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Parameningeal rabdomiyosarkomlar: Olgu sunumu

Özet

Rabdomiyosarkomlar baş boyun bölgesinin nadir görülen ma-
lign tümörlerindendir. Kaynağını mezenkimal hücrelerden alır 
ve embriyonal fetal kas liflerini andır. Morfolojik olarak embri-
yonal, botrioid, alveoler ve pleomorfik olarak dört ana grupta 
sınıflandırılmaktadır. Baş boyun bölgesinde rabdomiyosarkom-
ların yerleşiminde üç anatomik bölge tanımlanmıştır. Bunlar 
orbital, parameningeal ve nonparameningeal-nonorbital bölge-
lerdir. En sık orbital bölgede yerleşir, bu bölgeyi nazofarenks, 
orta kulak, paranazal sinüsler, burun, boyun ve larenks takip 
eder. Rabdomiyosarkomun prognozu genellikle kötüdür. Bu 
hastaların sağkalım oranlarını yükseltmek için disiplinler arası 
bir yaklaşım gereklidir. Rabdomiyosarkomlar çocuklarda en sık 
rastlanan yumuşak doku tümörüdür. Olguların çoğunluğu birin-
ci dekadda görülür. Nadir görülen bir patoloji olması nedeniyle 
kliniğimizde tanı koyup cerrahi uyguladığımız iki parameningeal 
rabdomiyosarkom olgusunu literatür bilgileri ışığında irdeledik.
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Rhabdomyosarcomas are rare malignant tumors of the head 
and neck region. They originate from the mesenchymal cells 
and look like embryonal fetal muscle fibers. Rhabdomyosarco-
mas as morphologically in four main groups are classified em-
briyonal, botrioid, alveoler and pleomorphic. Head and neck 
area in three anatomical regions are defined in the placement 
of rhabdomyosarcomas. These region are orbital, paramenin-
geal and nonparameningeal-nonorbital. Most common site is 
the orbital region. Other sites are the nasopharynx, middle ear, 
paranasal sinuses, nasal cavity, neck and larynx. Rhabdomyosar-
coma generally has a poor prognosis. To improve the survey of 
the patients an interdisciplinary approach is necessary. Rhabdo-
myosarcoma is the most common soft tissue tumor in children. 
Majority of cases are seen first decade. It is a rare pathology, we 
evaluated in the literature of two parameningeal cases, which 
we diagnosed and operated in our clinic. 
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Giriş

Rabdomiyosarkom (RMS) ilk olarak Weber tarafın-
dan 1854 yılında tanımlanmıştır.1 Mezenkimal hücreler-
den kaynağını alan ve embriyonal fetal kasları andıran 
yumuşak doku tümörleridir.1 Baş boyun bölgesinin en 
sık yumuşak doku tümörüdür. Baş boyun bölgesinde 
RMS’lerin yerleşimi açısından üç anatomik bölge tanım-
lanmıştır. Bunlar orbital, parameningeal ve nonparame-
ningeal-nonorbital bölgelerdir. Parameningeal sahalar 
nazofarenks, nazal kavite, paranazal sinüsler, infratem-
poral fossa, orta kulak ve pterigopalatin fossadır.

Rabdomiyosarkomlar tüm vucut sarkomlarının 
%10’unu ve tüm çocukluk çağı tümörlerinin %5-15’ini 
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oluşturur. Pediatrik RMS’lerin yaklaşık %40’ı baş-boyun 
bölgesinden kaynaklanmaktadır. Bunların %25’i orbital 
bölgeden, %50’si parameningeal alanlardan ve %25’i ise 
non-orbital non-parameningeal alanlardan kaynakla-
nır.2 Morfolojik olarak RMS’ler Dünya Sağlık Örgütünün 
(WHO) sınıflamasına göre embriyonal, botrioid, alve-
oler ve pleomorfik olarak dört ana grupta sınıflandırıl-
maktadır.3

Botryoid tip RMS nadir görülen yumuşak doku tü-
mörleri olup embriyonal tip RMS’nin varyantı olarak ka-
bul edilir. Tüm RMS’lerin %5-10’unu oluşturur, büyük 
çoğunluğu birinci dekadda görülür. Baş boyunda yer 
alan RMS’lerde ilk bulgular sık rastlanan üst solunum 
yolu hastalıklarını taklit ettiğinden tanıda zorluklara yol 
açmaktadır. Prognoz hastalığın evresine bağlıdır. Para-
meningeal bölge RMS’lerde lokal rekürens oranları yük-
sektir ve kombine tedavi gerekmektedir.4

Olguların sıklıkla birinci dekatta görülmeleri ne-
deniyle, anjiofibrom, sinonazal papillom, malign len-
foma, lenfoepitelyoma, nazofaringeal karsinoma gibi 
lezyonlarla makroskopik olarak karışır.5 Cerrahi önce-
sinde radyolojik inceleme intrakranyal yayılım ve kemik 
erozyonunu tespit etmede faydalıdır. Yumuşak dokuda 
sınırlı tümörlerde tümör ile sağlam dokuyu ayırmakta 
zorluklar yaşanabilir. Çevre dokulardaki inflamatuar ya-
nıtı tümörden ayırmak güç olabilir.6 Burada nadir olma-
sı nedeniyle, parameningeal lokalizasyonlu iki botryo-
id embriyonal RMS olgusunun klinik ve histopatolojik 
özellikleri sunulmuştur.

Olgu Sunumları

Olgu 1
On yedi yaşında bayan hasta, sağ gözaltında bir aydır 

hızla büyüyen şişlik şikâyeti ile başvurdu. Fizik muayene-
de sağ orbita alt duvarında 2x2 cm boyutlarında sert bir 
kitle saptandı. Diğer kulak burun boğaz muayenelerinde 
patolojik bulguya rastlanmadı. Paranazal sinüs bilgisayar-
lı tomografisinde sağ maksiller sinüs ön duvarından kay-
nağını alan kemik yapıları erode eden ve komşu yapılara 
uzanan solid kitle saptandı (Resim 1). Sistemik muayene 
ve radyolojik incelemelerde diğer bölgelerde patoloji-
ye rastlanmadı. Sublabial insizyon ile girilerek kitleden 
biyopsi alındı. Histopatolojik değerlendirmeler sonucu 
rabdomiyosarkom olarak kabul edilmesi sonrasında (In-
tergroup Rhabdomyosarcoma Study grup) IRSG sınıflan-
dırmasına göre grup 2 olarak kabul edilen hastaya lateral 
rinotomi insizyonu ile parsiyel maksillektomi ve orbita 

alt duvarı rezeksiyonu yapıldı. Rezeksiyon sınırlarından 
ve orbital yağ dokusundan örnekler alındı. Orbita alt du-
var defekti septal kartilaj içeren mukoperikondral flep ile 
onarıldı. Postoperatif dönemde komplikasyon görülmedi. 
Çıkarılan spesmenin histopatolojik incelemesinde kemik 
invazyonu olduğu, cerrahi sınırlarda tümör olmadığı bil-
dirildi. Tümörün histolojisi botrioid embriyonal rabdomi-
yosarkom olarak rapor edildi. Hastaya postoperatif kom-
bine kemoterapi uygulandı. Hasta 84. ayını hastalıksız 
olarak tamamladı.

Olgu 2 
Dokuz yaşında erkek hasta, iki aydır tekrarlayan bu-

run kanamaları ve burun tıkanıklığı şikâyetleri ile getiril-
di. Fizik muayenede nazofarenksi dolduran ve yumuşak 
damağı öne doğru iten pembe, üzeri kanamalı, polip 
şeklinde kitle görüldü. Manyetik Rezonans (MR) görün-
tülemede nazal kaviteyi dolduran, nazofarenks ve oro-
farenkse uzanan, yumuşak damağı öne iten kitle saptan-
dı (Resim 2). Hastanın yaşı, cinsiyeti, burun kanaması 
olması ve nazofarenkste kitle görülmesi nedeniyle ön 
planda nazofarengeal anjiyofibrom düşünüldü. Biyopsi 
alınması riskli olabileceği öngörülerek MR anjiyogra-
fi planlandı. Tümörün vasküler yapıda olduğunun ve 
sfenopalatin arterden beslendiğinin görülmesi üzerine 
hastaya midfacial degloving tekniği ile medyian maksil-
lektomi yapıldı. Tümörün çevre dokulara, Rosenmüller 
fossasına ve kafa tabanına uzanan kısımlarının olduğu 
görüldü. Kitle eksize edilerek çıkarıldı. Operasyon es-
nasında belirgin bir kanama olmadı. Çıkarılan materya-
lin histopatolojik ve immunohistokimyasal boyamaları 
botrioid rabdomiyosarkom olarak değerlendirildi. Hasta 
IRSG (International Rhabdomyosarcoma Study Group) 

Resim 1.	 Paranazal sinüs BT de sağ maksiller sinüs ön duvarın-
dan kaynağını alan kemik yapıları erode eden ve komşu 
yapılara uzanan solid kitle izlenmekte.
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sınıflamasına göre grup 3 olarak değerlendirildi. Hasta-
ya postoperatif kemoterapi ve radyoterapi uygulandı. 
Ancak hastada 20. ayında lokorejyonal nüks saptandı ve 
kanama nedeni ile kaybedildi.

Tartışma

Rabdomiyosarkomlar çocuklarda en sık rastlanan 
yumuşak doku tümörüdür. IRSG’ye göre cerrahi, radyo-
terapi ve kemoterapinin kombine kullanımı bu hastalık 
için ideal yaklaşımdır.7,8 Cerrahi ile beraber kemoterapi 
ve radyoterapi uygulanması RMS’lerde başarı oranlarında 
artışlar sağlamasına rağmen, hastalardaki sağkalım oran-
ları halen IRSG’nin cerrahi ve patolojik gruplamaları ile 
ilişkilidir. IRSG evrelemesi Tablo 1’de özetlenmektedir.3,4,9

Sağ kalım oranları grup 1’de en yüksek iken grup 
4’te en düşüktür. Benzer bir şekilde embriyonal tip 
RMS’ler alveoler tipe göre daha iyi sağkalım oranları-
na sahiptir. IRSG gruplama metodunda tümör anatomik 
yerleşimine ve patolojik spesmenin değerlendirilmesine 

bağlıdır. Bu bölgelerden kaynaklanan tümörlerin tam 
olarak rezeke edilebilmeleri zordur ve genellikle grup 
3 olarak sınıflandırılırlar.4 İkinci olgumuzda, operasyon 
öncesi ön planda anjiofibrom düşünüldüğünden has-
taya parameningeal RMS tanısı postoperatif dönemde 
kondu ve grup 3 olarak sınıflandı. Kombine tedavi yak-
laşımı içinde değerlendirilerek radyoterapi ve kemote-
rapi uygulandı. Ancak intraoperatif olarak Rozenmüller 
fossası tutulumu, çevre doku yayılımı ve kafa tabanı ke-
mik yapı invazyonu nedeniyle nüks olasılığının yüksek 
olması ve sağkalım oranının düşük kalması önem arz 
etmekteydi. Bizim olgumuz kanama ve lokal nüks ne-
deniyle 20. ayında kaybedildi.

Histopatolojik görünüm olarak dağınık iğsi ve yuvar-
lak biçimli hücreler ile belirgin mukoid stromadan olu-
san tipik mikroskopik görünüm ve immünohistokimya-
sal olarak tümör hücrelerinde vimentin, desmin ve aktin 
ile pozitif boyanma saptandı (Resim 3). Histolojik ola-
rak miksomatöz bir stroma içinde dağınık, atipik küçük 
füziform tümör hücreleri izlendi. Tümör hücreleri koyu 
eozinofilik boyalı dar sitoplazma içermekteydi.8
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Resim 3.	 Hiperplastik epitelle kaplı iğsi ve yuvarlak biçimli hücrelerin 
görünümü (HE x400).

Resim 2.	 Manyetik Rezonans görüntülemede nazal kaviteden kay-
naklanıp, nazofarenks ve orofarenkse uzanan ve yumuşak 
damağı öne iten kitle izlenmekte.

Grup 1	 Lokalize hastalık, tam rezeke edilebilir

	 A. Kas veya kaynağını aldığı organda sınırlı

	 B. Kaynağını aldığı kas veya organ dışına infiltrasyon, bölgesel lenf nodu tutulumu yok

Grup 2	 Bölgesel rezeksiyon

	 A. Makroskobik rezeksiyon, fakat mikroskobik rezidü

	 B. Tamamen rezeke edilmiş bölgesel hastalık ile lenf nodu tutlumu ve/veya yakın organ tutulumu 

	 C. Tutulan lenf nodları ile beraber rezeke edilen makroskopik hastalık, mikroskopik rezidü varlığı

Grup 3	 Makroskopik rezidüel hastalık, tam olmayan rezeksiyon ya da biopsi

Grup 4	 Başlangıçta var olan uzak metastaz

Tablo 1. IRSG klinik gruplama sistemi



Pediatrik rabdomiyosarkomların tedavisinde belir-
gin bir değişim vardır. IRSG protokollerinin başlama-
sından sonra baş boyun RMS’lere yaklaşımda cerrahi, 
radyoterapi ve kemoterapiden oluşan kombine tedavi-
lerin RMS’li hastalarda en iyi sağkalımı sağladığı gös-
terilmiştir. Hastalıksız sağkalım oranları beş yıllık I, II, 
III, IV evrelerde sırası ile %77, %65, %41 ve %15’tir.9,10 
Ayrıca tümörün anatomik sahası da sağkalıma önemli 
bir etki yapmaktadır. Orbita ve genitoüriner sistemden 
kaynaklanan tümörler en iyi prognoza sahipken, para-
meningeal sahadan kaynaklanan tümörler orta derece-
de ve retroperitoneal bölgeden kaynaklananlar ise en 
kötü prognoza sahiptirler. Tedavide ana prensip evre 
ve histolojik tipe göre kombine ve multidisipliner yak-
laşımdır.5

Botrioid RMS radyoterapiye duyarlı olması nedeniy-
le tümörün hacmi ve anatomik lokalizasyonuna bağlı, 
yeterli güven sınırları içinde rezeksiyon yapılamayan 
hastaların tedavisine radyoterapi eklenmesi sonuçların 
daha iyi olmasını sağlamaktadır.10

 Parameningeal sahaları tutan RMS’lerde nazofa-
renks, paranazal sinüs ve temporal kemik de genellikle 
cerrahi rezeksiyona uygun değildir. Bu sahalarda radi-
kal cerrahiler yüzde belirgin şekil bozukluklarına yol 
açabilir, major kraniyal sinirlerde yaralanma riski vardır 
ve komple cerrahi rezeksiyon zordur. Ancak kemorad-
yoterapi bu bölgedeki IRSG grup 1 ve 2 tümörlerin te-
davisinde 5 yıllık sağkalım oranlarını %65’lerin üzerine 
taşımıştır.11

Hastalar sık poliklinik kontrolleri ile nüks açısından 
takip edilmelidir. Biz her iki olgumuza postoperatif iyi-
leşmeyi takiben radyoterapi ve kemoterapi uyguladık. 
Ancak ikinci olgumuz 20. ayında lokoregjyonel nüks ve 

kanama nedeniyle kaybedildi. Diğer hastamız 8. yılında 
ve sağlıklı durumdadır.

Sonuç olarak, parameningeal sahalardan kaynak-
lanan rabdomiyosarkomlarda tam cerrahi rezeksiyon 
güçtür. Tek başına cerrahi tedavi morbiditenin yüksek 
olması sebebiyle, kombine yöntemler uygulanmalıdır.
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