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Göğüs duvarının primer tömürleri oldukça seyrektir. 
Yarıdan fazlası ise malign karakterlidir. Göğüs duvarın
da kitle ve ağrı yakınmaları ile görülen hastalarda erken 
tanı konulması, derhal tedaviye başlanması son derece 
ölümcül olan bu tümörlerde çok önemlidir. Çoğunluğu 
kemik ve kıkırdak doku kökenlidir. 

Yumuşak doku tümörlerinden rabdomiyosarkom 
için göğüs duvarı lokallzasyonu oldukça kötü bir Prog
nostik özelliktir. Rabdomiyosarkom genellikle çocuk
larda ve genç erişkinlerde görülür. En sık yerleşim yeri 
baş -boyun bö lges id i r . Gövde ve re t roper i tonea l 
yerleşim %7-8'dir. Göğüs duvarında yerleşik rabdo
miyosarkom hem etkin tedavi uygulama güçlüğü, hem 
de nüks oranının yüksekliği nedeniyle kötü klinik seyir 
izlemektedir. 

Burada oldukça kötü prognostik özelliklere sahip 
bir göğüs duvarı alveolar rabdomiyosarkom olgusu su
nulmakta ve kısaca tartışılmaktadır. 

O L G U SUNUMU 
46 yaşındaki erkek hasta A . G . , bir hafta önce 

başlayan sol yan ağrısı yakınması ile 10.1.1990 tarihin
de hastanemize yatırıldı. Özgeçmişinde 28 yıl önce ak
ciğer tüberkülozu nedeniyle kısa süreli tedavi gördüğünü 
belirtmekteydi. Fizik muayenesinde sol hemitoraksın 
solunuma az katıldığı, vibrasyon torasik ve solunum 
seslerinde azalma olduğu tesbit edildi. Rutin laboratu-
var bulguları normaldi. Posteroanterior akciğer grafi-
sinde solda plevral kalınlaşma, sol sinüs kapalılığı ve 
interkostal aralıklarda daralma, sol yan grafide ise yer 
yer kalsifikasyonlar gösteren plevral kalınlaşma mev
cuttu (Şekil 1-2). 

Hastaya tüberküloz pakiplörit ön tanısı ile dekorti-
kasyon operasyonu önerildi. Ancak hasta ameliyatı ka
bul etmedi ve kendi isteği ile hastaneden ayrıldı. 

Dokuz ay sonra artan sol yan ağrısı, sol göğüs 
ön duvarında şişlik yakınmaları ile başvuran hasta 
2 .10 .1990 'da tekrar h a s t a n e m i z e ya t ı r ı ld ı . F iz ik 
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muayenesinde sol pektoral kas üzerinde sert, hare
ketsiz, ağrılı, 5-6 cm boyutlarında kitle palpe edildi. 
5.10.1990'da kitle eksizyonel biyopsi ile alındı. Pato
lojik i nce lemede nekrotik materyal olarak değer
lendirildi. Postoperatif dönemde hastada skapulayı 
dışa doğru iten, 5-6. kotlar arka ucunda yerleşimli, 
10-15 cm boyutunda bir kitle gelişti. 24.10.1990'da 
hastaya sol posterolateral torakotomi uygulandı. Ope
rasyonda bu alandaki sırt kaslarının tamamen eriye
rek nekroze bir hal aldığı, kitlenin plevra ve akciğer 
ile ilgili olmadığı görüldü. Hastaya total torakoplasti 
uygulandı. Nekroze ve sağlam kas dokusu içeren 
materyalin histopatolojik tetkiki "alveolar rabdomiyo
sarkom" olarak değerlendirildi (Şekil 3-4). 

Hastaya postoperatif 3. haftada V A C - A (vincristin 
1.4 mg/m 2 , haftada bir, aktlnomisin-D 0.015 mg/kg/gün 
x 5, siklofosfamid 100 mg/m 2 /gün x 5 gün ayda bir, 
adriyamisin 20 mg/m 2 /gün haftada bir) kemoterapi pro
tokolüne başlandı. Tedavinin birinci haftası bittiğinde sol 
skapula üzerindeki kitlenin küçüldüğü görüldü. Ancak 
15. günde hasta akut solunum yetmezliği nedeniyle ek-
situs oldu. 

TARTIŞMA 
Primer göğüs duvarı tümörlerinin kaynaklandığı do

kular sıklık sırasına göre kıkırdak ve yumuşak dokular
dır. Bu tümörlerin %50-60'ı malign özelliktedir (1,2,3). 
Toraksın primer malign tümörleri içinde en sık görülen
leri fibrosarkom, kondromsarkom, plazmositom, Evving 
sarkomu, osteojenik sarkom, malign fibröz histlyositom-
dur (2-6). Rabdomiyosarkom nadirdir. Mayo kliniği'nin 
bir çalışmasında primer göğüs duvarı tümörü olan 71 
olgunun sadece 8'i rabdomiyosarkomdur (1). Birbaşka 
49 olgulu toraks tümörü serisinde 2 olgu rabdomiyo
sarkom olarak bildirilmektedir (5). Yine 110 olgulu pri
mer toraks tümörünü içeren bir çalışmada bunların 
59'unun malign, 3'nün ise rabdomiyosarkom olduğu be
lirtilmektedir (2). 
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Erişkinde yumuşak doku sarkomları, tüm malign 
tümörlerin %1'ni oluşturur (7). Çocukluk döneminde ise 
bu oran %6'dır (8). Bu tümöıiarin yaklaşık yarısı rabdo-
miyosarkomdur. Genellikle çocukluk tümörü olarak gö
rülen rabdomiyosarkom iki ayrı yaş döneminde pik 
oluşturmaktadır; ilki 2-6 yaş, ikincisi 14-18 yaş arası 
dönemdir (9). Erişkinlerde bildirilen yaş ortalaması ise 
25-30 yaş arasındadır (10-14). Olgumuz rabdomiyosar
kom için oldukça ileri yaşta görülmüştür. 

Mezodermden köken alan rabdomiyosarkom vücu
dun herhangi bir bölümünden gelişebilir. Intergroup 
Rhabdomyosarcoma Study (IRS)'e göre en sık baş-
boyun (%40) bölgesinden kaynaklanmakta, bunu eks-
tremiteler (%23) ve genitoüriner sistem (%18) izlemek
tedir. Gövde ve toraks yerleşimi ise %6-8 oranında gö
rülmektedir (8,9,15,16). 

Rabdomiyosarkom histolojik olarak 3 tipe ayrılır: 
embriyonel, alveolar ve pleomorfik tip. "Botroid tip", 

Şeki l 1. Hastanın PA akciğer grafisinde solda plevral kalın
laşma, sol sinüs kapalılığı ve interkostal aralıklarda daralma gö
rülmektedir. 

Şekil 3. Alveolar rabdomiyosarkom. ince fibröz septalarla ay
rılan ve gevşek alveolar bir görünüm taşıyan tümör dokusu 
(4x10, hematoksilen-eosin) 

Şek i l 2. Hastanın yan grafisinde kalsifikasyonlar içeren plevral 
kalınlaşma mevcuttu. 

Şek i l 4. Aynı preparattan. Yuvarlak ya da oval nükleuslu, dar 
koyu eozinofilik stoplazmalı, bir kısmı septalarla tutunmuş, çoğu 
kohezyon göstermeyen tümör hücreleri (40x10, Hem-eoz). 
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embîyonel rabdomiyosarkomun bir alt grubunu oluştu
rur ve makroskopik görünümü belirtir (8-10,12,13). 
Horn ve Enterline tarafından 1958'de tanımlanan alveo-
lar rabdomiyosarkom, hem patolojik hem de klinik özel
likleri ile diğer tiplerden ayırdedilmiştir (11,14). Bugün 
de alveolar rabdomiyosarkomun t(2:13) (q37:q14) kro-
mozomal translokasyonunun tesbiti, n-myc protoonko-
jenlerin belirginliği, klinikte yaygın hastalık görünümü ve 
daha kötü seyirli olması nedeni ile ayrı bir grup olarak 
incelenmesini öneren görüşler vardır (8,9). 

Mikroskopisinde, ufak - yuvarlak veya oval tümör 
hücrelerinin oluşturduğu yuvalanmalar bağ dokusu sep-
talarıyla ayrılmıştır. Fibröz bağlarla temasta olan tömür 
hücreleri bunlara sıkıca bağlıdır. Ancak diğerleri kohe-
zyon yetersizliği nedeniyle ayrılma eğilimindedir; bu da 
tipik alveolar veya psödoglandüler bir görünüm ortaya 
çıkarır. Kros sitriasyon olabilir ya da olmayabilir (17). 
Olgumuzda bunlara rastlamadık. Ancak olgumuzda kıs
men olduğu gibi; alveolar paternin az geliştiği (poorly 
developed) ve "solid" varyant olarak belirtilen olgularda 
tanınan özellikle güç olduğu, hatta tümör hücrelerinin 
homojen bir dağılım ve uniformité göstermeleri nede
niyle bu tip tümörlerin birçoğunun primer malign lenfo-
malarla karışabildiği belirtilmektedir (18). 

Belirli histolojik tiplerin belirli anatomik yerleşim ve 
yaş gruplarına eşlik ettiği görülmektedir. Alveolar rabdo
miyosarkom genç erişkinlerde daha sık görülmekte an
cak, bu yaş grubunda çocukluk çağından daha kötü 
seyir göstermektedir (8,13). A lveo lar tipte en sık 
yerleşim yeri ekstremitelerdir. Gövde yerleşimi ikinci sı
rada yer almakta, göğüs duvarı ise genellikle gövde 
yerleşimi içinde toplanmaktadır. 1946'da Stout'un 123 
olgulu rabdomiyosarkom serisinde sadece 4 olgu göğüs 
duvarında yerleşik olup, alt gruplar ayırdedilmemiştir 
(19). Horn ve Enterline'ın 39 alveolar rabdomiyosarkom 
olgusunun 1'i göğüs duvarında bildirilmektedir (11). En-
zinger'in 110 alveolar rabdomiyosarkom serisinde 30 
gövde yerleşimi belirtilmektedir (10). Sekiz olgulu bir 
alveolar rabdomiyosarkom çalışmasında 2 gövdede 
yerleşik, 35 olgulu bir başka çalışmada 7 alveolar rab-
domiyosarkomdan 1 'inin göğüs duvarında yerleşik ol
duğu bildirilmektedir (13). Alt grubu belirtilmeden göğüs 
duvarında rabdomiyosarkom olgusu olarak Beardsley 
ve Specht tarafından birer olgu bildiri lmiştir (20). 
Erişkinde oldukça az sayıda olan rabdomiyosarkomun 
alveolar tipi için göğüs duvarı yerleşimine belirli bir 
oran vermek mümkün değildir. 

Alveolar tip diğer alt gruplardan daha kötü prog-
nostik özellik taşır. Klinik seyre tümörün yerleşim yeri 
de etki etmektedir. IRS'e göre yaşam süresi gövde ve 
toraks yerleşiminde, ekstremite yerleşiminden daha kı
sadır (4,21). Olgumuzda tümörün göğüs duvarından ge
lişimi, alveolar tip ve erişkin yaş grubu gibi oldukça 
kötü prognostik özellikler bir arada görülmektedir. 

Alveolar rabdomiyosarkom, diğer tiplerinden farklı 
olarak en sık bölgesel lenf bezlerine yayılmaktadır 
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Tablo 1. I n te rg roup R h a b d o m y o s a r c o m a S t u d y 
(IRS)'ın rabdomiyosarkom evrelendirmesi (8,9,16). 

Grup 1. Tam olarak rezeke edilen lokal hastalık 
A) Organ ya da kastan kaynaklanan 
B) Organ ya da kas dışında yayılım (lenf bezi 
tutulmamış) 

Grup 2. Bölgesel rezeksiyon uygulanan 
A) Bütün olarak rezeke edilmiş, mikroskopik kalıntı 
mevcut 
B) Tamamen rezeke edilmiş, nodul tutulumu olabilir 
ya da komşu organa yayılmış olabilir, mikroskopik 
kalıntı yok 
C) Nod tutulumu bölgesel hastalık bütün olarak 
rezeke edilmiş, mikroskopik kalıntı mevcut 

Grup 3. Bütün olarak kalıntı hastalık, imkomplet rezeksiyon 
ya da sadece biyopsi yapılmış 

G ru p 4. Uzak metastaz! ı 

(5,8,10,11,13,14,19). Hematojen yayılım ise sırasıyla 
akciğer, kemik, kemik iliği ve karaciğeredir (5,19). Has
tamızda bölgesel lenf bezi tutulumu ve uzak metastaz 
tesbit edilmedi. 

En sık kullanılan evrelendirme sistemi IRS'in öner
diği sistemdir (8,9,16) (Tablo 1). Buna göre hastamız 
Grup 3'e girmektedir. 

Primer göğüs duvarı tümörlerinde ilk semptomlar 
olgumuzda da olduğu gibi ağrı ve kitlenin belirmesidir 
(1-3). Hikayede travma olması fibröz displazi dışında 
spesifik değildir (3,14). Şüpheli olgularda önerilen tanı-
sal yaklaşım eksizyonel biyopsidir (1-3,5,7,9). Eks iz -
yonun genişliği, göğüs duvarı defektinin kapatılma güç
lüğü nedeniyle tehlikeli boyutlarda olmamalıdır. Mayo 
Kliniği her bölgede 4 cm'lik normal dokuyu içine alacak 
şekilde eksizyon yapılmasını önermektedir (1). Daha kı
sıtlı rezeksiyon lokal nüks oranını artırmaktadır. Toraks 
yerleşimi rezeksiyonu sınırlamakta, böylece daha yük
sek nüks oranı taşımaktadır. Radikal rezeksiyon sonra
sında lokal nüks oranı %14 olarak kabul edilmektedir 
(9). Bir çalışmada geniş eksizyon sonrası rabdomiyo
sarkom olgularında %31 lokal nüks olduğu toraks 
yerleşiminde bu oranın %43'e ulaştığı belirtilmektedir 
(7). Total eksizyon güçlüğü mikrometastaz kalıntılarına 
neden olmaktadır (21). Olgumuz da tanı, göğüs duva
rındaki kitlenin geniş eksizyonu ile kondu. 

Alveolar tipte bölgesel lenf bezine yayılım oldukça 
sıktır. Aksiller lenfadenektomi rutin uygulanmamakta, 
belirli olgularda önerilmektedir (5). Bugün için etkin 
standart tedavi, yerleşim yeri elverdiği ölçüde cerrahi 
rezeks iyondur (1-3,5,7,9). Öpere edi len o lgu larda 
yaşam süresini etkileyen en önemli faktörler, histolojik 
tip ve rezeks iyonun genişl iğidir (1). A lveo lar tipte 
yaşam süresi daha kısadır (5). Radikal rezeksiyon uy
gulanan olgularda 5 yıllık yaşam %70 iken, lokal re
zeksiyon ya da sadece biyopsi alınan olgularda %8'dir. 
(1,9). Bir çalışmada rabdomiyosarkomlu olgularda lokal 
rezeksiyon sonrası 5 yıllık yaşam %20, geniş rezek-
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siyon sonrasında %39, sadece biyopsi alınan olgularda 
ise %17 olarak bildirilmektedir. Aynı çalışmada ortala
ma yaşam süresi 39.8 aydır (7). 

Tek başına radyoterapi, tümörün hacmi, anatomik 
lokalizasyonu nedeni ile etkili rezeksiyon yapılamayan, 
medikal inoperabıl ya da operasyonu kabul etmeyen 
hastalarda lokal kontrolü sağlamaktadır (9). Erişkinde 
adjuvant radyoterapi sonuçları henüz net değildir. Re
zeksiyon sonrasında mikroskopik yayılımı olan olgular
da 5 haftada ortalama 5000 cGy, primer lezyona 7 
haftada ortalama 7000 cGy bölünmüş dozlarda öneril
mektedir (22). 

Tümörün yüksek nüks potansiyeli nedeniyle adju
vant kemoterapi uygulanmaktadır. Standart etkili ajanlar 
vinkristin, aktinomisin-D, siklofosfamid, doksorubisindir 
(4,8,9,15,21). Erişkinde genellikle 1 yıl süreyle kemote
rapi uygulanması önerilmektedir (4,15). M.D. Anderson 
Cancer Center hastalarına önce kemoterapi, kemotera-
piye yanıt sabitleşince rezeksiyon uyguladıklarını ve 
tekrar kemoterapi ile tedaviye devam ettiklerini bildir
mektedir (4). Tek başına cerrahi ile adjuvant kemotera-
piyi karşılaştıran bir çalışmada 5 yıllık yaşam, tek 
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başına cerrahi uygulanan grupta %40, adjuvant kemo
terapi verilen grupta %87; lokal nüks oranı her iki 
grupta aynı; metastaz gelişimi cerrahi grubunda %41, 
adjuvant kemoterapi uygulanan grupta ise %33 olarak 
bulunmuştur (23). National Cancer Institute (NCI)'ın ça
lışmasında pediatrik ve adolesan hastalarda kemotera
pi ve radyoterapi kombinasyonu ile %81 tam yanıt, 
%90 lokal kontrol bildirilmektedir (21). 

Lokal ve sistemik nüks oranının çok yüksek olma
sı bu hastalarda, multimodel tedaviyi ön sıralara çıkar
maktadır. Özellikle rabdomiyosarkomlu 5 cm'den büyük 
lezyonu olan, gövde yerleşimli (ya da retroperitoneal), 
büyük sinir-damar veya kemiklere yayılma gösteren, et
kin cerrahi teknik uygulanamayan hastalarda multidisi-
plinli tedavi planları önerilmektedir (3,7,22). 

Olgumuzda geniş rezeksiyon sonrasında IRS'in 
önerdiği kombine kemoterapi ile tedaviye başlandı. 
Bir inci haftanın sonunda lezyonda ger i leme tesbit 
edildi. Ancak 15. günde hasta akut solunum yetmez
liği ile kaybed i ld i . Tanı tar ih inden i t ibaren 2 ay 
yaşayan hastamızda tedavi sonucunu i z l ememiz 
mümkün olmadı. 
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