Rana dijagnoza i leéernje anomalnog ishodi$ta leve koronarne arterije, S. Prijic, J. Kosutié, M. Stajevié, S. Nini¢, . Sehié, S.

Popovic, B. Bjelakovi¢, V. Vukomanovi¢

PRIKAZ SLUGAJA — CASE REPORT

Rana dijagnoza i le¢ernje anomalnog ishodista leve koronarne arterije
Early Diagnosis and Treatment of Anomalous Origin of the Left Coronary Artery

Sergej Prijié'2, Jovan Kosutié'2, Mila Stajevi¢'2, Sanja Ninié, Igor Sehi¢, Sasa Popovié, Bojko Bjelakovié3*, Vladislav

Vukomanoviét?

L.0delienje kardiologije i kardiohirurgije, Institut za zdravstvenu zatitu majke i deteta Srbije «Dr Vukan Cupié», Beograd, Srbija

Sazetak

Summary

Uvod

2 Medicinski fakultet Univerziteta u Beogradu, Beograd, Srhija
3. Degja interna klinika, Klini¢ki centar Ni§, Ni§, Srbija
4 Medicinski fakultet Univerziteta u NiSu, Ni§, Srbija

Anomalno ishodiste leve koronarne arterije iz pluéne arterije (ALCAPA) predstavlja retku kongenitalnu anomaliju,
koja se javlja sa ucestalo$¢u od 1:300.000 zivorodene dece i kod koje ishemija miokarda nastaje usled fenomena
»koronarne kradex.

Dvomesecno odojce je hospitalizovano sa znacima teSke kongestivne sréane insuficijencije, koja je bila pracena
metaboli¢kom acidozom, poviSenim koncentracijama kardiospecificnih enzima i proteina, radiografskim uve¢anjem
srane senke i elektrokardiografskim znacima ishemije miokarda. Ehokardiografski je registrovana znacajna
dilatacija i hipokontraktilnost leve komore uzrokovani anomalnim ishodistem leve koronarne arterije iz pluéne arterije
i prisutnim fenomenom «koronarne krade». Dijagnoza je potvrdena angiografijom koronarnih krvnih sudova. U
uzrastu od tri i po meseca ucinjena je kardiohirurSka intervencija po tipu transfera leve koronarne arterije sa
urednim operativnim i dugorocnim postoperativnim tokom. Kontrolni nalazi, tokom dvogodi$njeg pracenja bolesnika,
su ukazali na kompletni oporavak.

Kod nelecenih bolesnika sa ALCAPA smrtnost u prvoj godini iznosi 90%. Medutim, prognoza oboljenja je zna¢ajno
poboljSana kao rezultat mogucnosti rane ehokardiografske dijagnoze i pobolj$anja hirurSke tehnike.

Kljuéne reci: Anomalno ishodiSte leve koronarne arterije, ALCAPA, kardiomiopatija, ishemija, odojce

Anomalous origin of the left coronary artery from pulmonary artery (ALCAPA) presents very rare congenital
anomaly, with prevalence rate of 1:300.000 live births, and in such a case myocardial ischemia occurs due to
phenomenon called » steal phenomenon.

Two months old infant was admitted with signs of serious congestive heart insufficiency, followed by metabolic
acidosis, highly elevated cardiospecific enzymes and proteins, heart enlargement on chest X ray and
electrocardiogram revealed miocardial ischemia. Echocardiography showed significant dilatation and
hypocontractility of left ventricle caused by anomalous origin of left conorary artery from pulmonary artery in
presence of phenomenon « steal phenomenon». Diagnosis was confirmed by conorary angiography. At age three
and half months cardiosurgical intervention was performed - transposition of left coronary artery. Child had normal
postoperative recovering and excellent long duration outcome. Check up visits during two years of follow up showed
complet recovry.

In nontreated patients with ALCAPA mortality rate in a first year of life is 90%. However, prognosis has been
significantly improved as a result of early echocardiographic diagnosis and accomplished surgical intervention.
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Anomalno ishodiSte leve koronarne arterije predstavlja retku
kongenitalnu anomaliju, koja je prvi put opisana 1882.
godine (1). Prvi kiini¢ki opis datira iz 1933. godine i po
autorima ovo oboljenje se naziva Bland-White-Garland
sindrom (2). Embrionalni mehanizam nastanka anomalije
podrazumeva ili perzistenciju pulmonalnih  pupoljaka
koronarnih arterija ili abnormalnu septaciju konotrunkusa. U
radu ¢e biti prikazano odoj¢e sa ALCAPA sa komplikovanim

klinickim tokom, pravovremenom dijagnozom i uspe$nim
hirurSkim leCenjem.
Prikaz bolesnika

Zensko odojée uzrasta dva meseca je hospitalizovano u
teSkom opStem stanju i pod sumnjom na sepsu. Bolest je
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pocela dan pred prijema, a ispoljena je u vidu pospanosti,
hipotermije (34,2 C), bledila, periferne cijanoze, stenjanja,
otezanog i ubrzanog disanja. Odojce je odbijalo obroke i u
nekoliko navrata je povratilo. PoCetak bolesti je bio udruzen
sa virusnom infekcijom gornjih respiratornih puteva, koja je
bila pracena pojavom makuloznog osipa po telu.

Pri prijemu se registruju znaci dekompezovanog
kardiogenog Soka sa izrazito teSkim opStim stanjem,
tahikardijom (177/min), oteZanim i ubrzanim disanjem
(70/min), ne€ujnim sréanim tonovima, hipotenzijom (srednji
pritisak 20 mmHg), oslabljenim perifernim pulsevima,
hladnom periferijom, hepatomegalijom i anurijom. U gasnim
analizama se zapaza teSka metabolicka acidoza sa pH
6,93, acido-bazni eksces (-28,1 mmol/l) i snizena
koncentracija bikarbonatnih jona (3,2 mmol/l). Laboratorijski
je utvrdena poviSena koncentracija kardiospecificnih enzima
(SGOT 645 1J/L, SGPT 320 1J/L, CK-MB 213 IJ/L, LDH
2670 1J/L) kao i poviSena koncentracija troponina (troponin
T 1,03 ng/ml, troponin 1 5,85 ng/ml). Elektrokardiografski se
registruju znaci ishemije prednje levog zida miokrada, s
patoloSkim Q zupcima u | standardnom i aVvL odvodu i
inverziiom T talasa u prekordijalnim odvodima (slika 1).
Radiografski nalaz je pokazao uvecanu sréanu senku (slika
2).

Slika 1. EKG nalaz pri prijemu (patolodki Q zupci u | i aVL
odvodu, inverzija T talasa u prekordijalnim odvodima).
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Slika 2. Radiografija srca i plu¢a pri prijemu. Registruje se
uveCana sréana senka sa zaravnjenim sréanim zalivom i
oStrim kardiofreni¢nim uglovima.
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Ehokardiografskim pregledom se registruje izrazito dilatirana
i hipokontraktilna leva komora Eiji je dijametar na kraju
dijastole (EDD) iznosio 44 mm (z skor +10,55), a frakcija
skracenja (FS) tj. ejekciona frakcija (EF) 11% i 24%.
Registrovana  je  teSka  mitralna  regurgitacija
semikvantifikovana sa 4+, uz dijastolnu disfunkciju leve
komore sa dilatiranom levom pretkomorom (promer 22 mm,
odnos prema aorti 2,5) i poviSenim pritiskom u desnoj
komori sa gradijentom pritska prema desnoj pretkomori od
39 mmHg.

S obzirom na teSko opSte stanje i preteCu respiratornu
insuficijenciju, po prijemu je uinjena intubacija i zapoCeto je
sa primenom kontrolisane mehanicke ventilacije. Takode je
zapoCeta primena kontinuirane intravenske kardiotoniéne
terapije (dopamin, milrinon, digoksin) uz antikongestivnu
terapiju (furosemid, spironolakton, zorkaptil). Sprovoden je
kontinuirani invazivni i neinvazivni monitoring vitalnih
parametara i centralnog venskog pritiska. Na primenjene
mere dolazi do klinickog poboljSanja uz ponovno
uspostavljanje diureze. U cilju prevencije intrakardijalne
tromboze ordiniran je heparin, a terapija je nastavljena
kumarinskim antikoagulantnim preparatima. Cetvrog dana
hospitalizacije registruje se ataci supraventrikularne
tahikardije, rezistentni na intravensku primenu adenozina i
DC kardioverziju, a sinusni ritam je uspostavljen nakon
primene imerzionih metoda. Ehokardiografskim pracenjem
registruje se poboljSanje kontraktilnosti leve komore (EDD
35 mm, FS 33%, EF 62%) uz klinicku stabilizaciju, nakon
Cega je postepeno iskljutena stimulacija dopaminom i
milrinonom uz prestanak mehanicke ventilacije. Medutim,
naknadni ehokardiografski pregled ukazuje na odrzavanje
dilatacije leve komore uz ponovnu pojavu hipokontraktilnosti
(EDD 41 mm, FS 16-19%, EF 33-40%). Analizom izdvajanja
koronarnih arterija registrovano je anomalno ishodiste leve
koronarne arterije iz pluéne arterije (ALCAPA), sa
retrogradnim protokom krvi i fenomenom «kornarne krade»
(slika 3).

Slika 3. Ehokardiografski nalaz koji ukazuje na anomalno
leve koronarne arterije

ishodiste
(ALCAPA),

iz pluéne arterije
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Siroka desna koronarna arterija, promera 3 mm, imala je
normalan poloZaj. U uzrastu od tri meseca uCinjena je
kateterizacija srca u opStoj anesteziji. Kateter je
retrogradnim putem plasiran u ascedentnu aortu u nivou
Valsalvinog sinusa, gde je u dve projekcije ubrizgan
kontrast. 1z desnog koronarnog sinusa se obojavala Siroka
desna koronarna arterija, a neposredno potom je
registrovano  obojavanje leve koronarne arterije sa
ishodiStem u projekciji stabla pluéne arterije (slika 4).

Slika 4. Nalaz cineangiografije. a. Iz desnog koronarnog
sinusa se obojava Siroka desna koronarna arterija. b.
obojavanje leve koronarne arterije sa ishodiStem u stablu
pluéne arterije.

qr

U uzrastu od tri i po meseca ucinjena je kardiohirurSka
operacija po tipu transfera leve kornarne arterije (slika 5).

Slika 5. Nalaz tokom kardiohirurSke intervencije

Intervencija, kao i postoperativni tok su protekli bez
komplikacija. Nakon dvogodidnjeg pracenja, Klinicki,
radiografski, elektrokardiografski i ehokardiografski nalazi
(slika 6) ukazuju na normalizaciju stanja i izleCenje bolesti.

Slika 6. Ehokardiografski nalaz na poCetku bolesti (a.) i
tokom pracenja (b.)

Diskusija

Anomalno ishodiSte koronarnih arterija je jedan od znacajnih
uzroka sr¢ane slabosti kod odoj¢adi. Ishemija miokarda kod
bolesnika sa ALCAPA nastaje tokom prvih nekoliko meseci
po rodenju. Uzrok ishemije je fenomen »koronarne krade«
uz slabost kolateralne cirkulacije izmedu koronarnih arterija
(3). Usled povoline fetalne hemodinamike, koja
podrazumeva visok pritisak u plucnoj arteriji, perfuzija i
snabdevanje miokarda kiseonikom su normalni pre rodenja.
Po rodenju se smanjuje pluéna vaskularna rezistencija, $to
uzrokuje ishemiju miokarda usled niskog pritiska punjenja u
levoj koronarnoj arteriji. Daljim smanjenjem otpora u plu¢ima
dolazi do razvoja kolateralne cirkulacije izmedu desne i leve
koronarne arterije. Protok u levoj koronarnoj arteriji je
reverzan i ima smer prema stablu plu¢ne arterije (sindrom
koronarne krade). U poCetku, ishemija je tranzitorna i javija
se samo u periodima povecanih potreba za kiseonikom (npr.
hranjenje i plakanje). Kod ¥ bolesnika sa anomalnim
ishodiStem leve kornarne arterije, kao kod naSeg bolesnika,
razvija se infarkt anetrolateralnog segmenta miokarda sa
disfunkcijom papilarnih miSica, razliCitim stepenom mitralne
insuficijencije i pojavom kongestivne sréane insuficijencije.
Vrlo retko simptomi ishemije kod obolelih sa ALCAPA se
javljaju posle prve godine Zivota. Naime, Klini¢ki simptomi se
razvijaju u prva dva meseca Zivota kod 85% bolesnika, a
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podrazumevaju: tahipneju, oteZzano hranjenje, iritabilnost,
znojenje i povracanje (4). Pored navedenog, na$ bolesnik
je kao dominantan kliniki znak usled kardiogene
dekompenzacije imao hipotermiju (34,2 C) praéenju
bledilom i perifernom cijanozom. Dodatno, bolesnik je imao
registrovane dominantne ehokardiografske kriterijume za
postavljanje dijagnoze: reverzni protok u levoj koronarnoj
arteriji, dilataciju desne koronarne arterije, mitralnu
regurgitaciju i disfunkciju leve komore (5). S obzirom na
sliénost klini€kih i laboratorijskih nalaza, diferencijalno
dijagnosticki treba razmotriti virusni miokarditis, idiopatsku
dilatativnu kardiomiopatiju i fistulu koronarne arterije.
Hirurski tretman anomalnog ishodista leve koronarne arterije
podrazumeva revaskularizaciju miokarda leve komore,
tehnikom koronarnog transfera. Smrtnost neoperisanih
bolesnika sa anomalnim ishodiStem leve koronarne arterije,
u prvoj godini Zivota iznosi 90%. Medutim, prognoza
pacijenata sa ALCAPA je dramati¢no poboljSana kao
rezultat mogucnosti rane ehokardiografske dijagnoze i
poboljSanja hirurskih tehnika (6), te rani smrtni ishod tokom
mesec dana od operacije iznosi 0-16% (3,7). Dijametar leve
komore na kraju dijastole predstavlja kljuéni faktor koji utice
na vreme oporavka funkcije miokarda nakon operacije, dok
pretpostavljeni uticaj uzrasta u vreme operacije, s obzirom
na starosnu razliku u intenzitetu proliferacije kardiomiocita,
nijle potvrden (6,8). Preziveli pacijenti imaju odli¢nu
dugoroCnu prognozu sa normalizacijom globalne funkcije
miokarda uz izvesna regionalna odstupanja (9) i
zastupljenost oZiljinog tkiva u odnosu na ukupni volumen
miokarda od svega 2% kod bolesnika starijih od 12 godina
(10).
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