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GIRIS

Gorinttleme teknolojilerindeki ilerlemeler ve tarama protokollerinin artan kullanimi nedeniyle koroner arterlerin anormal
aortik kokeni (AAOCA) tanisi alan yetigkin hastalarin sayisi son yillarda artmaktadir. Mevcut kilavuzlar bu hastalarin
yOnetimi ve tedavisi igin bir cergeve saglar, ancak AAOCA'll hastalar, sinirli uygulanabilirlie sahip genel dnerilere yol agan
cok cesitli anomaliler ve semptomlarla ortaya gikar. Ozellikle tedavi icin genis bir miidahale yelpazesi kullanilabilmektedir ve
kullanilacak en uygun yaklasim konusunda fikir birligine varilamamigtir. Bu yazida, klinik ve girisimsel kardiyologlar ile kalp
cerrahlarindan olusan multidisipliner bir grup, yetiskin hastalarda AAOCA'nin girisimsel tedavisine iliskin mevcut kanitlarin
sistematik bir incelemesini ve elestirel degerlendirmesini gerceklestirmigtir.

AAOCA Siniflandirmasinin Anatomisi ve Yayginligi

Koroner arter anomalileri, genel popilasyonun <%1'inden az gériilen genis bir varyant yelpazesini kapsar. Anatomik
isimlendirmeler Uzerinde fikir birligi yoktur ve mevcut siniflandirmalar genellikle risk siniflandirmasi ve klinik karar verme
acgisindan ¢ok 6nemli olan ayrintilardan yoksundur. Bu konuda ¢esitli siniflandirmalar gelistirilmistir.

Prevalans

AAOCA,; izole olarak ya da Buyik Arterlerin Transpozisyonu veya Fallot tetralojisi gibi (vakalarin %6's1) sendromik konjenital
kalp hastaliklarinda veya bikiispid aort kapagi (BAV) gibi (AAOCA prevalansi trikiispit aort kapagi olan hastalara gére
neredeyse iki kat daha fazladir) diger kalp anomalileri olan hastalarda g6zlemlenebilir. AAOCA, Marfan sendromu gibi
sendromik kalitsal bad dokusu hastaliklari olan hastalarda da ortaya ¢ikabilir. Genel popiilasyondan alinan otopsi serilerinde
genel prevalans, AAOCA orani %0,2 ile %0,5 arasinda degismektedir. Ani kalp 8lim(i (AKO) yasayan kisilerin ulusal patoloji
kayitlarinda 5.100 vakanin 30'unda (%0,6) koroner anomaliler gériilmistiir. Sporcu olmayan AKO yasayan segilmis serilerde
prevalans %5 arasinda degismektedir. En sik gérllen anomali sirkumfleks arterin sag koroner arterden (RCA) veya sag
Valsalva siniistinden ¢ikisidir; daha az gérilen diger anomaliler arasinda RCA'nin veya sol koroner arterin bagka bir koroner
arterden, uygun olmayan bir Valsalva sinislinden veya g¢ikan aorttaki ektopik bir ostiyumdan kéken almasi yer alir. 5,169
asemptomatik adolesanin kardiyak manyetik rezonans (CMR) taramasini iceren blyUk bir calisma, Valsalva'nin karsi
sintistinden gelen AAOCA prevalansinin %0,44 oldugunu, bunlarin %0,33 AAOCA RCA'nin sol sinlsten (R-AAOCA) %0,12
sol koroner arterin sag sinlisten (L-AAOCA) kaynaklandi§ini géstermistir.

iskemi Mekanizmasi

AAOCA hastalarinda miyokard iskemisinin mekanizmalari hem sabit hem de dinamik stenotik bilesenleri icerir. Sabit
bilesenler proksimal Ilimen daralmasi ve/veya osteal anormallikler ile iligkiliyken dinamik bilesenler ise koroner arterin aort
duvari veya miyokard igindeki seyri ve arteriyel spazm ile ilgilidir. Geleneksel olarak, aort ile pulmoner arter arasindaki
interarteriyel seyrin, iki damar arasindaki kompresyondan kaynaklanan ana iskemik mekanizma oldugu dusuniliyordu.
Bununla birlikte, mevcut genel diislince, arterler arasi seyrin tek basina anlamli koroner basiya neden olma ihtimalinin diistk
oldugu yénlndedir (¢tnki aorttaki ve koroner arterlerdeki basing, pulmoner dolasimla karsilastiriidiginda daha yuksektir).
iskeminin gercek mekanizmasi koroner arterin intramural segmentinin varhi§i (aort duvari icinde) ile iliskilendirilmistir (her ne
kadar inter-arteryal seyri olan ve intramural segmenti olmayan veya ¢ok kisa intramural segmenti olan hastalarda déndirllen
AKO vakalari tanimlanmis olmasina ragmen).

Dinlenme kosullari altinda, AAOCA'nin intramural, oval damar kismi, kalp dénglsi boyunca sistolde belirgin bir
kompresyonla birlikte fazik bir lateral kompresyon gdsterir. Yorucu egzersiz altinda artan atim hacmi, kan basinci ve kalp
hizina ikincil olarak artan aort duvari gerilimi ile dinamik kompresyon, oval damarin kesit alaninin azalmasi ve akisa karsi
daha yUksek direng nedeniyle hipoperflizyona ve miyokard iskemisine yol agabilir. Ostiyum anormalliklerine gelince, dneml
bir ylksek riskli anatomik &zellik intramural bir segmentle iligkili olabilen veya olmayabilen yarik benzeri ostiumdur. Diger
potansiyel stenotik bilesenler arasinda aort kapaginin interkommissural sitununun arkasindaki seyir, osteal hipoplazi veya
nadir durumlarda intramural segmente distal koroner arterin darligi yer alir. iskemi, yiiksek riskli anatomik 6zelliklerin
varliginda tutarh bir sekilde ortaya ¢ikmaz ve ayni hastada iskeminin fiziksel aktivite ile tekrarlanabilir sekilde ortaya
¢tkmamasi, diger faktérlerin dnemli bir tetikleyici rol oynayabilecegini distindiren bulgulardir (6rnegin; hacim durumu,
egzersiz tirl ve diger bilinmeyen degiskenler).

AAOCA'NIN KORONER DISI KALP CERRAHISI GECIRILEN HASTALARDA OPERATIF RiSKi UZERINDEKI ETKILERI



AAOCA varliginda koroner digi hastaliklara ydnelik kalp cerrahisi ile iligkili perioperatif risk, anomalili koroner arterin
kdkenine ve seyrine bagldir. BAV ameliyatl gegiren hastalarda en sik tanimlanan varyant sag koroner sinlisten ¢ikan
anormal sirkumfleks arterdir. Damar genellikle atriyoventrikiler oluga dogru posterior bir yol alir ve aortotomi sirasinda
yaralanabilir. Yetersiz miyokardiyal koruma ve AAOCA'da kompresyon, distorsiyon ve sttlr sikismasi da rapor edilmigtir. Bu
komplikasyonlari dnlemeye ydnelik 6nlemler arasinda aort protezinin boyutunun kiclltilmesi veya kapagin halka Usti
pozisyonda implante edilmesi yer alir; ancak bu, optimal olmayan hemodinamiklere yol agabilir. Aortik halka yakinindaki
anormal arterin keskin diseksiyonu ve mobilizasyonu teknik olarak zorlayici olabilir ancak optimal aort kapak degisimine izin
verir. Anormal arter mitral kapak halkasina yakin bir yerden ilerleyebilecedinden, mitral halkanin ileri derecede kalsifiye
oldugu durumlarda ve mitral kapak cerrahisinde kompresyon riski de vardir. Transkateter aort kapak midahalelerinde,
atriyoventrikiler oluktaki anormal sirkumfleks arterin digsal sikismasi da rapor edilmistir. Aort komissirine gok yakin
anormal koroner ostiyumu olan hastalarda aort koku replasmani yapildiginda, distorsiyon ve postoperatif iskemi riskini
azaltmak igin ostiyum komissiire bagli birakilabilir ancak AAOCA'nin proksimal ligasyonu ve koroner arter bypass
greftlemesi (CABG), karmasik vakalarda en glivenli strateji olabilir. Koroner arterlerin boyutu ve uzunlugundaki degisiklikler
(AAOCA degil) ayni zamanda kalp cerrahisi prosedirlerinin operatif riskini de artirabilir. BAV'll hastalarda sol ana koroner
arter siklikla kisadir ve segici kardiyoplejinin verilmesi zor olabilir. Benzer sekilde kiguk bir RCA, yetersiz kardiyoplejisi
iletimine ve sag ventrikiler korumaya yol agabilir.

Goriintileme
AAOCA hastalarinin risk siniflandirmasi, anatomik degerlendirmesi ve miyokard iskemisinin kanitlarinin degerlendiriimesi
goruntilemeye dayanir. Ana gorintiileme yaklagsimlari burada 6zetlenmistir.

Anatomik Degerlendirme

invazif anjiyografi

invaziv koroner anjiyografi, yiiksek uzaysal ve zamansal ¢dzindirliikle AAOCA kdkeninin belirlenmesine ve kalp déngiisil
boyunca limen ¢apindaki dinamik degisikliklerin degerlendiriimesine olanak saglar. Bu yaklasim, baslangicta ve farmakolojik
ajanlar (6rn. dobutamin) sirasinda koroner akisin él¢iiimesine olanak tanir ve bdylece koroner anatominin fizyolojik stres
etkenlerini barindirmak igin yeterliligine dair icgérl saglar. Daha sonra anlatilacagi gibi intravaskuler ultrason (IVUS), limen
daralmasi ve damar duvari 6zelliklerine iliskin ek bilgi saglayabilir. Dezavantajlari arasinda popllasyona dayall tarama igin
kullanimin yasaklanmasi, radyasyona maruz kalma ve/veya AAOCA seyrinin ve dinamik sikistirmanin tanimlanmasina iligskin
teknik zorluklar ve gevredeki yapilarla mekansal iligkiye iligkin sinirli bilgi yer almaktadir.

Noninvazif anjiyografi

Yaygin olarak kullanilan kardiyak BTA teknolojileri kéken, gidisat, Iimen daralmasi ve koroner ateroskleroz gibi risk
degistiricileri degerlendirmek amaciyla, blytik arterler ve miyokardiyal geometri ile iligkili olarak koroner anatominin
tanimlanmasi i¢in milimetre alti uzaysal ¢dzinurlik saglar. Cok sayida galisma, kardiyak BTA'nin koroner intramural
segmenti ve diger yiiksek riskli 6zellikleri belirlemede yiliksek dogruluk sagladigini gdstermistir. Risk siniflandirmasi ile ilgili
olarak, kayit verileri iskemi ile iligkili anatomik faktérlerin intramural segmentin varligi ve uzunlugu ile yiksek veya yarik
benzeri bir agikli§i icerdigini bildirmistir. Bununla birlikte, blyk bir kohort galismasi, stres iskemisi kaniti olan ve olmayan
geng R-AAOCA hastalari arasinda duvar i¢i segmentin varliyi ve uzunlugunda herhangi bir fark olmadigini bildirmistir.
Kardiyak BTA ayni zamanda AAOCA hastalarinda eslik eden aterosklerozu tanimlamak igin de kullaniimistir; bu, karar
verme konusunda bilgilendirici &nemli bir bulgudur. Manyetik rezonans anjiyografi (MRA), AAOCA'nin noninvazif anatomik
tanimlanmasina bir alternatif saglar. Temel avantajlari arasinda iyonlastirici radyasyonun bulunmamasi, kontrast maddeye
kesin bir ihtiyag duyulmamasi ve kardiyak yapi, fonksiyon ve miyokardiyal doku karakterizasyonu dahil olmak Gzere tek bir
incelemede elde edilebilen yardimci veriler yer alir. Ancak MRA, kapali alan gorintileme ortami, kardiyak BTA'ya g6re daha
disOk uzaysal ¢ézlnUrlik, uzun sireli gekim sliresi ve miidahalelerden sonra gdzetimi tehlikeye atabilecek metalik
implantlarin (cerrahi zimbalar, stentler) Urettigi duyarlilik artefaktlar gibi faktérlerle sinirlanabilir. Kardiyak BTA ile
karsilastirldiginda daha dusik uzaysal ¢6zUnurlik, genellikle yiksek riskli anatomik &zelliklerin kesin karakterizasyonunu
sinirlar. Kardiyak CTA ve MRA verileri tipik olarak kalp déngiisiinln tek bir asamasinda elde edilir ve bu nedenle dinamik
koroner kompresyona sinirli bir pencere saglar.

Ekokardiyografi

Transtorasik ekokardiyografinin kullanimi, yetigkinlerde koroner anatomiyi belirleme konusundaki sinirli yetenegi g6z énline
alindi§inda, buyik 6lglide pediatrik popllasyonun taranmasiyla sinirlidir. EK dezavantajlar arasinda, koroner baskinligin
yani sira yarik benzeri kbken ve intramiyokardiyal segment hakkinda sinirli bilgi yer alir.

Fonksiyonel Degerlendirme

Mevcut ABD ve Avrupa kilavuzlari AAOCA hastalarinda ilk olarak fizyolojik degerlendirmeyi 6nermektedir ve Avrupa
kilavuzlar iskemiyi degerlendirmek ve tedavi kararlarini bilgilendirmek igin farmakolojik olmayan fonksiyonel géruntilemeyi
(6rn. Nikleer teknikler, ekokardiyografi veya CMR egzersiz stresi) agikga dnermektedir.

Genel prensip olarak, egzersiz (6ngdrllen kalp hizinin >%90") veya dobutamin, vazodilatdr stres testine gére tercih edilir;
¢Unk( &nceki yaklasimlarin, AAOCA hastalarinda iskemi ile sonuglanan dinamik hemodinamik kosullar daha iyi yansittig
dasdnalar.

AAOCA'da iskemi degerlendirmesine ybnelik ana fonksiyonel ydntemler burada 6zetlenmistir.

Perflizyon Goriintiileme
Miyokard perflizyon gérintilemesi gesitli gérintileme yéntemleri kullanilarak gerceklestirilebilir. Bunlarin her biri, iskeminin



anatomik risk tagtyicilanyla iligkili olarak test edildigi kiiciik AAOCA kohortlarinda arastirimistir. CMR ¢alismalar yiiksek
riskli anatomik varyasyonlar ile iskemi arasinda bir iliski oldugunu gdsterse de, tek foton emisyon bilgisayarli tomografi
perflizyon gérintilemesi kullanan ¢alismalar geligkili sonuglar bildirmistir. Pozitron emisyon tomografisinin kullanildig:
calismalar, perflizyon anormalliklerinin siklikla anormal koroner anatomi disindaki nedenlerle iligkili oldugunu géstermistir.
Hem pozitron emisyon tomografisi hem de CMR igin egzersiz stres protokolleri deneyimli merkezlerde AAOCA
degerlendirmesi icin Gmit verici olabilir. Daha da dnemlisi, mevcut perfiizyon teknolojileri iskemiyi yalnizca AAOCA'nIn
hizmet ettigi miyokardiyal bélge sol ventrikil icinde oldugunda degerlendirebilir, ancak sag ventrikiler perflizyonun
degerlendirilmesi i¢in sinirlidirlar.

IVUS ve invaziv Fonksiyonel Goriintiileme

intravaskdler gériintileme (6ncelikle IVUS) ve invazif fonksiyonel testleri kullanan invazif koroner degerlendirme yéntemleri,
iskemi mekanizmalarina yeni bakis acgilar sadlayabilir ve AAOCA'l hastalarin risk siniflandirmasi icin ek firsatlar sunabilir.
IVUS, intramural segmentin varligini ve uzunlugunu degerlendirebilir, koroner kesit alaninin yiiksek uzaysal ve zamansal
¢6zUnurlikte ayrintili ve dinamik bir degerlendirmesini saglar ve simile edilmis egzersizle kesit alanindaki degisiklikleri
Olcmek icin farmakolojik stres testiyle eglestirilebilir.

invazif anjiyografi ayni zamanda AAOCA'ya ikincil koroner akis bozuklugunu degerlendirmek igin fonksiyonel testlerle de
eslestirilebilir, stres CMR ile fraksiyonel akis rezervi (FFR) arasinda makul bir uyum oldugu rapor edilmistir. Ancak
intrakoroner akiga iliskin mevcut esik degerleri buyUk 6l¢lide aterosklerotik kalp hastaligi olan yetigkinlerde yapilan
calismalardan elde edilmistir ve AAOCA'lI hastalar igin gecerli olmayabilir. AAOCA'l bazi hastalarda yaygin koroner arter
spazminin meydana geldigi ve iskemi icin nedensel bir faktér olabilecedi gbsterilmistir. Tedavi kararlarini bilgilendirmek icin
asetilkolin provokatif testi distnulebilir.

Bilgisayarli Tomografi Fraksiyonel Akis Rezervi

AAOCA icin bilgisayarl tomografi FFR'nin (CT FFR) kullanimina iliskin sinirli veri mevcuttur. ilk arastirma galismasinda CT-
FFR<0,80, ylzey daralmasi, damar eksantrikligi ve azalmis agilanma ile iligkilendirildi ve CT-FFR, intramural segmentli
AAOCA'nin tanimlanmasinda iyi performans gdstermistir. Bununla birlikte, kardiyak BTA veri setlerinin neredeyse yarisinin
CT-FFR icin yetersiz oldugu dastiniimekte ve bu da genel izlenebilirligi agisindan belirsizligi artirmaktadir. Ayrica CT-FFR
protokolleri koroner arter hastaligi olan hastalarda valide edilmistir ve AAOCA hastalar igin yetersiz kalabilir.

Klinik Karar Verme

AAOCA hastalarinda mevcut ABD ve Avrupa kilavuzlar semptomlarin veya iskemi kanitinin varliginda midahaleyi
O6nermektedir. Kilavuzlar midahale endikasyonu olarak yiksek riskli anatomik ézelliklere yapilan vurgu konusunda farklilik
gbstermektedir. ABD kilavuzlari, L-AAOCA'l hastalar ve iligkili semptomlari, iskemi kanitlari veya aritmileri olan R-AAOCA'li
hastalar igin anatomik ézelliklerin endikasyonun glicini nasil degdistirdigine 6zel olarak deginmeden, ayni sekilde ameliyati
Onermektedir. Avrupa kilavuzlari, tipik anjinal semptomlar ve iskemi kaniti olan (anormal koroner ve/veya yiiksek riskli
anatomik bulgularin bulundugu bdlgelerde) hastalara midahale igin en gugli tavsiyeyi saglar. Bununla birlikte, risk-fayda
deg@erlendirmesini uyarlamak ve klinik karar almayi optimize etmek igin hastaya 6zgi bir dizi faktér dikkate alinmalidir.
Mevcut kanitlari, bireysel 6zellikleri ve hasta tercihini dikkate alarak ortak karar verme blyik énem tagimaktadir.

Anatomik Ozellikler )
AAOCA'nin anatomik 6zellikleri su anda klinik karar vermede 6énemlidir, ancak bu &ézellikler ile AKO riski arasindaki
etkilesime iliskin anlayis heniiz tamamlanmamistir.

Orijin

Otopsi verileri, R-AAOCA'nin poplilasyon prevalansinin L-AAOCA'ninkini yaklagsik 5 ila 10 kat asmasina ragmen, AKO'li
geng atletlerdeki L-AAOCA prevalansinin, R-AAOCA'ninkini yaklasik 5 kat astigini géstermektedir. Bu bulgu, tedavi
endikasyonunun L-AAOCA igin daha gig¢li oldugu giincel kilavuzlara da yansimistir. Semptomlarin veya pozitif fonksiyonel
test sonuglarinin yoklugunda R-AAOCA'ya miidahale endikasyonlari, géreceli olarak diisiik AKO riski gdz dniine alindiginda
(muhtemelen anatomik olarak normal popllasyondan daha yiiksek olmasina ragmen) tartismalidir.

Seyir ve diger yiiksek riskli anatomik 6zellikler

Veriler, AAOCA seyrinin AKO riskini degistirdigini gdstermektedir. Poplilasyon diizeyinde retro aortik (%0,28) ve
interarteriyel R-AAOCA (%0,23) seyirleri, interarteriyel L-AAOCA (%0,03) ile kargilastirildiginda nispeten yaygin olmasina
ragmen, AKO'niin otopsi serilerinde ok sik karsilasiimaz ve semptomlarla daha az siklikla iliskilendirilirler. Farkli anormal
AAOCA seyirleri arasinda (yani retroaortik, prepulmonik, interarteriyel, transseptal, retrokardiyak), interarteryel seyir (ve
dzellikle interarteriyel L-AAOCA), AKO'niin otopsi serisine hakimdir. Daha fazla risk siniflandirmasi, intramural segmentin
varligi ve uzunlugu, yarik benzeri bir ostiyum, proksimal daralma, akut marjin aort agisi ve kalinlagsmis koroner arasi sutun
gibi yiksek riskli anatomik dzelliklerin varlijina veya yokluguna dayandirilabilir. Tim bu 6zellikler semptomlarla, fonksiyonel
testlerdeki iskemiyle ve otopsi serilerindeki AKQ ile iliskilendirilmistir ve tedavi kararlarinda bunlarin dikkate alinmasi gerekir.

Semptomlar

AAOCA' yetiskin hastalarda, anjina benzeri sendromlarin birden fazla nedeni bir arada mevcut olabilir (koroner
ateroskleroz, mikrovaskiler koroner hastalik, kalp disi gégis agrisi) ve AAOCA ile iligkili semptomlar atipik olabilir, bu
nedenle semptomlarin tedavi kararlarini bilgilendirmedeki roli belirsizdir. Tipik anjinal semptomlari olan bir hastada
AAOCA'nin kapsadigi bolgede strese bagl iskemi veya MI kaniti, tedaviyi destekleyen en gugli kanit diizeyini saglar.
Fizyolojik testlerde iskemi olusturulamamasi, atipik semptomlar ve koroner damar hastahgi igin risk faktérlerinin varligi bu
destegin glicini azaltmaktadir. Streksiz ventrikiller tagikardi, ABD kilavuzlarinda Sinif llb miidahale endikasyonudur. Bir



baska 6nemli uyarida AKO yasayan birgok hastanin olaydan énce klinik olarak rapor edilmis hicbir semptomunun
olmamasidir, bu da semptomlarin yoklugunun akut olaylara kargi glivence saglamak igin yetersiz oldugunu gésterir. Bunun
aksine, yeni tespit edilen AAOCA'l orta yasli ve yash yetiskin hastalarda konservatif tedaviyle olumsuz sonug riski diigtktir
ve muhtemelen AAOCA'll asemptomatik hastalarin godu (6zellikle iskemi belirtisi olmayan R-AAOCA), hastayi da igeren
multidisipliner bir dederlendirmeye dayanan konservatif bekle ve gér yaklagimiyla tedavi edilebilir.

Yas ve Aktivite Diizeyi

Yas ve aktivite diizeyi AKO riskinin &nemli degistiricileridir. Mevcut verilerin gogu genc rekabetgi atletlerin otopsi serilerinden
elde edilmistir ve AKO vakalarinin gogu 30 yas alti hastalarda tanimlanmistir. Klinik olarak endikasyonu olan ve kardiyak
BTA uygulanan orta yaslh hastalarla (ortalama yas 56+/-11) yapilan bir ¢galismada, AAOCA'nin varlidi, eslestiriimis kontrol
denekleriyle karsilastirildiginda majér olumsuz kardiyak olay riskinde artisla iliskili degildir. Ancak yasli hastalarda da AKO
rapor edilmistir ve ileri yas tek bagsina midahale ihtiyacini diglamaz. Avrupa kilavuzlari, agik destekleyici veriler olmamasina
ragmen, 35 yas sonrasinda midahaleye ydnelik dnerinin glicini degistirmektedir. Yeni teshis edilen AAOCA ve yUksek risk
dzelliklerine sahip hastalarin tetkik sirasinda aktivitelerini kisitlamak mantiklidir. AKO ile ilgili verilerin cogu rekabetgi
sporcularda yapilan galismalardan elde edilmis olsa da, AAOCA'ya atfedilen AKO'niin yalnizca efor sirasinda veya hemen
sonrasinda ortaya ¢ikmadi§i da kabul edilmelidir. AAOCA'nin spontan diseksiyonu vakalari da rapor edilmistir.

Cerrahi Risk

Deneyimli operatérlerin elinde, majér prosedir komplikasyonlari ve 6lim risklerinin son derece diisik oldugu, ancak risklerin
cerrahi yaklasima gére degismesine ragmen, cerrahi riskler karar verme slirecine dahil edilmelidir. Kirllganhgi ve birden
fazla komorbiditesi olan yash yetiskinlerde cerrahi risk artabilir ve azalan aktivite seviyesi, daha kisa yagam beklentisi ve
birbiriyle yarigan risk faktérleri nedeniyle onarimin faydalari muhtemelen korelebilir.

Hasta Tercihi

Yasam kalitesi klinik semptomlardan olumsuz etkilenir ve fiziksel semptomlarin yoklugunda bile, AAOCA hastalar AKO ile
iligkili bir durumun bilgisinden dolay: ciddi zihinsel stres yasayabilir. Bir hastanin AKO riski ile ilgili endiselerden kaginma
istedi ve egzersiz kisitlamasi tedavi kararlarini etkileyebilir. Yarismaci sporcularda AAOCA'ya yonelik terapétik yaklagimin,
sporcunun kariyeri ve genel refahi agisindan da énemli sonuglari olabilir.

Cerrahi Teknikler

Unroofing (Cati Acma): Catinin acgiimasi, AAOCA onarimi igin en sik kullanilan tekniktir ve intramural bileseni olan
vakalarda uygulanabilir (ancak intramural segmentin uzunlugunun kesin olarak belirlenmesi ameliyat dncesi gérintileme
temelinde zor olabilir). Cogu durumda, intramural segment, sol veya sag aort komissiirl (izerinde uzanir ve onarim,
endotelyal doku flebinin insizyonu ve marsupiyalizasyonu ve gerektiginde sinirli rezeksiyon yoluyla aort kapagina midahale
edilmeden gerceklestirilebilir. Kesi intramural segmentin tim uzunlugu boyunca uzanmali ve genellikle 5 ila 15 mm
uzunlugunda olmalidir. Bazi hastalarda intramural tiinel aort kapak komissirinin altindan veya izerinden geger. Bu
durumlarda, komissurun diger tarafinda bir neo-ostium olusturmak mimkindir (dogru sintise kismi ¢ati agma). Potansiyel
komplikasyonlar aort diseksiyonu (yetersiz marsupializasyon veya travma nedeniyle), komissir prolapsusundan
kaynaklanan aort yetersizligi ve genellikle tavanin tam olarak agilmamasi ile iligkili tekrarlayan stenozdur. Arter interkoroner
sUtunun arkasindan veya ona yakin bir sekilde gittiginde, kisa intramural segmentinin tavaninin yeterli sekilde agiimasindan
sonra artik kompresyon ve iskemi rapor edilmistir.

Osteoplasti: Osteoplastinin amaci uygun Valsalva sinlisU igerisinde yeterli blyUKklikte bir ostiyum olusturmaktir; prosedir
genellikle unroofing islemi ile birlestirilir. Osteoplasti, yarik benzeri bir ostiyum veya AAOCA'nin aorttan ¢ikis agisi dar olan
hastalarda endikedir. Ameliyatta ¢ikan aort, AAOCA cikisinin tzerinden kesilir ve insizyon dikey olarak koroner artere dogru
uzatilir. Koroner ostiyumu genigletmek ve akut kalkis agisini ortadan kaldirmak igin tGiggen seklinde bir otolog perikardiyum
yamasi kullanilir. Bu prosedirin kritik bir bileseni yamanin boyutunun tanimiyla ilgilidir. Kigik boyutlandirma, ostial
stenozun yetersiz sekilde gideriimesine yol agabilirken, asiri boyutlandirma, bikilme, tromboz veya anevrizmal
dejenerasyona yol agabilir. Kisa vadeli sonuglar mikemmeldir ve ameliyat riski disUktlr, ancak uzun vadeli veriler sinirlidir
ve muhtemelen yama malzemesinin dayanikliligina baghdir.

Koroner Arter Bypass Grefti: AAOCA'll hastalarda KABG erisimdeki degisiklikler, kardiyopulmoner bypass kullanimi ve
kardiyoplejik soltisyonlar dahil olmak tizere, aterosklerotik koroner arter hastaligi igin kullanilan standart yéntemler
kullanilarak gergeklestirilir. Yetigkinlerde AAOCA'yI tedavi etmek igin mevcut tim cerrahi ¢éziimler arasinda KABG teknik
olarak en kolay olanidir. Biylk Safen ven ve sag ve sol internal torasik arterler (yerinde veya aorta anastomoziu) CABG
kanallari olarak kullaniimigtir. Arteriyel greftler muhtemelen vendz greftlerden daha iyi uzun vadeli aciklik oranlarina sahiptir
ancak kronik koroner rekabetci akisin etkisine karsi daha savunmasizdirlar. Onemli ve tartismali bir konu da KABG
sirasinda AAOCA'nin yénetimidir. AAOCA'lI hastalarin gogunda, koroner akistaki tikanma araliklidir ve KABG greft
yetmezlIigi icin dGnemli bir risk faktdri olan ylUksek bir kronik yarismali akis riski vardir. Dogal koroner arterin ligasyonu,
koroner yarismali akigi énler ve potansiyel olarak greft agikligini en Ust diizeye ¢ikarir, ancak muhtemelen geng ve aktif
hastalarda koroner dolagimin tamamen greft akisina bagimli hale getiriimesi endisesinden dolay! klinik uygulamada rutin
olarak benimsenmemektedir. Anormal koroner arterleri olan hastalarda KABG sonuglarina iligkin kanitlar vaka raporlari ve
kiicUk vaka serileriyle sinirlidir; prosedir givenlidir ve ameliyatla 6lim bildiriimemistir, ancak ¢ok az uzun vadeli veri vardi.
Dogal koroner arter baglanmadiginda erken greft yetmezligi ve greft atrezisi vakalar rapor edilmistir. Mevcut kanitlarin
6nemli bir sinirlamasi, CABG greft acikligi ve koroner rekabetgi akisin etkisine iligkin tim verilerin aterosklerotik koroner
hastali§i olan hastalarda gerceklestirilen ¢alismalardan elde edilmesi ve AAOCA hastalarina uygulanamayabilmesidir.

Reimplantasyon: Koroner reimplantasyon, anormal koronerin kesilen proksimal kisminin mobilizasyonunu gerektirir. Daha



sonra aort duvari kapatilir (bazen kiigik bir perikard yama kullanilarak) ve anormal koroner, anatomik olarak dogru aort
sinUsline yeniden yerlestirilir. Damar travmasini ve bikilmeyi énlemek icin dikkatli olunmalidir. Koroner arter duvari ¢ok ince
ve kirilgan olabileceginden, aort Gizerinde dogrudan anastomozu zorlastiracagindan prosedur teknik olarak zorlayici olabilir;
bu durumlarda perikardiyal yama kullanimi endike olabilir. Koroner reimplantasyon unroofing veya osteoplasti gibi diger
tekniklerle birlestirilebilir.

Akciger Translokasyonu: Pulmoner translokasyonu, aort ile pulmoner arter arasinda uzanan AAOCA (izerindeki baskiyi
hafifletmek igin blyUk damarlar arasindaki boslugu genisletmeyi amaglamaktadir. Pulmoner arter ¢atallandigi yerden bélinGr
ve ana ve sol pulmoner arterlerin bir yama kullanilarak anastomoz edilmesiyle yeni bir ¢atallanma olusturulur. Alternatif
olarak pulmoner arter aortanin anterioruna dogdru hareket ettirilebilir. Tek basina prosedur, yalnizca miyokard iskemisiyle
iligkili oldugu disUnilen tek anatomik anormalligin interarteryel seyir oldugu ¢ok nadir vakalarda endikedir, ancak ¢atinin
aglimasi gibi diger midahalelerle de iligkili olabilir.

Cerrahi Teknigin Secimi: AAOCA'daki iskeminin farkli mekanizmalardan kaynaklanabilecegi g6z 6niine alindiginda, cerrahi
onarim bunlarin hepsini ele almali ve farkli tekniklerin kombinasyonu gerekli olabilir. interarteriyel AAOCA hastalarinda hangi
cerrahi yaklasimin kullanilacagina intramural segmentin varligi, uzunlugu ve konumuna gore karar verilir. Aort kapagi
seviyesinin Gzerine ¢gikan uzun bir intramural segment olmasi durumunda ¢atinin agiimasi tercih edilen tedavi yéntemidir.
intramural segmentin aort kapagi seviyesinin altina inmesi durumunda, koroner reimplantasyon, osteoplasti ve kismi tavanin
acilmasi tercih edilen seceneklerdir. intramural segment kisaysa veya catinin agilmasi ostiumun interkoroner siituna gok
yakin olmasina neden olacaksa koroner yeniden implantasyon distiniimelidir. intramural segmentin olmadi§i ve
interkoroner siitundan oldukga uzakta bulunan koroner ostiyumun izole stenozu vakalarinda, osteoplasti uygundur. KABG,
eslik eden aterosklerotik koroner arter hastaligi olan veya anatomik diizeltmenin teknik veya anatomik nedenlerden dolayi
yetersiz oldugu hastalar icin saklanmahdir.

Perkitan Tedavi Secenekleri: AAOCA'da perkitan koroner girisimleri (PKG) destekleyen kanitlar hem elektif olarak hem
de akut ortamda uygulanan kii¢iik vaka serileriyle sinirlidir. Perkiitan segenekler, AAOCA ile birlikte bulunan aterosklerotik
koroner hastaligi veya anormal koroner arter segmentinin kendisini (genellikle yarik benzeri bir ostium veya intramural
proksimal segment anahtar anatomik 6zellik oldugunda) tedavi etmeyi amaglayabilir. Uygun tanisal veya ydnlendirici
kateterin secilmesi, islem basarisinin en énemli belirleyicisidir. Amplatz sol tip veya ¢ok amacl kateterler genellikle uygundur
ancak ekstra backup kateter de kullanilabilir. Sag taraftaki anormal sirkumfleks arter, stent yerlestiriimesi icin zorlayici olabilir
ve bazen tek basina balon anjiyoplasti ile tedavi edilebilir. Kilavuz uzatma kateterleri (Guide extension kateter), zorlu
durumlarda stent kateterlerinin basarili bir sekilde iletiimesi igin destek saglayabilir. AAOCA'nin intramural segmentinde PKG
uygulandiginda damarin yeniden sekillenmesini optimize etmek icin yuksek basinglarla (20 bar) implante edilen kalin
desteklere sahip ila¢ salinimli stentler kullanilir. IVUS rehberligi dnerilmektedir. PKG ile tedavi edilen AAOCA'll 67 hasta
Uzerinde yapilan bir galismada, 5 yillik stent igi restenoz orani %13't0r. Aterosklerozun dinamik kompresyona maruz kalmasi
biyUk dél¢iide bilinmemektedir. Bu nedenle, daha fazla kanit elde edilene kadar PCI, cerrahi digi adaylarla
sinirlandiriimalidir.

Sonu¢

AAOCA hastalarinda, mevcut tim kanitlarin, bireysel hasta ézelliklerinin ve tercihin dikkate alinarak ortak karar verilmesi
Onerilmektedir. AAOCA hakkindaki mevcut temel bilgi bogluklari g6z énline alindiginda, hasta ve ilgili tim saghk
saglayicilan dahil olmak Gzere ortak karar alma, tedaviyi hastanin ihtiyag ve beklentilerine gére kisisellestirmek igin kritik
6neme sahiptir. Erigkin hastalarda AAOCA'nin diizeltiimesi mevcut tim yaklagimlar konusunda deneyimi olan merkezlerde
yapilmalidir. Miidahale teknigi segiminin yerel olarak mevcut segeneklerden ziyade koroner anatomiye ve hastanin klinik
durumuna goére yapilmasi énemlidir. AAOCA'll hastalarda iskemi, sabit ve dinamik darli§in farkli mekanizmalarindan veya
koroner arterin sikismasindan kaynaklanabilir. Cerrahi onarim iskeminin tim potansiyel mekanizmalarini ele almalidir ve
farkl tekniklerin bir kombinasyonu gerekli olabilir. Mimkin oldugunda anatomik onarim tercih edilmelidir. Anatomik onarimin
mUmkin olmadigi, basari olasiliginin diisik oldugu veya eslik eden koroner arter hastaligi durumlarinda koroner bypass
ameliyati disiinUlebilir. Koroner bypass ameliyati, ameliyat riski diistik, basit bir miidahaledir. Ancak AAOCA'll hastalardaki
etkinligi yeterince arastiriimamigtir ve uzun sureli greft agikhgr konusunda endiseler vardir. Koroner yarigmali akimin ortadan
kaldiriimasi ve arteriyel greftlerin kullanilmasi bu hedefe ulasmak igin 6nemli teknik degisikliklerdir. MUmkinse, dogal
koroner arterin ligasyonu, iyi greft akisinin dogrulandigi ve iskemi kanitinin olmadigi bir gecici okliizyon test stiresinden
sonra gercgeklestiriimelidir. Miyokard iskemisi kaniti olmayan asemptomatik hastalarda, ylksek riskli anatominin varligi ve
basarili anatomik onarim sansi mudahale kararini etkilemelidir. Koroner digi cerrahi uygulanan AAOCA hastalarinin
cogunda, koroner anomalinin es zamanl onarimi da distiniimelidir. Cogu durumda, birincil kalp ameliyatina AAOCA
onariminin eklenmesi ameliyat riskini artirmaz ve uzun vadeli faydalar saglayabilir. Midahale karari koroner anomalinin
tipine, risk-fayda oranina ve her hastada anatomik onarim sansina gére verilmelidir. AAOCA'nin perkitan tedavisi cerrahi
olmayan adaylarla sinirlandiriimalidir. AAOCA tedavisi endike oldugunda, su anda perkitan segenekleri destekleyen ¢ok
sinirh kanit bulunmaktadir. AAOCA'nin prevalansini, prognozunu ve dogal seyrini belirlemek, gérintileme tekniklerinin
faydasini tanimlamak ve farkli tedavilerin sonuglarini karsilastirmak icin gelecekteki aragtirmalara acilen ihtiya¢ vardir.
Mevcut kanitlar klinik karar verme siirecini bilgilendirmek agisindan biyik él¢liide yetersizdir.



