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SUMMARY: Akin A, Aykan HH, Korkmaz A, Alehan D, Ozkutlu S. (Department
of Pediatrics, Hacettepe University Faculty of Medicine, Ankara, Turkey). Two
newborns diagnosed with multiple cardiac rhabdomyoma. Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Dergisi 2013; 56: 131-135.

Rhabdomyoma is the most common primary cardiac tumor in the pediatric age
group. These tumors can be diagnosed in the prenatal period, but are most
frequently diagnosed in the newborn period. Multiple rhabdomyomas are more
consistent with the diagnosis of tuberous sclerosis than a single tumor. Clinical
manifestations of tuberous sclerosis may not become evident until later in life.
The presence of rhabdomyomas alone, without life-threatening hemodynamic
instability or arrhythmias, should not be an absolute indication for surgery.
Here, we present two patients with multiple intracardiac rhabdomyomas on
fetal and postnatal echocardiography.
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OZET: Rabdomiyom ¢ocukluklarda en sik goriilen primer kardiyak tiimordiir.
Prenatal donemde tani konulabilmekle beraber ¢ogu hasta yenidogan doneminde
tani alir. Coklu rabdomiyomlarda, tekli rabdomiyomlara gore tiiberosklerozis
goriilme orani daha yiiksektir. Ancak tiiberosklerozise ait diger klinik bulgular
gec donemlere kadar goriilmeyebilir. Hayat1 tehdit eden hemodinamik bozukluk
veya aritmi yoklugunda, rabdomiyomlar i¢in cerrahi tedavi endike degildir. Bu
yazida fetal ve postnatal ekokardiyografilerinde ¢oklu intrakardiyak rabdomiyom
saptanan iki olgu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: rabdomiyom, kalp tiimorleri, tiiberosklerozis.

Cocukluk caginin en sik goriilen primer
kardiyak tiimorii olan rabdomiyom biiyiikse
yenidogan bebeklerde ve siit ¢ocuklarinda
respiratuar distres, konjestif kalp yetmezligi,
kalp kapaklarinda darlik bulgular1 ve siyanoz
gelisebilir. Bununla birlikte genis kardiyak
tutuluma ragmen yenidogan déneminde
klinik bulgu izlenmeyebilir. Kardiyak
rabdomiyom saptanan hastalarin biiyiik bolimii
tiiberosklerozis ile iliskilidir. Ancak diger
klinik bulgularin gelisiminin genis bir zaman
dilimine yayilabilmesi nedeniyle hastalarin
tiiberosklerozisin klinik bulgulari yoéniinden
izlenmesi gerekir.! Bu yazida iki vaka sunularak
konuya dikkat ¢ekilmistir.

Vakalarin Takdimi

Vaka 1

Yirmi alt1 yagindaki annenin tigiincii gebeliginden,
36. gebelik haftasinda ve 2940 gr agirhiginda
dogan kiz bebek, 29. gebelik haftasinda
yapilan fetal ekokardiyografide rabdomiyom
ile uyumlu intrakardiyak kitle saptanmasi
nedeniyle dogdugu giin degerlendirildi.
Sistemik ve kardiyak muayenede patolojik
bulgu yoktu. Ailede tiiberosklerozis oykiisii
yoktu. Ekokardiyografide sol ventrikiil (LV)
lateral duvar komsulugunda 13 x 9 mm,
mitral kapak komsulugunda 6 x 7 mm, apikal
bolgede 7.5 x 4.5 mm olan kitlelerle beraber
multiple kiigiik kitleler, sag ventrikiilde (RV)
ise en biyiigli apikal bolgede yer alan 7.5 x
4.5 mm boyutunda multiple, sinirlart diizenli
hiperekojen kitleler saptand: (Sekil 1). Kitleler
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Sekil 1. Vaka 1’de hayatin birinci giiniinde elde edilen
dort bosluk ekokardiyografik goriintiide solda daha fazla
olmak tizere her iki ventrikiilde hiperekojen, diizgiin sinirlt
kitleler gortilmektedir.

»,_»\\ j

- e
Sekil 2. Vaka 1’de sol gluteal bolgede iki adet hipopigmente
lezyon goriilmektedir.

atriyoventrikiiler (AV) kapaklarda, LV ve RV
cikis yolunda obstriiksiyona neden olmuyordu.
Elektrokardiyogram (EKG), 24 saatlik holter
kayitlari, kraniyal ve renal ultrasonografi
normaldi. On altinci giinde deride beyaz
lekelerin goriilmesi tizerine Wood lambasi ile
yapilan deri muayenesinde her iki gluteal bolge,
sag kol ve sag uyluk arkasinda hipopigmente
lezyonlar goriildii (Sekil 2). Ik kez 22 giinliik
iken baslayan ve sik tekrarlayan konviilsiyonlar1
oldu. Konviilsiyonlar fenitoin ve vigabatrin ile
kontrol altina alindi. Birinci ve iigiincli ayda
yapilan ekokardiyografi incelemesinde Kkitle
boyutlarinda belirgin degisiklik olmayan, EKG
ve 24 saatlik Holter kayitlar1 normal olan
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Sekil 3. Vaka 2’de 31. gebelik haftasinda elde edilen fetal
dort bosluk ekokardiyografik goriintiide sol ventrikiilde iki
adet hiperekojen lezyon goriilmektedir.

hasta tiiberosklerozis ve kardiyak rabdomiyom
tanilariyla pediatrik kardiyoloji ve pediatrik
noroloji boliimleri tarafindan izlenmektedir.

Vaka 2

Yirmi {i¢ yasindaki annenin birinci gebeliginden
38. gebelik haftasinda ve 3110 gr dogan kiz
bebek, 31. gebelik haftasinda yapilan fetal
ekokardiyografide LV ve RV’de rabdomiyom
ile uyumlu Kkitleler (Sekil 3) olmasi nedeniyle
dogdugu giin degerlendirildi. Sistemik ve
kardiyak muayenesi normal olan hastanin
ailesinde tliberosklerozis oykiisii yoktu.
Ekokardiyografide LV’de biri apikal bdlgeye
yakin (24 x 15 mm) digeri mitral kapagin
altinda (19 x 8 mm) olan iki adet, RV’de ise
apikal bolgede bir adet (7 x 5.7 mm) ve RV
¢ikis yoluna yakin iki adet (9 x 6 mm ve 6 x 2.6
mm) diizgiin sinurli, hiperekojen kitleler goriildi
(Sekil 4A ve 4B). Kitleler AV kapaklarda, LV
ve RV ¢ikis yolunda darliga neden olmuyordu.
EKG, 24 saatlik Holter kayitlari, kraniyal ve
renal ultrasonografisi normaldi. iki aylik iken
viicutta beyaz lekeler fark edilen hastanin deri
muayenesinde sirtta ve sag tibia arkasinda ikiser
adet, sag gluteal bolgede bir adet hipopigmente
lezyon goriildi (Sekil 5). Birinci ve tigiincii ayda
yapilan ekokardiyografik degerlendirmede kitle
boyutlarinda belirgin degisiklik izlenmeyen;
EKG ve 24 saat Holter kayitlar1 normal olan
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Sekil 4. Vaka 2’de hayatin birinci giiniinde elde edilen dort bosluk ekokardiyografik goriintiide: (A)-Sol ventrikiilde; (B)
-Sol ve sag ventrikiilde ¢ok sayida hiperekojen lezyon goriilmektedir.

hasta tiibrosklerozis ve kardiyak rabdomiyom
tanilariyla pediatrik kardiyoloji ve pediatrik
noroloji boliimleri tarafindan izlenmektedir.

Tartisma

Rabdomiyom ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen
primer kardiyak tiimor olup, primer pediatrik
kardiyak tiimorlerin %45-80’ini olusturur.! Fetal
dénemde yapilan bir ¢alismada fetal rabdomiyom
insidans1 %0.17 olarak saptanmistir.?
Rabdomiyom kardiyak miyositlerden kdken
alan hamartamatdz bir lezyondur. Siklikla
ventrikiil miyokardiyumundan k&ken alan
nodiiler, gri renkli, iyi sinirli ve kapsiilsiiz bir
kitledir. Bening o6zellikte olup yaklasik %90’1
birden ¢ok kitle seklindedir. Kalbin her yerinde
goriilebilmekle beraber daha ¢ok LV’de, daha

Sekil 5. Vaka 2’de bacak arka bolgesinde hipopigmente
lezyon goriilmektedir.

az olarak RV, ventrikiiler septum, sol ve sag
atriyum ve perikartta goriilebilir.34

Klinik bulgular tiimériin yerine, boyutuna
ve sayisina baghdir. Biiyiik intramural ve
intrakaviter rabdomiyomlar intrakaviter
boslukta ve AV veya semiluner kapaklarin
girisinde darliga yol acabilir. Genis kardiyak
tutulum miyokard fonksiyonlarini bozabilir;
iletim sistemine basi sonucu disritmiler
izlenebilir. Fetal yasamda seyrek olarak biiyiik
kitlelere bagli hemodinamik obstriiksiyon ve
buna bagli kardiyak yetmezlik, fetal hidrops
ve tagiaritmiler gelisebilir.# Fetal aritmi ve
hidrops, perinatal mortaliteyi ve prognozu
etkileyen en 6nemli iki parametredir.®>
Yenidogan doneminde ise basta supraventrikiiler
tasikardiler olmak {izere bradikardi, kalp
blogu, ventrikiiler prematiir atimlar ve pre-
eksitasyon sendromu goriilebilir.6-8 Aritmi
gelisen ve gelismeyen hastalarda tlimoriin
yerlesim yeri ve biiyiikligli arasinda belirgin
fark saptanmamistir.* Yenidogan ve siit
cocuklarinda ise biiyiik rabdomiyomlara baglh
respiratuar distres, konjestif kalp yetmezligi,
kalp kapaklarinda obstriiksiyon bulgulari
ve siyanoz gelisebilir. Ancak genis kardiyak
tutuluma ragmen yenidogan déneminde klinik
bulgu izlenmeyebilir.! Her iki hastamizda da
genis kardiyak tutuluma ragmen tiimdre bagh
klinik bulgu yoktu. Ancak bu hastalarin seyrinde
kardiyak komplikasyonlarin gelisebilecegi
unutulmamalidir.

Elektrokardiyografide en sik goriilen bulgular sol
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aks deviasyonu, atriyal genisleme, ventrikiiler
hipertrofi, ST-T segment anomalileri ve aritmiye
ait bulgulardir. Tanida en 6nemli araglarin
basinda gelen ekokardiyografide; ¢ok sayida,
iyi sinirli, homojen, ekodens, intramural veya
intrakardiyak kitleler olarak goriiliir. Nadiren
perikardiyal efiizyon goriilebilir. Ayirici tanida
yer alan intrakardiyak trombiis, miksoma ve
hemanjiomanin ekokardiyografik incelemesinde
ise rabdomiyomdan farkli olarak hemoraji
sonucu ¢evre dokuda ekoliisen bir hat goriiliir.!

Ozellikle fetal disritmi, hidrops fetalis ve ailede
tliberosklerozis varliginda fetal ekokardiyografi
ile tarama Onerilmektedir. Cogu hastada fetal
ekokardiyografi tani 24. haftadan sonra konulur,
ancak 15. gebelik haftasinda tani konulan
vakalar da bildirilmistir.>?10 Timoriin ¢oklu
olmasi durumunda tiiberosklerozis gelisme
olasiligr artar.4> Fetal rabdomiyomlar in utero
biiyiiyebilir; ancak hizli biiyiime nadirdir.
Ozellikle tiimdr boyutunun 20 mm’den biiyiik
olmasi durumunda perinatal mortalite artar.>1!
Hastalarimizin fetal rabdomiyom tanist 29. ve
31. haftalarda konuldu; bu iki hasta da rutin
fetal ultrasonografi incelemesinde goriilen ¢oklu
kardiyak kitleler nedeniyle pediatrik kardiyoloji
béliimiine yonlendirilmisti.

Kardiyak rabdomiyom tiiberosklerozis ile ¢ok
yakin iligkilidir. Tiiberoskleroziste hastalarin
yaklasik %50’sinde tiimore ait ekokardiyografi
bulgular1 goriiliir.!> 13 Rabdomiyom saptanan
hastalarin ise %50-86’s1 tiiberosklerozis ile
iligkilidir.13 Fetal donemde tek rabdomiyom
saptanan olgularda tiiberosklerozis insidansi
%65, ¢oklu rabdomiyom saptanan olgularda
ise bu oran %86 olarak bildirilmistir.*
Tiiberosklerozis tanisi alan hastalarda kardiyak
rabdomiyom boyutunun, tiiberosklerozis
saptanmayan hastalara goére daha biiytik
oldugu da bildirilmistir. Degueldre ve
arkadaslarinin* kardiyak rabdomiyom tanili
73 pediatrik hastay1 inceledigi bir ¢alismada
tiiberosklerozis tanisi olan hastalarda kitle
boyutunu 1-55 mm, olmayan hastalarda ise 2-30
mm olarak bildirmistir. Otuz mm’den biiyilik
rabdomiyomlarin tiimiinde tiiberosklerozis
bildirilmis, ancak tiimoriin lokalizasyonu
ile tiiberosklerozis arasinda anlamli iliski
saptanmamistir.# Her iki hastamizin da
ekokardiyografilerinde ¢oklu kitleler izlenmisti;
30 mm’den biiyiik kitle olmamasina ragmen
iki hasta da izlemde tiiberosklerozis tanisi
aldi. Tiiberosklerozis ile birlikte olan hastalarin
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%80’inde epilepsi gelistigi bildirilmektedir.*
fkinci hastamizda 2 aylik iken konviilziyonlar
gelismis ve nobetler antiepileptik tedavi ile
kontrol altina alinmustir. ik hastamizda heniiz
konviilziyon goriilmemekle beraber takiplerde
hastaligin norolojik bulgularinin da gelismesi
beklenmektedir.

Tiiberosklerozis kardiyak tutuluma ek olarak
beyin, bobrek, retina, cilt, pankreas gibi
hemen tiim organlar: tutabilir. Ciddi kardiyak
tutuluma ragmen deri bulgulari, nébet ve
mental retardasyon gibi bulgular ge¢ donemlere
kadar goriilemeyebilir.! Tiiberosklerozisin diger
klinik bulgularinin gelisiminin uzun bir zamana
yayllmasi nedeniyle, uzun doénem takipleri
yapilabilirse idiyopatik kardiyak rabdomiyom
tanist konulan vakalarin da énemli bir kisminin
tliberosklerozis ile iliskili oldugu goriilecektir.
Nitekim her iki hastamizda da dogumda
rabdomiyoma eslik eden bulgu olmamasina
ragmen takiplerinde tiiberosklerozise ait
hipopigmente deri lezyonlar1 ve ilk hastada
epilepsi gelistigi goriilmiistiir. Tiiberosklerozis
vakalarinin yaklasik yarisinin spontan mutasyon
nedeniyle gelistigi bilindiginden, hastalarimizda
da oldugu gibi, aile 6ykiisiiniin olmamasi taniy1
dislamamaktadir.14

Kardiyak rabdomiyomlarda %74-78 oraninda
tam veya kismi regresyon bildirilmektedir.24
Degueldre ve arkadaslari* 6 ay-11 yillik tam ve
parsiyel regresyon oranlarini sirasiyla %28 ve
%46 olarak bildirmislerdir. Disritmilere medikal
tedavi ile miidahale edilmekte ve gerekli
vakalarda ablasyon uygulanabilmektedir.!
Ameliyat edilmeyen hastalar yillarca sorunsuz
seyredebileceginden, tedaviye direngli disritmi
gozlenmeyen ve obstriiksiyona neden olmayan
kitlelerde cerrahi tedavi Onerilmemektedir.*>
Hastalarimizda kitleye bagli AV kapaklarda, RV
ve LV cikis yollarinda obstriiksiyon bulgusu
olmamas1 ve aritmi gbézlenmemesi nedeniyle
cerrahi tedavi onerilmemistir.

Sonug olarak, fetal dénemde ve ¢ocuklarda
izlenen hiperekojen, diizglin sinirli, ¢oklu
kardiyak kitlelerin ayiric1 tanisinda rabdomiyom
ilk sirada yer almalidir. Kitleye ait olasi
kardiyak obstriiksiyon bulgular: ve aritmi
gelisimi agisindan hastalar seri ekokardiyografi,
EKG ve Holter ile izlenmelidir. Diger klinik
bulgularin gelisiminin genis bir zaman
dilimine yayilabilmesinden dolay1 bu hastalarin
tliberosklerozis yoniinden de izlenmesi gerekir.
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