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Cocuklarda kardiyak tiimorler nadir olmakla birlikte son yillarda tan1 ve cerrahi tedavi
yontemlerindeki gelismeler nem kazanmalarina neden olmustur.

Bu yazida prenatal donemde fetal ekokardiyografi ile sag ventrikiilde lokazile rabdomyom 6n
tanis1t konan ve dogum sonrasi kontrole gelmeyip, postnatal donemde 2.5 aylik iken ciddi morarma
ndbetleri ile acilen servisimize yatirilan bir hasta sunulmustur.

Medikal tedaviye yanitsiz kompleks kardiyak aritmisi olan ve ventrikiiler tasikardi ataklari
geciren hastada cerrahi girisim planlandi. A¢ik kalp ameliyati ile sag ventrikiil i¢indeki tiimdriin
eksizyonu ile semptomlar diizeldi ve 24 saatlik EKG ile ventrikiiler tasikardi ataklarinin

kayboldugu goriildii. Halen takipte olan hasta, postoperatif 8 ayda asemptomatiktir.
GKD Cer. Derg. 1992;1: 202-206

Complex Arrhythima Secondary Due to Cardiac Rhabdomyoma and It’s Surgical
Treatment

Tumors of the heart are rare in children. Recently they acquired importance because of
advances in diagnostic methods and surgical treatments.

In this study the patient was diagnosed as cardiac rhabdomyoma by fetal echocardiography
dring prenatal period but not brought for controls in the early postnatal period was presented.

At two and half month old of age the patient was hospitalized because of cyanotic spell and
complex cardiac arrhythima. Medical treatment was given for attacks of ventricular tachycardia.

Surgical intervention was decided a few days later because of unresponsiveness of the patient
to medical treatment, and a tumor in the right ventricle was removed.

The patient is asemptomatic with no arrhythmia at 8 months postoperatively.
GKD Cer. Derg. 1992;1: 202-206

Cocuklarda kardiyak tiimorler nadir olmakla Rabdomyom siit ¢ocuklari ve ¢ocuklarda en sik
birlikte, son yillarda tani ve cerrahi tedavi gorilen primer kalp timdriidiir. Olgularin yaklagik

yontemlerindeki gelismeler 6nem kazanmalarmia %80’ bir yaygin altindadir. Timér genellikle multipl
neden olmugtur'>?. olup, sag ve sol ventrikiil



Sekil 1. Fetal ekokardiyografik incelemede sag vent-
rikiil iginde kitle goriilmektedir.

$ekil 3. Iki boyutlu ekokardiyografik incelemede, sol
ventrikiil iginde kitle gorillmektedir.

duvarlarmda Vé‘y-a‘ interventrikiiler seI;tumda
yerlesiktir"®.

Rabdomyom histolojik olarak glikojen iceren
vakuollii  hiicrelerden olugsmustur. Yerlesim
yerine bagli obstriiksiyon bulgulari ile beraber,
iletim sisteminin tutulmasi ile ortaya ¢ikan ¢esitli
aritmiler klinik tabloyu olusturur'~.

Olgu Sunusu

Hastamiz M.T, 2.5 aylik erkek c¢ocugu
7.12.91’de morarma nd&betleri yakinmasi ile
Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg ve
Hastaliklar1 Anabilim Dal1, Kardiyoloji servisine
yatirildi.

Oykii: Normal bir gebelik seyri sirasinda 8.
ayda yapilan fetal ekokardiyografide interventri-
kiiler septumla iliskili bir kitle imaj1 saptanarak
aileye dogumu takiben bebegin kontrolii ve
ekokardiyografinin tekrar1 onerildi (Sekil 1).

$ekil 2. Telekardiyografide kardiyomegali tesbit
edilmistir,

Ancak aile bebegi hemen  kontrole
getirmemisti. Postnatal 2.5 aylik donemde birkag
kez kisa siireli morarma ndbeti olan hasta, son
nobeti takiben ailenin klinigimize basvurmasi
iizerine kardiyoloji servisine yatirildi.

Hastanin gelisinde yapilan fizik muayenesinde
tagikardi ve aritmi saptandi. Kalp tepe atimi1 150
ile 220/dk arasinda degismekteydi. Diger sistem
bulgularinda &zellik yoktu.

Yapilan laboratuar tetkiklerinde hematolojik
ve biyokimyasal degerleri normal bulundu.

EKG de tasikardi, kisa P-R, sik aralarla

tekrarlayan  supraventrikiiler ve ventrikiiler
ekstrasistoller ve sol ventrikiill hipertrofisi
saptandi.  Telekardiyografide  kardiyomegali

mevcuttu (Sekil 2).

Ekokardiyografide sag ventrikiil kavitesi
icinde papiller adaleler diizeyinde 0.9x1 cm
capinda kitle ile beraber sag ventrikiil 6n ve arka
duvar ve sol ventrikiil arka duvarinda kalinlagma
goriildii (Sekil 3).

Rabdomyom 6n tanist alan hasta tagikardi ve
disritmi nedeni ile 0.05 mg/kg dozdan digitalize
edildi. Ancak yanit alinammasi iizerine Digoksin
48. saatte kesilerek Propafenon 2 mg/kg/giin, 4
dozda 1. V. basland1. Aritmi ve tasikardisi devam
eden hastada zaman zaman kisa siireli ventrikiiler
tagikardi ataklari olmaktaydi (Sekil 4). Monitor
takibinde iken yatisinin 3. giiniinde kalb durdu ve
hemen baslanan resiisitasyona yanit vererek
yeniden c¢alisti. Hastaligin klinik seyri ve medikal
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$ekil 4. Holter monitorizasyon ile saptanan ventrikiiler
tagikardi atag.

$ekil 6. Postoperatif donemde yapilan Holter
monitariasyon gorilmektedir.

tedaviye yanitsiz kalmasi gozoniine alinarak
hasta i¢in cerrahi girisim karari alindi.

12.1291°de kardiyopulmoner bypass ile agik
kalp ameliyat1 uygulanarak, sag ventrikiil iginde
papiler adaleler diizeyinde yer alan ve
interventrikiiler septumla iliskili kitle g¢ikarildi.
Operasyon sirasinda her iki ventrikiil arka duvari
dis yiizii de ve sag ventrikiil on yiizii dig tarafinda
yer alan, myokarda invaze plak tarzinda yiizeyel
kitlelerin var oldugu goriildii.

Alman  kitlenin  yapilan  histopatolojik
incelemesinde ,nodiiler glikojen depolanmasi®
saptand1 (Sekil 5). Genellikle interseliiler alanda

Sekil 5. Histopatolojik kesitte glikojenle dolu vakuo!
igeren siingersi goriiniim almug gizgili kas dokusu
goriilmektedir (x250).

Sekil 7. Postoperatif donemde yapilan iki boyutlu
ekokardiyografik incelemede, apikal dort bosluk ke
goriilmektedir.

iceren ¢izgili kas dokusu gorilmekteydi. PAS
boyama ile 6zellik yoktu.

Postoperatif donemde kisa silirede iyilesen
hastanin siniis ritminde oldugu ve kalp tepe atimi
100-200/dakika civarinda seyrettigi gozlendi. Bir
hafta ve 2 ay sonra yapilan Holter
monitorizasyonda nadir supraventrikiiler
ekstrasistoller disinda 6zellik yoktu (Sekil 6).
Operasyondan hemen ve 4 ay sonra yapilan
ekokardiyografik kontrollerde yeni bir tiimor
kitlesi veya residiiel obstriiksiyon bulgusu
gorililmedi (Sekil 7). Hastanin postoperatif 6 aylik
takip doneminde morarma nobetleri olmadi.
Halen takipte olan hastanin biiyiime ve geligimi
normal sinirlar i¢inde seyretmektedir. Norolojik
bir sorunu yoktur.



Tartisma

Cocuklarda kardiyak timorlerin gogunlugu
selim olup, rabdomyomlar en sik rastlanan tiptir.
Rabdomyomlarin neoplazik yapist tartismalidir.
Embryonal purkinje hiicrelerinin asir1
cogalmasindan kaynaklandig: ileri siiriilmiistiir.
Daha eski yillarda, histopatoloik olarak glikojen
depo hastaligina benzerligi, bu hastaligin bir dncii
sekli olarak kabul edilmesine neden olmus ise de
daha sonra rabdomyomda goriilen mukopolisak-
karid maddenin, histokimyasal olarak Von
Gierke’de rastlanandan farkli oldugu gosterilmis-
tir'®. ilk kez 6 % aylik bir fetusda saptandigindan
dolay1 konjenital bir lezyon olarak kabul
edilmektedir'”. Bir tiimorden ziyade bir
hemartoma olup nadiren spontan regresyon
bildirilmektedir®. Klinik bulgular tiimdriin
blyiikliigl, sayisi ve lezyonlarin lokalizasyonuna
baghdir.  Kiicilk  nodiiller = asemptomatik
olabilecegi gibi, ¢ok sayida tiimoriin miyokard
icine ilerlemesi sonucu agir kalp yetersizligi ve
6lim gorilebilir. Aritmiler sik rastlanan klinik
belirtilerdir. Nadas ve Ellisan 11 giinlik bir
bebekte tam AV blok bildirmiglerdir. Ayrica
supraventrikiiler tagikardi, bradikardi-asikardi
ataklari, muhtemelen ventrikiiler fibrilasyona
bagl ani 6liimde tanimlanmaktadir®®.

Olgumuzda da fetal ekokardiyografide kitle
saptanmig ve postnatal donemde ise klinik
bulgulart morarma nobetleri seklinde olup,
muayene ile ciddi disritmi saptanmisti. Yattigi
siirede sik tekrarlayan ventrikiiler ekstrasistoller
ve ventrikiiler tagikardi ataklar1 ve bir kez de
kardiyak arrest gozlendi.

Rabdomyomlarda ~EKG  normal veya
nonspesifik  olabilir. ~ Ventrikiiler  hipetrofi
bulgular1 ile beraber kisa P-R araligi, sag dal
blok, sol dal blok ve tam blok da bulunabilir.

Olgumuzun EKG’sinde kisa PR aralig1 (0.05
sn) ile beraber biventrikiiler hipertrofi mevcuttu.
Telekardiyografi  genellikle normal  olup,
konjestif kalp yetersizligi ile gelen hastalarda
kardiyomegali bulunur. Biiyiik rabdomyomlar ise
kalbin asimetrik genislemesine neden olur.
Olgumuzda telekardiyografide kardiyomegali
saptadik. Geliginde tasiaritmi mevcut olmakla
birlikte konjestif kalp yetersizligi bulgular1 yoktu.
Kardiotorasik index 0.57 idi. Asimetrik
genisleme goriiniimii yoktu.

Rabdomyomlarin tanisinda ekokardiyografi
en Onemli tanit aracidir. Bizim olgumuzda da
gerek intrauterin, gerek ostnatal donemde yapilan

ekokardiyografik inceleme tam igin yeterli
bulunarak, diagnostik kalp kateterizasyonuna
gerek  goriilmedi. Kardiyak rabdomyomlu
hastalarin  %50’sinde tuberoskleroz mevcuttur.
Bilindigi gibi tuberoskleroz mental retardasyon,
konviilsiyonlar ve cilt lezyonlar1 ile beyinde,
bobreklerde, pankreasta ve sebase bezlerde
multip] hamartamatéz lezyonlarla seyreden
familyal bir hastaliktir.  Rabdomyomlarla
birlikteligi, tlimoriin tedavi yaklasimlarin etkili
olabilmektedir®.

Rabdomyomlarin tedavisinde, semptomatik
hastalarda tam1 konur konmaz cerrahi girisim
onerilmektedir. 20 yil kadar 6nce rabdomyomlar
¢ok sayida olduklar1 ve ventrikiill duvarinin
derinliklerine = gomiildiiklerniden rezeksiyona
uygun goriilmezken cerrahi tekniklerin geligsmesi
ile tedavi miimkiin olmustur. Hastalarin ¢ogunda
tam eksizyon miimkiin olmamakla birlikte major
obstriikktif kismin ¢ikarilmas1 hayat kurtarict

olmaktadir®.

Literatiirde Onerildigi gibi bizde bu bebekte
fizik muayene, laboratuar bulgular1 ve klinik
seyir ile kisa siirede cerrahi girisim karari aldik.
Intraoperatif ~ endokardiyal mapping  ve
kriyoablasyon uygulamasi, teknik kosullar nedeni
ile miimkiin olamadi. Ancak sag ventrikiil
kavitesini dolduran, venrikiil septum ile iligkili
kitlenin ¢ikarilmasi ve obstriiksiyonun
giderilmesi, birlikte aritminin de dnemli Slglide
diizelmesini sagladi. Postnatal donemde goriilen
morarma ndbetlerinde  ventrikiiler tasikardi
ataklar1 ile beraber obstriiksiyonun da etkin
olabilecegini diisiinmekteyiz. Hastamizda
tuberoskleroza ait herhangi bir bulgu fizik
muayene ve laboratuar tetkikleri ile saptanmadi.
Bu da acil cerrahi girisim karar1 almamizda
kolaylastirict bir faktor oldu.

Halen takipte olan hastamizin postoperatuar
donemde yakinmasiz olmasi ve yasina uygun
olarak gelismesini siirdiirebilmesi ylizgiildiiriicii
oldu. Sopntan regresyon olasilig1 agisindan da 6
ay ile ekokardiyografik tetkikleri tekrarlanacaktir.
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