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OZET
Carney sendromu  otozomal dominant veya  sporadik
gecis  gOsterebilen, tipik  olarak  mukokutandz  lentijinler,

kardiyo  kutandéz ~miksomalar ve endokrin asiri  aktivite ile
seyreden  bir semptomlar kompleksidir, Mukokutanéz  len-
tlinéz ile seyreden bu tip sendromiarda asil dnemli olan
sistemik  bir  arastirma

gereginin  disdndlmesidir.

Anahtar Kelimeler: Carney sendromu
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ilk kez 1985 yilinda Carney tarafindan miksoma-
lar, ¢ok sayida benek tarzinda pigmente lezyoniar ve
endokrin asiri aktivite ile karakterize bir kompiex olarak
tanimlanmistir. Daha 6nce Atherton ile Rhodes ve ar-
kadaslari tarafindan NAME sendromu (nevus, atrial
miksoma, miksoid ndérofibromata, efelidler) ve LAMB
sendromu (ientigolar, atrial miksoma, mukokutanéz
miksomalar, mavi nevis) adi altinda szel bazn send-
romlar bildirilmistir (1-5).

Carney sendromunun major bulgulari arasinda
pigmente deri lezyonlari V@ atrial miksomalar, mukoku-
tandz lentijinler, mukokutanéz miksomalar, mavi nevi]s,
konjenital melanositik nevi]s, schwannomalar yer alabi-
lirken endokrin asiri aktivite, Gushing sendromu, erkek
cocuklarda erken seksiel olgunluk, akromegali, tiroid
hiperplazisi veya adenomalari, pigmente noduler adre-
nokortikal hastalik, testikiler timorler, uterin miksoma-
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SUMMARY

Carney Syndrome is a complex of mucocutaneous

lentigines  cardiocutaneous myxomas  and endocrine  ove-
ractivity. It can occur sporadicaly or be inherited autoso-
mal dominantiy. It has vital importance to investigate a
patient  with

mucocutaneous  lentigines ~ for cardiac  myxo-

ma and endocrine overactivity and his/her first degree

relatives  of affected persons have a complete physical

and if necessary laboratory examination, especlaly car-
diovascular and endocrine  systems. We present a case

resembling Carney's Syndrome in this paper.
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lar ve diger hamartomalar gibi endokrin anomaliler de
bulunabilmektedir (1,2,6).

Oldukga nadir olarak goérulebilen bu sendrom do-
minant veya sporadik gegis gostermektedir (2.6).

OLGU SUNUSU

A.C. 30 yasinda, 11 haftalik gebeligi olan hasta
hiperemezis gravidarum tanisiyla Kadin Hastaliklari ve
Dogum béliminde takip edilirken gdvdesinde yaygin
bulunan kahverengi lekeler nedeniyle Dermatoloji kon-
siltasyonu istendi. Hastanin déykiusinden bu lekelerin
dogdugundan beri bulundugu 6grenildi. Bu nedenle daha
6nce basvurmus oldugu saglik kuruluslarinda kendisine
bu lezyonlarinin 6nemsiz oldugu soOylenilmisti. Benzer
sikayetlerinin babasinda da oldugu ve 7 kardesinin
4'in de de @YNl durumun oldugu &égrenildi. Bu kardesle-
fin biri erkek, Uc¢l ise kiz cinsiyetindedir.

Hastada yaklasik tU¢ haftadan beri halsizlik, bulan-
ti, kusma ve kilo kaybi sikayetleri vardi. Yapilan fizik
muayenesinde kan basinct 100/60 mmHg, nabiz 84/dk.
ates 37°C idi. Genel durumu olduk¢a bozuk ve kasek-
tik gérinimdeydi. Diger fizik muayene bulgulari normal-
di. Hastanin Dermatolojik muayenesinde tim gdvde,
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yiz ve ekstremitelerinde ¢ok yaygin nevisleri ile mu-
kokutan6z lenfigolari mevcuttu (Resim 1,2,3). Labora-
tuar tetkiklerinde tam idrar tetkikinde 4+ aseton vardi.
Hb 9.2 gr/dl idi. Kan biokimyasinda K 2.8, albumin 4.2,
kreatinin 0.4, P 3.7 olarak bulundu. Diger sonuglar nor-
maldi.

Demir ve demir baglama kapasitesi normal sinirlar
daydi. Ferritin dizeyi 168.80 ng/mi idi), Tiroid ultraso-

Sekil 3.

nografisinde tiroid hiperplazisi saptandi. Serum serbest
T4 dizeylerinde hafif bir yukseklik disinda baska bir
endokrin anormallik yoktu. Ekokardiyografide (EKO)
mitral ve triklispid kapakgiklarda kalinlasma yaninda
miksomatdéz degisiklikler de bulundu. Her iki kapakgik

atriumlara prolabe idi. Birinci derecede mitral ve trikls-
SekiM. pid yetmezlik vardi. Pigmente tezyonlardan alinan deri
biopsisi lentigo ile uyumlu bulundu. Uterin miksomayi
arastirmak amaci ile yapilan peivik ultrasonografide
uterusta 11 hafta 3 ginle uyumlu, fetal kalp aktivitesi
olan tek gebelik saptandi. Myometrium homojen ve
konturlari dizenli, adneksler normal bulundu.

TARTISMA

Carney sendromu ya da Carney komplexi esas
olarak mukokutandéz lentijinler, kardiokutanoz miksoma-
lar ve endokrin asiri aktivite ile karakterize, ancak bu-
nun yaninda bazi birgok sistemik patolojinin de buluna-
bilecedi otozomal dominant ya da sporadik gegis go0s-
terebilen bir durumdur (1,2,6).

Klinik olarak lentijlnlerin 6n planda oldugu bazi
sendromlar tanimlanmistir. Bunlar arasinda NAME
sendromu, LAMP sendromu ve LEOPARD sendromu
sayilabilir.

Carney komplexi igcin oldukgca karakteristik olan
mukokutandz lentijinler bizim olgumuzda da mevcuttu.
Bu gibi sendromlarda klinisyeni arastirmaya yonlendi-
ren bu lezyonlar bizi de detayli bir arastirmaya ydneltti.
Yapilan EKOkardiyografide trikispid ve mitral kapak-
larda miksomatdéz degisiklikler saptandi. Bu da bu
sendromun karakteristik olan bir diger komponenti olan
kardiyak miksomalar ile uyumlu idi. Ancak hastamizda
kutandz miksomaya rastlayamadik. Sendrom igin iglin-
cli 6nemli bulgu olan endokrin asiri aktivite bulabilmek
icin yaptigimiz arastirmada sadece serum serbest T4
dlizeylerinde hafif bir ylkseklik disinda baska endokrin
asiri aktivite bulgusu saptamadik. Hastada ayrica tiroid

ultrasonografisinde saptanan tiroid hiperplazisi vardi.
Sekil 2. Bu da bu kompleksin bulgulari arasinda yer almaktadir.
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Olgumuzun babasinda ve 7 kardesinin 4'Unde de
benzer pigmantasyonun olusu, Otozomal Dominant ge-
Gisi desteklemesi bakimindan 6nemliydi.

Olgumuz her ne kadar literatirde belirtilen kriter-
lere tam uygunluk gdstermiyorsa da bu kompleksin bir
varyanti olabilecegi veya diger belirtilerin tabloya daha
sonra yerlesebilecedi dusinulebilir. Burada asil 6nemli
olan mukokutanéz lentljin6z tablosu ile basvuran bir
hastada yalnizca dermatolojik bir muayene ile yetinll-
memesi ve belirtilen sendromlarin bulgulari gézdéniine
alinarak detayli bir arastirmaya gidilmesinin gerekli-
ligidir.

Biz bodyle bir olguyu Carney kompleksinin bir va-
ryanti olabilecegini dusiunerek yayinlamayi uygun bul-
duk. Mukokutandz lentijinler nedeniyle arastirilan ve
kardiyak miksoma tespit edilen bir olgunun yasam
boyunca belirli araliklarla kardlyolojlk kontrolden gegiril-
mesi uygun bir yaklasim tarzi olacaktir. Bu sendromun
otozomal dominant gegis 0Ozelligi dikkate alindiginda
mukokutandz lentijinlerl olan diger aile bireylerinin de 6-
zellikle kardiyak ve endokrin patolojiler yoninden
arastirmaya tabi tutulmalari da o6nerilmelidir.
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