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Pulmoner arterden kaynaklanan sol koroner arter anomalisi
(ALCAPA) olan 11 yasinda yakinmasiz olgu

Anomalous left coronary artery from pulmonary artery

(ALCAPA) in asymptomatic 11-year-old case

Biilent Koca, Levent Saltik, Ayse Giiler Erogjlu

Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagiligi ve Hastalikian Anabilim Dal, Kardiyoloji Bilim Dall, Istanbul, Tiirkiye

Ozet

Pulmoner arterden ¢ikan anormal sol koroner arter [“Anomalous origin of the Left Coronary Artery from the Pulmonary Artery” (ALCAPA)] nadir gérilen
bir dogustan kalp anomalisidir. Stt gocuklari ve gocuklarda ALCAPA miyokardiyal iskemi veya infarktisln sik karsilasilan sebeplerinden birisidir. Bu
makalede hastanemize ufurim duyulmasi nedeniyle basvuran ve ekokardiyografik olarak dilate kardiomyopati ve kateter-anjiyografisinde sol koroner
arterin pulmoner arterden kéken aldigi gérilen 11 yasindaki bir hastamiz sunulmustur. (Ttirk Ped Ars 2012; 47: 298-301)

Anahtar sézclikler: ALCAPA, ekokardiyografi, koroner arter anomalisi

Summary

Origin of the left coronary artery from the pulmonary trunk [Anomalous origin of the Left Coronary Artery from the Pulmonary Artery (ALCAPA)] is a
rare congenital heart defect. ALCAPA is one of the common causes of myocardial ischemia or infarction in infants and children. In this report, we
present an eleven-years-old patient presenting with murmur and accompanied by echocardiographic findings of dilated cardiomyopathy and

angiocardiographic investigation that revealed left coronary artery originating from the pulmonary artery. (Turk Arch Ped 2012; 47: 298-301)
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Giris

Pulmoner arterden ¢ikan anormal sol koroner arter
[“Anomalous origin of the Left Coronary Artery from the
Pulmonary Artery” (ALCAPA)] dogustan kalp anomalilerinin
%0,023'Uni  olusturur ve canh dogumlarda 1/300 000
oraninda goérulir (1). Pulmoner arterden c¢ikan anormal sol
koroner arter pulmoner arter basinci disik oldugundan
miyokard! yeterince besleyemez, iyi beslenemeyen bu
miyokard bdlgeleri sag koroner arterden gelisen kollateraller
ile beslenmeye calisir. Gelisen miyokardiyal islev
bozuklugunun siddetine gére klinik bulgular ortaya ¢ikar. Sit
cocuklugu doéneminde konjestif kalp yetersizligi bulgulari
ortaya cikarsa "Bland-White-Garland Sendromu" olarak

adlandinlir ve bu tim olgularin %83'Unu olusturur (2).
Pulmoner arterden ¢ikan anormal sol koroner arter sut
¢ocuklugu déneminde miyokardiyal iskemi ve/veya infaktlstn
en 6nde gelen nedenlerindendir (3). Tedavi edilmez ise seyri
kot olup, 6lUm orani ilk yil icinde %90'in Gzerindedir (4).
Klinik seyir baslica sag ve sol koroner arter arasinda var
olan kollaterallerin genisligine bagldir. Belirti veren olgularda
kalp kas! beslenme bozukluguna bagl olarak kalp yetersizligi,
kardiyojenik sok, kapak yetersizlikleri, infaktis gorulebilir
(5,6). Hastalarin sadece %15’inde bir kismi yeterli kollateral
gelisip ergen veya erigkin ¢caga ulagabilir, fakat bunlarda da
ani 6lum riski yuksektir (7,8). Bu yazida; yakinmasi olmadan
11 yasina gelen, fizik muayenede Ufurim duyularak
gbénderilen ve ekokardiyografi bulgularindan yola ¢ikilarak
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yapilan kateterizasyon-anjiyografi sonucunda ALCAPA tanisi
konulan bir olgu; bu anomalinin ge¢ yaslara kadar yakinmasiz
gelebilecegini vurgulamak icin sunuldu.

Olgu

Yakinmasi olmayan ve fizik muayenesinde kalbinde Gfiirim
saptanmasi Uzerine Cocuk Kardiyoloji Poliklinigi'mize
yénlendirilen 11 yasindaki erkek hastanin fizik muayenesinde
agirlik 40 kg (50-75 persantil), boy 145 cm (50-75 persantil),
nabiz 90 atim/dak, solunum sayisi 20/dak, kan basinci
110/70 mmHg idi. Periferik nabizlari normal ele geliyordu.
Birinci ve ikinci kalp sesi dogaldi, ek ses yoktu. Sternum
solu 3-4. interkostal aralikta 2-3/6° sistolik ejeksiyon
Ofirim0  duyuluyordu. Telekardiyografide kalp g6gis orani
0,48 ve bronkovaskiler gérinim normaldi (Sekil 1).
Elektrokardiyografisinde; kalp sinus ritminde, hizi 90/dak, QRS
ekseni +85° ve tim bulgulari normal idi, iskemi, miyokard
hasari ve infaktiise ait olabilecek bulgusu yoktu (Sekil 2).

Ekokardiyografik incelemede sol kalp bosluklari genis ve
hafif-orta derece mitral yetersizlik saptandi. Aortadan ¢ikan
sag koroner arter kivrimli ve genis gdruntulenirken, sol
koroner arter tam olarak goériintilenemedi (Sekil 3). Renkli
Doppler ekokardiyografik incelemede pulmoner arter icerisine

Sekil 1. Kardiyomegali saptanmayan normal telekardiyografi
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Sekil 2. iskemi bulgusu olmayan normal siniis ritmindeki
elektrokardiyografi

dogru genis, ters akim gorildi ve sonrasinda iki boyutlu
incelemede bunun sol koroner arter olup, sol én inen arter ve
‘circumflex’ arter olarak ikiye ayrildigi belirlendi. Renkli
Doppler ile ventriklller arasi septum Uzerinde sol koroner
arter ve sag koroner arter arasindaki kollateral dolasim ile
uyumlu olabilecek akimlar saptandi (Sekil 4). Sol ventrikil
islevleri normaldi (Ejeksiyon fraksiyonu: %65, kisalma
fraksiyonu: %35). Ekokardiyografik inceleme sonucunda
ALCAPA dusunulerek kateterizasyon-anjiyografi yapiimasina
karar verildi. Anjiyografik incelemede sag koroner arterin
kivrimli ve genis oldugu, sol koroner arterin sag koroner
arterden gelen kollateraller araciligi ile doldugu ve pulmoner
arterden ciktigi (Sekil 5), aort kéki enjeksiyonunda ise sol
koroner arterin aortadan ¢ikmadigi izlendi (Sekil 6). Olgu
operasyon i¢in kalp-damar cerrahisine yénlendirildi.

Sekil 3. Parasternal kisa eksen gériintiilemede aortadan ¢ikan
genis ve kivriml sag koroner arter izlenirken, sol
koroner arter goriintilenemedi

Sekil 4. Parasternal kisa eksen goriintilemede sol koroner
arterin pulmoner arterden ¢ikisi
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Sekil 5. Anjiyografide sag koroner arterin kivrimli ve genis oldugu,
sol koroner arterin saj koroner arterden gelen
kollateraller araciligi ile doldugu ve pulmoner arterden
¢iktigi izlenmektedir

Sekil 6. Aort kdkii enjeksiyonunda sag ana koroner arter
aortadan ¢ikarken sol ana koroner arterin aortadan
kaynaklanmadigi izlenmektedir

Tartisma

Pulmoner arterden ¢ikan anormal sol koroner arter nadir
gbrilen, ancak cocukluk ¢aginda miyokardiyal iskemi,
miyokard infarktiist ve ani 6lime neden olabilen énemli bir
hastaliktir. GUnimuizde cerrahi girisimin tani konulduktan
sonra en yakin zamanda yapilmasi énerilmektedir.

Pulmoner arterden ¢ikan anormal sol koroner arter
bulunan hastalarda klinik belirti ve bulgularin ortaya ¢ikma
zamani farklidir. Belirti ve bulgularin ortaya ¢ikma zamani,
pulmoner basing diserken, bu arada gelisen kollaterallerin
miyokard beslenmesini ne derece saglayabildigi ile iligkilidir.
Belirti ve bulgu verenlerde kalp yetersizliginin klinik bulgulari
vardir. Bebeklerde siklikla beslenme guclikleri, terleme ve
soluklugun eslik ettigi ani aglamalarla belirtiler ortaya ¢ikabilir.
Daha ileri yaslarda buylme ve gelisme geriligi, sol ventrikdl
kasilma bozuklugu ve ilerleyici genisleme nedeniyle tasikardi,
pulmoner vendz konjesyon nedeniyle dispne, sistemik vendz

konjesyon nedeniyle karaciger biyUkligl saptanabilir (9).
Kollateral arterlerin iyi gelismesi sayesinde hastalarin az bir
kismi ergenlik dénemi ve erigskin yasa ulasirken, hastalarin
%85 kadar yetersiz kollateraller nedeniyle ilk bir yasta
kaybedilmektedir (10-13). Olgumuzda bu klinik belirtilerden
higbiri saptanmamistir.

Pulmoner arterden ¢ikan anormal sol koroner arter
tanisinda klinik bulgular tek basina vyeterli degildir.
Elektrokardiyogramda genellikle akut veya kronik 6n-yan
infaktlisi bulgulari vardir. DI, aVL, V4-6'da patolojik Q
dalgasi, ST segmenti ve T dalgasi degisiklikleri gdralir
(3,4,9). Telekardiyografide kalp blyUkligl ve pulmoner vendz
konjesyon gérulebilir. Bizim olgumuzun elektrokardiyografi ve
telekardiyografisi normaldi. iki boyutlu ekokardiyografik
inceleme ile sol koroner arterin pulmoner arterden kdken
aldigi gdésterilebilir. Robinson ve ark. (14) 0¢ olguluk
serilerinde yanls negatif olarak sol koroner arterin ¢ikis yerini
normal gérdiklerini, ALCAPAdan siphe edilen olgularda
ekokardiyografik olarak sol koroner arterin pulmoner arterden
ciktiginin gésterilmesi veya anjiyografik inceleme ile olgularin
degerlendirilmesi gerektigini bildirmislerdir (14).

Ekokardiyografik incelemede genis sag koroner arter, sol
ventrikilde genisleme ve kasilma azligi olan olgularda
ALCAPAdan slUphelenmek gerekir. Bu hastalarda
ekokardiyografi sirasinda ventrikiller arasi septum Uzerinde
renkli Doppler ile sol ve sag koroner arterler arasindaki
kollateral dolagima bagl olarak ¢ok sayida akimlarin
gosterilmesi ve yine renkli Doppler ekokardiyografide koroner
arterden pulmoner arter icine ters akim olmasi da bu
anomaliyi akla getirmelidir. Pulmoner arterden ¢ikan anormal
sol koroner arterin ayirici tanisinda dilate kardiyomiyopati g6z
6énunde bulundurulmalidir.

Bizim hastamizda da sag koroner arter ¢apinda ve sol
kalp bosluklarinda genisleme ve renkli Doppler ile
ventriklller arasi septum Uzerinde ¢ok sayida kollateral
dolasim ile uyumlu olabilecek akim saptandi. Bazi
merkezler tani icin ekokardiyografinin yeterli oldugu
g6risini savunurken, bazilari da kesin tani icin aort kékine
kontrast madde enjeksiyonu veya selektif sag koroner arter
anjiyografisi ile genis ve kivrimli sag koroner arterin, sag
koroner arterden kéken alan kollaterallerin, verilen kontrast
maddenin pulmoner artere gegisinin gdsterilmesi gerektigini
belirtmektedirler (1).

Kesin tedavi ydntemi cerrahidir. Cerrahi tedavi sonrasi
miyokardin yeterli beslenmesi ile sol ventrikilde yeniden
yapilanma olmakta ve sol ventrikll islevlerinde ilerleyici bir
dizelme goérulmektedir (1,15,16). Cerrahi tedavi pulmoner
arterden c¢ikan koroner arterin aortaya eklenmesi veya
pulmoner arter iginden bir tinel araciig! ile aorta ile
iliskilendirilmesi (Takeuchi yéntemi) seklindedir (15).

Sonug olarak ALCAPA, cerrahi olarak tedavi edilebilir bir
hastalik olup, bizim olgumuzda da oldugu gibi iyi gelismis
kollateralleri varsa ilerleyen yagslarda da belirtisiz olarak
karsimiza ¢ikabilir.
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