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CGocukluk Caginda Goriilen

Perianal Rabdomiyosarkom

Perianal Rhabdomyosarcoma in Childhood:
Case Report

OZET Gocukluk ¢aginda en sik gériilen malign yumusak doku tiimérii olan rabdomiyosarkom, bu
yas grubundaki tiim solid tiimorlerin %5-8’ini olusturmaktadir. Cocukluk ¢aginda perianal bolge
lokalizasyonlu rabdomiyosarkom oldukga nadir olup, tiim rabdomiyosarkomlarin sadece %2’sini
olusturmaktadir. Olgumuz, 1,5 yasindaki kiz ¢ocugu, perianal bolgede kitle sikayeti ile klinigimize
getirildi. Yapilan eksizyonel biyopsinin histopatolojik olarak incelenmesi sonucunda hastaya
perianal bolgenin embriyonel tipte rabdomiyosarkomu tanisi ile kemoterapi baslandi.
Rabdomiyosarkom ¢ocuk yas grubunda en sik goriilen malign yumusak doku tiimoérii olmasina
ragmen perianal bolge yerlesimine nadir rastlanir. Anal bolge kitlelerinin ayiric1 tanisinda, ender
rastlanmasi ve oldukca kotii seyir gostermesi nedeniyle, perianal rabdomiyosarkom tanisinin gézden
kagirilmamasi gerektigini, ayrica perianal bolge rabdomiyosarkomlarinin klinik 6zelliklerini ve
gincel tedavi yaklasimlarini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: Aniis tiimérleri; bebek; rabdomiyosarkom

ABSTRACT Rhabdomyosarcoma is the most common soft tissue malignancy in children and ado-
lescents, comprising almost 5-8% of all solid tumors during this period. Perianal region is a very rare
localization for childhood rhabdomyosarcomas and it accounts for only 2% of all childhood rhab-
domyosarcomas. Our patient who was a 1.5 year-old-girl, presented with a perianal mass. On
histopathologic examination of excisional biopsy material, embriyonic type rhabdomyosarcoma of
the anal region was diagnosed and chemotherapy was started. Although rhabdomyosarcoma is the
most frequent malignant soft tissue tumor type in childhood period, perianal involvement is un-
usual. Our aim is to emphasize that the diagnosis of rhabdomyosarcoma, hence its rarity and rela-
tively worse prognosis, shouldn’t be disregarded from the diffrential diagnosis of perianal masses.
Additionally, we highlighted the clinical characteristics and current treatment strategies of perianal
rhabdomyosarcomas.
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abdomiyosarkom (RMS), cocuk ve adolesan yas grubunda en sik go-

rillen malign yumusak doku timoériidiir. Bu yas grubunda tiim ma-

ligniteler arasinda %5-8 siklikla goriiliir.! Cocukluk ¢aginda perianal
bolge lokalizasyonlu RMS’ler oldukga nadir olup, tiim RMS’lerin sadece
%2’sini olusturmaktadir.?

Rabdomiyosarkom yas ve lokalizasyon bakimindan bimodal dagilim gos-
terir. Olgularin %50’sinden fazlas1 2-6 yas arasindadir ve bunlarda bas, boyun
ve genitotiriner bélge tutulumu sik goriiliir.® Hastalik goriilme sikhigina gore
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ikinci zirvesini adolesan déneminde yapmaktadir ve
14-18 yas aras1 adolesanlarda siklikla paratestikiiler,
govde ve batin yerlesimine egilim mevcuttur.* RMS
infant doneminde ¢ok nadir goriiliir. Yenidogan pe-
riyodu dahil bu donemdeki rastlanma siklig:
%0,4-1,7 arasindadir.* Biyolojik olarak heterojen
ozelliklere sahip olan bu malignitenin prognozu
koken aldigr dokuya, hastaligin yayilimina, histolo-
jik tipine ve hasta yagina baghdir.’ En son yapilan ¢a-
lismalarda yagsam oranlarinin multiajan kemoterapi,
cerrahi ve radyoterapi ile multidisipliner tedavi yak-
lagimi sayesinde iyilestirildigi gosterilmistir.®’

Rabdomiyosarkom ¢ocuk yas grubunda en sik
goriilen malign yumusak doku tiimérii olmasina
ragmen perianal bolge yerlesimine nadir rastlanir.
Bu olgu sunumu ile amacimiz, anal bolge kitlelerin
ayirict tanisinda, ender rastlanmasi ve oldukga
kotii seyir gostermesi nedeniyle, perianal RMS ta-
nisinin gozden kagirilmamas: gerekliligini vurgu-
lamaktir.

OLGU SUNUMU

Olgumuz 1,5 yasindaki kiz ¢ocugu, annesi tarafin-
dan anal bolgesinde sivilce benzeri bir lezyon fark
edilmesi {izerine dermatoloji poliklinigine getiril-
mistir. Dermatoloji poliklinigi tarafindan ¢ocuk cer-
rahisi bolimiine yonlendirilen ve burada yapilan
fizik muayenesinde perianal bolge yerlesimli veje-
tan kitle saptanan hastaya tanisal amagh eksizyonel
biyopsi yapilmak iizere opere edildigi; operasyonda
2,5 cm ¢apinda sap1 bulunan 7,5x4,5 cm’lik kitlenin
gros total olarak eksize edildigi; histopatolojik ince-
leme sonucunda perianal bélgenin embriyonel tipte
RMSyi, cerrahi sinirlarda tiimér pozitif olarak rapor
edildigi; bunun iizerine kemoterapi verilmek tizere
nildi. Fizik muayenesinde perianal bolgede yakla-
sik 10 cm’lik insizyon skar1 ve gevresinde 2x2 cm ve
3x2 cm ol¢tilen iki adet polipoid lezyon mevcuttu
(Resim 1). Diger sistem bulgular: sag gozdeki stra-
bismus disinda dogaldi. Bu bulgularla hasta, cerra-
hinin hemen sonrasinda IRS grup IIA olarak
degerlendirilmekle birlikte, onkolojiye konsiilte
edilmeden patoloji raporu beklenirken rekiirren iki
adet kitle ortaya ¢ikmasi nedeniyle konsiiltasyon
aninda rekiirrens vakasi olarak kabul edildi. Abdo-
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RESIM 1: Lezyonun eksizyonel biyopsi sonrasi makroskopik gortintimii.
(Renkli hali icin Bkz. http:/pediatri.turkiyeklinikleri.com/)

men bilgisayarl1 tomografik incelemesinde anal
kanal posterior komsulugunda yumusak doku yo-
gunlugu ve sol inguinal bolgede en biiyiigii 13 mm
¢apinda olan ¢ok sayida milimetrik lenfadenopatiler
saptandi. Toraks bilgisayarli tomografi inceleme-
sinde akciger metastaz bulgusu olmayan hastanin
evresi inguinal lenf nodu 6rneklemesi yapilmadi-
gindan T, N,M, olarak degerlendirildi. Biyopsi
sonrasinda kisa siire i¢inde biiyiiyen kitle nedeniyle
daha fazla vakit kaybedilmemesi agisindan ek tet-
kik istenmedi ve vinkristin, aktinomisin-d ve siklo-
fosfamidden olugan kemoterapi protokolii bagland:.
Alt1 kiirlin sonunda fizik muayenesinde perianal
kitlesinde %90’dan fazla kii¢tilme olan hastanin pel-
vik manyetik rezonans goriintiileme ve florodeok-
siglukoz-pozitron emisyon tomografik inceleme
bulgular1 normaldi. Pediatrik cerrahi boliimiince
genis sinirlarla total kitle eksizyonu uygulandi. Ek-
sizyon materyalinin histopatolojik olarak incelen-
mesi sonucunda cerrahi sinirlarin timoér invazyonu
acisindan negatif oldugu goriildi. Cerrahi sinirlarin
negatif olmasi ve hastanin yasinin kii¢itk olmasi ne-
deniyle olas1 radyoterapi ge¢ etkileri disiintilerek
lokal radyoterapi verilmedi. Kemoterapinin bir yila
tamamlanmasi planlanan hastanin tedavisi ciddi
kemik iligi baskilanmasi nedeniyle 9 kiiriin sonunda
kesildi. Hasta halen 10 aydir remisyonda olarak iz-
lenmektedir.

TARTISMA

Cocukluk caginda perianal ve perineal kitle sika-
yetiyle bagvuran hastalarin ayirici tanisinda dupli-
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kasyon kisti, perianal apse, hemoroid, rektal pro-
lapsus, anorektal fistiil ile benign ve malign tii-
bulunmaktadir.?81°
konulmadan 6nce diger tiim sebeplerin ekarte edil-

morler Malignite tanis1
mesi gerekmektedir. Bizim olgumuz da baglangicta
dermatoloji boliimiine bagvurmus ve kondiloma
akiiminatum 6n tanisi ile eksizyonel biyopsi yapil-
mist1. Yakin donemde dermatolojik klinik 6zellik-
leri yayinlanan bu olgu, ¢ocukluk caginda goriilen
diger perianal kitlesel lezyonlarla ayiric1 tanisi vur-
gulanarak, tedavi sonuglariyla birlikte bir biitiin

olarak sunulmaktadir."

Anal bolge enfeksiyonlar: kitlesel olmasinin
yamnu sira 16kositoz ve ates gibi sistemik enfeksiyon
bulgularini nadiren gosterdiginden anal neoplazi-
lerle sik sik karisir. Oyle ki yapilan bir calismada,
anal kitle sikayeti ile bagvuran 1-16 yas aras1 11
olgu ilk asamada rektal apse olarak degerlendiril-
mis, ancak yapilan takipte bu hastalarin 9'unun ta-
nist anal RMS olarak dogrulanmigtir.? Bu bolgede
goriilebilecek diger benign ve malign tiimérler ara-
sinda hamartom ve langerhans hiicreli histiyositoz
sayilabilir.'*"3 Literatiirde, yenidogan dénemindeki
bir olguda perianal bolge kokenli bir ependimom
da bildirilmisgtir.'*

Perianal RMS’ler tiim ¢ocukluk ¢agi RMS’le-
rinin %2’sini olusturmakta olup, bunlarin pelvis di-
sinda, 6nde simfisis pubis yanda tuberositas iski,
arkada koksisks arasinda yer alan genitoiiriner
doku harici dokulardan koken aldig: disiiniil-
mektedir.”® Perianal bolge RMS’leri diger yerle-
sim yerlerindeki RMS’lerle bir¢cok benzerlik
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dan fazlasinin alveoler histolojiye sahip olmasidur.'®
Bu da, perianal RMS’lerdeki daha kétii prognozun
bir sebebi olarak gosterilmektedir.?® Diger yerle-
sim yerlerindeki RMS’lerde oldugu gibi perianal
RMS’lerin tedavisinde de ¢ok ajanli kemoterapi,
cerrahi ve radyoterapi ile multidisipliner tedavi
yaklagimi 6nerilmektedir.®'*!® Okamura ve ark.,
kemoterapi 6ncesi kitlenin tamaminin ¢ikarilmasi
ve lenf nodu yayiliminin hastanin prognozunu
dogrudan etkilemesi nedeniyle inguinal lenf nodu
orneklemesi yapilmas: gerektigini vurgulamigtir.'®
Yakin dénemde yayimlanan bagka bir caligmada,
radyoterapi ile saglanan lokal kontroliin 6nemi
tizerinde durulmus ve uzun dénem sekeller diisii-
niilerek radyoterapi kararinin verilmesi gerektigi
belirtilmigtir.'” Bizim olgumuzda da kemoterapi
sonrasinda cerrahi uygulanmais, cerrahi sinirlarda
mikroskobik olarak timor saptanmamas: ve hasta-
nin {i¢ yas altinda olmasi nedeniyle olas1 ciddi geg
radyoterapi etkileri diigiiniilerek radyoterapi veril-
memistir.

Sonug olarak, burada tan1 anindaki gériintiisi
ile perianal bolgede goriilebilen diger lezyonlarla
karisan ve bu nedenle tanida zaman kaybi ve
gerekli tetkiklerin yapilamadig1 perianal RMS’li bir
olgu sunulmustur. infant dénemindeki perianal
bolge yerlesimli lezyonlar siklikla benign natiirde
olsalar da, bu olgu sayesinde bu bolgede goriilebi-
len benign ve malign tliimorler iizerinde durularak,
¢ok daha nadir goriilen ve diger yerlesim yerlerine
gore daha kotii prognozlu olan perianal RMS’lerin
klinik 6zellikleri ve giincel tedavi yaklagimlar1 vur-
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