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Onkolda gecikmis bir rabdomyosarkom

(Vaka takdimi)

Cihangir islam(), ismail Demirtas(@), Fuat Akpinar(!), Nihat Tosun("), Serdar Ugras(®, ismail Aygan(¥

Olgumuzda énkolda yerlesen, ulnay! tamamen destrikte eden, spikiler tarzda kalsifikasyon gdsteren ve
kitlenin blylikligl nedeniyle ipsilateral omuz ekleminde subluksasyona neden olan alveolar tip rabdomyosar-
kom, bu ézellikleri nedeniyle ilging bulunarak bilgilerinize sunuldu.

Anahtar kelimeler: Onkol, rabdomyosarkom, omuz subluksasyonu

A late forearm rhabdomyosarcoma (Case report)

In a patient rhabdomyosarcoma localized in forearm destruction of the ulna and subluxation of the shoul-
der was noted, which were the primary reasons for presenting the case.

Keywords: Forearm rhabdomyosarcoma, shoulder subluxation

Rabdomyosarkom (RMS) cizgili kaslardan kéken
alan malign bir tdmdrdir (1, 3). RMS énceleri adult
dénemde ortaya ¢ikan bir yumusak doku timoéri ola-
rak bilinirdi. Zamanla klinik ve patolojik formlari farkl
olan ve daha ziyade gocuklarda goriilen RMS tipleri
de tanimlandi (1, 3, 12). Horn ve Enterline RMS'u: 1.
Adult pleomorfik RMS, 2. Botryoid RMS, 3. Alveolar
RMS ve 4. Embryonal RMS olmak tizere dort klinik
histopatolojik formda incelendi (6).

Adult pleomorfik RMS genellikle ekstremitelerde
ortaya cikmaktadir. Botryoid RMS cocuklarda (vagi-
nada), alveolar RMS ¢ocuk ve genglerde (ekstremite-
lerde), embryonal RMS cocuklarda (ekstremitelerde,
genito-uriner traktusta, ayrica bas ve boyunda) goériil-
mektedir (1). Pleomarfik RMS son yillarda "Malign
fibréz histiyositoma" olarak siniflandiriimaktadir. Co-
cuklanin ve geng erigkinlerin ekstremitelerinde gordii-
glimiz RMS'lar gogunlukla alveolar veya embryonal
tiplerdir (1, 3, 9, 12).

Vaka takdimi

Ug yasindaki erkek hastamiz sol &nkolda siglik
nedeniyle 26 Ekim 1994 tarihinde poliklinigimize mi-
racaat etti ve klinigimize yatirildi. Hastanin 6zgegmisi
ve soygesmisi ozellik arzetmiyordu.

Hastamizin (babasindan alinan) hikayesinde lez-
yonun, hastamiz heniiz 3 aylikken sol énkol orta 1/3
volar yizde bir sislik olarak basladigi ve ¢ok yavas
olarak blyudigu, ancak son 3 ayda oldukga hizli bir
biyume dénemine girdigi, son 20 giinde de agriya
neden oldugu ifade edildi.

Fizik muayenede sol dnkolu timiyle igcine alan,
dirsekten el bilegine kadar uzanan (22x21x18 cm bo-
yutlarinda) (Resim 1) lastik kivaminda kitle gézlendi.
Kitle tizerinde bariz damarlanma ve sicaklik artis
vardi. Oskiltasyonda timériin belli noktalarindan
ofurom alindi.

Koltuk altinda (0.5x0.5x0.5 cm boyutlarinda) nor-
mal kivamda ve hareketli iki adet lenf digumu palpe
edildi. Bu lenf digimleri metastaz izlenimi vermiyor-
du. Diger sistem muayeneleri normaldi. Laboratuvar
incelemelerinde Eritrosit Sedimentasyon orani yiik-
sekligi (1/2 saat: 20, 1 saat: 55) disinda patolojik bir
sonuca rastlanmadi.

Radyolojik inceleme sonunda sol nkolda ileri de-
recede biliyiik yumusak doku gélgesi, ulnada total
destriiksiyon, yine ulnadan yumusak doku igerisine
dogru ilerleyen spikuler tarzda kalsifiye uzantilar goz-
lendi (Resim 2). Ayrica hastanin ayakta cekilen PA
Akciger grafisinde (kitlenin yaptidi traksiyona bagl)
sol omuzda subluksasyon tesbit edildi (Resim 3). Is-
kelet sistemi radyografik taramasinda metastazi cag-
ristiracak herhangi bir gérimime rastlanmadi.

Tudm vicut bilgisayarl tomografi incelenmesi nor-
mal olarak degerlendirildi. TUmorin &nkolda lokalize
oldugu géruldid. Yapilan igne aspirasyon biopsi ince-
lemesi yuvarlak hiicreli malign tumér olarak degerlen-
dirildi. Timaér proksimalde dirsek eklemini, distalde
ise el bilegi eklemini asmamisti ve énkolda sinirlandi-
rilmis olarak degerlendirildi.

Resim 1: Sol onkolda tGmar
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Resim 2: Olgumuzun sol onkol radyogrami

Humerus orta seviyeden amputasyon (genis am-
putasyon) ve aksiller bélge lenf disseksiyonu yapildi.

Amputasyon materyalinin histopatolojik incelen-
mesi sonucunda: Kiglk yuvarlak hiicreli malign tu-
mar tanisi verilmig, klinik ve histopatolojik bulgular bi-
rarada degerlendirildiginde vakanin "Alveolar tip
Rabdomyosarkom" ile uyumlu oldugu kanaatine varil-
mistir. Cerrahi sinirda ve 32 adet aksiller lenf dugu-
munde timor dokusuna rastlanmamigtir.

Tartisma

RMS oldukga sik gorilen bir sarkom tipidir. Cizgili
kastan koken alan bu timér bitin yumusak doku
sarkomlari igerisinde agag: yukarl %20'lik bir yer isgal
eder (1). RMS'a adolescent donemde ve geng eris-
kinlerde sik rastlanir (3). 20 yas altinda en sik gori-
len sarkomdur ve erkeklerde biraz daha fazla ortaya
cikmaktadir (1). Koscielniak tum RMS'lar gz ontline
alindiginda ortalama yas 7 (1-18), E:K oranini 1.3:1
olarak vermektedir (7). Metastaz yapmis yumusak
doku sarkomlari dikkate alindiginda E:K orani 1.3:1
seklinde ayni dagilimi gosterirken yas ortalamasi
10.56 (3 ay-21 yas) seklinde karsimiza gikmaktadir
(13). Mandell'in 27 vakadan olusan ve sadece ekstre-
mite tutulumu gosteren RMS'lardan olugan serisinde
yas ortalamasi 10 (6 ay-22 yas); E:K orani yaklagik
3:1'dir (11). Hastamiz bize 3 yasinda miracaat etmis
olmasina ragmen hikayesi dikkate alindiginda lezyo-
nun 3 aylikken olugsmaya basladigi anlasiimaktadir.
Hastamizin yas!, serilerdeki ortalamalar dikkate alin-
diginda oldukga kiigiiktir. Canarelli'nin ekografi yon-
temiyle prenatal olarak koydugu BRMS tanisi belki de
bazi vakalarin prenatal olarak basladigi ihtimalini ak-
la getirmektedir (2).

RMS'un siklikla yerlestigi bolgeler bas-boyun bél-
gesi, urogenital sistem, retroperitoneal bélge, gévde
ve ekstremitelerin yumusak dokulari olarak siralana-
bilir (1, 4). Koscielniak bltin RMS'lar igerisinde eks-
tremite yerlesim oranini %28 olarak vermektedir (7).
Campanacci ise gdvde ve ekstremitelerin yumusak
doku yerlesim oranini %20-25 olarak bildirmektedir
(1). Alt ekstremite yerlesimi (ist ekstremiteye oranla
biraz daha fazladir (16:11) (11). RMS'un (st ekstre-
mitedeki tipik yerlesim yerleri dnkol ve el; alt ekstre-
mitede ise ayaktir (1). Hastamizda timdr sol dnkola

Resim 3: Ipsilateral omuz subluksasyonu

yerlesmistir ve bu bélge RMS yerlesimi agisindan ti-
pik sayilabilecek bir bélgedir. Ekstremite yeriesimi
gosteren RMS'larin genellikle alveolar tip oldugu be-
litilmektedir (1). Koscielniak'in 146 olguluk RMS seri-
sinde alveolar tip % 39 ile birinci sirada yer almakta-
dir (7). Sadece ekstremite yerlesimi gosteren
RMS'lardan olusan Mandell'in 27 olguluk serisinde yi-
ne alveolar tip 14 olgu ile (%50'nin Gzerinde bir oran-
la) birici siradadir (11). Hastamizin 6nkol yerlesimi
gosteren ve histopatolajik acidan alveolar tip RMS
olarak tanimlanan lezyonu bu bilgilerle de uyumludur,

RMS'un tipik bir radyolojik bulgusu yoktur (1, 3).
Enneking'e gore kemigi nadiren isgal eder (3). Cam-
panacci ise kalsifikasyon gostermemekle birlikte ke-
migi tamamen destrikte edebilecegini ifade etmekte-
dir (1). Bizim vakamizin énkol radyogramlari incelen-
diginde tliméral dokunun ulnay! tamamen iggal ettigi
ve yumusak doku icerisinde spikuler tarzda kalsifi-
kasyonlarin oldugu gérilmektedir. Bu degerlendirme-
leri yaparken olgunun hayli gegikmis oldugunu da
goz ardi etmemek gerektigi kanaatindeyiz.

Olgumuzun tim vicut iskelet sistemi radyografik
taramasi sonucunda metastaz yoninde bir olguya
rastlanmadi. Ancak oldukca biiyuk hacim ve agirhiga
ulagan kitlenin sol omuz ekleminde subluksasyona
neden oldugu gorildi. Biz, daha dnce bildirilmis bu
veya benzeri bir komplikasyona rastlamadik. Tim vi-
cut bilgisayarli tomografi incelemesinde timartn on-
kolda lokalize oldugu ve metastazi andiracak bir go-
rintindn varolmadig kanaati olustu.

Tiim vicut kemik sintigrafisinin ve manyetik rezo-
nans gérintilemenin bu ve benzeri vakalar agisin-
dan degeri tartisilmaz derecede dnemlidir (1, 3). Has-
tamizin sosyal glivenceden yoksun olusu ve maddi
imkanlarinin elvermemesi hastamizi ve bizi bu ince-
lemelerden mahrum birakmistir. Ancak buna ragmen
elimizdeki imkanlar ¢lgusiinde tedaviye devam etme-
nin daha dogru olacag: kanaatine vardik ve tedav
planimizi uygulamaya koyduk.

Elimizdeki bilgiler 1siginda timérin énkolda loka-
lize malign timor olduguna karar verildi, Humerus or-
ta seviyeden amputasyon (genig sinirli amputasyon)
ve aksiller lenf disseksiyonu uygulandi. Yapilan histo-
patolojik inceleme sonucunda cerrahi sinirda ve ak-
silladan girtilan 32 adet lenf digimiinde timdral do-
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kuya rastlanmadi. Bu sartlar altinda timér (The Ame-
rican Rhabdomyosarcoma Study Intergroup siniflan-
dirmasina gére) Stage | RMS olarak degerlendirildi
(1). Cerrahi tedavi + radyoterapi + kemoterapi kom-
binasyonu uygulamasi 5 yillik yasam siresini %44
hatta %80 oranina ¢ikartmisgtir (1, 4). Biz hastamizin
yukarida arzettigimiz olumsuz kosullari nedeniyle)
preoperatif kemoterapi uygulayamadik (Postoperatif
kemoterapinin ekonomik sartlarini saglamak agisin-
dan girisimlerimiz halen devam etmektedir).

Ghavimi timér invazyonunun, lenf bezi tutulumu-
nun, uzak metastaz varliginin ve timériin alveolar
tipte olmasinin prognoz ag¢isindan olumsuz yénde
belirleyici faktorler oldugunu vurgulamaktadir (4).
Campanacci alveolar tip RMS'un, La Quaglia lokal in-
vazyonun, Mandell lenfatik tutulumun, Hays ise eks-
tremite yerlesiminin daha énemli belirleyiciler oldugu
kanaatini tagimaktadirlar (1, 5, 8, 11). Hastamizda
ekstremite yerlesimi gdsteren alveolar tip RMS olusu
prognoz agisindan olumsuz faktdrler olarak degerlen-
dirilebilir. Kitlenin bu denli bilyimesine ragmen lenf
bezi tutulumunun olmamasi RMS'larda lenfatik tutulu-
mun %17 gibi diisilk bir oranda gériilmesi ve lenfatik
tutulumun yas, cins ve timdrin bilydkligi ile bir ilgi-
sinin kurulamamasina bagl olabilir (10). La Quaglia
RMS vakalarinin basaril tedavisi igin iyi bir ekip ¢a-
lismasi ve planlama, bélgesel arteriyel perfiizyon ve
hizh intraoperatif brachyterapinin 6zellikle lokal kont-
rol agisindan dnemini vurgulamaktadir (9).
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