T rk G

$ Kalp Damar Cerrahisi Dergisi

Turkish Journal of Thoracic and Cardiovascular Surgery

Homozigot ailesel hiperkolesterolemi sonucu dokuz yasindaki hastada
koroner arter bypass cerrahisi: Olgu sunumu

Coronary bypass operation in a nine-year-old patient with homozygous
familial hypercholesterolemia: a case report
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Homozigot ailesel hiperkolesteroleminin ¢ocukluk
caginda bile koroner arter bypass cerrahisi gerektire-
bilecegi pek c¢ok yayinda bildirilmigstir. Bu yazida bir
aydir eforla birlikte g6gtis agrist ve solunum sikintist
nedeniyle klinigimize bagvuran dokuz yasinda kiz olgu
sunuldu. Hastaya koroner arter hastaligi siiphesi ile
yapilan koroner anjiyografide sol ana koroner arterde
bifurkasyon oncesi %90 darlik ve sag koroner arterde
osteal %90 darlik belirlendi. Hasta koroner arter hasta-
lig1 nedeniyle koroner arter bypass ameliyatina alind1 ve
hastaya iki tarafli internal meme arterleri kullanilarak
revaskiilarizasyon yapildi.

Anahtar sozciikler: Koroner bypass cerrahisi; koroner hastaligi/
etyoloji/cerrahi; ailesel hiperkolesterolemi.

Koroner ateroskleroz igin major risk faktorlerin-
den biri de hiperlipidemidir. Ailesel hiperkolesterolemi,
diistik yogunluklu lipoprotein (LDL) reseptorleri ile ilgili
gen mutasyonlarina bagli olarak ortaya c¢ikan ve oto-
zomal dominant olarak aktarilan bir bozukluktur.! Bu
hastalik plazma kolesterol seviyelerinin asir1 artmastyla
karakterizedir. Ailesel hiperkolesterolemi yaklagik bir
milyonda bir oraninda goriiliir ve eger etkin olarak teda-
vi edilmezse hastalar 30 yasindan 6nce olir.! Ailesel
hiperkolesterolemi nedeniyle koroner arter hastalig1 bulu-
nan dokuz yasindaki bir hastaya koroner bypass cerrahisi
uygulandi. Tiirkge literatiirde, yasamin birinci dekatinda
ailesel hiperkolesterolemi nedeniyle koroner arter bypass
ameliyatt yapilmis ve yayinlanmaig bir olgu bulunmamast
nedeniyle bu olguyu sunmay1 uygun bulduk.

OLGU SUNUMU

Bes yildir tip IIa hiperkolesterolemi tanisiyla teda-
visi devam eden ve izlemde olan 24 kg agirliginda ve

It is well documented that homozygous familial hyperc-
holesterolemia might necessitate coronary bypass surgery
in children. In this article, we present a nine-year-old girl
admitted to our clinic due to respiratory distress and chest
pain due to exertion which she had suffered for one month.
The patient was suspected to have coronary artery disease
and coronary angiography was done, revealing 90% nar-
rowing in the left main coronary artery before the bifurca-
tion point and osteal 90% narrowing in the right coronary
artery. The patient underwent coronary artery bypass
surgery and bilateral internal mammary arteries were used
for the treatment of coronary artery disease.

Key words: Coronary bypass surgery; coronary disease/etiology/
surgery; familial hypercholesterolemia.

dokuz yagindaki kiz olgu son bir aydir eforla birlikte
gogiis agrist ve solunum sikintist nedeniyle klinigimize
basvurdu. Oz ge¢mis sorgulamasinda iki y1l énce yag
bezesi 6n tanisiyla kollarindan kitle eksize edildigi
ogrenildi. Soy gecmis sorgulamasinda da dayisinin 45
yasinda kalp krizi nedeniyle 6ldiigii 6grenildi.

Hastanin fizik muayenesinde, ozellikle el parmak-
lar1, dirsek ve diz eklemi iistiinde ¢ok sayida ksantom
ile uyumlu lezyon saptandi. Laboratuvar incelemele-
rinde; total kolesterol 674 mg/dl, diisiik yogunluklu
lipoprotein kolesterol 550 mg/dl, trigliserit 78 mg/
dl, yiiksek yogunluklu lipoprotein (HDL) kolesterol
26 mg/dl olarak bulundu. Elektrokardiyografik (EKG)
inceleme sonucu, V1-V5 arasi derivasyonlarda T dalga
negatifligi ve V4-V6 arasi derivasyonlarda ST dalga
depresyonunun oldugu goriildii. Batin ultrasonografi-
sinde iki tarafli nefrolityazis ve safra camuru saptan-
di. Hastanin efor testi erken dénemde siddetli pozitif
bulundu. Klinik ve laboratuvar testleri sonucu koroner
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Sekil 1. Sol ana koroner arterde %90 darlig1 gosteren anjiyog-
rafi.

anjiyografi yapilmasina karar verildi. Sol ana koroner
arterde (sol AKA) bifurkasyon dncesi %90 darlik ve sag
koroner arter (sag KA)'de osteal %90 darlik olusturan
lezyon belirlendi (Sekil 1).

Hasta koroner arter hastalifi nedeniyle koroner
bypass ameliyatina alind1. Hastaya total arteryel revas-
kiilarizasyon planlandi. Ameliyat sirasinda greft mater-
yali olarak, sol internal meme arteri (sol IMA), sag
internal meme arteri (sag IMA) ve sol radyal arter diisii-
niildii. Ancak sol radyal arter ¢ikarilip hazirlandiktan
sonra capinin ve kalitesinin uygun olmadigi goriildii ve
kullanilamadi. Bunun {izerine greft materyali olarak sol
IMA, sag IMA ve sol diz alt1 safen veni hazirland1. 8/0
propilen dikis materyali ile sol IMA - sol 6n inen, sag
IMA - sag KA ve safen - optus marginl (OM1) anas-
tomozlar1 yapildi. Sorunsuz olarak pompadan cikilip
ameliyat tamamlandi. Ameliyat sonrasi donemde sorun
yasanmadi. Ameliyat sonrasi erken dénemde hasta LDL
aferezis ve lipit diisiiriicli tedavi programina alind1.

TARTISMA

Ailesel hiperkolesterolemi, karaciger hiicrelerin-
de ve periferik dokularda reseptor eksikligi veya
yokluguna yol acan, LDL reseptorleri ile ilgili gen
mutasyonlarina bagli olarak ortaya ¢ikar ve plazma
LDL diizeylerinde artisla sonu¢lanir. Heterozigotlarda
plazma kolesterolti 2-3, homozigotlarda 3-6 kat artar.
Deri ve tendon ksantomlar1 ve erken koroner kalp has-
talig1 goriilebilir. Otozomal dominant olarak aktarilir.
Bu hastalarda koroner arter hastaligi genellikle 2-3.
dekatta goriiliir. Ancak literatiirde ¢ocukluk caginda
da koroner arter hastalig: bildirilmigtir. Geng niifusta
koroner bypass ameliyatinin en sik nedeni Kawasaki
hastaligidir.” Literatiirde bildirilen, ailesel hiperkoles-
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gOsteren anjiyografi.

terolemi nedeniyle koroner bypass ameliyat1 uygulanan
en geng hasta Ersoy ve ark.nin® yayinladiklar1 yedi
yagindaki bir olgudur. Ancak Tiirkce literatiir tarama-
sinda, hayatin birinci dekatinda ailesel hiperkolestero-
lemi sonucu yapilmis koroner arter bypass ameliyatina
rastlamadik.

Ailesel hiperkolesterolemili hastalarda miyokardiyal
iskemiye bagli morbidite ve mortaliteyi azaltmak icin,
siklikla erken yaslarda koroner arter bypass ameliyati
gerekmektedir. Bu tiir hastalarda ameliyattan hemen
sonra agresif lipit diigiiriicii tedavi ve plazma LDL afere-
zis yapilmasi rekiirensleri 6nleyen en 6nemli faktorler-
dir."? Aile oykiisii ve klinik bulgular1 olan ¢ocuklarda
koroner arter hastaliginin da hatirlanmasi amaciyla bu
olguyu sunmay1 uygun bulduk.

Infant ve ¢ocukluk dénemi koroner lezyonlarinda
arteryel greftlerin kullanilmasi, uzun doénem agiklik
oranlarinin ¢ok daha iyi olmasi nedeniyle yaygin olarak
kabul edilmektedir.'*¥ Biz de olgumuzda, greftlerin
hazirlanmas1 ve anastomoz sirasinda bir takim tek-
nik sorunlar olmasina ragmen tamamen arteryel greft
materyali kullanmayi hedefledik. Ancak hazirlanan
radyal arterin agir1 spazm yapmast ve kalitesinin kotii
olmasi, buna karsin safen ven kalitesinin ise oldukca
iyi olmasi nedeniyle sol IMA, sag IMA ve safen ven
kullandik.

Sonug olarak, ailesel hiperkolesterolemisi olan hasta-
larda, hastanin yasina bakilmaksizin koroner arter has-
talig1 akla getirilmelidir. Eger hastanin yakinmasi varsa
ve efor testi pozitif ise mutlaka koroner anjiyografi isten-
melidir. Bu gibi hastalarda greft materyali olarak, uzun
donem sonuglar1 nedeniyle arteryel greftler daha (stiin
gibi gortilseler de safen venin de kimi hastalarda ¢ok iyi
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greft materyali olabilecegi hatirlanmalidir. Bunun nedeni
safen veninin de yasla birlikte biiyliyebilme kapasitesine
sahip olmasidir. Ameliyat sonras: erken dénemde yogun
lipit diistiriicti tedavi mutlaka gereklidir.
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