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Embriyonal Prostatik Rabdomyosarkom: Olgu Sunumu
Embryonal Prostatic Rhabdomyosarcoma: A Case Report
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oz

Sarkomlar tiim prostat malignensilerinin %0,1-0,2’sini olusturur. Rabdomyosarkom, iskelet kasi (sar-
komerik) diferansiasyonu gosteren malign timordir. %35 bas- boyun bélgesi, %40 ekstremite ve diger
alanlar, %25 genitotiriner sistemde izlenir. %5 oraninda prostat ve mesanede gértlur. Primer prostatik
rabdomyosarkom genellikle infant ve ¢ocukluk ¢aginda ortalama 10 yag civarinda izlenir. 20 yasginda
sag-sol yan agris1 yakinmasi ile hastanemize bagvuran hastanin yapilan tetkikleri sonrasi bilateral hid-
ronefroz gorildi. Yapilan tretrografide prostatik tiretranin gok daraldigy, sert ve fiske oldugu izlendi
ve igne biyopsi alindi. Mikroskobik incelemede prostat bez yapilar ve fibromiiskiiler stromast i¢cinde
invaziv timoér saptandi. Timor, oval yuvarlak, yer yer diizensiz kontiirlii hiperkromatik nukleusa sa-
hip, arada eozinofilik sitoplazmali hiicrelerden olugsmaktaydi. Timér hiicreleri imminhistokimyasal
yontemle uygulanan myogenin, desmin, c-kit ile pozitif immiinreaksiyon gosterdi. Bu bulgularla olgu
embriyonal rabdomyosarkom olarak tam aldi. Olgu prostatik embriyonel rabdomyosarkomun nadir
izlenmesi ve diger prostatik timorlerden ayrimi yontinden tartigild.

Anahtar Sozciikler: Genitoiiriner sistem, Sarkom, Embrional rabdomyosarkom, Prostatik rabdom-
yosarkom

ABSTRACT

Sarcomas account for 0.1 to 0.2% of all prostatic malignancies. Rhabdomyosarcoma is a malignant
tumor that shows skeletal muscle (sarcomeric) differentiation. About 35% of rhabdomyosarcomas
occur in the head-neck, 40% on the limbs and other areas and 25% in the genitourinary system. Only
5% of them arise in the prostate or bladder. Primary prostatic rhabdomyosarcoma usually develops in
infancy and childhood at around 10 years of age. A 20-year-old male presenting with a complaint of
right-left side pain was diagnosed with bilateral hydronephrosis after a series of tests. His urethrography
showed a severely narrowed, firm and fixed prostatic urethra, so a needle biopsy was performed. The
microscopic examination detected an invasive tumor within fibromuscular stroma and prostate glands.
The tumor consisted of oval to round tumor cells with hyperchromatic nuclei and irregular contours in
places, as well as cells with occasional eosinophilic cytoplasm. Immunohistochemically, the tumor cells
showed a positive immunoreaction for myogenin, desmin and c-kit. Based on these findings, the patient
was diagnosed with embryonic rhabdomyosarcoma. The case has been presented for discussion, since
prostatic embryonic rhabdomyosarcoma is a rare disease with diagnostic challenges in differentiating
from other prostatic tumors.

Key Words: Genitourinary tract, Sarcoma, Embryonic rhabdomyosarcoma, Prostatic rhabdomyo-
sarcoma

Akd Tip D / Akd Med J / 2017; 3: 203-205 203 =



Bassorgun C.L ve ark.
GIRIS
Prostatin  embriyonal rabdomyosarkomu erigkinlerde
olduk¢a nadir gortlmesine karsgin c¢ocuklarda en sik
gorilen malignite olup ortalama gorilme yast 5 vyas
civaridir ve prognozu oldukga kotidir (1). Yumusak doku
sarkomlar1 Amerika’da 1 yil i¢inde goriilen tim kanserlerin
%]1’ini olusturmaktadir. Bu tumérlerin %>5’inden azini
genitotriner sistem sarkomlar: olusturur. Genitotiriner
sarkomlar tiim malign genitotiriner timérlerin %1-2’sini
olugturmaktadir. Prostatta erigkinde en sik leilomyosarkom,

¢ocuklarda ise rabdomyosarkom izlenir (2).
OLGU SUNUMU

20 yasinda erkek hasta, yaklagik bir ay 6nce sag-sol yan agris
yakinmasi baglamis ve buna idrar ¢ikartamama sikayeti de
eklenince hastanemize bagvurdu. Sistemik fizik muayenesi
dogal olan olgunun rektal tugesi sert ve fikse olarak tespit
edildi. Laboratuvar analizinde kan BUN seviyest 203 mg/
dl, Kreatinin degeri 10 mg/dl olarak izlendi ve degerlerin
yiitksek gortlmesi tizerine hasta diyaliz programina alindi.
Olguda yapilan ileri tetkikler sirasinda tist batin ultrasonog-
rafisinde, pelvikalisiyel sistemde grade 2 dilatasyon, bilate-
ral hidronefroz, pelvik MR’da prostat ¢evresinde ¢ok sayi-
da lobiile konturlt kitle saptandi. Ayni zamanda rektum
anteriorunda yaygimn kitleler, bilateral obturator, internal
ve cksternal iliak ve inguinal bélgede yaygin lenfadeno-
patiler izlendi. Ayrica yapilan tretrografisinde prostatik
uretrasi cok dar, sert ve fikse 1zlendi. Tanisal amach pros-
tat igne biyopsisi yapilan olgunun biyopsi 6rnegi makros-
kobik olarak, 1 ve 0.3 cm uzunlugunda, kirli beyaz renkte
iki adet dokudan olugmakta idi. Mikroskobik olarak prostat
bez yapilar ve fibromiskiler stroma icinde invaziv timor
alanlar1 gorildi. Timér, oval-yuvarlak, yer yer dizensiz

konttrli, hiperkromatik nukleusa sahip, yer yer eozinofilik
sitoplazmali hiicrelerden olugmakta idi (Sekil 1). Tumor
htcreleri immiinhistokimyasal yontemle uygulanan myoge-
nin (Sekil 2), desmin ve c-kit ile pozitif immiinreaksiyon
gosterdi. Bu bulgularla olgu prostatik rabdomyosarkom
olarak tani aldi. Daha sonra yapilan PET-C'T de abdomen-
de, pelviste, retroperitoneal ve rektal alanda multiple kong-
lomere metastaik lezyonlar, C1 vertebrada litik-sklerotik,
sol klavikula, sagda 4. kot posteriorunda, solda 8. kotta litik
metastatik lezyonlar izlendi. Her iki hemitoraksda multip-
le fokal hipermetabolik kalinlagma alanlari, sagda belirgin
olmak tizere hidrotireteronefroz saptandi. Olgu bu bulgu-
larla “evre 4” rabdomyosarkom olarak kabul edilip 3 kiir
neoadjuvan kemoterapi (Vinkristin, doksorubicin ve siklo-
fosfomid) aldi ve kemik lezyonlaria radyoterapi uyguland.

TARTISMA

Rabdomyosarkom, myojenik diferansiasyon gosteren
mezenkimal timordiir. Histolojik 6zelliklerine gére embri-
onal, alveolar ve pleomorfik tipleri bulunur. Prostatik
rabdomyosarkom olgular: daha ¢ok pediatrik yag grubunda
gortliir. Daha ileri yagta gériilen olgu sayist 20°nin altinda-
dir ve gorilme yag1 18-68 arasindadur. Erigkin yas grubunda
hastalik kott prognozlu izlenmektedir (1).

Prostatik rabdomyosarkom olgularinda karakteristik olarak
obstriktif semptomlar hizli gelisir. Genellikle suprapubik
kitle, lenf nodu tutulumu, akciger metastazina bagh
solunum yolu ile iligkili semptomlar, osteoklastik kemik
metastazi ve normal PSA diizeyi izlenebilir (3).

Metastaz saptanmasi, 5 cm.’nin tizerinde timér ¢api, hasta
yasinin 10’un tizerinde olmasi kétii prognostik faktorlerdir.
Ttumor ilk saptandign organ ile siirh ise iyl prognostik
faktordir (3).

Sekil 1: Oval, yuvarlak, yer yer diizensiz konturlu, hiperkroma-
tik nukleusa sahip, yer yer eozinofilik sitoplazmali hiicrelerden
olusan timor (H&E, x400).
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Sekil 2: Immiinhistokimyasal yontemle uygulanan myogenin
pozitifligi (myogenin, x400).
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Prostatta sarkom oldukga nadir izlenir. Ttum prostat malign
neoplazilerinin % 1’ini olusturur. Bu tiimorler, rabdomyo-
sarkom, leiomyosarkom, malign periferik sinir kilifi timo-
ri, Ewing sarkoma/PNET, fibrosarkoma, gastrointestinal
stromal timor, sinovyal sarkomadir. Bu timérler ile rab-
domyosarkom ayriminda, rabdomyosarkomda histopato-
lojik olarak tipik rabdomyoblastlarin gériilmesi 6nemli bir
ozelliktir.

Iyi diferansiye timérlerde rabdomyoblast tanmmasindaki
giicliikler sonucu yanhs tan1 konulabilir. Bu gibi durum-
larda myogenin, myo D1 gibi immiunhistokimyasal spesifik
belirtegler kullamlabilir (4).

Histopatolojik olarak ayiricr tamda inflamatuvar myofib-
roblastik timor, kiigtik hiicreli karsinom, fibroepitelyal po-
lip, sarkomatoid tirotelyal karsinom, karsinosarkom, lenfo-
malar yer almaktadir;

e Inflamatuvar  myofibroblastik  timérden
ozellikle cocukluk caginda cok énemlidir. Inflamatuvar
myofibroblastik timérde eozinofilik sitoplazmali elonge,
1gsi hiicreler ile eozinofil ve plazma hiicrelerini de i¢eren

monontkleer yang: hiicreleri izlenir. Tumér hiicreleri

ayrimi

imminhistokimyasal olarak duz kas aktin, sitokeratin
ve yer yer ALK ile pozitif boyanirken, myo DI ve
myogenin ile boyanma yoktur. Eriskinde gortlen kiigik
hiicreli karsinom, tipik iirotelyal karsinomdur ve alveolar
rabdomyosarkom ile kargabilir. Immiinhistokimyasal
olarak sitokeratin, sinaptofizin ve kromogranin pozitiftir,
myo D1 ve myogenin ile boyanma yoktur.

e Fibroepitelyal polip, polipoid ve ekzofitik bliytimeden
dolayr  bothroid
ancak poliplerde kambium tabakasi izlenmez ve
immunhistokimyasal olarak myogenin ve myo DI
ckspresyonu yoktur.

rabdomyosarkom ile karsabilir,
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Embriyonal Prostatik Rabdomyosarkom

* Mesaneye ait karsinosarkomlarda trotelyal karsinom
komponenti icerir. Rabdomyosarkom karsinosarkom
igerisindeki heterolog elemanlar olarak yer alabilir.
Bunun ayrimim yapmak gerekir.

¢ Lenfomalar sitolojik 6zellikler nedeniyle alveolar
rabdomyosarkom 1ile karigirlar, imminhistokimyasal
olarak LCA,CD20,CD3 1ile boyanma izlenirken,

myogenin ve myoD1 ile boyanma yoktur (5).

Prostatik sarkomlar da en 6nemli prognostik faktoriin histo-
lojik 6zellikler oldugunu savunan c¢aligmalar mevcuttur.
Erigkin yag grubunda rabdomyosarkom dis1 prostat sarkom-
larinda prognoz kéti iken ortalama yasam 24 ay olarak
saptanmugstir. Pediatrik yag grubunda ise prostatik rabdom-
yosarkomun prognozu daha iyidir ve ortalama yagam 142
ay bulunmustur (6). Tedavide multimodal bir yaklagimla
cerrahi, kemoterapi ve radyoterapi birlikte kombine edile-
rek cocuklarda neredeyse %74 basar1 saglanabilmektedir
(1). Ancak erigkinlerde durum boyle degildir. Eriskinlerde
bildirilmis ¢ok az sayida olgu oldugundan tedaviyle ilgili
ortak bir konsensus mevcut olmayip, radikal sistoprostatek-
tomi cerrahisi ve sonrasinda kemoradyoterapi giinimiizde
uygulanmaktadir.

Ozellikle postradyasyon sarkom olgularinda c-kit immiin-
reaktivitesi saptanmast ve molekiiler diizeyde tedavilerin
(imatinib mesylate) uygulanmas: savunulurken (7), bizim
olgumuzda radyasyon hikayesi olmamasma ragmen c-kit
pozitifligi saptanmasi, sadece postradyasyon rabdomyosar-
komlarda degil, diger rabdomyosarkomlarda da C-kit’ in
tan1 ve hedefe yonelik tedavi seceneklerinin degerlendiril-
mesi konusunda etkisi olabilecegini gstermektedir.
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