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OLGU SUNUMU

EMBRIYONEL RABDOMYOSARKOM: ERISKINDE NADIR BIiR BAS-
BOYUN TUMORU

EMBRYONAL RHABDOMYOSARCOMA: A RARE HEAD AND NECK
CANCER INADULS
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OZET

Rabdomyosarkom c¢ocukluk cagl yumusak doku sarkomlarinin yaklasik 2%650’sini olusturan
yaygin gorilen bir maligniteyken eriskinlerde yumusak doku sarkomlari tim
malignitelerin %1'ni olusturmaktadir. Rabdomyosarkom ise erigskinlerde %21’lik yumusak
doku sarkomlarinin %3’Unu olusturan oldukga nadir goérulen bir tumordur. Gocukluk cagdi
rabdomyosarkomlarinin 5 vyillk sagkalim vyaklasik %88 oranindayken eriskinlerde
prognozu oldukca kotuddr. Nadir gorilmesi ve agresif seyri nedeniyle bas-boyun
lokalizasyonlu eriskin Embriyonal rabdomyosarkom olgusu sunulmaktadir. 55 yasinda
erkek hasta sag yuz yarisinda sislik yakinmasi ile Plastik Rekonstruktif ve Estetik Cerrahi
Poliklinigi'ne basvurdu. Yapilan fizik muayenesinde sadda superiorda zigomatik ark
dizeyinden baslayip inferiorda corpus mandibula; posteriorda tragusun l1lcm 0©nine,
anteriorda sag nazolabial sulcusa kadar uzanan, yaklasik 5x8 cm boyutlarinda kitle
saptandi. Hastanin g¢ekilen maksilla-boyun-torakoabdominal BT’sinde sad orbitadan
baslayip mandibula ve bukkal mesafeye uzanan kitlesel lezyon, mediastinal ve hiler lenf
nodlari  varligi raporlandi. Kitleden alinan insizyonel biopsi mikroskopi ve
immunhistokimyasal oOzellikleri dogrultusunda Embriyonal Rabdomyosarkom ile uyumlu
yorumlandi. Hastaya birinci sira kemoterapi ve primer tumoér alanina radyoterapi
uygulandiktan sonra yapilan dederlendirme sonrasi progresyon saptanmasi Uzerine ikinci
ve Uc¢lncl sira kemoterapiler uygulandi, izlemi halen sirmektedir.
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Eriskin donemde olduk¢ca nadir mezenkimal kokenli bir tumor olan Embriyonal
Rabdomyosarkomun prognozu ve tedavi yanitlari ¢ocukluk cagina gore oldukca kot
seyretmektedir.

Anahtar kelimeler: Rabdomyosarkom, bas-boyun
ABSTRACT

Although rabdomyosarcoma is one of the commonest sarcoma in childhood and and
compromise 50 % of soft tissue sarcomas in children it is rarely seen in adults, only 3 %
of adult sarcomas are rabdomyosarcoma. While 5 year survival rates have been reported
up to 88 % in children it is much more worse in adults. Because of rarity and aggressive
course of disease an adult embriyonal rabdomyosarcoma case located in head and neck
region is presented.

A 55 years- old male patient applied to Plastic Reconstructive and Aesthetic Surgery
Clinic with the complaint of tubercle on the right side of his face.On physical examination
a 5x8 cm mass commencing from the zygomatic arch to mandibula corpus was
detected. Posterior limit of the tumor was reaching 1 cm anterior to tragus and anteriorly
it was approaching to nasolabial sulcus. Maxillary CT examination revealed a massive
soft tissue lesion commencing from the right orbit and laying onto the mandible and
invading buccal space.Upon on neck,thorax and abdominal CT enlarged mediastinal and
hilar lymph nodes are reported. Histopathologic and immunohistochemigal investigations
reported to be in accordance with embriyonal rabdomyosarcoma. After first-line
chemotherapy and radiotherapy to the primary tumor area progression diagnosed in the
assessment thereupon second and third line chemotherapy applied, the patient’s follow-
up is still ongoing.

Embryonal Rhabdomyosarcoma is a rarely seen mesenchymal rooted neoplasm in adults.
Prognosis and response to treatment are observed to be fairly bad when compared to the
childhood.

Keywords: Rhabdomyosarcoma, head- neck

GIRiS

Cocukluk caginda bas-boyun bolgesinin
yumusak doku maligniteleri icinde en sik
goruleni rabdomyosarkomdur(1). "First
and Second Intergroup Rhabdomyo
sarcoma Studies" (IRS-1/ IRSII )
grubunun calismalarina gore ¢ocukluk
caginda bas-boyun bodlgesinde gorilme
orani %35-40 arasindadir(2). Bu bélgede
%31 orani ile en sk yerlesim vyeri
orbitadir. Oral kavite ve farenks %29 ile
ikinci siklikta tutulan bolgedir. Rabdomyo
sarkom erkeklerde biraz daha sik
gorulmekle birlikte iki cins arasindaki
fark anlamli olarak kabul edilmemekte
dir. BUtin rabdomyosarkomlarin %70’
12 vyas altunda ortaya cikmaktadir.
Bunlarin da %430 5 yas altinda tani
almaktadir(3). Eriskin donemde rabdo
myosarkom ise cogunlukla ekstremite

lerde gorilen nadir bir sarkomdur ve
bas-boyun bélgesinde lokalizasyonu son
derece nadirdir.

OLGU

55 yasinda erkek hasta sag yiiz yarisinda
sislik yakinmasi ile Plastik Rekonstruktif
ve Estetik Cerrahi Poliklinigi'ne basvurdu.
Yapilan fizik muayenesinde sagda
superiorda zigomatik ark duzeyinden
baslayip inferiorda corpus mandibula;
posteriorda  tragusun lcm onine,
anteriorda sag nazolabial sulcusa kadar
uzanan, yaklasik 5x8 cm boyutlarinda
kitle saptandi. Hastanin cekilen maksilla-
boyun-torakoabdominal BT’sinde sag
orbitadan baslayip mandibula ve bukkal
mesafeye uzanan, temporal kas ve
pterygoid kaslari infiltre edip komsu
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Resim 1-2: Aksiyel BT kesitlerinde sadda
infratemporal fossada maksiller siniist dolduran ve
kortikalde destriikksiyona yol acan oral kaviteye
intraorbital alana foramen ovale ve direkt kemik
destriksiyonu ile orta serebral fossaya uzanimi
mevcut kitlesel lezyon kitle gérinumiu

oldugu maksiller kemik; pterygoid kemik
lateral laminasini; mandibula kolunu iki
yerde erode edip; orbita arka duvarinda
destruksiyona yol acan Kkitlesel lezyon
(Resiml1-2); mediastinal ve hiler lenf
nodlari  raporlandi. Kitleden alinan
insizyonel biopsi mikroskopi ve immun

histokimyasal 6zellikleri dogrultusunda

Embriyonal Rabdomyosarkom ile uyumlu
raporlandi(Resim-3). Cekilen PET/BT'de
bahsedilen odaklarda artmis aktivite
varligi raporlandi(Resim 4-5). Ardindan
hastaya toplam begs kiur doksorubicin +
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Resim-3: Codu igsi (%80) bir kismi yuvarlak atipik
hicrelerden olusan embriyonal rabdomyosarkom
patolojisi. izlenen igsi hicreli komponent daha
diferansiye ve iyi prognozlu komponenti; yuvarlak
hicreli komponent ise daha az diferansiye
komponenti yansitmakta

Resim 4-5: PET BT kesitlerinde patolojik
tutulumlar. Sag infraorbital bolgede, mediastinal
sag alt paratrakeal ve subkarinal lenf nodlarinda
bilateral hiler ve peribrosial lenf nodlarinda
patolojik F -18 FDG tutulumu izlemekte

vinkristin+etoposid+ifosfamid+ mesna+
aktinomisin-D  (EVAIA) kemoterapisi
verildi ve primer timoér alanina 33 seans
RT wuygulandi. Tedavi sonrasi U¢ ay
takipsiz kalan hastanin poliklinik
basvurusu sirasinda yapilan dederlendiril
mesinde c¢ekilen BT’sinde primer timoérde
progresyon ve daha dnceki incelemelerde
saptanmayan, her iki akciger parankimin
de en buyligu 10mm olan metastazla
uyumlu  kitlelerin ~ varhdi  (Resim-6)
izlendi. Progresyon gozlenmesi Uzerine
hastanin kemoterapisi gemsitabine+
dosetaksel seklinde modifiye edildi. Ikinci
sira radyoterapiagisindan Radyasyon
Onkolojisi ile konsulte edildi. Ug¢ kir
gemsitabine+dosetaksel tedavisi sonrasi
yanit degerlendirme tetkiklerinde primer
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Resim-6: Koronal BT kesitinde bilateral

akciderlerde metastaz. En buyugu solda 12x6 mm
boyutlarda olmak Uzere milimetrik mediastinal lenf
nodlari ve bilateral hiler lenf nodlari izlenmekte

kitle, mediastinal, hiler ve supraklaviku-
ler lenf nodlarinda progresyon gozlendi.
Hastaya 3.sira tedavi olarak yluksek doz
metotreksat verilmesi planlandi.
Hastanin izlemi hala siirmektedir.

TARTISMA

2002 yilinda yapilan siniflandirmada
rabdomyosarkom histolojik olarak dort
alt gruba ayrilmisti: Pleomorfik, embriyo-
nal, alveol ve mikst(4). 11 yil sonra 2013
yilinda Diinya Saghk Orgiti’'niin yumu-
sak doku tumorlerinde ilgili yayinladigi
yeni siniflamada bazi dedisikler yer
almistir. Daha ©Once iyi prognoza sahip
oldudu icin embriyonel rabdomyosarkom
un bir varyanti kabul edilen igsi hucreli
rabdomyosarkomun genetik olarak
embriyonal ya da alveolar rabdomyosar-
komla genetik benzerlik gostermedigi
gOzlenmistir. Sklerozan ve igsi hicreli
rabdomyosarkomun birbirine ¢ok yakin
histolojik alt gruplar oldugu, embriyonal
rabdomyosarkomla ise &nceki kaninin
aksine benzerliginin bulunmadigi belirtil-
mistir. Cocukluk c¢adi igsi hiicreli rabdo-
myosarkom vakalarinda NCOA2 geni(5)
tanimlanmisken, yetiskin igsi hucreli
rabdomyosarkom hastalarinda ya da
sklerozan tip rabdomyosarkom hastalarin
da heniiz bu yénde bir bilgi bulunmamak
tadir. Igsi hucreli rabdomyosarkomlar
cocukluk caginda daha ¢ok paratestikuler
bolgede yer alirken eriskinde bas boyun
bolgesinde yer almakta ve kemoterapi
yanitinin daha kotu oldugu gozlenmekte

dir(6).Embriyonal rabdomyosarkom co-
cukluk rabdomyosarkomlarinin % 60'ini
olusturur ve en sik bas-boyun yumusak
dokularinda, bunu takiben genitouriner
sistemde gorulir. Rabdomyosarkomun
birincil yerlesim yeri hastalidin seyrinde
onemli bir prognostik belirleyicidir. Yetis-
kinlerde, genitolriner organlar ve ekstre-
mitelerde ortaya ¢ikan rabdomyosarkom-
lar, bas-boyun boélgesinin timorlerine
kiyasla daha iyi bir prognoza sahiptir
ama hangi lokalizasyonda olursa olsun
prognoz cocukluk gagina gore daha kot
kabul edilir(7). Bas-boyun sarkomlari
tim sarkomlarin %10’nunu olusturmak-
tadir. Cabuk semptom verdikleri, gec
metastaz yaptiklari ve radikal olarak
cikarilabildikleri icin orbital rabdomyosar-
komlar gorece daha iyi bir prognoza
sahiptir. Eriskin dénemde rabdomyosar-
kom rapor edilmis olmasina ragmen,
ozellikle 45 yasindan sonra gordlmesi
son derece nadirdir(8).Yetiskin ve cocuk-
luk cadinda gorulen rabdomyosarkomlar
radyolojik olarak benzer goérinimlere
sahiptir(9). Bas-boyunun non-orbital
rabdomyosarkomlarinda kemik erozyonu
nun 6lclisu radyolojik acidan énemli bir
prognostik faktor olarak ileri surulmus
tur. Tedavi yaklagimi olarak kemoterapi
ve radyoterapiyi takip eden en blok
cerrahi rezeksiyon genelde tercih edilen
multidisipliner yaklasimdir. Ameliyat ve
radyoterapi ile kombine edildiginde
doksorubisin, ifofosfamide ve vinkristin
kemoterapi rejimiyle tedavi edilen
hastalarda 2 yillik genel sagkalim % 55;
hastaliksiz sagkallm %64 oraninda
belirtilmistir(10). Sunulan olgu 6 aylk
izlem icerisinde uygulanan kombine
radyoterapi iki sira kemoterapi protokol-
iine ragmen oldukca agresif seyretmistir.
Uciinci sira kemoterapi rejimiyle halen
izlemde olmasina ragmen prognozunun
oldukca kot oldugu dusuniulmektedir.
Sonug olarak, literatiirde sunulan olgular
tarandiginda eriskin bas-boyun yerlesimli
Embriyonal Rabdomyosarkom olgularin-
da optimal tedavi rejimi konusunda bir
konsensus bulunmazken multidisipliner
yaklagimla cerrahi, radyoterapi ve kemo-
terapiden olusan tedavi planiyla yanitla-
rin daha iyi oldugu gozlenmektedir.
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