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Pulmoner arterden ¢ikan sol koroner arter anomalisi: ikili koroner sistemin
restorasyonundan sonra sol ventrikil fonksiyonu ve klinik sonuglar

Anomalous left coronary artery originating from pulmonary artery: recovery of left
ventricular function affer dual coronary system restoration and clinical resulfs
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Amag: Bu ¢alismada pulmoner arterden ¢ikan sol koroner arter anoma-
lisi (ALCAPA) olan hastalarda ikili koroner sistem tamirinden sonra
ventrikul fonksiyonlar1 ve klinik sonuglar ile ilgili deneyimlerimiz
gozden gecirildi.

Calisma plani: Calismada ikili koroner sistem tamiri yapilan ALCAPA’l1
dokuz hasta retrospektif olarak incelendi. Hastalarin yaslar1 1.5 ay ile 23
yas arasinda degismekteydi ve hastalarin yedisi 3.5 ayliktan kucuktu.
Ekokardiyografik incelemelerde hastalarin sol ventrikulleri ileri dere-
cede dilate ve kisalma fraksiyonlar1 %8-17 arasinda idi. Ug hastada tani
multidetektor bilgisayarli tomografi ve konvansiyonel anjiyokardiyogra-
fi ile dogrulandi. Dort hastaya daha once dilate kardiyomiyopati tanisi
konulmustu. Tum hastalarda ikili koroner sistem restorasyonu gercek-
lestirildi; ti¢ hastada Takeuchi iglemi, iki hastada otolog perikardiyal tup
interpozisyonu, ti¢ hastada ekstrapulmoner tiinel modifikasyonu ve bir
hastada direkt reimplantasyon uygulandi.

Bulgular: Erken ameliyat sonrasi donemde, ameliyat oncesi ileri
derecede mitral yetersizligi olan dokuz aylik bir bebek disinda
mortalite olmadi. Bir buguk aylik bir bebekte kardiyopulmoner
baypas ¢ikisinda mekanik sol ventrikul destegi uygulandi ve ame-
liyattan 36 saat sonra basari ile sonlandirildi. Ameliyat Oncesi
dilate sol ventrikiilti olan sekiz hastanin hepsinde, ventrikul fonk-
siyonlar1 ameliyat sonrasi Ui¢ ay i¢cerisinde normale dondu (kisalma
fraksiyonlar1 %32 ile %44 arasinda degismekteydi). Hafif ve orta
derecedeki ameliyat Oncesi mitral yetersizliginin, sol ventrikiul
fonksiyonlart ile birlikte duzeldigi goruldu. Hastalar ge¢ donemde
ortalama 7.5 y1l (dagilim, 9 ay-14 yil) takip edildi. Ge¢ donemde
mortalite gorulmedi.

Sonuc: Ikili koroner sistem restorasyonu ALCAPA’l1 hastalarda
miyokard fonksiyonlarini ameliyat sonrasi kisa surede duzeltir.
Hafif ve orta derecede mitral yetersizligi, koroner tamirden sonra
ventrikill fonksiyonlar1 ile birlikte ek girisim gerekmeden duze-
lebilir. Cocuk yas grubunda, ozellikle yenidogan ve infantlarda
dilate kardiyomiyopati tanist konmadan once ALCAPA dikkatlice
aragtirtlmalidir.

Anahtar sozciikler: ALCAPA; sol koroner arterin anormal ¢ikist; ikili koroner
sistem restorasyonu; sol ventrikul fonksiyonu.

Background: In this study, we reviewed our experience with improvement
in ventricular function and clinical outcomes after dual coronary system
repair patients with anomalous left coronary artery from the pulmonary
artery (ALCAPA).

Methods: Nine patients with ALCAPA who had dual coronary system
repair were retrospectively analyzed. The age of the patients ranged from
1.5 months to 23 years and seven of them were younger than 3.5 months
old. Echocardiography showed that left ventricles of the patients were
severely dilated with a left ventricular shortening fraction of 8-17%. The
diagnosis was confirmed by multidedector computed tomography and
conventional angiocardiography in three patients. Four patients were
diagnosed with dilated cardiomyopathy previously. All patients underwent
restoration of dual coronary artery system repair: Takeuchi procedure in
three, autologous pericardial tube interposition in two, extrapulmonary
tunnel modification in three and direct re-implantation in one patient.

Results: No mortality was seen in the early postoperative period, except
a nine-month-old infant with preoperative severe mitral regurgitation.
Left ventricular mechanical support was needed for an 1.5 month-
old infant who developed severe left ventricular dysfunction while
weaning off cardiopulmonary bypass and discontinued at 36 hours
postoperatively In all eight patients with preoperative dilated left
ventricle, the ventricular function returned to normal level within three
months following surgery (shortening fraction ranging from 32% to
44%). Mild and moderate preoperative mitral regurgitation resolved with
improved left ventricular function. The patients were followed-up with
a mean of 7.5 years (range, 9 months to 14 years) in the late term. No
mortality was seen in the late term.

Conclusion: Dual coronary artery system restoration improves
myocardial function early after the operation in ALCAPA patients. Mild
to moderate mitral regurgitation may resolve without any additional
surgical intervention after coronary artery system restoration with
improved left ventricular function. In children, particularly in neonates
and infants, ALCAPA should be carefully investigated before diagnosis
of dilated cardiomyopathy.

Key words: ALCAPA; anomalous origin of left coronary artery; dual coronary
artery system repair; left ventricular function.
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Pulmoner arterden c¢ikan sol koroner arter ano-
malisi (ALCAPA), sol ventrikiil disfonksiyonu, kalp
yetmezligi veya dilate kardiyomiyopati bulgulari ile
karsimiza cikan, morbidite ve mortalitesi yuksek
dogustan kardiyak anomalilerden biridir. Bu anomali
ile dogan cocuklarin %901 tedavi edilmezse ilk yil
icerisinde konjestif kalp yetmezligi (KKY) nedeniyle
yasamlarim yitirir."? Iki yasin altinda KKY gelisen
cocuklarin onemli bir kisminda nedenin ALCAPA
oldugu, %80’den fazlasinda semptomlarin yenidogan
ve erken bebeklik (infancy) doneminde ortaya c¢iktigi
bildirilmistir."->! Bebeklik doneminde goriilen dilate
kardiyomiyopatilerin ayirict tanisinda, tedavi edile-
bilir bir kardiyomiyopati nedeni olarak koroner arter
anomalileri ve  ALCAPA'nin dikkatle aragstirilmasi
buyuk bir onem tagimaktadir.*$-! Olgularin ¢ogunda,
sol ana koroner arter (sol ana KA), pulmoner arterin
sol lateral sinuisunden ¢ikmaktadir. Daha nadir ola-
rak sag lateral siniisten ¢ikan sol ana KA ya da sol
on inen arter veya pulmoner bifurkasyondan ya da
sag pulmoner arterden c¢ikan sirkumfleks (Cx) arter
gibi durumlarla da karsilasilabilir.5'! Bu anomalinin
patofizyolojik davranisi, sistemik ve pulmoner dola-
simlar arasindaki basing farkina ve sol ve sag koroner
sistem arasindaki kollaterallerin gelisme derecesine
baglidir. Dogumdan sonra pulmoner vaskiler direncin
dusmesiyle, sol ventrikiill miyokardinin perfiizyonu ve
oksijenasyonu sag ve sol koroner arterler arasindaki
kollateral dolasima bagimli hale gelir.?>-19 Gelismis
bir kollateral ag varsa miyokardiyal iskeminin kismen
onlenmis olmasi ile bazi hastalarin daha ileri yaslara
ulasmasi mumkiin olabilir. Ancak bu durumda da
pulmoner artere bir kacig ve ciddi bir sol-sag sant
olusmasi s6z konusu olabilir.

Bu calismada ALCAPA olan dokuz hastada ikili
koroner sistem tamirinden sonra, sol ventrikiil fonksi-
yonlarinin geri doniisii ve klinik sonuglarla ilgili dene-
yimlerimiz gozden gecirildi.

Sekil 1. (a) Pulmoner arterden ¢ikan sol koroner arter anomalisinde ameliyat oncesi ekokardiyografik goruntii. (b) Ameliyat Oncesi ileri

HASTALAR VE YONTEMLER

Calisma grubumuz tarafindan Ocak 1995 - Agustos
2011 tarihleri arasinda ALCAPA’l1 dokuz hastaya ikili
koroner sistem restorasyonu uygulandi. Cocuk yas gru-
bundaki sekiz hastanin yedisi 3.5 ayliktan kucuk idi
(dagilim 1.5 ay-9 yil). Bu hastalar kardiyomegali, KKY,
pulmoner hipertansiyon, mitral yetersizligi (MY) ve
tekrarlayan supraventrikiller tagikardi gibi semptom ve
bulgular ile bagvurdu. Bes hastada orta, iki hastada hafif
derecede, bir hastada ileri derecede MY vardi. Bes yasin-
daki bir hasta ui¢ y11 once ventrikiller septal defekt (VSD)
ve patent duktus arteriyozus (PDA) kapatilmasi ame-
liyat1 gecirmigti. Bu hastada giderek artan MY nedeni
arastirilirken ALCAPA tespit edildi. Ekokardiyografik
incelemelerde hastalarin sol ventrikilleri ileri derecede
dilate idi ve sol ventrikiil kisalma fraksiyonlar1 %8-17
arasinda degigsmekteydi. Yirmi ii¢ yasindaki erigkin bir
hasta egzersiz sirasinda ani kardiyak arrest (ventriki-
ler fibrilasyon) nedeni ile yeniden hayata donduruldu.
Hastalarin hepsinde tani ekokardiyografi ile kondu, tig
hastada tani1 multidedektor bilgisayarli tomografi (BT)
(n=2) ve konvansiyonel anjiyokardiyografi (n=1) ile teyit
edildi. (Sekil 1a-c) Hastalardan dordiine bagka kurumlar-
da dilate kardiyomiyopati tanist konmugtu.

Cerrahi teknik

Hastalarimizda esas olarak aorttan ikili koroner
¢ikis restorasyonu hedeflendi. Hastalarin hepsinde sol
ana KA pulmoner arterin sol lateral sintisinden c¢iki-
yordu, 23 yagindaki hastada sol ana KA genis kivrimli
uzun bir yapr gosteriyordu. Bu hastada sol koroner
ostium bir buton seklinde pulmoner arter duvarindan
eksize edildikten ve proksimal epikardiyal serbestles-
tirmeler yapildiktan sonra direkt olarak aorta implante
edildi. Ug hastada Takeuchi (intrapulmoner tiinel) iglemi
uygulandi.? Tki hastada, sol koroner ostium butonu
ile ¢ikan aort arasina 4 mm capinda otolog perikardi-
yumdan hazirlanan bir tup interpoze edildi. Diger Ug¢

]

derecede dilate sol ventrikill (ekokardiyografik goruinti). (¢) Dilate ve yer yer fibrotik sol ventrikul (1.5 aylik bebekte ameliyat sirast

goruntit).
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hastada, sol koroner ostium, pulmoner arterden eksize
edilirken, pulmoner arter arka duvarindan aorta dogru
uzun bir parca ile beraber ¢ikarildi. Pulmoner arterden
cikarilan bu parcanin arka duvari, otolog perikardi-
yumdan hazirlanan bir yamanin 6n duvari olusturdugu
ekstrapulmoner bir tiinel yapildi ve bu tunel ¢ikan aorta
anastomoz edildi (Sekil 2a-c).

BULGULAR

Erken ameliyat sonrasi donemde, ameliyat oncesi
ileri derecede MY ’si olan dokuz aylik bir bebek disinda
mortalite olmadi. Bir buguk aylik bir bebekte kardi-
yopulmoner baypas ¢ikisinda, ventrikul disfonksiyonu
nedeniyle standart roller pompa ile sol ventrikill destegi
(sol atriyum ile ¢ikan aort arasinda) uygulandi ve ame-
liyattan 36 saat sonra bu destek bagari ile sonlandirildi.

Tum hastalar ameliyat sonrasi ilk bir ay icinde, haf-
tada bir veya daha sik araliklarla, ii¢ aya kadar ayda bir,
sonra altinci ayda ve daha sonra yilda bir ekokardiyog-
rafik incelemelerle takip edildi. Ameliyat Oncesi dilate
sol ventrikilli olan hastalarin hepsinde (n=8), ameliyat
sonrasl ilk hafta icerisinde, sol ventrikul arka duvar ve
interventrikiiler septum kalinliginda artig ile asir1 bir
hipertrofi goriilldii. Bu hipertrofi daha sonraki haftalarda
giderek azaldi ve ventrikiil fonksiyonlar1 ameliyat son-
rast Ui¢ ay igerisinde tum hastalarda normal hale geldi
(kisalma fraksiyonlar1 %32-44 arasinda degismekteydi)
(Sekil 3a, b). Hafif ve orta derecedeki MY "nin sol ventri-
kul fonksiyonlari ile birlikte duzeldigi goriildi.

Tum hastalar ortalama 7.5 yil (dagilim, 9 ay-14 yil)
arasinda degisen surelerde takip edildi. Ge¢ donem-
de mortalite olmadi. Hastalar fonksiyonel kapasiteleri
New York Heart Association (NYHA) class I-II olarak
yasamlarimi suirdurmektedir. Direkt koroner reimplan-
tasyon uygulanan 23 yasindaki hastada, ameliyat sonrasi
2. yilda yapilan anjiyografide sol ana KA'nin tikanmig
oldugu goruldu. Bu hastaya sol internal meme arteri-sol
On inen arter baypas ameliyat1 planlandi.

TARTISMA

Pulmoner arterden ¢ikan sol koroner arter anomalisi,
genellikle yenidogan ve erken bebeklik doneminde ileri
derecede sol ventrikiil disfonksiyonu ve KKY ile kargi-
miza ¢ikar.P>19 Tibbi tedavinin rolii sadece bozulmusg
miyokard fonksiyonlarinin desteklenmesidir. Kuratif
tedavi cerrahidir. Ge¢miste uygulanan pulmoner arter
satiirasyonunu yukseltmek icin aortopulmoner pencere
yaratilmasi veya pulmoner arter basincini yitkseltmek
icin pulmoner bantlama teknikleri artik terk edilmisgtir.
Sol koroner arterin ligasyonu en basit yaklasim olarak
yillar dnce uygulanmigtir. Sag ve sol koroner sistem ara-
sinda geligmis bir kolletaral agin bulundugu hastalarda
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Sekil 2. (a) Pulmoner sol lateral sintisten ¢ikan sol ana koroner
arter. (b) Cikan aort ile sol ana koroner arter orifisi arasinda eks-
trapulmoner tiinel olusturulmasi: Arkada pulmoner arterden ¢1-
karilan parga, dbnde otolog perikardiyal yama. (c) Ekstrapulmoner
tunelin tamamlanmig goruntimil.
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Sekil 3. (a) Pulmoner arterden ¢ikan sol koroner arter anomalisi olan bir hastada ameliyat oncesi ileri derecedeki sol ventrikiil
dilatasyonu. (b) Ayn1 hastada ameliyat sonrasi ilk haftada hipertrofik arka duvar ve interventrikiiler septum, kicilmeye baslamis
sol ventrikul.

ligasyondan sonra sol ventrikiil fonksiyonlarinda diizel-
me ve kardiyomegalide kui¢tilme bildirilmesine ragmen,
elektrokardiyografi (EKG) ve treadmill testlerinin anor-
mal kaldigi, ge¢ donemde ani 6lum olasiliginin yuksek
oldugu gozlenmistir.>!

Subklaviyan arterin koroner artere anastomozu
teknigi gecmiste kullanilmistir ancak gerilme veya
buziilme ihtimali ve saglam bir koroner artere anas-
tomoz uygulanmasi gibi nedenler bu teknigin deza-
vantajint olugturmaktadir.*>1% Reimplantasyon teknigi
ile miukemmel sonuglar bildirilmigtir.515 Ancak, sol
koroner arterin sol lateral sintisten ¢cikmasi halinde, bu
teknigin uygulanmasinda gerilme, cekilme, bukulme
gibi gugluklerle karsilagilabilir."” Bizim 23 yasinda-
ki hastamizda ameliyat esnasindaki bulgular direkt
reimplantasyon i¢in uygundu ve anastomoz sorunsuz
olarak gerceklestirildi. Ancak sol ana KA’nin pulmoner
arterden cikisindan sonra 1.5-2 cm kadar bir kisminda
epikardiyal serbestlestirmeler yapilmasi gerekti. Sol ana
KA’nn iki y1l sonra tikanmig olmasinin nedeninin, bu
bolgedeki adventisyal fibrozise ve intimal proliferasyo-
na bagli olabilecegi dusunilebilir. Koroner arter baypas
ameliyat1 teknikleri degisik sekillerde ALCAPA tedavi-
sinde kullanilabilir. Safen venlerin uzun donemde acik
kalma orani kisitli oldugundan ozellikle erigkin hastalar
icin sol internal meme arteri-sol on inen arter baypas
ameliyati uygun bir secenek olabilir.®! Aortopulmoner
pencere ve intrapulmoner tunel yaratarak, ikili koroner
sistem olusturmay1 amaglayan intrapulmoner tiinel ame-
liyati, ilk olarak 1979 yilinda, Takeuchi” tarafindan
gerceklestirilmistir. Bu tip intrapulmoner tiinelin yapi-
minda, buyime potansiyeline sahip otojen pulmoner
arter duvarinin kullanilmasi, bu teknigin bir avantajt
olarak gorulebilir. Amanullah ve ark.”” bu tunelin yapi-

minda perikard kullanirken, Arciniegas ve ark.!'¥! serbest
subklaviyan arter segmentini tercih etmiglerdir. Ayrica
polytetrafloroethylene (Gore-Tex) greft ile de iyi sonuc-
lar bildirilmistir."™ Intrapulmoner tiunel ameliyatinin,
komplikasyonlar1 arasinda; punch ile aortik pencere
olusturulmasi sirasinda aort kapaginin zedelenmesi,
tunelin tromboze olmasi, supravalviler pulmoner stenoz
ve tunel dikis hatlarindan pulmoner artere dogru sol-sag
sant gelismesi gibi komplikasyonlar bildirilmigtir.!>112.14

Biz son beg hastamizda intrapulmoner tiinel
(Takeuchi) teknigi yerine ekstrapulmoner tiinel modi-
fikasyonlarini tercih ettik. Iki hastada uyguladigimiz
aort ile sol koroner ostium butonu arasina otolog peri-
kardiyal tup interpozisyonu teknigini her zaman kolay-
likla uygulanabilecek bir yontem olarak gormekteyiz.
Dort milimetre capindaki bu perikardiyal tupiin uzun
donemde acik kalabildigini iki hastada bes y1l sonra
yaptigimiz anjiyografi ile gozlemlemis bulunuyoruz.!®
Diger ti¢ hastada, koroner ostiumla birlikte pulmoner
arterden ¢ikarilan bir parca ile arka duvarini, otolog
perikardiyal bir yama ile de on duvarim olusturdugu-
muz tiinelin ekstrapulmoner olarak aorta anastomozunu
tercih ettik. Benzer sekilde, arka duvari, aortun sol on
yan duvarindan ¢ikarilan bir parcanin (flep), on duvari-
n1 pulmoner arterden ¢ikarilan bir flebin olusturdugu,
Jonas ve ark.'” tarafindan uygulanan tunel modifi-
kasyonu ile iyi sonuglar elde edilebilir. Bu modifikas-
yonlarin, intrapulmoner tiinele gore yapimi daha kolay
ve intrapulmoner sol-sag sant olugabilme ihtimaline
kars1 daha guivenli bir secenek oldugu dustincesindeyiz.
Ayrica, bu tip ekstrapulmoner tinel modifikasyonlari
ile direkt reimplantasyonlar sirasinda karsilagilabilen
gerilme, ¢ekilme ve kompresyon gibi olumsuzluklardan
kacinmak mumkundir.
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Sol koroner arterin yeniden aorttan beslenir hale
getirilmesini saglayan cerrahi tamirlerden sonra erken ve
ge¢ donem sonuglari etkileyen faktorler ve sol ventrikiil
fonksiyonlarinin nasil ve ne oranda duizelebilecegi, merak
ve aragtirma konusu olmaya devam etmektedir.!'3-117181
Ameliyat Oncesi ileri derecede ventrikill disfonksiyonu
ve ciddi MY nin baglica ameliyata bagl risk faktorleri
oldugu gorulmustur.>>”1 Ayrica yenidogan ve erken
bebeklik doneminde girisimde bulunmak zorunda kali-
nirsa, erken ameliyat sonrasi donemin ¢ok iyi yonetil-
mesi gerekir. Dogal olarak daha ileri yaglara gelebi-
len cocuklarda, sag ve sol koroner sistem arasindaki
kolletaral dolagimin miyokardiyal iskemi ve ventrikil
disfonksiyonunu belli dl¢uilerde dnlemis olmasi, bu has-
talarda bagarili sonu¢ alma sansinmi artiracaktir. Ancak
ventrikiil fonksiyonlar1 ne kadar bozulmus olursa olsun,
ikili koroner sistem restorasyonu miyokardiyal fonksi-
yonlarin siiratle dizelmesini saglayabilir.>10:13-15.17.18.20]
Bizim hastalarimizda da ileri derecede dilate kardi-
yomiyopati bulgular1 gosteren hatta kardiyojenik sok
halindeki bebeklerde bile sol ventrikiil fonksiyonlarinin
ameliyat sonrasi ilk haftadan itibaren suiratle dizelmeye
baglamast ilk zamanlar beklemedigimiz sasirtict bir
sonu¢ olmustu. Ikili koroner sistemin restorasyonundan
sonra alt1 ay ile iki yi1l i¢inde normal ventrikull fonksi-
yonlarinin geri donugu diger caligmalarda da gozlen-
migtir.>13-151718.200 Hagtalarda bizim de gozlemledigimiz,
ameliyat sonrasi ilk hafta icinde sol ventrikul fonksi-
yonlarinin belirgin bir ventrikul hipertrofisi ve artan
bir kontraktilite ile diizelmeye baglamasinin, tizerinde
durulmaya deger bir mekanizma oldugunu disiinityoruz.
Bu durum, koroner kan akimi restorasyonundan hemen
sonra miyokardiyal iskeminin ortadan kalkmasi ile
hentiz canliligini kaybetmemig (hibernating) miyositle-
rin “compensating” hipertrofi gostermesi ile agiklana-
bilir.>*!"1 Daha sonra, 0zellikle yenidogan ve infant yag
gurubundaki hastalarda, yeni miyositlerin olusabilme
potansiyelinin (myocyte hyperplasia), ventrikiil fonk-
siyonlarinin normale donebilmesine imkan sagladig:
dusuntlmektedir.®>*!1"1 Istirahat ventrikul fonksiyonu
normal sinirlarda olan erigkin yastaki hastamiz ile erken
ameliyat sonras1 donemde kaybettigimiz bir hasta hari¢
tutulursa diger yedi bebekte sol ventrikuil fonksiyonlari-
nin ameliyat sonras1 U¢ ay i¢inde ekokardiyografik ola-
rak tamamen normale donmiis olmasi yukaridaki dustin-
celeri destekleyen bir bulgu olarak degerlendirilebilir.

Burada ALCAPA’ln hastalarin tanisinda siklikla
yanilgiya yol acan bir duruma dikkat ¢cekmek istiyoruz.
Hastalarimizdan dordiine dilate kardiyomiyopati tanisi
konmus ve bu yonde tedavi ve tavsiyelerle yonlendiril-
misti. Pulmoner arterden ¢ikan sol koroner arter anoma-
lisi olan hastalardaki ventrikul dilatasyonu ve miyokard
disfonksiyonu bulgular1 gercekten dilate kardiyomi-

yopati ile karigtirilabilir. Bu nedenle ozellikle kucuk
bebeklerde ve cocuklarda dilate kardiyomiyopati tanisi
karar1 vermeden once ALCAPA detayli bir sekilde aras-
tirtlmalidir.?-5¢9 Dikkatli ve deneyimli bir pediyatrik
kardiyolog sol koroner arterin pulmoner arterden ¢iki-
sin1 cogu kez ekokardiyografik olarak goruntiileyebilir.
Tereddut halinde mutlaka bilgisayarli tomografi veya
klasik anjiyografi ile durum agikliga kavusturulmalidir.

Pulmoner arterden cikan sol koroner arter ano-
malisi olan hastalarda mitral kapak fonksiyonlar1 sol
ventrikul fonksiyonlarini yansitan bir diger paramet-
redir. Ameliyat oncesi ileri derecede MY nin bir risk
faktorii olduguna dikkat cekilmektedir.>!%*21 Diger
taraftan hafif ve orta dereceli MY’ nin ikili koro-
ner sistemin restorasyonundan sonra duzelebilecegi
gorulmugtur.>13-15:1719201 - Ameliyat sonrasi donemde
miyokardiyal iskeminin duizelmesi ve papiller kas dis-
fonksiyonunun ortadan kalkmasi, mitral kapak fonksi-
yonlarinin duizelmesi ile sonug¢lanmaktadir. Bu meka-
nizma nedeniyle ALCAPA’]1 hastalarda MY ’ye yonelik
ek girisimin ilk planda gerekli olmadigi dusiincesine
katiliyoruz.[*>141519200 Bjzim hastalarimizda, mevcut
olan hafif ve orta derecedeki MY nin, ameliyat sonrasi
donemde sol ventrikill fonksiyonlar: ile birlikte duizel-
mesi, yukaridaki dustinceyi destekleyen bir bulgudur.
Ancak sol ventrikill fonksiyonlarinin kismen korunmusg
oldugu hastalarda, ileri derecede MY varsa, bu hastalar-
da koroner restorasyona ek olarak mitral kapak tamiri
(anuloplasti) dustnulmelidir.®*!15%" Ayrica nadiren de
olsa, bizim bes yasindaki bir hastamizda oldugu gibi
dogustan MY nin nedenleri arasinda ALCAPA’nin da
akilda tutulmasinda yarar vardir. Ug¢ yil Oncesinde
VSD ve PDA kapatilmasi uygulanan bu hastada devam
etmekte olan MY’nin arastirilmasi sirasinda yapilan
anjiyokardiyografide ALCAPA tespit edilmistir.*"

Pulmoner arterden cikan sol koroner arter anomalisi
olan hastalarda tamir sonras: ekokardiyografik takip-
lerde gozlenen sol ventrikul global fonksiyonlarindaki
iyilesmenin, stritktiirel olarak tim miyokardi kapsayip
kapsamadigi konusunda endiseler vardir. Nitekim son
yillarda dahi ameliyat sonrasi ge¢ donemde yapilan bazi
dinamik manyetik rezonans goruintileme (MRG) ince-
lemelerinde sol ventrikuil miyokardinda yer yer daginik
fibrotik alanlarin mevcut oldugu gorilmugtur.'” Bu
nedenle ALCAPA’h hastalarda ameliyat sonrasi uzun
sureli takiplerin surdiralmesi gerekir.

Pulmoner arterden c¢ikan sol koroner arter ano-
malisi olan bazi hastalarda erken ameliyat sonrasi
donemde gecici sol ventrikul disfonksiyonu ile kargila-
silabilir. Reperfuizyon sonrasit miyokardiyal “’stunning’’e
bagli olabilen bu donemin atlatilmasinda, sol ventrikul
mekanik destek tedavisinin Oonemli bir yeri oldugu
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akilda tutulmalidir. Pulmoner arterden cikan sol koro-
ner arter anomalisinin tamiri sonrasinda sol ventri-
kul mekanik destek tedavisinin veya ekstrakorporeal
membran oksijenasyonu gereksinimi halinde bu hasta-
larda bagar1 oraninin %70’lerden fazla oldugu bildiril-
migtir.5101415200 Hagstalarimizdan 1.5 aylik bir bebek,
ileri derecede KKY, sol ventrikiil dilatasyonu ve tekrar-
layan supraventrikiller tagikardi bulgular: ile ameliyata
alinmigtt. Pulmoner arterden ¢ikan sol koroner arter
anomalisinin tamirinden sonra kardiyopulmoner bay-
pastan cikilamayan bu bebekte 36 saat kadar bir sure
roller pompa ile (sol atriyum-cikan aort arasinda) sol
ventrikill destegi basar1 ile uygulandi. Ameliyat sonrasi
3. ayda sol ventrikull fonksiyonlar1 tamamen normale
donen (ekokardiyografik bulgu) bu hasta bizim igin
gliven veren bir deneyim oldu.

Sonug olarak, ALCAPA anomalisinde ikili koroner
sistemin restorasyonu miyokard fonksiyonlarinin siiratle
geri donuisiinui saglayabilecek bir yaklasimdir. Hafif ve
orta derecede MY, koroner sirkiilasyonun restorasyonu
ile duzelebilir, bu nedenle MY icin ek bir girisimde
bulunulmasi ilk planda gerekli degildir. Bu calisma
prospektif bir caligma olarak planlanmadig: icin, sol
ventrikul fonksiyonlar1 ekokardiyografik olarak kisal-
ma fraksiyonlar1 dikkate alinarak bir degerlendirme
yapilmistir. Cocuk yas grubunda, ozellikle yenidogan
ve infantlarda dilate kardiyomiyopati tanisi konmadan
once ALCAPA mutlaka detayl bir sekilde arastirilma-
Lidir.

Cikar cakismasi beyam

Yazarlar bu yazinin hazirlanmast ve yayinlanmasi
asamasinda herhangi bir c¢ikar cakismasi olmadigini
beyan etmiglerdir.

Finansman

Yazarlar bu yazinin arastirma ve yazarlik stirecinde
herhangi bir finansal destek almadiklarini beyan etmis-
lerdir.
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