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Fetal tani alan ve yenidogan doneminde supraventrikiiler tagsikardi
gelistiren intraperikardiyal sol ventrikiil duvarina invaze dev
rabdomiyomlu bir olgu
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Amag: Fetal kardiyak tiimorler oldukga nadir olup gebeliklerin % 0.14’iinde goriiliir. Prenatal kalp
yetersizligine de neden olabilen bu tiimérlerin en sik goriileni rabdomiyomlardir ve hastalarin
yarisindan fazlasinda tuberoskleroz oldugu gosterilmistir. Bu rapor, fetal donemde sol ventrikiile
(LV) invaze intraperikardiyal dev rabdomiyomun literatiirde bu boyutta ilk bildirilen olgu olmasi
nedeniyle sunulmustur. Olgu: Gestasyonun 22. haftasindaki gebeye yapilan fetal ekokardiyografi
degerlendirmesinde perikard icinde 45x27 mm boyutunda, LV’yi kismen basiya ugratan kitle
saptandi. Ayn1 zamanda LV icinde interventrikiiler septumdan (IVS) koken aldig1 diisiiniilen en
biiyligii 10x6 mm o6lgiilen dort adet kitle saptandi. Dogum sonrasi yapilan ekokardiyografi
degerlendirmesi benzerdi ve klinik olarak basi bulgular1 olmayan kitlenin LV duvarina invaze
oldugu belirlendi. Hastanin postnatal 1. giiniinde direngli aritmisi gelisti. Izlemde siniis ritmi elde
edildi ve 4. ay kontroliinde kitlelerde kii¢ciilme oldugu belirlendi. Ayrica goévdesinde gelisen
hipopigmente lekeler nedeniyle de tetkik edilen hastaya tiiberoskleroz tanis1 konuldu. Sonug:
Fetal donemde taninabilen ventrikil duvarina invaze rabdomiyom gibi kitlelerin direncli
aritmilere neden olabilecegi, rabdomiyomlarin izlemde kiiciilebilecegi ve tiiberoskleroz ile sik
birlikteligi akilda tutulmahdir.
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Fetal taninan dev rabdomiyomlu bir olgu

A case with intrapericardial giant rhabdomyoma 1nvasing left
ventricular wall diagnosed in fetal period and developed
supraventricular tachycardia in newborn

Abstract

Aim: Fetal cardiac tumors are very rare and seen in 0.14% of pregnancies. The most common
features of these tumors are rhabdomyomas, which may also cause prenatal heart failure, and
have shown that more than half of the patients have tuberous sclerosis. In this article, a case
diagnosed in the fetal period with intrapericardial mass, invaded to the left ventricule (LV) is
presented due to being the first reported intrapericardial rhabdomyomia in this dimension in the
literature. Case: Fetal echocardiography performed to a woman at the 22nd week of gestation
revealed a 45x27 mm mass within the pericardium that partially depressed the LV.
Simultaneously, four masses in the LV were detected the largest of which was 10x6 mm and were
thought to originate from the interventricular septum (IVS). Postpartum echocardiographic
evaluation was similar, and it was determined that the mass was invasive to the LV wall and
showed no pressure clinically. Resistant arrhythmia developed in postnatal first day. In the follow-
up, rhythm turned to sinus and then at 4th month control, the masses were decreased in size. He
was also diagnosed as tuberous sclerosis due to hypopigmented spots developed in his body.
Conclusion: It should be kept in mind that, masses invasive to the ventricular wall such as
rhabdomyomas may cause resistant arrhythmias that can be recognized during the fetal period
and may get smaller in follow-up, and are frequently associated with tuberous sclerosis.
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Giris

Cocukluk caginda primer Kkalp
timorleri  olduk¢ca nadirdir. Sikliginin
yaklasik 9%0.27 oldugu bildirilmektedir.t
Cocuklarda en sik karsilasilan kalp tiimori
rabdomiyomdur. Fetal kardiyak tiimoérler ise
gebeliklerin %0.14’tiinde goriliir.2 Kardiyak
timorler dogum oOncesi donemde Kkalp
yetersizligi, hidrops fetalis ve 6lii doguma
neden olabilir. Yenidogan déneminde ise
tfiirtim, kalp yetersizligi, respiratuar distres,
siyanoz ve aritmi ile kendini gosterebilir
veya yaygin tutuluma ragmen hi¢c belirti
vermeyebilir.34 Ekokardiyografi (EKO) bu
timorlerin degerlendirilmesinde oldukga
degerli bir yontemdir. Kardiyak
rabdomiyomlarin o6nemli bir o6zelligi de
kendiliginden gerilemesidir.56
Tuberosklerozlu olgularin  %43-60"1nda
kalpte rabdomiyom oldugu bilinmektedir.”.8
Bu raporda fetal ekokardiyografi ile perikard
icinde dev kitle saptanan ve dogum sonrasi
donemde tuberoskleroz tanisi konulan;
izlemlerinde kitlede kiicilme gozlenen bir
olgu sunuldu.
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27 yasindaki hastanin ilk
gebeliginden olan fetusun kontroliinde kalp
icinde Kkitle izlenmesi iizerine fetal
ekokardiyografi icin  yonlendirilmisti.
Hastanin 22. gestasyon haftasindaki EKO
incelemesinde perikard icinde kalbin biiyiik
kismini kusatan 45x27 mm boyutunda, sol
ventrikiili bir miktar basiya ugratan bir kitle
saptandi (Sekil 1-2). Ayni zamanda LV i¢inde
IVS den koken aldig: diisiiniilen en biliyigi
10x6mm Olglilen dort adet daha Kkitle
saptandi. Ancak kalp yetmezligi ya da
obstriiksiyon bulgusu olmayan fetiis 38.
gestasyon haftasina kadar diizenli araliklarla
takip edildi.

Elektif sezeryan ile 38+5 gestasyon
haftasinda dogurtulan bebegin besinci
dakika APGAR skoru dokuz olarak
degerlendirildi. Hastanin vital bulgularn
stabildi ve oksijen ihtiyaci olmadi. Arteriyel
kan basinca 71/55 mmHg ve SpO; %97
oldugu gorildi. Dogum kilosu 3050 gr (50-
75 P), boyu 48 cm (50-75 P), bas ¢evresi 35.5
cm (75 P) idi. Kardiyovaskiiler sistem
muayenesinde kalp ritmikti ve hiz1 140/dk
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idi, tifiirim duyulmadi. Hastanin diger sistem
muayenesinde patolojik o6zellik yoktu,
laboratuar tetkikleri normal sinirlardaydi.
Soy gecmisinde ise anne ve baba arasinda
akrabalik yoktu.

Sekil 1: 22. gestasyon haftasinda yapilan fetal
ekokardiyografisindeki ilk goriintiisii. LV serbest
duvarina invaze olan kitlenin sinirlart net
secilemiyor ancak intra-perikardiyal ve LV'yi
basiya ugrattig1 goriilmektedir.
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Sekil 2: 22. gestasyon haftasinda yapilan fetal
ekokardiyografisindeki ilk goriintiist. LV iginde,
IVS'den koken aldigi diisiiniilen, en biyiigi
10x6mm olgiilen, dort adet hiperekojen kitle
gorilmektedir.

EKO incelemesinde Kkitlenin dogum
oncesi izlenenle ayni biiytlikliikte ancak LV
duvarina invaze oldugu belirlendi. Hasta
onkoloji, radyoloji ve kardiyovaskiiler
cerrahinin  de  bulundugu konseyde
degerlendirildi. Perikard icindeki kitlenin
ventrikil duvari ile aynm ekojenitede oldugu
ve rezeksiyona uygun olmadigi, basi ya da
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obstriiksiyon da yapmadigindan tedavi
ihtiyacinin olmadig disiiniildii ve klinik ve
ekokardiyografik izlem karari alindi.

Takibinin ilk giinlinde hastada
supraventrikiiler tasikardi (SVT) atagi
gelisti. Adenozin tedavisine direngli olan
hastanin yapilan 24 saatlik Holter
monitorizasyonunda ortalama Kkalp hizi
110/dk idi ve ¢ok sayida kisa siireli 200-
240/dk hizinda SVT ataklar1 goriildi. Ritim
bozuklugu amiadaron tedavisi ile kontrol
altina alindi ve sotalol tedavisi baslandi.
Hastanin  dordiinci ay  kontroliinde
intraperikardiyal kitlede belirgin kii¢iilme ve
sol ventrikiil icindeki kitlenin ise kayboldugu
saptandi (Sekil 3). Ancak sirtta 5x5mm
boyutlu birka¢ adet hipopigmente lekenin
gelismesi lizerine kraniyal MRI goriintiileme
yapildi.  Sol  serebral = hemisferlerde
subkortikal ve epandimal yerlesimli birkag
adet hamartom ve kortikal tuberlere ait
sinyal degisiklikleri saptandi. Hastaya, 1998
yilinda yayinlanan kilavuza gére iki major
kriterin varligl ile tuberoskleroz tanisi
konuldu8 Go6z muayenesinde herhangi
patolojik bulgu saptanmadi. Su anda altinci.
ayinda olan hasta multidisipliner olarak
takip edilmektedir.

Sekil 3: Dort
ekokardiyografisindeki goriintiisii. LV serbest
duvarina invaze olan Kkitlenin kigildigi
goriilmektedir.

aylikken yapilan

Tartisma

Cocukluk caginin en sik goriilen
primer kardiyak timori olan
rabdomiyomun fetal dénemde de
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gorilebilmektedir. Klinik olarak
asemptomatik olabilecegi gibi ani kardiyak
olim gibi ciddi belirtiler de gosterebilir.
Kardiyak aritmiler, tasikardi, ¢ikis yolu
obstriiksiyonu diger sik klinik semptomlar
arasindadir34 Olgumuzda postnatal ilk
gliniinde direngli SVT atag1 gelismisti.
Rabdomiyomlar fetal hayatta en biiyiik
boyutlara sahipken, yasla birlikte kiiciiliir ve
hatta tamamen kaybolabilir. Bu nedenle
cocuklarda  eriskinlerden @ daha  sik
gorilmektedir.# Hastamizda da dordiinct ay
izleminde intraperikardiyal kitlede belirgin
kiciilme ve LV icindeki Kkitlenin ise
kayboldugu saptandu.

Kardiyak rabdomiyomlu hastalarda
genellikle tuberoskleroz, sebasoz adenomlar
ve renal anjiyomiyolipomlar gibi eslik eden
baska anomaliler de vardir.® Tuberoskleroz
merkezi sinir sistemi, deri, retina, bobrek ve
kalp olmak {izere bircok sistemi tutan
otozomal dominant kalitilan bir hastaliktir.
Bosi ve ark.l0 33 kardiyak rabdomiyomlu
olgudan 30’unda tuberoskleroz oldugunu
(%91) saptamislardir. Olgumuzda dordiincii
ay takibinde sirtta 5x5mm boyutlu birkag
adet hipopigmente lekenin gelismesi lizerine
cekilen kraniyal MRI goriintilleme ile
tiibroskleroz tanisi kesinlestirildi. Diger
klinik bulgularin gelisiminin genis bir zaman
dilimine  yayilabilmesi  nedeniyle bu
hastalarin tuberosklerozisin klinik bulgulari
yoniinden dikkatle izlenmesi gerekmektedir.

Kalpteki rabdomiyomlarin dogum
oncesi ve dogum sonrasi tani ve izleminde
EKO oldukca degerli bir yontemdir.3411 Aile
oykiisii olan olgularda fetal EKO ile kardiyak
rabdomiyomlarin belirlenmesi
tuberosklerozun en erken bulgusudur.!2
Rabdomiyomlar zamanla gerileyebildikleri
icin genellikle destekleyici tedavi ve EKO ile
izlenmesi Onerilmekte, kalpte mekanik
darliga yol agmasi veya yasami tehdit edici
aritmilere neden olmasi durumunda cerrahi
tedavi  Onerilmektedir.>¢ Hemodinamik
bozukluga neden olmayan kitle nedeniyle
hastamizda cerrahi girisim disiiniilmedi.
Aritmi tedavisi diizenlenip sik aralarla EKO
uygulanarak izleme devam edildi.

Bu raporda rabdomiyomun benign
primer bir kalp timori oldugu ve
kendiliginden kaybolabilecegi,
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tuberoskleroz ile birlikteliginin sikligi, kalp
cikis yolu darliklar1 gibi hayati tehdit eden
durumlar yoksa cerrahi gereksinimin
olmadigi, ciddi aritmilere neden olabilecegi,
tant ve takipte ekokardiyografinin dnemli
oldugu vurgulamak istenmistir.
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