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Giris

* Rabdomyomlar,

— Prenatal donemde
en sik karsilasilan
kardiyak timorler

— Norolojik sekel
gelisme olasiligi
olan
Tuberozskleroz

Kompleksi ile
siklikla iliskili




Amac

* Fetal rabdomyomlarin postnatal kardiyak ve
norogelisimsel sonuclarini ortaya koymak




Materyal-Metod

|U ITF Perinatoloji BD Prenatal Tani ve Tedavi
Unitesi

Retrospektif

Ocak 2007- Haziran 2014

23 olgu

Prenatal tanida kardiyak rabdomyom tanisi

Postnatal kardiyak ve norolojik sonuclari, TSC
ile olan iliskileri



Fetal kardiyak rabdomyom
tanisi alan hasta sayisi (n=23)

» | Takipten cikan hasta
sayisi (n=3)
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terminasyonu (n=9)
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Prenatal Tuber tespit
edilen olgu (n=5)

4 olguda tuber
yok, 1 olguda
TSC2(+)

TSC olan (n=8)

TSC olmayan (n=3)




Demografik Veriler (n=20)

Nitelik Sonug
Maternal yas 29 (+7) yil
Tanida GH 28 (+5) hafta
Aile Bykiisii (-)

Canli Dogum 11 (%55)
Terminasyon 9 (%45)
Cinsiyet (KIZ/ERKEK) (5/6)
Dogumda GH 36.7 (+3.5) hafta
Dogum Sekli (NSD/SCA) (5/6)

Dogum Agirhgi 3949 (+535) gr
Tekil Gebelik 19 (%95)
Cogul Gebelik 1 (%5)
Postnatal ortalama takip siiresi (n=11) 45 (+6) ay




Prenatal kardiyak rabdomyomlarin yerlesim ozellikleri

LV RV LV+RV LV+RV+IVS Diger
W Tek m Multiple (>2)



Prenatal kardiyak rabdomyom tanisi alan olgularin fetal ve
postnatal ekokardiyografik bulgular

Lezyonun Karakteristigi n (%)

Sayi (n=20)

Tek 4 (%25)
Multiple (>2) 16 (%75)

Tm ¢api (n=20) 2 mm (min)-77 mm(max)

Postnatal Degisiklikler (n=11)

Degisiklik yok 3 (%27,3)
Gerileme 4/4 (%72,7)
Progresyon -

Aritmi 1 (%9)



Prenatal olgularda ek kardiyak bulgular ve TSC ile iliskisi

Kardiyak Rabdomyom (n=20) Tuber saptanan olgu (n=9/%45)
Aritmi 3 (%15) Canli dogum 4 (%44,5)
Kapak Disfonksiyonu 6 (%30) Terminasyon 5 (%55,5)
Ek kardiyak bulgu Prenatal US/MRI 8/9
Muskuler VSD, ARSA 2 (%10)

Genotip

Karyotip (n=20)

8 (%40)

TSC geni (TSC1/2) (n=8) 1(%12)




Postnatal TSC saptanan olgularda major bulgular (n=8)

Deri bulgulari EEG'de Noro-gelisimsel Renal bulgular G6z bulgulari
konvulziyon Gerilik



Sonug

Fetal kardiyak rabdomyom varliginda %75 olguda
TSC saptandi

Olgularin 1/3’inde serebral bulgular postnatal
donemde tespit edildi

Postnatal donemde beyin lezyonlari saptanan
hastalarin %60’Inda degisik derecelerde nérolojik
retardasyon gelistigi izlendi

Izole kardiyak rabdomyomlarda, postnatal
donemde TSC bulgular gelismedigi takdirde
prognoz olumlu




...Tesekkur ederim



