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ÖZET

Rabdomiyosarkom (RMS), çocukluk çağında en sık görülen yumuşak doku sarkomudur. Bu çalısmada, burun tıkanıklığı ve boyunda şişlik şikayeti ile baş-
vuran ve nazofarenks embriyonal rabdomiyosarkomu saptanan 14 yaşında bir erkek olgu sunuldu. Hastanın günler içinde solunum sıkıntısı gelişti. Tanı
amaçlı ve solunumu rahatlatmak için cerrahi rezeksiyon yapıldı. Bu olguya histopatolojik ve immunohistokimyasal bulgular eşliğinde nazofarengeal em-
briyonal rabdomiyosarkom tanısı konuldu. Olgu, Çok merkezli Rabdomiyosarkom Çalışması (Intergroup Rhabdomyosarcoma Studies-IRS-) sınıflamasına
göre "grup III" kabul edildi. Postoperatif kemoterapi ve radyoterapiye rağmen cerrahiden 20. ay sonra beyin metastazı sebebiyle öldü. Olgunun tanı, te-
davi ve sonuçları güncel literatür eşliğinde tartışıldı.
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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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Gİ RİŞ

abdomiyosarkom (RMS) çocukluk çağında en
sık görülen yumuşak doku sarkomudur.1 Yumu-
şak doku sarkomları, 15 yaşından küçüklerde

görülen sarkomların %4-8’ini oluştururur.2 Bunların
yaklaşık yarısını RMS’lar oluşturur.2 Embriyonal me-
zenkimden kaynaklanan ve çizgili kasa dönüşme po-
tansiyeli gösteren malign bir tümördür.2 RMS ciddi
lokal invazyon yapmadan erken metastaz yapabilecek
kadar saldırgan bir tümördür. En sık akciğere metastaz
yapar. RMS’ların %40’ı baş ve boyunda görülür.3 Baş
ve boyun bölgesinde ise, sıklık sırasına göre en çok or-
bita ve parameningeal bölgede saptanır.1 Parameningeal
bölge; nazofarenks, nazal kavite, orta kulak, mastoid,
paranazal sinüsler, infratemporal fossa ve pterigopalatin
bölgeyi içerir.3 Parameningeal bölge RMS’larının, su-
baraknoid yayılım göstermesi önemli bir risktir. Para-
meningeal RMS’ların lokal kontrol ve sağkalım oranları
düşüktür.4 Tedavi başarısızlığında en önemli etkenler
kafa tabanı erozyonu, intrakraniyal yayılım, kraniyal
sinir paralizileri, primer tümörün paranazal sinüslere,
pterigoid ve infratemporal fossaya yayılmasıdır.4

OL GU SU NU MU

Bir aydır burun tıkanıklığı, sarı-yeşil renkli burun
akıntısı, boynun her iki tarafında hızla büyüyen sişlik
yakınması olan, 14 yaşında erkek hasta polikliniğimize
başvurdu. Hastanın kulaklarında dolgunluk ve duyma
kaybı yakınması da mevcuttu.

Olgunun nazal ve transoral endoskopik muayene-
sinde, her iki nazal kaviteyi tama yakın doldurup, nazo-
farenksten orofarenkse sarkan, yer yer nekrotik alanlar
içeren parlak polipod kitle saptandı (Resim 1). Her iki
nazal kavitede yoğun pürülan sekresyon mevcuttu.
Otoskopik muayenede ise bilateral effüzyonlu otit göz-
lendi. 

Boyun muayenesinde, bilateral II. ve III. bölgede
3x4 cm boyutlarında sert, hareketsiz, ağrısız kitle sap-
tandı. Hastanın nazofarenks ve beyin manyetik rezonans
görüntülemesinde; nazal kavite arkasında nazofarenksi
ve orofarenksi bütünüyle dolduran, sfenoid sinüs ve kli-
vusa infiltre olmuş, intrakranial nöral parankim uzanımı
bulunmayan 11 x 7 x 4.5 cm boyutlarında tümöral kitle
saptandı (Resim 2, 3). Boyun bilgisayarlı tomografi gö-
rüntülemesinde, bilateral II. ve III bölgede, üst, orta ve
alt juguler zincirlerde en büyüğü 5 cm boyutunda kon-

glomere lenfadenomegali pakeleri tespit edildi. Hasta-
nın nazal kavitesindeki kitlelerden punch biopsiler
alındı. Fakat histopatolojik incelemede nazal poliple

Resim 1. Yetmiş derece optik ile tümörün transoral görünümü.

Re sim 2. Ol gu nun na zo fa renks manyetik rezonans sa gi tal gö rün tü le me sin -
de, sfe no id si nüs ve kli vu sa in fil tre kit le gö rü nü mü.

Re sim 3. Ol gu nun na zo fa renks man ye tik re zo nans ko ro nal gö rün tü le me sin -
de, na zo fa renk si bü tü nüy le dol du ran kit le gö rü nü mü ve bi la te ral ju gu lo di -
gas trik böl ge de me tas ta tik  len fa de no me ga li pa ke le ri gö rü nü mü.
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ayırıcı tanı sağlanamadı. Bu arada hastanın kliniğinde
günler içinde kötüleşme olması ve solunum sıkıntısı ge-
lişmesi üzerine, genel anestezi altında nazal kavitedeki
tümöral yapılar endoskopik olarak çıkarıldı. 

Materyallerinin histopatolojik incelemesi sonu-
cunda; makroskopik olarak, sarı pembe renkte, kesitleri
şeffaf elastik doku parçaları, mikroskopik incelemede
ise, dokuların tamamında, dar sitoplazmalı, yuvarlak
veya oval çekirdekli pleomorfik hücrelerden oluşan ma-
lign tümöral infiltrasyon gözlendi (Resim 4). Yapılan
immunohistokimyasal incelemede, anti-desmin antikoru
(monoklonal mouse, Clone D33, Biogenex, CA, 1/50
dilüsyon, bir saat inkübasyon) ile kuvvetli diffüz pozi-
tif immünreaktivite belirlendi (Resim 5). Tanı embriyo-
nal rabdomiyosarkom olarak rapor edildi. IRS’ye (Tablo
1)1,5,6 göre hasta grup III olarak kabul edildi. Hasta rad-
yoterapi ve kemoterapi için onkoloji merkezine sevk
edildi. Hastaya vincristin, actinomisin-D, siklofosfamid
kemoterapisi ile birlikte 50.4 Gy radyoterapi verildi.
Radyokemoterapiden sonraki ilk bir yıl lokorejyonel
nüks ve metastaza rastlanmadı. Hastanın bir yıldan son-
raki takibinden sonraki takiplerinde beyin metastazı sap-
tandı ve kemoterapiye devam edildi. Hasta yirminci
ayında beyin metastazına bağlı gelişen, beyin sapı basısı
tanısıyla öldü.

TARTIŞMA

RMS çocukluk çağında en sık görülen yumuşak
doku sarkomudur.1

Nazofarenks, paranasal sinüsler, orta kulak, mas-
toid bölge ve pterigoid-intratemporal fossada yer alan
tümörler parameningeal tümörler olarak tanımlanır.2

RMS, burun ve paranazal sinüslerde nonspesifik
semptomlar ile kendini gösterebilir. Nazofarenks ve pa-
ranazal sinüs yerlesimli RMS’da sıklıkla burun tıkanık-
lığı, burun kanaması, ağrı, epistaksis gibi belirtiler
görülür. Bu tür belirtilerin adenoid hipertrofisi, sinüzit,
nazal polipozis gibi tanılarla karışması muhtemeldir.2,4,5,7

Bu nedenle bazı olgularda doğru tanının konması
ve tedavinin başlanması gecikebilir. Vakit kaybetmeden
uygun şekilde biyopsi alınması ve materyalin deneyimli
patologlar tarafından incelenmesi son derece önemli-
dir.2,8-10

Yazımızda sunulan olgunun başvuru semptomları,
burun tıkanıklığı, kulakta dolgunluk hissi ve boyunda
hızla büyüyen ağrısız şişlik şeklindeydi. Hastanın anam-
nezinde, şikayetlerin birden ortaya çıkması ve günler
içinde solunum sıkıntısı gelişecek kadar şikayetlerinin
artması dikkat çekiciydi. RMS’larda kesin tanı tümör

Re sim 5. Tü mör hüc re le rin de des min ile dif füz kuv vet li po zi tif im mün re ak si -
yon.

Re sim 4. Yüksek mitotik indeks ve apoptoz gösteren, hiperkromatik, küçük
yuvarlak ya da oval çekirdekli pleomorfik tümöral infiltrasyon (HE, x400).

Tablo 1. Rabdomiyosarkom için TNM evreleme sistemi (IRS’den
düzenlenerek).

Evre Yerleşim bölgesi T Büyüklük N M
I Orbita T1/2 a/b N0/N1/Nx M0

Nonparameningeal baş-boyun 
Mesane prostat dışı genitoüriner bölge

II Mesane/prostat T1/2 a N0/Nx M0
Ekstremite
Kraniyal parameningeal
Diğer

III Mesane/prostat T1/2 a N1 M0
Ekstremite
Kranial parameningeal b N0/N1/Nx
Diğer

IV Tüm hastalar T1/2 a/b N0/N1 M1

* T1, kay nak lan dı ğı böl ge de sı nır lı; a (≤5 cm), b (>5 cm). T2, çev re do ku ya ya yıl ma sı
ve/ve ya fik se ol ma sı a (≤5 cm), b (>5 cm).
** Böl ge sel lenf no du: N0, lenf no du tu tu lu mu yok; N1, böl ge sel lenf no du tu tu lu mu var;
Nx, Böl ge sel lenf nod la rı nın du ru mu bi lin mi yor. 
*** M0, me tas taz yok; M1, me tas taz var.
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dokusunun histopatolojik incelenmesi ile konur. Kesin
histolojik tanı sırasında tümörün lokal invazyon göster-
diği unutulmamalıdır.2 Ayırıcı tanıda en sık karışan nazal
polipler  mikroskopik olarak sorun oluşturmaktadır.
Nazal poliplerde yer yer psödosarkomatöz görünüm
olusturan büyük, hiperkromatik nükleuslu atipi ve mitoz
izlenen pleomorfik hücreler ve ödemli mukoid stroma
alanları görülebilmektedir.11,12 Sunulan olguda alınan ilk
punch biyopsilerinde histolojik tanıda da rabdomiyo-
sarkom tanısı konulamadı ve nazal polip olarak tanındı.
Muayene ve görüntüleme bulgularının nazal polip tanı-
sını desteklememesi ve hastanın ilerleyici kliniği nede-
niyle  biyopsi tekrarına karar verildi. Genel anestezi
altında nazal kavitedeki tümöral kitle endoskopik yön-
temle,hem tanı amaçlı ve hem de solunumu rahatlatmak
için kısmi olarak çıkarıldı, histopatolojik inceleme ile
tanı konuldu. İlk biyopsi sonucunun nazal polip olma-
sının nedeninin, yeterli ve uygun materyalin  alınama-
masına bağlı olduğu düşünüldü.

Parameningiyal tümörlerde bilgisayarlı tomografi
ve manyetik rezonans görüntüleme yöntemleri ile in-
trakraniyal uzanımı ve kafa tabanı tutulumu araştırıl-
malıdır. Bu bölgeye yerleşen tümörlerde, hızlı lokal
yayılım ve erken metastaz potansiyeli vardır ve santral
sinir sistemine metastaz sıktır.13 Yaş, metastaz varlığı,
evresi, yerleşim yeri, histolojik alt tipi ve ilk tedaviye
yanıt prognostik faktörlerdir.6,13-15 Hastaların çoğunluğu
(%72) tanı sırasında 10 yaş altındadır ve kitlenin tam
cerrahi rezeksiyonu için uygun değildir.4 Bir yaş altı ve
10 yaş üzerindeki çocukların prognozunun, 1-9 yaş ara-
sındaki çocukların prognozundan daha kötü olduğu bil-
dirilmiştir.6,14,15. Primer tümörün yerleşimi ve yayılımı
RMS için en önemli iki prognostik faktördür.3 RMS he-
matojen veya lenfojen yol ile yayılım gösterir. Baş-
boyun rabdomiyosarkomlarının %5-20’sinde lenf nodu
metastazı bildirilmektedir.16 Tanıda %20-25 hastada
uzak metastaz görülür. Uzak yayılım en sık akciğerde
görülür. Tüm olgularda 5 yıllık sağkalım %70’lerde iken
metastatik olgularda %20 kadardır.6,13-15,17 Bizim olgu-
muzda, başvuru sırasında, boyunda bilateral, en büyüğü

5 cm lenfadenomegali pakeleri mevcut olup, uzak me-
tastaz saptanmadı.

RMS’ların, embriyonal, botriod (embriyonalin alt
tipi), alveolar ve pleomorfik histolojik alt grupları var-
dır. Embriyonal tip olguların %60’ını oluşturur.2 Histo-
lojik alt grupların arasında tümör evresi ve tedavi
metodları açısından, aralarında önemli farklılıklar yok-
tur.2 Birçok araştırmacı, embriyonal RMS’un, alveolar
RMS’a göre daha iyi prognozlu olduğu konusunda hem-
fikirdir.2 Olgumuzun 10 yaşından büyük olması, tam
cerrahi rezeksiyona uygun olmayan paramenigeal yer-
leşimli tümör varlığı ve başvuru anında lenfojen metas-
tazının varlığı olumsuz prognostik faktörler olmasına
rağmen, histolojik alt tipinin embriyonal olması iyi
prognostik faktör olarak kabul edilir. RMS’larda teda-
vide, tümörün yerleşim yeri, evresi, histopatolojik alt
tipi ve hastanın yaşı dikkate alınarak kemoterapi ve rad-
yoterapi uygulanır.2-4 RMS’ların cerrahi tedavisi tartış-
malıdır.2 Literatürde, lokal kontrolü sağlayabilmek için,
radikal tümör rezeksiyonu yapacak kadar ileri cerrahi
müdaheleyi önerenler olduğu gibi,2 sadece biyopsi
amaçlı sınırlı cerrahi rezeksiyonun yapılması gerekti-
ğini savunanlar da vardır.18 Sunulan olgunun nazofa-
renks ve beyin manyetik rezonans görüntülemesinde;
sfenoid sinüs ve klivusa infiltre olmus kitlesi nedeniyle
biyopsi amaçlı sınırlı cerrahi rezeksiyon yapıldı. İntrak-
raniyal yayılım gösteren parameningeal tümörlerde cer-
rahi rezeksiyon sıklıkla imkansız olmaktadır.3 IRS
çalışmaları RMS’ların tedavisinde oldukça önemli ge-
lişmeler sağlamıştır. Ancak uygulanan multimodal te-
davilere rağmen metastatik tümörlerin prognozu
değişmemiştir ve halen kötüdür.3

SONUÇ

Burun tıkanıklığı yapan nedenlerden biri de
RMS’dir, Burun tıkanıklığı şikayeti ile başvuran hasta-
ların ayırıcı tanısının hızla ve doğru bir şekilde yapıl-
ması önemlidir.
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