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OzET

Karin sisligi, kusma ve nefes almada zorluk yakin-
malan ile basvurup, kalp yetmezligi tanisi alarak hastane-
ye yatirilan ve yatiginin 12. saatinde exitus olan, 8 yasin-
daki erkek hastanin otopsisinde kalp rabdomiyomasi
saptanmigtir.

Rabdomiyomalar gocukluk gaginda gériilen kalp ti-
mérleri iginde birinci sirada yer almakta ve yasamin ik
bes yilinda % 70-92 élimle sonlanmaktadirlar.

Sekiz yasina kadar yakinmasi olmayip, son bir ay
icinde ortaya gikip giderek agirlagan kalp yetmezligi bul-
gulari ile exitus olan olgu nedeniyle literatir gézden geci-
rilmis ve rabdomiyomalarin klinigi tartigiimistir.

Anahtar Kelimeler : Kalp rabdomiyomasi, kalp yet-
mezligi, ani 6lim.

Primer kalp timérleri ender gdrilen timdrlerdir.
Gérdlme sikhdi tim yaslarn kapsayan otopsilerde 1/
10000 olarak bildirilmigtir (1). Benign kardiak timor-
ler iginde ilk sirada; erigkinlerde miksoma, gocuklar-
da 6zellikle infantil devrede rabdomiyoma yer al-
maktadir (2,3). Konjenital kalp hastaliklari arasinda
kalp timédrleri % 0.08 oraninda gorilmektedir (4).
Rabdomiyomalar genellikle ilk yil iginde % 60-80, ilk
bes yilda % 70-92 &lumle sonlanmaktadiriar (5).
Ancak ileri yaglara kadar semptomsuz kalip ani
6limlere de yol agabilmektedirler (6).

Bu yazida sekiz yagina kadar yakinmasi olma-
yan, son bir ayda giderek ilerleyen kalp yetmezIigi
bulgulari gésteren, hastaneye yatiginin onikinci saa-

SUMMARY

An eight-year-old boy who had symptoms of heart
failure such as dyspnea, hepatomegaly and ascites, died
after 12 hours of hospital admittance. Cardiac rhabdomy-
oma was diagnosed in his post-mortem examinations.

Rhabdomyoma is the most common primary heart
tumor seen in infancy and childhood. About 70-92 % of
patients are died in first five years of their life.

Because of the age and clinical presantation of our
case, literature was rewieved and clinics of cardiac rhab-
domyoma were discussed.
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tinde kaybedilen ve otopside kalbinde rabdomiyo-
ma saptanan bir hasta sunulmug ve kalp timdrle-
ri hakkinda bilgi verilmistir.

OLGU SUNUMU

Karn sisligi, karin agrisi, kusma ve nefes al-
mada zorluk yakinmalan ile bagvuran, sekiz ya-
sindaki erkek hastanin dykisinden bir ay dnce
kusmalarinin bagladidi, giderek karninin gistigi ve
istahinin azaldigi, son iki haftadir nefesinin daral-
dig1 ve yatamadigi 6grenildi. Oz ve soygegmigin-
de 6zellik bulunmayan hastanin fizik incelemele-
rinde; ates 36.2C, nabiz 128/dk, solunum 56/dk,
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kan basinci 110/80 mmHg, boy 112 cm, agirlik 22
kg olarak oélculdi. Genel durumu kéti ve soluk go-
riinimld olan hastanin, boynunda vendz dolgunluk,
dudaklarinda siyanoz, interkostal retraksiyonlar, ak-
cigerlerinde kaba raller, Gallop ritmi, hepatomegali
(7 cm), asit ve pretibial 6dem saptandi. Laboratuvar
incelemelerinde: telekardiograminda global kardio-
megali (Resim 1), EKG'de sol aks sag atrial dilata-
syon, karaciger fonksiyon testlerinde hafif artma di-
sinda patolojik bulgu yoktu.

Resim 1 :

Telekardiyogram (kardiyomegali gértil-
mekte).

Kalp yetmezligine ybnelik tedavi uygulanan ve
vital bulgular kontrol altina alinan hasta, yatisinin
onikinci saatinde aniden eksitus oldu.

Post-mortem incelemede: karaciger 325 gram
agirhginda, kapsili gergin, kesitlerde koyu kahve-
rengi noktalar igermekteydi, mikroskopik olarak
vena santraliste genisleme ve santral nekroz sap-
tandi (pasif konjesyon).

Kalp 210 gram agirhgindaydi. Sol ventrikil
apeksinde, interventrikuler septuma lokalize 4 cm
caph trombis kitlesi gérildi. Septumun 1/3 alt
kismi beyaz-sari renkli ve fibrotikti, sag ventrikilin
icine anevrizmatik genisleme gdstermekteydi. Sag
ventrik(il ve sag atrial bosluk geniglemis olup, kalbin
diger bogluk ve kapaklari normal gérunimdeydi
(Resim 2). Mikroskopik incelemede irterventrikiler
septumda, lezyon bélgesinde rabdomiyom hicreleri
izlendi (Resim 3). Sitoplazmalan merkezde topla-
nan ve gevreye iplikgiklerle bagh olan bu hicrelerin
bosluklan glikojen yuklidir (spider hicre). Ancak
bizim olgumuzda, formalin tespiti nedeniyle glikojen
saptamak igin yapilan PAS boyasi sonug vermedi.
Bu bdlgedeki trombis kismen organize idi ve arada
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Interventrikdiler septum ve apekste rab-
domiyoma. Duvari san beyaz ve ig yiiz
dizensizdir.

Resim 2 :

resi (spider hicresi)

m hic

Rabdomiyo
HE X400.

Resim 3 :

rabdomiyom hiicre topluluklan  bulunmaktaydi

(Resim 4). Sag kalp kasinda koyu dizensiz gekir-
dekler ve hiicrelerde blytime saptandi (hipertrofi).

Resim 4: Trombis ve rabdomiyom hticre grubu

HE X 125.
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TARTISMA

ik kez 1862'de Recklinghausen tarafindan ta-
nimlanan rabdomiyomalar, Mc Allister ve Fenoglio
tarafindan 3 grupta toplanmaktadirlar (5):

1. Grup tim olgulann 1/3'0nd olusturmaktadir.
Kalp boslugundaki obstriiksiyon nedeniyle hastalar
ya 6li dogmakta yada hayatin ilk glinlerinde kaybe-
dilmektedirler. Tuberosklerozis 1/3'Gnde olaya katil-
maktadir.

2. Grup hastalann 1/3'ni olusturmakta, gogun-
lukla (% 73) tiberosklerozisle birlikte, kigik ve mi-
yokardiyal timdrler gérilmektedir. Kalbe ydnelik
bulgulan olmayan bu hastalar tiiberosklerozis nede-
niyle kaybedilmektedirler.

3. Grupta kalp yetmezIigi, aritmi, kardiomegali
gibi kardiyak bulgulari olan olgular yer almakta, td-
berosklerozis bu grupta gdriilmemektedir.

Rabdomiyomal olgularda nérélojik bulgular bu-
lunmasa bile beyin biyopsisi yamiimadikga, tlbe-
rosklerozisin ekarte edilemeyeceg\ bildiriimektedir
(7.8).

Bizim olgumuzun beyin biyopsisi olmadigindan
bu konuda yorum yapilamamis, ancak dyka ve Kli-
nik bulgularina gére 3. gruba girdigi kabul edilmigtir.

Rabdomiyomalar kapaklar diginda kalbin her-
hangi bir yerini (gériiime sikhdina gére: sol ventri-
kal, septum, sad ventrikiil ve vena kavalar) tutabi-
len, genellikle c¢oklu yerlesim gdsteren, kapsuli
olmayan ve gevresindeki basiya maruz kalmig miyo-
kard tarafindan sinirlanan kitlelerdir (9).

Genellikle malign tumérlerde goriulen ates, za-
yiflik, istahsizlik gibi semptomlar rabdomiyomal
hastalarda goriilmezler. Telekardiografilerde kalsifi-
kasyon gortlebilir (10).

Hastalarin klinikleri, tamdrin blyuklik ve lokali-
zasyonuna goére degisir. KigUk noddller asempto-
matik kalirken, diffiz miyokard tutulumlan &limle
sonlanabilir (11).

Aritmiler; intramural yerlesimde, iletim sistemi-
nin olaya katiimasiyla siklikla gérilmekte ve ani
beklenmedik dlimlere yol agmaktadirlar (7,12). OI-

gumuzun timéra sol ventrikul apeksi ve septuma lo-
kalizedir. Ani 6l0m ve kalp yetmezliginden; timdrin
yerlesimi nedeniyle gelisen ritm bozukluklan sorum-
lu tutulabilir. Ancak olgumuzun tetkik ve klinik izle-
minde gallop ritmi ciginda patolojik ritm saptanma-
migtir. Ancak intramural yerlesim gdsteren tamor
dokusu miyokart iglevlerinde bozulmaya yol agarak,
kalp yetmezligini hazirlayan ve olgunun prognozunu
olumsuz yonde etkileyen 6nemli bir etken olmusgtur.

Rabdomiyomalar % 50 intrakaviter yerlegim
gostererek obstriiksiyona neden olmakta (1,3,4) ve
niteligi degisen Gftrimler taniya yardimci olmakta-
dirlar (7,9).

Olgumuzun timérandn intramural yerlgim gbs-
termesi, obstriiksiyon olasihgim ortadan kaldirmak-
tadir.

Kalp timdrlerine bagh embolik olaylar geligebi-
lir. Sag tarafa yerlesmis timérler pulmoner emboli
ve pulmoner hipertansiyona, sol tarafa yerlegmisg
olanlar sistemik ve koroner embolilere neden olabi-
lirler (13). Olgumuzun klinik ve post-mortem incele-
melerinde emboliyle uyumlu bulgu saptanmamasina
karsin, merkezi sinir sisteminde 6nemli merkezlere
gitmis bir emboli, ani 8limden sorumlu olabilir.

Rabdomiyomalari benign olarak kabul etme
egilimi yaygindir. Gogunlukla multipl olmasi, infant-
larda daha sik gérilmesi, neoplasmdan daha ok
hamartom veya malformasyon olasihgini akla getir-
mektedir. Hicrelerin bdlinme aktivitelerinin giderek
kaybolmas! yasa bagh regresyona ugradigim di-
stndirmektedir (14).

Metastaz yapmayan, hamartom olarak kabul
edilen bu témirlere bagh 6limler genellikle ilk yillar-
da olmakta, ancak ileri yaglarda da olgumuzda oldu-
gu gibi, ani ve beklenmedik 6limlere neden olabil-
mektedir. Bu nedenle; kardiyomegalisi, aritmisi,
agiklanamayan kalp yetmezligi, kalp hastaligiyla bir-
likte periferal arteriel emboli 8ykusd olan, GfGrimdn
niteli§i dedisen hastalarda intra kardiyak kitle varig
arastinimahidir (15).

Rabdomiyomalarin tedavisi tartigmahdir. Kavi-
tede yer kaplayan kitlelerin rezeksiyonu &nerilmek-
te, intramural yaklagimdan kagimimaktadir (6,16).
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