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OZET

Supraventrikiiker tasikardi ile kendini gosteren U¢ aylik tuberoskleroz olgusu

Tuberoskleroz bir¢ok organda hamartomlara neden olan otozomal dominant kalitimla gegen bir bozukluktur. Cocukluk ¢aginin en sik
gorllen kalp timoru olan rabdomyomlarin tuberoskleroz ile olan iliskisi iyi bilinmektedir. Kardiyak rabdomyomlara bagli aritmiler
tuberosklerozun baslangi¢ bulgusu olabilir. Biz burada, ekokardiyografi incelemesinde ¢ok sayida kardiyak rabdomyom bulunan,
supraventrikller tasikardi ile kendini gosteren 3 aylik bir Kiz olgusunu sunuyoruz.
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ABSTRACT

A case of tuberous sclerosis presenting with suprevantricular tachycardia in a 3 month old infant

Tuberous sclerosis complex is an autosomal dominant disorder in which hamartomas occur in several organs. Cardiac rhabdomyomas, the
most common heart tumors of childhood, are well known to be associated with tuberous sclerosis complex. Arrhythmia due to cardiac
rhabdomyomas may be the initial sign of tuberous sclerosis. We present here a case of tuberous sclerosis presenting with supraventricular
tachycardia in 3 month-old girl who was found to have multiple cardiac rhabdomyomas during echocardiographic examination.

Key words: Arrhythmia, rhabdomyoma, tuberous sclerosis complex

Bakirkdy Tip Dergisi 2009;5:75-77

GIRIS

uberoskleroz otozomal dominant kalitim gosteren,
TinsidanSI 1/6000-30000 arasinda degisen genetik bir
hastaliktir. Hastalik karakteristik olarak beyin, retina, de-
ri, akciger, bobrek ve kalp gibi organlarda hamartomlara
yol acar. Bu organlarda siklikla kortikal displazi, supepen-
dimal noduller, giant cell astrositoma, retinal astrositik
hamartom, fasial anjiofibrom, renal ve akciger yerlesimli
anjiolipom ve kalpte rabdomyoma neden olur (1).

Kalpteki rabdomyomlar tuberosklerozlu cocuklarin
%60'Inda gozlenir ve zamanla regrese olurlar. Herhangi
bir klinik bulgu vermeyebilirler fakat kalpteki yeri ve bu-
yuklugune gore kan akiminin azalmasl ya da ritim bo-
zuklugu gibi ciddi durumlara sebebiyet verebilirler (2,3).
Burada ciddi kardiyak ritim bozukluguna neden olan 3
aylik bir tuberoskleroz olgusunu sunuyoruz.
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OLGU SUNUMU

Uc aylik kiz hasta huzursuzluk, aglama ve morarma
ates yuksekligi sikayeti nedeni ile hastanemize getirildi.
Hikayesinde yirmi alti yasindaki annenin ikinci gebeligin-
den 34 haftalik 2050 gr agirliginda normal vajinal yol ile
dogurtuldugu, gebelik takiplerinde fetal tasikardi tespit
edilmesi Uzerine yapilan fetal ekokardiyografisinde rab-
domyom saptandigl ve bu nedenle anneye dijital bas-
landigl, dogumdan sonra da hastaya beta bloker+dijital
tedavisi baslanarak izleme alindig ogrenildi.

Hastanin yapilan fizik muayenesinde genel durumu
orta ve huzursuz olarak degerlendirildi. Kalp tepe atimi

Sekil 1: Supraventrikiiler tasikardinin EKG goruntist
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DUZCE TIP FAKULTESI
1 Distance= 2.07 cm
2 Distance= 142 cm

Sekil 2: Rabdomyomlarin ekokardiografik gériiniimleri

230/dk, tansiyon arteryeli 66/43 mmHg, solunum sayisi
56/dk, oksijen saturasyonu %90 olarak bulundu. Diger
sistem muayenelerinde karacigeri kot kavsini 2 cm gec-
misti ve kltis marmaratusu vardl.

Laboratuar incelemesinde tam kan sayimi, biyokim-
yasal tetkikleri, tiroid fonksiyonlari, elektroensefalogrami
(EEG) normal olarak saptandi. Elektrokardiyografisinde
(EKG) supraventrikuler tasikardi (SVT) tespit edildi (Sekil
1). EKokardiyografisinde sag ventrikil kavitesini dolduran
1.3x1.8 cm boyutlarinda, sol ventrikiil kavitesinde apikal
bolgeye yakin 0.6x1 ¢cm capinda iki adet solid kitle mev-
cut olup (Sekil 2), sag ventrikilde trikUspit kapak ile kit-
le arasinda apekse uzanan 20 mmHg'lik tirbulans akim
tespit edildi. Kraniyal manyetik rezonans goruntilemesi
tuberosklerozla uyumlu santral sinir sistemi bulgulari
olarak degerlendirildi.

Hastaya almakta oldugu dijital (0.03mg/kg/idame) ve
sotolol (4 mg/kg/guin) tedavisine ek olarak 0.1 mg/kg'dan
bir kez, 0.2 mg/kg'dan iki kez adenozin IV yapllmasina rag-
men SVT ataginin gegmemesi Uzerine 0.1 mg/kg bir kez
metoprolol IV olarak uygulandiktan sonra SVT atagi durdu.
Takipte ataklarinin sik tekrarlamasi Uzerine hastaya 1
mg/kg amiodaron yuklemesi yapildi sonrasinda 7 mikrog-
ram/kg/dk idame inflizyona gecildi. Tekrarlayan ataklarda
inflzyon hiz1 15 mikrogram/kg/dk’ya kadar cikildl.

Bu dozda SVT ataklari kontrol altina alinan hastanin
izleminde atak gozlenmemesi Uzerine amiodaron inflz-
yonu kademeli olarak azaltilarak oral tedaviye gecildi.
Genel durumu duzelen hasta amiodaron, dijital, metop-
rolol tedavisi ile taburcu edilerek izleme alindu.

TARTISMA

Tuberoskleroz, tuberin ve harmartin adi verilen iki

proteini kodlayan TSC1( 9934.3) ve TSC2 (16p13.3) genle-
rini inaktive eden mutasyonlar sonucu ortaya cikan bir
hastaliktir. Bu proteinlerin hiicrenin ¢ogalmasi Uzerine
baskilayicl bir etkiye sahip oldugu, adeta tumaor baskila-
yia proteinler gibi fonksiyon gordukleri kabul edilmekte-
dir (4,5). Hastaligin agir formlarinda TSC2 gen mutasyonu-
nun daha fazla oldugu gosterilmistir. Rabdomyomu olan
tuberoskleroz hastalarinin %54’'inde TSC2 gen mutasyo-
nu saptanmis olup TSC1 orani %20 bulunmustur (6).

Kalbin primer timorlerinin %60'dan fazlasini rabdom-
yomlar teskil etmektedir ve ¢ocukluk caginin en sik go-
rdlen kalp tumorudur. Kalp odaciklar i¢inde ¢ok sayida
rabdomyom tespit edilmesi akla tuberosklerozu getir-
melidir. Intrauterin donemde kalpte coklu sayida rab-
domyomun varligl tuberosklorozun habercisi olabilir
(2,3,7). Rabdomyomu olan hastalarin %60-80’inde tube-
roskleroz tespit edilmistir. Gerek intrauterin donem ol-
sun, gerek yenidogan donemi olsun tuberosklerozun di-
ger Klinik bulgularl ortaya c¢ikmadan sadece rabdom-
yomla kendini gosterebilir. Bu durumda taniya ulasmada
aile Oykdsunun ve genetik danismanliginin onemi art-
maktadir (8).

Rabdomyomlar kalpte siklikla ventrikil kasina yer-
lesseler de atriyum duvarindan da koken alabilirler ve
kalp bosluklarina dogru buyurler. Ekokardiyografi tani
icin yeterlidir ve cok sayida parlaklik seklinde kasdan ko-
ken alan ve kaviteye dogru uzanan Kitleyi rahatlkla gos-
terir.

Rabdomyomlara bagh olumler kitlenin tikayic etkisi-
ne bagl kalbin kan pompalayamamasl ya da ciddi ritim
bozukluklari sonucu olusan kalp yetersizliginden kay-
naklanmaktadir. Aritmiler timorun anatomik lokalizas-
yonuna, gore ektopik atrial tasikardilar, atrioventrikiler
nodda disfonksiyon, bloklar ve ventrikiler tasikardiler
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seklinde kendini gosterebilir (9). Wolff-Parkinson-White
sendromu 9%1.5 oraninda tuberosklerozlu hastalarda
gosterilmistir. Normal populasyonda bu oran %0.15 ora-
nindadir. TUmorun histopatolojisinde embriyoner Purkin-
je huicreleri icerdigi ve bunun da atrium ile ventrikil ara-
sinda aksesuar bir ileti yolu kurarak ventrikuler preeksi-
tasyon gerceklestirdigi dusinulmektedir (10).

Tedavi olarak rabdomyomlu olgulara konservatif
yaklasim onerilmektedir. Clinkl bu hastalarin %60-70'in-
de timor zamanla regrese olmaktadir. Uygulanacak me-
dikal veya cerrahi tedavi hastaligin klinik bulgularinin
siddetine gore belirlenmelidir. Sol ventrikllin ¢ikisinda
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