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Olgu

Fetal ve postnatal donemde rabdomiyom ve aritmi birlikteligi

olan iki olgu

Two cases with rhabdomyomas and arrhythmias in fetal and postnatal period
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0z

Rabdomiyom ¢ocukluk ¢aginda goriilen en sik primer kardiyak tiimordiir. Genellikle
iyi huyludur. Kardiyak ileti sistemini etkiler ve aritmilere neden olabilir. Fetal ve

postnatal yasamda seyrek olarak biiyiik kitlelere bagh hemodinamik etkileri goriile-
bilmektedir. Burada 23 gestasyonel haftalik fetusta ve 2 aylik bebekte supraventrikii-

ler tagikardi ile birlikte olan rabdomiyom olgularim sunduk.
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Rhabdomyoma is the most frequently seen primary cardiac tumor in childhood. It is Antalya’da gerceklestirilen 15. Ulusal Pediatrik

usually benign. It affects the cardiac conduction system and may cause arrhythmia.
In fetal and postnatal life, hemodynamic effects are rarely seen due to large masses.
We present cases of rhabdomyoma associated with supraventricular tachycardia in a

23-gestational week-fetus and 2-month old infant.
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GIRIS

Primer kardiyak tiimérler cocuk yas grubunda
oldukca nadir goriilmektedir. En sik goriilen tipi
rabdomiyomdur. Kalbin herhangi bir yerinde gorii-
lebilmekle birlikte, siklikla sol ventrikiil ve septuma
yakin bolgelerde yerlesimlidir. Klinik, kitlenin yeri-
ne ve boyutuna gore degisir. Fetal ve postnatal
yasamda seyrek olarak biiyiik kitlelere bagli hemo-
dinamik obstriiksiyon ve buna bagli kardiyak yet-
mezlik, fetal hidrops ve bradi-tasiaritmiler gelisebi-
lir. Burada rabdomyomun supraventrikiiler tagikardi
(SVT) ile birlikte goriildiigii 23 gestasyonel haftalik
fetus ve 2 aylik erkek olgunun yer aldig1 iki olgu
sunulmustur.

OLGU 1

Otuz iki yasinda primigravid olan hasta, 23.
gebelik haftasinda obstetrik takiplerinde intrakardi-

Kardiyoloji ve Kalp Cerrahisi Kongresi’nde pos-
ter olarak tarafimizdan sunulmugstur.
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ak kitle goriilmesi lizerine tarafimiza yonlendirildi.
Fetal ekokardiyografik incelemede sol ventrikiil
kavitesinin biiylik kismin1 dolduran, sol ventrikiil
cikim yolunda (LVOT) ve mitral kapakta obstruksi-
yona neden olan 21x19x18 mm ¢apinda hiperekojen
kitle saptandi (Resim 1). Rabdomiyom olarak deger-
lendirildi. Inceleme sirasinda 10-15 saniye siireli
kendiliginden sonlanan sik yinelemeli SVT ataklari
izlendi. Atak aninda fetal kalp hiz1 273/dk. idi
(Resim 2). Maternal digitalizasyon Onerildi.
Takiplerinin diizenli olmadig1 gebe 32. gestasyonel
haftada yine poliklinigimize bagvurdu. Fetal goriin-
tilemede intrakardiyak kitlenin 38x35x30 mm
boyutlarina kadar biiyiidiigii goriildii. LVOT da
ciddi obstriiksiyona neden olmustu. Perikardiyal
efiizyon mevcuttu. Inceleme sirasinda SVT atagi
izlenmedi. Oykiisiinden 23. gebelik haftasinda 6ne-
rilen digoksin tedavisini kullanmadigi o6grenildi.
Gebenin klinik takibi devam etmektedir.
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Resim 2. Fetal ekokardiyografik pulse wave doppler incele-
mede diizenli 1:1 atrioventrikiiler ileti goriildii. Fetal kalp
hizi 273/dak.
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OLGU 2

Iki aylik erkek hasta kalp hizinda artis ve huzur-
suzluk yakimmasi ile acil poliklinigimize getirildi.
Fizik muayenesinde; kalp hizi 240/dk., DSS 35/dk.,
TA 80/60 mmHg idi. Sistem bulgulari dogaldi.
Elektrokardiyografide dar QRS’li SVT atag1 izlendi.
Hastaya 0,1 mg/kg/doz adenozin yapildi, normal
siniis ritminin elde edilememesi lizerine ikinci kez
0,2 mg/kg/doz adenozin uygulandi. Ritim normal
siniis ritmine dondii. Oral propranolol 3 mg/kg/g bas-
landi. Ekokardiyografik incelemede sol ventrikiil
icinde 9,5x5x6 mm ve 6x4,5x5 mm caplarinda iki
adet hiperekojen kitleler saptandi (Resim 3). Diizgiin
siirli kitleler rabdomiyom olarak degerlendirildi.
Hastanin genel durumu stabil seyretti, 24 saatlik ritm

Resim 3. Transtorasik ekokardiyografik incelemede sol ventrikiil icinde 9,5x5x6 mm ve 6x4,5x5 mm caplarinda iki adet hipere-
kojen, diizgiin simirh kitleler ve dar QRS supraventrikiiler tasikardi atag: izlendi.
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holter monitorizasyonu normaldi. Oral propranolol
tedavisi ile klinik takibe alindi. Uger aylik araliklarla
yapilan ritim holter monitdrizasyonu normaldi, yillik
izleminde SVT atagi olmadi, beta bloker tedavisi
kesildi. Olgunun eslik edebilecek tuberoskleroz aci-
sindan norolojik muayene ve aralikli kraniyal magne-
tik rezonans (MR) ile cocuk nérolojiden takibi devam
etmektedir.

TARTISMA

Fetal kardiyak tiimorler siklikla primer tiimorler-
dir ve yaklagik 1/10.000 siklikta goriiliir 2. Biiyiik
cogunlugu benigndir. Histolojik tipleri arasinda en
stk rabdomiyoma rastlanir, ardindan teratom ve
hemanjiom gelir ®. Rabdomiyom uniform dansitede-
dir ve myokardiyal dokudan daha yiiksek ekojeniteye
sahiptir ®. Rabdomiyom tuberskleroza ya da beyin,
bobrek, karaciger gibi diger organ bozukluklarina
eslik edebilir. Smirli sayida olguyla yapilmig bir
calismada, rabdomiyomun dogumdan yillar sonra
tedavisiz kayboldugu saptanmistir ©. Giiniimiizde
kardiyak rabdomiyom, tipki hamartom gibi olduk¢a
bening seyrinden Otiirli, gercek bir tiimor olarak
kabul edilmemektedir. Fetal kalpte ileti sistemini
olumsuz etkileyebilir. Ekstrasistoller, supraventrikii-
ler tagikardiler daha az siklikta da PR uzamasi, non
spesifik ST degisiklikleri, Wolf-Parkinson-White
sendromu veya aberan atriyoventrikiiler iletiye neden
olabilmektedir. Wacker-Gussmann ve ark.’nimn © 10
olguluk intrakardiyak rabdomiyomlu fetusun kalp
hizlar iizerine yaptiklar elektrofizyolojik ¢aligmada,
asemptomatik hastalarda da iletim defektleri oldugu
saptanmig. Olgularimiza baktigimizda, 23. gestasyo-
nel haftada intrakardiyak kitle nedeniyle poliklinigi-
mize yoOnlendirilen gebeye, fetal ekokardiyografik
inceleme sirasinda sik yineleyen SVT ataklarinin fark
edilmesi iizerine maternal digoksin tedavisi Oneril-
misti. Ancak hastayr 32. gestasyonel haftada yine
degerlendirdigimizde, inceleme sirasinda SVT atagi
olmadigimi gordiik. Hasta onerilen digoksin tedavisi-
ni kullanmamusti. Ote yandan 2 aylik erkek olgumuz
ise bize SVT atagiyla bagvurmus ve ekokardiyografik
incelemesinde intrakardiyak kitlesi saptanmisti. Hasta
oral propranolol tedavisi ile taburcu edildi ve yinele-

yen SVT atagi izlenmedi. Bu durumuyla her iki olgu-
muzda da intrakardiyak Kkitleler literatiirii destekler
nitelikte iletim sorunlarina neden olmusgtu.

Kalpte saptanan kiiciik ¢apli lezyonlarin yalnizca
yakin takibi yeterliyken, diger organ ve sistemlerin
ozellikle santral sinir sisteminin ayrintili degerlendi-
rilmesi gereklidir. Qmn ve ark. @ toplam 8 olguluk
intrakardiyak rabdomiyomlu fetuslar1 retrospektif
olarak taramiglar ve 2’sinde kitle yalnizca sol ventri-
kiil kavitesinde, geri kalan 6’sinda ise hem sag hem
sol ventrikiilli icerisindeymis. Birinde kitle takiple-
rinde giderek biiylimiis ve multipl odaklara yayilmis.
Yalnizca bir hasta gebeligini devam ettirirken, bu
olguda ilerleyen donemlerde SVT gelismis ancak
tedavisiz kaybolmus. Postnatal takiplerinde kardiyak
hemodinamik sorun yasanmamuis. Pipitone ve ark.’nin
® 9 olguluk caligmalarinda, 1 olguda tek rabdomi-
yom, 8 olguda ise birden fazla rabdomiyom saptan-
mis. Hicbir olguda fetal donemde tuberoskleroz sap-
tanmazken, 7 olguda postnatal tuberoskleroz gelistigi
goriilmiis. Bir fetiis hidropstan ex olurken, 4 olguda
postnatal aritmi izlenmis. Kirk yedi aylik takiplerin-
de, toplam 7 olguda total ya da parsiyel regresyon
goriilmiis. Kelekci ve ark.’nin @ sunduklari intrakar-
diyak rabdomiyomlu bir olguda, fetal donemde ek
anomali saptanmazken, postanatal kraniyal MR
goriintiilemede periventrikiiler subependimal multipl
hamartomlar saptanmis. Bizim fetal olgumuzdaki
intrakardiyak rabdomiyom sol ventrikiil ¢ikim yolun-
da obstriiksiyona neden olmustu. Ilerleyen gebelik
haftalarinda kitle giderek biiyiidii ve 32. Gestasyonel
haftada degerlendirdigimizde perikardiyal efilizyonun
eslik ettigini gordiik. Fetal hidrops gelismeye basla-
mistt. Diger yandan 2 aylik olgumuzda ise sol ventri-
kiil kavitesi i¢inde iki ayr1 kitle vardi ancak herhangi
bir obstriiksiyona neden olmamuslardi. izlemde kitle-
lerin boyutlarinda herhangi bir degisiklik olmadi. Her
iki olgunun da ek organ patolojileri yoktu ancak
yakin takipleri devam etmektedir.

Sonug olarak, fetal donemde ve ¢ocuklarda hipe-
rekojen, diizgiin sinirl, ¢oklu kardiyak Kkitlelerin
ayirict tanisinda rabdomiyom ilk sirada yer almalidir.
Kitleye ait olas1 kardiyak obstriiksiyon bulgular1 ve
aritmi gelisimi a¢isindan hastalar seri ekokardiyogra-
fi, elektrokardiyografi ve ritm holter ile izlenmelidir.
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Diger klinik bulgularin gelisiminin genis bir zaman
dilimine yayilabilmesinden o6tiirii, bu hastalarin tiibe-
rosklerozis ve beyin, bobrek, karaciger organ patolo-
jileri yoniinden de dikkatli takibi gereklidir.
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