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Olgu Sunumu / Case Report

Konjesif kalp yetersizliginin eslik ettigi eriskin bir hastada pulmoner
arterden kaynaklanan anomalili sol koroner arter

Anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary artery in an adult patient
presenting with congestive heart failure
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Pulmoner arterden kaynaklanan anomalili sol koroner arter
(ALCAPA), yagsamin erken doneminde miyokardiyal iske-
mi, konjesif kalp yetersizligi ve dlumle iligkili ¢ok nadir
goriilen bir dogumsal defekttir. Bu nedenle bir ALCAPA
hastasinin erigkin yasa kadar hayatta kalmasi ender goriilen
bir durumdur. Bu yazida sol ventrikiiler disfonksiyonun
nedeni aragtirilirken ALCAPA tanis1 konulan 36 yasinda
bir kadin olgu sunuldu.

Anahtar sozciikler: Dogumsal defekt; koroner anjiyografi; kon-
jesif kalp yetmezligi.

Pulmoner arterden kaynaklanan anomalili sol koro-
ner arter (ALCAPA), ¢cok nadir olarak goriilen yasa-
mi1 tehdit edici, dogumsal bir koroner anomalidir.
Olgularin buyuk kismi, yagsamin ilk yillarinda kalp
yetersizligi veya aritmiler nedeniyle kaybedilir. Bu
nedenle erigkin yasta rapor edilen olgu sayist olduk¢a
sinirlidir. Erigkin hastalarin bir kismi1 asemptoma-
tik oldugu gibi cogunda semptomlar; miyokardiyal
iskemiye bagli goguis agrisi, kalp yetersizligine bagl
carpinti, yorgunluk, nefes darlig1 veya sadece ani kar-
diyak olum seklinde olabilir."! Bu yazida kalp yetersiz-
ligi nedeni arastirilirken tespit ettigimiz bir ALCAPA
olgusu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Otuz alt1 yasinda kadin hasta son bir yildir artig
gosteren eforla nefes darligi1 ve gogus agrist nedeniyle
klinigimize basvurdu. Oykustinde herhangi bir kardiyak
risk faktorit olmadigi tespit edildi. Fizik muayenede
pulmoner odakta daha guclii duyulan devamhi afurum

Anomalous origin of the left coronary artery from the
pulmonary artery (ALCAPA) is a very rare congenital
defect associated with myocardial ischemia, congestive
heart failure and death in the early period of life. Therefore,
it is uncommon for an ALCAPA patient to survive to
adulthood. In this article, we report a 36-year-old female
patient who was diagnosed with ALCAPA when we
investigated the reason for the left ventricular dysfunction.

Key words: Birth defects; coronary angiography; congestive
heart failure.

tespit edildi. Elektrokardiyografi (EKG) normal olarak
degerlendirildi. Telekardiyografide kardiyotorasik oran
(KTO) artmig olarak bulundu. Yapilan transtorasik
ekokardiyografide (TTE) sol ventrikil sistolik ve diyas-
tolik caplar1 artmis, sol ventrikiilde yaygin hipokinezi,
sol ventrikill ejeksiyon fraksiyonu (EF) yaklasik %40
(Modifiye Simpson yontemi ile) olarak bulundu ve hafif
mitral yetersizligi saptandi. Ana pulmoner arterde anor-
mal diyastolik akim paterni tespit edildi. Kalp yetersiz-
ligi nedenini aciklamaya yonelik koroner anjiyografi
(KAG) yapilmasina karar verildi. Koroner anjiyografide
sag sintis valsalvadan koken alan genis sag koroner
arterin (KA) yogun kollateraller vasitasiyla retrograt
olarak sol 6n inen ve sirkumfleks (Cx) arteri doldurdu-
gu izlendi. Yapilan aortografinin erken fazinda sag KA
dolusu tespit edildi ancak sol ana KA dolusu izlenmedi.
Ge¢ fazda sag KA'nin retrograt olarak sol on inen ve
Cx arteri kollateraller ile doldurdugu sol ana KA’nin
ise pulmoner artere dokuldugu tespit edildi (Sekil 1).
Bu bulgular 64 kesitli kardiyak bilgisayarli tomografik
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Cetin ve ark. Konjesif kalp yetersizliginin eslik ettigi eriskin bir hastada pulmoner arterden kaynaklanan anomalili sol koroner arter

Sekil 1. X-ray koroner anjiyografide; (a) Sag on oblik projeksiyonda dilate sag koroner art
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e-rin kollate-

raller vasitastyla sol on inen arter ve sirkumfleks arteri retrograd olarak doldurdugu izleniyor. (b) Sol
on oblik kraniyal projeksiyonda sol ana koroner arterin pulmoner artere bosaldig1 izleniyor. Bu sirada
pigtail kateter pulmoner arter yer almaktadir. CX: Sirkumfleks arter; LAD: Sol 6n inen arter; RCA: Sag koroner arter;

PA: Pulmoner arter.

(BT) anjiyo ile de dogruland: (Sekil 2). Tani, ALCAPA
olarak konuldu. Hasta onami alindiktan sonra ameli-
yat edilmek uizere kalp damar cerrahisine nakledildi.
Rutin ameliyat oncesi incelemelerin ardindan genel
anestezi altinda midsternal insizyon ile kardiyopul-
moner baypas altinda sag ventrikillotomi yapilarak
pulmoner kapagin hemen altinda posterior yerlesimli
yaklagik 2 cm capinda sol ana KA orifisi goruldu.
Sol ana KA orifisi primer olarak iki adet plejitli
dikis ile kapatildi. Sag ventrikillotomi sigir perikardi
ile rekonstriikte edildikten sonra sol i¢ meme arteri
(IMA) ile sol on inen arter ve safen ven greft ile aort-
Cx baypas islemi uygulandi. Hasta ameliyat sonras1 6.
guinde taburcu edildi. Cerrahi sonrasi 6. ayda hastanin
degerlendirilmesinde semptomlarinin duzeldigi, TTE
ile sol ventrikul caplarinin kuigiilerek normale yaklas-
t1g1 izlendi; sol ventrikil EF %55 (Modifiye Simpson
yontemi ile) olarak tespit edildi.

“..

Sekil 2. Kardiyak bilgisayarli tomografi anjiyografide: Dilate sol ventrikiil ve sol ana koroner arterinin pulmoner arterden koken aldig1

TARTISMA

Pulmoner arterden kaynaklanan anomalili sol koro-
ner arter her 300.000 canli dogumda bir goriilen nadir
dogumsal bir anomalidir ve tim dogumsal kardiyak
anomalilerin  %0.25-0.50’sini olusturur.>* Erigkinlerde
asemptomatik olabileceginden dolay1r gercek insidansi
daha yiuiksek olabilir. Semptom ve prognoz her iki koroner
damar arasinda gelisen kollateral damar gelisimine bag-
lidir. Ug farkli grup kollateral gelisimi tanimlanmustir:™

1. Mikemmel gelismis kollateral akim sayesinde
dogumdan hemen sonra sag KA'dan sol KA
sistemini yeteri kadar besleyecek akim meydana
gelir. Bu tur hastalar erigskin yasa kadar ulaga-
bilir.

2. Zayif gelisen kollateral akim nedeniyle sol koro-
ner sistem yeteri kadar beslenemez ve iskemi

s

izleniyor. (a) Koronal, (b, ¢) 3D rekonstriksiyon uygulanmis kardiyak bilgisayarli tomografi anjiyografik gortintiiler. PA: Pulmoner arter;
LMCA: Sol ana koroner arter; RCA: Sag koroner arter; LAD: Sol on inen arter; CX: Sirkumfleks arter.
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olusur. Bu olgular tedavisiz kaldiginda buyuk
ihtimalle infant doneminde kaybedilir.

3. Kollateral akimda dagilim bozuklugu sonucu
sol koroner sistemden pulmoner artere “calma
fenomeni” olusur ve sol-sag sant meydana gelir.

Tum bu kollateral gelisim mekanizmalarinin hastada
olusuna gore miyokardda belirli diizeyde iskemi meyda-
na gelir. Iskeminin derecesine gore hasta asemptomatik
olabilecegi gibi eforla nefes darlig1, gogus agrisi, aritmi-
ler ve ani 6lumler meydana gelebilir.!"

Olgumuzda oldugu gibi, koroner arter hastaligi risk
faktorleri bulunmayan bir kalp yetersizligi hastasinda,
fizik muayenede duyulan devamli ufurim ve TTE ile
pulmoner arterde saptanan anormal diyastolik akim
paterni bize ALCAPA tanisim1 dugtundurebilir. Kesin
tan1 koroner anjiyografi bulgularina bagli olup, ¢ok
kesitli BT de cerrahi oncesi ayrintili anatomik bilgi sag-
lamasi agisindan dnemlidir.

Pulmoner arterden kaynaklanan anomalili sol koro-
ner arter olgular1 tan1 konuldugunda semptom olsun
veya olmasin ani olum riski nedeniyle cerrahi olarak
tedavi edilmelidir." Cerrahi sonrasi, yagam omru agi-
sindan uzun donem sonuglar cok iyidir."! Tedavide cer-
rahi olarak ti¢ teknik tanimlanmigtir:26"!

1.  Sonuclar1 iyi olmadig1 i¢in artik Onerilmeyen
sol KA'nin pulmoner artere bosaldig:1 proksimal
kesimde baglanmasi,

2. Eniyi secenek olarak sol KA'nin aorta transferi;
bu yapilamadiginda ise,

3. Sol KA’nin proksimal kesimden baglanmasi
sonrasi, sol IMA greft veya safen ven grefti ile
aorta-koroner baypas yapilmasi.

Olgumuzun cerrahi tedavisinde ilk tercih olarak sol
KAnin aorta transferi dusuinilmus ancak sol KA'nin
pulmoner artere acilan bodlgesinin arkasinda ve hemen
pulmoner kapagin altinda yer aldig1 icin; ayrica aorta
transferinde sol KA boyunun kisa olacagi dusuinuilerek
sag ventrikillotomi yapildi. Sol KA primer kapatilarak
sol IMA ile sol On inen arter ve safen ven greft ile aort-
Cx baypas islemi uygulandi.
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Bu olguda iyi gelismis kollateral ag sayesinde sol
koroner sistemin yeteri kadar beslenebildigi ve hastanin
eriskin yasa kadar gelebildigi dusunuldi. Gunuimuzde
gerek girisimsel gerekse girisimsel olmayan kardiyak
goruntiilemelerin gelismesi ve bunlara olan ulagimin
kolaylagsmasi erigkin yasta ALCAPA tanisi konulan
olgularin sayisinin artmasina yol acgabilir. Bu nedenle,
bu olguda oldugu gibi, ozellikle geri dondurulebilir
bir kalp yetersizligi nedeni olarak ALCAPA’nin akilda
tutulmasi gerektigini paylasmak istedik.
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