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OLGU BILDIRIMI

66 Yasinda Kadin Hastada Yeni Tanit ALCAPA Sendromu

Murat KERKUTLUOGLU, Enes CELIK, Bayram OZTURK, Hakan GUNES
Kahramanmaras Siit¢ii imam Universitesi Tip Fakiiltesi, Kardiyoloji Anabilim Dali, Kahramanmaras.

OZET

Sol koroner arterin pulmoner arterden (ALCAPA) anormal kokeni, nadir goriilen dogustan kalp anomalisidir. Genellikle klinik seyir; ileri sol
kalp yetmezligi ve yasamin ilk aylarinda ortaya ¢ikan mitral kapak yetersizligidir. Bununla birlikte, bazi durumlarda sag koroner arterden
olusan kollateraller miyokard perfiizyonu i¢in yeterlidir. ALCAPA'l1 hastalarda aritmi veya eriskin yagamda ani kalp 6liimii ilk klinik basvu-
ru olabilir. G6giis agris1 ve ¢arpint: sikayetleri ile acil servise basvuran ve sol koroner arterde anormal kdken saptanan 66 yasinda kadin
hastay1 sunmaktayiz.

Anahtar Kelimeler: L-ALCAPA. Koroner anomali. Kardiyak arrest. Yetiskin.
New Diagnosis ALCAPA Syndrome in a 66-Year-Old Woman

ABSTRACT

Abnormal origin of the left coronary artery from the pulmonary artery (ALCAPA) is a rare congenital heart anomaly. Usually the clinical
course; advanced left heart failure and mitral valve insufficiency that occurs in the first months of life. However, in some cases collaterals
consisting of the right coronary artery are sufficient for myocardial perfusion. Arrhythmia or sudden cardiac death in adult life may be the
first clinical presentation in patients with ALCAPA. We present a 66-year-old female patient who was admitted to the emergency department
with complaints of chest pain and palpitations and was found to have an abnormal origin in the left coronary artery.

Key Words: L-ALCAPA. Coronary anomaly. Cardiac arrest. Adult.

Pulmoner arterdeki anormal sol koroner arter yetmezligi ve ani kardiyak 6liimii 6nlemek igin cerrahi

(ALCAPA; Bland-White-Garland sendromu olarak da
adlandirilir), kalp gelisiminin erken evrelerinde koro-
ner arter malformasyonunun neden oldugu nadir,
dogustan kalp anomalisidir. ALCAPA bebeklik do-
neminde uygun sekilde tedavi edilmedikge, sol koro-
ner arter (LCA) bdlgesindeki miyokard iskemisi ve
iskemik mitral yetersizligi nedeniyle yasamin ilk yi-
linda genellikle 6liimle sonu¢lanmaktadir. Ancak, sag
koroner arterden (RCA) LCA'ya kollateral dolagimin
gelismesi durumunda yetiskinlerin semptomsuz olarak
hayatta kaldiklar1 bildirilmistir. Bununla birlikte kalp
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Olgu Sunumu

Acil servise ani baglangigh gdgiis agris1 ve garpinti
sikayeti ile bagvuran, daha dnce bilinen bir hastalig1
olmayan 66 yasinda kadin hastanin elektrokardiyogra-
fisinde atriyal fibrilasyon goriilmiis ve monitor takip-
lerinde non-sustained ventrikiiler tagikardi ataklari
izlenmistir. Bagvuru sonrasi yapilan tetkikleri sirasin-
da kardiyak arrest gelismesi lizerine 17 dakika uygu-
lanan etkin kardiyopulmoner resiisitasyon sonrasinda
da non-sustained ventrikiiler tasikardi ataklarinin
devam ettigi goriilmiistiir. Kardiyak oskiiltasyonda sol
sternal  simirda  stirekli  Gflirim  saptanmustir.
Laboratuvar incelemesinde; high sensitivity (hs)
Troponin 1.3 ug /L, kreatin kinaz-MB(CK-MB) 12.9
ug/L, brain natriiiretik peptid (BNP) 4900 ng/L olarak
tespit edilmistir. Arteryel kan basmect 100/55 mmHg,
kalp hiz1 ise 124/dk olarak degerlendirilmistir. Entiibe
takip edilen hasta, akut koroner sendrom olarak deger-
lendirilmis ve acil koroner anjiyografi islemi planlana-
rak 600 mg klopidogrel ile 300 mg asetilsalisilik asit
yiiklemesi yapilarak koroner anjiyografi
laboratuvarina alinmistir. Yapilan koroner anjiografide
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RCA’nin sag koroner ostiumdan ¢iktig1 goriiliirken
LMCA goriintiilenememistir. RCA ileri ektazik olarak
degerlendirilmistir (Sekil-1). Koroner ¢ikis anomalisi
diistintilen hasta nefroloji kliniginin 6nerileri ile 6 saat
hidrasyon sonrasi kardiyak bilgisayarli tomografik
anjiyografi ile ileri degerlendirmeye alinmis ve ana
pulmoner arterden kaynaklanan anormal LMCA varli-
g1 ortaya cikarilmistir (Sekil-2). LMCA’ nin sol siniis
valsalva yerine pulmoner arterden orjin aldigi ve L-
ALCAPA sendromu ile uyumlu oldugu goriilmistiir.
Ko-dominant koroner dolasim tespit edilirken,
LMCA’nin anormal olarak ana pulmoner arterin
kapakeik seviyesinin yaklasik 1 cm iizerinden orjin
aldig1 tespit edilmistir. Sol anteriyor desendan arter
(LAD) proksimal ve mid segmentte ektazik (9.3 mm)
olup liimen patentti ancak kalp apeksine yakin distal
kesimlerde ¢ap1 belirgin olarak azalmakta ve
intramyokardiyal seyir gostermekteydi (Sekil-3).
Sirkumfleks arter (LCx) seyri boyunca ektazik (6,5
mm) olup cidar1 dogaldi. Sag ve sol koroner dolagim
arasinda kalp cevresinde ve mediastende ¢ok sayida
kollateral vaskiiler yapilar izlenmekteydi (Sekil-4).
Transtorasik ekokardiyografi ile yapilan
degerlendirmede sol kalp bosluklar1 dilate izlenmistir.
Sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu % 42 olarak
Ol¢lilmiis, renkli doppler incelemesinde orta seviye
mitral yetmezIligi tespit edilmis ve sol atrium cap1 46
mm ile dilate izlenmistir. . Entiibe takip edilen
hastanin hemodinamik parametreleri ve kan gazi
takiplerinin optimum seyretmesi iizerine ekstiibe
edilmis ve hastaya LMCA’nin aortaya tekrar
yerlestirilmesi  operasyonu Onerilmistir. Hastanin
operasyonu reddetmesi {izerine; intrakardiyak
defibrilator tedavisi planlanmistir. CHA,DS,-VASc
skoru 2 olan hastaya varfarin tedavisi baglanmig ve
klopidogrel 75 mg, asetilsalisilik asit 100 mg,
metoprolol 50 mg, atorvastatin 20 mg, ramipril 5 mg
olarak diizenlenen medikal tedavi ile hasta taburcu
edilmistir.

Sekil 1.
Koroner anjiyografide ektazik RCA.
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Sekil 2.
Koroner BT Anjiyografi gériintiisii

Sekil 3.
Koroner BT Anjiyografi gériintiisii

Sekil 4.

Koroner anjiyografide kollateral dolasim



Yetiskin ALCAPA Sendromu

Tartisma

ALCAPA, 300.000 canli dogumda 1'i etkileyen ve
dogumsal kalp defektlerinin yaklasik % 0.5'ini temsil
eden nadir bir hastalikti’. ALCAPA'mn semptomlari-
nin ortaya ¢ikisi ve tanisi, pulmoner vaskiiler rezistan-
sa, sag ve sol koroner arter sistemleri arasinda
kollateral damarlarin varligina bagl olarak degisir.
ALCAPA'l1 yetiskin hastalar anjina, efor dispnesi
veya ani kalp oOlimii ile ortaya c¢ikabilir veya
ALCAPA tesadiifen bulunabilir’. Goriintiileme tekno-
lojisi ilerledik¢e, koroner bilgisayarli tomografi, man-
yetik rezonans goriintiileme ve miyokard perfiizyon
goriintiileme gibi invazif olmayan teknikler, koroner
arter malformasyonlarini degerlendirmek ve bdylece
ALCAPA'min teshisine yardimci olmak icin kullanil-
mustir’. ALCAPA hastalarinin fetal ve erken bebeklik
donmelerinde, Pulmoner arterden (PA) LAD’ye yiik-
sek PA basinci nedeniyle PA'dan antegrad akisa neden
olabilir. Bununla birlikte, PA basinci dogumdan sonra
azaldikca, LAD — PA santt meydana gelir. Bu,
LAD’nin besledigi alana zarar veren, sol ventrikiiliin
perfiizyonunu etkileyen ve subendokardin iskemisine
yol agan gergek yiiksek akimli, disik basinglt
santtir. Bu yiiksek hizli, diisiik basingli akim nedeniyle
epikardiyal arter genisler. Iyi gelismis kollateral dola-
sim, hipoperfiizyonunu ve akut semptomlart On-
ler. Anterolateral miyokard bdlgesinde iskemi gelisti-
ginden DI, aVL ve V4-V6’da patolojik Q dalgalari
goriilebilir. Kollateral dolasimi iyi gelismis olan hasta-
larda ¢esitli EKG degisiklikleri izlenebilir®. Tipik
EKG bulgular1 olan hastalarda sol ventrikiil (LV) islev
bozuklugunun eslik etmesi anormal koroner arter
varligmi isaret edebilir’. Intrauterin dénemde, sol
koroner arter basinci, pulmoner arter basincindan daha
yiliksek olmasi nedeniyle pulmoner arterden antegrad
kan akimina sahiptir. Pulmoner direng ve oksijen
icerigi yenidogan fazinda pulmoner arter sisteminde
diiserken, miyokard diigilk oksijen igerigine sahip
kanla perfiize edilir. Sonunda, sol koroner sistemin
dallarin1  beslemek i¢in sag koroner arterden
kollateraller gelisir ve sol koroner sistemdeki basing
artar. Bu, sol koroner sistemden diisiik basingh akci-
ger sistemine akigin tersine donmesine neden olur. Bu
fenomen genellikle “koroner c¢alma” olarak kabul
edilir. Klinik spektrum dort tiire ayrilabilir:

(1) infantil tip: 6liim sonrasi vakalarm gdézden gegi-
rilmesinde, Kaunitz, 2 ay civarinda duktus
arteriosusun kapanmasinin semptomlarin gelisimine
neden oldugunu belirtti®. Bu durum sol ventrikiil
iskemisine yol agar. Semptomlarin yaklagik %90'1, 2
ila 4 ay arasinda ortaya ¢ikmakta, zayif biiyilime,
tagipne, bol terleme ve anjina benzeri atak belirtileri
ortaya ¢ikmaktadir. Semptomatik olan ve tedavi edil-
meyen bebeklerin yaklasik%90"1 yasamin ilk iki yilin-
da 6lmektedir.

(2) Asemptomatik yetiskin tipi: ALCAPA ile bebeklik
doneminde sag kalan yetiskinlerin cogunun genis bir
kollateralizasyona ve genislemis bir RCA'ya sahip
oldugu bulunmustur. Bebeklik ¢aginda, RCA'nin sa-
dece arka degil, ayn1 zamanda lateral duvar1 besledigi
varsayllmaktadir. Bu hastalarda kollateral kan akimi
nedeniyle hafif Gfiirim veya akciger grafisinde hafif
mitral yetersizligi veya rastlantisal kardiyomegali
vardir.

(3) Semptomatik yetigkin tipi: Bu yetigkinler,
kollaterallerden diigiik basingli pulmoner artere veya
stres sirasinda ortaya ¢ikan koroner ¢almaya artan akis
nedeniyle anjina belirtileri gosterir. Bu hastalarda orta
ila siddetli mitral yetersizligi de olabilir. Mitral yeter-
sizligi sol ventrikiil dilatasyonu veya papiller kas
fonksiyon bozuklugu nedeniyle ortaya cikar’.

(4) Ani kardiyak olim: yetigkin vakalarin yakla-
stk %85'inde 6nceden kardiyak semptomlar: yoktur.
Histolojik caligmalar, 6limciil ventrikiiler
tagiaritmilerin Onciisii olduguna inanilan miyokard
dokusunda 6nemli miktarda canli ancak depresif ka-
silma dokusunu ve degisken miktarda fibrozisi gos-
termistir'.

Pulmoner arterden anormal bir koroner arteri tamir
etmek icin c¢esitli cerrahi yontemler kullanilabilir,
bunlarin hepsi iki koroner arterli bir sistem kurmayi
amagclar. En yaygin yontemlerden biri, koroner arterin
aort icine dogrudan reimplantasyonudur. Digeri aort-
tan kan akisini LCA'ya (Takeuchi) yonlendiren bir
aortopulmoner pencere yaratmaktir. Bu islemlerden
sonra ventrikiil fonksiyonlar1 ne kadar bozulmus olur-
sa olsun, miyokard fonksiyonu hizla iyilesebilir'".

ALCAPA hastalarinda LV fonksiyonu mitral kapak
disfonksiyonu ile Kkarakterizedir. Preoperatif mitral
kapak yetersizligi 6nemli bir risk faktoriidiir. Ancak,
ALCAPA hastalarinda mitral kapak onarimi tartigma-
lidir. Vouhé ve dig. , miyokard iskemisinin ¢oziilme-
sinin papiller kas fonksiyonunun iyilesmesine yol
actigin1 Gne siirmiislerdir'>. Bu nedenle mitral kapak
onariminin ilk bagta yapilmamasi gerektigini One
siirdiiler. Devam eden mitral kapak yetersizligi olan
hastalarda, koroner arter restenozu arastirilmali ve
gerekirse mitral kapak bu asamada onarilmalidir. Buna
karsin,  diger  arastirmacilar,  koroner  arter
reimplantasyonu sirasinda es zamanl mitral kapak
onarimi ve anterolateral kommissural annuloplasti'nin
LV fonksiyonlarinin erken iyilesmesini arttirdigini
iddia etmislerdir"’.

ALCAPA nadir ve hayat1 tehdit eden bir durum ol-
makla birlikte yeni tan1 yontemlerinin geligsmesi, yash
populasyonda goriilme sikliginin artmasi ile iliskili-
dir'®. Gériintilleme yontemleri, dzellikle ekokardiyog-
rafi, ALCAPA’nin tan1 ve takibinde biiyiikk 6neme
sahiptir. Makroskopik yapinin degerlendirilmesi agi-
sindan bilgisayarli tomografik anjiografi dogumsal
koroner arter anomalilerini ortaya koymada ¢ok iyi
sonuglar verir. Kollateral dolagimin olusumu nedeniy-
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le yetiskin caga ulasan hastalar asemptomatik olabilir.
Bununla birlikte hastalik ilerledik¢e kardiyak yapilar
degisir, sol kalp genislemeye baslar, mitral yetersizligi
ortaya ¢ikar. Bu hastalarin kalp yetmezligi ve ani
kardiyak 6liim agisindan yiiksek riskli olduklar1 unu-
tulmamalidir.

Etik Kurul Bilgisi:
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