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Pulmoner Arterden Çıkan Sol Koroner Arter 
Anomalisine Bağlı Olarak Gelişen Bir Dilate 
Kardiyomiyopati Olgusu 
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ÖZET 

Pulmoner arterden çıkan anormal sol koroner arter (PA­
ÇASKA), yenidoğan veya süt çocukluğu döneminde genel­
likle konjestif kalp yetersizliği, dilare kardiyomiyopari 
(DKMP) veya kardiyojenik şok gibi klinik görünümler/e 
ortaya çıkar. 

Solumını sıkınnsı ve huzursuzluk ve terleme şikayetiyle ço­
cuk kardiyo/oji po/ikliniğine baş vuran, 24 günlük bir kız 
çocuğunda ağır kalp yetersizliği saptanarak tedavi altına 
alındı. Nedene yönelik yapılan ileri tetkiklerde, pulmoner 
arterden çıkan sol koroner arter anamalisine bağlı ağır 
di/aıe kardiyomiyopali tamsı konulan hasta, nadir görül­
mesi ve di/aıe kardiyomiyopati ile ayıncı tamsımn belir­
gin zorluklar göstermesi nedeniyle sunuldu. Yenidoğan 
veya erken süt çocukluğu döneminde kalp yetersizliği ve 
DKMP bulguları olan hastada; sol ventrikiilde dilatasyo­
na eşlik eden hipertrofi, apikal bölgede anevrizma, mitral 
kordalar ve papiller kaslarda fibrozis bulguları sapran­
ması halinde, mutlaka PAÇASKA düşünülmelidir. 

Anahtar kelime/er: Anormal sol koroner arter, di Iate kar­
diyomiyopati, ekokardiyografi 

Pulmoner arterden çıkan anormal sol koroner arter 

(PAÇASKA) nadir görülen kardiyak anomalilerden­

dir. Yaklaş ık olarak her 300.000 çocukta bir görül­

düğü bildirilmektedir (ıl. Sağ ve sol koroner arterler 

arasında gelişen kollateral durumuna göre infantil tip 

ve erişkin tip olarak sınıfiandınimıştır (2,3). Konjestif 

kalp yetersizliği, kardiyomiyopati, kardiyojenik şok 

gibi klinik görünümlerle erken dönemde ortaya çıka­
bilir (4). Çocuklarda görülen miyokard infarktüsünün 

en sık rastlan ılan nedenlerinden biridir (1) . Tedavi 

edilmediğ i takdirde bu anoınaliden yaşamın ilk yılı 

içinde ölüm oranı % 90'ın üzerindedir (5). 

VAKA T AKDİMİ 

Ş.A., 24 günlük kız çocuğu, solunum sıkıntısı, huzursuz­
luk ve terleme yakınmaları ile çocuk kardiyoloji poliklini-
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ğine başvurdu. Öyküsünden; 34 yaşındaki annenin 7. ge­
beliğinden 5. yaşayan çocuk olarak zamanında, normal va­
jinal yolla hastanede doğduğu, prenatal ve postnatal dö­
nemde bir probleminin olmadığı, 15 günlükten itibaren so­
lunum sıkıntısı ve huzursuzluğunun başlayıp giderek arttı­
ğı, anne-baba arasında akraba evliliği olmadığı ve hasta­
mızın iki kardeşinin yenidoğan döneminde bilinmeyen ne­
denlerle öldüğü öğrenildi. 

Fizik muayenede; hastanın ileri derecede huzursuz olduğu, 
terleme ve takipnesinin bulunduğu görüldü. Ateş: 37°C, 
nabız : 172/dk, solunum: 68/dk, kol tansiyon arteriyel: 
70/40 mmHg olarak saptandı. Hastanın persentilleri nor­
mal sınırlardaydı. Femoral arter nabızları normal olarak 
alınıyordu. Solunum sistemi muayenesinde akciğerlerde 
krepitan raller saptandı. Karaciğer kot kavsinden itibaren 5 
cm, dalak 2 cm olarak ele geliyordu. Kalp ritmik ve taşi­
kardikti. Mitral odakta 3/6 şiddetinde pansistolik regüıjitan 
üfürüm mevcuttu. 

Telekardiyografide belirgin kardiyomegali, sağ atrium ar­
kasında sol atrium dilatasyonuna bağlı çift kontur ve akci­
ğer vaskülaritesinde artış saptandı (Şekil 1). Elektrokardi­
yogram yaş için normal olarak değerlendirildi. 

Ekokardiyografide; sol atrium ve sol ventrikül ileri derece­
de geniş ve sol ventrikül apikal bölgede anevrizma şeklin­
de dilatasyon görüldü (Şekil 2). Sol ventrikül diyastol sonu 
çapı 30 mm, ejeksiyon fraks iyonu % 30, kısalma fraksiyo­
nu % 13, aort çapı 9 mm, sol atrium çapı 18 mm olarak öl­
çüldü. 2-D ve M-mode ekokardiyografide mitral kordalar­
da ve papiller kaslarda parlak ekolar saptandı (Şekil 3). 
Renkli Doppler ve CW Doppler ile mitral kapakta 
( +++/++++) ağır yetersizlik görüldü. Sağ koroner arterin 
sağ koroner sinüsten çıkışı izlendi. Fakat sol koroner arter 
çıkışı net olarak görülemedi. Bazı kesitlerde sol koroner 
arter ile aortik sinüs ilişkili gibi görülmesine karşın şüpheli 
olarak kabul ed ildi. Renkli Doppler ekokardiyografi ile 
ana pulmoner arter içinde, Pulmoner kapağın 6 mm dista­
linde 1,5 mm çapındaki bir ostiuından retrograd akım alın­
dı (Şekil 4 ). 

Hastaya daha sonra yapılan kateter ve anjiyografide sol 
ventrikül basıncı 60/0- 15 mmHg, sağ ventrikül basıncı 33 
mmHg olarak tespit edildi. Pulmoner arter basıncı ortala­
ma 15 mmHg idi. Oksimetrik çalışmada önemli düzeyde 
soldan sağa şant saptanmadı. Pulmoner arter anjiyografisi 
normal olarak değerlendirildi. Sol ventrikül anjiyografisin­
de, sağ koroner arterin genişlemiş olarak aortadan çıktığı 
görülmesine karşın, sol koroner arter görüntülenmedi. 

Elde edilen bu sonuçlarla hastaya, sol koroner arterin pul­
moner arıerden çıkışına bağlı olarak gelişen di Iate kardiyo-
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Şekil L Telekardiyogra l'ıdc. h,· Jır;! i ıı Lırdiyuııı,·g.ılı ,,. '· '~ .ıı ıı ııı 
arkasında sol atrium dilat'"Y""" '"' ha~l ı <; ifı knıı t uı ~·•ıııl ıııd, ı ,· .lıı 

~ckil 2. 2-D ekobrdiyograıııda. ,uı aıri uııı LL' "'1 , ,· ııııı~ ııhk ~,· 
n işleme görülmektedir. LY:sol venırikül; LA: ,oı atrı uın 

miyopati tanıs ı konuldu . Uygulanan konjestif kalp yeter­
sizl iği tedavisinden yeterli yanıt alınamad ı. Cerrahi tedavi 
olasılıkları için değerlendirilen hastaya, ağır kalp yetersiz­
liği nedeniyle acil bir girişim yapılamadı. Medikal tedavi 
ile kalp yeıersizliğinin kısmen kompanse hale getirilmesi 
ve ardından cerrahi tedavi planlanmışken, 2.5 aylıkken 
evinde aniden öldüğü öğrenildi. 

TARTIŞMA 

Pulmoner arterden çıkan anormal sol koroner arter 

oldukça nadir görülür. Çocuklarda ve erişkinlerde 

yap ılan 23.245 koroner arteriyogramın 24'ünde bu 

anomali saptanm ıştı r (6). Hastaların çoğu doğumdan 

sonraki ilk veya ikinc i haf taya kadar sağlıklıdır (4). 

Daha sonra pulmoner arter basıncının düşmesiyl e, 

pulmoner arterden çıkan sol koroner arter tarafından 

miyokard, düşük basınçlı ve oksijen düzeyi düşük 
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kanla beslenmeye başlar. Bunun sonucunda, sol 

ventrikül fonksiyonlarında bozulma ve ilk olarak 

konjestif kalp yeters izliği bu lgul arı ortaya çıkar (6). 

Zamanla sağ koroner arter ile kollateraller geliştiğin­

de akım tersine döner ve koroner arterden pulmoner 

artere doğru akım başlar. Yakamızda da benzer şe­

kilde bu lguların yaklaşı k üç haftalıkken belirmeye 

başladığı öğren ildi ve polikliniğimize getirildiğinde 

ağır konjestif kalp yetersizliği bu lguları tespit edildi. 

Etkilenmiş infantlarda telekardiyografide belirgin 

kardiyomegali ve pulmoner ödem saptan ır. Fakat bu 

bulgular kardiyomiyopatinin bir çok formunda görü­

lebilir ve sıklı kla birbiriyle karışabilir (6) . Bu patolo­

jide EKG bulguları da çok belirleyici değildir (6). DI, 

aVL ve göğüs derivasyanlarında anormal Q dalgala-
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rı ile sol göğüs derivasyanlarında sivri R dalgaları 

saptanabil ir. EKG bulgusu olarak derinliği 3 mm ve­
ya büyük, gen işliği 30 msn veya daha geniş Q dalga­

ları ve en az bir derivasyanda (DI, aYL, Y5-Y7) QR 

morfolojisinin tespit edildiği bildirilmiştir (7). Ayrı­

ca Johnsrude ve ark. (5) tarafından yapılan bir çalış­

mada, dilate kardiyomiyopatiden (DKMP) ayırmada 

DI'de Q dalgası genişliğinin , aYL'de Q dalgası de­

r i nliğinin ve aYL'de ST segmentinin amplitüdünün 

anlam l ı olduğunu bi ldirm işlerdir. Yakamızın 25 
günlükken çekilen EKG'sinde bu bulguların hiçbiri 

görülmedi. Yakanın izleminde, ancak 2 aylık oldu­

ğunda, sadece aYL'de derin Q dalgaları ve QR pater­

ni oluştu ve sol ventrikül hipertrofisi bulguları gel iş­

ti. Erken dönemde, henüz iskemi hafif olduğu için 

EKG bulgularının oluşmadığı düşünüldü. 

Ekokardiyografi ile bu vakaları DKMP ve miyokar­

ditten ayırmak zor olmaktadır . Yakalar sıklıkla 

DKMP o larak yorumlanabilmektedir. DKMP'de ol­

duğu gibi bu vakalarda da sol ventrikülde ileri dere­

cede genişleme ve hipokinezi, ejeksiyon fraksiyo­

nunda aşırı düşme, mitral anulusta genişlemeye bağlı 
çeşitl i derecelerde mitral yetersizliği ve sol atriyum­

da dilatasyon görülmektedir (8,9). Halbuki PAÇAS­

KA'da vakamızda da görüldüğü gibi, sol ventrikül 

duvar kalınlığı ve kitlesi de artmıştır. Apekste belir­

gin anevrizma formasyonu ve özellikle papiller kas­
larda ve kordalarda iskemi ve fibroelastoza bağ l ı 

ekojenite artışı bu patolojiyi DKMP'den ayırmada 

işe yaramaktadır (8). Böyle vakalarda d irekt o larak 

aoı·tadan sol koroner arter çık ışın ın normal olup ol­
madığı araştırılmalıdır. B ild iri ld iğine göre, lateral re­

zolüsyon yetersizliğine bağl ı olarak bazı vakalarda 

sol aoıtik s inüs duvarında sahte bir koroner ostium 

görüntüsü alınab il i r. Ayrıca bu bölgeye komşu olan 
transvers perikardiyal sinüs de yanlışlıkla sol koro­

ner arterin aoıtadan ç ıktığı izlenimini verebilir (8). 

Bizim vakamızda da koroner arter çıkışları arandı­

ğında bazı kes itlerde, sol koroner arterin (yanlış ola­

rak) aortadan ç ıktığı nı telkin eden görüntüler alındı. 

Bunun la birlikte 2-D Ekokard iyografi bu lgularının 

· şiddetle P AÇASKA düşündünnesi ve renkli Doppler 

ile ana pulmoner arterde retrograd akımın görülmesi 

nedeniyle, hastaya anjiyografi planlandı. L iteratürde 
bu p<)toloj iy i değerlendirmede, son yıl larda daha da 

gelişmiş olan renkli Doppler ekokardiyografinin, 

kardiyak kateterizasyonun yerini alabileceği bildiril­
mektedir (6,8). Renkli Dopple r değerlendirmede ko-

roner arterden ana pulmoner artere doğru özellikle 

diyastolde, bazı vakalarda sistolo-diyastolik, retrog­
rad akım geç işi görülür. Hastamızda renkli Doppler 

Ekokardiyografi ile pulmoner kapakların hemen üze­
rinden, koroner ostiuma uyan bir açıklıktan ana pul­

moner artere doğru sadece diyastolde retrograd bir 

akım saptandı. Akımın vakamızdaki gibi sadece di­

yastolik olduğunda, aorto-pulmoner pencereden 

ayırmak daha kolay olmaktadır. 

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografı , eğer ekokardi­
yografiden emin olunamazsa uygulanabil ir. Sempto­

nıatik infantlarda kardiyak kateterizasyon, düşük 

kardiyak atım ve yüksek doluş basıncı gösterir. Pul­

moner arter düzeyinde soldan sağa şant olabilir, fa­

kat şant tespit edilmemesi tanıyı ortadan kaldırmaz 

(6). Özellikle aort kökü anjiyografisinde dilate olmuş 
sağ koroner arter ve eğer geniş kollateraller varsa, bu 

yolla sol koroner arterin dolduğu ve sol koroner ar­

lerden pulmoner artere kontrast madde geçişi olduğu 

görülür (6,9). Hastamıza yapılan kalp kateterizasyon u 

ve anjiokardiyografide soldan sağa şant saptanmadı. 

Sol venıriküle yapılan anjiografide sağ koroner arter 
görülmesine rağmen sol koroner arterin aortadan çı­

kışı görülmedi. Muhtemelen henüz yeterli kollateral­

lerin gelişememiş olması nedeniyle sağ koroner ar­

lerden sol koroner artere kontrast geçişi belirlenme­

di. 

Bu anamalide prognoz kötüdür. Çocukların %87'si 

infant döneminde ve yaklaşık %65-85'ide dirençl i 
kalp yetersizliği nedeniyle 1 yaşından önce, genel­

likle 2 ay civarında kaybedili rler (6). Bizim vakamı­

zın da benzer şekilde 2,5 aylık iken ka lp yetersizl iği 

nedeni ile kaybedild iği öğrenild i . Aynca literatürde 

kollaterallerin yeterli gelişmesi sonucu kendiliğin­

den asenıptoınatik hale gelen vakalar da bi ldirilm iş­

tir (6). 

Sonuç olarak; PAÇASKA çok nadir görülmesine 

karşın, DKMP bu lguları ile erken yaşlarda başvuran 

hastalarda m utlaka şüpheleni lnıesi ve araştırılması 

gereken bir durumdur. Yenidoğan veya erken süt ço­

cukluğu döneminde kalp yetersizliği ve DKMP bul­

guları olan hastada; sol ventrikülde d ilatasyona eşl ik 

eden hipertrofi, apİkal bölgede anevrizma, mitral 
kordalar ve papiller kaslarda f ibrozis bulguları ve 

ana pulmoner arterde pulmoner kapağın hemen üze­

rinde belirlenen diyastolik veya seyrek olarak sisto­

lo-diyastolik retrograd türbülan akı nı saptanmas ı ha-
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lir.de, sol koroner arterin sol aortik sinüsten çıktığına 
dair yalancı olması muhtemel bir görüntü alınsa bile 

mutlaka PAÇASKA düşünülmelidir. 
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