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Vaka Sunumu

Ventrikiiler Tagikardi ile Bagvuran Bir Kardiyak
Fibroma Vakasi ve Uzun Donem Izlemi
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Ventrikiiler Tasikardi ile Bagvuran Bir Kardiyak Fibroma
Vakasi ve Uzun Donem Izlemi

Cocuklarda primer kardiyak tiimorler ender goriiliir. Primer
tiimorlerin % 70’ini rabdomiyomlar olusturur. Daha sonra
teratoma, fibroma ve hemangioma gelir. Kardiyak tiimorler,
obstriiksiyona bagh gogiis agrisi, nefes daligi ve senkop gibi
bulgulara ve yerlesim yerine bagl olarak da aritmilere neden
olabilmektedir. Kardiyak fibromalar genellikle sabit halde
kalwr, ancak ender olarak spontan regresyonlar bildirilmistir.
Bu makalede ventrikiiler tasikardi ile semptomatik olan bir
kardiyak fibroma vakast ve uzun donem izlemi sunulmaktadir.
Vakanin ekokardiografik incelmesinde interventrikiiler septum
apikal bolgeden baglayan 7x3 cm boyutlarinda kardiyak
tiimor saptannustir. Kardiyak MRI ile tiimor boyut ve yerlegi-
mi dogrulanmus, histopatolojik inceleme kardiak fibroma ile
uyumlu bulunmustur. Vakamizda cerrahi eksizyon lokalizas-
yon ve tiimor boyutu nedeni ile uygulanamayip, zorunlu ola-
rak antiaritmik tedavi altinda izlenmistir ve zaman iginde
aritminin spontan rezoliisyonu izlenmistir.
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A Case with Cardiac Fibroma Presenting with Ventricular
Tachycardia and Long-Term Follow-up

Primer cardiac tumors are rare in childhood. Seventy per-
cent of all cardiac tumors are rhabdomyomas, followed by
teratomas, hemangiomas and fibromas. Cardiac tumors
can cause chest pain, dyspnea, syncope and arrhythmias
dependent on their location. Cardiac fibromas generally
persist, rarely spontaneous regression of cardiac fibromas
has been reported. This article presents a case of sympto-
matic cardiac fibroma presented with ventricular tachycar-
dia and her long term follow. Echocardiography revealed a
cardiac tumor measuring 7x3 cm in size and extending
from apical segment of the interventricular septum. The
features of tumor was verified with cardiac MRI, and histo-
pathological examination revealed a cardiac fibroma.
Because of the size and localisation of the tumor, only sur-
gical biopsy could be done. The patient was followed with
antiarrhythmic treatment and spontaneous resolution of the
arrhythmia was documented in the long-term follow up.
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GIRiS

Cocuklarda primer kardiyak tiimorler ender olup,
cesitli otopsi serilerinde prevalanst % 0.0017-
0.28 arasinda bildirilmektedir (V. Bu tiimorlerin
¢ogunlugu selim olup, % 10 kadar1 kotii huylu-
dur.

Fetal yasam ve cocukluk ¢aginda en sik rastlanan
kalp tiimorii rabdomyomlar olup, primer timorle-
rin % 70’ini olugturur. Daha sonra teratoma, fibroma
ve hemangioma gelir.
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Kardiyak tiimorler, siyanoz, iifiiriim, solunum sikinti-
s1, aritmiler ve ani Oliimle bagvurabilir. Kardiyak
tiimorlerde en sik goriilen klinik 6zellikler soyle 6zet-
lenebilir:

a. Obstriiksiyon: Ventrikiiler yerlesimli tiimor-
ler sol veya sag ventrikiil ¢ikis yolunu daralta-
rak gogiis agrisi, nefes darlig1 veya senkopa
neden olabilir.

b. Aritmiler: Intramiyokardiyal ve kavite icin-
deki timorler kalp ritmini, ileti dokusunu
infiltre ederek veya miyokard: uyararak etki-
ler ve aritmilere yol agarlar. Atriyoventrikiiler
blok ve ventrikiiler tagikardiler en sik goriilen
aritmilerdir.

Ciddi ventrikiiler aritmilerde, kesinlikle yapisal kalp
hastaliklarinin varligi aragtirtlmalidir.

Fibromalar, bag dokusu fibroblastlarindan tiireyen
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soliter tiimorlerdir ve esas olarak ventrikiil septumu
iizerine yerlesirler. Ozellikle cocuklarda goriilmekte
olup, ¢aplart 1-10 cm arasinda degisir.

Makroskopik olarak sinirli olup, mikroskopik olarak
miyokard i¢ine girmislerdir. Tiimoér merkezinin kalsi-
fikasyonu fibroma i¢in patognomonik olup, kitlenin
yetersiz kan akimini yansitir. Ventrikiil kasina invaze
olarak, islev goren miyokardin yerini alir, boylece
konjestif kalp yetersizligine yol agabilir. Fibromalar
bazen ventrikiil ileti sistemine yayilarak ventrikiiler
aritmilere veya AV bloga yol acabilir .

Kardiyak fibromalar genellikle sabit halde kalir,
ancak ender olarak spontan regresyonlar bildirilmis-
tir. Bu makalede ventrikiiler tagikardi ile semptoma-
tik olan bir kardiyak fibroma vakasi ve uzun dénem
izlemi sunulacaktir.

VAKA SUNUMU

Dort yas 6 aylik kiz hastamiz, klini§imiz acil servisi-
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ne carpinti yakinmasi ile bagvurdu. Yapilan fizik
muayenesinde hemodinamisi stabil olan hastanin,
kalp tepe atim1 150-220/dk. arasinda degismekteydi.
Diger sistem bulgularinda 6zellik yoktu.

Cekilen EKG’de genis QRS’li tagikardi saptanip, AV
disosiasyon mevcuttu. Ventrikiiler tasikardi olarak
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degerlendirildi ve hemodinami stabil oldugu ic¢in
IV Amiodaron 5 mg/kg, 30 dk. siiresince perfiiz-
yon baslandi. Perfiizyon sirasinda siniis ritmine
dondii. Yapilan laboratuvar tetkiklerinde hema-
tolojik ve biyokimyasal degerleri normal bulun-
du.

Ekokardiyografide interventrikiiler septum apikal
bolgeden baslayarak, serbest duvara uzanan 7x3,5
cm capinda kitle saptandi. Sol ventrikiil hafif
dilate olup, fonksiyonlar1 subnormaldi (LVEF:
%50). Ventrikiiler tasikardi kontrol altina alindik-
tan sonra idame tedavisine Amiodaron (10 mg/kg/
glin) ve Metoprolol (1 mg/kg/giin) ile devam edil-
di.

Kardiyak MR goriintiileme bulgular1 ekokardiyog-
rafiye benzer sekilde olup, sol ventrikiilde superior
duvar yerlesimli 8x3,5 cm ¢apinda heterojen hipe-
rintens kitle (fibroma) olarak yorumlandi (Sekil 1).
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Daha sonra cerrahiye gonderilen hastaya, tiimo-
riin miyokard i¢ine invazyonu nedeni ile eksizyo-
nu olasi olmadigindan, tan1 amacli biyopsi uygu-
landi. Biyopsi sonucunda “Fibroma” ile uyumlu
bulunarak, antiaritmik tedavi ile izlem karari
alindi. Hastamizin tedavi altindaki ilk Holter
kontrolii, yavas hizli non-sustained ventrikiiler
tasikardi ataklarin hemodinamiyi bozmadan sik
aralarla  yinelendigi gorildi  (Sekil 2).
Ekokardiyografik kontrollerde sol ventrikiil fonk-
siyonlar1 kisa siirede normal degerlere yiikseldi.
Izlemin ikinci yilindan itibaren ventrikiiler tasi-
kardi ataklarinda belirgin azalma oldu. Ilk holter-
de 1503 adet sayilan nou-sustained VT atagi
559’a dek indi. Eszamanli yapilan kardiyak MR
goriintiilemede kitle cap1 71x26 mm olarak 6l¢iil-
dii. Amiodaron dozu da 5 mg/kg/giin olacak sekil-
de azaltildi. Hasta asemptomatik olup, biiylime
geligsme parametreleri normal olarak izlenmektey-
di.
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Tedavinin 6. yilinda yinelenen kardiyak MR da
timor boyutlart stabil olmakla beraber, 24 saatlik
Holter monitorizasyonunda ventrikiiler tagikardi ve
ekstrasistol sikliklar1 giderek azalmaktaydi.

Sekizinci yilda yapilan 24 saatlik ritim Holterde hizi
47/dk. ile 110/dk. arasinda degisen siniis ritmi ile
beraber ender (120 adet/giin) ventrikiiler erken vuru
saptandi. Ventrikiiler tagikardi ataklari tamamen kay-
bolmustu (Sekil 3). Hastanin yinelenen ekokardiyog-
rafisinde tiimor boyutlarinda da gerileme izlendi
(33x17.2 mm) (Sekil 4).

Hastamiz halen Amiodaron 2 mg/kg/giin ve Meto-

prolol 1 mg/kg/giin dozda almakta olup, asempto-
matik olarak izlenmektedir.

TARTISMA

Kalp tiimorlerinin taninmasinda asil yontem eko-
kardiyografik degerlendirmedir. MR goriintiileme
ise tiimor dokusu ve vaskiilaritesini en duyarl sekil-
de belirler. Histolojik degerlendirme kesin tan1 icin
sarttir. Fibromalarin cerrahi tedavisinde, tiimoriin
iligkide oldugu ventrikiile oranla biiyiik olmasi tam
eksizyonunu zorlagtirir. Nathan ve ark.’nin @ bildir-
dikleri 20 ventrikiiler fibromali ¢ocuktan 19’unda
uygulanan cerrahi tedavi ile tiimoriin tam eksizyonu
olast olmusgtur. Bu ¢ocuklarin ortalama bagvuru yasi
4 yil olup, 18’1 (% 89) ventrikiiler tasikardi ile
semptomatik olmustur. Mortalite gézlenmemis, pos-
toperatif takipte major aritmi veya timor niiksi
goriilmemistir.

Cerrahi olarak eksize edilmis, aritmi ile semptomatik
kardiyak tiimorlerde Miyake ve ark.’nin © 42 yillik
izlem siiresini iceren retrospektif ¢caligmalarinda, cer-
rahi tedavinin, aritmilerin tedavisinde etkin oldugu
bildirilmistir. Bu ¢aligmadaki 173 hastanin 25’inde
fibroma mevcut olup, %64’1 ventrikiiler tagikardi ile
basvurmustur. Arastirmacilar klinik olarak 6nemli
aritmilerin fibromali hastalarda diger tiimor grupla-
rindan daha sik oldugunu bildirmiglerdir. Bu hastala-
rin 8’inde hemodinamik instabilite nedeni ile acil
girisim gerekmis, ikisi direkt akimli kardiyoversiyon-
la sonlanmistir. Lidokain verilen hastalarda yanit
almamamisg, bazi vakalarda prokainamid ile kombi-
nasyonu etkin olmustur. Amiodaron non-sustained
VT leri baskilamis, ancak siirekli oldugunda yalnizca
hiz1 yavaslatmigtir. Ventrikiiler tagikardili 16 hastanin
13’tinde cerrahi tedavi uygulanmis ve hepsinde VT
operasyon sonrasi kaybolmustur. Opere olmayan 3
vakadan ikisi 1970’lerde tam1 almis olup, inoperabl
olduklar diigiiniilmiis, birine de aile izin vermemistir.
Iki ¢ocukta antiaritmik tedavi altinda non-sustained
VT ataklar1 devam etmekte olup, asemptomatik ola-
rak izlenmektedir. Diger vaka da 35 yillik bir izlem
stiresince giderek iyilesmis ve 24 sa. ritim Holterde
tedavi gerektirmeyen az sayida ektopik vurular disin-
da 6zellik kalmamustir.

Cerrahi tedavi gerektirenlerden 3’{inde tiimoriin reze-
ke oldugu bolgede ventrikiiler duvar anevrizmasi
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geligmis, biri bu nedenle yine opere edilerek anevriz-
ma boyutu kiictiltiilmiistiir. Ancak postoperatif
donemde ventrikiil disfonksiyonu devam etmektedir.

Vakamizda cerrahi eksizyon lokalizasyon ve tiimor
boyutu nedeni ile uygulanamayip, zorunlu olarak
antiaritmik tedavi altinda izlenmistir ve zaman iginde
aritminin spontan rezoliisyonu izlenmistir.

Ciddi aritmi ile bagvuran kardiyak tiimorlii vakalarda
optimal tedavi yaklagimi tartismalidir. Fibromalara
bagli VT ler genellikle yagsamsal risk tasir ve kontro-
lii gligtiir. Ani kardiyak 6liime yol agabilir. Antiaritmik
ilaclar, intrakardiyak defibrilator implantasyonu, cer-
rahi eksizyon ve hatta kalp transplantasyonu tedavi
basamaklaridir. Tiimoriin total ve subtotal cerrahi
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eksizyonu en etkin segenek olup, aritmojenik substra-
t1 ortadan kaldirmaya yeterlidir. Ancak cerrahi teda-
viye uygun olmayan vakamizdaki gibi hastalarinda
etkin antiaritmik tedavi ile kontrolii, uzun donem
prognozda yiiz giildiiriicii olabilir.
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