
G‹R‹fi
Primer kardiyak tümörler tüm yafl grupla-

r›nda oldukça nadirdir (%0,002 - %0,3)(1). ‹n-

fant ve çocuklarda kardiyak tümör s›kl›¤›

11.000’den fazla postmortem inceleme sonucu

%0,027 olarak bildirilmifltir(2). Erkek/k›z oran›

1:1 dir(3). Erkek çocuklarda biraz daha s›k gö-

rüldü¤ünü bildiren seriler de vard›r(4). 

Kardiyak rabdomyomlar›n gerçek bir neop-

lazmdan çok bir hamartom oldu¤una inan›l›r(4).

Kardiyak rabdomyomlar kalpteki miyositlerden

köken al›rlar. Burke ve Virmani’nin 17 vakadan

oluflan serisinde tümör hücrelerinin komflu

myokardiyal hücrelerle ayn› immünohistokim-

yasal sonuçlar› verdi¤i ve bunun da miyosit de-

rivasyonunu destekledi¤i belirtilmifltir(4).

Rabdomyomlar sa¤ ve sol ventriküllerde

çok say›da intramural lezyonlar fleklinde ola-

bilece¤i gibi interventriküler septum veya atri-

umlara da yerleflebilirler. Tek kitle olarak da

görülebilirler, ancak kalbi s›kl›kla multiple ya

da diffüz olarak tutarlar(1,4).

Bu lezyonlar›n tedavisi, hayat› tehdit eden

obstrüktif semptomlar ve medikal tedaviye di-

rençli inatç› aritmiler için gereklidir(5–7).

OLGU SUNUMU
Antenatal ultrasonografisinde kardiyak

anomaliden flüphelenilen ve diafragma hernisi

düflünülen 38 haftal›k k›z bebek sezeryan sec-

tio ile do¤urtuldu. Soygeçmiflinde anne-baba

aras›nda birinci dereceden akrabal›k oldu¤u

ö¤renildi. Solunum s›k›nt›s› nedeni ile entübe

edilerek mekanik solunum deste¤ine al›nd›. 

Fizik muayenede kalp sesleri derinden ge-

liyordu ve akci¤erde ralleri mevcuttu. Elektro-

kardiyografisinde ileri derecede sol aks devias-

yonu saptand›.
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Kardiyak rabdomyomlar ani ölümü de kapsayan çeflitli semptomlarla hayat›n erken aflama-

s›nda ortaya ç›kan tümörlerdir. Primer kardiyak tümörler nadir olmas›na ra¤men rabdom-

yomlar infant ve çocukluk ça¤›nda s›k görülen tümörlerdir. Do¤um sonras› mediastinal kit-

le tespit edildikten k›sa bir süre sonra exitus olan yeni do¤an dönemindeki k›z bebe¤i sunu-

yor ve klinik ve histopatolojik özelliklerini literatür ›fl›¤›nda tart›fl›yoruz.

Anahtar kelimeler: Rabdomyom, kardiyak, ani ölüm

✔

✔ 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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Yap›lan radyolojik tetkiklerinde ön medias-

tende kalp kontürlerini silen, mediasteni sa¤a

deprese eden, solda akci¤ere bas› yapan kitle-

sel lezyon gözlendi. Kitle radyolojik olarak se-

misolid görünümlü, kanama nekroz ve kalsifi-

kasyon içermeyen yumuflak doku tümörü ola-

rak yorumland› (Resim 1). 

Hasta solunum s›k›nt›s›n›n artarak devam

etmesi nedeni ile yeterli klinik de¤erlendirme

yap›lamadan exitus oldu.

PATOLOJ‹K BULGULAR
Kitleden tomografi eflli¤inde al›nan post-

mortem nekropsi materyali %10’luk tampon-

lanm›fl nötral formalinde tespit edildi. Rutin

doku takip ifllemi sonucu elde edilen parafin

bloklardan 4-6 μm’lik kesitler al›nd›. Kesitlere

Hematoksilen Eozin, histokimyasal olarak

Masson Trikrom ve immünohistokimyasal

olarak Desmin (Monoclonal mouse clone:

D33, Quartett, Berlin, Germany), Alpha Smo-

oth Muscle Actin (Monoclonal mouse clone: a
sm-1, Novocastra, UK) ve HMB-45 (Monoclo-

nal mouse clone: HMB 45, Dako Carpinteria,

USA) uyguland›. Histopatolojik incelemede

materyalin tamam›n›n belirgin asidofilik, ince

granüler sitoplazmal›, santral yerleflimli nük-

leuslu bir bölümü belirgin nükleoluslu, arada

büyük vakuolize sitoplazmal› “örümcek hüc-

releri” içeren tümöral geliflimden ibaret oldu-

¤u saptand› (Resim 2). Mitoz, nekroz, atipi, gi-

bi maligniteye ait bulgular mevcut de¤ildi. Ba-

z› hücrelerde Masson Trikrom ile enine çizgi-

lenmeler belirgin olarak gözlenmekteydi. ‹m-

münohistokimyasal çal›flmada tümör hücre-

leri desmin ve düz kas aktini ile pozitif (Resim

3), HMB-45 ile negatif boyanma gösterdi. Ol-

gu klinik, radyolojik, lokalizasyon ve histopa-

tolojik bulgular›yla kardiyak rabdomyom ola-

rak de¤erlendirildi.

TARTIfiMA
Klinik olarak rabdomyomlar asemptomatik

olabilece¤i gibi ani kardiyak ölüme neden ola-

bilecek kadar ciddi sonuçlara da yol açabilir-

ler(8,9). Spontan regresyon gösterebilmeleri de

önemli özellikleridir(3,10). Ortalama yafllar› 3,3

olan 9’u kardiyak rabdomyom tan›s› alm›fl 40

çocuktan oluflan bir vaka serisinde hastalar›n

2’sinde (%5) spontan regresyon oldu¤u bildiril-
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Resim 1. CT’de mediastinal yerleflimli kitle.

Resim 2. Vakuolize sitoplazmal› hücreler ve örümcek hücreleri
(HE, x1000).

Resim 3. Tümör hücrelerinde desmin ile pozitif boyanma
(DAB, x1000).



mifltir(10). Di Mario ve arkadafllar› ise seri eko-

kardiyogramlarla takip edilen hastalar›nda ço-

¤u lezyonun 6 yafl ve sonras›nda saptanamaz

hale geldi¤ini bildirmifltir(11). Kardiyak aritmi,

taflikardi, ventriküler ç›k›fl obstrüksiyonu,

Wolff-Parkinson-White sendromu gibi durum-

lar lezyonun neden oldu¤u di¤er klinik semp-

tomlar aras›ndad›r(12–14). Bizim olgumuz

asemptomatik olmay›p, do¤um an›ndan itiba-

ren ciddi solunum s›k›nt›s› mevcuttu. Elektro-

kardiyografik olarak ileri derecede sol aks de-

viasyonu saptanm›fl olup, kitle ani infant ölü-

müne yol açm›flt›. 

Kardiyak rabdomyomlu hastalarda genel-

likle tüberoskleroz, sebasöz adenomlar ve re-

nal anjiyomyolipomlar gibi efllik eden baflka

anomaliler de vard›r(3). Bosi ve çal›flma grubu

33 kardiyak rabdomyomlu  olgudan 30’unda

tüberoskleroz oldu¤unu (%91) ve bu olgularda

tekrarlayan ekokardiyografi ile %47-67 ora-

n›nda bir veya birden fazla kardiyak rabdom-

yom oldu¤unu saptam›fllard›r(11,15–18). Ayr›ca

tümör hücrelerinde HMB-45 immünreaktivite-

si de bildirilmifltir(19). Bu, miyojenik ve mela-

nositik özellikte hücreler içeren tüberoskleroz

kompleksinin bileflenleri olan anjiyomyolipo-

ma ve lenfanjiyoleiomyomatozis ile iliflkiyi des-

teklemektedir(3). Olgumuz k›sa sürede kaybe-

dildi¤inden ve yeterli klinik inceleme yap›la-

mad›¤›ndan efllik eden anomalilerin varl›¤› aç›-

s›ndan de¤erlendirilemedi. 

Rabdomyomlar konjenital kalp hastal›¤› ile

de birliktelik gösterebilir. VSD, Ebstein ano-

malisi , hipoplastik triküspit kapak, pulmoner

atrezi, büyük arter transposizyonu gibi siya-

notik konjenital kalp hastal›klar› bunlardan

baz›lar›d›r(4). Bizim olgumuzda antenatal ult-

rasonografide kardiyak anomaliden flüphele-

nilmifl olmas› dikkate de¤er bir durumdur, an-

cak otopsi yap›lmad›¤›ndan olgunun kardiyak

anomali aç›s›ndan de¤erlendirilmesi mümkün

olmam›flt›r.

SONUÇ
Baz› olgularda spontan regresyona u¤raya-

bilmesi, baz› olgularda da ani ölüme yol aça-

bilmesi klinik önemini artt›rd›¤›ndan yenido-

¤an döneminde ön mediasten yerleflimli kitle-

lerin ay›r›c› tan›s›nda kardiyak rabdomyomun

da gözönünde bulundurulmas› gerekti¤ini dü-

flünmekteyiz.
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