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Ozet

Summary

Amag: Bu makalede literatiirde oldukga nadir goriilen iki adet
konjenital koroner arter fistiilii (KAF) vakasi takdim
edilmis ve literatliriin gézden gegirilmesi amaglanmigtir.
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Toraks Kalp Damar
Cerrahisi Anabilim dali'nda ameliyat edilmis, sol ana ko-
roner arterden orijin alan iki konjenital KAF vakasi
takdim edilmistir.

Materyel ve Metod: Kirkyedi yasindaki vakada, sol ana ko-
roner arter ile pulmoner arter arasinda izole KAF mev-
cutken, 62 yasindaki diger hastada sol ana koroner arter
ve On inen dal (LAD) ile pulmoner arter arasinda orijini,
traktusu ve terminasyonu farkli olan konjenital KAF mev-
cuttu. KAF'ler basarili bir cerrahi girisim ile kapatildi.

Sonug: KAF olduk¢a nadir goriilen kardiyak anomalidir ve
biitiin konjenital kalp defektlerinin %0.27-0.34'tinii tes-
kil etmektedir. Tan1 konulur konulmaz transkateter yolla
ya da cerrahi olarak kapatilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital koroner arter fistiilleri,
Cerrahi tedavi
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Purpose: We report here in two cases of congenital coronary artery
fistulae (CAF), arising from the left main coronary artery
which are extremelly rare abnormality seen in the literature.

Materials and Method: In the patient who was 47 years old,
there was an isolated congenital coronary artery fistula in
between the left main coronary artery and pulmonary ar-
tery, and in the other patient who was 62 years old, there
was a congenital coronary artery fistula with multiple ori-
gin from the left main coronary artery and left anterior
descending coronary artery (LAD), and multiple termina-
tion site to the pulmonary artery. Both cases are closed
with a successful surgical intervention.

Conclusion: CAF's are rare anomalies and account for 0,27-
0,4% of all congenital heart defects. The diagnosis can be
achieved by catheterisation and coronary angiography.
When the diagnosis achieved, transcatheter or surgical
closure is indicated to prevent the early and late compli-
cations due to fistula.

Key Words: Congenital coronary artery fistula,
Surgical treatment
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Konjenital koroner arter fistiilleri (KAF), ko-
roner arterler ile kalp bosluklar1 ve venler arasinda
iligki saglayan ve olduk¢a nadir goriilen anomali-
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lerdir (1,2). Koroner sirkiilasyonun embriyolojik
gelisiminde meydana gelen anomaliler sonucunda
olusmaktadir (3). Ilk anatomik - patolojik tanimi
1865 yilinda Krause tarafindan yapilan bu ano-
maliye (4), ilk basarili cerrahi girisim 1947 yilinda
Biorck ve Crafoord tarafindan yapilmistir (5).

Konjenital KAFnin belirli bir klinigi yoktur ve
cogunlukla asemptomatiktir. Erken dénemde kon-
jenital kalp yetmezligi ve artmis pulmoner perfiiz-
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yonun semptom ve bulgular1 goriilmektedir, ileri
donemde ise kronik voliim yiiklenmesi, sol vent-
rikiil disfonksiyonu, myokard iskemisi, myokard
enfarktiisli, anevrizma formasyonu, dilate koroner
arter riiptiirii, tromboemboli ve enfektif endokardit
gibi 6nemli fistlil bagimli komplikasyonlara neden
olmaktadir. Bu nedenle her yas grubunda, tani ile
birlikte, semptomatik olsun olmasin KAF transka-
teter yontemle veya cerrahi olarak kapatilmalidir
(6-8).

Konjenital KAF genellikle sag koroner arter ve
kalbin sag odaciklar ile iligkilidir, orijin ve termi-
nasyon genellikle tektir. Sol ana koroner arterden
orijin alan konjenital KAF oldukc¢a nadir goriilmek-
tedir. Literatiirde yalnizca bir kag vaka bildirilmistir
(9,10). Bu makalede sol ana koroner arter ile pul-
moner arter arasinda olusan iki adet konjenital
KAF vakasi takdim edilmistir.

Olgu 1

Kirkyedi yasinda kadin hasta son 2-3 yildir
kademeli bir artis oldugunu belirterek, dispne ve
agir egzersiz anjinasi yakinmalariyla klinigimize
bagvurdu. Premenapozal dénemde olan, daha 6nce
herhangi bir travma, invaziv girisim, kardiyak cer-
rahi miidahale, gecirilmis myokard enfarktiisii (MI)
oykiisii ve bilinen koroner arter hastaligi risk fak-
torleri olmayan hastanin baglangigta fonksiyonel
kapasitesi New York Heart Association (NYHA)
klas 3'tii. Fizik muayene bulgular1 normal olan
hastada; EKG'de prekardial ve ekstremite derivas-
yonlarinda negatif T dalgalart mevcuttu.
Ekokardiografide (EKO), ejeksiyon fraksiyonu
(EF) %65 olan hastanin suprasternal ve kisa eksen
goriiniimiinde pulmoner arterde tiirbiilan akim
mevcuttu.

Koroner anjiografi ve sol ventrikiilografide,
sol ventrikiil kasilmas1 normaldi ve stenotik lezyon
yoktu. Sol koroner artere verilen kontrast maddenin
pulmoner arteri doldurdugu ve sol ana koroner arter
ile pulmoner arter arasinda izole, biiyiik, tortios
fistiil oldugu goriildii. Fistiiliin sol ana koroner ar-
terden orijin almasi, sol ana koroner arterin ve
fistiilin biiyiikk boyutta olmasi nedeniyle islem
sirasinda yiiksek riiptiir ve myokard enfarktiisii ris-
ki nedeniyle transkateter kapatma disiiniilmedi ve
hastaya  cerrahi  miidahalede  bulunuldu.
Kardiopulmoner bypass kullanilarak sol ana ko-
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roner arter ile pulmoner arter arasindaki biiyiik tor-
tios fistiiliin her iki ucu bulundu ve siitiir ile ka-
patildi. Postoperatif donemi sorunsuz olan hasta,
fonksiyonel kapasitesi artmis ve asemptomatik
olarak postoperatif 8. giinde taburcu edildi.

Olgu 2

Daha once herhangi bir eksternal torasik trav-
ma, anjioplasti, kardiyak cerrahi miidahale 6ykiisii
ve higbir yakinmasi olmayan 62 yasinda erkek has-
ta 1 hafta dnce ani baslayan gogiis agrisim takiben
olusan inferoposterior MI tanisi ile hastanemize
kabul edildi. Otuzbes yildir 1 paket / giin sigara
disinda bilinen koroner arter hastaligi (KAH) risk
faktorleri yoktu. Fizik muayene bulgular1 6zellik
gostermiyordu. EKG'de subakut inferoposterior
MI, 1° A-V blok vardi. EKO'de EF:%50, pulmoner
arterde tiirbiilan akim mevcuttu. Koroner anjiografi
sirasinda hastada tam A-V blok ve takiben kar-
diopulmoner arrest gelisti. Hasta entiibe edildi,
medikal ve external resiisitasyon yapildi, hastaya
gecici pacemaker takildi, miidahaleye cavabi olum-
lu olan hastanin durumu stabillesince anjiografiye
devam edildi. Anjiografide, sol ana koroner arter ve
LAD'den orijin alan ve farkli traktusla pulmoner
artere agilan KAF ve fistiiliin hemen sonrasinda da
LAD'de %99, sirkumfleks(Cx) proksimalinde
%100 ve sag koroner arterde yaygin stenoz oldugu
gorildi (Sekil 1).

Operasyonda; fistiiliin sol ana koroner arter ve
LAD orifisleri ile pulmoner arterdeki orifisleri bu-

Sekil 1. Olgu 2'deki fistiiliin anjiografik olarak goriiniimii.
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Sekil 2. Olgu 2'deki fistiilin pulmoner artere agylan adzy
goriilmektedir.

lundu ve fistiil agizlar ayr ayn siitiire edildi (Sek-
il 2), ayrica teflon destekli mattres dikislerle kalbin
disinda da fistiil ligasyonu yapildi. Sol internal
mammarian arter (LIMA) -LAD'ye ve safen ven
ile Cx'e bypass yapildi. Postoperatif donemi sorun-
suz seyreden hasta, klinik olarak iyilik hali ile post-
operatif 7. glinde taburcu edildi.

Tartisma

Konjenital KAF oldukga nadir goriilen bir pa-
tolojidir ve biitlin konjenital kalp defektleri icinde
%0.27-0.40 sikliginda goriilmektedir (1,2). Ilk
anatomik - patolojik tanimlamasi 1865 yilinda
Krause tarafindan yapilan bu anomalinin, ilk pre-
mortem tanisi ve cerrahi tamiri 1947 yilinda Biorck
ve Crafoord tarafindan yapilmistir (5).

Konjenital KAF, fetal gelisim doneminde var
olan intramyokardial siniisoidlerin gelisiminde ve
regresyonunda olugan duraklama sonucu veya ko-
roner arterlerin pulmoner artere ve diger kalp
bosluklarina anormal olarak implante olmasi sonu-
cu olustugu diisiiniilmektedir (3,11). Cogunlukla
konjenital kaynakli olan KAF, eksternal torasik
travma, myokard enfarktiisii, anjioplasti ve kardiak
cerrahi islemler sonrasi edinsel olarak da olusa-
bilmektedir (12-14). Bizim her iki vakamizda da
boyle bir Oykiiniin olmamasi nedeniyle her iki
vakada da mevcut patoloji konjenital orijinli olarak
degerlendirilmistir. Konjenital KAF genellikle
asemptomatik seyretmekle birlikte, erken donemde
nadir olarak konjestif kalp yetmezligi semptomlari
vermekte, ge¢ donemde ise kronik voliim yiiklen-
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mesi, dilate koroner arter riiptiirli, anevrizma for-
masyonu ve riiptiirli, tromboemboli ve enfektif en-
dokardit gibi dnemli fistiil bagimli komplikasyon-
lara neden olmaktadir (6,9).

Konjenital KAF genellikle sag koroner arter-
den orijin almakla birlikte sol koroner arterden
veya her iki sistemden de orijin olabilir, genellikle
tektir, tortiostur, tek orijini ve tek terminasyonu
vardir. Drenaj ise genelde diisiik basingli kalp
odaciklarina veya pulmoner artere herhangi bir se-
viyeden olur ve terminasyonu siklik sirasina gore;
sag ventrikiile (%39), sag atriuma (%33) ve pul-
moner artere (%20)'dir. Sol kalp odalarina drenaj
ise olduke¢a nadirdir (%2), (4,15).

Konjenital KAF klinigi varyasyon gostermek-
tedir. Anjina pektoris, yorgunluk, nefes darligi,
konjestif kalp yetmezligi, carpinti, anevrizma for-
masyonu, tromboembolizm, myokard iskemisi,
myokard enfarktiisii, infektif endokardit semptom-
lar1 goriilebilmektedir. Bu semptomlarin derecesi
fistiil traktinin lokalizasyonu ile gelisen fizyolojik
koroner ¢alma fenomeninin miktart ile iligkilidir
(4,14,15). Klinik ve hemodinamik problemler
olusan santin miktar1 ve fistiiliin biyiikligiine
baglidir. Gegen zamanla kronik voliim yiiklenmesi,
bu problemleri ve semptomlar1 agirlastirmaktadir
(4,14). Literatiirde belirtildigi tizere, hasta yas1 da
semptomlarin gelisiminde &nemli rol oynamak-
tadir. Konjenital koroner arter fistiilleri genellikle
20 yasma kadar asemptomatik kalabilmektedir.
Besytizyirmidokuz vakalik bir seride, 20 yasin al-
tindaki hastalarin %67'sinin, 20 yasin iizerindeki
hastalarin ise %37'sinin asemptomatik oldugu be-
lirtilmektedir (9).

Konjenital KAF olan 47 yasindaki vakada son
2 yilda kademeli olarak artan efor dispnesi ve anji-
na, 61 yasindaki vakamizda ise hi¢bir semptom
vermeden, akut MI ve A-V blok ile kendini goster-
mistir. Fizik muayenede sant orami yiiksek olan
konjenital KAF'inde atipik devamli iifiiriim duyula-
bilmektedir, benzer iifiiriim, patent duktus arterio-
sus (PDA), aorta pulmoner pencere, aort yetmezligi
(AY) ile birlikte olan ventrikiiler septal defekt
(VSD)'li hastalarda da duyulabilmesi nedeniyle
ayirict tanida bu patolojilerde ekarte edilmelidir
(16). Ancak vakalarimizda da gorildiigii iizere,
yiiksek sant oranina ragmen, her zaman iflirim
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duyulmayabilir, bu nedenle iifiiriimiin yoklugunda
fistiil ekarte edilmemelidir. Bununla birlikte
vakalarimizda da goriildiigl lizere, rontgen bulgu-
larn1 ve EKG degisiklikleri fistiil i¢in diagnostik
degildir. EKO ve transézofageal EKO ¢ok 6nemli
noninvaziv tanisal yontemler olmakla birlikte kesin
tan1 icin kardiyak kateterizasyon ve koroner an-
jiografi gereklidir (2). Koroner angiografide,
fistiiliin oldugu koroner arter, orijini ve terminasyo-
nu, anatomik olarak izledigi yol, etkilenen yapilar
ve nadir olmakla birlikte eslik eden, aortik ve pul-
moner valviiler atrezi, PDA gibi kardiak konjenital
anomaliler (3,4,15) ile KAF'1n aterosklerozu hiz-
landirict etkisi nedeniyle olusan koroner arter lez-
yonlar agik¢a ortaya konabilir. Her iki vakamizda
da taniya koroner anjiografi ile ulasilabilmistir. Bir
vakada izole konjenital KAF, diger vakada ise mul-
tiple orjini, traktusu ve terminasyonu olan konjeni-
tal KAF ile birlikte multiple koroner arter lezyonu
tespit edilmistir.

Sol ana koroner arterden orijin alan konjenital
KAF olduk¢a nadir goriilmektedir. Literatiirde
birka¢ vaka mevcuttur. Literatiir taramamizda sol
ana koroner arter ve LAD'den multiple orijini olan
ve ayr1 ayri traktus izleyerek pulmoner artere mul-
tiple terminasyon gosteren bir vakaya rastlamadik .

Konjenital KAF %]1 oraninda spontan kapan-
maktadir (6,9). Bu durum konjenital KAFnin te-
davilerinde ge¢miste yaklasim farkliliklarina yol
acmugtir. Giiniimiizde ki hakim goriise gore; tani
konur konmaz, hastanin semptomatik olup ol-
madigina bakilmadan, ge¢ donemde fistiil bagimli
komplikasyonlar1 engellemek ve ani 6liim riskini
ortadan kaldirmak i¢in biitiin konjenital KAF trans-
kateter koil embolizasyon yontemi veya cerrahi
olarak kapatilmalidir (6,7). Fistlil bagimli komp-
likasyonlar morbidite ve mortaliteyi arttirmakla
birlikte, erken ve ge¢ donem sonuglart gozoniine
alindiginda cerrahi girisim, her yas grubunda, kon-
jenital KAF'lerinde ilk tercih olarak goriilmelidir
(8,17). Cerrahi tedavide ana prensip; ilgili koroner
arter devamliliginin korunarak, fistiil traktinin iptal
edilmesidir. Zira basit ligasyon yontemi, dilate ve
anevrizmatik 6zellik kazanmig olan koroner arterde
rliptiir olasiligini engellememektedir (1). Bu neden-
le fistiili hem sonlandigi yerden, hem de eger
mimkiinse koken aldig1 koroner arter ¢ikisindan,
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distal koroner akimi engellemeyecek sekilde, ka-
patmak en ideal yontemdir (4,6,8). Operasyon
sirasinda varsa, ilave lezyona da miidahale edilme-
lidir. Biz de vakalarimizda bu yontemi uyguladik
ve ikinci vakamizda oldugu gibi ilave koroner arter
lezyonlarina miidahale ettik.

Gilinlimiizde kalp cerrahisi ve invaziv kardiyo-
lojideki gelismeler 1s18inda KAF tedavisi oldukca
diisiik morbidite ve mortalite ile giivenli bir sekilde
tedavi edilebilmektedir. Bizim bir vakamizda
fistiiliin biiyiik ve anevrizmatik olmasi, digerinde
ise eslik eden multiple koroner arter lezyonunun
bulunmasi nedeniyle cerrahi islem uygulanmaistir.

Her iki vakada sorunsuz bir postoperatif done-
mi takiben gifa ile taburcu edilmistir.
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