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ÖZET 

Yiiksek dansiteli lipoprotein (HDL-K) düzeyi diişiiklüğü 
ile koroner arter hastaltğt (KAH) riski arasmda ters yönlü 
ilişki mevcuttur. Aşm derecede düşük HDL-K düzeyleri 
ile karakterize olan bazı hipoalfalipoproteinemi formları 
erken KAH gelişimi ile ilişkilidir. Bu makalede 17 yaşmda 
akut miyokard infarktüsü geçiren ve sol ana koroner arter 
(LMCA) tam llkamkltğı saptanan bayan olgu sunulnıuş­
tllr. Başanit koroner anjiyoplasti ve stent uygulaması ile 
akım sağlanan hasta, kalp yetersizliğinden 4üncü ayda 
kaybedildi. Ateroskleroz dışmda hiçbir KAH sebebi sap­
tanmadı. Hasta oldukça düşük HDL-K' düzeyine sahipti, 
LDL-K ve trigliserid düzeyleri narma/di (HDL-K 2 
mgldL, LDL-K 92 mgldL, total kolesterol 130 mg!dL, trig­
liserid 180 mg!dL). Ailesinde düşük HDL-K düzeyi sap­
ıanmaması olguda primer hipoalfalipoproteinemi olduğu­
nu düşündürmektedir. Kromozomal analiz yapılamaması­

na rağmen Jıipoalfalipoproteinemilerin diğer formlarında 
KAH görii/nıediği için, bu olguda apo Aı gen diizenlenme 
bozukluğu, Apo-A tZAVAUA ( Leuts9-+Pro) and Apo-AtPJSA 
(LeUt4J-+Arg) gibi spesifik bir nokta mutasyonu veyafra­
meshift mutasyona bağlı primer hipoalfalipoproteinemi 
olabileceğini düşündürmektedir. 

Allahtar k elime/er: Koroller ateroskleroz, hipoalfalipo­
proteinemi 

Yapılan birçok araştırmada yüksek dansiteli lipopro­

tein (HDL-K) düzeyi ile koroner arter hastalığı 

(KAH) arasında zıt yönlü ilişki saptanmıştır. Natio­

nal Choles tero l Education programına göre 35 

mg/dL' nin altıdaki HDL-K düzeyleri düşük kabul 

edilmiştir. Framingham çalışmasında 35 ıngldL'nin 

altında HDL-K düzeyine sahip bireylerde 65 

ıngldL'nin üzerinde HDL-K düzeyine sahip kişilere 

göre koroner arter hastalığı gelişme riskinin 8 kat 

daha fazla olduğu bulunmuştur. HDL-K düzeyindeki 

her ı ıngldL artışın koroner arter hastalığı riskini er­

keklerde %2, kadınlarda %3 azalttığı gösterilmiştir 
( 1-4}. 
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Bu makalede akut miyokard infarktüsü nedeni ile 
yatırılan ve sol ana koroner arter (LMCA) total t ı ka­

nıklığı saptanan ı 7 yaşında hipoalfalipoproteinemili 

bir bayan olguyu sunmayı amaçladık. 

OLGUNUN BİLDİRİMİ 

Onyedi yaşında bayan hasta acil polikliniğe tipik göğüs 
ağrıs ı , nefes darlığı ve kollarında uyuşma şikayeti ile baş­
vurdu. Başvurmadan yaklaşık iki hafta önce 3-5 dakika sü­
rüp geçen benzer özellikle bir ağrıs ı olduğu öğrenildi. Acil 
polikliniğe başvurduğunda yaklaşık 15 saattir ağrısı devam 
etmekteydi ve son 5 saattir de nefes darlığı başlamıştı. 

Sigara kullanmıyor, hipertansiyon, diabetes mell itus, aile­
de prematür KAH anamnezi yok, menstrüal siklusları dü­
zenli, başka bir hastalık öyküsü yoktu. 

Fizik muayenesinde tansiyon arteriyel 80/50 mmHg, nabız 
ı ı 5/dk, s) galo ve her iki akciğerde orta zonlara kadar 
yaygın krepitan raller mevcuttu. 

Elektrokardiyografide Ri tm sinüzal, hız ı 15/dk, Aks+ ll 0° 
Dı derivasyonunda 1 mm, aVL'de 3 mm ST segment yük­
sekliği , V1-V4 patolojik Q dalgası ve 1 mm ST segment 
yüksekliği , Dı,D3,aVFde resiprokal ST segment çökmesi 
mevcuttu (Şekil 1). Transtorasik ekokaardiyografide; kalp 
boşlukları normal genişlikte, apeks akinetik, septum ileri 
derecede hipokinetik, ejeksiyon fraksiyonu 0.38 bulundu. 
Göğüs röntgenogramında kardiyo-toras ik oran normal, 
pulmoner vasküler diskrepensi ve her iki akciğerde buzlu 
cam görüntüsü mevcuttu. Serum kreatin kinaz (CK): 632 
IU/L, CK-MB: 67 IU/L, MB/CK: I 1, aspartat amino trans­
feraz (AST): 54U/L, laktik dehidrogenaz (LDH): 282 U/L, 
beyaz küre sayısı : 13500/mmJ,total kolestero1:130 mg/dL, 
trigliserid: 180 mg/dL, HDL-K: 2 mg/dL, LDL-K: 92 
ıngldL idi. 

Klinik ve laboratuvar bulgularına göre akut miyokard in­
farktüsü tanısı konan hastaya acilen koroner anjiyografi 
yapıldı ve sol ana koroner arterin ostiyumdan 1 cm sonra­
sında tam tıkalı olduğu, sol ön inen arter ve sirkumfleks 
arterin opak madde ile dolmadığı,sağ koroner arterin nor­
mal olduğu saptandı (Şekil la). Sağ koroner anjiyografi 
esnasında sol ön inen arter retrograd TIMI II akımla dol­
makta idi, sirkumfleks arterde retrograd doluş yoktu. Ko­
roner anjiyoplastiye geçildi. Kılavuz tel total oklüzyondan 
sol ön inen artere yönlendirildiğinde sol ön inen arter ve 
sirkumfleks arterin anterograd TIMI I akım ile dolmaya 
başladığı saptandı. Ana koroner arter içinde balon ş işiril-
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mesini takiben sirkumfleks arterde TIM! III, sol ön inen 
arterde TIM! I akım ve sol ön inen arter başlangıcında % 
90 darlık gözlendi.Sol ön inen arter proksimaline anjiyop­
lasti ve sirkumfleks arter ağzını etkilemeyecek şekilde 
stent yerleştirildi (Şekil 1 b). İşlem sonrası 48 saat süre ile 
intraaortik balon pompası uygulandı. 4. günde S3, 5.günde 
pulmoner raller tamamen kayboldu. Onikinci günde yapı­

lan anjiyografik kontrolde damarlar açıktı ancak sol vent­
rikül apeksi anevrizmatik, septuro ve anterolateral segment 
akinetik, diyastol sonu basıncı 30 mmHg bulundu, 13. 
günde taburcu edildi. İki ay sonra NYHA grup IV kalp ye­
tersizliği ile yatırıldı , ekokardiyografide sol ventrikül nor­
malden geniş ejeksiyon fraksiyonu %25 bulundu. Medikal 
tedavi ile rahatlarılarak taburcu edildi. Dördüncü ayda ter­
minal kalp yetersizliği ile kaybedildi. 

TARTIŞMA 

Kadınlarda menopoz öncesi dönemde KAH erkekle­

re göre belirgin olarak daha düşüktür. Kadınlarda 

koroner morbidite ve mortalite erkekleri on yıl geri­

den iz lemektedir (5). Bu farklılık östrojenin koruyu­

cu etkisine bağlıdır ve postmenopozal dönemde de 

hormon replasman tedavisi ile yararlı sonuçlar bildi­

rilmiştir (6,7). Onyedi yaşında koroner risk faktörü 

olmayan bayan hastada gelişen akut miyokard in­

farktüsü öncelikle ateroskleroz dışı infarktüs sebep­

lerini düşündürmektedir. Olguda fizik muayene ve 

laboratuvar incelemelerinde koroner arterleri tutan 

emboli ler, konjenital koroner anomaliler, uzun süren 

spazınlar, in situ tromboza sebep olan hastalıklar, 

koroner arterit gibi ateroskleroz dı ş ı hiçbir sebeb 

a 

tespit edilmedi. Plazma koagülasyon faktörleri , pro­
tein-C ve protein-S düzeyleri normal idi. Tranıbosi­

toz yoktu. Kanama zamanı, pıhtı laşma zamanı, pro­

trombin zamanı ve parsiyel tromboplastin zaman ı 

normal bulundu. Tüm bunlar hastanın trombüs eğili­

mine artış yapan bir nedene bağlı akut miyokard in­

farktüsü olmadığını göstermektedir. Ayrıca olaydan 

iki hafta önce de benzer karekıerde bir ağrısının ol­

ması koronerleri tutan akut emboliye bağlı infarktüs 

tanısından uzaklaştırmaktad ı r. HDL-K düzey inin 

normalden çok düşük olmas ı , lipoprotein e lektrofo­

rezinin de bunu desteklemesi (Şekil 2) fami lya! hi­

poalfalipoproteineıniye bağlı bir ateroskleroz geliş i ­

mini akla getirmiştir. Hastanın anne, baba ve 5 kar­

deşinden alınan kan örneklerinde normal düzeylerde 

HDL-K saptanması (35 mg/dL ile 52 ıngldL arası) 

familya! hipoalfalipoproteinemi olmadığını göste r­

mektedir. 

Sigara içimi, anabolik s teroidle rin kullanımı, beta 

bloker ilaç kullanımı ve diyette aşırı çoklu doyma­

mış yağ bulunması serum HDL-K düzeyini düşüre­

bilir. Bunun dışında HDL-K'ün yapısal proteini apo­

Ar veya kolesterol ester formasyonundan sorumlu 

enzim lesitin-kolesterol asil transferaz'ın yapı ve 

fonksiyonundaki genetik bozukluklar düşük HDL-K 
düzeyine sebep olabilir (8,9). Tangier hastalığı , balık 

gözü hastalığı ve LCAT eksikliğinde düşük HDL-K 

düzeyleri mevcuttur ancak koroner arter hastalığı 
riskinde artma yoktur (8.10). Korneal ve tonsiller li -

b 

Şekil 1. Koroner anjiyografide sol ana koroner anerde t anı tıkanıklık (a) ve aııjiyopl asti sonrası (b) 
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Şekil 2. Olgunun lipoprote in elektroforezi görülmekted ir 

pid depolanması, buğulu kom ea gibi klinik durumla­

rın olgumuzda olmaması da bu tamlardan uzaklaştır­

m ı ş tır. Apo-Aı geni nde Argm~Cys(Milano), 

Pro ı65~Arg, Proı43~Arg şeklinde nokta mutasyon­
lara bağlı HDL-K düzeyi düşüklüğü bildirilmiştir 

ancak bu mutasyonlarda da kişilerin hızlanmış ate­
roskleroz riski olmadığı bilinmektedir (8, 10) . Apo-Aı 

frameshift mutasyonu ve Apo-Aı/Cm inversiyon bo­
zukluğu , Apo-Aı/Cııı/Aıv yokluğu şeklindeki Apo­
A ı gen düzenlemelerinde koroner kalp hastalığı ris­
kinde artma bild irilmiştir (8,11, 12). Apo-Aı ZAVALLA 

(Leu ı59~Pro) ve Apo-Aı PISA (Leuı4 ı~Arg)'nın ho­
mozigot formlarında prematür koroner arter hastalığı 

rapor edilmiştir ( 13,14) . Bu olguda genetik kromozo­
mal analiz yapılarnamasına karşın; ailede prematür 
koroner arter hastalığı anamnezinin olmaması , anne, 

baba ve kardeşlerinin normal HDL-K düzeylerine 
sahip olması Apo-Aı gen mutasyonuna bağlı benzer 
bir bir durumun varlığını düşündürmektedir. Hipo­

alfalipoproteinemiye bağlı KAH gelişimi ile ilgili li­
teratürde tek veya birkaç olguluk vaka sunumlan 
mevcuttur (1 3-14). Sistemik bir lipid metabolizma bo­

zukluğunda yaygın ateroskleroz gelişimi beklenebi­
lir . Ancak bizim olgumuzda tek damarda çiddi !ez­
yon saptanmıştLT. Bunun hastanın çok genç olmasına 

bağlı olabileceğini, muhtemelen stabil olmayan bir 
plağın yırtılmasına bağlı çok erken klinik bulgu ver­
diği için tek damar lezyonu saptandığını düşünmek­

teyiz. 
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Sol ana koroner arter tam t ıkanıklığı seyrek görülen 
bir durumdur ve kötü prognoza sahiptir. Çok iyi bir 

kolateral varlığında kronik total oklüzyonda sol 
ventrikül fonksiyonları korunabilir. Akut tıkanmala­
rında akut miyokard infarktüsü, kardiyojenik şok ve­
ya sıklıkla ani kardiyak ölüm görülür. Zamanında 

hastaneye ulaşan olgularda koroner bypas veya 
koroner anjiyoplasti ile yaşam mümkün olmaktadır. 

Bizim olgunun anjiyografik bulguları sol ön inen ar­
ter proksimalinde rüptüre olan plak üzerine oturan 
trombüsün praksimale doğru ilerlemesi ile LMCA 
ve sirkumfleks arterierin de tıkandığın ı göstermekte 
id i. TIMI-2 kollatera l akım olması ani kardiyak ölü­
mü önlemiştir, ancak başarı lı koroner revaskülari­
zasyona rağmen hasta oldukça geç dönemde geldiği 

için ventrikül fonksiyonlarında ileri derecede bozul­
ma ve neticesinde kalp yetmezliği gelişmiştir . 
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