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OZET

Rabdomyosarkom ¢ocukluk caginda en yaygin goriilen yumugak doku sarkomudur ve en sik bas-boyun bolgesini tutar. Bu makalede " bu-
runda yabanci cisim" 6n tanis1 ile hastanemize sevk edilen ve fizik muayene, odyolojik incelemeler, radyolojik tetkikler ve biyopsi sonra-
s1 nazofarengeal yerlesimli embriyonel rabdomyosarkom tanisi alan, izlem sirasmda gok hizh klinik ilerleme gésteren 5 yaginda bir erkek
cocuk hasta sunulmaktadir. Olgu, " First and Second Intergroup Rhabdomyosarcoma Studies" simflamasina gére "grup IT1" kabul edilmig-
tir. Palyatif amach transnazal ve transpalatal kombine yaklagimla yapilan operasyon sonrasi radyoterapi ve kemoterapi baslannug, ancak
hasta 5. ayda kaybedilmigtir. Olgunun tanisi ile, tedavi ve sonuglar literatiir bilgileri de derlenerek sunulmugtur.

Anahtar Sozciikler : Rabdomyosarkom, Nazofarenks, Cocukluk ¢agi

SUMMARY

Rhadomyosarcoma is the most common sarcoma in childhood and most frequently involves head and neck area. In this study, a 5 year-old
male patient referred with the diagnosis of "nasal foreign body" is presented. Physical examination, audiologycal and radiological
investigations and biopsy revealed embryonal form rhabdomyosarcoma of nasopharyngeal site with rapid progression. The case is classified
as "Group III" according to "First and Second Intergroup Rhabdomyosarcoma Studies" and operated with combined transnasally and
transpalatally approach palliatively. In spite of postsurgical radiotherapy and chemotherapy the case died five months after surgery. The
diagnosis, treatment and results are presented with literature summary.
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GIR1S

Cocukluk ¢aginda bag-boyun bolgesinin yumusak doku
maligniteleri i¢inde en sik goriileni rabdomyosarkomdur
(RMS) (4). "First and Second Intergroup Rhabdomyosarco-
ma Studies" ( IRS-I/ IRSII ) grubunun ¢aligmalarina gore ¢o-
cukluk ¢aginda bas-boyun bolgesinde goriilme oran1 %35-40
arasindadir (4,8). Bu bolgede %31 oram ile en sik yerlesim
yeri orbitadir. Oral kavite ve farenks %29 ile ikinci siklikta
tutulan bolgedir (4). RMS erkeklerde biraz daha sik goriil-
mekle birlikte iki cins arasindaki fark anlamli olarak kabul
edilmemektedir (4). Biittin RMS’larin %70’i 12 yas altinda
ortaya ¢ikmaktadir. Bunlarin da %43l 5 yas altinda tan1 al-
maktadir (7). Goriilme insidansinin ilk pik yaptig1 yas grubu
2-5, ikinci pik yaptig1 grup 15-19 yas olarak bildirilmistir
(1).

RMS gelisiminde viriislerin, genetik, kimyasal ve cev-
resel faktorlerin roliiniin oldugu 6ne siiriilmekle birlikte, et-
yoloji halen acik degildir (3,5).

Bu makalede, bagka bir saglik merkezinde burunda ya-
banci cisim 0n tanisi ile izlenen ve poliklinigimize bu 6n ta-
n1 ile sevk edilen ve tan1 konulduktan sonra 5. ayda kaybedi-
len bir nazofarengeal embriyonel RMS olgusu sunulmustur.

OLGU

5 yasindaki erkek hasta ii¢ aydir siiren burun tikanikli-
§1, agz1 acik uyuma, burun akintist ve isitmede azalma yakin-
malari ile polikliniginimize getirildi. Daha 6nce bagvurdukla-
11 bir saglik merkezinde aileye "burun iginde yabanci cisim"
oldugu soylenmis ve poliklinigimize sevk edilmisti.

Fizik bakida, ¢ocugun siirekli agiz solunumu yaptigi
gozleniyordu. Anterior rinoskopide sol nazal kaviteyi tikayan
polipoid bir kitle ve her iki nazal kavitede piiriilan akinti1 sap-
tandi. Orofarenks bakisinda sert ve yumugak damagin itilerek
bombelestigi goriiliiyordu. Otoskopik bakida sol kulak zari
matlagmig ve vaskiilaritesi artmigti. Boyun muayenesinde sol
jugulodigastrik bolgede 2x2 cm boyutlarinda lastik kivamin-
da, lokal 1s1 ve renk degisikligi yapmayan hareketli bir kitle
ele geliyordu.

Odyolojik inceleme sekretuar otitis media lehine bulgu
veriyordu. Nazofarenks bilgisayarli tomografisi; paranazal
siniislerde yumusak doku dansitesinde kitle, nazal kavitede
ekspansiyon, sfenoid siniis biitiinliigtinde bozulma, sol medi-
al pterigoid "plate"de erozyon, pterigopalatin fossada biitiinii
ile, parafarengeal bolgede ise kismen obliterasyon gosteri-
yordu (Resim 1).

Genel anestezi altinda alinan nazal ve nazofarengeal
kitle biyopsileri embriyonel RMS olarak rapor edildi ( Pato-
loji prot.no:1248.98 ). Olgunun poliklinikte goriilmesinden
sonraki 3-4 giin icinde sol gozde pitoz ile birlikte mediale,

RESIM 1: Nazal kavitede ekspansiyon, sfenoid siniis biitiinliigiinde bozulma,
sol medial pterigoid plate de erozyon, pterigopalatin fossa ve parafarengeal
bolgede obliterasyonu gosteren aksiyal BT kesiti.

siiperiora ve inferiora bakista kisitlilik gelisti. G6z ve Beyin
Cerrahi konsiiltasyonlar: III., IV. ve VI. kranial sinirlerde tu-
tulum, papillada kabariklik konjuge bakista kisitlilik oldugu-
na igaret ediyordu. Cocuk hastaliklar1 konsiiltasyonu sonrasi
yapilan kemik iligi biyopsisinde patolojik bir bulgu saptan-
madu.

Operasyon lateral rinotomi insizyonu ile transnazal
ve transpalatal kombine yaklagimla yapildi. Sfenoid siniis tist
duvarinda kavernoz siniise komsu alanda bir miktar kitle bi-
rakilarak c¢ikarildi . Operasyon sonrasi patolojik inceleme so-
nucu embriyonel RMS (Patoloji prot.no:1308.98) (Resim 2)
tanisini destekliyordu. Olgu IRS I-II siniflamasina gére grup
IIT olarak kabul edilip, nazofarengeal yerlesimli embriyonel
RMS tanisi ile kemoterapi ve radyoterapi yapilmak iizere pe-
diatrik onkoloji merkezine sevk edildi. Operasyon sonrasi
manyetik rezonans incelemesinde, nazofarenksi doldurarak
tiim paranazal siniislere dogru uzanim gosteren, T1 agirlikli
serilerde hipointens kalan ve boyanmayan alanlarda iceren
heterojen kitlesel lezyon mevcuttu (Resim 3). Olgu radyote-
rapi sirasinda 5. ayda kaybedildi .

RESIM 2: Vezikiiler niiveli, dar sitoplazmali, undiferansiye yuvarlak hiicreler
ve arada tek tiik rabdomyoblastlar (Tiimor hiicreleri x 250-HE).
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Kemoterapi, radyoterapi ve cerrahi ile yapilan kombine
tedavi RMS’lu hastalarin yagam siiresini uzatmistir (2). An-
cak prognozu ve tedavi bigimini belirleyen en 6nemli etken
bas-boyun RMS’nun yerlesim yeridir (2). Cabuk semptom
verdikleri, ge¢ metastaz yaptiklar1 ve radikal olarak cikarila-

RESIM 3 : Operasyon sonrast MRI tetkikinde nazofarenksi doldurarak para-
nazal siniislere uzanim gosteren heterojen kitlenin kesiti .

bildikleri i¢in orbital RMS’lar daha iyi bir prognoza sahiptir
(2). Buna kargilik Canalis ve ark. nazofarengeal RMS’lu has-
talarindaki tedavi deneyimlerinin géz korkutucu oldugunu
bildirmigler ve nazofarengeal RMS’lar1 diger bas-boyun
RMS’larindan ayr bir antite olarak ele almiglardir (2). Nazo-
farengeal RMS’larin hizli biiylime ve ¢evre dokulara invaz-
yon yapma egilimleri vardir. Kotii prognoza isaret eden bir
baska durum bolgesel lenf bezi metastazinin olup olmadigi-
dir (2,6). Lawrens ve ark. lenf bezi metastazi olan hastalarda
3 yillik yasam siiresini %54, olmayanlarda ise % 78 olarak
bildirmis ve aradaki farki anlamli olarak bulmuglardir (5).
Nazofarengeal yerlesimli, tan1 kondugunda servikal lenf bezi
metastazi bulunan olgumuzda klinik tablo giinler i¢inde hiz-
la ilerlemis ve operasyon sonrasi 5. ayda hasta kaybedilmig-
tir.

Semptomlarin baglamasiyla tan1 konmasi arasinda ge-
cen siirenin ortalama 13.1 hafta oldugu bildirilmektedir (2).
Tanidaki bu gecikme nazofarengeal RMS un en sik yakinma-
st olan burun tikanikliginin adenoid hipertrofisi ya da siniizit
semptomu olarak degerlendirilmesiyle agiklanmaktadir (2).
Otitis media nadir de olsa nazofarengeal RMS’un ilk bulgu-
su olabilir (2). Canalis ve ark. sunduklar1 bir nazofarengeal
RMS’li olguda ilk bulgunun otitis media oldugunu ve ade-
noidektomi yapilana kadar maligniteden siiphelenilmedigini
bildirmiglerdir (2). Operasyon oncesi alinan ilk biyopsilerin
tanida yeterince yardimci olmadigi one siiriilmektedir (3).
Nitekim Sehitoglu ve ark. ile Topuz ve ark. nin sunduklari ol-
gularda operasyon Oncesi alinan biyopsilerde ilk tani anji-
ofibrom olarak bildirilmis, kesin tanilar operasyon spesmen-
lerinin incelenmesi ile konulmustur (9,10). Olgumuzun hizla
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ilerleyen siddetli burun tikanikligi, burun akintisi, igitme az-
l1g1 gibi yakinmalarina, hem burun muayenesi hem de orofa-
renks muayenesinde kolaylikla saptanabilen kitle varli§ina
ve boyunda lenf bezi hipertrofisinin bulunmasina kargin ma-
ligniteden stiphelenilmemistir. Yineleyen ve medikal tedavi-
ye cevap vermeyen olgularin dikkatle incelenmesi ve 6zellik-
le burun tikanikliginda hizli bir artig olan olgularda nazofa-

rengeal timoriin hesaba katilmasi 6nerilmektedir (2)

IRS grubu RMS’u 6 farkl: histolojik tipte siniflamistir.
Bunlar; embriyonel, alveolar, pleomorfik, botryoid, spesifik
undiferansiye tip I ve spesifik undiferansiye tip II. dir. Co-
cukluk caginda embriyonel ve alveolar tip, eriskin donemde
ise pleomorfik tip daha sik saptanmaktadir (6). Histolojik ti-
pi embriyonel RMS olan olgumuzun makroskobik gortiniimii
polipoid bir lezyon seklindeydi. Bu polipoid goriiniim botr-
yoid tip disindaki histolojik tipler i¢in karakteristik olarak ka-

bul edilmektedir (2).

Paramenengial tutulumlu hastalarin %14’ {inde tan1 si-
rasinda uzak metastaz saptandigi bildirilmistir (6). Ugur ve
ark. uzak metastaz oranin1 %12.5 olarak rapor etmiglerdir
(11). Bu Nedenle RMS tanis1 sonrasi uzak metastazlarin olup

olmadiginin degerlendirilmesi i¢in ¢aba harcanmalidir.
SONUC

Nazofarengeal RMS siklikla yineleyen otitis media,
adenoid hipertrofisi ya da siniizit semptomlar ile kendini
belli eder. Bu nedenle tanida yanilmalar ve gecikmeler olabi-
lir. Orbital yerlesimli RMS klinisyenin dikkatini ¢ekebilir an-
cak parameningial yerlesim ( kulak, nazofarenks, paranazal
siniisler) bizim olgumuzda da oldugu gibi nazal yakinmalar,
otitis media ve bag agris1 gibi belirtiler verir, bu yiizden yine-
leyen ve medikal tedaviye uzun siire cevap vermeyen olgular

dikkatli bir sekilde incelenmelidir.




K.B.B. ve BBC Dergisi, (9) : 44-47, 2001

NAZOFARENGEAL EMBRIYONEL RABDOMYOSARKOM

KAYNAKLAR

D

2)

3)

4)

5)

ANDERSON JG, LAWRENCE WC, WOMER B, HANDLER
SD, WETMORE RF, POTSIC WP. Rhabdomyosarcoma of the
head and neck in children. Arch Otolaryngol Head Neck Surg
1990;116:428-431

CANALIS RF, HERMAN AJ, HEMENWAY GM, LINCOLN
C. Nasopharyngeal rhabdomyosarcoma. Arch Otolaryngol
1978;104:122-126

GUNERI A, ERKIN S, BAYOL U. Bas boyun juvenil rhab-
domyosarkomu. Izmir Gogiis Hast Hastanesi Dergisi 1987;
Cilt II, (4): 120-123

HEALY GB, UPTON J, BLACK MP, FERRANO N. The role
of surgery in rhabdomyosarcoma of the head and neck in
children. Arch Otolaryngol Head Neck Surg 1994; 117:1185-
1188

LAWRENCE W, HAYS DM, HEYN R, et al. Lymphatic me-
tastases with childhood rhabdomyosarcoma. Cancer 1987
60:910-914

6)

8)

9)

10)

11)

MAURER HH, MOON T, DONALDSON M, et al. The In-
tergroup Rhabdomyosarcoma Study. Cancer 1977; 40:2015-
20267) McGILL. Rhabdomyosarcoma of the head and neck.
Otolaryngol Clin North Am 1989; 22:631-635

MYERS E, SUEN Y]J. Cancer of the Head and Neck 3. Editi-
on, Philadelphia, W.B.Saunders Company, 1996;605-606
SEHITGLU MA, UNERI C, TUTKUN A, NAMIKOGLU B.
Embriyonel rhabdomyosarkoma olgularimiz. Tiirk ORL Arsi-
vi 1991; 29:97-99

TOPUZ B, COLHAN I, SUNAY T. Rabdomyosarkom. Tiirk
ORL Arsivi 1991; 29:86-89

UGUR 0, OZKUL MD, TATAR A. Bag boyun embriyonal rab-
domyosarkomlar1. Ege Tip Dergisi1995; 34(1-2):85-87

47




