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Olgu Sunumu / Case Report

Pulmoner arterden ¢ikan anormal sol koroner arter: DOrt olgu sunumu

Anomalous coronary artery originating from the pulmonary artery: a report of four cases
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Sol koroner arterin pulmoner arterden ¢ikmas1 (ALCAPA)
oldukca nadir goriillen dogustan bir kalp hastaligidir, yasa-
min ilk yilinda ameliyat edilmez ise mortalitesi %90’lara
kadar ¢ikmaktadir. Semptom ve bulgular genellikle pul-
moner vaskiller direncin dustugii ve sol koroner arter
akiminin azaldig: erken bebeklik doneminde ortaya cikar.
Bu yazida, merkezimizde ALCAPA tanist konulan dort
olgunun klinik bulgulari, tan1 ve tedavi yontemleri ile
prognozlar: sunuldu.

Anahtar sozciikler: Koroner arter anomalisi; dilate kardiyomiyo-
pati; ekokardiyografi; Takeuchi iglemi.

Sol koroner arterin pulmoner arterden c¢ikmasi
(ALCAPA: anomalous left coronary artery from the
pulmonary artery) olduk¢a nadir goriilen dogustan bir
kalp hastaligidir ve goriilme sikligi 30.000-300.000
canli dogumda 1’dir. Tim dogustan kalp hastaliklarinin
%0.25-0.5’ini olugturur.l'"? Bu hastalik ilk kez 1933’te
Bland, White ve Garland tarafindan tanimlandigindan
Bland-White-Garland sendromu olarak da adlandiril-
maktadir.®! Erkeklerde daha sik gorulur, gortilme orani
2.3/1dir™® Olgular tamamen semptomsuz olabilecegi
gibi bazi olgular kalp kas1 perfiizyon bozukluguna bagl
olarak kalp yetersizligi, kapak yetersizlikleri, miyokard
enfarktiisii sorunu yagayabilirler, ani 6lum de goriilebi-
lir? Tlk y1l iginde tedavi edilmez ise mortalite %90 nin
uzerindedir. Olgularin %5-10’una erigkin yagta tani
konulmaktadir.® Bu yazida merkezimizde ALCAPA

Anomalous left coronary artery originating from the
pulmonary artery (ALCAPA) is a rare congenital cardiac
malformation with a mortality rate of up to 90%, if left
untreated within the first year of life. Symptoms and signs
usually occur in early infancy when pulmonary vascular
resistance drops and the left coronary artery flow is
reduced. In this article, clinical signs and diagnostic and
treatment methods for four cases who were diagnosed in
our clinic were presented.

Key words: Coronary artery anomalies; dilated cardiomyopathy;
echocardiography; Takeuchi procedure.

tanis1 konulan dort olgunun klinik bulgulari, tani, tedavi
ve izlem sonuglar1 sunuldu.

OLGU SUNUMU

Merkezimizde 2006-2011 yillar1 arasinda ALCAPA
tanis1 konulan dort kiz olgu (ort. yas 23.25 ay; dagilim
4-48 ay) retrospektif olarak degerlendirildi. Olgularin
tumunuin bagvuru sirasindaki yakinmalari, konulan
ilk tani, elektrokardiyografi (EKG), telekardiyografi
ve ekokardiyografi (EKO), kardiyak kateterizasyon ve
anjiyografi bulgulari ile uygulanan ameliyat teknigi ve
izlemdeki EKO bulgular: incelendi. Tan1 EKO (Vivid
7 ultrason-GE Medical Systems, Norway-cihazinin
3 MHz probu kullanildi) (Sekil 1, 2) ile kondu
ve kardiyak kateterizasyon ve anjiyografi kullanildi
(Sekil 3, 4). Telekardiyografide kardiyotorasik oran,
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Sekil 1. Parasternal kisa eksen ekokardiyografik incelemede
aort (Ao), pulmoner arter (mpa) ve pulmoner arterden ¢ikan sol

koroner arter (beyaz oklar) gorulmektedir (Olgu 1). RV: Sag vent-
rikul.

EKG’de patolojik Q dalgas1 ve EKO’da sol ventrikul
sistolik fonksiyonlarinin ol¢imit daha once yapil-
mig c¢aligmalardaki kriterlere gore degerlendirildi.?
Ekokardiyografik goruintuilerden olgularin sag koroner
arter (sag KA) ve aort (Ao) caplar1 ol¢uldu, oranlari
hesaplandi. Sag KA/Ao <0.14 normal kabul edildi.!®’
Ameliyattan sonra ilk hafta icinde ve daha sonra sira-
styla 1. ve 6. ayda, sol ventrikill fonksiyonlar1 ve ame-
liyat komplikasyonlar1 olan supravalviler aort darligi,
koroner-pulmoner arterde fistul, ‘baffle’ kagcagi ve aort
yetmezligi acisindan EKO ile kontrolleri yapildi.

Sekil 3. Aort (Ao) kokiine on arka pozisyonda yapilan anjiyog-
ramda sag koroner arter (beyaz ok) sag koroner siniisten ¢ikmak-
ta, sol koroner arter goruintulenememektedir (Olgu 2).

Sekil 2. Apikal dort bosluk ekokardiyografik incelemede sol
ventrikuluin ileri derecede dilate oldugu gorulmektedir (Olgu 1).
LA: Sol atriyum; LV: Sol ventrikil; IVS: Interventrikuler septum; RV: Sag vent-
rikiil; RA: Sag atriyum.

Olgularin ikisi kalp yetersizligi bulgulariyla, biri
kalpte ufurtim duyulmasi, digeri solunum sikintisi bul-
gulariyla getirildi. U¢ olguda EKG’de patolojik Q dal-
gast vardi ama tamaminda kardiyomegali ve sol vent-
rikul fonksiyon bozuklugu vardi. Olgularin tamaminda
mitral yetersizlik oldugu goruldu. Bir olguya tanisi
dogru konulurken, diger ¢ olguya yanliglikla idiopatik
dilate kardiyomiyopati tanist konulmus ve dogru tani
konulana kadar sirastyla 3 giin, 3 ay ve 30 ay gibi bir
sure gecmisti. Ekokardiyografik incelemede sag KA/Ao
oranlar1 0.22-0.38 arasinda degismekte idi. Olgularin

Sekil 4. Aort (Ao) kokiine 6n arka pozisyonda yapilan enjeksi-
yonda kontrast maddenin Once sag koronerin artere (beyaz ok)
gectigi, sonra kollateraller yoluyla sol koroner arter (beyaz oklar)
ve pulmoner arteri (mpa) doldurdugu gorulmektedir (Olgu 2).
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Tablo 1. Hastalarimizin demografik ve klinik 6zellikleri

Olgu 1 Olgu 2 Olgu 3 Olgu 4

Cinsiyet

Kiz (ay) 4 36 48 5
Bagvuru nedeni Kalp yetersizligi ~ Kalp yetersizligi ~ Ufurim duyulmasi  Solunum sikintisi
Bagvuru tanist ALCAPA DCM DCM DCM
Anormal Q dalgasi Var Var Yok Var
Kardiyotorasik oran 0.73 0.72 0.60 0.70
Ejeksiyon fraksiyonu, ameliyat Oncesi 30 55 35 20
Ejeksiyon fraksiyonu, ameliyat sonrasi - 76 64 62
Kisalma fraksiyonu, ameliyat dncesi 15 28 17 10
Kisalma fraksiyonu, ameliyat sonrasi - 42 31 34
Mitral yetersizlik 2. derece 2. derece 1. derece 2. derece
Ameliyat yontemi Takeuchi Takeuchi Reimplantasyon Takeuchi
Sag koroner arter/aort 0.38 0.22 0.27 0.27
Izlem stiresi (ay) Vefat 64 60 33

ALCAPA: Pulmoner arterden gelen sol koroner arter anomalisi; DCM: Dilate kardiyomiyopati.

uctine Takeuchi ameliyati, birine ise sol KA aort kokiine
reimplantasyonu ameliyati uygulandi. Bir olgu ameliyat
sonrasi erken donemde kaybedildi. Ameliyat sonras1 sol
ventrikiil fonksiyonlar1 normale donen ti¢ olgunun izlem
sureleri sirasiyla 60 ay, 64 ay ve 33 ay olarak tespit edil-
di. Olgularimizin demografik, klinik ve ekokardiyogra-
fik ozellikleri Tablo 1’de gosterilmistir.

TARTISMA

Pulmoner arterden c¢ikan sol KA seyrek goriilen
dogustan bir kardiyak malformasyondur. Fetal devrede
aort ve pulmoner arterde basinglar ve oksijen satuiras-
yonlar1 ayni oldugu i¢in herhangi bir bulgu gozlenmez.
Fetal miyokardiyal perfizyon normal oldugu icin kol-
lateral arterler de olusmaz. Dogumdan sonra pulmoner
arter basincinin ve oksijen satirasyonunun digmesi ile
sol ventrikiillin oksijen gereksiniminin karsilanamamasi
nedeniyle sol ventrikil iskemisi ve islev kaybi olugur."”
Sol ventrikill miyokardinin performansi ve semptom-
larin ortaya c¢ikist sag ve sol KA'lar arasinda olusan
kollaterallerin derecesine ve pulmoner arter basincina
baglidir.? Olgularin buyuk bir kismi erken bebeklik
doneminde miyokardiyal iskeminin yol actig1 kalp yeter-
sizligi semptom ve bulgulariyla bagvurur. Miyokard
enfarktust ile basvuran olgularda, ilk ve tek semptom
ani olum olabilir. Bazi1 olgularda genellikle beslenme ya
da defekasyon sirasinda ani geligen solunum sikintisi,
kisa ekspiratuvar solunum, solukluk ve soguk terleme
seklinde ©ozel bir anjina sekli gorulur.® Olgularimizin
ucti kalp yetersizligi bulgulariyla, biri de tesaduifen duyu-
lan ufurum nedeniyle merkezimize bagvurmustu.

Sol KA’nin pulmoner arterden c¢ikmasi genellikle
izole bir kardiyak anomali olmasina ragmen patent duk-
tus arteriozus (PDA), ventrikuler septal defekt (VSD),
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Fallot tetralojisi (TOF) ve aort koarktasyonu ile bir-
liktelik gosteren olgular da bildirilmistir.®” Ancak
olgularimizda ALCAPA’ya eslik eden dogustan bir kalp
hastalig1 saptanmadi.

Sol KA’si pulmoner arterden c¢ikan olgularda sol
ventrikillin anterolateral bolgesinde zamanla enfarkt
meydana geldigi icin EKG’de DI, aVL ve V4-V6'da
patolojik Q dalgalar1 gorulebilir. Yogun kollateral dola-
simi1 bulunan olgularda ise EKG’deki spesifik olmayan
degisiklikler vardir!® Olgularimizin tg¢unde EKG’de
DI, aVL ve V6’da Q dalgasi vardi. Sol ventrikul fonksi-
yonlar1 bozulmus olgulardaki tipik EKG degisiklikleri
anormal bir koroner arter varligini akla getirmelidir.[”?
Yeni ekokardiyografik cihazlarin ¢cozunurluklerinin iyi
olmas1 ve renkli Doppler akim tanida kardiyak katete-
rizasyona gerek birakmamaktadir. Sol KA'nin anormal
cikist, sol KA’dan pulmoner artere akim ve sag KA’nin
dilatasyonu EKO ile kolayca degerlendirilebilir.!” Dilate
sag KA ve artmig sag KA/Ao orani da ALCAPA tani-
sinda onemli bir parametredir.’! Olgularimizin dordi-
niin de sag KA/Ao oran1 >0.14’tin Uizerinde idi.

Sol KA’nin pulmoner arterden ¢ikmasi ¢ogu kez
idiyopatik dilate kardiyomiyopati ve endokardiyal fib-
roelastozis gibi yanlis tanilar konulabilmesine neden
olmaktadir. Zheng ve ark.® 21 olgunun 18’inde (%78.3),
Ramirez ve ark.'” ise 15 olgunun 10’unda (%66.6)
baglangicta yanlig tani konuldugunu bildirmislerdir.
Calismamizda da ug¢ olguya ilk basvurularinda idiyo-
patik dilate kardiyomiyopati tanisi konulmustu. Sadece
bir olguda bagvuru sirasinda sol ventrikill fonksiyon
bozuklugunun nedeninin ALCAPA oldugu saptandi.
Diger olgulara ise sirastyla 3 giin, 3 ay ve 30 ay sonra
ALCAPA tamis1 konulabildi, bu durumda yanlig tani
oranimiz %75 oldu. Ancak ALCAPA tanis1 yine EKO
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ile konuldu ve anjiyokardiyografi ile de bu tani destek-
lendi. Manyetik rezonans goruntiileme (MRG) noninva-
ziv bir yontem olarak koroner arterin ¢ikisini gosterme,
kapak yetersizligi ve derecesi, ventrikiil fonksiyonlari,
bolgesel koktraktilite degerlendirmesi bakimindan hem
ameliyat oncesi hem de ameliyat sonrasi izlem acisindan
onemli bir secenektir.!

Tedavide cesitli cerrahi yontemler uygulanir. Orijinal
ameliyat sol KA’nin pulmoner arterden kaynaklandi-
&1 yerden ligasyonu ile santin kesilerek miyokardiyal
perfuzyonun duzeltilmesidir. Birka¢ olgu sunumunda
ameliyat sonrasi uzun donem sonuclarinin iyi oldugu
belirtilse de calismalarin ¢ogunda yuiksek mortalite
oranlari bildirilmistir."”"! Bundan dolay1 genellikle ikili
KA sistemi olusturan yontemler onerilir. Sol KA ligas-
yonu ile koroner arter baypas grefti (KABG), Takeuchi
ameliyati ve sol KA’nin direkt olarak aortik koke reimp-
lantasyonu en sik kullanilan yontemlerdir.®'” Jin ve
ark."™ 11 olguda sol KA’nin direkt olarak aortik koke
reimplantasyonunda bagarili sonuglar elde etmis ve sol
ventrikill disfonksiyonun duzeldigini belirtmislerdir.
Alternatif bir yaklagim olan Takeuchi ameliyatinda ise
aortopulmoner pencere olusturulduktan sonra bir tiinel
yap1 yardimiyla kan akimi direkt olarak aorttan sol KA
agzina yonlendirilmektedir."? Kirbas ve ark.'¥! yedi
olguluk ¢alismalarinda, sol KA'nin direkt olarak aorta
implante edilmesi ile aort ile pulmoner arter duvari
arasinda tuinel olusturarak yapilan cerrahi teknigin esit
derecede etkili oldugu, kabul edilebilir mortalite ile
mukemmel kardiyak iyilesme stiresi sagladigini belirt-
mislerdir. Olgularimizin tigiinde, sol KA’nin nonfacing
aortik sinusten (Sekil 4) ciktigindan Takeuchi ameliyati,
birinde de sag posterior pulmoner sinusten ¢iktigindan
sol KA’nin aortik koke reimplantasyonu ameliyat tekni-
&i uygulandi.

Tedavi edilmediginde ALCAPA oldukg¢a yiiksek bir
mortaliteye sahiptir, ilk bir yil icinde olgularin yaklagik
%901 kaybedilir. Yaygin kollateral arter gelisen bir-
ka¢ olgu erigkin yasa ulagabilir ancak bunlar da kalp
yetersizligi ve ani olumden dolay:r risk altindadir.”
Cerrahi mortalite i¢in farkli ¢aligmalarda farkli sonuglar
bildirilmigtir. Ameliyat mortalitesi uygulanan ameliyat
teknigine bagli olup %0-23 arasinda degismektedir.*1¢!
Zheng ve ark.'” tarafindan yapilan caligmada cerrahi
tedavi uygulanan 21 olgunun altist (%28.5) cerrahi son-
rast erken donemde kaybedilmistir. Ramirez ve ark. !
sol KA reimplantasyonu uyguladiklar1 15 olguluk calig-
malarinda erken ve ge¢ donemde mortalite gozleme-
mislerdir. Benzer sekilde Wu ve Xu''”! sol KA'nin direkt
olarak aortik koke reimplantasyonu uyguladiklar: dort
olguluk ¢aligmalarinda da erken ve ge¢ donemde mor-
talite bildirmemislerdir. Takeuchi ameliyat: uygulanan
bir olgumuz (%25) ameliyat sonrasi erken donemde

dusuk kardiyak output nedeniyle kaybedildi (olgu 1).
Kalp yetersizligi tablosuyla getirilen olgunun sol vent-
rikill fonksiyonlar: ileri derecede azalmig ve sol vent-
rikuli genislemisti. Ameliyat Oncesi antikonjestif ve
inotropik destek tedavileri ile semptomatik duzelme
saglandi, ancak olgunun sol ventrikiil fonksiyonlarinda
bir diizelme olmadi. Ileri derecede dusuk sol ventrikul
fonksiyonlar1 ile ameliyata giren olguya Extracorporeal
Membrane Oxygenation (ECMO) gibi mekanik dolasim
destegi uygulanmasina firsat kalmadan olgu ameliyat
sonrasi erken donemde kaybedildi. Diger ti¢ olguda ise
ECMO gereksinimi olmadi, ameliyat sonrasi sol ventri-
kul fonksiyonlar1 normale dondi.

Sonug olarak, ALCAPA cerrahi tedavi ile kiir orani
yuksek bir hastalik olup ozellikle sol ventrikill fonksi-
yonlar1 azalmig olgularin EKO sirasinda KA cikislari-
nin dikkatli bir sekilde incelenmesi 6nem tagimaktadir.

Cikar cakismasi beyam

Yazarlar bu yazinin hazirlanmas: ve yayinlanmasi
asamasinda herhangi bir cikar c¢akigmasi olmadigini
beyan etmiglerdir.

Finansman

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

KAYNAKLAR

1. Vouhé PR, Baillot-Vernant F, Trinquet F, Sidi D, de Geeter
B, Khoury W, et al. Anomalous left coronary artery from
the pulmonary artery in infants. Which operation? When? J
Thorac Cardiovasc Surg 1987;94:192-9.

2. Schneider T, Rickli H, Gliech V, Maeder M. Bland-White-
Garland syndrome and atrial septal defect - rare association
and diagnostic challenge. Clin Res Cardiol 2006;95:295-300.

3. Koestenberger M, Nagel B, Gamillscheg A, Temmel W,
Cvirn G, Beitzke A. Myocardial infarction in an adolescent:
anomalous origin of the left main coronary artery from
the right coronary sinus in association with combined
prothrombotic defects. Pediatrics 2007;120:e424-7.

4. Friedman AH, Silverman NH. Congenital anomalies of the
coronary arteries. In: Anderson RH, Baker EJ, Penny D,
Redington AN, Rigby ML, Wernovsky G, editors. Pediatric
cardiology. 3rd ed. Philadelphia: Churchill Livingstone;
2010. p. 932-42.

5. Falcao RO, Nacif MS, Liu S, Bluemke DA, Rochitte CE,
Marchiori E. Anomalous origin of left coronary artery
diagnosed by magnetic resonance imaging. Clinics (Sao
Paulo) 2010;65:1215-6.

6. Zheng JY, Han L, Ding WH, Jin M, Zhang GZ, Xiao YY,
et al. Clinical features and long-term prognosis of patients
with anomalous origin of the left coronary artery from the
pulmonary artery. Chin Med J (Engl) 2010;123:2888-94.

7. Matherne GP, Lim S. Congenital anomalies of the coronary

1256



Turk Gogus Kalp Dama

10.

11.

126

vessels and the aortic root In: Allen HD, Driscoll DJ, Shaddy
RE, Feltes TF, editors. Moss and Adams’ heart disease in
infants, children, and adolescents: including the fetus and
young adults. 7th ed. Baltimore: Lippincott Williams &
Wilkins; 2008. p. 703-25.

Corno A, Pierli C, Lisi G, Biagioli B, Grossi A. Anomalous
origin of the left coronary artery from an aortopulmonary
window. J Thorac Cardiovasc Surg 1988;96:669-71.
Wesselhoeft H, Fawcett JS, Johnson AL. Anomalous origin
of the left coronary artery from the pulmonary trunk. Its
clinical spectrum, pathology, and pathophysiology, based on
a review of 140 cases with seven further cases. Circulation
1968;38:403-25.

Ramirez S, Curi-Curi PJ, Calderon-Colmenero J, Garcia
J, Britton C, Erdmenger J, et al. Outcomes of coronary
reimplantation for correction of anomalous origin of left
coronary artery from pulmonary artery. Rev Esp Cardiol
2011;64:681-7. [Abstract]

Jin Z, Berger F, Uhlemann F, Schroder C, Hetzer R, Alexi-
Meskhishvili V, et al. Improvement in left ventricular
dysfunction after aortic reimplantation in 11 consecutive
paediatric patients with anomalous origin of the left coronary
artery from the pulmonary artery. Early results of a serial
echocardiographic follow-up. Eur Heart J 1994;15:1044-9.

12.

13.

14.

16.

17.

Takeuchi S, Imamura H, Katsumoto K, Hayashi I, Katohgi T,
Yozu R, et al. New surgical method for repair of anomalous
left coronary artery from pulmonary artery. J Thorac
Cardiovasc Surg 1979;78:7-11.

Kirbas A, Gurer O, Bilal MS. Intermediate-term results after
surgery for anomalous origin of the left coronary artery
from the pulmonary artery. Ann Thorac Cardiovasc Surg
2012;18:12-7.

Neirotti R, Nijveld A, Ithuralde M, Quaglio M, Seara C,
Lubbers L, et al. Anomalous origin of the left coronary artery
from the pulmonary artery: repair by aortic reimplantation.
Eur J Cardiothorac Surg 1991;5:368-71.

. McMahon CJ, DiBardino DJ, Undar A, Fraser CD Jr.

Anomalous origin of left coronary artery from the right
pulmonary artery in association with type III aortopulmonary
window and interrupted aortic arch. Ann Thorac Surg
2002;74:919-21.

Turley K, Szarnicki RJ, Flachsbart KD, Richter RC, Popper
RW, Tarnoff H. Aortic implantation is possible in all cases
of anomalous origin of the left coronary artery from the
pulmonary artery. Ann Thorac Surg 1995;60:84-9.

Wu QY, Xu ZH. Surgical treatment of anomalous origin
of coronary artery from the pulmonary artery. Chin Med J
(Engl) 2008;121:721-4.



