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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Miksoma ve fibroelastomanın eşlik ettiği Carney sendromlu hasta

The Carney syndrome associated fibroelastoma and myxoma 

Ali Kemal Gür1, Yüksel Kaya2, Ahmet Karakurt2, Tolga Sinan Güvenç2

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 5th day. The histopatho-
logical examination of the mass was reported as myxoma.
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ÖZET

Primer kalp tümörleri içerisinde miksomalar ilk sırada yer 
almaktadır. Carney Sendromu ise, miksomalar (kalpte, 
deride, meme dokusu), ciltte pigmentasyonlar, memenin 
miksoid fibroadenomları ve endokrin neoplazileri içeren 
herediter otozomal dominant geçişli bir hastalık komp-
leksidir. Endokrin organlara ait en sık rastlanan bulgu-
lar adrenokortikotropik (ACTH) hormon üretimine bağlı 
Cushing Sendromu, akromegali ve tiroid ve testiküler tü-
mörlerdir. Kardiyak miksomaların tedavisinde cerrahi tek 
tedavi seçeneğidir. Sendrom içerisindeki diğer tümöral 
oluşumlar lokazizasyon yerine, büyüklüğüne, salgıladığı 
hormonların klinik durumuna göre farklı tedaviler gerektir-
mektedir. Halsizlik, çarpıntı, kilo alma ve göğüs kafesinde 
lekelenme şikayeti ile genel cerrahi polikliniğine başvuran 
38 yaşında bayan hastanın yapılan fizik muayenesinde 
sol memede kitle tespit edildi. Kitleden yapılan biyopsi 
fibroelastom olarak rapor edildi. Çarpıntı şikayetinden do-
layı kardiyoloji kliniği ile konsulte edilen hastaya yapılan 
ekokardiyografide sol atriumda 40 x 50 mm boyutların-
da mobil bir kitle tespit edildi. Hastaya kardiyopulmoner 
bypass ile kitle eksizyonu yapıldı. Hasta postoperatif 5. 
günde taburcu edildi. Kitlenin histopatolojik olarak yapılan 
incelemesi miksoma olarak rapor edildi.

Bu vakada, Carney sendromlu bir sol atrial miksoma olgu-
su sunmayı amaçladık.

Anahtar kelimeler: Carney Sendromu, fibroelastom, 
miksoma.

GİRİŞ

Miksomalar kalbin en sık görülen benign tümörle-
ri olup sıklıkla sol atriumda ve interatriyal septuma 
bir pedikül vasıtasıyla tutunmuş halde bulunurlar. 
Nadiren de olsa sağ atriyum ve ventrikül içerisinde 
de görülebilmektedirler. Kalbin hangi boşluğunda 
olmasına göre semptomlar farklılık göstermekle 
beraber genel tümör semptomları olan ateş, anemi, 

halsizlik, kilo kaybı gibi değişik kliniklere sebep 
olabilmektedirler. Ayrıca bazı miksomalar büyük 
kitlelere ulaşmasına rağmen semptom oluşturma-
yabilirler. Carney Sendromu olarak ifade edilen 
kompleks içerisinde atipik yerleşimli miksomalar 
(kalp, deri, mukozal doku), deri pigmentasyonu ve 
endokrin organların hiperaktivite semptomları gö-
rülen hastalar bulunmaktadır. Miksomaların teda-
visinde cerrahi hala tek tedavi seçeneğidir. Cerra-
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hi sonrası nüks gözlenebilmektedirler. Bu nedenle 
hastaların her yıl ekokardiyografi ile değerlendiril-
meleri gerekmektedir. 

OLGU

Otuz sekiz yaşında kadın hasta genel cerrahi polik-
liniğine bulantı, halsizlik, erken yorulma, çarpıntı, 
iştahsızlık, kilo alma ve göğüs kafesinde lekelenme 
şikayetleri ile başvurdu. Hastanın yapılan fizik mu-
ayenesinde; inspeksiyonda obezite (VKİ> 30 kg/
m2), mavi göz, açık sarı ten, el ve ayak parmakla-
rında şişlik, yüzünde ve özellikle göğüs kafesi üze-
rinde pigmente lekeler tespit edildi. 

Hastanın fizik muayenesinde ateş 36,6°C; na-
bız 104/dakika; kan basıncı 140/60 mmHg ve so-
lunum sayısı 22/dakika idi. Sternum solunda api-
kal 1-2/6 sistolik üfürümü mevcuttu. Laboratuvar 
incelemesinde: hemoglobin 12,8 gr/dl, beyaz küre 
8500/ml, trombosit 270000/ml, C-reaktif protein 
düzeyi 55 mg/dl ve sedimantasyon hızı 50 mm/saat 
idi. Elektrokardiyografi sinüs taşikardisi dışında 
normaldi. Telekardiyogramda hafif kardiyomegali 
mevcuttu. Hastanın palpasyonla sol meme dış alt 
kadranda 2x2 cm büyüklüğünde kitle tesbit edilme-
si üzerine yapılan biyopsi fibroelastom olarak rapor 
edildi. Çarpıntı şikayeti olan hasta kardiyoloji klini-
ğine konsulte edildi. Yapılan ekokardiyografide sol 
atriumda 4x5 cm boyutunda, interatrial septuma bir 
sap ile bağlı, mitral kapağa yakın yerleşimli, düzen-
siz kontürlü kitle saptanması üzerine cerrahi tedavi 
kararı alındı. Hastanın yaşının genç olması nedeniy-
le koroner anjiografi yapılmadı.

OPERASYON

Hasta rutin preoperatif kan hazırlıkları yapıldıktan 
sonra cerrahiye alındı. Standart median insizyon ile 
mediastene girildi. Aortik ve bikaval venöz kanü-
lasyonu takiben kardiyopulmoner bypassa girildi. 
Sağ atriotomi ile interatrial septumda bulunan fossa 
ovalis bölgesinden sol atriuma girildi. Kitle sapının 
interatrial septuma 1cm çapında tutunduğu görüldü. 
Kitlenin ayrıca mitral kapak anterior leaflete çok 
yakın olduğu, mobil, yumuşak, jelatinöz kıvamda, 
düzensiz, lobüle kontürlü ve kahverengi renkte kitle 
şeklinde görüldü. Dikkatli bir diseksiyon ile tümör 
enokülasyonuna izin verilmeden ve kitle tek parça 
halinde eksize edildi (Resim 1). Gözden kaçmaması 
için hastanın sağ atrium, sağ ventrikül ve sol atrium 

içerisi ve pulmoner ven ağızları dikkatlice kontrol 
edildi. İnteratrial septumda meydana getirilen 2x2 
cm’lik artifisyel atrial septal defekt gerginlik oluş-
turmaması için PTFE yama kullanılarak kapatıldı. 
Sağ atriotomi kapatıldı, kalbin havasının boşaltıl-
ması ardından kross klemp alındı. Kalbin spontan 
çalışması sonrası kardiyopulmoner bypasstan so-
runsuz çıkıldı.

Resim 1. Tümör kitlesi

Postoperatif cerrahi yoğun bakım ünitesine alı-
narak takip edilen hasta postoperatif 1. gün servise 
çıkarıldı. Takiplerinde herhangi bir problem sap-
tanmayan hasta postoperatif 5. gün şifa ile taburcu 
edildi. 

Ayrıca çıkarılan materyalin tanısı histopatolo-
jik inceleme ile miksoma olarak doğrulandı.

TARTIŞMA

Carney Sendromu İlk defa 1985 yılında J. Aiden 
Carney tarafından1 tanımlanan, otozomal domi-
nant geçiş gösteren, deride pigmentasyon lekeleri 
ile santral sinir sisteminde, endokrin organlarda ve 
kardiyak boşluklar içerisinde tümörlerle karakterize 
olan kompleks bir sendrom türüdür.

Miksoma kalbin primer tümörleri içerisinde en 
sık görülenidir ve bu tümör kalbin en sık sol atrium 
bölümündeki fossa ovalis bölgesinden kaynaklan-
maktadır.2 Bu tümör her yaş grubunda görülebilse 
de daha çok kadın cinsiyette ve üçüncü ve dördüncü 
dekatta görülmektedir.3 Kardiyopulmoner bypassın 
kullanılmaya başlanmasından sonra ilk defa 1954 
yılında Crafoord sol atrial miksomayı başarılı bir 
şekilde çıkarmıştır.4 Bu tümörler çocukluk yaş gru-
bunda ise nadir görülmektedir. Literatürde en küçük 
miksoma vakası Paşaoğlu ve ark5 tarafından bildiri-
len bir aylık bir bebek hastadır. 
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Hastalığın semptomları spesifik olmamak-
la birlikte genel tümör vakalarının şikayet ettiği 
semptomlara ek olarak tümörün bulunduğu kalp 
odacığına bağlı olarak değişir. Eğer tümör sağ kalp 
boşluklarında ise sağ kalp yetmezliğini taklit ederek 
periferik ödem, karında şişlik, hipotansiyon ve kilo 
kaybı; sol kalp boşluklarında ise nefes darlığı, çar-
pıntı; tümörün mitral kapağı geçici olarak obstrükte 
etmesi sonucu senkop veya ani ölüm oluşması ve 
periferik embolilere bağlı olarak lokalizasyonla-
rında göre değişen klinik bulgular oluşturması gibi 
geniş bir klinik semptom dağarcığı oluşturabilir. 
Gaszewska ve arkadaşlarının6 yaptığı 61 vakalık 
miksoma serisinde en sık görülen semptomların 
kalp yetersizliği ve senkop olduğu tespit edilmiştir.

Miksomalar eğer erken teşhis ve tedavi edilmez 
ise periferik emboli riski taşımaktadırlar. Literatür-
de Oto ve ark7 inme nedeniyle hastaneye başvuran 7 
miksoma olgusu sunmaktadır. Yavuz ve ark8 yaptığı 
bir olgu sunumunda miksomanın akut myokard in-
farktüsüne neden olduğu bildirilmektedir. Üner ve 
ark9 yaptığı bir olgu sunumunda çocuk yaştaki bir 
hastanın strok ve rekürren periferik emboliye neden 
olan sol atrial miksoma rapor edilmiştir. Bu neden-
le periferik emboli saptanan, aterosklerotik damar 
hastalığı öyküsü ve aile hikayesi olmayan genç has-
talarda intrakardiyak tümörler emboli nedeni olarak 
akılda tutulmalıdır.

Miksomaların tanısı noninvaziv bir tetkik olan 
transtorasik ekokardiyografi ile konulmaktadır.2 Bu 
tetkik ile kitlenin yeri, büyüklüğü, kapaklarla olan 
ilişkisi, kitlenin tutunma yeri, genişliği, mobilitesi 
hakkında bilgi sahibi olunmaktadır. Şüpheli vaka-
larda transözefageal ekokardiyografi ile tanı destek-
lenebilir. Fakat genellikle bu tetkike gerek kalma-
maktadır.

Miksoma tanısı konulan bir hasta emboli ve 
kapak obstrüksiyonu ile ani ölüm riski nedeniyle 
geciktirilmeden operasyona alınmalıdır. Miksoma-
ların tedavisinde cerrahi kesin ve tek çözüm yolu-
dur.2 Biz hastamızı tanı konulduktan iki gün sonra 
rutin operasyon hazırlıkları sonrası operasyona al-
dık. Operasyon sırasında dikkat edilmesi gereken 
noktalardan birisi miksomanın bulunduğu kardiyak 
bölümün fazla manipüle edilmemesidir. 

Carney Sendromunun tanısal kriterleri 2001 yı-
lında Stratakis ve arkadaşları10 tarafından sistemati-
ze edilmiştir. Tanısal kriterler; klinik ve ek genetik 

tanı kriterleri olarak ikiye ayrılmıştır. Carney komp-
leksi tanısı, hastanın 12 klinik tanı kriterinden en az 
ikisine sahip olmasıyla veya bir tane klinik kritere 
ek olarak en az bir genetik kritere sahip olmasıyla 
konur. Sunduğumuz olguda sol atriyumda miksoma 
ile birlikte boyunda ve göğüs bölgesinde pigmente 
lezyonlar ve memede fibroadenom bulunmaktaydı. 
Hasta bu bulgularla Carney Sendromu olarak ta-
nımlandı. Sol atriyal miksoması başarılı bir şekilde 
cerrahi olarak tedavi edildi.

Sonuç olarak intrakardiyak tümörler tanı ko-
nulduktan sonra zaman kaybedilmeden opere edil-
medir. Genç bayanlarda memede kitle araştırılma-
sı sırasında Carney Sendromu akılda tutulmalı ve 
şüphelenilen vakalarda ekokardiyografi, kranial bil-
gisayarlı tomografi çekilmeli ve endokrin organlar 
sıkı bir şekilde incelenmelidir. Sunulan vaka Carney 
Sendromu olarak değerlendirilmiş ve başarılı bir şe-
kilde opere edilmiştir. 
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