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ÖÖzzeett  
Tuberoskleroz bafll›ca merkezi sinir sistemi, deri, retina, böbrek ve kalp olmak üzere birçok sistemi tutan bir hastal›kt›r. En s›k rastlan›lan kalp
tümörleri rabdomiyomlard›r. Gebeli¤inin 36. haftas›nda fetal aritmi nedeniyle gönderilen hastam›zda yap›lan fetal ekokardiyografi ile çok say›da
kalp içi kitle saptanarak kalpte rabdomiyom düflünüldü ve tuberoskleroz aç›s›ndan araflt›r›ld›. Do¤um sonras› kraniyal manyetik rezonans
görüntülemesinde subepandimal çok say›da kalsifik nodüller ve beynin beyaz cevherinde periventriküler ve subkortikal tuberlerin gözlenmesi
ile tuberoskleroz tan›s› kesinlefltirildi. Rabdomiyomlar hastam›zda hemodinamik bozuklu¤a yol açmad›¤›ndan cerrahi yaklafl›m düflünülmedi.
‹zleminde rabdomiyomlar›n küçüldü¤ü ve aritmisinin tedavi gerektirmeksizin geriledi¤i gözlendi. Bu olgu sunumu ile fetal ekokardiyografide
kalp içi kitle saptanan olgularda, tuberoskleroz tan›s›n›n düflünülmesi gerekti¤i vurgulanmak istendi. (Türk Ped Arfl 2009; 44: 146-8)
Anahtar kelimeler: Fetal ekokardiyografi, rabdomiyom, tuberoskleroz

SSuummmmaarryy
Tuberous sclerosis is a multisystem disease, involving primarily the skin, the brain, the kidneys, the heart and the eyes. The most frequent cardiac
tumor is rhabdomyoma. In our patient who was referred to our hospital due to fetal arrhythmia, multiple intracardiac masses were detected by fetal
echocardiography performed in the 36th week of pregnancy. Cardiac rhabdomyoma was considered and the baby was investigated for tuberous
sclerosis. The diagnosis of tuberous sclerosis was established by the presence of multiple subependymal calcific nodules and periventricular and
subcortical tubers in the postnatal magnetic resonance imaging. Since the rhabdomyomas had not caused hemodynamic impairment, surgical
treatment was not considered. The patient was followed up and we observed that rhabdomyomas regressed and arrhythmia decreased without
any medical treatment. We wanted to point out that the diagnosis of tuberous sclerosis should be considered in cases presenting with intracardiac
masses on fetal echocardiography. (Turk Arch Ped 2009; 44: 146-8)
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Girifl

Çocukluk yafl grubunda birincil kalp tümörleri oldukça
nadirdir ve çocuklarda yap›lan otopsiler ile s›kl›¤›n›n  yakla-
fl›k %0,27 oldu¤u bildirilmektedir (1). Çocukluk ça¤›nda en
s›k karfl›lafl›lan kalp tümörü rabdomiyomdur (RM). Kalpte
RM’ler, do¤um öncesi dönemde kalp yetersizli¤i, hidrops
fetalis ve ölü do¤uma neden olabilirler. Yenido¤an döne-
minde ise üfürüm, kalp yetersizli¤i ve aritmi ile kendini gös-

terebilir veya hiç belirti vermeyebilirler (2,3). Ekokardiyogra-
fi bu tümörlerin de¤erlendirilmesinde oldukça de¤erli bir
yöntemdir (3-5). Kalp RM’lerinin en önemli özelli¤i kendili-
¤inden gerileme gösterebilmesidir. Ancak kalpte mekanik
bir darl›¤a yol açmas› veya yaflam› tehdit edici aritmilere
neden olmas› durumunda cerrahi tedavi uygulanmal›d›r
(2,6,7). Tuberosklerozlu (TS) olgular›n %43-60’›nda kalpte
RM’ler bildirilmektedir (8). S›k birliktelikleri nedeniyle kalpte
RM saptanan olgularda TS düflünülmelidir. 



Bu olgu sunumunda fetal ekokardiyografi ile kalp
içinde tümörler saptanan ve do¤um sonras› dönemde
TS tan›s› koyulan; izlemlerinde RM’lerde küçülme gözle-
nen bir olgu sunuldu. 

Olgu sunumu

Fetal aritmi nedeniyle fetal ekokardiyografi yap›lmak
üzere 36. gebelik haftas›nda klini¤imize gönderilen 33
yafl›ndaki gebenin, öyküsünden annenin ilk gebeli¤i ol-
du¤u ve gebelik izlemlerinde fetal anomali saptanmad›¤›
ö¤renildi. Hastan›n fetal ekokardiyografisinde her iki
ventrikülde çok say›da kitle (Resim 1) ve aritmi saptand›. 

Sezaryan ile miad›nda do¤um sonras› bebe¤in fizik
bak›s›nda; do¤um kilosu 3450 gr (50-75 p), boyu 50 cm
(90 p), bafl çevresi 36 cm (75 p) idi. Arteriyel kan bas›nc›
71/50 mmHg ve arteriyel oksijen doygunlu¤u %98 ola-
rak saptand›. Deride hipopigmente alanlar›n saptanma-
d›¤› olgunun, kardiyovasküler sistem muayenesinde kalp
aritmikti, h›z 132/dak idi ve 15-16 at›mda bir ek at›m du-
yuluyordu. Üfürüm duyulmad›. Di¤er sistem bak›lar› nor-
mal olarak de¤erlendirildi.

Laboratuvar bulgular›nda; hemoglobin 15,4 g/dl, he-
matokrit %46, lökosit say›s› 16 900/mm3, trombosit sa-
y›s› 223 000/mm3 idi. Periferik yaymas›nda %68 polimorf
nüveli lökosit, %30 lenfosit, %2 monosit saptand›.
Trombositler kümeliydi. Kan elektrolitleri, karaci¤er ve
böbrek ifllevleri ile kalp enzimleri normal s›n›rlarda idi.
Kar›n ultrasonografisi normal olarak de¤erlendirildi.

Elektrokardiyografisinde (EKG); ritm sinüstü ve 10-12
at›mda bir ventriküler erken vurular izlendi. Sa¤ eksen

sapmas› ve sa¤ ventrikül üstünlü¤ü vard›. Telekardiyogra-
fisinde kalp s›n›rlar› normal düzeydeydi. Ekokardiyografi-
sinde sol ventrikül içinde en büyü¤ü 9x8 mm, sa¤ ventri-
kül içinde 7x8 mm olmak üzere, atriyoventriküler kapak-
larda ve ventrikül ç›k›fl yollar›nda darl›¤a yol açmayan çok
say›da kitle saptanan (Resim 2) bebekte kardiyak RM dü-
flünülerek TS aç›s›ndan araflt›r›lmas› planland›. Kraniyal ul-
trasonografide parasajital alanda beyaz cevher içerisinde
hiperekojen odaklar izlenen hastan›n, kraniyal manyetik
rezonans görüntülenmesinde yan ventrikül komflulu¤unda
subepandimal bölgede çok say›da kalsifik lezyonlar ve
beyinde beyaz cevherde periventriküler ve subkortikal
alanlarda çok say›da tüberler saptanarak (Resim 3) TS ta-
n›s› kesinlefltirildi. 

Monitorize edilerek, aritmi aç›s›ndan izlenen hastada,
ventriküler erken vurular zamanla azald›. Oniki günlük-
ken çekilen 24 saatlik Holter EKG monitorizasyonunda
192 966 at›mda 8104 at›m tek flekilli ventriküler erken
vuru saptand›. Kalpteki RM’ler hemodinamik bozuklu¤a
yol açmad›¤› için cerrahi giriflim düflünülmeyen hasta, 14
günlükken taburcu edildi. ‹zleminde iki hafta aralar ile ya-
p›lan ekokardiyografik incelemelerde RM’lerin küçüldü-
¤ü ve üçüncü ayda yap›lan ekokardiyografide en büyük
kitlenin çap›n›n 5x4 mm’ye geriledi¤i gözlendi. Üçüncü
ayda yap›lan göz muayenesi ve tekrarlanan kar›n ultra-
sonografisi normal s›n›rlardayd›. 

Resim 2. Ekokardiyografide her iki ventrikül içinde rabdomiyomlar

Resim 1. Fetal ekokardiyografide her iki ventrikül içinde 
rabdomiyomlar

Resim 3. Kraniyal manyetik rezonans görüntülemede 
subepandimal bölgede kalsifik nodüller
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Tart›flma

Tuberoskleroz, bafll›ca zeka gerili¤i, epilepsi ve ade-
noma sebaseum üçlüsü ile belirgin çok say›da sistemi
tutan bir hastal›kt›r. Baflta merkezi sinir sistemi, deri, re-
tina, kalp ve böbrek olmak üzere akci¤er, sindirim siste-
mi, endokrin bezler ve kemik gibi birçok organ› tutan bir
hamartomatozdur. Otozomal bask›n geçiflli bu hastal›k-
ta, olgular›n 3/4’ünde aile öyküsü al›nmayabilir. Olgular›n
%60-80’ini yeni mutasyonlar oluflturmaktad›r (9). 

Birincil kalp tümörleri çocukluk yafl grubunda olduk-
ça nadir görülür. Çocukluk ça¤›nda en s›k karfl›lafl›lan
kalp tümörleri RM’lerdir. Kalpte RM’ler genellikle TS ile
iliflkilidir ve TS’li olgular›n %43-60’›nda görülürler (8).
Kalpte RM’lerin TS için en erken bulgulardan biri olabile-
ce¤i bildirilmifltir (10). S›k birliktelikleri nedeniyle kalpte
RM saptanan olgularda TS tan›s› akla getirilmelidir.

Kalpteki RM’ler kalbin herhangi bir bölümünde yerle-
flebilmekle birlikte, genellikle ventriküllerde ve septuma
yak›n bölgelerde görülürler (3). Ço¤unlukla çok say›da kit-
leler fleklindedir. Klinik bulgular› oldukça de¤iflkendir. Hiç
belirti vermeyebilecekleri gibi; yerleflim yerlerine, büyük-
lüklerine, say›lar›na ba¤l› olarak kalp içi darl›klara, atriyo-
ventriküler kapak ifllevlerinde de¤iflikliklere, kalp yetersiz-
li¤ine, aritmilere, perikardiyal s›v›ya, fetal hidropsa hatta
ölüme yol açabilirler. En s›k görülen ritm bozukluklar› ven-
triküler taflikardi, supraventriküler taflikardi ve Wolf-Par-
kinson-White sendromudur (2,3). Kalpte RM’si olan TS’li
olgular›n %80’inden fazlas›nda do¤umda bir klinik bulgu
olmad›¤›, belirti veren RM’li olgularda ise yaflam›n ilk haf-
tas›nda ölüm oran›n›n %53 oldu¤u bildirilmifltir (11). Olgu-
muzda intrauterin dönemde her iki ventrikül içinde sapta-
nan çok say›daki RM’ler, fetal aritmiye ve do¤umdan son-
ra da ventriküler erken vurulara neden olmufltu.

Kalpteki RM’lerin en önemli özelli¤i kendili¤inden ge-
rileme gösterebilmesidir. Tümör fetal hayatta en büyük
boyutlara sahipken, yaflla birlikte küçülür ve hatta tama-
men kaybolabilir. Bu nedenle çocuklarda eriflkinlerden
daha s›k görülmektedir (2,3). Bu tümörlerin yenido¤an
döneminde görülme s›kl›¤› 1/40 000’dir (12). Dört yafl›na
kadar %70’lere varan oranlarda kendili¤inden gerileme
bildirilmifltir (13). 

Kalpteki RM’lerin do¤um öncesi ve do¤um sonras›
tan› ve izleminde ekokardiyografi oldukça de¤erli bir
yöntemdir (1-5). Aile öyküsü olan olgularda fetal ekokar-
diyografi ile RM’nin belirlenmesi TS’nin en erken bulgu-
sudur (10). Literatürde kalpteki RM’de fetal ekokardiyog-
rafi ile do¤um öncesi tan› az say›da bildirilmifltir (2,5). 

Rabdomiyomlar zamanla gerileyebildikleri için genel-

likle destekleyici tedavi ve ekokardiyografi ile izlenmesi
önerilmekte, kalpte mekanik darl›¤a yol açmas› veya ya-
flam› tehdit edici aritmilere neden olmas› durumunda
cerrahi tedavi önerilmektedir (2,6). Tümörleri hemodina-
mik bozuklu¤a yol açmayan ve aritmileri tedavi gerektir-
meksizin kendili¤inden gerileyen hastam›zda cerrahi giri-
flim düflünülmedi. ‹ki haftal›k aralarla ekokardiyografi ile
izlenen ve halen üç ayl›k olan olgumuzda üç ayl›k izlem
döneminde tümör boyutlar›nda küçülme izlendi. 

Sonuç olarak, fetal ekokardiyografi ile kalpte RM’nin
belirlenmesi TS’nin en erken bulgusu oldu¤undan, hasta-
m›zda oldu¤u gibi, fetal ekokardiyografide kalp içinde kit-
le saptanan olgularda TS tan›s› düflünülmelidir.
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