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Homozigot ailesel hiperkolesterolemi sonucu dokuz yaşındaki 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 çocukluk 
çağında bile koroner arter bypass cerrahisi gerektire-
bileceği pek çok yayında bildirilmiştir. Bu yazıda bir 
aydır eforla birlikte göğüs ağrısı ve solunum sıkıntısı 
nedeniyle kliniğimize başvuran dokuz yaşında kız olgu 
sunuldu. Hastaya koroner arter hastalığı şüphesi ile 
yapılan koroner anjiyografide sol ana koroner arterde 
bifurkasyon öncesi %90 darlık ve sağ koroner arterde 
osteal %90 darlık belirlendi. Hasta koroner arter hasta-
lığı nedeniyle koroner arter bypass ameliyatına alındı ve 
hastaya iki taraflı internal meme arterleri kullanılarak 
revaskülarizasyon yapıldı.
Anah tar söz cük ler: Koroner bypass cerrahisi; koroner hastalığı/
etyoloji/cerrahi; ailesel hiperkolesterolemi.

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.
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Koroner ateroskleroz için majör risk faktörlerin-
den biri de hiperlipidemidir. Ailesel hiperkolesterolemi, 
düşük yoğunluklu lipoprotein (LDL) reseptörleri ile ilgili 
gen mutasyonlarına bağlı olarak ortaya çıkan ve oto-
zomal dominant olarak aktarılan bir bozukluktur.[1] Bu 
hastalık plazma kolesterol seviyelerinin aşırı artmasıyla 
karakterizedir. Ailesel hiperkolesterolemi yaklaşık bir 
milyonda bir oranında görülür ve eğer etkin olarak teda-
vi edilmezse hastalar 30 yaşından önce ölür.[1] Ailesel 
hiperkolesterolemi nedeniyle koroner arter hastalığı bulu-
nan dokuz yaşındaki bir hastaya koroner bypass cerrahisi 
uygulandı. Türkçe literatürde, yaşamın birinci dekatında 
ailesel hiperkolesterolemi nedeniyle koroner arter bypass 
ameliyatı yapılmış ve yayınlanmış bir olgu bulunmaması 
nedeniyle bu olguyu sunmayı uygun bulduk.

OLGU SUNUMU
Beş yıldır tip IIa hiperkolesterolemi tanısıyla teda-

visi devam eden ve izlemde olan 24 kg ağırlığında ve 

dokuz yaşındaki kız olgu son bir aydır eforla birlikte 
göğüs ağrısı ve solunum sıkıntısı nedeniyle kliniğimize 
başvurdu. Öz geçmiş sorgulamasında iki yıl önce yağ 
bezesi ön tanısıyla kollarından kitle eksize edildiği 
öğrenildi. Soy geçmiş sorgulamasında da dayısının 45 
yaşında kalp krizi nedeniyle öldüğü öğrenildi.

Hastanın fizik muayenesinde, özellikle el parmak-
ları, dirsek ve diz eklemi üstünde çok sayıda ksantom 
ile uyumlu lezyon saptandı. Laboratuvar incelemele-
rinde; total kolesterol 674 mg/dl, düşük yoğunluklu 
lipoprotein kolesterol 550 mg/dl, trigliserit 78 mg/
dl, yüksek yoğunluklu lipoprotein (HDL) kolesterol 
26 mg/dl olarak bulundu. Elektrokardiyografik (EKG) 
inceleme sonucu, V1-V5 arası derivasyonlarda T dalga 
negatifliği ve V4-V6 arası derivasyonlarda ST dalga 
depresyonunun olduğu görüldü. Batın ultrasonografi-
sinde iki taraflı nefrolityazis ve safra çamuru saptan-
dı. Hastanın efor testi erken dönemde şiddetli pozitif 
bulundu. Klinik ve laboratuvar testleri sonucu koroner 
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anjiyografi yapılmasına karar verildi. Sol ana koroner 
arterde (sol AKA) bifurkasyon öncesi %90 darlık ve sağ 
koroner arter (sağ KA)’de osteal %90 darlık oluşturan 
lezyon belirlendi (Şekil 1).

Hasta koroner arter hastalığı nedeniyle koroner 
bypass ameliyatına alındı. Hastaya total arteryel revas-
külarizasyon planlandı. Ameliyat sırasında greft mater-
yali olarak, sol internal meme arteri (sol İMA), sağ 
internal meme arteri (sağ İMA) ve sol radyal arter düşü-
nüldü. Ancak sol radyal arter çıkarılıp hazırlandıktan 
sonra çapının ve kalitesinin uygun olmadığı görüldü ve 
kullanılamadı. Bunun üzerine greft materyali olarak sol 
İMA, sağ İMA ve sol diz altı safen veni hazırlandı. 8/0 
propilen dikiş materyali ile sol İMA - sol ön inen, sağ 
İMA - sağ KA ve safen - optus margin1 (OM1) anas-
tomozları yapıldı. Sorunsuz olarak pompadan çıkılıp 
ameliyat tamamlandı. Ameliyat sonrası dönemde sorun 
yaşanmadı. Ameliyat sonrası erken dönemde hasta LDL 
aferezis ve lipit düşürücü tedavi programına alındı.

TARTIŞMA
Ailesel hiperkolesterolemi, karaciğer hücrelerin-

de ve periferik dokularda reseptör eksikliği veya 
yokluğuna yol açan, LDL reseptörleri ile ilgili gen 
mutasyonlarına bağlı olarak ortaya çıkar ve plazma 
LDL düzeylerinde artışla sonuçlanır. Heterozigotlarda 
plazma kolesterolü 2-3, homozigotlarda 3-6 kat artar. 
Deri ve tendon ksantomları ve erken koroner kalp has-
talığı görülebilir. Otozomal dominant olarak aktarılır. 
Bu hastalarda koroner arter hastalığı genellikle 2-3. 
dekatta görülür. Ancak literatürde çocukluk çağında 
da koroner arter hastalığı bildirilmiştir. Genç nüfusta 
koroner bypass ameliyatının en sık nedeni Kawasaki 
hastalığıdır.[2] Literatürde bildirilen, ailesel hiperkoles-

terolemi nedeniyle koroner bypass ameliyatı uygulanan 
en genç hasta Ersoy ve ark.nın[2] yayınladıkları yedi 
yaşındaki bir olgudur. Ancak Türkçe literatür tarama-
sında, hayatın birinci dekatında ailesel hiperkolestero-
lemi sonucu yapılmış koroner arter bypass ameliyatına 
rastlamadık.

Ailesel hiperkolesterolemili hastalarda miyokardiyal 
iskemiye bağlı morbidite ve mortaliteyi azaltmak için, 
sıklıkla erken yaşlarda koroner arter bypass ameliyatı 
gerekmektedir. Bu tür hastalarda ameliyattan hemen 
sonra agresif lipit düşürücü tedavi ve plazma LDL afere-
zis yapılması rekürensleri önleyen en önemli faktörler-
dir.[1,3] Aile öyküsü ve klinik bulguları olan çocuklarda 
koroner arter hastalığının da hatırlanması amacıyla bu 
olguyu sunmayı uygun bulduk.

İnfant ve çocukluk dönemi koroner lezyonlarında 
arteryel greftlerin kullanılması, uzun dönem açıklık 
oranlarının çok daha iyi olması nedeniyle yaygın olarak 
kabul edilmektedir.[1,3,4] Biz de olgumuzda, greftlerin 
hazırlanması ve anastomoz sırasında bir takım tek-
nik sorunlar olmasına rağmen tamamen arteryel greft 
materyali kullanmayı hedefledik. Ancak hazırlanan 
radyal arterin aşırı spazm yapması ve kalitesinin kötü 
olması, buna karşın safen ven kalitesinin ise oldukça 
iyi olması nedeniyle sol İMA, sağ İMA ve safen ven 
kullandık.

Sonuç olarak, ailesel hiperkolesterolemisi olan hasta-
larda, hastanın yaşına bakılmaksızın koroner arter has-
talığı akla getirilmelidir. Eğer hastanın yakınması varsa 
ve efor testi pozitif ise mutlaka koroner anjiyografi isten-
melidir. Bu gibi hastalarda greft materyali olarak, uzun 
dönem sonuçları nedeniyle arteryel greftler daha üstün 
gibi görülseler de safen venin de kimi hastalarda çok iyi 

Şekil 1. Sol ana koroner arterde %90 darlığı gösteren anjiyog-
rafi.

Şekil 2. Sağ koroner arterde osteal %90 darlık oluşturan lezyonu 
gösteren anjiyografi.
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greft materyali olabileceği hatırlanmalıdır. Bunun nedeni 
safen veninin de yaşla birlikte büyüyebilme kapasitesine 
sahip olmasıdır. Ameliyat sonrası erken dönemde yoğun 
lipit düşürücü tedavi mutlaka gereklidir.
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