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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Miksoma ve fibroelastomanin eslik ettigi Carney sendromlu hasta

The Carney syndrome associated fibroelastoma and myxoma

Ali Kemal Giir!, Yiiksel Kaya’, Ahmet Karakurt?, Tolga Sinan Giivenc?

OzZET

Primer kalp tumorleri icerisinde miksomalar ilk sirada yer
almaktadir. Carney Sendromu ise, miksomalar (kalpte,
deride, meme dokusu), ciltte pigmentasyonlar, memenin
miksoid fibroadenomlari ve endokrin neoplazileri igeren
herediter otozomal dominant gegcisli bir hastalik komp-
leksidir. Endokrin organlara ait en sik rastlanan bulgu-
lar adrenokortikotropik (ACTH) hormon Uretimine bagh
Cushing Sendromu, akromegali ve tiroid ve testikuler tu-
morlerdir. Kardiyak miksomalarin tedavisinde cerrahi tek
tedavi segenegidir. Sendrom igerisindeki diger timoral
olusumlar lokazizasyon yerine, buyukligine, salgiladigi
hormonlarin klinik durumuna gore farkli tedaviler gerektir-
mektedir. Halsizlik, ¢arpinti, kilo alma ve gégus kafesinde
lekelenme sikayeti ile genel cerrahi poliklinigine bagvuran
38 yasinda bayan hastanin yapilan fizik muayenesinde
sol memede kitle tespit edildi. Kitleden yapilan biyopsi
fibroelastom olarak rapor edildi. Carpinti sikayetinden do-
lay1 kardiyoloji klinigi ile konsulte edilen hastaya yapilan
ekokardiyografide sol atriumda 40 x 50 mm boyutlarin-
da mobil bir kitle tespit edildi. Hastaya kardiyopulmoner
bypass ile kitle eksizyonu yapildi. Hasta postoperatif 5.
glinde taburcu edildi. Kitlenin histopatolojik olarak yapilan
incelemesi miksoma olarak rapor edildi.

Bu vakada, Carney sendromlu bir sol atrial miksoma olgu-
su sunmay1 amagcladik.

Anahtar kelimeler: Carney Sendromu, fibroelastom,
miksoma.

GIRIiS

Miksomalar kalbin en sik goriilen benign tiimorle-
ri olup siklikla sol atriumda ve interatriyal septuma
bir pedikiil vasitasiyla tutunmus halde bulunurlar.
Nadiren de olsa sag atriyum ve ventrikiil i¢erisinde
de goriilebilmektedirler. Kalbin hangi boslugunda
olmasma gore semptomlar farklilik gostermekle
beraber genel timor semptomlari olan ates, anemi,

ABSTRACT

Myxoma is the most common benign primary tumor of the
heart. Carney syndrome is an autosomal dominant disor-
der characterized by myxomas (heart, skin, breast tissue),
skin pigmentation, myxoid fibroadenomas of the breast,
endocrine neoplasia. The most frequent signs of endo-
crine organ involvement are adrenocorticotropic hormone
(ACTH) production-dependent Cushing’s syndrome, ac-
romegaly and thyroid and testicular tumors. Surgery is
the only treatment modality of the cardiac myxomas. The
other tumoral formations in the syndrome require differ-
ent treatment modalities according to the localization,
size and clinical status of the secreted hormones. A thirty
eight years old female patient was presented to general
surgery outpatient clinic with complaints of fatigue, palpi-
tations, weight gain, chest pigmentation and on her physi-
cal examination left breast mass was detected. The mass
biopsy was reported as fibroelastoma. The patient was
consulted to the cardiology clinic due to palpitation com-
plaint and echocardiography revealed a mobile 40 x50
mm sized mass inside the left atrium. Tumor resection
was performed with cardiopulmonary bypass. Patient was
discharged at the postoperative 5" day. The histopatho-
logical examination of the mass was reported as myxoma.
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halsizlik, kilo kayb1 gibi degisik kliniklere sebep
olabilmektedirler. Ayrica bazi miksomalar biiyiik
kitlelere ulagsmasina ragmen semptom olusturma-
yabilirler. Carney Sendromu olarak ifade edilen
kompleks igerisinde atipik yerlesimli miksomalar
(kalp, deri, mukozal doku), deri pigmentasyonu ve
endokrin organlarin hiperaktivite semptomlart go-
riilen hastalar bulunmaktadir. Miksomalarin teda-
visinde cerrahi hala tek tedavi se¢enegidir. Cerra-
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hi sonrasi niiks gozlenebilmektedirler. Bu nedenle
hastalarin her yil ekokardiyografi ile degerlendiril-
meleri gerekmektedir.

OLGU

Otuz sekiz yasinda kadin hasta genel cerrahi polik-
linigine bulanti, halsizlik, erken yorulma, ¢arpinti,
istahsizlik, kilo alma ve gogiis kafesinde lekelenme
sikayetleri ile bagvurdu. Hastanin yapilan fizik mu-
ayenesinde; inspeksiyonda obezite (VKI> 30 kg/
m?2), mavi goz, agik sar ten, el ve ayak parmakla-
rinda sislik, yiiziinde ve 6zellikle gogiis kafesi tize-
rinde pigmente lekeler tespit edildi.

Hastanin fizik muayenesinde ates 36,6°C; na-
biz 104/dakika; kan basmci 140/60 mmHg ve so-
lunum sayis1 22/dakika idi. Sternum solunda api-
kal 1-2/6 sistolik Uflirlimii mevcuttu. Laboratuvar
incelemesinde: hemoglobin 12,8 gr/dl, beyaz kiire
8500/ml, trombosit 270000/ml, C-reaktif protein
diizeyi 55 mg/dl ve sedimantasyon hiz1 50 mm/saat
idi. Elektrokardiyografi siniis tasikardisi disinda
normaldi. Telekardiyogramda hafif kardiyomegali
mevcuttu. Hastanin palpasyonla sol meme dis alt
kadranda 2x2 cm biiyiikliigiinde kitle tesbit edilme-
si lizerine yapilan biyopsi fibroelastom olarak rapor
edildi. Carpint1 sikayeti olan hasta kardiyoloji klini-
gine konsulte edildi. Yapilan ekokardiyografide sol
atriumda 4x5 cm boyutunda, interatrial septuma bir
sap ile bagli, mitral kapaga yakin yerlesimli, diizen-
siz kontiirlii kitle saptanmasi lizerine cerrahi tedavi
karar1 alindi. Hastanin yaginin geng olmasi nedeniy-
le koroner anjiografi yapilmadi.

OPERASYON

Hasta rutin preoperatif kan hazirliklar1 yapildiktan
sonra cerrahiye alindi. Standart median insizyon ile
mediastene girildi. Aortik ve bikaval vendz kanii-
lasyonu takiben kardiyopulmoner bypassa girildi.
Sag atriotomi ile interatrial septumda bulunan fossa
ovalis bolgesinden sol atriuma girildi. Kitle sapinin
interatrial septuma 1cm ¢apinda tutundugu gorildi.
Kitlenin ayrica mitral kapak anterior leaflete ¢cok
yakin oldugu, mobil, yumusak, jelatindz kivamda,
diizensiz, lobiile kontiirlii ve kahverengi renkte kitle
seklinde goriildii. Dikkatli bir diseksiyon ile timdr
enokiilasyonuna izin verilmeden ve kitle tek parca
halinde eksize edildi (Resim 1). G6zden kagmamasi
icin hastanin sag atrium, sag ventrikiil ve sol atrium

igerisi ve pulmoner ven agizlart dikkatlice kontrol
edildi. Interatrial septumda meydana getirilen 2x2
cm’lik artifisyel atrial septal defekt gerginlik olus-
turmamasi i¢in PTFE yama kullanilarak kapatildi.
Sag atriotomi kapatildi, kalbin havasinin bosaltil-
masi1 ardindan kross klemp alindi. Kalbin spontan
calismasi sonrasi kardiyopulmoner bypasstan so-
runsuz ¢ikildi.

T

Resim 1. TUmor kitlesi

Postoperatif cerrahi yogun bakim {initesine ali-
narak takip edilen hasta postoperatif 1. giin servise
cikarildi. Takiplerinde herhangi bir problem sap-
tanmayan hasta postoperatif 5. giin sifa ile taburcu
edildi.

Ayrica ¢ikarilan materyalin tanisi histopatolo-
jik inceleme ile miksoma olarak dogrulandi.

TARTISMA

Carney Sendromu Ilk defa 1985 yilinda J. Aiden
Carney tarafindan' tanimlanan, otozomal domi-
nant gecis gosteren, deride pigmentasyon lekeleri
ile santral sinir sisteminde, endokrin organlarda ve
kardiyak bosluklar i¢erisinde tiimorlerle karakterize
olan kompleks bir sendrom tiirtidiir.

Miksoma kalbin primer tiimorleri igerisinde en
sik goriilenidir ve bu tiimor kalbin en sik sol atrium
boliimiindeki fossa ovalis bdlgesinden kaynaklan-
maktadir.? Bu timor her yas grubunda goriilebilse
de daha ¢ok kadin cinsiyette ve iiglincii ve dordiincii
dekatta goriilmektedir.’ Kardiyopulmoner bypassin
kullanilmaya baglanmasindan sonra ilk defa 1954
yilinda Crafoord sol atrial miksomay1 basarili bir
sekilde ¢ikarmigtir.* Bu tiimorler ¢ocukluk yas gru-
bunda ise nadir goriilmektedir. Literatiirde en kiigiik
miksoma vakasi Pasaoglu ve ark® tarafindan bildiri-
len bir aylik bir bebek hastadir.
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Hastaligin semptomlart spesifik olmamak-
la birlikte genel timdr vakalarnin sikayet ettigi
semptomlara ek olarak tliimoriin bulundugu kalp
odacigina baglh olarak degisir. Eger tiimdr sag kalp
bosluklarinda ise sag kalp yetmezligini taklit ederek
periferik 6dem, karinda sislik, hipotansiyon ve kilo
kaybi; sol kalp bosluklarinda ise nefes darligi, ¢ar-
pintt; timdriin mitral kapagi gecici olarak obstriikte
etmesi sonucu senkop veya ani 6liim olugmasi ve
periferik embolilere bagli olarak lokalizasyonla-
rinda gore degisen klinik bulgular olusturmas gibi
genis bir klinik semptom dagarcigi olusturabilir.
Gaszewska ve arkadaglarinin® yaptigir 61 vakalik
miksoma serisinde en sik goriilen semptomlarin
kalp yetersizligi ve senkop oldugu tespit edilmistir.

Miksomalar eger erken teshis ve tedavi edilmez
ise periferik emboli riski tasimaktadirlar. Literatiir-
de Oto ve ark” inme nedeniyle hastaneye bagvuran 7
miksoma olgusu sunmaktadir. Yavuz ve ark® yaptigi
bir olgu sunumunda miksomanin akut myokard in-
farktiisiine neden oldugu bildirilmektedir. Uner ve
ark? yaptig1 bir olgu sunumunda ¢ocuk yastaki bir
hastanin strok ve rekiirren periferik emboliye neden
olan sol atrial miksoma rapor edilmistir. Bu neden-
le periferik emboli saptanan, aterosklerotik damar
hastalig1 6ykiisii ve aile hikayesi olmayan geng has-
talarda intrakardiyak tiimorler emboli nedeni olarak
akilda tutulmalidir.

Miksomalarin tanist noninvaziv bir tetkik olan
transtorasik ekokardiyografi ile konulmaktadir.? Bu
tetkik ile kitlenin yeri, bitylikligii, kapaklarla olan
iligkisi, kitlenin tutunma yeri, genisligi, mobilitesi
hakkinda bilgi sahibi olunmaktadir. Siipheli vaka-
larda trans6zefageal ekokardiyografi ile tan1 destek-
lenebilir. Fakat genellikle bu tetkike gerek kalma-
maktadir.

Miksoma tanis1 konulan bir hasta emboli ve
kapak obstriiksiyonu ile ani 6liim riski nedeniyle
geciktirilmeden operasyona alinmalidir. Miksoma-
larin tedavisinde cerrahi kesin ve tek ¢6ziim yolu-
dur.? Biz hastamiz1 tan1 konulduktan iki giin sonra
rutin operasyon hazirliklar1 sonras1 operasyona al-
dik. Operasyon sirasinda dikkat edilmesi gereken
noktalardan birisi miksomanin bulundugu kardiyak
boliimiin fazla manipiile edilmemesidir.

Carney Sendromunun tanisal kriterleri 2001 y1-
linda Stratakis ve arkadaslar1'® tarafindan sistemati-
ze edilmistir. Tanisal kriterler; klinik ve ek genetik

tani kriterleri olarak ikiye ayrilmistir. Carney komp-
leksi tanisi, hastanin 12 klinik tani kriterinden en az
ikisine sahip olmasiyla veya bir tane klinik kritere
ek olarak en az bir genetik kritere sahip olmasiyla
konur. Sundugumuz olguda sol atriyumda miksoma
ile birlikte boyunda ve gdgiis bolgesinde pigmente
lezyonlar ve memede fibroadenom bulunmaktaydi.
Hasta bu bulgularla Carney Sendromu olarak ta-
nmimlandi. Sol atriyal miksomasi basarili bir sekilde
cerrahi olarak tedavi edildi.

Sonug olarak intrakardiyak tiimoérler tani1 ko-
nulduktan sonra zaman kaybedilmeden opere edil-
medir. Geng bayanlarda memede kitle arastirilma-
st sirasinda Carney Sendromu akilda tutulmali ve
stiphelenilen vakalarda ekokardiyografi, kranial bil-
gisayarli tomografi ¢ekilmeli ve endokrin organlar
siki bir sekilde incelenmelidir. Sunulan vaka Carney
Sendromu olarak degerlendirilmis ve basarili bir se-
kilde opere edilmistir.
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