Pediatrik Hastada Orofaringeal Embriyonel Rabdomyosarkom

Botroid Tip: Nadir Bir Olgu Sunumu
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Oz

Rabdomyosarkomlar, cocukluk cagindaki yumusak
doku sarkomlarinin yarisini olusturmaktadirlar. En sik
bas-boyun bdlgesini tutarlar. 8 yasinda kiz hasta bir
haftadir olan yutkunma giicligii ile klinigimize
basvurdu. Fizik muayenede yumusak damakta 3x3
c¢m boyutunda polipoid kitle lezyonu izlendi. Kitle
total olarak eksize edildi. Histopatolojik inceleme
sonucu botiroid tip embriyonel rabdoyosarkom
olarak rapor edildi ve adjuvan tedavi amaciyla
radyasyon onkolojisi ve pediatrik onkoloji
bollimlerine sevk edildi.
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Abstract

Rhabdomyosarcoma is generally considered to be a
disease of childhood and it accounts for
approximately 50% of soft tissue sarcomas. It is
primarily found in the head and neck region. An 8-
year-old female presented at our clinic with the
complaint of dysphagia. A polypoid mass arising
from the soft palate was surgically treated.
Histopathological examination of the specimen was
botryoid embryonal rhabdomyosarcoma. The patient
was referred to the radiation oncology and pediatric
oncology departments for adjuvant therapy.
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Giris

Rabdomyosarkom (RMS), cocukluk cagindaki
yumusak doku sarkomlarinin yaklasik %50
sini olusturmaktadir (1). RMS en sik bas
boyun bdlgesini tutar. Bas boyun boélgesinde
cocukluk caginda goriilme orani % 35-40
arasindadir. Bunu genitolriner sistem (% 23)
ve ekstremiteler (% 17) takip eder. Bag boyun
boélgesinde en sik yerlesim yeri %31 orani ile
orbitadir. Daha sonra oral kavite ve
orofarenks gelmektedir. Oral kavitede siklikla
dil, damak, cene tutulumu gérdldr (2). Uvula
tutulumu nadirdir. RMS' nin U¢ histopatolojik
alt tipi vardir; embriyonel, alveoler ve
pleomorfik. En sik embriyonel RMS
gorulmektedir. Yutkunma glcliigi yakinmasi
ile poliklinigimize basvuran ve orofarengeal
botyroid tip embriyonel RMS tanisi alan sekiz
yasindaki kiz hasta klinik, radyolojik ve
histopatolojik bulgulari ile sunulmustur.

Olgu Sunumu

Sekiz yasinda kiz hasta klinigimize bir haftadir
olan yutkunma glicligl yakinmasi ile
basvurdu. Fizik incelemede yumusak
damakta, uvulanin sol tarafinda yer alan,
genis saph yaklagik 3X3 cm boyutlarinda
polipoid kitle lezyonu izlendi (Resim 1).
Hastanin cekilen boyun manyetik rezonans
gorlintilemesinde yumusak damak dlizeyinde
22X15X15 mm boyutlarinda T2 agirlikh
sekanslarda hafif hiperintens, T1 sekanslarda

&

] -t r
Resim 1. Yumusak damakta, uvulanin sol tarafinda yaklasik
3x3 cm boyutlarinda polipoid kitle lezyonu izlenmekte
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izointens vasifta kontrast tutulumu olan
lobiile konturlu, diizgiin sinirh, solid vasifta
kitlesel lezyon izlendi (Resim 2). Genel
anestezi altinda, kitle genis sapinin cevresinde
cerrahi sinirt birakilarak, total olarak eksize
edildi (Resim 3). Postoperatif yapilan
immunohistokimyasal calismada, timor
hiicrelerinde miyogenin ile yaygin niikleer
ekspresyon, vimentin ile zayif pozitiflik
izlenen ve botyroid tip embriyonel RMS tanisi
konulan hasta kemoradyoterapi amaciyla
pediatrik onkoloji ve radyasyon onkolojisine
yonlendirildi.

RMS, primitif mezenkim hiicrelerinden koken
alan malign yumusak doku tiimortdur (3).
Cocukluk cagr yumusak doku sarkomlarinin
yaklasik % 60"in1 olusturur (1). Batin RMS
lerin % 70'i on iki yas altinda ortaya
ctkmaktadir. Bes yas altinda tani alanlar ise
bunlarin %43'linu olusturur. RMS'nin
goriilme insidansi iki ddSnemde pik yapar. ilk
pik iki-bes yas arasi, ikinci pik 15-19 yas
arasinda gozlenir (4). Cinsiyetler arasinda
insidans agisindan anlamli fark izlenmemistir.
Bizim hastamiz sekiz yasinda kiz hasta idi.
RMS, tutulum yerine gore farkl klinik
bulgularla prezente olur. Orbita tutulumunda
kemozis-proptozis, parameningeal tutulumda
kranial sinir felci-meningeal belirtiler,
nazofarenks tutulumunda ses degisikligi-hava
yolu obstruksiyonu, paranazal tutulumda

Resim 2. MRG'de yumusak damak diizeyinde kontrast
tutulumu olan lobile konturlu, diizgtin sinirl, solid
vasifta kitlesel lezyon izlenmekte
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Iiesim 3.ostoperatif spesmen

burun akintisi-epistaksis gibi bulgular 6n
planda izlenir. Bizim olgumuzda uvula
tutulumu olan hasta, poliklinigimize disfaji
yakinmasi ile bagvurmustu.

Tartisma

RMS'nin pleomorfik, alveoler ve embiyonel
olmak tizere (¢ histopatolojik subtipi vardir.
Pleomorfik tip cocuklarda ¢ok ender (% 1)
gordldr. Alveoler tip (% 15) daha cok
ekstremite ve gévdede izlenir, prognozu en
kot olan tiptir. Embriyonel tip en sik (% 60)
gorulen tiptir. Genitodriner sistem, bas-boyun
bolgesi ve retroperitoneal bdlgeyi tutar.
Botyroid tip, embriyonel tip RMS'nin bir alt
tipidir. Siklkla vajen, uterus, mesane,
nazofarenks gibi ici bos yapilarda (iziim
salkimi seklinde uzanir. Olgumuzda uvulada
botyroid tip embriyonel RMS gozlenmistir.

RMS'nin radyolojik tanisinda Manyetik
Rezonans Gorilintiileme (MRQ) ya da
Bilgisayarli Tomografi (BT) kullanilabilir.
Yumusak dokudaki Gstlinliiginden dolayi
hastamizda MRG'yi tercih ettik.

RMS'nin prognozu, klinik evreleme, tutulum
yeri, histolojisi ve goriilme yasina gére
belirlenir. Temel olarak RMS prognozu (g
grupta siniflandinilir (5). lyi prognozlu olanlar
botyroid ve spindle tip, orta prognozlu olan
embriyonel tip, kot prognozlu olanlar
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Resim 4. immuno histo kimyasal incelemede, timor
hiicrelerinde myogenin ile yaygin nikleer ekspresyon,
vimentin ile zayif fokal pozitiflik, CD56 ile yaygin pozitiflik
izlenmekte

alveoler ve undifferansiye tiplerdir. Bizim
olgumuzda botyroid tip embriyonel RMS
izlenmis olup iyi prognaza sahiptir. RMS
tedavisi cerrahi ve ek olarak
kemoradyoterapiyi icerir. Hastamiz, kitlenin
total eksizyonu sonrasinda pediatrik onkoloji
ve radyasyon onkolojisinde yénlendirildi.
Sonuc olarak, botyroid tip embriyonel RMS
cok nadir gorilmesine karsin, cocukluk
caginda orofarengeal kitlelerin ayirici
tanisinda akilda tutulmaldir.
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