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GIRIS ve AMAC: Sol koroner arterin pulmoner arterden koken aldig
ALCAPA (anomalousorigin of the left coronary artery from the pulmonary
artery) sendromu, nadir gorilen ve cerrahi tedavi ile diizelebilen bir
dogustan kalp anomalisidir. Tiim dogustan kalp hastaliklarinin %0,25-
0,50’sini  olusturmaktadir. Olgular yenidogan doneminde genellikle
semptomsuz seyrederler. Kalp yetersizligi semptomlar1 olan olgularda
dilate kardiyomiyopati (DKMP) ve mitral kapak yetersizligi (MY) saptanir.
DKMP’nin nadir bir nedeni olan ALCAPA’da hayatin ilk yilinda erken
cerrahi tedavi ile prognoz oldukga iyidir. Cerrahi tedavi olmayan hastalarda
mortalite yliksektir.

YONTEM ve GERECLER: Merkezimizde Ocak 2005-Aralik 2017
tarihleri arasinda DKMP tanis1 konulan ve etiyolojik degerlendirmede
ALCAPA sendromu saptanan alt1 olgu retrospektif olarak degerlendirildi.

BULGULAR: Olgularin 5’1 kiz, 1’1 erkekti. Ortalama tan1 yaslar1 4,75 ay
idi. Tim olgularda basvuruda kalp yetersizligi bulgu ve semptomlari
mevcuttu. Olgularin hepsinde elektrokardiyografide (EKG) D1, aVL ile
gogiis derivasyonlarinda iskemi bulgulari mevcuttu. Olgularin tiimiinde
ekokardiyografide (EKO) sol ventrikiildilatasyonu ile mitral yetersizlik
saptandi. Tim olgularda tanisal kateter anjiyografi ile ALCAPA tanisi
dogrulandi. Tiim olgulara reimplantasyon yontemi ile diizeltme ameliyati
yapildi. Olgularin 4’0 cerrahi tedavi sonrasi tamamen diizeldi. Bir olgu
operasyondan 5 giin sonra kaybedildi. Bir olgu ise cerrahi tedavi sonrasi
kardiyak fonksiyonlarinda diizelme olmamasi nedeniyle medikal tedavi ile
izlenmektedir.
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TARTISMA ve SONUC: Dilatekardiyomyopati tanisi konulan olgularin etiyolojisinde ALCAPA
sendromu mutlaka diisiiniilmeli ve erken tami ve tedaviyle tamamen iyilesebilen bir hastalik oldugu

bilinmelidir.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner arterden ¢ikan anormal sol koroner arter sendromu, ALCAPA

sendromu, dilatekardiyomiyopati, kalp yetersizligi

ABSTRACT

INTRODUCTION: Anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary artery
(ALCAPA) is a rare congenital cardiac anomaly that can be cured with surgical treatment. It accounts
for 0.25 to 0.5% of all congenital heart diseases. ALCAPA is generally asymptomatic in the neonatal
period. Dilated cardiomyopathy (DCM) and mitral valve insufficiency (MVI) are detected in patients
with symptoms of heart failure. ALCAPA, which is a rare cause of DCM, early surgical treatment
provides quite good prognosis in the first year of life. However, mortality is high in patientswho do not

receive surgical treatment.

MATERIALS and METHODS: Six patients diagnosed with DCM at our clinic between January, 2005
and December, 2017 and detected with ALCAPA syndrome in their etiological assessment we re-
evaluated retrospectively

RESULTS: Of the 6 patients, 5 were female and 1 was male. The average age of diagnosis was 4,75
months. All patients had the signs and symptoms of heart failure at admission. All cases had the signs of
ischemia in the chest leads, D1 andaVL in the electrocardiograms (ECGs). In al Icases,
echocardiography (ECHO) showed mitral insufficiency and the dilation of the left ventricle and the
mean ejection fraction was 29,3% (18-39%), and the mean shortening fraction was 12,6% (8-19%) in
theECHOs. Diagnostic catheter angiography was performed for all patients and the diagnosis of
ALCAPA was confirmed. All patients under went correction surgery with there implantation method.
Four of the patients completely recovered after surgery. One patient died 5 days after the surgery. One
patient is being followed up with medical treatment since there was no improvement in her cardiac

functions after surgery.

CONCLUSIONS: The ALCAPA syndrome should definitely be considered in th eetiology of cases
diagnosed with dilated cardiomyopathy and it should be kept in mind that ALCAPA is completely

treatable disease with early diagnosis and treatment.

Key words: Anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary artery, ALCAPA

syndrome, dilated cardiomyopathy, cardiac failure
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GIRIS

Sol koroner arterin pulmoner arterden ¢iktigt ALCAPA sendromu, 300.000 canli dogumda 1 goriilen
nadir bir dogustan kalp anomalisidir (1,2). Ik klinik tanimlama 1933°te Bland, White ve Garland
tarafindan yapilmis olup bu anomali ayni zamanda Bland-White-Garland-Sendromu olarak da
bilinmektedir (3). Olgular ¢cogunlukla kalp yetersizligi bulgular: ile bagvururlar (4). Bu nadir koroner
arter anomalisinin, morbidite ve mortalitesinin yiiksek olmasi ve cerrahi yontem ile diizelebilen bir
hastalik olmasi nedeniyle teshis edilmesi ¢cok onemlidir. Cerrahi tedavi yapilamayan hastalar %90

oraninda yasamin ilk yilinda kaybedilirler (5).

ALCAPA sendromunda dogumdan kisa bir siire sonra pulmoner arter basincinin diismesi ile anormal
yerlesimli sol koroner artere olan antegrad akim azalir ve miyokardiyaliskemi gelisir. Miyokardin

oksijen tiiketimi arttik¢ca zaman i¢inde miyokardiyaliskemi bulgular1 da derinlesir.

Hastaligin tipik klinik seyri pulmoner arter basincinin diistiigii yasamin ilk 1-2 aymda ortaya ¢ikar.
Olgularda beslenme giicliigii, terleme, solukluk, irritabilite, takipne ve tasikardi gibi kalp yetersizligi
bulgular saptanir.

Bu c¢alismada merkezimizde ALCAPA sendromu tanisi konulan alti olgunun klinik bulgulari, tani,

tedavi ve izlem sonuclar1 sunuldu.

GEREC ve YONTEM

Klinigimizde Ocak 2005-Aralik 2017 tarihleri arasinda DKMP tamis1 konulan ve etiyolojik
degerlendirmede ALCAPA sendromu saptanan alti olgu; tam yasi, cinsiyet dagilimlari, basvuru
semptomlari, EKG, telekardiyografi, EKO, kardiyak kateterizasyon ve anjiyografi sonuglari, tedavi ve

prognoz acisindan retrospektif olarak degerlendirildi.

SONUCLAR

Olgularin 5’1 kiz, 1’1 erkekti. Ortalama tan1 yasi 4,75 (2-11) ay ve ortalama viicut agirligi 5,1 (3-9) kg
idi. Tiim olgularda kalp yetersizligi semptom ve bulgulari mevcuttu. Olgularin 1’ine tekrarlayan akciger
enfeksiyonu nedeniyle arastirtlirken tan1 konuldu. Tiim olgularda telekardiyografide kardiyomegali ve
EKG’de DI ve aVL’de derin Q dalgalar1 ile diger gogiis derivasyonlarinda ST depresyonu saptandi
(Resim-1). Olgulara yapilan EKO incelemesinde; tiim olgularda sol ventrikiildilatasyonu ve mitral
kapak yetersizligi saptandi. Olgularin sol ventrikiilejeksiyon fraksiyonu (EF) ortalamasi %29,3 (18-39),
kisalma fraksiyonu (KF) ortalamasi %12,6 (8-19) olarak 6l¢iildii.
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Figiir 1: DI ve aVL derivasyonlarimda derin Q dalgalari, V5 ve V6'da sol ventrikiil hipertrofisi bulgusu ile ST

¢okmesi ve T dalga inversiyonu gériilmektedir.

Olgularin 4’tinde renkli Doppler ile inter ventrikiiler septumda kollateral akimlar (Resim-2), 3 olguda

papiller kaslarda ekojenite artis1 ve 2 olguda sag koroner arterde genisleme izlendi.

Figiir 2: Apikal 4 bosluk renkli Doppler EKO’da inter ventrikiiler septum iizerinde ¢ok sayida koroner kollateral

arterlere ait akimlar goriilmektedir.

Tim olgulara kateter anjiyografi yapildi. Anjiyografide pulmoner arterden ¢ikan sol koroner arter

saptandi1 (Resim-3)
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Figiir 3: Anjiyografide pulmoner arterden kéken alan sol koroner arter goriilmektedir.

JCP2020;18:(3):290-299

Tiim olgulara sol koroner arterin aort kdkiine reimplantasyonu yontemi ile diizeltme ameliyat1 yapildi.

Ortalama ameliyat yas1 6 (2-11,5) ay idi. Olgularin diizeltme ameliyati sonrasi ortalama takip siiresi

44,75 (0,1-104) aydi. Ameliyat sonrast 1 hasta kaybedildi. Olgularin 4’{iniin izlemde yapilan EKO

kontrollerinde ventrikiil fonksiyonlarinda tamamen diizelme saptand: ve tedavileri kesildi. Bir olgunun

ise sol ventrikiil fonksiyonlarinda diizelme olmadigi i¢in medikal tedavi ile izlemine devam ediliyor.

Olgularin ortalama diizelme siiresi 15,25 ay olarak saptandi. En erken diizelme 2 ay, en ge¢ diizelme 33

ay olarak tespit edildi (Tablo-1).
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Tablo 1: ALCAPA sendromu olgularinin demografik ve klinik 6zellikleri

K K K K K E
35 5 11 4 2 3
Dispne Dispne KY bulgular1 | KY bulgular Dispne Dispne Dispne
KY bulgulari Sik akciger KY bulgular KY bulgular KY bulgulart
enfeksiyonu

D1-AVL de D1-AVL de D1-AVL de D1-AVL de Patolojik | D1-AVL de | D1-AVL de
Patolojik Q dalgasi Patolojik Q dalgasi Patolojik Q dalgasi Q dalgasi Patolojik Q | Patolojik Q
ST yiiksekligi ST yiiksekligi ST yiiksekligi ST yiiksekligi dalgasi dalgasi

ST yiiksekligi Sol | ST yiiksekligi

ventrikiil

dilatasyonu
Kardiyomegali Kardiyomegali Kardiyomegali Kardiyomegali Kardiyomegali Kardiyomegali
EF=%24 EF=%34 EF=%18 EF=%30 EF=%39 EF=%31
KF=%11 KF=%10 KF=%8 KF=%14 KF=%19 KF=%14
MY=+3 MY=+2 MY=+2 MY=+2 MY=+4 MY=+1
IVKA=var IVKA= yok IVKA= var IVKA= var IVKA= yok IVKA= var
PH=yok PH= var PH= yok PH= yok PH= var PH= var
ALCAPA ALCAPA ALCAPA ALCAPA ALCAPA ALCAPA
Reimplantasyon Reimplantasyon Reimplantasyon Reimplantasyon Reimplantasyon Reimplantasyon
30 ay izlem 53 ay izlem 22 ay izlem 104 ay izlem Operasyon sonrasi | 45 ay izlem
EF=%60 EF=%64 EF=%21 EF=%58 5. glinde eksitus EF=%70
MY=+1 MY=+1 MY=+3 MY=+1 MY=yok
Iyilesme Iyilesme Haliyle Iyilesme Oliim Iyilesme

ALCAPA: Anomalousorigin of theleftcoronaryarteryfromthepulmonaryartery, E: Erkek, EF: Ejeksiyon fraksiyonu,

EKG: Elektrokardiyografi, EKO: Ekokardiyografi, IVKA: interventrikiilerkollateraller akimlari, K:Kiz, KF:

Kisalma fraksiyonu, KY: Kalp yetersizligi, MY: Mitral yetersizlik, PH: Papillerhiperekojenite

Ameliyat sonrasi izlemde sol ventrikiil fonksiyonlarinda normale donme siiresi geciken iki olguya 2. kez

kateter anjiyografi yapildi ve koroner arterlerde anormallik saptanmadi.
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TARTISMA

ALCAPA sendromu, nadir goriilen ancak tedavi edilmediginde yasamin ilk yillarinda yiiksek
mortaliteye sahip bir hastaliktir. Bu hastaligin patofizyolojik ve klinik ozellikleri, sol ventrikiil
miyokardinin zayif perfiizyonuyla dogrudan iligkilidir. Bu nedenle hastalarin %85’ yasamin ilk 2-3
ayinda semptomatik hale gelir. Hastalarin %15’inde klinik semptomlar erigkin yasa kadar ortaya
cikmayabilir (1). Yapilan ¢aligmalarda (7,9,15) olgularin tami yas araligi 3-54 ay olarak bildirilmistir.
Birkag hasta ise yenidogan doneminde tan1 almistir. Bazi ¢alismalarda kiz cinsiyette daha sik oldugu
saptanmustir (7, 15). Calismamizda ortalama tam yas1 4,75 (2-11) ay olarak tespit edildi. Olgularin 5’1
kiz 1’1 erkek idi. Konjestif kalp yetersizligi (KKY) bulgular1 nedeniyle hastalar genelde yasamin ilk bir
yilinda tani alir. Siit cocuklugu doneminde aglama ataklari, emmede azalma, ¢abuk yorulma, takipne
gibi semptomlar; infantil kolik, gastrodzafagialreflii ve bronsit gibi tanilar1 disiindiirebilir (2). Yapilan
bir ¢alismada (4) bir olgunun 3 haftalikken ani bebek o6liimil nedeniyle yapilan otopsisinde ALCAPA
sendromu tanisi aldigi ve daha 6nceki hastane basvurularinda infantil kolik olarak degerlendirildigi
bildirilmistir. Ayn1 ¢aligmada olgularin genellikle beslenmede azalma, gelisim geriligi ve huzursuzluk
nedeniyle bagvurdugu ve uzun siire kolik, gastrodzafagialreflii olarak tedavi edildigi saptanmustir. Diger
bir ¢alismada ise (10) 28 giinliilkken basvuran bir hastada emerken morarma ve hizli nefes alma gibi
kalp yetersizligini diisiindiiren bulgularin saptanmasi iizerine yapilan anjiyografide ALCAPA sendromu
saptanmig ancak ameliyat sonrasi erken donemde kaybedildigi bildirilmistir. Olgularimizin hepsinde
basvuruda KKY bulgulari mevcuttu. Olgularin 1’inde ise ek olarak tekrarlayan akciger enfeksiyonu
vardl.

DKMP hastalarinda ALCAPA tanisim1 koymak ¢ok onemlidir. Bu hastalarin biiyiik ¢ogunlugu bir grup
uzun siireli laboratuvar testlerine tabi tutulur. Bu durum tanm1 gecikmesinin en 6nemli nedenlerinden
biridir. Diger yandan DKMP hastalarinda ALCAPA’y1 diisiindiiren bazi ipuglar1 vardir. EKG’de D1,
aVL ve V4-V6’da patolojik Q dalgalar1 saptanabilir (6). Yaygin kollateral akimi olan hastalarda EKG
bulgular1 spesifik olmayabilir (1). Calismamizdaki olgularin hepsinde EKG’de anterolateral
derivasyonlarda miyokardiyaliskemi bulgular1 ve ST segmentinde ¢6kme saptandi. EKO incelemesinde
olgularm c¢ogunda; sol ventrikiildilatasyonu ve disfonksiyonu, papiller kas hiperekojenitesi, pulmoner
arterde diyastolde retrograd akim, degisen derecelerde MY ve interventrikiilerseptumdakollateral
akimlara ait goriintiiler saptandigi bildirilmistir (14). Bir ¢calismada ise olgularin hepsinde sag koroner
arterin aortun ¢apina oraninin normalden yiiksek saptandigi belirtilmistir (15). Calismamizda olgularin
hepsinde sol ventrikiil dilatasyonu ve MY mevcuttu. Olgularin 4’iinde inter ventrikiiler septumda
kollateral akimlar, {i¢ olguda papiller kaslarda ekojenite artig1 ve 2 olguda sag koroner arterde genisleme
saptandi.  Sol koroner arterin pulmoner arterden c¢ikis anomalisi gliniimiizde EKO cihazlaridaki
¢cozlinlirliigiin artmasi ile daha erken taninabiliyor olsa da baslangigta olgular idiyopatik DKMP olarak

bir siire izlenebilmektedir. Yapilan ¢alismalarda bu oranlar sirasiyla %75 ve %78,3 olarak bildirilmistir
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(15-16). Olgularin tan1 alana kadar gegirdikleri siirelere baktigimizda ilk ¢aligmada (15) 4 olgunun
3’lne sirasiyla; 3 giin, 3 ay ve 30 ay sonra tani konuldugu bildirilmistir. Caligmamizda bir olgunun
tanisi ilk bagvurudan 2 ay sonra yapilan kateter anjiyografi ile konuldu. Diger olgular ise EKG ve EKO
degerlendirmesi ile ilk bagvurularinda tani aldilar.

ALCAPA’nin tedavisinde birkag farkli cerrahi yontem uygulanmaktadir. Hepsindeki amag, iki koroner
arterli bir sistem olusturmak ve sol ventrikiil fonksiyonlarini diizeltmektir. En sik kullanilan yéntem sol
koroner arterin aort kdkiine direkt reimplantasyonudur. Diger bir yontem ise aortopulmoner pencere
olusturarak kan akisinin aorttan sol koroner artere yonlendirilmesidir (Takeuchi ydntemi). Bu
uygulamalar sonrasinda sol ventrikiil fonksiyonlari ne kadar bozulmus olsa da miyokardiyal kanlanma
hizla diizelebilmektedir (14). Jin ve ark.larmin yaptiklari ¢aligmada (13) tiim olgulara reimplantasyon
yontemi uygulanmis ve hepsinde sol ventrikiil fonksiyonlarinin diizeldigi bildirilmistir. Bagka bir
calismada (14) olgularin 8’ine koroner reimplantasyon, diger 2’sine Takeuchi yontemi uygulanmis ve
tiim olgularda sol ventrikiil fonksiyonlarmin normal diizeye geldigi goriilmiistiir. Uysal ve ark.larinin
caligmasinda (17) ise 7 ALCAPA tanili olgunun 5’ine Takeuchi operasyonu, 2’sine reimplantasyon
islemi yapilmistir. Takeuchi operasyonu ve reimplantasyon islemi yapilan 1’er olgu postoperatif, diger 1
olgu da preoperatif donemde kaybedilmistir. Calismamizda olgularin hepsine reimplantasyon yontemi
uygulandi. Olgularin 1’1 operasyondan 5 giin sonra kaybedildi. Bir olgunun ise sol ventrikiil
fonksiyonlarinda diizelme olmadi.

Sonuc: Dilatekardiyomiyopati tanisi konulan hastalarda etiyolojide ALCAPA mutlaka akla gelmeli ve
EKO incelemesinde koroner arter ¢ikiglar1 ve interventrikiilerseptumdakollateral akimlar1 dikkatli bir
sekilde degerlendirilmelidir. Giiniimiizde gelismis cerrahi teknikler ve yogun bakim sartlar ile
morbidite ve mortalite olduk¢a azalmistir. Bu nedenle ALCAPA’nin erken tani ve tedaviyle tamamen

iyilesebilen bir hastalik oldugu bilinmelidir.

Calismamn Kisuthliklar:: Calismamizin  kisith  yanlari, az sayida olguyu icermesi ve

retrospektif bir inceleme olmasidir.

Cikar catismasi: Yoktur

Finansman destegi: Yoktur
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