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Cocukluk Caginda Nadir Gorilen Bir
Olgu: Sol Atriyal Rabdomyosarkom
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Primer kardiyak tiimdrler cok nadirdir, kalbin primer kétii huylu tiimorlerinin yaklagik %20’sini rabdomyosar-
komlar olusturur. Kitlenin lokalizasyonuna gdre semptomlar degisir. Teshis siklikla transtorasik ekokardiyografi
veya transozefagial ekokardiyografi ile konur. Rabdomyosarkomlarin mortalitesi ¢ok yiiksek oldugundan, kesin
teshisin konulabilmesi, akut semptomlarin giderilebilmesi ve hayatta kalim siiresinin uzatilabilmesi icin cerrahi
olarak ¢ikarilmasi dngoriilmektedir. Solunum sikintisi ve plevral efiizyon ile gelen ve yapilan ekokardiyografide
sol atriyal kitle saptanan olgu acil olarak acik kalp ameliyatina alindi, sol atriyal kitle cikanldi ve kesin teghis
histopatolojik inceleme sonucu konulabildi.
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Mehmet Kervancioglu A RARE CASE IN CHILDHOOD: LEFT ATRIAL RHABDOMYOSARCOMA
ABSTRACT

Primary cardiac tumors are very rare with malignant tumors generating approximately 20% of
rhabdomyosarcomas. Symptoms change according to the localization of the mass. It is often diagnosed
with transthoracic echocardiography or transeosophageal echocardiography. Due to high mortality rates of
rhabdomyosarcomas, surgical excision is required for initiating the definitive diagnosis, the relief of acute
symptoms and prolongation of survival time. Our patient was admitted with respiratory distress and pericardial
effusion, and a mass was detected in the left atrium by echocardiography. Emergency surgery was performed
to the patient, left atrial mass was removed and the definitive diagnosis was confirmed by histopathological
examination.
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rimer kardiyak tiimoérler olduk¢a nadir gorullr. Kardiyak tiimorlerin yaklasik
iletigim: %75'i iyi huylu olup, bunlarinda yaklasik %50'si miksomalardir. Malign kar-
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E-Posta: deryaaydin01@mynet.com ti bozukluklar, perikardiyal efiizyon, mitral veya trikiispit kapak darlidi, inferior ve
stiperior vena kava obstriiksiyonu ve ani 6lim ile basvurabilir. Tani konuldugu anda
hastalarin %75'inde uzak metastaz vardir (1). Teshis siklikla transtorasik eko (TTE)
veya transOzefajiyal eko (TEE) ile konur (2). Prognoz oldukca kotiidir, beklenen ya-
Gonderilme Tarihi : 11 Kasim 2016 sam slresi zamani birkag haftadan 2 yila kadar degisir (3). Bu yazida ¢ocukluk caginda
RevizyonTarihi @ 06 Mart 2017 olduk¢a nadir goriilen sol atriyumdan koken alan ve prognozu oldukga kétl olan
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Sol Atriyal Rabdomyosarkom

Olgu sunumu

Alti yasinda kiz hasta solunum sikintisi, ates nedeniyle git-
tigi hastanede akciger enfeksiyonu teshisi ile yatiriimisti.
Cekilen akciger grafisinde plevral efiizyon saptanmasi
Uzerine gogus tlpu takilmisti. On iki giin boyunca takip
ve tedavi edilen hastanin genel durumu diizelmeyince
cocuk kardiyoloji konsultasyonu istenip ve yapilan TTE'da
sol atriyal kitle saptanmasi tizerine hastanemize sevk edil-
mis. O dénemde yogun kalca agrilari olan hastaya cekilen
kalca magnetik rezonansinda sagda daha belirgin olmak
Uzere bilateral femur boyun-bas kesimlerinde metafizer
diizeylerde, dizensiz sinirli, T1 agirlikli sekansta hipodens,
ShortT1 Inversion Recovery (STIR) agirlikli sekanslarda ha-
fif hiperintens patolojik sinyal degisikligi saptanmis. Fizik
muayenesinde genel durumu kotd, soluk gériiniimde, ta-
sikardik, ortopneik, takipneik ve dispneik idi. Laboratuvar
tetkiklerinde sedimantasyon ve beyaz kiire yuksekligi
mevcuttu. TTE'de interatriyal septumdan koken alan sol
atriyum icinde hareketli 2 parcadan olusan sol atriyovent-
rikller kapadi iten ve diyastolde sol ventrikile hafif pro-
labe olan yaklasik 43x38mm boyutlarinda kenarlari be-
lirgin kitle (6n tani miksoma) tespit edildi. TEE'de de ayni
goriintu tespit edildi (Sekil 1). Genel durumu kot olan
hasta tani ve tedavi amacli operasyona alindi. Sol atriyoto-
mi sonrasinda atriyum serbest duvarindaki kitle goraldi.
Atriyal kitle sol atriyum septal duvarina yapistigi yerden
eksize edilip iyatrojenik atriyal septal defekt (ASD) olustu-
rularak pedikili ile birlikte ¢ikarildi (Sekil 2). Daha sonra
olusturulan ASD perikard yama ile onarildi ve sol atriyoto-
mi kapatildi. Sonrasinda hasta kalp damar cerrahisi yogun
bakim Unitesine alindi. Operasyondan iki glin sonra hasta
ekstlibe edildi. Postoperatif 19. gliniinde genel durumu-
nun iyi olmasi ve ailenin istegi Gzerine baska bir merkeze
gonderildi. Gittigi merkez ile kurulan iletisim sonrasinda
hastanin genel durumunun giderek bozuldugu ve 10 giin
sonra 6ldigu 6grenildi. Cikarilan kitle histopatolojik ince-
leme sonucunda rabdomyosarkom olarak rapor edildi.

Tartisma

Kalbin primer timorleri oldukca nadir gorulir. Kalp ti-
morlerinin insidansi primer kardiyak timorler i¢in %0.002-
%0.3, metastazlar icin %1.5-3 arasinda degismektedir.
Kalbin malign timorleri genellikle metastatik timaorlerdir.
Primer malign timorler oldukga nadirdir. Malign timorler
primer kardiyak timorlerin %25'ini olugturur. Bunlarin da
hemen hemen hepsi sarkomlardir. En sik gortilen tip anjio-
sarkom olup bunu da rabdomyosarkom izler. Bu timorler
cogunlukla sag ve sol atriyumda bulunur. Daha az olarak-
ta sag veya sol ventrikiilde ve interventrikiiler septumda
bulunabilir (1). Semptomlar kitlenin lokalizasyonuna goére

Sekil 1.

Sekil 2.

degisir. Ancak hasta semptomatik oldugunda uzak organ
metastazlar genellikle mevcuttur. Hastalar genellikle kalp
yetmezIigi, gogus adnsi, ileti bozukluklari, perikardiyal
eflizyon, mitral veya triklspit darligi, inferior ve stiperior
vena kava obstriksiyonu ve ani 6liim ile basvurabilir (4).
Sarkomlar kalp boslugu veya perikarda invaze oldugunda
hemorajik eflizyon gelisebilir. Bizim hastamizda halsizlik,
nefes darligi, ortopne ve sira disi olarak bilateral plevral
eflizyon mevcuttu. Bu da bize sol atriyal kitlenin pulmoner
vendz donlsi engelledigini dustindirdd.

Kardiyak timorlerin cerrahi dncesinde benign ve malign
ayrnimi ¢ok zordur. Ancak metastazlarin varligi, medias-
tinuma yayilmasi, timoérin hizli bliiylimesi, perikardiyal
eflizyon, gogus agrisi, kalbin sag bosluklarina lokali-
zasyonu, kalbin hem bosluk hem de duvarinda timor
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varligi ve pulmoner venlere yayillmasi malign oldugunu
distindirmektedir (5). Hastamizin birkag giin icinde kli-
niginin hizlica kotiilesmesi timorin malign oldugunu
desteklemektedir.

Diger sarkomlar gibi kalbin rabdomyosarkomlari da ¢ok
agresif seyreder. Prognoz oldukca kétiddr. Primer timo-
riin cikarilmasi ve ardisik radyoterapi ve kemoterapiye
ragmen hastalar genellikle bir yildan az yasar (6). Bu has-
talarda orta ve uzun dénem prognozun kotu olmasina
ragmen, akut semptomlarin rahatlatilmasi ve az da olsa
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yasam suresinin uzatilmasi icin cerrahi endikasyon var-
dir (4). Bizim hastamizda genel durumunun kot olmasi
nedeniyle hem tanisal hem de palyatif amacl cerrahi
uygulandi.
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