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Abstract

Pulmoner arterden ayrilan sol koroner arter (ALCAPA, anomalous
left coronary artery from pulmonary artery) sendromu, nadir goriilen
bir dogumsal kalp hastaligi olup sol koroner arterin pulmoner
arterden anormal g¢ikisina verilen isimdir. Hastalar genellikle
yenidogan doneminde, dogumdan sonra pulmoner arter basinci
kritik dizeye diisene kadar asemptomatiktir. Ancak, daha sonraki
dénemlerde sol ventrikiil yetmezligi ve infarktis gelismektedir.
Klinigimize dis merkezde Ufirim duyulmasi nedeniyle sevk edilen
asemptomatik bir yenidogan vaka sunulmustur. Ekokardiyografide
dilate kardiyomiyopati tanisi konulan ve sol pulmoner arterin anormal
olarak pulmoner arterden ayrildigi gorilen hastaya yapilan kalp
kataterizasyonu ile ALCAPA sendromu tanisi kesinlestirilmistir.

Anahtar kelimeler: ALCAPA sendromu, dilate kardiyomiyopati,
asemptomatik, yenidogan.

Anomalous left coronary artery from pulmonary artery (ALCAPA)
is a rare congenital heart disease in which left coronary artery leaves
from the pulmonary artery. Patients are usually asymptomatic in
neonatal period during the pulmonary artery pressure decreases up
to a critical level. However, afterwards left ventricular failure and
infarction were present. An asymptomatic newborn patient who was
referred our clinic due to cardiac murmur was presented. Dilated
cardiomyopathy and anomalous left coronary artery from pulmonary
artery were diagnosed with echocardiography and during the cardiac
catheterization ALCAPA syndrome was confirmed.

Key words: ALCAPA syndrome, dilated cardiomyopathy,
asymptomatic, newborn.

GIRIS

ALCAPA (Anomalous Left Coronary Artery From the Pulmonary
Artery) sendromu sol koroner arterin pulmoner arterden anormal
cikisina verilen isimdir. Hastalik Bland-White-Garland sendromu
olarak da adlandirimaktadir (1). Tim dogumsal kalp anomalilerinin
% 0.5'ini olugturur ve gorilme sikhigr 1/300 000°dir (2). Bu anomali ile
dogan cocuklarin biyik ¢odunlugu siit gocuklugu déneminde belirti
verir ve genellikle 2-3 ay civarinda tedaviye direngli kalp yetersizligi
ile kaybedilirler (1). Fetal ddnemde, pulmoner arter ve aortada oksijen
saturasyonlariayni oldugu igin hastalik belirti vermez. Ayrica, bu ddnemde
miyokardiyal perflizyon normal olup kollateral olusumu da goriimez (1).
Hastalar genellikle yenidogan déneminde, dogumdan sonra pulmoner
arter basinci kritik diizeye dusene kadar asemptomatiktir. Dogumdan
sonra kan akiminin yonii sag koroner arterden interkoroner kollateraller
araciligiyla sol koroner arter ve pulmoner arter icine dogrudur. Bu sol
ventrikil yetmezligi veya infarktusle sonuglanir (1). Belirtiler 2-3 aylik
dénemde kalp yetmezligi, kardiyomegali ile kendini gosterir. Rutin kontrol
icin gotlraldigu dis merkezde kardiyak Gfiirim duyulmasi nedeniyle
klinigimize sevk edilen asemptomatik bir yenidoganda ekokardiyografi
ile ALCAPA sendromuna bagli dilate kardiyomiyopati tanisi konulmustur.
Yapilan kalp kataterizasyonda ALCAPA sendromu tanisi kesinlestirilmistir.
Vakamiz, ALCAPA sendromuna bagli dilate kardiyomiyopati gelismesine

ragmen yenidogan doneminde asemptomatik olmasi nedeniyle énem
tasimaktadir.

OLGU

Yirmi alti guinliik yenidogan kiz hasta rutin kontrol igin gétirildigu
doktor tarafindan kardiyak Gfiirim duyulmasi nedeniyle klinigimize sevk
edildi. Hastanin 6zgegmisinden 39. haftalik olarak zamaninda, 3500 gr
olarak ve normal vajinal yol ile dogdugu 6grenildi. 1. ve 5. dakika APGAR
skorlari sirasi ile 7 ve 9 olan hastanin dogum sonrasinda herhangi bir
probleminin de bulunmadigi belirtildi. Soy ge¢misinde herhangi bir
ozellik olmayan hastanin anne ve babasi da akraba degildi. Klinigimize
getirildigi esnada yapilan fizik muayenesinde; viicut agirhgr 4100 gr
(%50-75 persentil), boy 47 cm (%25-50 persentil), bas gevresi 38 cm
(%25-50 persentil), kalp hizi 121/dk, solunum sayisi 36/dk, vicut isisl
37.1 oC ve kan basinci 80 mmHg idi. Karaciger ve dalak biytikligu
olmayan hastanin akciger muayenesi de normaldi. Elektrokardiyografide,
V3 derivasyonunda T dalgasi pozitif iken V5 ve V6 derivasyonlarda
T dalgasinin negatif oldugu goérildu (Sekil 1). Yapilan transtorasik
ekokardiyografide sol kalp bosluklarinin normalden genis oldugu
(sol ventrikul diyastol sonu gapr 32 mm), sag koroner arterin aorttan
ciktigi, sol koroner arterin pulmoner arterden ayrildigi (Sekil 2), ancak
pulmoner artere dogru herhangi bir mozaik akimin olmadigi gorildu.
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Sekil 1. 12 derivasyonlu elektrokardiyografide, V1
derivasyonunda T dalgasi pozitif iken V5 ve V6'da T dalgasi
negatif olarak gérilmektedir.

ALCAPA sendromu diisiinlilerek hastaya taniyi kesinlestirmek ve sol
koroner arterin anatomisini belirlemek amaciyla kalp kataterizasyonu
planlandi. Kardiyak kataterizasyonda; aort kokii enjeksiyonunda sol
koroner arterin aortadan ¢ikmadigi, pulmonerarter enjeksiyonunda ise
sol koroner arterinin pulmoner arterden ayrildi§i ve hipoplazik oldugu
gorildu (Sekil 3). Hasta sol koroner arterin rekonsriiksiyonu igin koroner
cerrahiye alindi. Koroner cerrahiden bir ay sonra yapilan kontrol
ekokardiyografisinde dilate kardiyomiyopatinin diizeldigi ve sol koroner
arterin aortaya reimplantasyonunun basarili oldugu goruldi (Sekil 4).
Son (i¢ aydir halen klinigimizde takip edilmekte olan hastanin herhangi
bir klinik problemi yoktur.

TARTISMA

ALCAPA sendromu nadir goriilen fakat tedavi edilebilir bir dogumsal
kalp hastaligidir. Olgularin ¢ogunda klinik bulgular dogumdan 2-3 ay
sonra ortaya gikmaktadir (1). Yenidogan déneminde tani almis az
sayida hasta vardir. ALCAPA sendromunda sol ventriklil miyokardinin
performansi ve semptomlarin ortaya ¢ikisi sa§ ve sol koroner arterler
arasinda olusan kollaterallerin derecesine ve pulmoner arter basincina

eksen
arterden

Sekil 2. Ekokardiyografide
gorintilemede, sol koroner
ayrildigr gorilmektedir.

parasternal kisa
arterin  pulmoner
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Sekil 3. Kalp kataterizasyonunda, aort kéki enjeksiyonund
sag koroner arterin aortadan ayrildigi ancak sol koroner
arterin gorllemedigi, pulmoner arter enjeksiyonunda ise sol
koroner arterin pulmoner arterden ayrildigi belirlendi.

baghdir (3-4). Kollateral arterlerin iyi gelismesi sayesinde hastalarin
az bir kismi ergenlik donemi ve erigkin yasa ulasirken, hastalarin
cogu yetersiz kolateraller nedeniyle ilk bir yasta kaybedilmektedir (5).
Ekokardiyografide sag koroner arterin genis olmasi, sol koroner arterin
aorttan ¢ikisinin gdrilmemesi, asir buyumis sol ventrikil, papiller
kaslarin ekojenitesinde artma goriiimesi, sol koroner arterin pulmoner
arterden ciktiginin izlenmesi, bazi vakalarda kollateral arterler yoluyla
pulmoner arterin i¢ine dogru hizli ters akim temel 6zelliklerini olusturur.
Dilate kardiyomiyopatinin tedavi edilebilir bir nedeni olan ALCAPA
sendromunu  ekokardiyografi ile tanimak her zaman mimkiin
olamayabilmektedir. Karr ve arkadaslarinin (6) yaptigi bir ¢alismada
ALCAPA sendromu tanisi alan dilate kardiyomiyopatili 10 hastanin
5'inde sol koroner arterin aort kékinden gikiyormus gibi gorindiigu
izlenimi alinmistir. Chang ve Alada'nin (7) bir ¢alismasinda ise bu oran
%71 olarak bulunmustur. Tedavi edilmedigi takdirde mortal seyreden
bu hastaligin cerrahi ile tedavisi mimkiindir. Genellikle 2-3 aylik
dénemde belirti veren hastalia yenidogan doneminde de rastlanabilir.
Ozellikle dilate kardiyomiyopatili hastalarda yanlis negatif sonuglardan
kaginmak igin birkag ekokardiyografik 6zelligi bir arada degerlendirmek
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Sekil 4. Koroner arter rekonsriiksiyonu sonrasi
ekokardiyografide parasternal kisa eksen bakida sol koroner
arterin aortadan ayrildigi goérilmektedir.
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gerekmektedir.

Sonug olarak, asemptomatik dilate kardiyomiyopati ile bagvuran

yenidoganlarda ayirici tanida mutlaka ALCAPA sendromu diistinilmelidir.
Ekokardiyografide, vakamizda oldugu gibi pulmoner artere dogru olan
mozaik akimin gdrlilmedidi yalanci negatif bulgulardan uzaklasmak igin
bircok bulgu bir arada degerlendirilmelidir. ALCAPA sendromu tedavisi
mUmkun olan bir dogumsal kalp hastaligi olmasi nedeniyle erken tani ve
erken tedavi hastaligin prognozunda blytk 6nem tagimaktadir.
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