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Parameningeal rabdomiyosarkomlar: Olgu sunumu
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Parameningeal rhabdomyosarcomas: case report

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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Ozet

Rabdomiyosarkomlar bas boyun boélgesinin nadir gorilen ma-
lign timorlerindendir. Kaynagini mezenkimal hicrelerden alir
ve embriyonal fetal kas liflerini andir. Morfolojik olarak embri-
yonal, botrioid, alveoler ve pleomorfik olarak dért ana grupta
siniflandirlmaktadir. Bas boyun bélgesinde rabdomiyosarkom-
larin yerlesiminde G¢ anatomik bdlge tanimlanmistir. Bunlar
orbital, parameningeal ve nonparameningeal-nonorbital bélge-
lerdir. En sik orbital bolgede yerlesir, bu boélgeyi nazofarenks,
orta kulak, paranazal sinusler, burun, boyun ve larenks takip
eder. Rabdomiyosarkomun prognozu genellikle kottddr. Bu
hastalarin sagkalim oranlarini yUkseltmek icin disiplinler arasi
bir yaklasim gereklidir. Rabdomiyosarkomlar cocuklarda en sik
rastlanan yumusak doku timaoraduar. Olgularin cogunlugu birin-
ci dekadda gorultr. Nadir gorulen bir patoloji olmasi nedeniyle
klinigimizde tani koyup cerrahi uyguladigimiz iki parameningeal
rabdomiyosarkom olgusunu literatur bilgileri isiginda irdeledik.

Anahtar Sézciikler: Rabdomiyosarkom, nazofarenks, bas ve bo-
yun timorleri, parameningeal.
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Giris

Rabdomiyosarkom (RMS) ilk olarak Weber tarafin-
dan 1854 yilinda tanimlanmistir.! Mezenkimal hiicreler-
den kaynagini alan ve embriyonal fetal kaslari andiran
yumusak doku timorleridir.! Bas boyun bolgesinin en
stk yumusak doku timoridir. Bas boyun bolgesinde
RMS’lerin yerlesimi acisindan i¢ anatomik bolge tanim-
lanmistir. Bunlar orbital, parameningeal ve nonparame-
ningeal-nonorbital bolgelerdir. Parameningeal sahalar

nazofarenks, nazal kavite, paranazal sintsler, infratem-
poral fossa, orta kulak ve pterigopalatin fossadir.

Rabdomiyosarkomlar tim  vucut sarkomlarinin
%10’'unu ve tim cocukluk cagi timorlerinin %5-15’ini
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olusturur. Pediatrik RMS’lerin yaklasik %40’1 bas-boyun
bolgesinden kaynaklanmaktadir. Bunlarin %25’ orbital
bolgeden, %50’si parameningeal alanlardan ve %25’ ise
non-orbital non-parameningeal alanlardan kaynakla-
nir.2 Morfolojik olarak RMS’ler Diinya Saglik Orgiitiiniin
(WHO) smiflamasina gore embriyonal, botrioid, alve-
oler ve pleomorfik olarak dort ana grupta siniflandiril-
maktadir.?®

Botryoid tip RMS nadir gorilen yumusak doku ti-
morleri olup embriyonal tip RMS’nin varyantt olarak ka-
bul edilir. Tim RMS’lerin %5-10'unu olusturur, buylk
cogunlugu birinci dekadda gorilir. Bas boyunda yer
alan RMS’lerde ilk bulgular sik rastlanan Gst solunum
yolu hastaliklarin: taklit ettiginden tanida zorluklara yol
acmaktadir. Prognoz hastaligin evresine baglidir. Para-
meningeal bolge RMS’lerde lokal rekiirens oranlart yiik-
sektir ve kombine tedavi gerekmektedir.*

Olgularin siklikla birinci dekatta gortlmeleri ne-
deniyle, anjiofibrom, sinonazal papillom, malign len-
foma, lenfoepitelyoma, nazofaringeal karsinoma gibi
lezyonlarla makroskopik olarak karisir’> Cerrahi dnce-
sinde radyolojik inceleme intrakranyal yayilim ve kemik
erozyonunu tespit etmede faydalidir. Yumusak dokuda
sinirlt timorlerde timdr ile saglam dokuyu ayirmakta
zorluklar yasanabilir. Cevre dokulardaki inflamatuar ya-
nitt timorden ayirmak giic olabilir.® Burada nadir olma-
st nedeniyle, parameningeal lokalizasyonlu iki botryo-
id embriyonal RMS olgusunun klinik ve histopatolojik
ozellikleri sunulmustur.

Olgu Sunumlari

Olgu 1

On yedi yasinda bayan hasta, sag gozaltinda bir aydir
hizla buytyen sislik sikdyeti ile basvurdu. Fizik muayene-
de sag orbita alt duvarinda 2x2 cm boyutlarinda sert bir
kitle saptandi. Diger kulak burun bogaz muayenelerinde
patolojik bulguya rastlanmadi. Paranazal sinis bilgisayar-
li tomografisinde sag maksiller siniis 6n duvarindan kay-
nagini alan kemik yapilari erode eden ve komsu yapilara
uzanan solid kitle saptandi (Resim 1). Sistemik muayene
ve radyolojik incelemelerde diger bolgelerde patoloji-
ye rastlanmadi. Sublabial insizyon ile girilerek kitleden
biyopsi alindi. Histopatolojik degerlendirmeler sonucu
rabdomiyosarkom olarak kabul edilmesi sonrasinda (In-
tergroup Rhabdomyosarcoma Study grup) IRSG smiflan-
dirmasina gore grup 2 olarak kabul edilen hastaya lateral
rinotomi insizyonu ile parsiyel maksillektomi ve orbita

alt duvan rezeksiyonu yapildi. Rezeksiyon sinirlarindan
ve orbital yag dokusundan 6rnekler alindi. Orbita alt du-
var defekti septal kartilaj iceren mukoperikondral flep ile
onarildi. Postoperatif donemde komplikasyon gorilmedi.
Cikanlan spesmenin histopatolojik incelemesinde kemik
invazyonu oldugu, cerrahi sinirlarda timor olmadigs bil-
dirildi. Timorin histolojisi botrioid embriyonal rabdomi-
yosarkom olarak rapor edildi. Hastaya postoperatif kom-
bine kemoterapi uygulandi. Hasta 84. ayini hastaliksiz
olarak tamamladt.

Olgu 2

Dokuz yasinda erkek hasta, iki aydir tekrarlayan bu-
run kanamalari ve burun tikanikligi sikayetleri ile getiril-
di. Fizik muayenede nazofarenksi dolduran ve yumusak
damagi 6ne dogru iten pembe, tizeri kanamali, polip
seklinde kitle gortldi. Manyetik Rezonans (MR) goriin-
tilemede nazal kaviteyi dolduran, nazofarenks ve oro-
farenkse uzanan, yumusak damagi 6ne iten kitle saptan-
di (Resim 2). Hastanin yast, cinsiyeti, burun kanamasi
olmasi ve nazofarenkste kitle goriilmesi nedeniyle 6n
planda nazofarengeal anjiyofibrom distiniildi. Biyopsi
alinmast riskli olabilecegi 6ngorilerek MR anjiyogra-
fi planlandi. Timorin vaskiler yapida oldugunun ve
sfenopalatin arterden beslendiginin gorilmesi tzerine
hastaya midfacial degloving teknigi ile medyian maksil-
lektomi yapildi. Timorin ¢evre dokulara, Rosenmiiller
fossasina ve kafa tabanina uzanan kisimlarinin oldugu
goruldu. Kitle eksize edilerek cikariddi. Operasyon es-
nasinda belirgin bir kanama olmadi. Cikarilan materya-
lin histopatolojik ve immunohistokimyasal boyamalari
botrioid rabdomiyosarkom olarak degerlendirildi. Hasta
IRSG (International Rhabdomyosarcoma Study Group)

Resim 1.

Paranazal sints BT de sag maksiller sinls 6n duvarin-
dan kaynagini alan kemik yapilari erode eden ve komsu
yapilara uzanan solid kitle izlenmekte.
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smiflamasina gore grup 3 olarak degerlendirildi. Hasta-
ya postoperatif kemoterapi ve radyoterapi uygulandi.
Ancak hastada 20. ayinda lokorejyonal niiks saptandi ve
kanama nedeni ile kaybedildi.

Tartisma

Rabdomiyosarkomlar c¢ocuklarda en sik rastlanan
yumusak doku timoridir. IRSG'ye gore cerrahi, radyo-
terapi ve kemoterapinin kombine kullanimi bu hastalik
icin ideal yaklasimdir.”® Cerrahi ile beraber kemoterapi
ve radyoterapi uygulanmast RMS’lerde basart oranlarinda
artislar saglamasina ragmen, hastalardaki sagkalim oran-
lart halen IRSG’nin cerrahi ve patolojik gruplamalar ile
iliskilidir. IRSG evrelemesi Tablo 1'de 6zetlenmektedir.>*?

Sag kalim oranlari grup 1’de en yiiksek iken grup
4te en dusiktir. Benzer bir sekilde embriyonal tip
RMS’ler alveoler tipe gore daha iyi sagkalim oranlari-
na sahiptir. IRSG gruplama metodunda timoér anatomik
yerlesimine ve patolojik spesmenin degerlendirilmesine

Manyetik Rezonans goriintilemede nazal kaviteden kay-
naklanip, nazofarenks ve orofarenkse uzanan ve yumusak
damagi 6ne iten kitle izlenmekte.

Resim 2.

Tablo 1. IRSG klinik gruplama sistemi

baglidir. Bu bolgelerden kaynaklanan timorlerin tam
olarak rezeke edilebilmeleri zordur ve genellikle grup
3 olarak smiflandirilirlar® Tkinci olgumuzda, operasyon
oncesi 6n planda anjiofibrom disinuldigiinden has-
taya parameningeal RMS tanisi postoperatif donemde
kondu ve grup 3 olarak smiflandi. Kombine tedavi yak-
lasimi icinde degerlendirilerek radyoterapi ve kemote-
rapi uygulandi. Ancak intraoperatif olarak Rozenmiller
fossasi tutulumu, ¢evre doku yayilimi ve kafa tabani ke-
mik yapi invazyonu nedeniyle niiks olasiliginin ytksek
olmasi ve sagkalim oranmnin disiik kalmas: 6énem arz
etmekteydi. Bizim olgumuz kanama ve lokal niiks ne-
deniyle 20. ayinda kaybedildi.

Histopatolojik gorinim olarak dagimik igsi ve yuvar-
lak bicimli hticreler ile belirgin mukoid stromadan olu-
san tipik mikroskopik goériinim ve immunohistokimya-
sal olarak tiimor hiicrelerinde vimentin, desmin ve aktin
ile pozitif boyanma saptand: (Resim 3). Histolojik ola-
rak miksomatoz bir stroma icinde daginik, atipik kicutk
fuziform timor hicreleri izlendi. Timor hiicreleri koyu
eozinofilik boyali dar sitoplazma icermekteydi.?

Resim 3.

Hiperplastik epitelle kapli igsi ve yuvarlak bicimli hiicrelerin
gorinimu (HE x400).

Grup 1 Lokalize hastalik, tam rezeke edilebilir
A. Kas veya kaynagini aldigi organda sinirli
B. Kaynagini aldigi kas veya organ disina infiltrasyon, bolgesel lenf nodu tutulumu yok
Grup 2 Bolgesel rezeksiyon
A. Makroskobik rezeksiyon, fakat mikroskobik rezidu
B. Tamamen rezeke edilmis bolgesel hastalik ile lenf nodu tutlumu ve/veya yakin organ tutulumu
C. Tutulan lenf nodlari ile beraber rezeke edilen makroskopik hastalik, mikroskopik rezidt varligi
Grup 3 Makroskopik reziduel hastalik, tam olmayan rezeksiyon ya da biopsi
Grup 4 Baslangicta var olan uzak metastaz
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Pediatrik rabdomiyosarkomlarin tedavisinde belir-
gin bir degisim vardir. IRSG protokollerinin baglama-
sindan sonra bas boyun RMS’lere yaklasimda cerrahi,
radyoterapi ve kemoterapiden olusan kombine tedavi-
lerin RMS’li hastalarda en iyi sagkalimi sagladigr gos-
terilmistir. Hastaliksiz sagkalim oranlart bes yillik 1, 1I,
I, IV evrelerde sirasi ile %77, %065, %41 ve %15tir.>°
Ayrica timoriin anatomik sahasi da sagkalima 6nemli
bir etki yapmaktadir. Orbita ve genitolriner sistemden
kaynaklanan timorler en iyi prognoza sahipken, para-
meningeal sahadan kaynaklanan timorler orta derece-
de ve retroperitoneal bolgeden kaynaklananlar ise en
kot prognoza sahiptirler. Tedavide ana prensip evre
ve histolojik tipe gére kombine ve multidisipliner yak-
lagimdir.”

Botrioid RMS radyoterapiye duyarli olmasi nedeniy-
le timorin hacmi ve anatomik lokalizasyonuna bagli,
yeterli gliven simnirlan icinde rezeksiyon yapilamayan
hastalarin tedavisine radyoterapi eklenmesi sonuglarin
daha iyi olmasini saglamaktadir.”

Parameningeal sahalart tutan RMS’lerde nazofa-
renks, paranazal siniis ve temporal kemik de genellikle
cerrahi rezeksiyona uygun degildir. Bu sahalarda radi-
kal cerrahiler ytzde belirgin sekil bozukluklarina yol
acabilir, major kraniyal sinirlerde yaralanma riski vardir
ve komple cerrahi rezeksiyon zordur. Ancak kemorad-
yoterapi bu bolgedeki IRSG grup 1 ve 2 timorlerin te-
davisinde 5 yillik sagkalim oranlarini %65’lerin tizerine
tastmustir.'!

Hastalar sik poliklinik kontrolleri ile niks acisindan
takip edilmelidir. Biz her iki olgumuza postoperatif iyi-
lesmeyi takiben radyoterapi ve kemoterapi uyguladik.
Ancak ikinci olgumuz 20. ayinda lokoregjyonel niiks ve

kanama nedeniyle kaybedildi. Diger hastamiz 8. yilinda
ve saglikli durumdadir.

Sonug¢ olarak, parameningeal sahalardan kaynak-
lanan rabdomiyosarkomlarda tam cerrahi rezeksiyon
glctiir. Tek basina cerrahi tedavi morbiditenin ytiksek
olmasi sebebiyle, kombine yontemler uygulanmalidir.
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