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SUMMARY: Mutlu M, Dilber E, Aslan Y, Kosucu P, Gedik Y. (Departments of
Pediatrics and Radiology, Karadeniz Technical University Faculty of Medicine,
Trabzon, Turkey). A case of a newborn with intracardiac rhabdomyoma
and congenital hypothyroidism. Cocuk Saglhigi ve Hastaliklar1 Dergisi 2008;
51: 98-100.

Primary tumors of the heart are rare in infancy and childhood and are most
often benign. The most common heart tumors in children are rhabdomyomas.
They often remain clinically unimportant and regress with age but may cause
mechanical obstruction, heart failure, or arrhythmias. We report a newborn case
with symptomatic cardiac rhabdomyoma and congenital hypothyroidism.
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OZET: intrakardiyak rabdomiyom ve konjenital hipotiroidili bir yenidogan
vakasi. Primer kardiyak tiimorler yenidogan doneminde ve ¢ocukluk ¢aginda
seyrek goriiliirler ve ¢ogunlukla da iyi huyludurlar. Cocuklarda kalbin en sik
goriilen tiimorleri rabdomiyomlardir. Genellikle klinik bulgu vermezler ve yasla
gerileme gosterirler; fakat mekanik tikanma, kalp yetmezligi ve aritmilere
neden olabilirler. Bu vaka takdiminde semptomatik kardiyak rabdomiyom ve

konjenital hipotiroidi birlikteligi olan bir yenidogan sunulmustur.

Anahtar kelimeler: intrakardiyak rabdomiyom, konjenital hipotiroidi, yenidogan.

Pediatrik kardiyoloji merkezlerinde primer
kardiyak ttimorlerin goriilme sikligi %0.20,
pediatrik otopsilerde ise %0.27 olarak
bildirilmektedirl-2. Bebeklerde ve c¢ocuklarda
primer kardiyak tiimorler icerisinde en stk goriileni
rabdomiyom olup, siklig1 otopsilerde %36-42,
klinik serilerde ise %79 olarak bildirilmistir!l-4.
Tiiberoskleroz kompleksinde kardiyak tiimorler,
ozellikle de rabdomiyom sik goriiliir. Kardiyak
rabdomiyomlu hastalarda klinik genellikle silik
olmasina ragmen aritmiler ve kalp yetmezIligi
goriilebilir®. Burada yenidogan déneminde
semptom veren intrakardiyak rabdomiyom ve
konjenital hipotiroidili bir vaka sunulmustur.

Vaka Takdimi

Otuz ikinci gebelik haftasinda yapilan fetal
ultrasonografide bradikardi ve intrakardiyak
kitle saptanan gebe hastanemize gosterildi.
Kadin Hastaliklar1 ve Dogum Klinigi’nde
izleme alinan 40 yasindaki annenin sekizinci
gebeliginden, 34 haftalik olarak spontan vajinal

yol ile 2400 gr agirliginda bir erkek bebek
dogurtuldu. Dogum sonrasinda yapilan fizik
muayenesinde; kalp bradikardik (60-80/dakika)
ve I-II/VI siddetinde sistolik regiirjitasyon
tiftirimi vardi. Diger sistem muayene bulgulari
normal olan hastanin tam kan sayimi, kan
gazlar1 ve biyokimyasal parametreleri de
normaldi. Elektrokardiyografisinde siniis
bradikardisi saptandi. Ekokardiyografisinde
ise interventrikiiler septumun sag tarafindan
koken alan, sag ventrikiil kavitesinin tamamina
yakinini dolduran ve septumu sola iten
23x31 mm boyutlarinda ekodens hareketsiz
kitle (Sekil 1) ile birlikte birinci dereceden
trikiispit yetmezligi saptandi. izleminde sistolik
ejeksiyon iftirimii gelisen hastanin tekrarlanan
ekokardiyografisinde kitlenin sag atriyuma
dogru biiyldiigii ve sag ventrikiil ¢ikim yolunda
basiya bagli olarak 35 mmHg basincinda
sistolik basing farki olusturdugu goézlendi.
Bradikardisi de olan hastaya postnatal yedinci
giinde yapilan tiroid hormon taramasinda TSH
45.09 mU/1 (0.7-27 mU/1), T, 5.3 pg/dl (6-
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Sekil 1. interventrikiiler septumun sag tarafindan
koken alan, sag ventrikiil kavitesinin tamamina yakinini
dolduran ve septumu sola iten 23x31 mm boyutlarinda

ekodens kitlenin ekokardiyografik goriintiisti.

15.9 ug/dl), s T, 0.861 ng/dl (0.9-2.6 ng/dl)
bulundu. Ultrasonografide tiroid sag lob boyutu
5x6x13 mm, sol lob boyutu 6x7x11 mm
olarak olgiildii. Tiroid sintigrafisinde; boyunda
normal lokalizasyonda bulunan tiroid bezinin
her iki lobunda aktivite tutulumu azalmis
olarak izlendi. Hastaya 10 pg/kg dozunda
levotiroksin sodyum baslandi. Tiiberoskleroz ile
uyumlu olabilecek deri bulgusu saptanmayan
hastaya yapilan karin ultrasonografisi ve beyin
manyetik rezonans goriintiilemesi normal olarak
degerlendirildi. Ekokardiyografik kontrollerinde,
kitlede biiylime ve basi bulgular1 gozlenmesi
tizerine yapilan cerrahi eksizyonla alinan
kiitlenin patolojik incelenmesiyle rabdomiyom
tanisi konan hasta, ameliyat sonras: dordiincii
saatte kaybedildi.

Tartisma

Primer kardiyak tlimoérler seyrek goriiliir. Bu
timorler igerisinde en sik goriileni rabdo-
miyom olup, diger sik goriilen tiimorler ise
fibrom, miksoma, teratom, cesitli sarkomlar
ve anjiomlardir?. Rabdomiyomlar kardiyak
miyositlerden koken alan iyi huylu hamartomattz
lezyonlar olup, siklikla ventrikiiler yerlesim
gosterirler. Kardiyak rabdomiyomlar ¢cogunlukla
(%90) ¢ok sayida olmalarina ragmen, seyrek
olarak (%10) tek bir kitle seklindedirler ve
%>50-86 oraninda tiiberoskleroz ile birliktelik
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gosterirler®. Tiiberosklerozlu hastalarin ¢ogunda
kardiyak tiimorler 5-15 mm boyutunda, daha
siklikla kalbin sol tarafinda ve sol ventrikiilde
goriiliir’.

Prenatal veya dogumdan hemen sonra tespit edilen
intrakardiyak rabdomiyomlar ¢ok nadiren tiiberoz
skleroz kompleksinin diger belirtileri ile birliktelik
gosterir”.10. Yenidoganlarin derileri ultraviyole
lambalar1 ile muayene edildiklerinde beyaz lekeler
siklikla gézlenmez!!. Bizim hastamizda da deride
ve diger organlarda goriilebilen tiiberoskleroz
kompleksinin bulgular1 yoktu. Diger organlarda
gbriilen hamartomatoz lezyonlar ileri yaslarda daha
belirgin hale geldigi icin erken dénemde yapilan
goriintiileme yontemlerinin tani yarar1 sinirhidir.
Nitekim hastamizda yapilan karin ultrasonografisi
ve beyin manyetik rezonans goriintiilemesi
normal olarak degerlendirildi. Ekokardiyografi,
kardiyak Kkitlelerin degerlendirilmesinde en
faydali yontemlerdendir!2. Ancak ¢ok kiigtik
tiimorler ekokardiyografide goriilmeyebilir
ve ekokardiyografinin normal olmasi, timor
olmadigini kesin olarak gostermeyebilir.

Kardiyak rabdomiyomlarin bir kisminin
dogum sonrasinda biiylimeye devam etmesine,
transplasental olarak anneden gegen Ostrojenin
neden olabilecegi bildirilmistir?. ilerleyen
dénemlerde bir kisim rabdomiyomlarin gerileme
gOstermesi ise anneden gegen Ostrojen etkisinin
kaybolmasina bagli olabilir. Bizim hastamizin
ekokardiyografi ile izleminde ise kardiyak kitlenin
sag atriyuma dogru biiylidiigii ve sag ventrikiil
cikim yolunda basi olusturdugu gozlendi.

Kardiyak rabdomiyomlu vakalar siklikla asemp-
tomatiktir”.11.13, Sol tarafta lokalize olanlarda
konjestif kalp yetmezligi”-14, iletim sistemini
etkileyen vakalarda Wolff-Parkinson-White
sendromu basta olmak iizere kardiyak aritmiler
goriilebilir!-14. Hastamizda gozlenen siniis
bradikardisi ise sik rastlanan bir bulgu degildir.

Konjenital hipotiroidili ¢cocuklarin ¢cogu dogumda
asemptomatik olup tarama testleri ile tani
alirlar. Bu vakalarda bradikardi, kalpte Gfiirtim,
kardiyomegali ve asemptomatik perikardiyal
efflizyon gibi kardiyak bulgular gozlenebilirl.
Hastamizdaki siniis bradikardisinin levotiroksin
tedavisine ragmen diizelmemesi, bradikardinin
hipotiroidiye bagl olmadigini diisiindiirmiistiir.
Bildigimiz kadar ile intrakardiyak rabdomiyom ve
konjenital hipotiroidi birlikteligi bildirilmemistir.
Bu nedenle bu iki klinik tablonun birlikte
bulundugu vaka sunulmustur.
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