikasyondur ve pos-
toperatif morbidite nedenleri incelendiginde ilk sira-
dadir 4, LCOS ile iliskili olarak pulmoner komplikas-
yonlar, miyokardiyal infarktus, gastrointestinal komp-
likasyonlar, bobrek yetmezligi, inme gibi noérolojik
komplikasyonlar, yeniden ameliyat gerekliliginde
artis gorilebilir 1,

ALCAPA sendromunda kronik sol ventrikil iskemisi;
sol ventrikil fonksiyonlarinda ciddi azalma ve cerrahi
riskte belirgin artisla birliktedir . ileri derecede
semptomatik olgularda intraoperatif donemde veya
ameliyat sonrasi donemde sol ventrikil fonksiyonla-
rinin iyilesmesine yardimci olmak amaciyla ekstra-
korporeal membran oksijenatér (ECMO) ve sol vent-
rikil destek cihazi (LVAD) uygulamalarina gerek
duyulmustur 21217181,

SONUC

Ender goriilen bir sendrom olan ALCAPA’da basarili
bir anestezi yonetimi, patofizyolojinin iyi bilinmesi-
ni gerektirir. intraoperatif TOE kullanimi, onarim
sonrasi kardiyak fonksiyonlarin erken dénemde
ortaya konmasini saglar. Mimkin olan sartlarda
kullanimi hasta yararinadir. Bu sunum ile ALCAPA
sendromu, intraoperatif TOE kullanimi ve iliskili
perioperatif olaylar literatlr esliginde gozden gegi-
rilmistir.
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