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OLGU

Ailesel hiperkolesterolemi ile birlikte diffiiz asendan aorta ve sol ana koroner arter tutulumu:
Olgu Sunumu
Diffuse involvement of ascending aorta and left main coronary artery
with familial hypercholesterolemia: Case Report

Eyiip Biiyiikkaya!, Sule Biiyiikkaya?, Esra Karakas®, Bilge Biilbiil Sen*, Mehmet Fatih Karakas'

'Mustafa Kemal Universitesi, Tayfur Ata Sékmen T1p Fakiiltesi, Kardiyoloji AD, Hatay, Tiirkiye.
*Mustafa Kemal Universitesi, Tayfur Ata Sokmen T1p Fakiiltesi, Endokrinoloji ve Metabolizma BD, Hatay, Tiirkiye.

’Mustafa Kemal Universitesi, Tayfur Ata Sékmen Tip Fakiiltesi, Dermatoloji AD, Hatay, Tiirkiye.

4Antakya Devlet Hastanesi, Kardiyoloji Klinigi, Hatay, Tiirkiye.

4

Ozet

Ailesel hiperkolesterolemi (AH) ailesel gecis gosteren, LDL-
kolesterol metabolizmasindaki bozukluk sonucu plazma
LDL diizeyinde artisa neden olan genetik bir hastaliktir.
Yiiksek serum lipid diizeyi ve LDL-kolesteroliin dolasimdan
temizlenememesi nedeniyle hizli ateroskleroz gelisimi vardir.
Bu da erken yasta koroner arter hastaligi ve aterosklerotik
aort olusumuna neden olur. Aort kokiindeki ateromatoz
degisiklikler koroner osteal lezyonlara ve aort i¢ duvarinda
diizensizliklere yol agmaktadir. Biz de koroner osteal lezyonla
birlikte asendan aorta da yaygin tutulumu olan AH’li bir
vakay1 sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Ailesel hiperkolesterolemi, sol ana
koroner arter

Abstract

Familial hypercholesterolemia (FH) is an inherited genetic
disorder leading to increased plasma LDL levels due to
defects
occurs early due to the high serum lipid levels and inability

in LDL-cholesterol metabolism. Atherosclerosis

to eliminate LDL-cholesterol from circulation. This results
in coronary artery disease and atherosclerotic aorta at early
age. Atheromatous alterations in aortic root lead to coronary
osteal lesions and irregularities in the inner aortic wall. We
present an FH case with extensive involvement of ascending
aorta with coronary ostial lesion.

Keywords: Familial hypercholesterolemia, left main

coronary artery
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Giris

Ailesel hiperkolesterolemi (AH), LDL reseptor genlerindeki
defekt sonucu LDL-kolesteroliin (LDL-K) hiicre igine
aliniminin azalmas: ve lipoproteinlerin plazmadan yeterli
diizeyde temizlenememesi sonucu ortaya ¢ikan sistemik bir
hastaliktir. Otozomal dominant gegisli olup homozigot ve
heterozigot fenotipleri bulunmaktadir. Tani, plazma LDL-K
diizeyinin yiiksek olmasi, erken yasta koroner arter hastalig
oykiisi veya aile oykiisii olmasi ve ksantomlarin varligina
dayanir (1).

LDL-K'nin uzun
plaklarinin olugmasina neden olmaktadir. AH ‘de yaygin

stire dolasimda bulunmasi aterom

vaskiiler tutulum s6z konusu olup aort koki, koroner ostium,
koroner arterler ve aort kapaginda aterom plaklar1 gézlene

bilir (2). Bizim olgumuzda, AH’de goriilen vaskiiler
tutulumun tipik bir 6rnegini olusturmaktaydi. Literatiire
katki amagl yayinlamay1 uygun gordiik.

Olgu Sunumu

47 yasinda bayan hasta, yaklasik on yildir endokrinoloji
boliimiinde AH tanisi ile takip ve tedavi goriiyormus. Son
bir aydir eforla olan gogiis agrisi nedeniyle tarafimizdan
degerlendirildi. Fizik muayenesinde alt ve iist extremite
extansor yiizeylerde yaygin ksantomlari mevcuttu. Aort
odaginda 2/6 sistolik ejeksiyon iifiiriimii disinda patolojik
bulgu saptanmadi. Hastanin viicut kitle indeksi 24 kg/m2

olarak hesaplandi. Elektrokardiyografide V5-V6 derivasyon
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larinda ST ¢okmesi ve V1-V6 da T negatifligi vard: (Resim 1).

Resim 1: Elektrokardiyografide V5-V6’da ST ¢okmesi ve V1-V6
da T negatifligi mevcut.

Total kolesterol 421 mg/dl, LDL-Kol 310 mg/dl ve Trigliserit
diizeyi 157 mg/dl 6l¢tldii. Ekokardiyografide kardiyak boyut
ve kasilimlar normal olup aort kapaginda hafif kalsifik
kalinlagmalar saptandi. Hastanin risk grubunda bulunmas:
ve anginal sikayetleri olmasi nedeniyle koroner angiyografi
planlandi. Selektif sol koroner enjeksiyonunda sol ana
koroner ostiumunda %90 darlik, ostiumunda %90 darlik,
sirkumfleks arter obtus margin dali sonrast %100 tikal,
obtus margin ostiumunda %80 darlik, sol anterior desending
arterde yaygin aterom plaklar1 mevcuttu. Sag koroner arterde
yaygin plaklar vardi (Resim 2).

Resim 2: Koroner an-
jiyografi goriintiisii. Sol
ana koroner ostiumunda
%90 darlik, sirkumfieks
| arter obtus margin dali
sonrast %100 tikali, ob-
tus margin ostiumunda
%80 darlik, sol anterior
desending arterde yaygin
aterom plaklart mevcut.
Sag koroner arterde yay-
gin plaklar gézlenmektedir.

Sirkumfleks arter S

Hastanin aortografisinde aort kokiinden baslayip arkus
aortaya uzanan koroner ostiumlarini etkileyen yaygin
aterom plaklar1 gozlendi (Resim 3). Koroner by-pas cerrahisi
onerilen hasta operasyon i¢in kalp-damar cerrahisi klinigine
devir edildi. Hiperlipidemi tedavisi i¢in endokrinoloji
boliimiinde devam eden 40 mg rosuvastatin- 10 mg ezetimib
tedavisine kolestiramin eklendi.

Resim 3: Aortografide aort kokiinden baslayip arkus aortaya uzanan
ve koroner ostiumlari tutan yaygin aterom plaklari goriillmektedir.
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Tartisma

AH erken yasta ateroskleroza neden olan genetik gegisli
bir hastaliktir. Heterozigot AH goriilme siklig1 1/500 olup
homozigot AH tipine gore daha sik goriilmektedir. Serum
LDL-K seviyesi normal bireylere goére yaklagik iki kat
artmistir (1). Serum total kolesterol ve LDL-K diizeyinin
agir1 yliksek olmasina karsin trigliserid diizeyleri normal
seviyededir. Heterozigot AH tanisi ksantomlarin varlig,
erken koroner arter hastaligi oykiisii ve plazma LDL-K
yiiksekligi ile tespit edilir. Aterosklerotik siirecin erken
yasta klinik bulgu vermesinin altta yatan temel sebebi LDL-
K’nin plazma seviyesinin uzun siire yiiksek kalmasidir.
Artmis LDL-K’nin uzun siire dolasgimda bulunmasi oksidatif
modifikasyona neden olmaktadir. Okside olmus LDL,
endotel hasarina ve kronik inflamasyona neden olarak
aterosklerotik plaklarin gelismesine yol acar (3). AH‘de
ateromatoz plaklar genellikle abdominal aortada gortilmekle
Aort kokii,
koroner ostium ve aort kapaklarinda da aterom plaklar:
gozlenebilir (4). Aort kokiindeki aterosklerotik degisiklikler
koroner osteal lezyonlara ve aort i¢ duvarinda diizensizliklere

birlikte ¢ikan aort tutulumu da mevcuttur.

yol agmaktadir. Olgumuzda ekokardiyografide aort
kapaginda hafif kalsifik alanlar gozlendi. Aort kapagina
ait yetmezlik ve darlik gozlenmedi. Anjiyografide asendan
aortadan arcus aortaya kadar yaygin kalsifikasyon ve sol
ana koroner ostiumunu tutan ateromatdz degisiklikler tespit
edildi. Vaskiiler yatak disinda tendonlar tizerinde kolesterol
birikimine bagli ksantomlar gozlenmektedir. Tendonlarin
ekstansor yizlerinde yerlesen ksantomlar histopatolojik
olarak aterom plaklarini taklit ederler. Tendon ksantomlar:
genellikle patella tendonu ve asil tendonunu tutar (5).
AH’de tedavinin amaci lipid diizeyini diisiirmek ve endotel

disfonksiyonunu énlemektir.

Sigaranin birakilmasi, uygun diyet, egzersiz tedavinin
temelidir. Heterozigot AH’de LDL reseptor varlig1 nedeniyle
statinler ile kolesterol seviyeleri diisiiriilebilmektedir. lagla
tedaviye erken yasta baslamak 6nemlidir. Statin tedavisiyle,
LDL-K’ye ek olarak diger lipit parametrelerininde azaldig:
gosterilmistir. Etkili statin, tolere edilen yiiksek doza
¢ikilmalidir. Statin ile kombinasyon tedavilerinin, tek basina
statine gore daha etkin oldugu gosterilmistir. Statinler,
kolesterol emilim inhibitori, safra asidi baglayan regineler
ve nikotinik asitle kombine edilebilir (6).

Klinik olarak ksantom ve ksantolezmalarin goriilmesi
koroner iskemi bulgular1 olmasa bile AH de koroner arter
hastaliginin (KAH) kuvvetli bir isareti olabilmektedir.
Ozellikle medikal tedaviyle lipit diizeyleri énemli oranda
diigtiriilemeyen olgular en riskli grubu olusturlar. Bu
hastalar, kardiyovaskiiler hastaliklar acisindan diizenli
olarak izlenmeli ve KAH’ni diisiindiiren belirti veya
bulgu varliginda, goriintileme ydntemleriyle (Bilgisayarli
tomografik veya koroner anjiyografi vb) koroner anatomi
degerlendirilmelidir.



Kaynaklar:

1. Harada-Shiba M, Arai H, Oikawa S, et al. Guidelines for the
management of familial hypercholesterolemia. J Atheroscler
Thromb. 2012; 19(12): 1043-1060.

2. Kawaguchi A, Miyatake K, Yutani C, Beppu S, Tsushima
M, Yamamura T, Yamamoto A. Characteristic cardiovascular
manifestation in homozygous and heterozygous familial
hypercholesterolemia. Am Heart J. 1999; 137(3): 410-418.

3. Jehlicka P, Stozicky F, Mayer O,
dimethylarginine and the effect of folate substitution in

et al. Asymmetric

children with familial hypercholesterolemia and diabetes
mellitus type 1. Physiol Res. 2009; 58(2): 179-184.

124

4. AlrasadiK, AlwailiK, Awan Z, Valenti D, Couture P, Genest
J. Aortic calcifications in familial hypercholesterolemia:
potential role of the low-density lipoprotein receptor gene.
Am Heart J. 2009; 157(1): 170-176.

5. Pietroleonardo L, Ruzicka T. Skin manifestations in familial
heterozygous hypercholesterolemia. Acta Dermatovenerol
Alp Panonica Adriat. 2009; 18(4): 183-187.

6. Yuan G, Wang J, Hegele RA. Heterozygous familial
hypercholesterolemia: an underrecognized cause of early
cardiovascular disease. CMAJ. 2006; 174(8): 1124-1129.



