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Angiography was planned to confirm the diagnosis in a 13-month-old boy
with the presumptive diagnosis of ALCAPA syndrome (anomalous origin
of the left coronary artery from the pulmonary artery). In laboratory tests
before the procedure, aPTT test was measured extremely long, and severe
hemophilia A was diagnosed. With the factor VIII support, coronary
angiography was done, and ALCAPA syndrome was confirmed. After the
procedure, a thrombosis developed in the femoral artery but it resolved the
next day following IV heparin infusion. With the Factor VIII infusion,
“Takeuchi operation (intrapulmonary re-roting)” was applied, and Factor
VII was used for the next 23 days after the operation. No complication
developed during the postoperative period. In the 11 months since the
operation, clinical and echocardiographical findings of the patient improved
successfully. The rare association of ALCAPA syndrome and hemophilia A
is emphasized.
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OZET: Kalp yetersizligi ile basvuran, ekokardiografisinde dilate
kardiyomiyopati ve sol koroner arter ¢ikis anomalisi saptanan ve ALCAPA
sendromu (anormal yerlesimli sol koroner arterin pulmoner arterden ¢ikis1)
on tanisi konan 13 aylik erkek ¢ocuga kesin tam igin anjiografi yapiimasi
planlandi. Bu inceleme oncesi yapilan incelemelerinde aPTT’de belirgin
uzama tespit edilen hastaya agir tip hemofili A tanis1 kondu. Faktér VIII
destegi ile anjiografisi yapilan ve ALCAPA sendromu tanisi kesinlesen
hastada, anjiografi sonrasi femoral arterde tromboz gelisti. intravenéz
heparin tedavisi ile ikinci giin trombozu kaybolan hastanin tromboz
etiyolojisinde bir neden belirlenemedi. Yaklagik iki hafta sonra hastaya
“Takeuchi ameliyat1” (intrapulmoner “re-roting”) yapildi. Fakt6r VII destegi
toplam 23 giin uygulandi ve bu tedavi ile herhangi bir komplikasyon
gelismedi. Ameliyat sonrasi 11. ayinda olan hastanin klinik ve
ekokardiografik bulgular: belirgin olarak diizeldi. ALCAPA sendromu ve
hemofili A'nin seyrek gériilen birlikteligi yaninda dilate kardiyomiyopati
tanis1 konulan vakalarda ALCAPA sendromunun unutulmamas: geregi
vurgulandi. Ayrica tromboz gelismis agir tip hemofili hastasinin hemostazim
normal simirlarda siirdiirmenin zorluklar: anlatildi.

Anahtar kelimeler: ALCAPA sendromu, hemofili, kardiyomiyopati, kanama diyatezi,
koroner.
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ALCAPA (Anomalous origin of the Left
Coronary Artery from the Pulmonary Artery)
sendromu anormal yerlesimli sol koroner arterin
pulmoner arterden ¢ikis1 ile karakterize,
konjenital kalp hastaliklarinin %0.5’ini
olusturan, seyrek goriilen bir tipidir!. Bland-
White-Garland sendromu olarak da bilinen bu
sendroma her 300.000 canli dogumda bir
rastlanir. Infantil ve erigkin tip olmak iizere iki
ayr1 alt tipi vardir. Eriskinde prevalans 1-5/
10.000 oraminda bildirilmektedir2. Infantil tipte
prognoz genellikle kotiidir, erken dénemde
cerrahi girisim hayat kurtarici olabilir®. Bu
yazida kalp yetersizligi tablosunda bagvuran,
ALCAPA sendromu ve agir tip hemofili A tanisi
konan 13 aylik erkek hasta sunulmaktadir.

Vaka Takdimi

Dogumundan beri inlemeli solunum, terleme ve
oksiiriik sikayetleri olan hastanin ykiisiinden
5.5 aylik iken yapilan ekokardiografisinde dilate
kardiyomiyopati, trikiispid yetersizligi ve patent
foramen ovale saptanarak ve digoksin, kaptopril,
furosemid ve karnitin tedavisi baslandigi
dgrenildi. Bir yasinda  tekrarlanan
ekokardiografisinde sol koroner arter ¢ikig
anomalisi dastniliip fakiiltemiz Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dali'na anjiografi igin
gdnderilen 13 aylik erkek hastaya
ekokardiyografi yapildi, dilate kardiyomiyopati
ve sol koroner arterden pulmoner artere

Sekil 1. Ekokardiyografide pulmoner arter kaynakl, sol
koroner arterin ¢ikis bolgesi. PA: pulmoner arter,
AOQ: aort, LCA: sol koroner arter.

Cocuk Saghg ve Hastaliklart Dergisi * Temmuz - Eyliil 2002

retrograd akim saptandi ve ALCAPA sendromu
dn tanis1 konuldu (Sekil 1). Sol ventrikiil
ejeksiyon fraksiyonu (LVEF) %40 olarak
dlgiildii. Kesin tam i¢in anjiografisi planlanan
hastanin  anjiografi o6ncesi  yapilan
incelemelerinde aPTT uzunlugu saptandi ve iki
kez tekrarlanan fakt6r VIII (FVII) diizeyinin
%]1’in altinda saptanmasi iizerine hastaya “agir
tip hemofili A” tamis1 konuldu. Ayrica, edinsel
hemofili tanisini ayirt etmek igin faktoér VIII
inhibitor taramasi da yapildi ve negatif bulundu.
Soy ge¢misinde hemofili veya baska bir
hemostaz  bozuklugu olan  Kkisiler
tanimlanmiyordu. Faktor VIII replasmani ile
anjiografi yapilan hastada anormal yerlesimli sol
koroner arterin pulmoner arterden ¢ikti§
goriliip ALCAPA sendromu tanisi kesinlestirildi
ve sol ventrikiil dilatasyonu ile beraber mitral
kapakta hafif yetersizlik saptandi. Sag ve sol
koroner arter arasinda orta derecede
kollaterallerin gelismis oldugu goriildii. Ancak
anjiografik inceleme sonunda giris yeri olan sag
bacakta dolasim bozuklugu ortaya ¢ikt1 ve
Doppler ultrasonografide sag femoral arterde
tromboz gelistigi belirlendi. Tromboz olusumu
nedeniyle FVIII, protein C, protein S,
antitrombin III (ATIII), fibrinojen, homosistein,
antikardiyolipin IgM ve IgG diizeyleri, trombin
zamani ve faktdr V Leiden mutasyonu i¢in kan
ornekleri alindi ve heparin tedavisi (50 U/kg
intravendz yiiklemeyi izleyerek 20 U/kg/saat)
baslandi. Sag bacak dolasim: diizelen ve
trombozu kaybolan hastanin heparin tedavisi
yaklagik 36 saat sonra kesildi, bu sirada
herhangi bir kanama sorunu gelismedi.
Tromboza neden olabilecek durumlar
degerlendirildiginde; FVIII %54 (FVIII
intravendz yiiklemesinden yaklagik iki saat
sonra alinan diizey), protein C %88, protein S
%73, ATIII %112.5, antikardiyolipin IgM 6.1
plU/ml (normali <13.3 pIU/ml), IgG 6.3 pIU/
ml (normali <9.3 pIU/ml), trombin zaman,
fibrinojen ve homosistein diizeylerinin tiimi
normaldi. Faktér V Leiden mutasyonu
saptanmadh.

Kalp fonksiyonlari olduk¢a bozuk olan, tromboz
ve kanama riskinin ¢ok yiiksek oldugu bu
hastaya acik kalp ameliyat: ile acil diizeltici
operasyon planlandi. FVIII diizeyinin ameliyat
sirasinda ve ameliyattan sonra bir hafta siireyle
%100 diizeyinde tutulmasi planlanan hastaya
ameliyat sabahi 50 U/kg, yiiksek saflikta,
intravendz FVIII bolus tedavisi baglandi, bu
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dozu takiben 4 U/kg/saat hizinda siirekli FVIII
infiizyonuna gegildi. Iki saat sonra FVIII diizeyi
Sl¢ildii ve %264 saptanmast lizerine infiizyon
hiz1 0.5 U/kg/saate inildi, iki saat sonra yeniden
Ol¢iilen FVIII diizeyinin %110 gelmesi {izerine
hasta ameliyata alindi. Ekstrakorporeal dolagim
altinda “Takeuchi ameliyatt” (intrapuimoner “re-
rooting”) yapilarak pulmoner arterden ¢ikan sol
koroner arter tiinel olusturularak aortaya
implante edildi. Bu sirada siirekli FVIII
inflizyonu ve heparin tedavisi alan hastanin
ameliyat sirasinda kanama veya bagka bir
problemi gelismedi. Ameliyat bitiminde yeniden
FVIII diizeyi 6lgiilerek infiizyon hiz1 giinde iki
kez &l¢iilen FVIII diizeyine gore ayarlandi ve her
sekiz saatte bir yeni FVIII soliisyonu hazirlandi.
Ayrica bu infiizyona paralel olarak damar

yolunda tromboflebit olusumunu 6nleme-

amaciyla liclii musluktan 15 ml/saat hizinda
gidecek sekilde %0.9 NaCl infiizyonu da verildi.
Siirekli FVIII infiizyonu yedinci giin sonunda
kesilip, 12 saat ara ile 25 U/kg/doz FVIII
tedavisine gegildi. Bu ikinci donemde tedavide
amaclanan 14 giin siireyle FVIII diizeyinin
%50’lerde tutulmasiydi. Hastaya FVIII tedavisi
yaninda ameliyat sonrasi ilk iki gilin intraventz
heparin tedavisi (aPTT degerleri 36.9 ve 39.4
saniye arasinda idi, kanama riski nedeniyle
heparin dozu degistirilmedi) ve ameliyat sonrasi
U¢lincii glinden itibaren 80 mg/giin asetil

Faktor VIII dizeyi (%)

Ameliyat sirasinda %110

¢
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salisilik asid (ASA) tedavisi de uygulandi.
Toplam ii¢ hafta FVIII tedavisi verilmesi
planlanan hastanin ASA tedavisi ASA'nin
kesilme sonrasi etki siiresi de dikkate alinarak
14. giinde kesildi. Ancak ASA’nin kesildigi giin
hastanin sol meme bag1 altinda yaklagik 2x2
cm’lik hematom gelisti. Bu sirada 25 U/kg/doz,
12 saat arayla verilen FVIII tedavisi 12 saatte
bir sabah 50 U/kg/doz, aksam 25 U/kg/doz
olacak sekilde arttirildi. Ekokardiografide
koroner arter anastomoz yeri agikti ve kalp
fonksiyonlarinda belirgin bir diizeime vardi (sol
ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu %64).
Hematomun iigiincii giinii FVIII 25 U/kg/giin,
tek doz seklinde verilerek FVIII replasman
tedavisi 23. giinde kesildi. Hastaya ait tedavi
semasi Sekil 2’de goriilmektedir. Bagka herhangi
bir kanama veya tromboz komplikasyonu
gelismeyen hasta yakin izlem altinda tutulmak
kosulu ile yatisinin 23. giinii taburcu edildi.
Ameliyat sonrasi 11. ayinda olan hastanin klinik
ve ekokardiografik bulgular1 belirgin olarak
diizeldi.

Tartigma

ALCAPA sendromunda semptomlarin gelisimi
hem pulmoner arteriyel basing, hem de sag ve
sol koroner arter arasindaki kollateral dolagimin
derecesine baglidir3. Kollateral damarlarin

Glnde tek doz IV bolus, 18-23 giin

Grekli FVIII inflzyonu (7.gtine kadar) /
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Sekil 2. Hastamiza ait tedavi semasi. Yiiksek saflikta Faktor VIII konsantrasyonu kullanild:.



240 Uniivar ve ark.

yeterince gelismemesi miyokard iskemisi
olusumunda ¢ok 6nemlidirl34. Genellikle izole
lezyon seklinde olup, bazen patent duktus
arteriosus veya ventrikiiler septal defekt ile
birliktedir. Infantil ve erigkin tipi bilinmektedir.
Vakalarin cogunu infantil tip olugturur. Kiiglik
bir grup ise asemptomatik biiyiik ¢ocuklar veya
erigkinlerden olusur?.

ALCAPA sendromu tanisi alan birgok yenidogan
baslangigta asemptomatiktir, ancak zamanla
epizodik takipne, aglama, pndomoni ve/veya
miyokard iskemisi, konjestif kalp yetersizligi
ortaya ¢ikar. Bu semptomlar 6zellikle postnatal
3-4 hafta ile dort ay arasinda gelisir. Vakalarin
%80-85'1 ilk bir yasta kaybedilir. Siit gocuklugu
déneminde miyokard iskemisi gelisen vakalar
sag koroner arterden yetersiz kollateral kan
akimi olanlardir. Yeterince kollateral gelismemis
vakalarda semptomlar daha erken dénemde ve
daha agir olarak ortaya ¢ikmaktadir. Bu
nedenlerle erken donemde tani ve cerrahi
diizeltmenin prognozda ¢ok énemli yeri
vardir5. ALCAPA sendromunda ameliyat
sonrasinda prognoz genellikle yiiz
glildiiriiciidiir. Ameliyat olmaksizin ¢ok fazla
sanslar1 olmayan vakalarin ameliyattan sonra
uzun yillar normal kalp fonksiyonlarina sahip
olduklar1 bildirilmistirl.2., Vakamizda sol
ventrikiil disfonksiyonuna ait bulgular hayatin
ilk yilinda baglamist1 ve kollateral damar
gelisiminin orta diizeyde oldugu gériildii. Dilate
kardiyomiyopati tanis1 konulan vakalarda,
vakamizda oldugu gibi ALCAPA sendromu
olabilecegi de hatirlanmalidir.

Vakamizin 6yki ve muayenesinde kanama
bozukluguna ait bir bulgu yok iken anjiografi
oncesi yapilan testlerde hemofili A oldugunun
belirlenmesi ilgingtir. Aynm1 vakada ALCAPA
sendromu ve hemofili A'nmin birlikteligine
literatiirde rastlanmadi.

Ameliyat Sncesi her hastanin uygulanan faktor
tedavisine bireysel cevabi saptanmali, hastanin
inhibitorii olmadigina emin olduktan sonra
cerrahiye verilmelidir. Major cerrahi veya invazif
girisimden hemen &nce faktor diizeyi %80-100
arasina yikseltilmeli ve sonrasindaki diizey en
azindan %50’lerde tutulmahdir6”?. Ozellikle kalp
cerrahisinde ilk bir hafta siirekli faktdr
infiizyonu verilmeli ve toplam tedavi siiresi 20
giinden az olmamalidur. Siirekli faktdr inflizyonu
yapilirken tromboflebit riski nedeniyle ii¢lii
musluk ile bir yandan da serum fizyolojik
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infiizyonu genellikle 20 ml/saat hizinda
verilmeli, faktSrler her sekiz saatte bir yeniden
hazirlanmalidir. Vakamizin 6nemli yam
miidahalenin hayati bir organ olan kalbe ve
koroner arterlere yapilmis olmasidir. Kalp
siirekli hareket eden bir organ oldugu i¢in
hemostazi saglamanin ne kadar zor oldugu
unutulmamalidir. Bu nedenle FVIII infiizyon
siiresi daha uzun olmaktadir. Ayrica es zamanl
heparin ve ASA kullanimi kanama riskini daha
da arttirmaktadir. Ancak konjenital pihtilasma
bozuklugu olan hastalarda kardiyovaskiiler -
cerrahi girisimler ameliyat dncesi dénemden
itibaren uygun faktor replasmani ve ¢ok dikkatli
faktor diizeyi ~monitdrizasyonu ile
yapilabilmekte, béylece sistemik heparinizasyon
ve ASA tedavisi minimal morbidite ve mortalite
riski ile uygulanabilmektedir®7. Vakamiz agir tip
hemofili A olmasi, tromboz &ykiisii ve koroner
arterin ameliyati nedeniyle hayati tehdit eden
yiksek riske sahipti. Anjiografi sonrasinda
bacakta gelisen trombozun nedeni anjiografi
uygulamasiydi. Ayrica tromboz etiyolojisini
aragtirmak amaciyla istenen testlerinde de
herhangi bir patolojiye rastlanmadi ve heparin
tedavisi ile tromboz kisa siirede kayboldu.
Vakamizin seyrinden de goriilebilecegi gibi
cerrahi uygulama yapilmasi gereken her hemofili
hastasinin  tedavisi Hemofili Tedavi
Merkezleri’nde yapilmali ve o merkez aym giin
icinde birkag¢ kez, hatta aksam saatlerinde bile
faktor tayini yapabilecek bir koagiilasyon
laboratuvarina sahip olmahidir.

Sonu¢ olarak, ALCAPA sendromu ve hemofili
A'nin seyrek goriilen birlikteligi ve dilate
kardiyomiyopati tanist konulan vakalarda
ALCAPA sendromu olabilecegi unutul-
mamalidir. Hemofili vakalarindaki invazif
girisimler FVIII tayininin diizenli olarak
yapilabilecegi merkezlerde uygulanmalidir.
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