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Editoryal Yorum 

Pulmoner Arterden Çıkan Sol 
Koroner Arter Anomalisi 

Bostan ve Çil'in (1) bu dergide yayınlanan vaka tak­
dinılerinde nadir görülen ilginç bir anomaliye dikkat 
çekilnıcktedir. İlk kez Bland- White- Garland (2) ta­
rafından 1933 yılında tanım l anan bu anomalinin en 
önemli özelliği hastaların %85'ten fazlasının infant 
döneminde iskemi sonucu gelişen dilare kardiyomi­
yopatiye bağlı ağır klinik tabloda gelmeleri, cerrahi 
tedavi uygulanınad ığı takdirde takdim edilen vakada 
olduğu gibi hemen tamamının infant döneminde 
kaybedi lnıesidir. Gelişmiş tam yöntemlerine rağmen 
kesin tanı koymak güç olabilir ve anomali özellikle 
infantlarda sıklıkla idiopatik dilare kardiyoın iyopati, 

ıniyokard it , endokardiyal fibroelastosis tanıs ı alarak 
gözden kaçabil ir. Bizim 1997 yılında yayınlanan ça­
lışmamız (3) ve Bostan ve Çil'in (1) yayınları , dilare 
kardiyomiyopatili infantlarda bu anemalinin araştı­
rılmas ı gerektiğini vurgulayan çalışmalardır. 

Kliniğimizde 1986 ve 1998 yılları arasında 6 hastada 
(3'ü yayınlanan vakalardır) (3) pulmoner arterden ç ı­

kan sol koroner arter anomalis i, 1 hastada sağ pul­
moner arterden çıkan sirkuınfleks arter anomalisi (4) 

tespit edilerek cerrahi tedavi uygulanmıştır. Hastala­
rın 3'iinde 1, 3, 5 ay lıkken di late kardiyoıniyopatiye 

bağ l ı kalp yetersizliği , 22 aylık hastaını zda ağır mit­
ral yeters izliği ve sol ventrikiil dilatasyonu ve dis­
fonksiyonu, 2 yaşında geniş YSD ve PDA'sı kapatı­

lan diğer bir hastamızda postoperarif devam eden de­
vamlı üfürüm ve sol ventrikül dilatasyonu, 4 yaşında 
koarktasyon tamiri yapılan 1 hastamızda (4) ise 1 O 
yaşında eforla ortaya çikan göğüs ağrısı ve efor tes­
tinde iskemi bu aneınalinin araştırılmasına sebep 
olan semptom ve bulgular olmuştur. Başka bir mer­
kezden kliniğimize ameliyat iç in gönderilen Fallot 
tetralojili bir hastada ise tam düzeltme öncesi koro­
ner anatoıni incelenirken resadüfen tespit edilmiştir. 
Bu hastada aynı zamanda tetralojilerde görülmeyen 
hafif de olsa sol ventrikül disfonksiyonunun olmas ı 

bu aneınaliyi düşündürmesi aç ısından anlamlıd ır. 

Seınptoınatik infantl arın hemen tamamının , hatta in­
fant dönemini atiatan aseınptoınatik hastaların bile 
genç yaşlarda aritmi, konjestif kalp yeters izl iği, ve 

ani ölümle kaybedilmeleri nedeniyle, erken tanı ve 
erken cerrahiye yönlendirme son derece önemlidir. 
Gelişm i ş tanı yöntemlerine rağmen tam koymakta 
güçlükler olabilir. infantlarda ağır kalp yeters izliği , 

telede büyük kalp, 2-boyutlu ekokardiyografiele sol 
atriyuın ve sol ventrikül dilatasyonunu, sol ventrikül 
disfonksiyonu, değişik derecelerde mitral yeters izli­
ği, bazı hastalarda endokardiyal fibroelastozislerde 
olduğu gibi parlak dens mitral kapak kordaları idiyo­
patik dilate tip kardiyoıniyopatilerde de görülebilen 
ortak bulgulardır. Bu anoınalide tipik EKG bulgusu 
olan DI, A VL ve sol prekordiallerde derin ve geni ş 
Q dalgalan, ST depresyonu ve T dalga inversiyonu 
her zaman bulunmayabilir (5). Sol ventrikül hiperiro­
fisi ve nonspesifik ST veT değişikliği ile idiyopatik 
d ila te k ard i yom iyepatiden fark I ı 1 ı k göstermeyen 
EKG bulguları nadir değildir. Bu nedenle tanıda ilk 
aşama dilale kardiyomiyopati ile gelen her infantta 
koroner anatominin ciddi bir şekilde incelenmesidir. 
Sağ ve sol koroner arter çıkışla rının kendilerine ait 
aortik siniisierden çıktığının gösterilmesi bu anema­
liyi ekarte ettirir. Ancak bazen sol koroner arter aor­
tik siniise o kadar yakındı r ki , sol koroner arter pul­
moner arterden çıktığı halde sol aoıtik sinüsten çı ktı ­

ğı imajı elde edilebilir (6). Bu nedenle bu anomali 

için diyagnostik sayılabi lecek bazı ekokardiyografik 
bulguların araştırılınası gerekir. 

Sağ koroner arterde genişleme: Schınith ve arka­
daşlarının (6) yayınladığı S hastan ı n hepsinde sağ ko­
ronerin aortaya oranı normal çocuklara göre oldukça 
yüksek bulunmuştur (hastalarda 0.25-0.33 arasında, 
normallerde 0.1 2- 0.02). Sağ koroner arterde geniş­
leme dilate kardiyomiyopatili bir hastada pulmoner 
arterden çıkan koroner arter anomalisinin olabi lece­
ğini düşündürmelidir. Bizim de hastalarımızın hep­
sinde sağ koroner arter genişti. Hatta hastalardan biri 
sağ koroner arter fistülü olarak kliniğimize refere 
edilmişti. Fistüllerde sağ koroner arterin daha geniş 
ve tortioz olması ayıncı tan ıda önemlidir. 

Renkli Doppler ile interventriküler septumda ko­
roner kollaterallere ait türbülan akım: Dilate kar­
diyomiyopati li veya sol ventrikül dilatasyonu ile bir­
likte hafif sol ventrikül disfonksiyonu olan bir hasta­
da interventriküler septumda adeta İsviçre peynirini 
("Swiss cheesc") VSD'yi düşündürecek türbUlan 
akım görülmesi tanıyı kuvvetlendirici önemli bir 
bulgudur. Normal çocuklarda ve idiyopatik dilare 
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kardiyomiyopatide koronerler içinde türbülan akım 
olmamaktadır. Hastalarımızdan biri "Swiss cheese" 

YSD tanısı ile kliniğimize gönderilmişti. Bu hastalı­

ğın "Swiss-cheese" YSD'den farkı , türbülan akımın 

septuma lokalize olması sağ ventriküle şantın olma­

ması ve devamlı Doppler ile devamlı akımın alınma­
sıdır. Hastalarımızın biri hariç (4) hepsinde bu bulgu 

elde edilmiş ve tanıda yönlendirici başlıbaşına 

önemli bir bulgu olmuştur. 

Renkli Doppler ile sol koronerden pulmoner arte­

re olan retrograt akım nedeniyle pulmoner arter 

içinde pulmoner kapağa yakın ve aorta doğru 

türbülan akımın tespiti ve "pulsed veya continuo­

us wave" Doppler ile burada diyastolik veya sis­

tolodiyastolik akımın alınması: Bu bulgunun elde 

edilmesi diğer bulgularla birlikte pulmoner arterden 
çıkan sol koroner arter tanısını koydurur (6). Bazı in­

fantlarda kollateral dolaşımın az olması ve dolayı­

sıyla retrograt akımın az olması nedeniyle bu bulgu 

her zaman gözlenmeyebilir. Ancak dikkatli bir ince­
leme ile şantı çok az olan hastalarda bile renkli 

Doppler ile tespit edilebilir. Bostan ve Çil'in (I) va­

kasında da tam bu bulgu ile konulmuştur. 

Sol koroner arterin pulmoner arterden çıktığının 

gösterilmesi: Yukarıda belirtilen bulgular elde edi­
len hastalarda özellikle pulmoner arter içine olan di­

yastolik akımın yönlendirmesiyle pulmoner arterden 

geçen uzun eksen kesitlerinde veya modifiye aortik 

kısa eksen kesitlerinde sol koroner arterin pulmoner 

arterden çıktığı gösterilebilir, ancak her hastada gös­

termek mümkün olmamaktadır. 

Bizim klinik deneyimlerimiz ışığında tanıda en 

önemli yol gösterici ve hatta dilate kardiyomiyopati­

li bir infantta tanı koydurucu, hemen hemen her has­

tada kolaylıkla elde edilebilen ekokardiyografik bul­

gu, sağ koroner arterin genişlemesi ile birlikte sep­

tum içinde kollaterallere bağlı türbülan akımların 

görülmesi olmuştur. Bu nedenle yukarıda belirtilen 

bulgular elde edilen hastalarda tanı noninvazif ola­

rak konabilir. Kalp kateterizasyonu ve angiyografi­

nin her hastada yapılmasına gerek yoktur. Ancak kli­

nik olarak koroner anomali düşünüldüğü halde eko­

kardiyografi ile gösterilememiş hastalarda mutlaka 
yapılmalıdır. 

Erken ve ani ölüıniere neden olan bir konjenital ano­

mali olması nedeniyle tanı konulan her hastaya 
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asemptomatik bile olsa tanı konulur konmaz cerrahi 

tedavi uygulanmalıdır. 

Semptomatik infantlarda medikal tedavi yoğun ba­

kım ünitesinde kısa süre için uygu lanınal ı ve gecik­

meden cerrahi düzeltıne yapılmalıdır. Miyokart per­
füzyonu ve oksijenasyonunu artırmaya yönelik deği­

şik ameliyat teknikleri uygulanmakla birlikte bugün 

için en geçerli teknik iki koroner sistemi oluşturan 
ve Takeuchi ve arkadaşları (7) tarafından önerilen 

intra pulmoner aorta- koroner tünel ameliyatı veya 

sol koronerin direkt aorta reimplantasyonu ameliyat­
larıdır (8) . Özellikle aortik reimplantasyonlardan 

sonra sol koronerin uzun süreli açıklığının iyi olduğu 
bildirilmektedir (8). Bizim hastalarımı zın 4'üne Ta­

keuchi prosedürü, 3'üne direkt aortik reimplantasyon 

yapılmıştır. 

Schwartz ve arkadaşları (9) yaptıkl arı ça l ışınada 

özellikle dua! koroner sirkülasyonu sağlayan ameli­

yatlardan sonra hastaların hepsinde sol ventrikül 

fonksiyonlarının 1 ile 7 ayda tamamen normale dön­

düğünü ve preoperatif sol ventrikül disfonksiyonu­

nun derecesinin bu düzelıneyi etkilemediğini bildir­

mektedirler. Bizim de revaskülarizasyondan sonra, 

ileri derecede sol ventrikül disfonksiyonu olan hasta­

larımız da dahil olmak üzere, hastalarımızın tümün­
de sol ventrikül fonksiyonları normale dönmüştür. 

Düzelınede etkisi olan muhtemel mekanizma infant­

larda miyokardın hiperplazi ve koroner anjiyogene­
zis gösterebilıne özelliğidir (10). Diğer mekanizma 

ise canlı miyositle rin kompenzatuvar hipertrofisi 

olabilir. Hastalarımızdan ikis inde revaskülarizasyo­

nu takiben erken dönemde belirgin sol ventrikül hi­

pertrofisinin gelişmesi bu görüşü desteklemektedir. 

Revaskülarizasyondan sonra bu hastalardaki tam bir 

miyokardiyal iyileşme hibemasyon fenoıneni ile de 

izah edilebilir. Hibemasyon kronik iskemi sonucu 

miyositlerin canlılığını kaybetmeden kontraktil 

fonksiyonlarını kaybetmesi demektir ( I ı). Pulmoner 

arterden çıkan sol koroner arter anamalisinde kronik 

ıniyokardiyal hipoperfüzyonun miyositlerde diffüz 

infarktan çok adaptif değişikl iklere neden olduğu 
düşünülmektedir (12). Shivalkar ve arkadaşları (12) 

bu hastalardan alınan kardiyak biyopsilerde canlı 
miyositlerde ultrastrüktürel değişiklikl er olduğunu 

gösteren histolojik bulgular elde etmişlerdir. Bu has­

talarda infarkt olmadan tamamen iyileşme bu görüşü 

desteklemektedir. Bazı hastalarda bu adaptif değişik-
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liklerin geriye dönerek miyositlerin kontraktil özel­

liklerini kazanmaları için belli bir süreye ihtiyaç var­

dır. Bu nedenle preoperatif sol ventrikül fonksiyon­

ları ileri derecede bozuk olan hastalara geçici süre 
sol ventrikül "asist device'ların" uygulanmasının er­

ken martaliteyi önemli ölçüde azalttığı bildirilmekte­
dir (9). 

Sonuç olarak, pulmoner arterden çıkan sol koroner 

arter anamalisinde erken tanı ve erken cerrahi teda­

vi, geriye dönmesi beklenen sol ventrikül fonksiyon­
lan açısından son derece önemlidir. 

Prof. Dr. Ayşe Sarıoğlu 
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