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Yenidogan doneminde dilate kardiyomiyopatinin

nadir bir nedeni: ALCAPA sendromu
A rare cause of dilated cardiomyopathy in the newborn period: ALCAPA syndrome
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Ozet

Sol koroner arterin pulmoner arterden ¢ikis anomalisi olarak tanimlanan ALCAPA sendromunda kardiyomegali, kalp yetersizligi gibi yakinma ve
bulgular genellikle yasamin ikinci-Gglincl aylari sonrasinda ortaya ¢ikar. Yenidogan déneminde ise hastalar genellikle yakinmasiz olup, bu dénem-
de tani alan hasta sayisi oldukc¢a azdir. Burada yenidogan déneminde kalp yetersizligi tablosunda klinigimize basvuran, elektrokardiyografisinde
DI ve aVL'de derin ve genis Q dalgalari, ve ST yiksekligi gibi miyokard iskemi bulgulari bulunan bir olgu sunuldu. Ekokardiyografik incelemede
dilate kardiyomiyopati ile birlikte sol koroner arterin pulmoner arterden ¢iktigi izleniminin alinmasi nedeniyle yapilan kalp kateterizasyonu ve anji-
yografi ile tani kesinlesti.

Bu olgunun sunulmasi ile ALCAPA sendromunun yenidogan déneminde bile dilate kardiyomiyopatiye yol agarak bulgu verebilece@i vurgulanmak
istenmis ve bu hastaliga olan farkindaligi artirmak amaci gtdiimustir. (Tirk Ped Ars 2011; 46: 256-8)
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Summary

Anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary artery (ALCAPA) is a rare congenital heart defect. ALCAPA is asymptomatic in
many cases in newborn periode. It is mostly diagnosed in the first few months. In this case report, we present a newborn with ALCAPA who
admitted to our clinic with heart failure occurred at an earlier age than expected. The electrocardiography showed deep wide Q waves in D1 and
aVL, ST elevation in leads V1-V6. Echocardiography revealed a dilated cardiomyopathy and left main coronary artery originates from pulmonary
artery. Diagnosis was confirmed by coronary angiography. In this report, we emphasized that ALCAPA may cause dilated cardiomyopathy also
in newborn period and we aimed that enhanced awareness of this disease. (Turk Arch Ped 2011; 46: 256-8)
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Giris %85'i bir yasindan 6nce ve ozellikle 2-3 ay civarinda tedaviye
direngli kalp yetersizligi ile kaybedilirler (2).
Sol koroner arterin pulmoner arterden cikis anomalisi olarak Dilate kardiyomiyopati (DKM) ve konjestif kalp yetersizligi

bulunan 28 glnlik hastada klinik, elektrokardiyografi (EKG) ve

I ALCAPA (A I igin of the L
tanimianan ALC (Anomalous Origin of the Left Coronary ekokardiyografi (EKO) bulgulari ile taniya yénelik olarak yapi-

Artery from the Pulmonary Artery) sendromu tim dogumsal lan anjiyografi sonucunda ALCAPA sendromu tanisi konuldu.

kalp anomalilerinin % 0,5'ini olusturur. Canli dogan ¢ocuklarda Bu olgunun sunulmasi ile ALCAPA sendromunun yenidogan
gérdlme sikiigr 1/300 000°dir (1). Bu anomali ile dogan ¢ocukla- déneminde bile DKM'ye yol acabilecegi vurgulanmak istenmis
rnn % 87'si st gocuklugu déneminde belirti verir ve %65 ile ve bu hastaliga olan farkindaligi artirmak amaci gidilmustir.
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Olgu (50-75. persantil), kalp tepe atimi 158/dak, kan basinci 67/48

Yirmi sekiz gunlik kiz gocugu hizli nefes alip verme,
emerken morarma nedeni ile acil poliklinigimize basvurdu. Bir
hafta 6ncesine kadar baska bir yakinmasi olmadigi, hizli
nefes alip verme ve emerken morarma yakinmalarinin son bir
glndir arttigr 6grenildi. Fizik muayenede agirlik 3750 gr (25-
50. persantil), boy 55 cm (50. persantil), bas ¢evresi 37 cm

Sekil 1. Elektrokardiyografide D1 ve AVL de derin Q dalgalan ve
g6giis derivasyonlarinda ST dalga yiksekligi gériilmektedir

Sekil 2. A, Ekokardiyografide dért bosluk gérintiide olup, sol ven-
trikil belirgin genis izZlienmektedir. B, Ekokardiyografideki
parasternal kisa eksen gériintiide sol koroner arterin pul-
moner arterden ¢ikhigi gdrilmektedir

Sekil 3. Anjiyografide aort kékii enjeksiyonunda &nce sag
koroner arterin daha sonra kollateraller araciligiyle sol
koroner arterin ve daha sonra pulmoner arterin kontrast
madde ile doldugu izlenmektedir.

mmHg, solunum sayisi 80/dak. idi. Karaciger 4 cm ele geli-
yordu, mezokardiyak odakta 2/6 siddetinde sistolik Gflriim
vardi. Telekardiyografide kardiyotorasik indeks %62, EKG'de
DI ve aVL'de derin Q dalgalari ve diger gégus derivasyonla-
rinda ST yuksekligi saptandi (Sekil 1). Kan sayiminda Hb
12,4 g/dl, Hic % 37 , beyaz kure: 3840/mm3, trombosit: 471
000/mm3’di. BUN: 5,5 mg/dl, kreatinin: 0,3 mg/dl, SGOT: 15
UL, SGPT: 53 U/L, Na*: 138 mEg/L, K*: 4 mEq /L, Ca*?: 10
mg/dl idi. Kalp yetersizligi nedeni ile bakilan “brain natriurec-
tic pepdide” (BNP) duzeyi 2422 pg/ml ( N<100), EKG’ de
iskemi bulgular saptanmasi nedeniyle bakilan troponin-I:
2,38 ng/ml (N <0.03) bulundu. Ekokardiyografide sol kalp
bosluklari normalden genis ve sol ventrikil sferikti. Kalp kasil-
malari azalmisti (kisalma fraksiyonu: %16). Onemli derecede
mitral yetersizlik ve orta derecede trikuspit yetersizlik saptan-
di. Sag ventrikll basinci 60 mmHg idi. Sag koroner arterin
normal yerinden c¢iktigi ve genis olmadigr géruldi. Sol koro-
ner arterin ise pulmoner arterden ¢iktigi izleniminin alinmasi
(Sekil 2) nedeniyle hastada ALCAPA sendromu disunulerek
kalp kateterizasyonu ve anjiyografi yapilmasina karar verildi.
Anjiyografide sol koroner arterin pulmoner arterden kdken
aldigi gorilerek tani kesinlestirildi. (Sekil 3) Hasta operasyo-
na génderildi. intrapulmoner tiinel ile anormal koroner arterin
aortaya baglantisi saglandi. Ancak hasta operasyon sonrasi
erken dénemde kaybedildi.

Tartisma

ALCAPA sendromu nadir géralmekle birlikte tedavi edilme-
diginde yasamin ilk 1-2 yilinda yuksek bir 6lim oranina sahip-
tir. Bu hastaligin patofizyolojik ve klinik ézellikleri sol ventrikul
miyokardinin perflizyonu ile dogrudan iligkilidir. Bu anomali,
aort ve pulmoner arterin gerek doygunluklari, gerekse basing-
larinin benzer olmasi nedeniyle fetal ddnemde iyi seyredebilir.
Dogum sonrasi pulmoner damar direnci dismeye baslar ve
pulmoner arterden sol koroner artere kan akisi gittikce azalir
ve sol ventrikill perflizyonu sag koroner arter ve sol koroner
arter arasinda gelisen kollaterallere bagl kalir. Kollateral sayi-
sI veya sol koroner arterden dusik basingli pulmoner artere
olan kacis sendromu, sol ventrikil miyokard perfiizyon yeterli-
ligini ya da iskemi derecesini belirler (3,4). Bu patofizyoloji
nedeniyle hastalarin %85’inde klinik bulgular genellikle dogum-
dan 2-3 ay sonra ortaya c¢ikar (5). Olgularin biyik kismi yasa-
min ilk bir yili igerisinde kalp yetersizligi tablosu ile klinige geti-
rilen bebeklerdir. Geri kalan %15 olguda ise kalp sorunlarinin
ortaya cikmasi erigkin yaslara kadar gecikebilir (5,6).
Yenidogan déneminde ise ¢cok daha nadir gériilmektedir.

Walsh ve ark.larinin (7) ¢alismasinda 5 yil icinde saptadik-
lart 11 olgunun tani yagsi ortalama 4,5 ay olarak bulunmustur ve
bu ¢alismada bir olgunun tani yasinin iki hafta oldugu belirtilmis-
tir . Floren ve ark.’larinin (8) ¢calismasinda ise 27 olgu degerlen-
dirilmis ve tani yasi U¢ ay-54 ay arasinda saptanmigstir. Bu calis-
mada yenidogan déneminde tani alan olgu bildirilmemistir. Diger
bir calismada ise 13 yilda tani konan toplam yedi olgudan sade-
ce bir tanesi yenidogan déneminde tani almistir (9).

Dilate kardiyomiyopati tanisi alan ¢cocuklarda tedavi edile-
bilir bir durum olan ALCAPA’nin saptanmasi ¢ok énemlidir.
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Olgular siklikla DKM &n tanisi alip ézellikle metabolik hasta-
liklar agisindan uzun suren tetkik ediimekte, cogu zaman da
idiyopatik DKM olarak kabul edilmekte, ve asil nedene yonelik
tedavi yapiimadigi i¢cin kaybedilmektedirler. Dilate kardiyomyo-
pati ile bagvuran olgularda ALCAPA tanisini gézden kagirma-
mak i¢in EKG ve EKO’da bazi ipuglar tanimlanmistir.
Elektrokardiyografik bulgular dogrudan sol ventrikil miyokar-
dinin perfizyon derecesi ile iligkilidir. Elektrokardiyogramda
DI, aVL ve V4-V6'da derin ve dar Q dalgalari, sol ventrikl
hipertrofisi ve sol eksen sapmasi temel 6zellikleri olusturur (5).
Bununla birlikte bu bulgular 6zgul olmayip diger kardiyomiyo-
patilerde de gorilebilir. Ekokardiyografideki incelemede sag
koroner arterin genis olmasi, sol koroner arterin aorttan ¢ikisi-
nin gérilmemesi, papiller kaslarin ekojenitesinde artma goril-
mesi ve sol koroner arterin pulmoner arterden ciktiginin izlen-
mesi temel 6zellikleri olusturur. Yapilan ¢alismalarda EKO’da
belirgin 6zellikler i¢in yanlis negatif sonuglar bildiriimigtir. Bir
calismada ALCAPA tanisi alan hastalarin %50’sinde ilk
EKO incelemesinde yanlis negatif olarak sol koroner arterin
aorttan ¢iktigi izlenimi alindigr belirtiimistir (10). Chang ve
Alada’nin (11) ¢alismasinda bu oran %71 olarak bulunmustur.
Sozkonusu calismada EKO’daki yanlis negatif sonuglarin en
az hastalarin yarisindan fazlasinda olabilmesi ve bu hastaligin
6zellikle idiyopatik DKM ile karisabilmesi nedeni ile bir élcme
sistemi gelistirmiglerdir. Elektrokardiyogramda aVL'de QT
paterni, 3 mm’den derin Q dalgasi olmasi ve T dalga negatif-
ligi; ekokardiyografide sag koroner arter ¢apinin aort “antlu-
stine” oraninin artmasi (= 0,14), papiller kas ekojenitesinin art-
mas! ve pulmoner artere dogru artmis akim saptanmasi gibi
ozellikler birlikte degerlendirildiginde ALCAPA tanisinda %100
duyarlilik ve %91 6zgullige ulasilacagr bildirilmigtir.

Bu hastalik ile ilgili yapilan ¢alismalar sonucunda hekimlerin
bilgi diizeyi ve deneyimi arttikga hastaligin sikigr degiskenlik
géstermistir. Onceleri 1/300 000 sikligi oldugu belirtilirken 2008
yilinda Brotherton ve ark.’larinin (12) canli yenidoganlar arasin-
da yaptig1 calismada bu rakam 1/4 243 olarak bulunmustur.

ALCAPA sendromunun kesin tedavisi cerrahidir. Medikal
tedavi daha ¢ok miyokard kasiimasini artirmaya yénelik olarak
yapihr. Erken tani ve tedavi daha hizl bir miyokardiyal diizelme
saglar. Michielon ve ark. (13) sol ventrikil islevlerinin dizelme
potansiyelinin kiciuk sit cocuklarinda daha iyi oldugunu vur-
gularken, Ando ve ark. (14) cerrahi tedavi sonrasi erigkinlerde
de cocuklarda oldugu kadar ventrikil islevinin dizeldigini
belirtmislerdir. Hastamiz ise ge¢ yenidogan dénemi gibi erken
bir ddnemde opere edilmesine ragmen yaygin miyokard iske-
misi nedeniyle sol ventrikil islevleri dizelmemis ve operasyon
sonrasli erken dénemde durumu hizla bozularak kaybedilmistir.

Sonug olarak tedavi edilmedigi zaman &élimcil seyreden
bu hastaligin cerrahi tedavi ile kesin ¢6zimu oldugu bilinmeli-
dir. ik bulgularin ortaya ¢ikmasi genellikle 2-3 aylik dénemden
sonra olmasina ragmen yenidogan déneminde de DKM ile
basvuran hastalarda klinik, telekardiyografi, EKG bulgulari
6nemle incelenmeli, EKO’da ALCAPA’ya ait ipuclari dikkatle
arastiriimall ve erken tedavi imkani saglanmalidir.
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