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Vaka Takdimi

Her iki koroner arterin pulmoner arterden koken almasi:

Bir vaka takdimi
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SUMMARY: Akalin F, Topgu B. (Department of Pediatrics, Marmara University
Faculty of Medicine, Istanbul, Turkey). Both coronary arteries originating from
the pulmonary artery: a case report. Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Dergisi
2009; 52: 81-84.

Both coronary arteries originating from the pulmonary artery is an extremely
rare potentially fatal condition reported in only a few cases, causing dilated
cardiomyopathy in early infancy. We report a three-month-old patient presenting
with cardiomegaly and heart failure accompanied by echocardiographic findings
of dilated cardiomyopathy and both coronary arteries originating from the
pulmonary artery.
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OZET: Her iki koroner arterin pulmoner arterden koken almasi ¢ok seyrek
bildirilen, erken bebeklik doneminde dilate kardiyomiyopatiye yol agabilen
ve Oliimciil giden bir durumdur. Bu makalede hastanemize ii¢ aylikken
kardiyomegali nedeniyle getirilen, kalp yetersizligi bulgular1 saptanan ve
ekokoradiyografik olarak dilate kardiyomiyopati ve heriki koroner arterin de

pulmoner arterden koken aldig1 goriilen bir hastamiz sunulmustur.

Anahtar kelimeler: koroner arter anomalisi, dilate kardiyomiyopati.

Bebeklik déneminde goriilen kardiyomiyopatilerin
ayiricl tanisinda koroner arter anomalilerinin
dislanmas: tedavi edilebilir bir kardiyomiyopati
nedeni oldugundan 6nem tasimaktadir!-4. Sol
koroner arterin pulmoner arterden kdken almasi
(ALCAPA) Bland-White-Garland sendromu olarak
adlandirilmakta ve tiim konjenital kalp hastaliklari
icinde %0.26 oraninda goriilmektedir*. Sag koroner
arterin pulmoner arterden ¢ikmasi daha seyrektir!.
Her iki koroner arterin pulmoner arterden kdken
almast ise az sayidaki vakada bildirilmistir>-8. Bu
hastalara erken tani konulmasi cerrahi sansinin
kullanilmasini miimkiin kilarak hayat kurtarici
olabilir?. Bu makalede ekokardiyografik olarak
her iki koroner arterin pulmoner arterden ¢iktig
saptanan, ancak cerrahi tedaviye verilemeden
kaybedilen bir vaka sunulmustur.

Vaka Takdimi

Ug aylik erkek hasta, kardiyomegali agisindan
degerlendirilmek iizere hastanemize gonderildi.
Oykiisiinde ikinci aya kadar herhangi bir
yakinmasinin olmadigi, basvurudan bes giin

once emmede bozulma, halsizlik, aglarken agiz
cevresinde morarma, hirilt1 ve ses kisikligi
yakinmasinin basladigl 6grenildi. Prenatal
oykiisiinde 6zellik yoktu, 31 yasindaki anneden
zamaninda 3100 gram olarak dogmustu. Anne
ve babasi sag ve saglikli olup aralarinda
akrabalik yoktu. Annenin halasinin kizina
kalbinin delik oldugu sdylenmis ve 25 yasinda
ameliyat edilmisti.

Fizik muayenede genel durumu orta, huzursuz,
atesi 38.7°C, kalp hiz1 169/dakika, solunum
sayis1 64/dakika, kan basinct 102/60 mmHg
idi. Ekspiriyum uzun, solunum sesleri kaba idi.
Kalp sesleri ritmik olup galo ritmi vardi; belirgin
tiflirimi yoktu. Karaciger 2 cm ele geliyordu.

Telekardiyografisinde belirgin kardiyomegalisi
vardi; kardiyotorasik orani 0.7 bulundu
(Sekil 1). Elektrokardiyografide siniis ritmi,
yasa gore sol aks ve sol ventrikiil hipertrofisi,
V5-V6 da T negatifligi bulundu (Sekil 2).

Ekokardiyografisinde sol ventrikiil genis sferik

goriiniimde, kontraksiyonlar: azalmis, kisalma
farksiyonu %13, ejeksiyon farksiyonu %29
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bulundu, orta derecede mirtal yetersizlik
ve hafif perikardiyal effiizyonu vardi, Her
iki koroner arter pulmoner arterden koken
aliyordu, aortadan ¢ikan koroner arter goriilmedi
(Sekil 3). Ayrica apikal trabekiiler kiiciik bir
ventrikiiler septal defekt yolu ile soldan saga
gecis goriildii.

Hastaya acil cerrahi girisim planlandi, ancak
genel durumunun kotdi olmasi, solunum
distresi ve atesinin olmasi nedeni ile yogun
bakima yatirilarak kalp yetersizligine yonelik
olarak digoksin ve kaptopril, enfeksiyonun
tabloyu agirlastirmis olabilecegi diisiiniilerek
ampisilin+sulbaktam baslandi. Hastanin birkag
saat icinde solunum sayisinin artmasi ve

Sekil 1. Hastanin telekardiyografisinde kalp gdlgesinin respiratuvar asidozunun gelismesi lizerine
ileri derecede biiyiik oldugu gériilmektedir. entiibe edildi. Bu siire icinde kan basinci stabil

[ ] Kame: 10: » {. R P K G N 11250 TR 159 Lps

:‘. " =u sV 25 swx Filter 350z 150 4 <4 wie
; ; 1 1t .9
] I 1} I | ! e o o ._‘I.,J\_./\.,..rf_‘:,a._.rn_.';/\.,;_/\._.r\

W NN AAAAAAANA T
11 \‘L 1‘ \1 '%Rf‘kfi{d‘-\f‘-!lkﬂmﬁ-r :i' r'!l f\! 'rﬂ--ﬁr’vw_ﬂu“ ,-—r-. r"“

W}l JLWLW ﬂw%& LNIMWIMfM rﬁﬁrﬂlm‘ = meT
i Ay Y Y mﬁ*ﬁ"ﬂrﬂ.-**mﬁrﬂmﬁr

AAAAAAAAAAAAAA AAAAAAAAAAAA
\’““iﬂ“fk*%‘w’l'-wikf AN Au—L,‘LﬂmL,_‘LfL,-LfL-L—LrL

] ek oS0 w0k il

.|P

Sekil 2. Hastanin 12 derivasyonlu elektrokardiyografisinde sol aks sol ventrikiil hipertrofisi ve
sol prekordiyal derivasyonlarda T dalgasi negatifligi goriilmektedir.

Sekil 3a, 3b, 3c. Hastanin parasternal kisa eksen kesitlerinde her iki koroner arterin
pulmoner arterden koken aldig1 goriilmektedir.
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ve oksijen satiirasyonu normal olarak seyreden
hastanin ventilatér tedavisinin 12. saatinde
akciger havalanmasi bozuldu, endotrakeal tiipii
cikarildiginda tlip ucunda mukus tikacinin
oldugu goriildi. Yeniden entiibe edildigi
sirada 6nce solunum, ardindan dolasim arresti
gelisen hasta resusitasyona cevap vermedi ve
kaybedildi. Postmortem degerlendirme igin
aileden izin alinamadi. Daha sonra elde edilen
inceleme sonuglarinda nazofarinks aspiratinda
RSV antijeninin pozitif bulundugu &grenildi.

Tartisma

Cocuklarda koroner arter hastaliklar1 seyrek
gorlilmekle birlikte 6nemli mortalite ve
morbidite nedeni olabilir. Edinilmis koroner arter
hastaliklar1 Kawasaki hastaligi, hiperlipidemi
sendromlar1 ve tromboembolik olaylara
bagli olarak gelisebilir. Konjenital koroner
arter anomalileri ise otopsi ¢alismalarinda
%0.3, anjiyografi ¢alismalarinda %1 oraninda
bildirilmektedir. Bunlar sag ya da sol koroner
arterin farkli koroner sinlisden ¢ikmasi,
pulmoner arterden koken almasi, koroner
arteriovenoz fistiiller ve koroner ostiyumlarin
stenozlar1 seklinde olabilir!-3. Konjenital
koroner arter anomalileri izole anomaliler
seklinde bulunabildikleri gibi intakt ventrikiiler
septumlu pulmoner atrezi, aort atrezisi, mitral
darlig1, hipoplastik sol kalp sendromu gibi
kompleks konjenital kalp hastaliklari ile birlikte
de bulunabilirler3-4. Fallot tetralojisi, biiyiik
arterlerin transpozisyonu gibi patolojilerde de
koroner arter morfoloji ve dagiliminin cerrahi
Oncesi belirlenmesi 6nem tasir3-4,

En iyi bilinen koroner arter anomalileri sol
koroner arterin pulmoner arterden koken almasi
(ALCAPA) ve sol koroner arterin sag koroner
siniisden ¢ikmasi sonucu aort ve pulmoner
arter arasindan gitmesidir3-4. Sol ya da sag
koroner arterin farkli siniis valsalvadan ¢ikmasi
ve aort ve pulmoner arter arasinda intramural
yada subendokardiyal gidis gostermesi daha
cok adolesan ve geng eriskinlerde efor sirasinda
koroner arterin proksimal aorta ve ana pulmoner
arter arasinda sikismasi ya da aortla koroner
arter arasindaki aginin dar olmasi nedeniyle
gogiis agrisi, senkop ve ani liime yol agarl-4.
Pulmoner arterden kdken alan sol koroner arter
ise daha ¢ok erken siitcocuklugu déneminde kalp
yetersizligi, dilate kardiyomiyopati nedeni olur?->.
Sag koroner arterin pulmoner arterden koken
almasi (ARCAPA) ise daha seyrek goriiliir ve sag

Pulmoner Arterden Koken Alan Koroner Arterler 83

ventrikiil basincinin daha diisiik olmasi nedeni ile
hastalar daha ge¢ dénemde semptomatik olabilir.
Her iki koroner arterin pulmoner arterden kdken
almasi ise ¢ok seyrek goriilen bir durumdur ve
olumciil kabul edilir>8. Literatiirde bildirilen 29
hastanin 12’sinde koroner arter anomalisi trunkus
arteriozus, pulmoner atrezi ve koarktasyon gibi
daha kompleks kalp hastaliklar: ile birliktedir®.

ALCAPA sendromunda semptomlarin ortaya
¢ikmasini belirleyen faktorler; pulmoner arter
basinci, sol ventrikiil diyastol sonu basinci ve
iki koroner arter sistemi arasindaki kollateral
dolasimin yayginligidir8. Ilk aylarda pulmoner
arter basincinin yiiksek olmasi ve koroner arter
perflizyonunun yeterli olmasi nedeni ile semptom
goriilmeyebilir. Sag koroner arterle sol koroner
arter sistemi arasinda kollaterallerin varligi
soldan saga santa neden olarak pulmoner arter
basincinin diismesini geciktirebilir. Pulmoner
arter basinci genellikle 2-4. aylarda diiser ve
koroner perfiizyonunun bozulmasi sonucu
sol ventrikiil fonksiyonlarinda bozulma, dilate
kardiyomiyopati, kalp yetersizligi meydana
gelir. Bu dénemde sol ventrikiil diyastol sonu
basincinin artmasi ve pulmoner vendz konjesyon
pulmoner vazokonstriiksiyona neden olarak
pulmoner arter basincindaki diisiisti 6nleyici etki
yapar. Bu siire iginde sag koroner arterle sol
koroner arter dallar1 arasinda yeterli kollateral
dolasim gelistigi takdirde hastalar daha ge¢ bulgu
verebilirler. Kollateral dolasimin asir1 gelismesi
de calma fenomeni nedeni ile iskemiye neden
olabilir®. Bu hastalarda ekokardiyografik olarak
sag koroner arter genis olarak goriiliir. Her iki
koroner arter pulmoner arterden ciktiginda ise
pulmoner arter basincindaki diisiis heriki koroner
arterin perfiizyonunu etkileyeceginden kollateral
dolagimin gelismesi ve koruyucu etki yapmasi
s0z konusu degildir. Pulmoner arter basincini
artiran ek bir patoloji yoksa hastalar erken
yasta semptomatik olurlar3-8. Bizim hastamiz da
yenidogan déneminde asemptomatik iken, tiglincii
ayda agir kalp yetersizligi ve dilate kardiyomiyopati
bulgular1 ortaya ¢ikmustir. Ekokardiyografik olarak
saptanan apikal ventrikiiler septal defektin varlig
pulmoner hipertansiyonun gerilemesini geciktiren
bir faktdr olabilir.

Dilate kardiyomiyopati ile bagvuran siit ¢ocuklugu
cagindaki hastalarda koroner arter anomalilerinin
distiniilmesi ve dislanmasi zorunludur. Eko-
kardiyografik olarak koroner arter ¢ikislarinin
goriintiilenmesi ve renkli Doppler akimin
varlig1 tan1 koydurucudur ancak ¢ogu vakada
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cerahi Oncesi anjiyografi ile degerlendirme
gerekir!%. Hastamizda ekokardiyografik bulgular
tan1 koydurucudur. Ekokardiyografi’'nin
yeterli olmadig1 hastalarda idiopatik dilate
kardiyomiyopatili ve ¢ogu kez agir durumdaki
hastalarda gereksiz anjiyografiden kaginabilmek
amact ile EKG ve ekokardiyografi bulgularindan
yararlanilabilir. Chang ve arkadaslari!®
ALCAPA’1 hastalarda bu amagla bir skorlama
sistemi Onermisler ve aVL’de QT paterninin
goriilmesi, sag koroner arter/aort oraninin 0.14
den biiyiik olmasi, papiller kaslarin ekojenik
gorililmesi ve pulmoner arter i¢ine dogru renkli
Doppler akimin goriilmesinin ALCAPA’nin
idiopatik dilate kardiyomiyopatiden ayrilmasinda
yararli oldugunu belirtmislerdir. Her iki koroner
arterin pulmoner arterden ¢iktig1 hastalarda ise
anormal biiyiik Q dalgalar1 goriilmeyebilir>-8,
hastamizda da Q dalgalarinin biiyiikliigli normal
sinirlarda bulunmustur. Ekokardiyografik
olarak da sag koroner arterin genislemesi ve
kollateral dolasim yolu ile aorttan pulmoner
artere akim sézkonusu olamayacagl i¢in bu
skorlama sisteminin bizim hastamiza benzer
heriki koroner arterin pulmoner arterden kéken
aldig1 hastalarda kullanilmas1 miimkiin degildir.
Papiller kas ekojenitesi de hastamizda dikkati
cekmemisgtir.

Koroner arter anomalilerinden siiphelenilen
vakalarda koroner manyetik rezonans goriintiileme
(MRI), CT anjiyografi yada transdsefageal
ekokardiyografi alternatif invaziv olmayan tani
yontemleri olarak kullanilabilir3.

Koroner arter anomalilerinde tedavi cerrahidir ve
aort yolu ile perfiize olan iki ayr1 koroner arter
sisteminin saglanmasi cerrahinin basarisi i¢in
gereklidir. Bu amagla koroner arterlerin buton
seklinde cikarilarak aort ile anaztomoz edilmesi
ya da Takeuchi ameliyatindaki gibi pulmoner
arter icine konulan bir yama yardimi aortla
iliskilendirilmesi seklinde girisimler uygulanabilir®.
Tibbi tedaviye genellikle yanit alinamaz. Bu
hastalarda bildirilen yasam siiresi dokuz saat ile bir
yil arasindadir>®. Hastamizda acil cerrahi girisim
planlanmissa da hastanin enfeksiyon bulgularinin
varlig1 ve yogun bakim komplikasyonlar1 nedeniyle
hasta cerrahiye verilemeden kaybedilmistir.
RSV enfeksiyonu konjenital kalp hastaliklarinda
stk goriilen 6nemli bir mortalite nedenidir ve
hastamizda nazofarinks aspiratinda saptanan
antijen pozitifligi klinik durumun hizla bozulmasin-
dan RSV enfeksiyonunun sorumlu olabilecegini
distindiirmektedir.
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Erken ve uygun cerrahi tedavi ile iyi bir prognoz
saglanabilir; iki vakada basarili cerrahi girisim
bildirilmistir®7. Koroner arter anomalilerinde
cerrahi sonrasi uzun doénemde ventrikiil
fonksiyonlarindaki diizelme hastanin yasi
ile ters orantilidir. Agir iskemi ve miyokard
zedelenmesi olan hastalarda bile erken tedavi
sonrasi miyokardin rejenerasyonu ve normal
sol ventrikiil fonksiyonlarinin elde edilmesi
mimkindir?.

Sonug olarak; koroner arterlerin plumoner
arterden ¢ikmasi seyrek goriilen, ancak erken
tani aldigi takdirde tedavisinin miimkiin olmast
nedeni ile dilate kardiyomiyopatinin ayirici
tanisinda diislintilmesi ve arastirilmasi gereken
bir hastaliktir. Ekokardiyografik inceleme
sirasinda hem sol hem de sag koroner arterlerin
cikis yerleri ve akimlari degerlendirilmeli
gerekirse anjiyografik inceleme yapilmalidir.
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