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OZET

Rabdomiyosarkom (RMS), cocukluk ¢aginda en sik goriilen yumusak doku sarkomudur. Bu ¢alismada, burun tikaniklig1 ve boyunda sislik sikayeti ile bas-
vuran ve nazofarenks embriyonal rabdomiyosarkomu saptanan 14 yasinda bir erkek olgu sunuldu. Hastanin giinler i¢inde solunum sikintisi gelisti. Tant
amagli ve solunumu rahatlatmak igin cerrahi rezeksiyon yapildi. Bu olguya histopatolojik ve immunohistokimyasal bulgular esliginde nazofarengeal em-
briyonal rabdomiyosarkom tanisi konuldu. Olgu, Cok merkezli Rabdomiyosarkom Calismasi (Intergroup Rhabdomyosarcoma Studies-IRS-) siniflamasina
gore "grup II" kabul edildi. Postoperatif kemoterapi ve radyoterapiye ragmen cerrahiden 20. ay sonra beyin metastazi sebebiyle 6ldii. Olgunun tani, te-
davi ve sonuglari giincel literatiir esliginde tartigildi.
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ABSTRACT

Rhadomyosarcoma (RMS) is the most common sarcoma of the soft tissues in children. In this study, a case of embryonal rhabdomyosarcoma arising from
nasopharynx in a 14-year-old male who applied with nasal obstruction and neck mass is presented. He developed respiratory distress within days. Surgi-
cal resection was performed to open the airway and for diagnostic purposes. In the light of the histopathologic and immunohistochemical findings, this case
was diagnosed as embryonal rhabdomyosarcoma of nasopharynx. The case is classified as "Group III" according to " Intergroup Rhabdomyosarcoma Stu-
dies (IRS) ". In spite of postsurgical radiotherapy and chemotherapy, the case died twenty months after surgery because of cranial metastases. The diag-
nosis, treatment and results are discussed with the current literature.
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GiRiS

abdomiyosarkom (RMS) cocukluk ¢aginda en

stk goriilen yumusak doku sarkomudur.! Yumu-

sak doku sarkomlari, 15 yasindan kiigiiklerde
goriilen sarkomlarin %4-8’ini olustururur.? Bunlarin
yaklagik yarisint RMS’lar olusturur.? Embriyonal me-
zenkimden kaynaklanan ve ¢izgili kasa doniisme po-
tansiyeli gosteren malign bir timordiir.? RMS ciddi
lokal invazyon yapmadan erken metastaz yapabilecek
kadar saldirgan bir tiimordiir. En sik akcigere metastaz
yapar. RMS’larin %40’1 bas ve boyunda goriiliir.’ Bas
ve boyun bdlgesinde ise, siklik sirasina gore en ¢ok or-
bita ve parameningeal bolgede saptanir.! Parameningeal
bolge; nazofarenks, nazal kavite, orta kulak, mastoid,
paranazal siniisler, infratemporal fossa ve pterigopalatin
bolgeyi icerir.* Parameningeal bolge RMS’larinin, su-
baraknoid yayilim gostermesi onemli bir risktir. Para-
meningeal RMS’larin lokal kontrol ve sagkalim oranlar1
diistiktiir.* Tedavi basarisizliginda en énemli etkenler
kafa tabani erozyonu, intrakraniyal yayilim, kraniyal
sinir paralizileri, primer timdriin paranazal siniislere,
pterigoid ve infratemporal fossaya yayilmasidir.*

OLGU SUNUMU

Bir aydir burun tikanikligi, sari-yesil renkli burun
akintisi, boynun her iki tarafinda hizla biiyliyen sislik
yakinmasi olan, 14 yasinda erkek hasta poliklinigimize
basvurdu. Hastanin kulaklarinda dolgunluk ve duyma
kayb1 yakinmasi da mevcuttu.

Olgunun nazal ve transoral endoskopik muayene-
sinde, her iki nazal kaviteyi tama yakin doldurup, nazo-
farenksten orofarenkse sarkan, yer yer nekrotik alanlar
iceren parlak polipod kitle saptandi (Resim 1). Her iki
nazal kavitede yogun piiriilan sekresyon mevcuttu.
Otoskopik muayenede ise bilateral effiizyonlu otit g6z-
lendi.

Boyun muayenesinde, bilateral II. ve III. bolgede
3x4 cm boyutlarinda sert, hareketsiz, agrisiz kitle sap-
tandi. Hastanin nazofarenks ve beyin manyetik rezonans
goriintiilemesinde; nazal kavite arkasinda nazofarenksi
ve orofarenksi biitiinliyle dolduran, sfenoid siniis ve kli-
vusa infiltre olmus, intrakranial néral parankim uzanimi
bulunmayan 11 x 7 x 4.5 cm boyutlarinda tiimoral kitle
saptandi (Resim 2, 3). Boyun bilgisayarli tomografi go-
rintiilemesinde, bilateral II. ve III bdlgede, iist, orta ve
alt juguler zincirlerde en biiyiigii 5 cm boyutunda kon-
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Resim 2. Olgunun nazofarenks manyetik rezonans sagital gériinttilemesin-
de, sfenoid siniis ve klivusa infiltre kitle gérinim.

Resim 3. Olgunun nazofarenks manyetik rezonans koronal gériintlilemesin-
de, nazofarenksi bituntyle dolduran kitle gérinimdi ve bilateral jugulodi-
gastrik bolgede metastatik lenfadenomegali pakeleri gérintima.

glomere lenfadenomegali pakeleri tespit edildi. Hasta-
nin nazal kavitesindeki kitlelerden punch biopsiler
alindi. Fakat histopatolojik incelemede nazal poliple
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ayirict tani saglanamadi. Bu arada hastanin kliniginde
giinler iginde kotiilesme olmasi ve solunum sikintist ge-
lismesi tizerine, genel anestezi altinda nazal kavitedeki
tiimoral yapilar endoskopik olarak ¢ikarildi.

Materyallerinin histopatolojik incelemesi sonu-
cunda; makroskopik olarak, sar1 pembe renkte, kesitleri
seffaf elastik doku parcalari, mikroskopik incelemede
ise, dokularin tamaminda, dar sitoplazmali, yuvarlak
veya oval ¢ekirdekli pleomorfik hiicrelerden olusan ma-
lign tiimoral infiltrasyon gozlendi (Resim 4). Yapilan
immunohistokimyasal incelemede, anti-desmin antikoru
(monoklonal mouse, Clone D33, Biogenex, CA, 1/50
diliisyon, bir saat inkiibasyon) ile kuvvetli diffiiz pozi-
tif immiinreaktivite belirlendi (Resim 5). Tant embriyo-
nal rabdomiyosarkom olarak rapor edildi. IRS’ye (Tablo
1)!56 gore hasta grup 111 olarak kabul edildi. Hasta rad-
yoterapi ve kemoterapi i¢in onkoloji merkezine sevk
edildi. Hastaya vincristin, actinomisin-D, siklofosfamid
kemoterapisi ile birlikte 50.4 Gy radyoterapi verildi.
Radyokemoterapiden sonraki ilk bir yil lokorejyonel
niiks ve metastaza rastlanmadi. Hastanin bir yildan son-
raki takibinden sonraki takiplerinde beyin metastazi sap-
tand1 ve kemoterapiye devam edildi. Hasta yirminci
aymda beyin metastazina bagli gelisen, beyin sap1 basist
tanistyla 6ldi.

TARTISMA

RMS ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen yumusak
doku sarkomudur.!

Nazofarenks, paranasal sintisler, orta kulak, mas-
toid bolge ve pterigoid-intratemporal fossada yer alan
timorler parameningeal timorler olarak tanimlanir.?

Resim 4. Yiksek mitotik indeks ve apoptoz gésteren, hiperkromatik, kiigik
yuvarlak ya da oval gekirdekli pleomorfik tiiméral infiltrasyon (HE, x400).

Resim 5. TUmor hiicrelerinde desmin ile diffiiz kuvvetli pozitif immunreaksi-
yon.

Tablo 1. Rabdomiyosarkom i¢in TNM evreleme sistemi (IRS’den
diizenlenerek).

Evre Yerlesim bolgesi T Biyiklik N M
| Orbita T1/2 ab  NO/N1/Nx MO
Nonparameningeal bag-boyun
Mesane prostat digi genitolriner bdlge
Il Mesane/prostat T1/2 a NO/Nx MO
Ekstremite
Kraniyal parameningeal
Diger
I} Mesane/prostat T1/2 a N1 MO
Ekstremite
Kranial parameningeal b
Diger
IV Tim hastalar T1/2 alb NON1 M1

NO/N1/Nx

*T1, kaynaklandigi bolgede sinirli; a (5 cm), b (>5 cm). T2, cevre dokuya yayiimasi
velveya fikse olmasi a (5 cm), b (>5 cm).

** Bolgesel lenf nodu: NO, lenf nodu tutulumu yok; N1, bdlgesel lenf nodu tutulumu var;
Nx, Bolgesel lenf nodlarinin durumu bilinmiyor.

** MO, metastaz yok; M1, metastaz var.

RMS, burun ve paranazal siniislerde nonspesifik
semptomlar ile kendini gosterebilir. Nazofarenks ve pa-
ranazal siniis yerlesimli RMS’da siklikla burun tikanik-
l1g1, burun kanamasi, agri, epistaksis gibi belirtiler
goriiliir. Bu tiir belirtilerin adenoid hipertrofisi, siniizit,
nazal polipozis gibi tanilarla karigmast muhtemeldir.>*>7

Bu nedenle bazi olgularda dogru taniin konmasi
ve tedavinin baglanmasi gecikebilir. Vakit kaybetmeden
uygun sekilde biyopsi alinmasi ve materyalin deneyimli

patologlar tarafindan incelenmesi son derece dnemli-
dir. 2810

Yazimizda sunulan olgunun bagvuru semptomlari,
burun tikanikligi, kulakta dolgunluk hissi ve boyunda
hizla biiyiiyen agrisiz sislik seklindeydi. Hastanin anam-
nezinde, sikayetlerin birden ortaya ¢ikmasi ve giinler
icinde solunum sikintist gelisecek kadar sikayetlerinin
artmasi dikkat ¢ekiciydi. RMS’larda kesin tani timor



dokusunun histopatolojik incelenmesi ile konur. Kesin
histolojik tani sirasinda tiimériin lokal invazyon goster-
digi unutulmamalidir.? Ayirici tamda en sik karigan nazal
polipler mikroskopik olarak sorun olusturmaktadir.
Nazal poliplerde yer yer psddosarkomatdz goriiniim
olusturan biiyiik, hiperkromatik niikleuslu atipi ve mitoz
izlenen pleomorfik hiicreler ve 6demli mukoid stroma
alanlar1 goriilebilmektedir.!'> Sunulan olguda alinan ilk
punch biyopsilerinde histolojik tanida da rabdomiyo-
sarkom tanis1 konulamadi ve nazal polip olarak tanindi.
Muayene ve goriintiileme bulgularinin nazal polip tani-
sin1 desteklememesi ve hastanin ilerleyici klinigi nede-
niyle biyopsi tekrarina karar verildi. Genel anestezi
altinda nazal kavitedeki tiimoral kitle endoskopik yon-
temle,hem tan1 amagli ve hem de solunumu rahatlatmak
icin kismi olarak ¢ikarildi, histopatolojik inceleme ile
tam konuldu. ik biyopsi sonucunun nazal polip olma-
siin nedeninin, yeterli ve uygun materyalin almama-
masina bagli oldugu diistiniildii.

Parameningiyal tiimdorlerde bilgisayarli tomografi
ve manyetik rezonans goriintiileme yontemleri ile in-
trakraniyal uzanimi ve kafa tabani tutulumu arastiril-
malidir. Bu bolgeye yerlesen tiimorlerde, hizli lokal
yayilim ve erken metastaz potansiyeli vardir ve santral
sinir sistemine metastaz siktir.!* Yas, metastaz varhigi,
evresi, yerlesim yeri, histolojik alt tipi ve ilk tedaviye
yanit prognostik faktorlerdir.*'*-!> Hastalarin gogunlugu
(%72) tan1 sirasinda 10 yas altindadir ve kitlenin tam
cerrahi rezeksiyonu i¢in uygun degildir.* Bir yas alt1 ve
10 yas tizerindeki ¢ocuklarin prognozunun, 1-9 yas ara-
sindaki ¢ocuklarin prognozundan daha kétii oldugu bil-
dirilmistir.%'*!>, Primer timoriin yerlesimi ve yayilimi
RMS i¢in en 6nemli iki prognostik faktordiir.’ RMS he-
matojen veya lenfojen yol ile yayilim gosterir. Bag-
boyun rabdomiyosarkomlariin %5-20’sinde lenf nodu
metastazi bildirilmektedir.!® Tanida %20-25 hastada
uzak metastaz goriiliir. Uzak yayilim en sik akcigerde
gortiliir. Ttim olgularda 5 yillik sagkalim %70’lerde iken
metastatik olgularda %20 kadardir.®!*-'>17 Bizim olgu-
muzda, bagvuru sirasinda, boyunda bilateral, en biiytgi
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5 cm lenfadenomegali pakeleri mevcut olup, uzak me-
tastaz saptanmadi.

RMS’larin, embriyonal, botriod (embriyonalin alt
tipi), alveolar ve pleomorfik histolojik alt gruplar1 var-
dir. Embriyonal tip olgularin %60’ m1 olusturur.? Histo-
lojik alt gruplarin arasinda timdr evresi ve tedavi
metodlart agisindan, aralarinda 6nemli farkliliklar yok-
tur.? Birgok arastirmaci, embriyonal RMS’un, alveolar
RMS’a gore daha iyi prognozlu oldugu konusunda hem-
fikirdir.? Olgumuzun 10 yasindan biiyiik olmasi, tam
cerrahi rezeksiyona uygun olmayan paramenigeal yer-
lesimli tiimor varligl ve basvuru aninda lenfojen metas-
tazinin varligi olumsuz prognostik faktorler olmasina
ragmen, histolojik alt tipinin embriyonal olmas iyi
prognostik faktor olarak kabul edilir. RMS’larda teda-
vide, tiimdriin yerlesim yeri, evresi, histopatolojik alt
tipi ve hastanin yas1 dikkate alinarak kemoterapi ve rad-
yoterapi uygulanir.>* RMS’larin cerrahi tedavisi tartig-
malidir.? Literatiirde, lokal kontrolii saglayabilmek igin,
radikal timor rezeksiyonu yapacak kadar ileri cerrahi
miidaheleyi 6nerenler oldugu gibi,> sadece biyopsi
amaglt sinirli cerrahi rezeksiyonun yapilmast gerekti-
gini savunanlar da vardir.'® Sunulan olgunun nazofa-
renks ve beyin manyetik rezonans goriintiilemesinde;
sfenoid siniis ve klivusa infiltre olmus kitlesi nedeniyle
biyopsi amagli sinirli cerrahi rezeksiyon yapildi. Intrak-
raniyal yayilim gosteren parameningeal timdrlerde cer-
rahi rezeksiyon siklikla imkansiz olmaktadir.> IRS
calismalart RMS’larin tedavisinde olduk¢a 6nemli ge-
lismeler saglamistir. Ancak uygulanan multimodal te-
davilere ragmen metastatik tiimdrlerin prognozu
degismemistir ve halen kotiidiir.?

SONUG

Burun tikanikligi yapan nedenlerden biri de
RMS’dir, Burun tikaniklig1 sikayeti ile basvuran hasta-
larin ayirict tanisinin hizla ve dogru bir sekilde yapil-
mas1 6nemlidir.
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