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OZET: Cocukluk yas grubunda kardiyak tiimorler son derece nadir olup siklikla benigndir.
Rabdomiyom, teratom ve fibroma, fetal ve yenidogan doneminde en sik goriilen kardiyak tiimorler
olup infant ve c¢ocukluk ddoneminde ise en sik rabdomiyom ve fibroma goriilmektedir.
Ekokardiyografi pediyatrik kardiyak tiimoérlerin degerlendirilmesinde primer tani yontemidir.
Kardiyak tlimdrler asemptomatik olabilecekleri gibi aritmi ve obstriiksiyon nedeniyle hayati tehdit
eden klinik bulgulara yol agabilirler. Semptomlar tiimdriin histolojik tipinden ¢ok boyutu, yerlesim
yeri, sayisi, invazyon derinligi ve biiylime hizi ile iligkilidir. Hemodinamik bozukluga neden olan
aritmi ve obstriiksiyon varligi cerrahi tedavi endikasyonlaridir. Rabdomiyomlar erken ¢ocukluk
doneminde spontan olarak siklikla geriler. Bu nedenle asemptomatik olmalari halinde cerrahi
rezeksiyon gerekli degildir. Bu yazida intrauterin donemde aritmiye neden olan ¢oklu
intrakardiyak rabdomiyom olgusu ile c¢ocukluk donemi intrakardiyak tiimorlere yaklasimin
giincellenmesi amaglanmustir.
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PEDIATRIC INTRACARDIAC TUMORS: A REVIEW WITH A CASE

ABSTRACT: Cardiac tumors in pediatric age group are extremely rare and frequently benign.
Rhabdomyoma, teratoma, and fibroma are the most common cardiac tumors in fetuses and
neonates. In infants and children, the most common cardiac tumors are rhabdomyoma and
fibroma. Echocardiography is primary diagnostic procedure for evaluation of cardiac tumors in
pediatric patients. Cardiac tumors can be asymptomatic or lead to life-threatening clinical findings
due to arrhythmias and obstruction. Symptoms are frequently related with the size, number,
location, invasion depth and growth rate of tumors more than histological type. Hemodynamic
instability due to arrhythmias or obstruction are indication for surgery. Rhabdomyoma typically
regresses spontaneously during early childhood and does not require surgical intervention if
asymptomatic. In this review, we aimed to update the approach to the childhood intracardiac
tumors with a case who had diagnosed with intrauterin arrhytmia due to intracardiac multipl
rhabdomyomas.
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1. Giris

Cocuklarda en sik gozlenen primer kardiyak
timor rabdomiyom (%45) olup daha sonra
sirastyla fibroma (%25), miksoma (%10),
intraperikardiyal teratom (%10)  ve
hemanjiyomlar (%5) gozlenmektedir. Fetal
kardiyak tiimorlerin ise %60-86’sin1 olusturan
rabdomiyomlar, %52-79 oraninda

tiiberosklerozla birliktelik gostermektedir (1).
Yenidogan ve siit ¢ocuklugu doneminde
tiiberosklerozun tek klinik bulgusu kardiyak
rabdomiyomlar olabilir (1,2). Fetal kardiyak
tiimorler aritmi, konjestif kalp yetmezligi veya
hidrops nedeni olabilir. Cocukluk déneminde
asemptomatik olabilecekleri gibi aritmi, kalp
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yetmezligi veya ani 6liim nedeni olabilirler
(3). Asemptomatik olmalar1 halinde klinik
izlem yeterlidir. Hayat1 tehdit eden darlik
olusturmasi veya kontrol altina alinamayan
aritmi varliginda cerrahi rezeksiyon gereklidir
(2,3).

Bu yazida intrauterin déonemde aritmiye neden
olan ¢oklu intrakardiyak rabdomiyom olgusu
ile cocukluk donemi intrakardiyak tlimorlerine
yaklasim degerlendirilmistir.

2. Olgu

30 yasindaki annenin 4. gebeliginden 35
haftalik prematiire olarak 2780 gr agirliginda
sezaryen ile dogan erkek bebegin 33. haftada
yapilan fetal ekokardiyografisinde sol
ventrikiilde multipl kitle izlendigi, prenatal
35. haftada sik atriyal prematiire atimlarla
beraber intrauterin distres gelismesi nedeniyle
dogum karar1 alindigi Ogrenildi. Prenatal
intrakardiyak kitle tanis1 ve dogum sonrasi
izleminin 2. saatinde gelisen tasikardi (200
atim/dk) nedeniyle c¢ocuk Kkardiyolojisine
konsiilte edildi

Fizik

Genel durumu orta, huzursuz ve takipneik
olarak degerlendirildi. Kalp atim hizi 200-
250/dk, kan basinct 75/50 mmHg, pulse

oksimetre ile Olgiilen oksijen satiirasyonu
%92, solunum sayist 62/dk tespit edildi. Cilt
pembe goriiniimde olup ciltte lezyon
saptanmadi, periferik nabizlart filiform ve
kapiller geri dolum zamanmi <2 sn idi. Kalp
ritmik ve tasikardik, solunum sesleri olagan,
karaciger kot altinda 2 cm palpabl olarak
degerlendirildi.

Laboratuvar

Hemoglobin 17.3 g/dl, hemotokrit %49.4,
l16kosit sayist 13.500/mm3, trombosit sayisi
344.000/mm3  idi. Kan sekeri, kan
elektrolitleri, iire, kreatinin, ALT, AST ve kan
gaz1 incelemesi normal sinirlarda bulundu.

Cekilen elektrokardiyografisinde (EKG) kalp
hiz1 250 atim/dk olup dar QRS’li tagikardi ile
uyumluydu (Sekil 1).

Ritim kontroliinii takiben ekokardiyografik
degerlendirmesi yapilan hastanin sag ventrikiil
apeksinde 4x4, 5x4, 5x3 mm boyutlarinda 3
adet, sol ventrikil lateral duvarinda 15x5 mm,
apeksinde 16x9 mm, interventrikiiler septum
anterobazalinde pediinkiillii, her sistolde sol
ventrikiil ¢ikim yolunda belirgin darlik
olusturan (ortalama gradyent 48 mmHg) 8x6
mm ve 6x5 mm boyutlarinda 2 adet
hiperekojenik ve homojen, rabdomiyomla
uyumlu kitleler izlendi (Sekil 2).

Sekil 1: Kalp hizi 250/dk, dar QRS’li tasikardi.

Sekil 2: (a ve b): Sol ventrikiil ¢ikis yolunda, apeks ve lateral duvarinda yerlesimli hiperekojen

ve homojen yapida kitleler.
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Klinik izlem

Postnatal 1.giiniinde elektrokardiyografisi
supraventrikiiler tasikardi (SVT) ile uyumlu
olan hastamiza sirasiyla 100 ve 150
mcg/kg/doz i.v. adenozin uyguland:. Ikinci
adenozin dozunu takiben hasta siniis ritmine
dondi. SVT’nin sonlandirilmasi sonrasinda 1
mg/kg/glin dozunda giinde 4 doza bdliinerek
propranolol baslandi. izlemde tekrarlayan
SVT ataklar1 nedeniyle propranolol 2
mg/kg/glin dozuna artirildi.

Interventrikiiler septum yerlesimli Kkitlelerin
sistol sirasinda sol ventrikiil ¢ikis yolunda
tama yakin darlik olusturmasi sebebiyle,
duktus arteriyozusu agik tutmak amaciyla 0.05
mcg/kg/dk  dozunda  prostoglandin  E1
infiizyonu baslandi. Izleminin 10.giiniide sol
ventrikiil  ¢ikig  yolunu  tikayan  ve
hemodinamik bozukluga neden olan kitlelerin
rezeksiyonu amactyla pediyatrik
kardiyovaskiiler cerrahi merkezine nakiledildi.
Hastanin operasyon sonrasi yogun bakim
izleminde exitus oldugu 6grenildi.

3. Tartisma

Cocuklarda en sik gozlenen primer kardiyak
timor rabdomiyom (%45) olup daha sonra
sirastyla fibroma (%25), miksoma (%10),
intraperikardiyal teratom (%10) ve
hemanjiyomlar (%5) gozlenmektedir. Fetal
kardiyak tlimorlerin ise %60-86’si1 olusturan
rabdomiyomlar, %52-79 oraninda
tilberosklerozla birliktelik gostermektedir (1).
Tiiberoskleroz cilt, beyin, kalp, akciger,
bobrek ve karaciger gibi ¢esitli organ
sistemlerinde hamartomatéz yapida benign
timorlerin  gelistigi, otozomal dominant
kalittimli bir hastaliktir. ~ Serebral kortikal
tutuluma bagl gelisen konviilziyonlar, mental
retardasyon ve cilt lezyonlar1 (adenoma
sebaseum) hastaligin karakteristik
bulgularidir. Ancak bu klinik bulgular siklikla
ilerleyen  yaslarda ortaya  ¢iktigindan,
yenidogan ve siit c¢ocuklugu doneminde
hastaligin  tek klinik bulgusu kardiyak
rabdomiyomlar olabilir (1, 2). Ozellikle aile
Oykiisii ve ¢ok sayida kardiyak rabdomiyom
varligt  tiiberosklerozla  yiiksek  iliskili
bulunmustur (4). Ayrica “ash leaf - dis budak
agact yapragl” adi verilen, hipopigmente
makiiler lezyonlar da hastalifin erken
donemde saptanabilen cilt bulgularindandir

().

Aile Oykiisii bulunmayan ancak ¢ok sayida
kardiyak rabdomiyom saptanan olgumuzun
viicudunda hipopigmente lezyon gézlenmedi,
transfontanel ultrasonografisi olagan olarak

yorumlandi.  Cocuk ndrolojisi tarafindan
takibe  alinarak, 3-4 yas civarinda
belirginlesen kortikal tiiberlerin

goriintiilenmesi amaciyla ilerleyen donemde
kraniyal MRI ¢ekilmesi planlandi.

Intrakardiyak tiimorler asemptomatik
olabilecekleri gibi hayati tehdit eden klinik
bulgulara yol agabilirler. Semptomlar tiimdriin
histolojik tipinden ¢ok boyutu, yerlesim yeri,
sayisi, invazyon derinligi ve biiylime hiz1 ile
iliskilidir.

Kardiyak  Tiimorler Gozlenen
Baslica Klinik Bulgular

Nedeniyle

a) Ritim Anormallikleri: Genis miyokardiyal
tutulumun olusturdugu iletim sistemi
basisi nedeniyle cesitli ritim
anormallikleri go6zlenebilir. Dal blogu,
atriyal veya ventrikiiler erken wvurular,
sinlis bradikardisi, supraventrikiiler veya
ventrikiiler tasikardi, birinci derece veya
ileri  derece atriyoventrikiiler  blok
kardiyak kitlelere bagli gézlenebilen ritim
anormallikleridir. Preeksitasyon (Wolf-
Parkinson-White  sendromu)  sikligi
rabdomiyom olgularinda normal
populasyona gore artmistir. Fibromalarin
ilk bulgusu hayati tehdit eden aritmi ve
ani  Olim  olabilir. Aritmilerin
yonetiminde Oncelikli  yaklagim ilag
tedavisi olup direngli ~ olgularda
radyofrekans  ablasyon ve  cerrahi
rezeksiyon gerekebilir (1, 2).
Elektrokardiyografisi supraventrikiiler
tagikardi (SVT) ile uyumlu olan
hastamiza, hemodinamik olarak stabil
olmasi nedeniyle oncelikle adenozin 100
mcg/kg/doz i.v. uygulandu. Ik doz sonrasi

SVT’nin devam etmesi nedeniyle
adenozin 150 mcg/kg/dozunda
tekrarlandi.  Ikinci adenozin  dozunu

takiben hasta siniis ritmine dondii. Kontrol
EKG’lerinde preeksitasyon bulgusu tespit

edilmedi. SVT’nin sonlandirilmasi
sonrasinda 6 saat ara ile 1 mg/kg/giin
dozunda ginde 4 doza boliinerek

propranolol baslandi. izlemde tekrarlayan
SVT ataklar1 nedeniyle propranolol 2
mg/kg/giin dozuna artirildi.



b)

c)

d)
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Darlik  Bulgulari:  Biylk  kitleler
intrakaviter boslukta, ventrikiil inlet veya
outletinde darlik sonucu hemodinamik
bozukluk olusturabilir. Sag ventrikiilde
trikiispit kapak darligina yol acan kitle
nedeniyle; kalp yetersizligi, juguler venoz
dolgunluk, hepatomegali, perikardiyal
efiizyon ve foramen ovaleden sagdan sola
santa bagli siyanoz gozlenebilir. Sag
ventrikiil c¢ikis yolunda kitleye bagl
darlik, intakt ventrikiiler septumlu
pulmoner atrezi ile benzer klinik tablo
olusturabilir (1,2). Sol ventrikiil yerlesimli
timorler mitral ve/veya aortik kan
akiminda tikaniklig1r yol acan boyutlarda
olabilir ~ (2). Yenidogan ve  siit
cocuklarinda pediinkiillii kitlenin neden
oldugu subaortik darlik, kardiyak
rabdomiyomlarim  sik  bulgusu olup
hipoplastik sol kalp sendromu ile benzer
klinik tablo olusturmaktadir (1). Kardiyak
kitlelere bagli olusan sag veya sol
ventrikiil obstriiksiyonunun neden oldugu
ciddi hemodinamik bozukluk varliginda
prostoglandin E1 infiizyonu ile duktus
arteriyozusun acik kalmasi saglanabilir (1,
2). Hastamizda interventrikiiler septum
yerlesimli kitlelerin sistol sirasinda sol
ventrikiil ¢ikis yolunda tama yakin darlik
olusturmasi sebebiyle, duktus arteriyozusu
acik tutmak amaciyla 0.05 mcg/kg/dk
dozunda prostoglandin E; infiizyonu
baslandi.

Miyokardiyal Iskemi Bulgularr:
Rabdomiyom ve fibromalarda kardiyak
kitlelerin miyokardiyuma genis
invazyonuna bagli koroner arterlere basi
sonucu, miksomalarda ise tiimériin
koroner arterlere embolizasyonu
nedeniyle miyokardiyal iskemi meydana
gelebilir. Iskemi nedeniyle EKG’de fokal
ST-T segment degisiklikleri gozlenebilir
(1). Hastamizin bazal EKG’sinde ST-T
segment degisikligi tespit edilmedi.
Emboli  Bulgulari: Kardiyak tiimdriin
fragmantasyonu veya dis yiizeyindeki
trombiisiin ayrilmastyla periferik
embolizasyon meydana gelebilir. Periferik
embolizasyon tiimdriin yerlesim yerine
gore pulmoner hipertansiyon ve/veya
sistemik arterlerde tikaniklik sonucu
infarkt ile sonug¢lanir. Miksomalarda
periferik embolizyon oran1 %70’dir (1, 2).
Sistemik  Bulgular:  Persistan  ates
yiiksekligi, kilo kaybi, altralji ve miyalji
miksomalarda, timoriin

Hastalar yanlislikla;

tanmimlanmasindan aylarca once
gozlenebilen konstitiisyonel
semptomlardir. Primer kardiyak tiimore

veya embolize tiimdre karsi gelisen
immiinolojik reaksiyon nedeniyle
olustugu distiniilmektedir. Laboratuvar

bulgusu olarak; anemi, trombositopeni,
sedimentasyon ve gamaglobulin
yiiksekligi saptanabilir.

akut romatizmal ates,

kronik romatoid artrit, subakut bakteriyel
endokardit, sepsis veya kollajen doku hastalig1
tanist alabilirler (2).

Kardiyak  Tiimorlerin ~ Ekokardiyografik
Ozellikleri
a) Rabdomiyomlar; solid, intramiyokardiyal

b)

d)

yerlesimli ve siklikla c¢ok sayidadirlar.
Farkli boyutlarda, homojen ve
hiperekojen  kitlelerdir. Pediinkiillii
intrakaviter ~ lezyonlar  olarak  da
gozlenebilirler.

Fibromalar siklikla sol ventrikiil serbest
duvar1 veya interventrikiiler septum
yerlesimli, tek, kalsifikasyona bagh
parlak, Kkistik dejenerasyon bulunan ve
rabdomiyomlarin aksine kalp siklusu ile
basiya ugramayan kitlelerdir.

Miksomalar siklikla atriyal yerlesimli,
pediinkiillii, atriyoventrikiiler =~ kapaga
dogru hareketli biiyiik kitlelerdir.
Intraperikardiyal teratomlar siklikla sag-
on mediastende, aorta ile siiperiyor vena
kava arasinda yerlesimli, oldukg¢a biiyiik,
soliter, kistik ve kapsiilsiiz kitlelerdir.
Diger benign kardiyak tiimorlerin aksine

intraperikardiyal teratom ve
hemanjiyomlarin ~ bilylik  miktarlarda
perikardiyal eflizyon ile birliktelikleri

siktir (1, 2, 6).

Kardiyak Tiimorlerde Tedavi Yaklasimlar

a)

Rabdomiyomlar ~ %50-100  oraninda
spontan regrese olan timorlerdir. Bu
nedenle asemptomatik olmalari halinde
klinik izlem onerilir. Cerrahi rezeksiyon,
hayati tehdit eden darlik olusturmasi veya
kontrol  altina  alimamayan  aritmi
varliginda gereklidir (1,2). Tiimdriin
yerlesimi ve boyutu cerrahi rezeksiyona
uygun olmayan vakalarda mMTOR
(mammalian  target of  rapamycin-
rapamisinin memelilerdeki hedefi)
inhibitérii olan everolimusun timdr



b)

c)

d)
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boyutlarinda kiiciilme sagladig
bildirilmistir (7). Olgumuz izleminin 10.
giiniinde sol ventrikiil ¢ikis yolunda ciddi
darlik sonucu olusan hemodinamik
bozukluk nedeniyle septum yerlesimli
tiimorlerin rezeksiyonu amaciyla
pediyatrik kalp damar cerrahisi merkezine
gonderildi. Cerrahi sonrast yogun bakim
izleminde eksitus oldugu 6grenildi.
Fibromalarin boyutlar1 gerilemez ancak
malign  degenerasyon gostermemeleri
nedeniyle asemptomatik olgularda klinik
takip yeterlidir. Rabdomiyomlarda oldugu
gibi hemodinamik bozukluk olusturan
darlik veya aritmi varliginda cerrahi
rezeksiyon gerekir (2).

Miksomalarin  yiiksek ~ embolizasyon
riskleri nedeniyle tan1 aninda rezeksiyonu
onerilmektedir (2 ).

Intraperikardiyal teratomlar yenidogan ve
infant doneminde hayati tehdit eden
bliyiik damar basisti ve perikardiyal
eflizyon olusturmalar1 sebebiyle, daha
biiyiik cocuklarda ise malign dejenerasyon
riskinden dolay1 cerrahi olarak
¢ikarilmalidirlar (1,2).
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