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Atriyal Miksoma ile Birlikte
Carney Kompleksi

Carney Complex in Association with
Atrial Myxoma: Case Report

OZET Carney sendromu, miksomalar, pigmente cilt lezyonlar1 ve endokrin neoplazileri iceren
herediter otozomal dominant gegisli bir hastalik kompleksidir. J. Aidan Carney tarafindan 1985
yilinda tanimlanmigtir. Miksomalar, kalpte, deride ve meme dokusunda goriilebilir. Ailesel tip
miksoma, sporadik formlara gore daha geng yaslarda goriilmektedir. Endokrin bezlere ait en sik
rastlanan bulgular, akromegali, tiroit ve testis tiimorleri ve adrenokortikotropik hormon iiretimine
bagli Cushing sendromudur. Kalpte yerlesen miksomalarin, genellikle cerrahi olarak ¢ikartilmalar
gerekir. Bu yazida, erken tani1 konularak cerrahi olarak bagsarili bir sekilde tedavi edilen Carney
sendromlu bir sol atriyal miksoma olgusu sunulmaktadar.

Anahtar Kelimeler: Carney kompleksi; miksoma

ABSTRACT Carney complex is an autosomal dominantly inherited disease complex including myx-
omas, pigmented skin lesions and endocrine neoplasias. It was first defined by J. Aidan Carney in
1985. Myxomas can be observed in the heart, skin and breast. Familial myxomas were seen at
younger ages than sporadic forms. The most common endocrine gland manifestations acromegaly,
thyroid and testicular tumors, and adrenocorticotropic hormone-independent Cushing’s syndrome.
A cardiac myxoma requires surgical removal. In this study, we present a case of left atrial myxoma
with Carney syndrome who was early diagnosed and successfully treated with surgery.

Key Words: Carney complex; myxoma
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albin primer tiimorlerine nadir rastlanmakta olup, otopsi serilerinde

siklik %0,02 oraninda bildirilmektedir.! Tiim kardiyak tiimorlerin

yaklasik %751 histolojik olarak iyi huyludur ve bunlarin yarisindan
fazlasini (%52) miksomalar olugturur.! Sporadik miksomalar ortalama 50’1i
yaslarda belirti verirler.! Hastalarin tcte ikisi kadindir. Miksomalarin
%90’dan fazlas: soliterdir, atipik ya da ¢oklu yerlesim nadirdir.! Miksoma-
larin %751 sol atriyumda, %15-20’si sag atriyumda yerlesirler, nadiren de
ventrikiillerde ve atriyoventrikiiler kapaklarda ortaya cikarlar.

Miksomalarin tamamina yakini, ince bir pedikiille fossa ovalis limbu-
suna tutunurlar. Atipik yerlesimli birden fazla miksoma, deri pigmentas-
yonu ve endokrin aktivite artis1 semptomlar1 goriilen hastalarda Carney
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kompleksi 6ncelikli olarak diisiiniilmelidir. Carney
kompleksinde goriilen ailesel miksomalar, tiim
miksomalarin %10’undan azini olustururlar ve
daha erken yaslarda belirti verirler. Atipik yerle-
simli ve ¢oklu olma olasiliklar1 daha yiiksektir. Cer-
rahi tedaviye ragmen tekrarlama olasiliklar
bulunmaktadir.!* Miksomala- rin tedavisinde cer-
rahi rezeksiyon tek tedavi yontemidir. Bu yazida,
erken tani konularak cerrahi olarak basarili bir se-
kilde tedavi edilen Carney sendromlu bir sol atriyal
miksoma olgusu sunulmaktadir. Hasta verilerinin
yayinlanmasi konusunda hastadan bilgilendirilmig
olur formu alinmistur.

OLGU SUNUMU

Kirk iki yaginda kadin hasta, poliklinigimize yor-
gunluk, pozisyon ile ortaya ¢ikan nefes darlig: ve
carpint1 sikayetleriyle bagvurdu. Sikayetleri bir yil
once baglamis ve giderek artig gostermis. Fizik mua-
yenede, goz kapaginda, konjonktivada, dudaklarda,
boyunda, kollarda ve gogiis bolgesinde alacali pig-
mentasyon gosteren alanlar ve neviisler tespit
edildi. Kan basinc1 95/65 mmHg, nabiz 75 atim/dk
idi. Kalp oskiiltasyonunda mitral odakta 1-2/4 sid-
detinde diyastolik rulman duyuldu. Elektrokardi-

Miksoma

RESIM 1: Transtzofageal ekokardiyografide sol atriyal miksoma.

Turkiye Klinikleri J Cardiovasc Sci 2013;25(3)

yografide normal siniis ritmi vardi. Transtorasik
ekokardiyografi (TTE)’de, sol atriyumda interatri-
yal septumdan kokenlenen, ylizeyi polipoid ve dii-
zensiz, olduk¢a mobil ve diyastolde sol ventrikiile
prolabe olan, 5,5 x 4 cm boyutlarinda kitle tespit
edildi. Trans6zofageal ekokardiyografide, kitlenin
ince bir pedikiille, fossa ovalis ile mitral kapak 6n
yaprag1 arasinda bir bolgeye tutunmus oldugu goz-
lendi (Resim 1). Hastada Carney sendromu olabile-
cegi diisiiniilerek buna yonelik arastirmalar yapilda.
Endokrinolojik bir bozukluk saptanmadi. Meme
ultrasonografisinde her iki memede boyutlar1 5-18
mm arasinda degisen toplam 4 adet yuvarlak, keskin
kenarli lezyon saptand: ve bu lezyonlar fibroade-
nom olarak degerlendirildi. Hasta, Kalp ve Damar
Cerrahisi Klinigi ile konsiilte edildi. Hastanin ame-
liyat 6ncesi yapilan koroner anjiyografisinde, arter-
ler normal olarak degerlendirildi. Kitle cerrahi
girisimle ¢ikarildi (Resim 2). Sag atriyotomi yapila-
rak ¢ikarilan kitlenin interatriyal septum kaynakls,
mitral kapak ringine yakin yerlesimli oldugu go-
riildi. Kitlenin yaklasik 7x5 cm ebatlarinda, diizen-
siz, polipoid ve lobiile oldugu saptandi. Patolojik
inceleme sonucu miksoma olarak geldi. Ameliyat
sonrasi 1. ve 6. ayda yapilan kontrol TTElerde, ka-
lint1 bir kitle izlenmedi.

Miksoma
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RESIM 2: Operasyonla gikarimis olan doku (patoloji sonucu miksoma ile
uyumlu).

(Renkli hali icin Bkz.
http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/cardiovascular-sciences/1306-7656/)

TARTISMA

Otozomal dominant gegisli bir hastalik olan Carney
kompleksi, JA Carney ve ark. tarafindan, kardiyak
miksomalara, alacali deri pigmentasyonlar1 ve en-
dokrin aktivitede artisin eslik ettigi bir sendrom ola-
rak tanimlandi.? Daha sonralar1 hastaliga diger neo-
plastik lezyonlarin da eslik edebilecegi saptandi. Bu
neoplastik lezyonlar arasinda, melanotik Schwan-

noma, deri miksomalari, miksoid meme fibroade-
nomlari, tiroid nodiilleri, testis tiimorleri, stirrenal
korteks ve hipofiz adenomlar1 bulunmaktadir.*>
Carney kompleksi saptandiginda, birinci derece aile
bireylerine, ailesel miksomalar agisindan rutin eko-
kardiyografik tarama yapilmalidir. Hastamiz 6gret-
mendi ve ailesi uzak bir ilde ikamet etmekteydi, bu
nedenle birinci derece aile bireyleri i¢in ekokardi-
yografik tarama 6nerildi.

Carney kompleksine eslik eden ailesel mikso-
malar, tim miksomalarin %10 undan azini olustu-
rurlar. Daha erken yaslarda belirti vermeleri, siklikla
atipik yerlesmeleri ve ¢oklu oluslar: ile sporadik
miksomalardan ayrilirlar. Ayrica, cerrahi tedavi
sonrasi tekrarlama egilimleri (%22) daha yiiksektir.
Histolojik olarak miksomalar poligonal ve multipo-
tansiyel mezensimal hiicreleri icerirler. Immiino-
histokimyasal ¢aligmalar, bu hiicrelerin, sitokeratin
(-) ve vimentin (+) olduklarini gostermislerdir. Bu
hiicreler, diiz kas hiicreleri, fibroblast, endotel hiic-
releri ve néroendokrin hiicrelere farklilasabilmek-
tedirler. Bu bulgular, miksomalarin néroendokrin-
mezengimal kékenli oluglarini destekler.®

Carney kompleksinin tanisal kriterleri, 2001
yilinda sistematize edilmigtir.”® Tanisal kriterler,
klinik ve ek genetik tani kriterleri olarak ikiye ay-
rilmistir (Tablo 1). Carney kompleksi tanisi, has-

TABLO 1: Carney kompleksi tani kriterleri.

Klinik Kriterler

2. Miksoma (deri ve mukozalarda)
3. Kardiyak miksoma
4. Meme miksomatozisi ya da teshisi destekleyen MR bulgular

6. Bliyime hormonu tireten adenoma bagl gelisen akromegali

9. Psammomat6z melanotik Schwannoma
10. Mavi nevs, epiteloid mavi nevis (goklu)
11. Memede adenom

12. Osteokondromiksoma

Ek Genetik Kriterler

1. Etkilenmis birinci derece akraba

2. PRKAR1a gen inaktivasyon mutasyonu

1. Tipik yerlesimli, benekli deri pigmentasyonlari (dudaklar, konjonktiva, ic ve dis kantus, vajina ve penis mukozasi)

5. Primer pigmente nodler adrenokortikal hastalik veya Liddle testi sirasinda triner glukokortikoidlerin deksametason uygulanmasina paradoks pozitif yaniti

7. Testis ultrasonografisinde sertoli hiicre (blyuk hticreli, kalsifiye) timérleri veya karakteristik kalsifikasyon
8. Geng hastada tiroit karsinomu veya tiroit ultrasonografisinde goklu, hiperekoik nodiiller.

160

Turkiye Klinikleri ] Cardiovasc Sci 2013;25(3)



CARNEY COMPLEX IN ASSOCIATION WITH ATRIAL MYXOMA: CASE REPORT

Miintecep ASKER et al.

tanin 12 klinik tani kriterinden en az ikisine sahip
olmasiyla ya da bir klinik kritere ek olarak
en az bir genetik kriterin bulunmasiyla konur. Ol-
gumuzda, sol atriyumda miksoma ile birlikte
gozde, dudaklarda, boyunda ve gogiis bolgesinde
pigmente lezyonlar ve memede ¢oklu fibroade-
nom bulunmaktaydi. Hasta bu bulgularla Carney
kompleksi olarak tanimlandi. Sol atriyal mikso-

mas1 basarili bir sekilde cerrahi olarak tedavi
edildi.

Sonug olarak, Carney kompleksi nadir rastla-
nan bir hastaliktir. Ailesel miksomalar, tekrarlama
egilimi tagidiklarindan ve hastaliga diger neoplastik
lezyonlar da eslik edebileceklerinden, hastalarin
diizenli kardiyolojik, endokrinolojik ve radyolojik
kontrolleri yapilmalidir.
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