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Kardiyak Rabdomyom (Olgu Sunumu)

Dr
Dr
Dr
Dr

. Oguz AYDIN!, Dr. Levent YILDIZ!, Dr. Dilek YILMAZ]!,

. Mehmet KEFELI!, Dr. Harun EROL!, Dr. Canan YUKSEL!,
. Sancar BARIS!, Dr. Filiz KARAGOZ!, Dr. Nursen BELETZ,
. Stikrit KUCUKODUK?2, Dr. Bedri KANDEMIR!

Ondokuz Mayis Universitesi, Tip Fakiiltesi, Patoloji! ve Cocuk Saghgt ve Hastaluklari?
Anabilim Dallari, SAMSUN

v

Kardiyak rabdomyomlar ani 61timti de kapsayan cesitli semptomlarla hayatin erken asama-
sinda ortaya ¢ikan timoérlerdir. Primer kardiyak ttimérler nadir olmasma ragmen rabdom-
yomlar infant ve cocukluk caginda sik gortilen ttimorlerdir. Dogum sonrasi mediastinal kit-
le tespit edildikten kisa bir stire sonra exitus olan yeni dogan dénemindeki kiz bebegi sunu-
yor ve klinik ve histopatolojik 6zelliklerini literattir 1s181nda tartisiyoruz.

Anahtar kelimeler: Rabdomyom, kardiyak, ani 6lim

Cardiac Rhabdomyoma (Case Report)

Cardiac rhabdomyomas usually present early in life with a variety of symptoms including
sudden death. Although primary cardiac tumors are rare, rhabdomyomas are seen most fre-
quently in infancy and childhood. We present a female infant, who was dead in a short time
after the discovery of a mediastinally mass and discuss its clinical and histopathological
characteristics in the light of literature.
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GIRIS

Primer kardiyak timorler tiim yas grupla-
rinda oldukca nadirdir (20,002 - %0,3)). In-
fant ve cocuklarda kardiyak timor sikligi
11.000’den fazla postmortem inceleme sonucu
%0,027 olarak bildirilmistir®. Erkek/kiz oram
1:1 dir®. Erkek cocuklarda biraz daha sik go-
raldiiguni bildiren seriler de vardir®.

Kardiyak rabdomyomlarm gercek bir neop-
lazmdan ¢ok bir hamartom olduguna inanmlir®.
Kardiyak rabdomyomlar kalpteki miyositlerden
koken alirlar. Burke ve Virmani'nin 17 vakadan
olusan serisinde timor hticrelerinin komsu
myokardiyal hticrelerle ayni immuinohistokim-
yasal sonuclar1 verdigi ve bunun da miyosit de-
rivasyonunu destekledigi belirtilmistir®.

Rabdomyomlar sag ve sol ventriktillerde
cok sayida intramural lezyonlar seklinde ola-
bilecegi gibi interventrikiiler septum veya atri-

umlara da yerlesebilirler. Tek kitle olarak da
gorulebilirler, ancak kalbi siklikla multiple ya
da diffiiz olarak tutarlar(l4.

Bu lezyonlarin tedavisi, hayat1 tehdit eden
obstriiktif semptomlar ve medikal tedaviye di-
rencli inat¢i aritmiler icin gereklidir®-7.

OLGU SUNUMU

Antenatal ultrasonografisinde kardiyak
anomaliden stiphelenilen ve diafragma hernisi
dustntlen 38 haftalik kiz bebek sezeryan sec-
tio ile dogurtuldu. Soygecmisinde anne-baba
arasinda birinci dereceden akrabalik oldugu
ogrenildi. Solunum sikintis1 nedeni ile enttibe
edilerek mekanik solunum destegine alindi.

Fizik muayenede kalp sesleri derinden ge-
liyordu ve akcigerde ralleri mevcuttu. Elektro-
kardiyografisinde ileri derecede sol aks devias-
yonu saptandi.
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Yapilan radyolojik tetkiklerinde 6n medias-
tende kalp konttrlerini silen, mediasteni saga
deprese eden, solda akcigere basi yapan kitle-
sel lezyon gozlendi. Kitle radyolojik olarak se-
misolid gértinimlii, kanama nekroz ve kalsifi-
kasyon icermeyen yumusak doku tiimoéri ola-
rak yorumland: (Resim 1).

Hasta solunum sikintisinin artarak devam
etmesi nedeni ile yeterli klinik degerlendirme
yapilamadan exitus oldu.

Resim 1. CT’de mediastinal yerlesimli kitle.

PATOLOJIK BULGULAR

Kitleden tomografi esliginde alinan post-
mortem nekropsi materyali %10’luk tampon-
lanmis noétral formalinde tespit edildi. Rutin
doku takip islemi sonucu elde edilen parafin
bloklardan 4-6 pm’lik kesitler alindi. Kesitlere
Hematoksilen Eozin, histokimyasal olarak
Masson Trikrom ve immiuinohistokimyasal
olarak Desmin (Monoclonal mouse clone:
D33, Quartett, Berlin, Germany), Alpha Smo-
oth Muscle Actin (Monoclonal mouse clone: o
sm-1, Novocastra, UK) ve HMB-45 (Monoclo-
nal mouse clone: HMB 45, Dako Carpinteria,
USA) uygulandi. Histopatolojik incelemede
materyalin tamaminin belirgin asidofilik, ince
grantler sitoplazmali, santral yerlesimli ntik-
leuslu bir boltiimu belirgin ntikleoluslu, arada
buytk vakuolize sitoplazmali “6rtimcek htic-
releri” iceren tiimoral gelisimden ibaret oldu-
gu saptandi (Resim 2). Mitoz, nekroz, atipi, gi-
bi maligniteye ait bulgular mevcut degildi. Ba-
z1 hticrelerde Masson Trikrom ile enine ¢izgi-
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lenmeler belirgin olarak gézlenmekteydi. Im-
munohistokimyasal calismada timoér hiucre-
leri desmin ve diiz kas aktini ile pozitif (Resim
3), HMB-45 ile negatif boyanma gosterdi. Ol-
gu klinik, radyolojik, lokalizasyon ve histopa-
tolojik bulgulariyla kardiyak rabdomyom ola-
rak degerlendirildi.

Resim 2. Vakuolize sitoplazmali hiicreler ve érimcek hiicreleri
(HE, x1000).

Resim 3. Timér hiicrelerinde desmin ile pozitif boyanma
(DAB, x1000).

TARTISMA

Klinik olarak rabdomyomlar asemptomatik
olabilecegi gibi ani kardiyak 6liime neden ola-
bilecek kadar ciddi sonuclara da yol acabilir-
ler®9). Spontan regresyon gosterebilmeleri de
onemli 6zellikleridir®-19, Ortalama yaslar1 3,3
olan 9u kardiyak rabdomyom tamis1 alms 40
cocuktan olusan bir vaka serisinde hastalarin
2’sinde (%5) spontan regresyon oldugu bildiril-
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mistirl9. Di Mario ve arkadaslar ise seri eko-
kardiyogramlarla takip edilen hastalarinda co-
gu lezyonun 6 yas ve sonrasmnda saptanamaz
hale geldigini bildirmistir(V. Kardiyak aritmi,
tasikardi, ventriktiler cikis obstriiksiyonu,
Wolff-Parkinson-White sendromu gibi durum-
lar lezyonun neden oldugu diger klinik semp-
tomlar arasindadir’2-19,  Bizim olgumuz
asemptomatik olmayip, dogum anindan itiba-
ren ciddi solunum sikintis1 mevcuttu. Elektro-
kardiyografik olarak ileri derecede sol aks de-
viasyonu saptanmis olup, kitle ani infant 6li-
mune yol acmisti.

Kardiyak rabdomyomlu hastalarda genel-
likle ttiberoskleroz, sebastz adenomlar ve re-
nal anjiyomyolipomlar gibi eslik eden baska
anomaliler de vardir®. Bosi ve calisma grubu
33 kardiyak rabdomyomlu olgudan 30'unda
tiberoskleroz oldugunu (%91) ve bu olgularda
tekrarlayan ekokardiyografi ile %47-67 ora-
ninda bir veya birden fazla kardiyak rabdom-
yom oldugunu saptamislardir(!1-15-18) Ayrica
timor hiicrelerinde HMB-45 immunreaktivite-
si de bildirilmistir!9. Bu, miyojenik ve mela-
nositik 6zellikte hiicreler iceren tiiberoskleroz
kompleksinin bilesenleri olan anjiyomyolipo-
ma ve lenfanjiyoleiomyomatozis ile iliskiyi des-
teklemektedir®. Olgumuz kisa stirede kaybe-
dildiginden ve yeterli klinik inceleme yapila-
madigindan eslik eden anomalilerin varlig: aci-
sindan degerlendirilemedi.

Rabdomyomlar konjenital kalp hastalig ile
de birliktelik goésterebilir. VSD, Ebstein ano-
malisi , hipoplastik triktispit kapak, pulmoner
atrezi, buyuk arter transposizyonu gibi siya-
notik konjenital kalp hastaliklar1 bunlardan
bazilarnidir®. Bizim olgumuzda antenatal ult-
rasonografide kardiyak anomaliden stiphele-
nilmis olmasi dikkate deger bir durumdur, an-
cak otopsi yapilmadigindan olgunun kardiyak
anomali acisindan degerlendirilmesi mumkiin
olmamustir.

SONUC

Bazi olgularda spontan regresyona ugraya-
bilmesi, baz1 olgularda da ani 6lime yol aca-
bilmesi klinik 6énemini arttirdigindan yenido-

gan doneminde 6n mediasten yerlesimli kitle-
lerin ayirici tanmisinda kardiyak rabdomyomun
da gozoninde bulundurulmasi gerektigini dii-
stiinmekteyiz.
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