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OZET

12 yil icinde takibimize giren 237 mesane tiimérlii olgunun 9 'unda (%3.79) primer non-transizyonel
hiicre timorii meveuttu. Bu 9 olgunun 3’tinde (%1.26) patolojik tani rabdomyosarkomdu. Bu olgular ikisi
4 yas altinda iken biri 38 yasinda idi. Rabdomyosarkomlu bu olgularimizin klinik seyirlerini, literatiir

taramasi ile degerlendirdik.

Anahtar kelimeler. mesane, rabdomyosarkom

'RHABDOMYOSARCOMA OF THE BLADDER: EVALUATION OF OUR CASES

SUMMARY

We have had 237 bladder tumor patients during the last 12 years and 9 (3.79%) of these had primer
non-transitional cell tumors. 3 of nine these patients had pathologically proven RS (1.26%). Two of them
were under 4-years old and one was 38-years old. We reviewed the records of our rhabdomyosarcoma cases

and their outcomes were criticized with the literature.
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Malign mesane tiimorlerinin %1’inden
azini sarkomlar olusturur ve bunlarin mesane
duvarinda yeralan pluripotansiyel mezenkimal
dokudan gelistigine inanihir (1). Bu timérlerin
biiyiik ¢ogunlugu myosarkomlardir; embriyonel,
eriskin veya pleomorfik rabdomyosarkom (RS),
leiyomyosarkom veya bu iigiiniin kombinasyonu.
Genellikle gocukluk déneminde, daha az siklikla
da erigkinlerde izlenmektedir (2). Cocukluk c¢ag
yumusak doku sarkomlari olarak
degerlendirildiginde en sik izlenen tiimor tipi
RS’dur (%50) (3).

OLGULAR VE YONTEM

Cumhuriyet ve Kocaeli Universitesi Tip
Fakiiltesi Uroloji Anabilim Dallari'ndal2 yil
icinde takibimize giren 237 mesane tiimér
olgusunun  9’unda (%3.79) non-transizyonel
hiicre tiimdrii meveuttu. ikisi 4 yag alti, biri de 38
yaginda olan bu olgularda patolojik tani RS du.

Olgu 1: 4 yasinda, kiz ¢gocugu. Yaklasik
bir yildir aralikli agrisiz kanamalara neden olan
introital kitle ve iseme zorlugu yakinmalari ile
bagvurdu. Yapilan fizik muayenesinde anterior
iiretral duvardan prolebe yaklasik 4x4x6 cm
boyutlarinda, tipik “botryoid sarkom” goriintimlii
frajil, yer yer kanamali sert kitle mevcuttu.
Anestezi altinda bimanuel muayenede, mesanenin

fikse oldugu, anterior vajinal duvarin tutuldugu
tesbit edildi, Dbiopsi alindi ve iiretral
kateterizasyon uygulandi.

Postoperatif yapilan pelvik ultrasonografi
(US) ve bilgisayarh tomografide (CT) fizik
muayene ile uyumlu veriler elde edildi; CT’de
ilave  olarak intrapelvik  lenfadenopati’ler
mevceuttu. Olgu bu veriler ile grub-IV (IRS) olarak
evrelendirildi. Patolojik olarak klinik tam
desteklendi ve olguya kemoterapi + radyoterapi
planlandi. Intolerans nedeniyle radyoterapisi
tamamlanamayan olguya sadece pulse-VAC
(vinkristin,  cis-platin  ve  aktinomisin-D)
protokoliine uygun olarak kombine kemoterapi
verildi.

Olgunun takiplerinde iriner pasajin kitle
ile kapanmasi nedeniyle ii¢ kez lokal eksizyon
yapildi,  basarisiz  kalininca  sistektomisiz
iireteroileokutanostomi  uygulandi.  Olgunu
takiplerinde progresyon gériilmesi lizerine 2. kiir
kemoterapiye baslanildi, ancak olgunun genel
durumu bozuldu ve tanidan sonraki 27. ayda
kaybedildi. (Sekil.1)

Olgu 2: 6/12 aylhk kiz gocufu, genel
durumunun kétiiliigii ve dogumdan beri gébek
altinda yara ve idrar gelmesi yakinmalariyla bag
vurdu. Fizik muayenesinde genel durumunun kétii
oldugu, ekstrofia vezikasi’nin oldugu saptandi ve
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olgu yatirilarak takibe alindi ancak aym giin
kaybedildi. Postmortem eksplorasyon yapildi ve
mesande  patolojik  grub-1, (IRS) evreli
embriyonel RS rapor edildi. (Sekil.2)

Sekil. 1: Anterior tirefral duvardan introital alana
prolebe “sarcoma botryoides”

Sekil.2: 6 aylik olguda ekstrofia vezika zemininde
RS

Olgu 3: 38 yasinda erkek, aralikh
hematiiri, pollakiiri ve diziiri yakinmalar ile
bagvurdu. Fizik muayenesinde pozitif bulgu
yoktu. Sistograminda mesane kapasitesinin kiigiik
oldugu, mesane duvarinin diizensiz olarak
kalinlagtig1 ve ltimende dolum defektleri (pihti
retansiyonu) oldugu gozlendi. CT’de mesane
" boynuna dogru belirginlesen, prostati da igine
alan diffiiz duvar kalinlagsmas: izlenirken pelvik
lenfadenopati tanmimlanamadi. Yapilan
sistoskopide mesane hacminin yaklasik 150cc
“oldugu, mukozanin soluk, yer yer kanamali
oldugu izlendi, papiller lezyon yoktu, degisik
yerlerden random biopsiler alindi. Yapilan
bimanuel muayenede mesane palpabl idi ve
mobildi. Patolojik tani alveoler tip RS olarak
geldi. Olgu grub-1, (IRS) olarak evrelendirilip
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radikal sistoprostatektomi + lenf nod disseksiyonu
+ lireteroileokutanostomi uygulandi. Postoperatif
patolojik degerlendirmede bilateral lenf nod
tutulumu rapor edildi, bu nedenle patolojik
evrenin grub-2¢ bildirildi. Lenfatik yayilim
nedeniyle olguya béliinmils dozlar halinde 5.000
c¢Gy’lik eksternal radyoterapi ve sistemik
kombine kemoterapi (pulse-VAC) uygulandi.
Kemoterapi diizenli uygulanamad: ve takipteki
olgu tanidan 4 yil sonra kaybedildi. (Sekil.3)

Sekil 3: Sistoprostatektomi materyalinde duvar
kalinlagmasi, mukozal hemoraji odaklar

TARTISMA

Sarkomlar malign mesane tiimérlerinin
%1’inden azim1 olugturur ve bunlarin mesane
duvarinda yeralan pluripotansiyel mezenkimal
dokudan gelistigine inanilir (1). Cocuklarda 2-6
yas arasi ile 15-19 yas arasinda olmak tizere iki
yas grubunda artis oldugu bildirilmistir, ancak
olgularin  %70%inde tam1 10 yas altinda
konulmaktadir. Bizim olgularimizin biri 6 aylik
digeride 4 yasinda idi. Cocukluk dénemi malign
solid tilimorlerin - %5-15"ini  olusturan RS,

yumusak doku sarkomlari olarak
degerlendirildiginde en sik izlenen tiimor tipidir
(%50). Erkek:kiz orani  1.4:1 olarak

verilmektedir. RS’larda genetik gecis
gosterilememistir. Aym ailede diger sarkomlar,
gogiis kanseri ve beyin tiimorii olgular bildirilmis
ve ndrofibromatozisli olgularda artmis risk rapor
edilmistir. Diger konjenital anomaliler ile
birlikteligi sik degildir (3-7). Bizim 6 aylk
olgumuzda ekstrofia vezika mevcuttu.
Genitoliriner RS’lar anatomik
lokalizasyonlarina gére paratestikiiler, mesane,
mesane-prostat ve jinekolojik olarak alt grublara
ayrilabilir, Tiim genitoliriner RS’larin  %17-
50’sini mesane ve mesane-prostat RS’lan
olusturur (8-10). Survival oranlari



arasinda belirgin farklilik oldugu bildirilmistir ve
relatif &liim riskinin prostat lezyonlarinda primer
mesane lezyonlarina oranla 6 kat fazla oldugu
hesaplanmistir (18). Karakteristik olarak, RS
mesane tabaninda “sarkoma botryoides” olarak
adlandirilan  polipoid lezyonlar olusturabilir.
Tiimér tipik eosinofilik sitoplazmali, egzantrik
niikleoluslu, embriyonel tipinde sitoplazmik
“cross-striation™’lar gosteren
rabdomyoblast’lardan  olusur. Cocukluk donemi
RS’lar1 genellikle embriyonel tipte iken, erigkin
RS’larinda 3 hiicre tipi izlenebilir: igsi (spindle),
alveoler ve dev hiicre tipleri. RS’lar biyolojik
olarak agresif tiimérlerdir ve tani esnasinda
olgularin %20-40 oraninda lenfatik yayilm ve bir
kisminda da hematojen yayihm mevcuttur (1).
Sarkomlardaki en yiiksek lenf nod yayilim
oranlarinin RS’larda oldugu bildirilmistir (11).

Bizim olgularimizin ikisinde embriyonel
RS ve eriskin olgumuzda da alveoler RS
mevcuttu. Tani esnasinda olgularin ikisi IRS
sistemine gore grub-1; , digeride grub-IV idi.
Tiimér erigkin  erkek olguda mesane-prostat
tutulumlu, 4 yasindaki olguda mesane-iiretra-
anterior vajen tutulumlu, 6 aylik olguda da
mesane orijinli idi. Ikisinde lenfatik yayilim
mevceuttu.

Eriskin RS’larinda radyoterapi veya
kemoterapi ile elde edilen yanit pek iyi deZilken;
. ¢ocuk embriyonal tip RS’u siklofosfamid,
aktinomisin-D, vinkristin, doksorubisin ve cis-
platin’li kombine kemoterapi, radyoterapi ve

cerrahiyle yapilan multimodal tedaviye yanit

verebilmektedir (1,11,12). Son zamanlarda, eger
miimkiinse mesane fonksiyonlarini  koruyucu
tedavi modelleri (konservatif cerrahi ve gerekliyse
kemoterapi ve radyoterapi) tizerinde
durulmaktadir. Radikal eksanteratif tedavi,
konservatif tedavilere cevap alinamayan olgular
icin saklanmalidir, ancak konservatif yontemler
olgularm  siirli  bir  miktarinda  bagarihi
olabilmektedir (11).

Lezyonun yerlesiminin prognozda 6nemli
oldugu ve prostat lezyonlarinda mesane
lezyonlarina oranla rélatif 6lim riskinin 6 kat
fazla oldugu bildirilmekte, bu nedenle de bu
olgularda daha agresif tedavi yGntemleri
dnerilmektedir (18). Bizim erigkin olgumuzda da
mesane-prostat lezyonu mevcuttu, yapilan agresif
cerrahi, radyoterapi ve tamamlanamayan
kemoterapiye  ragmen  olguda  remisyon
saglayamadik ve takibin 4. yilinda olgu
kaybedildi. Jinekolojik dokulara yayilmis lokal
tiimorlerin - multimodal tedavilere iyi cevap
verdigi ancak daha yogun takiplerin gerektigi
bildirilmektedir (18). 4 yagindaki olgumuzda

lokal eksizyon ve iki kiir kombine kemoterapi

- uygulayabildik, olgunun tolere - edememesi

nedeniyle radyoterapi uygulanamadi ve remisyon
saglanamay1p takibin 27. ayinda kaybedildi.

Tant  esnasindaki  tiimdr  evresinin.
prognozda etkin oldugu ve en kotii prognozun
tanida metastazli olgularda oldugu bildirilmistir
(13,14). Cocuklarda kombine kemoterapinin
survival oranlarini %20’lerden %50°lere gikardig
rapor edilmistir, ancak son veriler bu oranlari
desteklememektedir. 25 olguluk bir seride 12
yillik siire iginde survival oraninin %38 oldugu ve
primer = tiimériin  lokal  yayimi ile uzak
parankimal metastaz varligmm en onemli fatal
seyir gostergeleri oldugu bildirilmistir (15-18).
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