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Vulvar tümörler nadir görülür, vulvar sarkomlar ise tüm vulvar
tümörlerin %1-2’sini oluflturur. Biz klini¤imizde palyatif radyoterapi
alan ve agresif seyreden bir vulvar alveoler tip rabdomyosarkom va-
kas›n› sunmay› amaçlad›k. Yirmi yafl›nda hasta genital bölgede flifllik
flikayetiyle baflvurmufltu. Radikal hemivulvektomi ve sa¤ inguinal
lenfadenoktomi yap›lan hastan›n postoperatif patoloji raporu alveoler
rabdomyosarkom olarak raporlanm›flt›. Postoperatif kemoterapi ve
radyoterapi alan hastan›n tedavinin tamamlanmas›ndan bir ay sonra
exitus oldu. Nadir görülen ve agresif seyreden vulvar alveoler rab-
domyosarkom vakas› sunulmufl ve literatür bilgileri eflli¤inde tedavi-
si ve prognozu tart›fl›lm›flt›r.

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.

ÖZET ABSTRACT

G‹R‹fi

Ürogenital sistem kanserleri içinde vulvar tümör-
ler nadir görülür, vulvar sarkomlar ise tüm vulvar tü-
mörlerin %1-2’sini oluflturur (1). Rabdomyosarkom
ekstremitelerin s›k görülen bir yumuflak doku sarko-
mudur ve histolojik olarak dört tipe ayr›l›r: pleomor-
fik, alveoler, embriyonel ve botyroid (2). Vulvar rab-
domyosarkomlar ile ilgili bilgiler ise daha çok vaka
sunumlar›na dayan›r, embryonel tip en s›k görülen
histolojik tiptir, alveoler tip ise çok nadir görülür (3).
Biz klini¤imizde palyatif radyoterapi alan ve agresif
seyreden bir vulvar alveoler tip rabdomyosarkom va-
kas›n› sunmay› amaçlad›k.

VAKA SUNUMU

Yirmi yafl›nda bayan hasta (gravida 0) üç ay önce
genital bölgede fark etti¤i ve h›zla büyüyen flifllik fli-
kayetiyle özel bir hastaneye baflvurmufltu. Hastan›n
özgeçmiflinde ve soygeçmiflinde özellik yoktu. Hazi-
ran 2007’de yap›lan fizik muayenede sa¤ labium böl-
gesinde 5-6 cm’lik kitle tespit edilmiflti. Laboratuar
testlerinde anlaml› de¤ifliklik yoktu. Yap›lan USG in-
celemesinde “sa¤ labium alt lojunda 5x6x4 cm ölçüle-
rinde solid, sert ve yar› mobil kitle, sa¤ inguinal böl-
gede en büyü¤ü 4 cm olan 4-5 adet lenfadenopati”
tespit edilmiflti. Manyetik rezonans incelemesi “sa¤
perineal bölgede 37x47 mm boyutlar›nda, düzensiz



s›n›rl›, lobüle kontürlü, T1 a¤›rl›kl› serilerde hipoin-
tens, T2 a¤›rl›kl› serilerde hafif hiperintens, rektuma
belirgin bas› yapan ve intravenöz kontrast madde en-
jeksiyonu sonras› heterojen tarzda kontrast tutulumu
gösteren kitle lezyon (sarkomatöz tm?) ve bilateral in-
guinal lenf nodlar›” olarak raporlanm›flt› (fiekil 1).
Vulvar kitleden al›nan biyopsi “nöroendokrin tümör?
sarkom?” olarak raporlanm›fl ve hasta 7 Haziran
2007’de opere edilmiflti. Radikal hemivulvektomi ve
sa¤ inguinal lenfadenoktomi yap›lan hastan›n posto-
peratif patoloji raporu “küçük yuvarlak hücreli indi-
feransiye malign mezenkimal tümör, ço¤u alanda tü-
mör cerrahi s›n›rlarda mevcuttur, on üç adet lenf no-
dunda küçük yuvarlak hücreli indiferansiye malign
mezenkimal tümör metastaz›, immünhistokimyasal
çal›flmada vimentin ve myogenin antikorlar› ile tü-
mör hücrelerinde yayg›n pozitif, desmin ile tümör
hücrelerinin bir k›sm›nda pozitif boyanma görülmüfl-
tür, EMA ve MIC-2 antikorlar› ile boyanma saptan-
mam›flt›r, solid varyant komponenti belirgin alveoler
rabdomyosarkom” olarak raporlanm›flt›. 

Hastan›n 26 Temmuz 2007 tarihli postoperatif
PET-BT incelemesinde “‹skioanal fossada muhteme-
len obturator internus adalesi boyunca sa¤ inguinale
uzanan hipermetabolik lezyon (SUVmax 14,93), sa¤
meme lojunda (SUVmax 6,60), sa¤ alt paratrakeal,
pretrakeal, sol üst paratrakeal, sol hiler, sol suprakla-
viküler ve interaortokaval lenfatik lokalizasyonlarda
(SUVmax 5,49 ile 12,16 aras›nda), bilateral akci¤er no-
düler lezyonlar›nda (SUVmax 2,92 ile 5,82 aras›nda)
ve iskelet sisteminda yayg›n olarak vertebral kolum-
da, sternumda, pelviste, her iki humerus ve femur
proksimallerinde (SUVmax 13,82) hipermetabolik

lezyonlar saptanm›fl ve hasta metastatik olarak kabul
edilmiflti (fiekil 2). Temmuz-Kas›m 2007 tarihleri ara-
s›nda 6 kür VAC tedavisi uygulanan hastaya kontrol
PET-BT incelemesi yap›lm›fl ve sadece minimal pel-
vik (sakrumda ve inguinal bölgede) tutulum saptan-
m›flt› (fiekil 3). 
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fiekil 1–Preoperatif manyetik rezonans incelemesi.

fiekil 3–Kemoterapi sonras› PET-BT incelemesi.

fiekil 2–Postoperatif PET-BT incelemesi.
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Hastaya klini¤imizde pelvik bölgeye yönelik pal-
yatif radyoterapi planland›. Tedavi öncesi hastan›n
iste¤iyle bilateral ovaryopeksi uyguland›. 21 Ocak
2008-27 fiubat 2008 tarihleri aras›nda ön, arka ve iki
yan alandan günlük 180 cGy’lik dozlarla 28 fraksiyon
toplam 5040 cGy radyoterapi uyguland›. Tedavi s›ra-
s›nda ara vermeye neden olacak yan etki görülmedi.
Tedavisi sorunsuz tamamlanan ve bir ay sonra kon-
trole gelmek üzere taburcu edilen hastan›n 22.03.2008
tarihinde evinde exitus oldu¤u ö¤renildi.

TARTIfiMA

Rabdomyosarkom çocuklarda s›k görülen bir yu-
muflak doku tümörüdür (tüm pediatrik solid tümör-
lerin %8’i), ancak eriflkinde nadirdir ve tüm eriflkin
yumuflak doku sarkomlar›n›n %5’inden daha az›n›
oluflturur (4-7). Pediatrik rabdomyosarkomlar›n yak-
lafl›k %20’si genital bölgede görülür (8). Eriflkin ka-
d›nlarda jinekolojik bölgede görülen rabdomyosar-
komlar en s›k servikste, ikinci s›rada ise uterin kor-
pusta lokalizedir (9). Ancak vaka serileriyle s›ralama
bu flekilde bildirilmifl olsa da genital bölge rabdomyo-
sarkomlar› çok nadir görüldü¤ünden hangi jinekolo-
jik bölgede hangi gerçek insidansla görüldü¤ü kesin
olarak bilinmemektedir. En s›k görülen histolojik var-
yant embriyonel rabdomyosarkomdur (8). Histolojik
ay›r›c› tan› adenosarkom, karsinosarkom, endometri-
al stromal sarkom ve leiyomyosarkomu kapsar (8). 

Eriflkin rabdomyosarkomlar›nda hastal›k h›zl›
ilerler, progresyona kadar geçen süre k›sad›r ve sa¤
kal›m› kötüdür, 5 y›ll›k hastal›¤a özgü sa¤ kal›m jine-
kolojik bölge tümörleriyle yap›lan çal›flmalar olmasa
da %20-40 aras›nda bildirilmifltir (10, 11). Bu çocuk-
larda jinekolojik bölgede görülen rabdomyosarkom-
lar›n %85’in üzerindeki sa¤ kal›mlardan çok düflük-
tür (12, 13). Sa¤kal›mdaki bu fark›n nedeni tart›flma-
l›d›r. Baz› araflt›rmac›lara göre eriflkinlerde görülen
rabdomyosarkom farkl› bir biyolojik antitedir ve ke-
moterapiye duyarl› de¤ildir (14). Baz› araflt›rmac›lara
göre ise bu farklar kötü prognostik faktörlere ve erifl-
kinlere verilen yetersiz tedaviye ba¤l›d›r (11). Yeterli
multiajan kemoterapi uygulanan çal›flmalarda befl
y›ll›k sa¤kal›m oranlar› pediatrik populasyona yak-
laflmaktad›r (11). 

Rabdomyosarkomlar içinde alveoler ve pleomor-
fik varyantlar›n prognozu kötüdür (15). Anatomik lo-

kalizasyonun eriflkin hastalarda prognoza etkisi bi-
linmemektedir. ‹leri yafl ve ileri evre de prognozu kö-
tü etkileyen ba¤›ms›z faktörlerdir, 20 yafl›n üzerinde-
ki hastalarda 16-20 yafl aras› hastalara göre progno-
zun daha kötü oldu¤u gösterilmifltir (16). Memorial
Sloan-Kettering Kanser Merkezinin verilerine göre
pelvik bölge yumuflak doku sarkomlar›nda prognozu
belirleyen en önemli faktörler primer tümörün bü-
yüklü¤ü ve gradd›r (17). Pediatrik grupta cerrahi,
radyoterapi ve multiajan kemoterapi kombine teda-
vilerle iyi sonuçlar elde edildi¤i genifl randomize ça-
l›flmalarla gösterilmifltir, ancak eriflkinlerde nadir ol-
mas› nedeniyle böyle çal›flmalar yap›lamam›flt›r (18).
Pediatrik tedavi flemalar›na dayanarak uygulanan
multiajan kemoterapilerle cevap oranlar› retrospektif
serilerde %80’lere yaklaflmaktad›r (10, 11). Pediatrik
kemoterapi rejimleriyle tedavi edilen hastalarda sa¤-
kal›m›n %60’› geçti¤i, kemoterapi almayanlarda ise
bu oran›n› %40’tan az oldu¤u gösterilmifltir (11). An-
cak, eriflkin rabdomyosarkomunda kemoterapiye an-
laml› yan›t›n bulunamad›¤› çal›flmalar da vard›r (19). 

Cerrahi tedavide genifl lokal eksizyonun yan›nda
radikal vulvektomi ve lenf nodu diseksiyonu öneren
çal›flmalar vard›r, cerrahi s›n›rlar önemlidir, yüksek
gradl› tümörlerde ve pozitif cerrahi s›n›r varl›¤›nda
radyoterapi önerilmektedir (20).

SONUÇ

Nadir görülen ve agresif seyreden vulvar alveoler
rabdomyosarkom vakas› sunulmufl ve literatür bilgi-
leri eflli¤inde tedavisi ve prognozu tart›fl›lm›flt›r. Te-
daviyi ve prognozu etkileyebilece¤inden erken bafl-
vuru önemlidir.
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