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Prenatal donemde tani konmus sol ventrikal ¢ikis yolunu tikayan
intrakardiyak rabdomiyomlu bir yenidogan olgusu

A prenatally diagnosed newborn with an infracardiac rhabdomyoma obstfructing the
left ventricular outflow fract
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Kalbin primer tumorleri cocukluk ¢aginda nadir gorii-
lur. En sik goriileni selim karakterli olan ve genellikle
spontan olarak gerileyen rabdomiyomlardir. Bununla
birlikte kalic1 ritim sorunlari, miyokardiyal fonksiyon
bozuklugu ve ventrikul giris veya ¢ikis darliklarina
neden olan rabdomiyomlar cerrahi olarak cikarilma-
lidir. Bu makalede tanisi prenatal donemde konmus,
sol ventrikull ¢ikig yolunda ciddi derecede tikaniklik
yaratan rabdomiyomlu bir yenidogan olgusu sunuldu.
Ayrica sag ventrikil i¢cinde de iki adet kucuk kitle izlen-
di. Birden fazla olmasi ve ekokardiyografik gorunumi
ile intrakardiyak olan bu kitleler rabdomiyom olarak
dugsunuldu. Postnatal birinci giinde sol ventrikiiler kitle
aortik yoldan ¢ikarildi. Klinik takip sirasinda sag vent-
rikul kitlelerinde gerileme goruldi.

Anahtar sozciikler: Sol ventrikul ¢ikis yolu tikanikligi; prenatal
tant; rabdomiyom.

Kardiyak rabdomiyom c¢ocukluk caginda en sik
goriilen kalp tumorudur. Yenidogan doneminde yak-
lagik insidans1 %0.02-0.08°dir. Rabdomiyom patolojik
olarak duz kas huicresi hamartomudur ve selim karak-
terli bir kalp tumorudur. Olgularin yaridan fazlasi
tuberoskleroz kompleksinin bir pargasidir.!?! Prenatal
veya postnatal donemde yapilan ekokardiyografilerde
tek veya daha siklikla multipl olarak ventrikil veya
nadiren atriyum icine gomuli hiperekojen noduller
olarak gorulur.™

Rabdomiyom tanist konulduktan sonra buyuk bir
kism1 sayisal ve kitlesel olarak kuiciilmeye egilimlidir.
Buyuik kismi klinik bulgu vermez. Ancak yerlesim yeri-

Primary tumors of the heart are rarely seen in childhood.
Rhabdomyoma, which has a benign course and usually
resolves spontaneously, constitutes the majority. However,
rhabdomyomas which cause permanent rhythm problems,
myocardial dysfunction, and ventricular inflow or outflow
obstruction, should be removed surgically. In this article,
we report the case of a newborn who was prenatally
diagnosed with rhabdomyoma associated with severe left
ventricular outflow obstruction. There were two small
masses in the right ventricle as well. These masses were
considered to be rhabdomyomas since they were multiple
and appeared to be intracardiac with echocardiography.
The left ventricular mass was removed through the aorta
on the first postnatal day. The right ventricular masses
were observed to regress during the clinical follow-up.
Key words: Left ventricular outflow tract obstruction; prenatal
diagnosis; rhabdomyoma.

ne ve boyutuna bagli olarak bulyuk damar ve atriyovent-
rikiller kapak tikanikligi, miyokard fonksiyon bozuklu-
gu, ritim bozukluklar1 (supraventrikiler ve ventrikuler
tasikardi, atriyoventrikiller blok) gibi klinik tablolara
neden olabilirler. Tumorun gerilemesi ile bu klinik tab-
lolarin geriye donuisit miimkiinduir. Tedavide konservatif
yaklagimlar onerilmektedir. Eger hemodinamik bozuk-
luk yapan bir kapak tikaniklig1 ya da kalic1 ritim bozuk-
lugu varsa cerrahi olarak c¢ikarilmalari gereklidir.™"

Biz bu makalede fetal hayatta tanis1 konulan, dog-
duktan sonra tarafimizca degerlendirmeye alinip teda-
visi yapilan ve sol ventrikill ¢ikis yolu kapanmig bir
rabdomiyomlu yenidogan olgusunu sunduk.
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OLGU SUNUMU

Bagka bir saglik merkezinde intrauterin hayatin 31.
haftasinda fetal ekokardiyografi ile sol ventrikiilinde
kitle tespit edilmis ve doguma kadar izlenmis olan
erkek olgu postnatal 1. giiniinde hastanemize sevk
edildi. Fizik muayenesinde genel durumu iyi idi ve
hafif tagipneik saptandi. Organomeagali bulunmadi.
Kardiyovaskiller oskultasyonda kalp hafif tagikardik
(155/dk) idi, kalp sesleri normal idi, ek ses tifuriim duyul-
madi. Telekardiyografisi normal idi, elektrokardiyogra-
fisinde ise siniis ritmi izlendi. Ekokardiyografisinde sol
ventrikill ¢ikig yolu uizerinde, aort akimini tama yakin
obstritksiyona ugratan 9x10 mm boyutlarinda, miyokard
dokusundan daha hiperekojen duzgiin smnirli lezyon
izlendi (Sekil 1a), belirgin Doppler gradyenti alinmadi.
Ayrica sag ventrikill icinde korda tendinealar tizerinde
ekojenite artig1 ve kalinlagmalar goruildu (Sekil 1 b). Her
iki ventrikiilde goriilen bu multipl lezyonlar dncelikle
rabdomiyom olarak degerlendirildi. Sol ventrikul ¢ikis
yolu obstritkksiyonu nedeniyle acil ameliyata alindi.
Median sternotomi sonrasi sol ventrikiill septal duva-
rindan koken alan jelatindz kivamdaki kitle, sap ve
taban1 tamamiyla rezeke edilerek ¢ikarildi (Sekil 2a-c).
Ameliyat sonrast donemde sorun goriilmedi. Kitlenin
patolojik incelemelerinde rabdomiyom tanisi teyit edil-
di. Duzenli araliklarla klinik ve ekokardiyografik ola-
rak kontrole alinan hasta ameliyat sonrast 8. ayinda
rekiirens olmaksizin sorunsuz takip edilmektedir.

TARTISMA

Cocukluk ¢aginda gorulen kardiyak tumorler %90’1n
uzerinde selim karakterlidir. Bu tumbdrler arasinda en
stk goruilen rabdomiyomlar iyi huylu ozellikleri nede-
niyle genellikle klinik olarak izlenmelidir. Ancak

olgumuzda oldugu gibi obstruksiyon yapan olgularda
cerrahi girisim endikasyonu vardir.® Bizim olgumu-
zun ilk degerlendirmesinde hafif tagikardi ve tasipne
disinda klinik bulgu saptanmadi ayrica kardiyak oskul-
tasyonda ufurim duyulmadi. Verhaaren ve ark.nin®
yaptiklar1 sol ventrikil ¢ikis yolu tikanikligi yapan
rabdomiyomlu olgularin meta analizinde, olgularin
buyuk ¢cogunlugunda (%63) semptom olmadigi, sade-
ce %10’unda ufurum saptanabildigi ve tum olgularin
izole ekokardiyografik bulgular1 oldugu bildirilmigtir.
Bizim olgumuzda ekokardiyografi ve cerrahi esnasinda
sol ventrikul ¢ikis yolunun tama yakin sekilde tikali
oldugu izlendi. Oyle ki ekokardiyografide aorta ait ileri
Doppler akim paternini net olarak izlemek mumkin
olmadi. Ufurum duyulmamasi ve Doppler akiminin
yeterli alinamamis olmasi tikanmanin ciddiyeti ile
alakalidir. Rabdomiyomlarin tanisinin ekokardiyografi
ile konulmasi kolaydir. Ancak diger tumorler ile kari-
sabilir. Multipl olusu, miyokard dokusundan daha hipe-
rekojen goriinmesi rabdomiyom oldugunu dusundur-
mekle birlikte fibroma, teratoma gibi cocukluk ¢aginda
goritllen diger intrakardiyak tumorlerden ayirim igin
bilgisayarli tomografi, manyetik rezonans goruintilleme
gibi diger tan1 yontemlerine bagvurmak gerekebilir.!®
Olgumuzda her iki ventrikillde de lezyon saptanmig
olmasi, miyokarddan daha hiperekojen goriilmesi nede-
ni ile oncelikli olarak rabdomiyom dusunuldii ancak
tan1 ameliyat sonras1 patolojik degerlendirme ile kesin-
lestirilebildi. Sag ventrikul igindeki kitlelerin kuiguk
boyutlu olusu, atriyoventrikiiler ve semiliiner kapaklara
etkilerinin olmayis1 nedeniyle cerrahi olarak ¢ikarilma-
di. Olgunun ameliyat sonrasi 8. ay kontrolinde bu kitle-
lerin kuculdugi goriildu. Izlemlerinde ritim bozuklugu
saptanmadi.

Sekil 1. (a) Transtorasik ekokardiyografide, apikal dort bosluk kesitinde kitlenin sol ventrikil ¢ikis yolu iizerindeki gorinumi. (b)
Transtorasik ekokardiyografide parasternal uzun eksen kesitinde sol ventrikil ¢ikis yolu iizerinde kitlenin gorinimu. Sag ventrikil
icinde ikinci bir hiperekojen kitle goriinimii dikkat ¢ekiyor. Ao: Aort; RV: Sag ventrikiil.
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Sekll 2.(a) K1tlen1n cerrahi olarak ¢ikarilmasi sirasinda sol vent-
rikul ¢ikis yolu tizerindeki gortnumit. (b) Kitlenin ¢ikarildiktan
sonra sol ventrikul ¢ikis yolunun ag¢ildigi goruluyor. (c) Kitlenin
makroskopik gorinimil.

Literatuirde rabdomiyomlarin buyuk bolumiu-
nun tuberosklerozla iligkili oldugu belirtilmistir.[”!
Olgumuzda tuberoskleroza yonelik yapilan fizik mua-
yene (deri bulgular1 gibi), norolojik degerlendirme ve
santral sinir sistemi goruintiileme (beyin MR) yontemle-
rinde tuberoskleroz tanisin1 distindiirecek herhangi bir
bulgu izlenmedi.
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Olgumuzda tani fetal hayatta iken konuldu ve dogu-
ma kadar izleme alindi. Bader ve ark.nin’® yaptiklari
bir arastirmada fetal hayatta saptanan rabdomiyomla-
rin %22’sinde ciddi sol ventrikul ¢ikis yolu obstruk-
siyonu saptanmig ve olgular postnatal donemde acil
ameliyata alinmiglardir. Bu acidan seri fetal ekokar-
diyografi degerlendirmesi yaparak rabdomiyomlarin
klinik seyirleri iyi degerlendirilmeli ve olgular aritmi,
miyokard disfonksiyonu a¢isindan takibe alinmalidir.”!
Bircogu fetal hayatta uctincu trimestere kadar gerilese
de nadiren progresyon gosteren olgular oldugu unutul-
mamalidir.

Sonug olarak, rabdomiyom kalbin en sik goriilen
selim tumorudur. Fetal hayattan baglayarak ekokardi-
yografi ile tanilarin1 koymak mumkiindur. Bu makalede
yenidoganda ciddi sol ventrikul ¢ikis yolu obstriiksiyo-
nuna neden olan bir rabdomiyom olgusunun prenatal
donemden baglayan klinik gidisi sunuldu. Olgumuzda
oldugu gibi kapak tikaniklig1 yapan rabdomiyomlar
cerrahi olarak cikarilmahdir. Olgumuzdaki gibi sag
ventrikul icindeki kuiguik boyutlu, herhangi bir tikanikli-
ga ve ritim bozukluguna neden olmayan rabdomiyomlar
ise klinik olarak izlenebilir.
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