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Cocukluk caginda koroner “by pass” cerrahisi gerektiren
ailevi hiperkolesterolemi olgusu
A case of familial hypercholesterolemia that necessitated coronary by-

pass surgery in childhood

Yalim Yal¢in!, Mehmet Salih Bilal? , Cenap Zeybek!, Cigdem Aktuglu Zeybek3, Ahmet Celebi!,

Ailevi hiperkolesterolemi otozomal baskin (dominan) ge¢isli bir dislipidemi olup erken koroner arter hastalig1 nedenidir. 12 yasindaki ailesel
hiperkolesterolemi olgusu son alt1 ayda ortaya ¢tkan goguis agris1 ve senkop nedeniyle basvurdu. Ekokardiyografik incelemesinde, ¢ikan aortada
aort kapaginin hemen tizerinde baslayan, yarimay seklinde her iki koroner arter ostiyumunu daralttig1 izlenimi alinan ve aterom plag: olabilecegi
dustintilen hiperekojen bir yap1 goruldu. Koroner anjiyografide sol ana koroner arterde %40, sag koroner arter ostiyumunda %95, sol 6n inen
arterde %80, sirkumfleks arterin proksimalinde %50 darlik saptandi. Bu bulgularla, koroner “by-pass” yapild. Ailesel hiperlipidemi olgularinda
erken koroner arter hastaligi riski yuksektir. Bu nedenle iskemik yakinmalari olan bu hastalara koroner anjiyografi yapilmasi yararhdur.

Anahtar kelimeler:hiperkolesterolemi, ateroskleroz, koroner by-pass, cocuk

Familial hypercholesterolemia is an autosomal dominant dyslipidemia, causing premature coronary artery disease. A 12- year-old girl with
complaints of chest pain and syncope during the last six months was referred for cardiac evaluation. Echocardiographic examination revealed
a hyperechogenic crescentic mass in the ascending aorta (wich was thought to be an atheroma) just above the aortic valve narrowing both
coronary ostia. Coronary angiography showed 40% stenosis in the left main coronary artery, 80% stenosis in the left anterior descending artery,
95% stenosis in the ostium of the right coronary artery and 50% stenosis in the proximal part of the circumflex artery. She underwent a coronary
artery by-pass grafting operation. The risk of premature coronary artery disease is high in familial hypercholesterolemia. Therefore, coronary
angiography is useful in those patients who have 1schemic symptoms.
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Giris

Ateroskleroza bagli koroner arter sorunlari erigkin hasta
grubunda ¢ok sik goriilmesine ragmen, ¢cocuklarda oldukca
nadirdir ve ¢cogunlukla altta yatan bir lipit metabolizmast
bozuklugu sonucu olugur (1). Ailevi hiperkolesterolemi
(hiperlipidemi tip 2-a) 19. kromozomda bulunan LDL almag
(reseptor) genindeki bozukluklar sonucunda LDL-kolesterol
almag etkinliginde azalma ve lipoproteinlerin dolasimdan
yeterli temizlenememesi ile ortaya ¢ikan otozomal baskin
(dominan) gegisli bir dislipidemidir. Yaklasik bir milyonda
bir goriilen bu hastalik, belirgin serum LDL-kolesterol
yuksekligi ve erken aterosklerotik kardiyovaskiiler hastalikla
belirgindir (2). Bu makalede, erken yasta gelisen yaygin
koroner arter hastalig1 nedeniyle acil koroner “by-pass”
cerrahisi gerektiren ailevi hiperkolesterolemi olgusu

sunulacaktir.

Olgu

Anne ve babasi 3. dereceden akraba olan 12 yasinda kiz
hasta, ilk olarak 5 yasinda deri altinda beliren siglikler
nedeniyle poliklinige bagvurdu. Fizik muayenesinde ayak
bilekleri, diz kapaklari ve parmaklarin ekstansor ytizlerinde
ksantomlar saptandi. Yapilan tetkiklerinde; total kolesterol
1346 mg/dl, LDL 1298 mg/dl, VLDL 11 mg/dl, trigliserid
143 mg/dl, HDL: 37 mg/dl bulundu.

Ksantomlarin varligi, serum total kolesterol ve LDL-
kolesterol duzeyindeki asir1 yukseklik olmasina karsin
trigliserit diizeyinin normal olmasi ile hastaya ailevi
hiperkolesterolemi (hiperlipidemi tip 2-a) tanisi konuldu.
Diyet ve kolestiramin tedavisi baglanan hastanin izleminde
lipit seviyelerinde sadece % 20 civarinda diisme kaydedilmesi
tizerine 9 yagindan itibaren HMG-CoA rediiktaz inhibitora
(simvastatin) kullanilmaya baglandi. O donemde yapilan
ekokardiyografik incelemede aort kapaginin sag ve koroner
dis1 kapaklarinin normalden kalin oldugu goralmiusti.
Bikiispit aort kapagi olmamasina karsin hafif derecede aort
darlig1 ve aort yetersizligi mevcuttu. Hasta yaklastk son bir
yildir duizenli takip edilemiyor ve ilaglarini kullanmiyordu.
Son 6 aydir egzersizle gelen, dinlenmeyle gecen siddetli
gogus agrisi yakinmalar1 bagladig1 ve bir kez senkop atagt
gecirdigi ogrenildi.

Kardiyolojik muayenesinde en iyi sag ikinci interkostal
aralikta igitilen ve pulmoner odaga yayilan 2/6 siddetinde
sistolik ejeksiyon ufurimu saptandi. Ekokardiyografide

(EKG) iskemi bulgusu yoktu. Telekardiyografide
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kardiyomegali saptanmadi, akciger damarlanmasi normal,
aort topuzu belirginlesmis bulundu. Ekokardiyografik
incelemede; ¢ikan aortada aort kapaginin hemen tizerinde
baslayan ve yarimay seklinde her iki koroner arter
ostiyumunu daraltan, aterom plag: olabilecegi dustiniilen
hiperekojen yap1 gortldi. (Sekil 1) Risk grubunda bulunmasi
ve yakinmalarinin olmas: nedeniyle selektif koroner

anjiyografi yapild: (Sekil 2).

la

Sekil 1: Ekokardiyografik incelemede, parasternal uzun eksen (la)
ve parasternal kisa eksen goriintiilerde (1b) aort kapaginin

arkasinda, koroner ostiyumlarina ¢ok yakin aterom plagi goriiliiyor.

Sekil 2: Solda, sag koroner arter selektif enjeksiyonunda osteal
%95 segmenter darlik oldugu goriilmekte (ok) ve sag koroner arter
distalinin aterosklerotik plakli goriiniimii dikkati cekmektedir. Sagda,
sol ana koroner arterdeki %40 konsantrik darlik (iist) ve sol on

inen koroner arterdeki segmenter darlik (alt) goriilmektedir.

Selektif sol koroner arter enjeksiyonunda sol ana koroner
arter distalinde %40 konsantrik darlik, sol on inen arter ilk
diyagonal dal1 sonras1 %80 segmenter darlik, ilk diyagonal
dal proksimalinde %50-60 oraninda segmenter darlik goruild.
Sirkumfleks arter proksimalinde %50 darlik mevcut olup,
distali plakliydi. Sag koroner arter distali retrograd olarak
sirkumfleks arterden doluyordu.

Selektif sag koroner arter enjeksiyonunda sag koroner arterin
ostiyumunda %95 segmenter darlik vardi. Orta bolge yaygin

plakli bulundu ve arka inen arter ayiriminda %80 darlik



goruldu. Sag ventrikiler dali plakli bulundu ve distalinde
iki adet %80 darlik goruldi.

Sol ventrikulografide ventrikuillun genisligi ve duvar
kasilmalar1 normaldi, mitral yetersizligi saptanmadi. Aort
kokiu enjeksiyonunda iki pozitif derecede aort yetersizligi
saptandi.

Ciddi ana koroner arter lezyonu oldugundan hasta, acil
koroner “by-pass” operasyonu i¢in kalp-damar cerrahisine
verildi. Hastanin sol internal “mammarial” arter ile sol 6n
inen arter distali, radiyal arter grefti kullanilarak aort ile
sirkumfleks arter, safen ven grefti kullanilarak aort ile sag
koroner arter arasinda anastomozlar yapilarak ti¢ damara
“by-pass” operasyonu gerceklestirildi. Operasyon sonrast
donemi sorunsuz gegen hasta ikinci giin yogun bakimdan
servise alind1. Operasyon sonrasi yedinci gn taburcu edildi.
Cerrahi sonrasi yakinmalari ortadan kalkan hastanin istirahat

ve efor EKG’si normal bulundu.

Tartisma

Koroner arter hastaliginm en onemli bulgusu gogius agrisidir.
Cocukluk ¢aginda goguis agrisina neden olan hastaliklarin
cogu kalp dis1 hastaliklardir. Bu durum ¢ocuk doktorunu
yaniltmamali, 6zellikle egzersizle artis gosteren gogiis agrist
ve senkop varliginda tam kardiyolojik degerlendirme
yapilmalidir. Dislipidemilere 6zgti bulgular olan ksantomlar
ve ksantelazmalar olas1 koroner tutulum agisindan uyarici
olabilir (3). Elektrokardiyografide saptanan iskemi bulgular1
koroner arter hastaliginin tanisinda onemli yer tutmaktadir.
Ancak hastamizda oldugu gibi, iskemi bulgusu saptanmasa
bile, risk etmenlerinin varliginda, ileri tetkiklere
bagvurulmalidir. Anjinal yakinmas: olmayan hastalarda da
efor testi ile koroner sorunlarin saptanabildigi bilinmektedir.
Elektrokardiyografik olarak iskemi bulgusu vermeyen
hastalarda efor testi taniya yardimci olabilmektedir.
Hastamizda EKG’de iskemi bulgusu vermeyen anjinal
yakinma ve senkop oykusunun varligr “efor testi”
endikasyonu olusturmaktaydi. Ancak ekokardiyografik
incelemede saptanan aterom plaginin ostiyumlara ¢ok yakin
olusu nedeniyle, olusabilecek olas1 bir miyokard hasar1 goz
onuine alinarak, “efor testinden” kaginildi ve dogrudan
koroner anjiyografik inceleme tercih edildi.

Yapilan ¢aligmalarda ailevi hiperkolesterolemi olgularinda
koroner arter tutulumunun diger koroner arter hastaliklarmdan

farkli oldugu bildirilmektedir. Karmagik aterosklerotik
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lezyonlar, tam tikayici lezyonlar ve ¢oklu damar lezyonlar:
ailevi hiperkolesterolemi olgularinda daha ¢ok gortilmektedir.
Koroner ostiyumlarinda darlik sik gorulmektedir (3,4).
Hastamizda ¢oklu damar hastalig1 ve sag koroner arter
ostiyumunda tama yakin tikayici lezyon saptanmistir ve bu
bulgular literatur ile uyumludur.

Homozigot ailevi hiperkolesterolemi olgularinda koroner
arterlerle birlikte aort kapagi, aort kokii ve ¢ikan aorta da
tutulur. Olgularin bityik cogunlugunda aort kapaginda kopuk
hiicre enfiltrasyonuna bagli olarak kalinlagma, kapakta darlik
ve yetersizlik gorulmektedir. Inen torasik aortada sertlik,
aterom plaklari, ailevi hiperkolesterolemi olgularinda sitk¢a
rastlanan diger bulgulardir (5). Bizim hastamizda
ekokardiyografik incelemede saptanan aort kapaginda
kalinlagma ateroskleroz gelisiminin habercisi olarak
degerlendirilebilir.

Yiiksek serum trigliserit, kolesterol, LDL ve VLDL kolesterol
duzeyleri ile koroner arter hastalig1 arasinda gugli1 bir iliski
vardir (1). Hiperlipidemilerin tedavisinde temel amag serum
lipit duzeyini disiirmek ve yuksek lipit duzeyinin meydana
getirecegi damar hasari riskini en aza indirmektir. Bu amagla
uygulanan geleneksel tedavi yontemleri diyetin diizenlenmesi
ve kolestiramin gibi yaglari enteral dolasimdan uzaklastiran
ilaglar ve son yillarda tedavi secenekleri arasina katilan 3-
hidroksi, 3 metil-glutaril koenzim A (HMG CoA) reduktaz
inhibitorleridir. Enzim etkinliginin yaklasik %50 civarinda
oldugu heterozigot ailevi hiperkolesterolemi olgular1 da
dahil olmak tuizere bir¢ok dislipidemide geleneksel tedavi
bagarilidir. Ancak homozigot olgularda durum farklidi. Bu
olgular diyet ve ilag tedavilerine ytiksek oranda direnclidirler.
Bu nedenle homozigot ailevi hiperkolesterolemi olgularinda
degisik tedavi secenekleri one surulmusgtir. Bunlar icerisinde
su an icin tercih edilen tedavi yontemi “aferezdir” (6). Bu
yontemle LDL-kolesterol selektif olarak kandan
uzaklagtirilmaktadir. Duzenli tedavi ile lipit duzeylerinde
%70’e varan dususler bildirilmistir. Medikal tedavi ile serum
lipitlerinde dusiis saglanamayan olgular koroner hastalik
igin en riskli olgulardir ve yakin kardiyolojik izlemleri
gerekmektedir.

Cocukluk caginda koroner arter hastalig: gelisen ailevi
hiperkolesterolemi olgularinda koroner “by-pass” cerrahisi
eskiden beri uygulanmaktadir. Etkilenmis damarlara
anjiyoplasti uygulamalar1 da yapilmaktadir (7). Literaturde
cerrahi tedavi yapilan en kuicuik olgu 9 yasindadir. Cerrahi

tedavi ¢ogu zaman yasam kurtaricidir ancak cerrahi tedavi
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sonrast medikal izlem ve uygun tedavi ile ilerleyici koroner
arter hastalig1 kontrol altinda tutulmalidir (8). Koroner “by
pass” cerrahisi yagam kurtaric1 olmakla birlikte kesin tedavi
edici degildir. Cerrahi sonras1 tedavi segeneklerinin en
etkilisi olan “aferez” tedavisi planlanmustir.

Sonug olarak, ailevi dislipidemilerde koroner arter
hastaliginin ¢cocukluk ¢aginda goriilme olasiliginin yuiksek
oldugu bilinmeli ve bu olgular yakin kardiyolojik izlem
altinda tutulmalidir. Duzenli kardiyolojik muayene,
elektrokardiyografik inceleme, belirtilerin varliginda efor
testi ve seri ekokardiyografik incelemeler yapilmali, herhangi
bir bozukluk saptandiginda koroner anjiyografi ile koroner

arterler degerlendirilmelidir.
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