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TUBEROZ SKLEROZLU BIR OLGUDA KARDIYAK
RABDOMYOM

- Ayhan SOGUT*, Rukiye Eker OMEROGLU*, Meral OZMEN*, Fatih AYDIN*,

Atil YOUKSEL**

OZET

Tiiberoz skleroz (TS) baglica deri, beyin, bobrek, kalp ve gozii tutan multisistemik bir hastalik-
tir. En sik rastlanan kardiyak tiimor rabdomiyomlardir. Otuzbirinci gebelik haftasinda yapilan
fetal ultrasonografisinde intrakraniyal ventrikiiler asimetri ve intrakardiyak kitleler saptanan
vakada TS diigiiniildii, Intrakardiyak kitlelerden birisi sol ventrikiil ¢ikis yolunda minimal obs-
triiksiyona neden oldugu igin iki haftalik aralarla fetal ekokardiyografi tekrarlandi. Postnatal
manyetik rezonans goriintiilemedeki kortikal tiiberler, subependimal nodiiller ve lineer ak
madde lezyonlari ile TS tamisi kesinlesti. Seri ekokardiografik kontrollerde rabdomiyomlarin
kiigiildiigii ve obstritksiyonun azaldig1 goriildiigii i¢in cerrahi yaklagim diisiintilmedi, Boyle
hastalarda kitlelerin tedavisinde agresif davramlmayip, dikkatle izlemenin uygun olacagi kani-
sina varild.

Anahtar kelimeler: Tiiberoz skleroz, rabdomyom

SUMMARY

Cardiac rhabdomyoma in a case with tuberous sclerosis. Tuberous sclerosis (TS) is a mul-
tisystem disease, involving primarily skin, brain, kidneys, heart and eyes. The most frequent
cardiac tumour is rhabdomyoma. TS was considered in our patient in whom intracranial vent-
ricular asymmetry and intracardiac masses were observed in fetal ultrasonography performed
in the 31st week of the pregnancy. Since one of the intracardiac obstruction in outlet of the left
ventricle, fetal echocardiography was repeated every two weeks, The diagnosis of TS was es-
tablished by cortical tubers, subependimal nodules and linear white matter lesions in postnatal
magnetic resonance screening. :
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GiRiS

Pediatrik yag grubunda en sik kargilagilan
kardiyak tiimor rabdomiyom (RM) olup,
prenatal donemde kalp yetersizligi, hidrops
fetalis ve 6lii doguma neden olabilir, yenido-
gan doneminde ise iifiirlim, kalp yetersizligi
ve aritmi ile kendini gosterebilir veya hig
belirti vermeyebilir. Ekokardiyografi bu tii-
morlerin prenatal ve postnatal dénemdeki ta-
m ve izleminde degerli bir yontemdir (1:2.3.49),
Kardiyak RM'lu olgularin %36-80 oraninda
Tiiberoz skleroz (TS) ile beraber oldugu bil-
dirilmektedir (1345, TS; konviilsiyon, deri-
de hipopigmente makiiller, adenoma sebase-
um, mental retardasyon ve hamartomlarla
karakterize, otozomal dominant gegisli, yiik-

sek spontan mutasyon gosteren bir hastalik-
tir (1,3,6),

Sik birliktelik nedeniyle kardiyak RM sapta-
nan olgularda TS diigiiniilmelidir 1.2,
RM'ler zamanla kiigiiliip kaybolabilirler
(1,247, Ancak mekanik kardiyak tikanma ya
da yagami tehdit eden aritmilerde ise cerrahi
tedavi uygulanmalidir 4.7,

Fetal ultrasonografisinde kardiyak RM,
postnatal kraniyal manyetik rezonans goriin-
tiileme (MRG)'sinde kortikal tiiber, subepen-
dimal nodiil, lineer ak madde lezyonlar1 sap-
tandig1 i¢in TS tanis1 alan ve kontrol ekokar-
diyografik incelemelerinde RM'larda kiigiil-
me goézlenen bir vaka sunularak, kardiyak
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RM'li olgularda konservatif yaklagim ve
ekokardiografik izlemin 6nemi vurgulandi.

VAKA

Intrauterin otuzbirinci gestasyonel haftada

yapilan ultrasonografik incelemesinde her
iki atrium ve sol ventrikiilde RM ile uyumlu
kitleler (Sekil 1) ve intrakraniyal minimal
asimetrik ventrikiilomegali saptanan vakada,
TS olabilecegi diigiiniildii. Kalp yetersizligi
ve hidrops fetalis riski nedeniyle ve intrakar-
diyak kitlelerden birisi sol ventrikiil ¢ikig
yolu iizerinde obstriiksiyon yaptig1 i¢in, has-
ta iki haftalik aralarla fetal ekokardiyografi
yapilarak izlendi ve miadinda, sezeryan ile
~dogurtuldu., Hastanin post-natal besinci glin
cekilen kraniyal manyetik rezonans goriintii-
lemesinde kortikal tii-berler, subependimal
nodiiller, lineer ak madde lezyonlar1 ve bila-
teral foramen monro yerlesimli nodiiler lez-
yonlar saptandig1 i¢in TS tanis1 kesinlesti.
Aile dykiisiinde benzer bir hastalik yoktu.
Yenidogan doneminde baglayan konviilsi-
yonlari i¢in antikonviilsif tedavi baglandi.

Sogitt A., Omeroglu R.E., Ozmen M., Aydin F., Yiiksel A,

Ugiincii ay deri bulgusu (hipopigmente ma-
kiiller) belirdi. Batin ultrasonografisi ve goz
muayenesi normaldi. Bir aylik aralarla yapi-

lan ekokardiografik incelemelerde kardiyak

RM'larn kiigiildiigii goriildii.

TARTISMA

TS otozomal dominant gegisli, yiiksek spon-
tan mutasyon gdsteren ve en sik beyin, deri,
kalp, bobrek ve gozii tutan multisistemik bir
hastaliktir, Klinik belirtileri etkilenen organ-
lardaki hamartomlardan kaynaklanir
(13.568), TS'de kardiyak tutulum, vakalarin
%30-60'inda goriiliir ve en sik karsilagilan
tiimor RM'dir 2-6.7.9),

Primer kardiyak tiimérler tiim yag gruplarin-
da nadir goriiliir. Pediatrik yas grubunda en
sik goriilen kardiyak timér RM'dir (1:234),
Kardiyak RM'li vakalarin %36-80 oraninda
TS ile birlikte oldugu bildirilmektedir
(1345, Bu tiimorler bazen fetal ve neonatal
donemde TS'nin ilk semptomlarini olugtu-
rurlar. Klinik bulgular: oldukga heterojendir.
Hig belirti vermeyecekleri gibi iifiirtim, kar-

Sekil 1. Fetal ddnemde sol ventrikiilde saptanan rabdomiyomlar.
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Tuberoz Skleroziu Bir Olguda Kardiyak Rabdomyom

diyomegali, kalp yetersizligi ya da aritmilere
neden olabilirler (1,2.3.4),

RM'lerin 6zellikle yasamin ilk yilinda yiik-
sek oranda regresyon gosterdikleri bildiril-
mektedir (. Bu nedenle gocuklarda erigkin-
lere gore daha sik goriilmektedir. Bu tiimor-
lerin yenidogan déneminde goriilme sikligi
1/40.000'dir (1, Distefano ve arkadaslari neo-
natal dénemde RM saptanan ve 7'si TS'li
olan 9 hastay1 6 ay-5 yil siireyle izlediler ve
tiimiinde tliimorlerin geriledigini bildirdiler
@,

RM'lerin prenatal ve postnatal tani ve izle-
minde ekokardiyografi degerli bir yéntemdir
(12345, Diger tam yontemleri MRG, bilgisa-
yarli tomografi ve anjiyografidir (10, RM'ler
zamanla gerileyebildikleri i¢cin genellikle
konservatif tedavi ve ekokardiyografi ile iz-
lenmesi 6nerilmektedir (1247, Mekanik ti-
kanma ya da yasam tehdit eden aritmilerde
cerrahi tedavi 6nerilmektedir G.7),

Bizim vakamizda da her iki atrium ve sol
ventrikiilde yerlesmis multipl RM'ler sap-
tandi. RM'lardan biri sol ventrikiil ¢ikis yolu
tizerinde oldugu ve obstriiksiyon yaptig1 igin,
olgu sik araliklarla ekokardiyografi y pilarak
izlendi. Halen 15 aylik olan hastanin eko-
kardiyografik incelemelerinde RM'lerin tii-
miiniin kiiciilmesi ve obstriiksiyonun kay-

bolmas1 nedeniyle cerrahi girigim diigiiniil-
medi.

Sonug olarak, boyle vakalarda kitlelerin te-
davisinde agresif davranilmayip, dikkatle iz-
lemek daha uygun bir yaklagim olacaktir.
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