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VULVAR RABDOMYOSARKOM: BIR OLGU SUNUMU
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Vulvar tiimorler nadir goriiliir, vulvar sarkomlar ise tiim vulvar
tiimorlerin %1-2’sini olusturur. Biz klini§imizde palyatif radyoterapi
alan ve agresif seyreden bir vulvar alveoler tip rabdomyosarkom va-
kasini sunmay1 amagladik. Yirmi yasinda hasta genital bélgede sislik
sikayetiyle basvurmustu. Radikal hemivulvektomi ve sag inguinal
lenfadenoktomi yapilan hastanin postoperatif patoloji raporu alveoler
rabdomyosarkom olarak raporlanmusti. Postoperatif kemoterapi ve
radyoterapi alan hastanin tedavinin tamamlanmasindan bir ay sonra
exitus oldu. Nadir goriilen ve agresif seyreden vulvar alveoler rab-
domyosarkom vakasi sunulmus ve literatiir bilgileri esliginde tedavi-
si ve prognozu tartigilmustr.

ABSTRACT

Vulvar tumors are uncommon, among them vulvar sarcomas rep-
resent only 1-2% of all vulvar malignancies. We aimed to present an
agressive vulvar alveolar type rhabdomyosarcoma that was treated
with palliative radiotherapy at our clinic. A 20-years-old patient pre-
sented with a mass on genitalia. Radical hemivulvectomy and ingui-
nal lymphadenectomy was performed and postoperative histopatho-
logy was reported as alveolar rhabdomyosarcoma. Postoperative che-
motherapy and radiotherapy was administered, one month after
completion of treatment she died. A case of vulvar alveolar rhabdom-
yosarcoma which is uncommon and agressive is presented and the

treatment and prognosis is discussed with the literature review.

GiRris

Urogenital sistem kanserleri i¢inde vulvar tiimor-
ler nadir goriiliir, vulvar sarkomlar ise tiim vulvar tii-
morlerin %1-2’sini olusturur (1). Rabdomyosarkom
ekstremitelerin sik goriilen bir yumusak doku sarko-
mudur ve histolojik olarak dort tipe ayrilir: pleomor-
fik, alveoler, embriyonel ve botyroid (2). Vulvar rab-
domyosarkomlar ile ilgili bilgiler ise daha ¢ok vaka
sunumlarina dayanir, embryonel tip en sik goriilen
histolojik tiptir, alveoler tip ise ¢ok nadir goriiliir (3).
Biz klinigimizde palyatif radyoterapi alan ve agresif
seyreden bir vulvar alveoler tip rabdomyosarkom va-
kasini sunmay1 amagladik.

VAKA SUNUMU

Yirmi yasinda bayan hasta (gravida 0) i¢ ay 6nce
genital bolgede fark ettigi ve hizla biiytiyen sislik si-
kayetiyle 6zel bir hastaneye basvurmustu. Hastanin
0zgec¢misinde ve soyge¢misinde 6zellik yoktu. Hazi-
ran 2007’de yapilan fizik muayenede sag labium bol-
gesinde 5-6 cm’lik kitle tespit edilmisti. Laboratuar
testlerinde anlaml degisiklik yoktu. Yapilan USG in-
celemesinde “sag labium alt lojunda 5x6x4 cm 6lgiile-
rinde solid, sert ve yar1 mobil kitle, sag inguinal bol-
gede en biiyiigli 4 cm olan 4-5 adet lenfadenopati”
tespit edilmisti. Manyetik rezonans incelemesi “sag
perineal bolgede 37x47 mm boyutlarinda, diizensiz
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Sekil 1-Preoperatif manyetik rezonans incelemesi.

smurl, lobiile kontiirlii, T1 agirhikh serilerde hipoin-
tens, T2 agirlikli serilerde hafif hiperintens, rektuma
belirgin basi yapan ve intravenoz kontrast madde en-
jeksiyonu sonrasi heterojen tarzda kontrast tutulumu
gosteren kitle lezyon (sarkomat6z tm?) ve bilateral in-
guinal lenf nodlar1” olarak raporlanmisti (Sekil 1).
Vulvar kitleden alinan biyopsi “néroendokrin timor?
sarkom?” olarak raporlanmig ve hasta 7 Haziran
2007’de opere edilmisti. Radikal hemivulvektomi ve
sag inguinal lenfadenoktomi yapilan hastanin posto-
peratif patoloji raporu “kiiciik yuvarlak hiicreli indi-
feransiye malign mezenkimal tiimér, ¢ogu alanda tii-
mor cerrahi sinirlarda mevcuttur, on ti¢ adet lenf no-
dunda kiiciik yuvarlak hiicreli indiferansiye malign
mezenkimal tiimor metastazi, immiinhistokimyasal
calismada vimentin ve myogenin antikorlar ile tii-
mor hiicrelerinde yaygin pozitif, desmin ile tiimor
hiicrelerinin bir kisminda pozitif boyanma goriilmiis-
tiir, EMA ve MIC-2 antikorlar: ile boyanma saptan-
mamustir, solid varyant komponenti belirgin alveoler
rabdomyosarkom” olarak raporlanmisti.

Hastanin 26 Temmuz 2007 tarihli postoperatif
PET-BT incelemesinde “Iskioanal fossada muhteme-
len obturator internus adalesi boyunca sag inguinale
uzanan hipermetabolik lezyon (SUVmax 14,93), sag
meme lojunda (SUVmax 6,60), sag alt paratrakeal,
pretrakeal, sol tist paratrakeal, sol hiler, sol suprakla-
vikiiler ve interaortokaval lenfatik lokalizasyonlarda
(SUVmax 5,49 ile 12,16 arasinda), bilateral akciger no-
diiler lezyonlarinda (SUVmax 2,92 ile 5,82 arasinda)
ve iskelet sisteminda yaygin olarak vertebral kolum-
da, sternumda, pelviste, her iki humerus ve femur
proksimallerinde (SUVmax 13,82) hipermetabolik

Sekil 2—Postoperatif PET-BT incelemesi.

lezyonlar saptanmis ve hasta metastatik olarak kabul
edilmisti (Sekil 2). Temmuz-Kasim 2007 tarihleri ara-
sinda 6 kiir VAC tedavisi uygulanan hastaya kontrol
PET-BT incelemesi yapilmis ve sadece minimal pel-
vik (sakrumda ve inguinal bolgede) tutulum saptan-
must: (Sekil 3).

Sekil 3—Kemoterapi sonrasi PET-BT incelemesi.



Hastaya klinigimizde pelvik bolgeye yonelik pal-
yatif radyoterapi planlandi. Tedavi 6ncesi hastanin
istegiyle bilateral ovaryopeksi uygulandi. 21 Ocak
2008-27 Subat 2008 tarihleri arasinda 6n, arka ve iki
yan alandan giinliik 180 cGy’lik dozlarla 28 fraksiyon
toplam 5040 cGy radyoterapi uygulandi. Tedavi sira-
sinda ara vermeye neden olacak yan etki goriilmedi.
Tedavisi sorunsuz tamamlanan ve bir ay sonra kon-
trole gelmek iizere taburcu edilen hastanin 22.03.2008
tarihinde evinde exitus oldugu 6grenildi.

TARTISMA

Rabdomyosarkom ¢ocuklarda sik goriilen bir yu-
musgak doku tiimoriidiir (tiim pediatrik solid tiimar-
lerin %8’i), ancak eriskinde nadirdir ve tiim erigkin
yumusak doku sarkomlarinin %5’inden daha azini
olusturur (4-7). Pediatrik rabdomyosarkomlarin yak-
lasik %20’si genital bolgede goriiliir (8). Eriskin ka-
dinlarda jinekolojik bolgede goriilen rabdomyosar-
komlar en sik servikste, ikinci sirada ise uterin kor-
pusta lokalizedir (9). Ancak vaka serileriyle siralama
bu sekilde bildirilmis olsa da genital bolge rabdomyo-
sarkomlar1 ¢ok nadir goriildiigiinden hangi jinekolo-
jik bolgede hangi gercek insidansla goriildiigii kesin
olarak bilinmemektedir. En sik goriilen histolojik var-
yant embriyonel rabdomyosarkomdur (8). Histolojik
ayirici tan1 adenosarkom, karsinosarkom, endometri-
al stromal sarkom ve leiyomyosarkomu kapsar (8).

Eriskin rabdomyosarkomlarinda hastalik hizh
ilerler, progresyona kadar gegen siire kisadir ve sag
kalimi kétiidiir, 5 yillik hastaliga 6zgii sag kalim jine-
kolojik bolge tiimoérleriyle yapilan ¢alismalar olmasa
da %20-40 arasinda bildirilmistir (10, 11). Bu ¢ocuk-
larda jinekolojik bolgede goriilen rabdomyosarkom-
larin %85’in tizerindeki sag kalimlardan ¢ok diistik-
tir (12, 13). Sagkalimdaki bu farkin nedeni tartisma-
hidir. Baz1 arastirmacilara gore erigkinlerde goriilen
rabdomyosarkom farkli bir biyolojik antitedir ve ke-
moterapiye duyarl degildir (14). Baz1 arastirmacilara
gore ise bu farklar kotii prognostik faktorlere ve eris-
kinlere verilen yetersiz tedaviye baghdir (11). Yeterli
multiajan kemoterapi uygulanan calismalarda beg
yillik sagkalim oranlar1 pediatrik populasyona yak-
lagsmaktadir (11).

Rabdomyosarkomlar iginde alveoler ve pleomor-
fik varyantlarin prognozu kétiidiir (15). Anatomik lo-
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kalizasyonun eriskin hastalarda prognoza etkisi bi-
linmemektedir. [leri yas ve ileri evre de prognozu ké-
tii etkileyen bagimsiz faktorlerdir, 20 yasin iizerinde-
ki hastalarda 16-20 yas aras1 hastalara gore progno-
zun daha kotii oldugu gosterilmistir (16). Memorial
Sloan-Kettering Kanser Merkezinin verilerine gore
pelvik bélge yumusak doku sarkomlarinda prognozu
belirleyen en onemli faktorler primer tiimoriin bii-
yiikliigti ve graddir (17). Pediatrik grupta cerrahi,
radyoterapi ve multiajan kemoterapi kombine teda-
vilerle iyi sonuglar elde edildigi genis randomize ¢a-
lismalarla gosterilmistir, ancak eriskinlerde nadir ol-
masi nedeniyle boyle caligmalar yapilamamugtir (18).
Pediatrik tedavi semalarmma dayanarak uygulanan
multiajan kemoterapilerle cevap oranlar: retrospektif
serilerde %80’lere yaklasmaktadir (10, 11). Pediatrik
kemoterapi rejimleriyle tedavi edilen hastalarda sag-
kalimin %601 gectigi, kemoterapi almayanlarda ise
bu oranini %40tan az oldugu gosterilmistir (11). An-
cak, eriskin rabdomyosarkomunda kemoterapiye an-
lamli yanitin bulunamadig1 ¢alismalar da vardir (19).

Cerrahi tedavide genis lokal eksizyonun yaninda
radikal vulvektomi ve lenf nodu diseksiyonu 6neren
calismalar vardir, cerrahi sinirlar 6nemlidir, yiiksek
gradli tlimorlerde ve pozitif cerrahi smnir varliginda
radyoterapi 6nerilmektedir (20).

SONUC

Nadir goriilen ve agresif seyreden vulvar alveoler
rabdomyosarkom vakasi sunulmus ve literatiir bilgi-
leri esliginde tedavisi ve prognozu tartigilmistir. Te-
daviyi ve prognozu etkileyebileceginden erken basg-
vuru 6nemlidir.
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