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Ozet

ALCAPA (“Anomalous origin of the left coronary artery
from the pulmonary artery”) dogumsal kalp hastaliklarinin
%0.023'tinui olusturur ve canli dogumlarda 1/30.000-
300.000 sikhiginda goriiliir. Sut cocuklarinda dilate kardi-
yomiyopatinin onemli ve tedavi edilebilir bir nedeni
olmasindan dolay1 11 aylik iken tani konularak opere edilen
olgumuzu sunmay1 uygun bulduk.

Anahtar kelimeler: ALCAPA, Bland-White-Garland sendro-
mu, dilate kardiyomiyopati

Summary

Bland-White-Garland syndrome in an infant with dilated
cardiomyopathy

Anomalous origin of the left coronary artery from the pul-
monary artery (ALCAPA) accounts for 0.023% of all congen-
ital heart defects and is seen in every 30.000 to 300.000
live births. We herein present our 11-month-old case diag-
nosed to have and operated for ALCAPA since ALCAPA is an
important and treatable cause of dilated cardiomyopathy
in infants.

Key words: ALCAPA, Bland-White-Garland syndrome, dila-
ted cardiomyopathy
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Giris

Sol koroner arterin pulmoner arterden koken almasi
(“Anomalous origin of the left coronary artery from the
pulmonary artery”: ALCAPA), dogumsal kalp anoma-
lilerin %0.023'tnt olustururken, canli dogumlarda
1/30.000-300.000 oraninda goriliir (1). Pulmoner
arterden ¢ikan sol koroner arter, diisitk pulmoner arter
basincindan dolayr miyokardr yeterince perfiize ede-
mez, 1yl perfiize olmayan bu miyokard bolgeleri sag
koroner arterden geligsen kollateraller ile perfiize edil-
meye ¢alisilir. Gelisen miyokardiyal disfonksiyonun
siddetine gore klinik bulgular ortaya ¢ikar.

Konjestif kalp yetersizligi (KKY) bulgulari siit gocuk-
lugu doneminde ortaya ¢ikarsa bu form "Bland-White-
Garland Sendromu" olarak adlandirihir ki, olgularin
%83'{inii olusturur (2). ki yagin altinda KKY gelisen
cocuklarin %18'inde neden ALCAPA'dir (3). Yine
ALCAPA, siit cocuklugu doneminde miyokardiyal iske-
mi ve/veya infarktiisiin en 6nde gelen nedenlerindendir
(4). Tedavi edilmez ise prognozu kétii olup, mortalite
orani ilk y1l iginde %90'in tizerindedir (5).

Dilate kardiyomiyopati (DKM), KKY ve biiyiime
geriligi bulunan 11 aylik kiz hastada klinik, EKG ve
ekokardiyografi bulgularindan hareketle, etiyolojik
tantya yonelik olarak yapilan anjiyografi sonucunda
ALCAPA tanist kondu. Bu olguyu, hastaligin nadir
goriilmesi ve DKM'nin tedavi edilebilir nedenlerinden
biri olmasi sebebiyle sunmay1 uygun bulduk.

Olgu Sunumu

On bir aylik kiz hasta kilo alamama, gabuk yorulma,
hizli nefes alip verme yakinmalari ile bagvurdu.
Yakinmalarin ti¢g-dort aylik iken baglayip giderek arttigy,
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dort aydan bu yana DKM ve KKY tanist ile antikonjes-
tif tedavi aldig1 6grenildi. Fizik muayenede agirlik 6200
gr (<%5), boy 70 cm (%10-25), bas ¢evresi 43 cm
(%10-25), nabiz 150 vuru/dk, kan basinci 80/50 mmHg,
karaciger kot kenarinda 5 cm palpabl, solunum sayisi
40/dk, subkostal-interkostal ¢ekilmeleri mevcut,
femoral nabazanlar palpabl, apekste 2/6 siddetinde sisto-
lik dfiirtim saptandi. Telekardiyografide kardiyotorasik
oran (KTO) %64, vaskiiler izler normal, EKG'de DI,
aVL ve sol prekordiyal derivasyonlarda derin Q dal-
galari, ST segment depresyonu ve T dalga negatifligi
gorildii (Sekil 1). Ekokardiyografide sol ventrikiiliin

White-Garland Sendromu tanisi konulan hasta ameli-
yat edilerek intrapulmoner tiinel ile (Takeuchi
prosediirii) anormal koroner arterin aortaya baglantisi
saglandi. Ameliyat sonrasi donemde izlemine devam
edilen hastanin sol ventrikdl sistolik fonksiyonlar
kademeli olarak diizelmis, halen EF %60, KF %30
civarinda seyretmekte, hastanin konjestif yetersizlik
semptomlart bulunmamaktadir. Bir yil sonra yapilan
kontrol anjiyografisinde aortopulmoner
koroner arter arasindaki intrapulmoner tiinelin patent
oldugu, koroner arter dallarinin normal seyir ve kalib-
rasyonda olduklar goriildii (Sekil 4).
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Sekil 1. DI, aVL ve sol prekordiyal derivasyonlarda derin Q dalgalari, ST segment depresyonu ve T dalga negatifligi goriilmektedir

dilate ve fonksiyonlarinin ileri derecede bozuk oldugu
(EF %29, KF %13), 6n duvarda 20 mm, arka duvarda 8
mm perikardiyal efiizyon bulundugu gorildd.
Parasternal kisa eksende sag koroner arterin dilate (4.3
mm), sag koroner arter/aortik aniiliis oranmin artmig
olmasi (4.3 mm/14 mm=0.3), sol koroner arterin pul-
moner arterden ¢iktiginin goriilmesi  (Sekil 2) ve
renkli Doppler ekokardiyografi ile pulmoner arter
icinde tiirbiilan akim saptanmasi iizerine olguda ALCA-
PA disiiniilerek kalp kateterizasyonu ve anjiyografi
yapilmasina karar verildi. Tleri derecedeki perikardiyal
eflizyon subkostal yaklagimla ii¢ giin boyunca drene
edildikten sonra yapilan anjiyografik incelemede sag
koroner arterin dilate oldugu, sol koroner arterin sag
koronerden kollateraller vasitasi ile doldugu ve pul-
moner artere fistiilize oldugu izlendi (Sekil 3). Bland-
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Sekil 2. Parasternal kisa cksende sag koroner arterin dilate
oldugu ve sol koroner arterin pulmoner arterden ¢ikist
goriilmektedir

Tartisma

ALCAPA bulunan hastalarda klinik belirti ve bulgu-
larin ortaya ¢ikma zamani farklidir. Bu genellikle, pul-
moner basing diiserken, bu arada gelisen kollaterallerin
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Sekil 3. Sol koroner arterin sag koronerden kollateraller aracihigt
ile doldugu ve pulmoner artere fistiilize oldugu izlenmektedir

Sekil 4. Bir yil sonra yapilan kontrol anjiyografisinde intrapul-
moner tiinelin patent oldugu izlenmektedir

miyokard perfiizyonunu ne derece saglayabildigi ile
iligkilidir. Semptomatik hastalarda KKY'nin klinik bul-
gular1 vardir. Bliytime ve gelisme geriligi, sol ventrikiil
islev bozuklugu ve ilerleyici dilatasyonu nedeniyle
tagikardi, pulmoner vendz konjesyon nedeniyle dispne,
sistemik vendz konjesyon nedeniyle hepatomegali sap-
tanabilir (6). Olgumuz da pulmoner ve sistemik vendz
konjesyon bulgulartyla bagvurmustur.

ALCAPA tamisinda klinik bulgular tek bagina yeterli
degildir. Telekardiyografide kardiyomegali ve pulmoner
vendz konjesyon goriilebilir. EKG'de genellikle akut
veya kronik anterolateral miyokard infarktiisii bulgulari
vardir. DI, aVL, V4-6'da patolojik Q dalgasi ve ST seg-
ment, T dalga degisiklikleri goriliir (4,6).

Tki boyutlu ekokardiyografik inceleme ile sol koroner
arterin pulmoner arterden koken aldigi gosterilebilir
(1,4). Robinson ve ark. ti¢ olguluk sunumlarinda yanlsg
negatif olarak sol koroner arterin ¢ikis yerini normal
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gordiiklerini, ALCAPA'dan giiphe edilen olgularda
ekokardiyografik olarak sol koroner arterin pulmoner
arterden koken aldiginin gosterilmesini veya anjiyo-
grafik inceleme ile olgularin degerlendirilmesi gerek-
tigini bildirmiglerdir (7).

ALCAPA ayirict tanisinda idiyopatik DKM goz
6ntinde bulundurulmalidir. Chang ve ark. regresyon
analizi yaptiklar1 calismalarinda su EKG ve ekokardiyo-
grafik parametrelerin degerlendirilmesi gerektigini
bildirmiglerdir (4): 1) EKG'de aVL'de QT paterninin
goriilmesi (Q derinligi >3 mm, T dalga negatifligi); 2)
ckokardiyografide sag koroner arter/aortik aniiliis
>(0.14, artmug papiller kas ekojenitesi, renkli Doppler ile
sol koroner arterin doldugu yerin gosterilmesi. Yine
renkli Doppler ekokardiyografide koroner arterden pul-
moner arter i¢ine olacak tiirbiilans da bu antiteyi akla
getirmelidir.

Schmidt ve ark. yaglar1 iki ay ile yedi y1l arasinda olan
bes ALCAPA olgusunu incelediklerinde, hepsinde sag
koroner arter/aortik aniiliis oramini yiiksek bulmuslar,
pulmoner artere dogru olan anormal tiirbiilans: ise
sadece ti¢ olguda gorebilmiglerdir (8). Olgumuz da
baslangicta idiyopatik dilate kardiyomiyopati olarak
takip edilmis, tnitemize bagvurusunda EKG ve
ckokardiyografik ozellikleri goriilerek ALCAPA tanisi
konabilmistir.

EKG ve ekokardiyografik bulgularin birlikte deger-
lendirilmesi ALCAPA'll hastalarin ayiric1 tanisinda yiik-
sek oranda bir duyarlilik ve 6zgiilliige sahip olmasina
ragmen (4,7,8), kesin tani aort kokiine kontrast madde
enjeksiyonu veya selektif sag koroner anjiyografisi ile
dilate ve agir1 kivrimli sag koroner arterin, sag koroner
arterden koken alan kollaterallerin verilen kontrast
maddenin pulmoner artere fistiilize oldugunun goste-
rilmesi ile konulur.

Tibbi tedavinin rolii sadece bozulmug miyokard
fonksiyonlarimin desteklenmesidir. Kiratif tedavi cer-
rahidir. Cerrahi tedavi sonrasi miyokardin yeterli per-
fiizyonu ile sol ventrikiilde yeniden yapilanma olmakta
ve sol ventrikiil fonksiyonlarinda ilerleyici bir diizelme
goriilmektedir (1,9,10). Cerrahi tedavi baglangigta pul-
moner artere dogru olan "coronary steal" fenomenini
6nlemeye yonelik olarak, sol koroner arterin ligasyonu
seklindeyken, gliniimiizde anormal orijinli koroner
arterin aortaya implantasyonu veya intrapulmoner bir
tinel aracihigy ile aorta ile iligkilendirilmesi (Takeuchi
prosediiril) seklindedir (9).

Zamanlama konusunda Vouhe ve ark. ameliyat
edilmis 22 olguda yaptiklar1 degerlendirmede, orta
derecede ventrikiil fonksiyon bozuklugu olan sfit
cocuklarinda (asemptomatik olmasi kaydiyla) cerrahi
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tedavinin 18-24 aya kadar bekletilmesini, siddetli sol
ventrikiil fonksiyon bozuklugu olup devamli KKY
semptomlar1 gosteren hastalarda ise miimkiin oldugun-
ca hizli bir gekilde cerrahi tedavi yapilmasini 6nermek-
tedirler (10). Olgumuz ciddi sol ventrikiil fonksiyon
bozuklugu nedeniyle bekletilmeksizin
edilmistir.

Sonug¢ olarak ALCAPA, DKM'nin kiiratif olarak
tedavi edilebilir bir nedeni olup, iki yag altinda KKY
gelisen her hastanin ayiricr tanisinda akilda tutulmas:
gereken bir patolojidir.
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