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CASE REPORT: PARATESTICULAR RHABDOMYOSARCOMA
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OZET

Paratestikiller Rabdomiyosarkom Intraskrotal bélgede gérilen timérler, testis ve paratestikiler
yapilardan kaynaklanabilmektedirler. Paratestikiler timorler nadir olarak goérilmektedirler (1). Malign
paratestikuler tumodrlerin %46,4'Gnu liposarkom, 9%20’sini leiomyosarkom, %13’Unid malign fibroz
histiositom ve %9’unu embryonel rabdomiyosarkom olusturmaktadir (2). RMS(Rabdomiyosarkom)
sikhikla gocuk ve adolesan yas grubunda gorilur ve hastalar agrisiz skrotal kitle ile bagvurur (3). Bu
calismada sol radikal orsiektomi sonrasi saptanan ve nadir gorilen paratestikiler embriyonel
rabdomiyosarkom olgusu literatlr esliginde sunulmustur.
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SUMMARY

Paratesticular Rhabdomyosarcoma Intrascrotal tumors may originate from testicular or paratesticular
tissue. Tumors in the paratesticular region are seen rarely (1). Among the malignant tumors, the most
common histotype is liposarcoma (46.4%), followed by leiomyosarcoma (LMS) (20%), malignant fibrous
histiocytomas (MFH) (13%), and embryonal rhabdomyosarcoma (9%) (2). Rhabdomyosarcoma is
frequently seen in children and adolescents. The most common symptom is painless swelling in scrotum
(3). In this paper we present a case who was diagnosed as paratesticular embryonal rhabdomyosarcoma
in histological examination of radical orchiectomy material.

Keywords: Rhabdomyosarcoma; testicular cancer; paratesticular mass

Yazinin alinma tarihi: 08.10.2014, Kabul tarihi: 10.04.2015, Online basim:01.07.2015

Yazisma adresi:
Ismail Basmaci

E-posta: drismailbasmaci@hotmail.com
Tel: 0505 348 27 90

173



GiRis

Intraskrotal bélgede gérilen timérler, testis ve
paratestikiiler yapilardan kaynaklanabilmek
tedirler. Malign paratestikiler timodrler nadir
olarak gorulmektedirler (1). Malign paratesti-
kuler  timdrlerin  %46,4’Gnlk  liposarkom,
%20’sini  leiomyosarkom, %13’GnUd  malign
fibréz histiositom ve %9’'unu embryonel rabdo-
miyosarkom olusturmaktadir (2). RMS siklikla
¢ocuk ve adolesan yas grubunda gorilir ve
agrisiz skrotal kitle ile bagvurulur (3). Bu
calismada sol radikal orsiektomi sonrasi
saptanan ve nadir gorulen paratestikuler
embriyonel rabdomyosarkom olgusu literatir
esliginde sunulmustur.

OLGU SUNUMU

17 yasinda erkek hasta 1 aydir var olan sol
testis sisligi bulgusuyla poliklinigimize bagvur
du. Hastanin yapilan fizik muayenesinde;
inspeksiyonla sol skrotum sada oranla daha
buyuk; palpasyonda sol skrotumdan inguinal
kanala dodgru uzanim gosteren, sert kivamli,
lobule konturlu, testisin ayri olarak palpe
edilemedidi, yaklasikk 7x7 cm boyutlarinda
intraskrotal kitle tespit edildi. Tumor belirtecleri
normal olan hastanin yapilan skrotal ultrasonog
rafisinde ; Sag epididmde 14 mm cap I
purkistik lezyon izlendi. Sol epidim kuyruk
kisminda 52x30 mm boyutlara ulasan heterojen
ic yapida solid lezyon izlenmistir. Sol inguinal
eksplorasyon karari verildi. Kitle sol epididim
kaynakli ve testisten bagimsiz olunca testis
korunarak kitle rezeke edildi. Ornedin patolojik
incelemesi sonucu patoloji raporu embriyonel
rabdomiyosarkom olarak dederlendirildi. Epididi
mektomi materyali makroskopik olarak;
Boyutlar 5,5x3,7x3,5 cm olan (zerinde 5x0,5
cm'lik  epididim  olmasi  muhtemel yapi
bulunduran materyal. Materyal tzerinde yer yer
parlak Kkirli beyaz renkte membrandz yapi
izleniyor. Kesitlerde kaba Ilobule goérinimde
monoton kirli beyaz hafif sariya calan renkte
dizgln sinirll timor izlendi. Timoéral dokudan
hazirlanan kesitlerin incelenmesinde; TUmorin
boyutlari 5,5x3,7x3,5 cm'dir. Cini mirekkep ile
boyall cerrahi sinirda timdér mevcuttur. Belirgin
ig hicre komponentininde secildigi lezyonda
(Resim 1) nekroz izlenmemistir. 1HK'sal
yontemle LCA (), CD3(-), CD20 (-), SMA (-),
HMB45 (-), s100 (-), EMA (-), CEA (-),
Myoglobin (-), NSE fokal (+), CD34 fokal(+)
vimentin (+) (Resim 2) Desmin (+)(Resim
3)'tir. Epididime ait ©6rneklerde  tumor
izlenmedigi rapor edilmistir. Takiben cerrahi sinir
pozitifligi nedeniyle hastaya sol radikal
orsiyektomi yapilmstir. Ameliyat sonrasi hastaya
8 kur kemoterapi (Siklofosfamid, Vincristin ve
Actinomisin-D) devaminda 9 hafta Radyoterapi
uygulanmistir. Post operatif ddonemde abdominal
ve toraks spiral BT incelemesinde herhangi bir
metastatik odak saptanmamistir. Birinci il
sonunda yapilan abdominal USG normal olarak
dederlendirilmistir.

Resim 1: Pleomorfizm gosteren, igsi-oval huicrelerden
olusmus timodr dokusu(x20).

Resim 2: Imminhistakimyasal olarak vimentin
boyanmasi (x4)

Resim 3: Imminhistakimyasal olarak desmin
boyanmasi (x10)

TARTISMA

Paratestikiler rabdomyosarkomlar, tim non-
germinal intraskrotal timérlerin % 6'sini
olusturmaktadir (4). Tipik olarak hastalar tek
tarafli, agrisiz skrotal sisme ya da testis
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dokusunun Uzerinde kitle ile bagvurmaktadirlar.
Kitle testis ya da epididime basi yapabilmekte
ve bazen hidrosel ya da testikiler kitle olarak
yanhs klinik tani alabilmektedir (5,6). TUmorin
lokalizasyonu koken aldigi bolgeye gbre
degismektedir. Genellikle, peritoneal kesenin
devami olan tunica vaginalis, paratestikiler
rabdomyosarkomun kéken aldigi boélgedir (5).
Bu tumorlerin  gértilme sikhklidi  gocukluk
donemi ile 16-19 yas arasinda artis
gostermektedir ve olgularin %70’inin on yasin
altinda oldugu bildiriimektedir (7,8). Intra
skrotal RMS’lar tek baslarina ya da basta
teratom olmak Uzere germ hicreli tumdrlerle
birlikte olabilirler (9). Calismamizdaki hastada
izole paratestikiler RMS bulunmaktadir. Bu
timorler Skrotal Doppler USG'de testis ve
spermatik kordun kan akiminin artmasinin
disinda, nadiren hidrosel (%10) saptanabil
mektedir (2, 10, 11). Sarkomlarda tani
cogunluk la radikal orsiyektomi sonrasi
konulmaktadir. Makroskopik olarak yuvarlak
dizgin sinirll olmalarina ragmen mikroskopik
incelemelerde siklikla c¢iplak gdzle goérlen
cerrahi sinirin ilerisine uzanmaktadirlar (12).
Rabdomyosar kom (RMS) embriyonal
mezenkimden kaynak lanan ve cizgili kasa
farkllasma potansiyeli gdsteren malign bir
timordir. Ancak cizgili kas olmayan yerlerde de
gorulir. Horn ve Enterline’a (13,14) gore
histolojik alt gruplar soyledir:

1. Embriyonal

2. Botrioid (embriyonalin alt tipidir)

3. Alveolar

4. Pleomorfik

Son yillarda prognostik énemi de olan uluslar
arasl RMS histopatolojik klasifikasyonu
kullanilmaktadir (13,15,6). Buna gore;

1. Botrioid ve igsi hiicreli RMS’de prognoz iyidir.
2. Embryonal RMS orta prognoza sahiptir.

3. Alveolar RMS’de (solid tipi de dahil) prognoz
kotudur.

4, indiferansiye sarkomlarda prognoz kétiddr.
5. Siniflandirilamayan bir grup hasta da vardir.
Embriyonal tip olgularin %60'in1 olusturur.
Botrioid tip embriyonal tipin bir gesididir. Vajen,
uterus, mesane, nazofarenks gibi igi bos olan
yapilarda Gzim salkimi gériniminde uzanir ve
olgularin %6'sin1 olusturur. Alveolar timorler
olgularin %15’ini tesgkil eder, kiglik yuvarlak
hicrelidir. Ewing sarkom, non-Hodgkin lenfoma,
noroblastom gibi diger kiguk yuvarlak htcreli
timorler ayirici tanida yer alir.

Bazen RMS’un, koéken aldigi dokunun tespit
edilmesi ve konvansiyonel histolojik tekniklerle
tani konulmasi zor olabilir. Bu vakalarda histolo
jik inceleme, diger c¢alismalarla desteklen
melidi. Bu yuzden elektron mikroskopi,
sitogenetik, DNA flow sitometri, immunohisto
kimya gibi yontemler ©6nem kazanmaktadir
7). Miyogenin, alveolar tip RMS igin
kullanilabilecegi kanitlanmis bir biyomarkerdir.
Alveolar tip yuksek oranda boyanma
gosterirken embriyonal tip negatif veya disik
oranda boyanir (17). Rabdomiyosarkomu diger
primer mezenkimal timorlerden veya
rabdomiyoblastik  diferansiyasyon gdsteren
germ hicreli timorlerden ayirt edebilmek igin

bunlarin disinda Vimentin, Desmin, SMA,
Myoglobin, AFP ve PLAP gibi imminohisto
kimyasal markerlardan da faydalanilabilir.
Paratestiktler rabdomiyosarkomlarda tedavi,
cerrahi  girisim  sonrasi  kemoterapi ve
radyoterapidir (17-5). Tani sirasinda kitle 5
cm’den ve hasta yasi 10°un Uzerinde ise
hastaligin seyri kotudur. Skrotal butunluk
bozulmugsa venéz lenfatik yayihmi gosterdigi
icin hemiskrotektomi yapilmalidir. Bir galismada
hemiskrotektomi ile patolojik incelemelerde
%27 oraninda timor saptandidi bildiriimektedir
(17). Sarkomlarin bodlgesel ve uzak vyerlere
yayilhimlarindan dolayi ozellikle buylk
timorlerde tam cikrariimalari mumkun
olmayabilir. Tani sirasinda %28- 40 oraninda
paraaortik ya da inguinal lenf nodu tutulumu
vardir ve %380'ine yakininda ilk bir yil iginde
metastazlar gorilmektedir (2). Lokal niks orani
radikal orsiyektomi sonrasi %?25-37 olarak
bildirilmektedir. Rabdomiyosarkom orta derece
de radyosensitif bir tiumaordur. Adjuvan lokal ve
boélgesel radyoterapi (pelvik ve buytyen lenf
nodlari, skrotum) tedavileri nuks oranlarini
dusirmektedir. Tam ¢gikarnlmig, iyi histolojili
(alveoler tip disinda) tuimodrler disinda tim
olgulara 40-50 Gy dozunda radyoterapi
uygulanir. Radyoterapi genellikle neoadjuvant
kemoterapi sonrasi 9-12. haftada verilir (18).
Retroperitoneal lenf nodu diseksiyonunun
(RPLND) rutinde yapilmasi hala tartismalidir.
Catton ve arkadaslari 21 olguluk serisinde
RPLND yapilmasini 6nermemektedir(8). Buna
gerekge olarak da RPLND yapilan hastalarda
zaten izlemlerde sistemik hastaligin gelistigini
ve dolayisiyla sistemik tedavi verilmesi
gerektigini g6stermistir.  Goldfarb ve ark.
paratestikiiler RMS tanisi ile RPLND yaptikari 6
hastada negatif sonug almislardir (19). Calis
malarda rabdomiyosarkomlarda sag kalima
katkisindan dolayr Vinkristin, Aktinomisin D,
Siklofosfamid protokoli tanimlanmistir (17,20).
Ayrica ifosfamid, etoposid, sisplatin, karboplatin
de etkili bulunmustur. Son vyillarda rabdomiyo
sarkom tedavisinde bir topoizomeraz inhibitéri
olan Irinotecan ile yapilan calismalar dikkati
cekmektedir. irinotecanin radyoterapinin etkisini
artirdidi ve kemoterapi ile kombine edilmesinin
daha basarili sonuglar verecedi tahmin
edilmektedir (21).

Paratestikiler RMS genellikle c¢ocuk ve geng
eriskinlerde gorilen nadir bir timoér gesididir.
Tedavide Multidisipliner bir yaklasim gerek
mekte ve agresif seyrettigi icin hastalar yakin
izleme alinmahdir.
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