ERiISKiIN TiP ALCAPA SENDROMU

| GIRIS

Pulmoner arterden koken alan sol koroner arter
anomalisi (ALCAPA) sendromu nadir bir konje-
nital anomali olup ¢ocuklarda goriilen myokard
iskemisinin ve enfarktiisiiniin baslica nedenlerin-
dendir. ALCAPA sendromu ilk olarak 1882 yilinda
Brook tarafindan tanimlanmustir (1). Fakat hasta-
ligin ilk detayli klinik tanimi1 1933 yilinda yapilmis
olup ayni zamanda Bland-White-Garland sendro-
mu olarak da bilinir (2). Nadir bir konjenital ano-
mali olup 300.000 canli dogumun I'inde goriiliir
(3). Tum konjenital anomalilerin %0.25-%0.5’ini
olusturur (4). Genellikle izole defekt olarak gorii-
liir, fakat %5 oraninda atriyal septal defekt, vent-
rikiiler septal defekt ve aort koarktasyonu gibi
kardiyak anomaliler ile birliktedir. ALCAPA send-
romu, soldan saga sant nedeniyle sol ventrikiilde
myokard hipoperfiizyona neden olan koroner ¢al-
ma fenomenine yol agar. Iki gruba ayrilir: infant
ve erigkin tip, her ikisinin de klinik belirtileri ve
prognozu farklidir. Tedavi edilmez ise, ALCA-
PA sendromu yasamin ilk yili igerisinde yiiksek
mortalite orani ile seyreder (5). Infantlarin sadece
%181, dominant sag koroner arterin gelisip sol ko-
roner arter ile yaygin kollateraller olusturmasiyla,
eriskin yasa ulasabilir (5). Erigkin yasa ulasabilen
hastalarda sol-sag santa bagli retrograd sol tarafli
koroner akima sekonder kronik subendokardiyal
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iskemi goriilebilir. Eriskin hastalarda, ALCAPA
sendromu myokard enfarktiisii, sol ventrikiil dis-
fonksiyonu ve mitral yetmezlige neden olabilir ya
da ani o6limle sonuglanabilen malign aritmilere
yol agabilir. Non invaziv tani metodlarinin ge-
lismesi ile hastaligin erigkin yasta saptanma ora-
n1 artmustir (6). Bigisarayli tomografi (BT) veya
manyetik rezonans (MR) anjiografi goriintiileme
ile sol koroner arterin pulmoner arterden koken
aldig1 rahatlikla ortaya konabilir ve bu ALCA-
PA sendromu igin tan1 koydurucudur. ALCAPA
sendromunun tedavisi cerrahidir. Cerrahi diizelt-
me hastanin yasina ve semptomlarina bakmaksi-
zin tan1 konur konmaz yapilmalidir. Erken teda-
vi, yasam1 tehdit eden myokard enfarktiisii ve ani
olimii engellemede kritik 6neme sahiptir. Tercih
edilen cerrahi yontem fizyolojiye uygun olan cift
koroner arter sistemini olusturmaktir. Cerrahinin
uzun dénem sonuglari iyi olsa da komplikasyonlar
agisindan émiir boyu takip gereklidir.

| VAKA

46 yasinda kadin hasta carpinti ve dispne sikayet-
leriyle bagvuruyor. Transtorasik ekokardiyografi-
de (EKO) sag koroner arterin aorttan, sol koroner
arterin ise pulmoner arterden koken aldig1 gorii-
lityor. Sol koroner arterden pulmoner artere dog-
ru retrograd akim saptaniyor ve Modifiye Simp-
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terin konfigurasyonu hakkinda bilgi verir. Buna
ragmen, doku elastikiyetinin ve cerrahi planla-
manin nihai degerlendirilmesi peroperatif olup
sol koroner arterin mobilizasyonu sonras: gergin
olmayan bir anastomoz hattinin olusturulmasi
kritik 6neme sahiptir. Erigkin tip ALCAPA send-
romu tamirinde postoperatif komplikasyonlar
goriilebilse de uzun dénem sonuglar iyidir. Tan1
konduktan sonra myokard enfarktiisii ve malign
aritmiye bagli ani 6liim riski nedeniyle, cerrahi

tedavi yasa ve semptomlara bakilmaksizin vakit
kaybetmeden uygulanmalidir.
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