Sol Atrial Miksoma ile Birlikte Carney Sendromu
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Sol atrial miksomalar mitral ve pulmoner ven ori-
fislerini daraltarak pulmoner hipertansiyon bulgu ve
semptomlarina, embolizasyon, kist ve mikroabse for-
masyonu, senkop ve ani 6lim gibi komplikasyonlara
neden olabilirler. Kardiak mikrosomalar seyrek olarak
primer nodiiler kortikal hastaliklar, memede mik-
somatdz fibroadenomlar, testis timorleri veya ji-
gantizm ve akromegali ile seyreden hipofiz adenom-
lar1 ile birlikte bulunabilirler. Bu duruma Carney
sendromu denmektedir.

Bu yazida, Carney sendromlu bir sol atrial miksoma
olgusu sunulmakta ve literatiir gozden gegirilmektedir.
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Carney’s Syndrome in Association with Left Atrial
Myxoma

Myxoma of the left atrium may obstruct either the
mitral and pulmonary venous orifices and produce
symptoms and manifestations of pulmonary hyper-
tension. Complications include embolization, cyst and
microabscess formation, syncope and sudden death. In
rare cases, cardiac myxomas may appear in cojunction
with primary nodular adrenal cortical disease,
myxomatous mammary fibroadenomas, testicular
tumors, or pituitary adenomas with gigantism or
acromegaly. It is called Carney’s syndrome.

In this article we present a case of left atrial myxoma

with Carney’s syndrome who was treated surgically
and review the literature.

Intrakardiyak iyi huylu tiimérlerin en sik goriileni
miksomadir ve en sik yerlesim yeri sol atriumdur
(%75). Daha sonra sag atrium (%]18), sag
ventrikiil (%4) ve sol ventrikiilde (%4) de

goriilirler 2.

Kalbin bir¢ok yerinden orijin
aldiklar1 bilinmekle birlikte en sik fossa ovalis
bolgesinde goriiliirler Mitral anniiliisten, mitral
kapaktan, aortik kapaktan ve inferior vena

kavadan orijin alan olgular bildirilmistir ©-°.

Sol atrial mikrosomalar mitral veya pulmoner

ven orifislerinde obstruksiyon yaparak pulmoner

hipertansiyon semptomlarma yol agabilirler ©.

Embolizasyon, enfeksiyon, senkop ve ani 6liim
olduklar1

gibi  komplikasyonlara  neden

bilinmektedir ¥,

Miksomalarin tedavisinde cerrahi rezeksiyon, tek
(19-12) A

embolizasyon tehlikesi nedeni ile tam1 koyma

tedavi yontemidir Oliimler ve
yontemi olarak non invazif yoOntemler tercih

edilmektedir *'*'*'> Niikseden veya endokrin

hiperaktivasyonu semptomlar1 gelisen olgularda

Carney sendromu hatirlanmalidir %'7-'¥,

Olgu Sunumu

30 yasindaki kadin hasta, hastanemize epigast-
riumda agri, bulanti ve kusma yakinmalar ile
bagvurdu. Olguyu refere eden hastanede hastaya
meme biyopsisi yapildigr ve fibroadenom tanisi
kondugu &grenildi. Oykiisiinden, son 6 aydir
ilerleyen efor dispnesi, carpint1 ve ¢abuk yorulma
yakinmalarinin oldugu 6grenildi. Efor kapasitesi
class III (NYHA) olarak belirlendi.

Fizik muayenede, yilizde, Ozellikle boyunda
yogunlasan pigmente alanlar ve neviisler tesbit
edildi. Boyunda diffiiz olarak biiylimiis tiroid
palpe edildi. Apekste duyulan ve koltuk altinda
yayilim gosteren orta siddette diastolik rulman ve
karin muayenesinde klapotaj tesbit edildi. Hasta,
mide ¢ikim yolu obstriiksiyonu ile birlikte



peptik {ilser, mitral darligi, pulmoner hi-
pertansiyon ve goitre On tamilan ile yatirildi.
Yapilan laboratuvar tetkiklerinde, sedimentasyon
100 mm/saat olarak bulundu. SerumT3-T4 ve
Tiroid sintigrafisi
Elektrokardi-

yografi normal olarak degerlendirildi. Telekar-

TSH degerleri normaldi.
normal olarak degerlendirildi.
diyogramda, pulmoner vaskiilaritede hafif artis
gozlendi. Ekokardiografide sol atriumda 48x65
mm boyutlarinda, sol atrial miksoma ile uyumlu
bulgular elde edildi.

Baryumlu 6zofagus mide duodenum grafisinde,
midede hipotoni ve pasajda yavaslama tesbit
edildi. Ust karm ve pelvik ultrasonografik
incelemeler normal olarak  degerlendirildi.
Bilgisayarli abdomen tomografisinde patolojik
bulgu tesbit edilmedi. Ust gastroentestinal sistem
refluks

duodenal iilser hastaligi tanilar1 kondu.

endoskopisi ile alkalen ve kronik

Elde edilen bulgular 1s181nda, sol atrial miksoma
nedeni ile operasyona karar verildi. Kar-
diopulmoner bypass, hipotermi ve kristaloid kar-
diopleji teknikleri kullanildi. Sol atriotomi yapil-
diginda, atriotomiden disariya tagan, mitral kapak
ringine yakin, septumdan kaynaklanan ve sagda
daha fazla olmak iizere pulmoner ven orifisle-
rinde obstriiksiyona neden olan, yaklagik 5x6 cm
boyutlarinda, yumusak, diizensiz, lobiile Kkitle
tesbit edildi (Resim 1). Septum duvarinda kitle-
nin bagl oldugu yerden itibaren rezeksiyon ya-
pild1 ve olusan atrial septal defekt onarildi. Posto-

Resim 1.

peratif donemde hemodinamik veya gast-

rointestinal herhangi bir komplikasyon olmadi.

Tartisma

Miksomalar en sik goriilen primer kalp

tiimorleridir. Miksomalarin genel goriilme sikligi,
otopsi serilerinde %0.017 ile %0.028 olarak
bildirilmektedir "*'¥. Bu tiimérler %75 oraninda
sol atriumda goriliirler; en seyrek goriildiikleri

(3.4,5,6)

kalp odacigi ise sol ventrikiildiir

Cocuklarda, 6zellikle 5 yasin altinda ¢ok nadir

(4,19,20)

goriilmektedirler . Yaymnlanmig olan en

kiigiik miksoma olgusu Pasaoglu ve arkadaslari

tarafindan bildirilen bir aylik bir hastadir %

Kardiyak
inflamatuar ve otoimmiin hastalik bulgularinin

miksomali  hastalarda  goriilen
nedeni Hirano, Taga ve Yasukawa tarafindan
tiimoriin Interlokin 6 (IL-6) salgilamasi olarak
bildirilmistir 7. IL-6 ¢ok etkili bir sitokindir ve
daha ¢ok inflamatuar olaylarda ve otoimmiin
IL-6, poliklonal

immiinoglobiilinlerin sentezini uyaran bir B

hastaliklarda  goriilmektedir.

hiicresi diferansiasyon faktoriidiir, kuvvetli bir
hepatosit stimiile edici faktordiir ve ayrica akut
faz proteinlerinin salinimina neden olur. Bir
baska teori de, tiimor fragmanlarinin pargaladigi
serum proteinlerindeki degisim sonucu sistemik
veya immiin cevap olusmasi seklindedir.

Embolizasyon, kist ve mikroabse formasyonu,
senkop ve ani Oliimler bilinen komplikasyon-
lardir ©®. Miksomalarm iyi huylu tiimérler ol-
duklart bilinmekle birlikte, malignite potansi-
yelleri olduklar1 bildirilmektedir *'*?. Cogu kez
transtorasik iki boyutlu ekokardiyografi ile tam
konmakta ve kalp kateterizasyonuna gerek kal-
mamaktadir *'*'¥. Ancak, transézofageal eko-
kardiografinin iistiinliiglinii savunan bildirilerde,
miksomalarin transtorasik ekokardiografide %70

oraninda goriilemedikleri savunulmaktadir ¥

Miksomalar primer nodiiler adrenal hastaliklar,
memede miksomatdz fibroadenomlar ve testis tii-
mdrleri, jigantism ve akromegali ile seyreden hi-
pofiz adenomlan ile birlikte goriilebilirler (Car-
ney sendromu) '*'”'® Kardiak miksomalarda



cerrahi girisim, tani kondugunda yapilmalidir
©10.1L12) - Niikslerin oldugu bildirilmektedir ve
postoperatif donemde bunu tesbit ve tedavi igin
ekokardiografik incelemeler zorunludur .

Sunulan olguda yilizde ve boyunda hiperpig-
mentasyon, memede fibroadenom ve sol atrial
miksoma birlikte bulunmaktadir ve bu haliyle
Carney Sendromlu olarak tanimlanmig ve basarili
bir sekilde cerrahi tedavisi yapilmistir.
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