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abdomiyosarkom (RMS), immatür mezenkimal hücrelerden köken
alan, erken dönemde metastazlara yol açan malign bir yumuşak doku
tümörüdür. RMS, çocukluk çağının en sık görülen primer orbital

malign tümörü olup, ortalama tanı yaşı 6-8 yıldır.1 Tipik olarak hızlı bü-
yüme gösteren, ağrısız ve çevre dokulara invaze olabilen kitle ile karakte-
rize olup, erişkin hastalarda oldukça nadir izlenmektedir.1,2 Erişkin
hastalarda nadir izlenmesine karşın prognozu daha kötüdür. Erişkinlerde
baş-boyun yerleşimli RMS’de 5 yıllık sağkalım oranları %8’in altında iken,
çocuklarda orbital RMS’de 10 yıllık sağkalım oranı %87 olarak bildirilmiş-
tir.1,2

Orbitaya Yayılım Gösteren
Paranazal Sinüs Kökenli Alveolar Rabdomiyosarkom:

Erişkin Bir Olgu

ÖÖZZEETT  Rabdomiyosarkom (RMS), primitif mezenkimal hücrelerden köken alan, çocukluk çağının
en sık görülen primer orbital malign yumuşak doku tümörüdür. Erişkin hastalarda nadir izlenir,
ancak prognozu çocuk hastalardakine göre daha kötüdür. Otuz yaşındaki erkek olgu, sağ gözünde
12 gün önce başlayan şişlik, kızarıklık ve ağrı şikâyetleriyle kliniğimize başvurdu. Yapılan göz mua-
yenesinde sağ gözünde propitozis izlendi. Manyetik rezonans görüntülemede paranazal sinüs kö-
kenli, orbitaya yayılım gösteren kitle, sağ parotis bezi, submandibüler alan ve parafaringeal lenf
nodlarında metastazla uyumlu görünüm saptandı. Biyopsi sonucu alveolar tip rabdomiyosarkom
tanısı konulan olgu “The Intergroup Rhabdomyosarcoma Study Group”a göre Grup 3, Evre 3 ola-
rak değerlendirilerek tedavi başlandı. 
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AABBSS  TTRRAACCTT  Rhabdomyosarcoma, (RMS) is the most common primary orbital soft tissue sarcoma in
children, originating from primitive mesenchymal tissue. It is very rare in adults but is more ag-
gressive than in children. A-30 years-old male patient was admitted to clinic with swelling, redness
and pain with a history of 12 days in his right eye. On ophthalmological examination, proptosis
was observed in his right eye. Paranasal sinus mass extending to the orbit with metastases suspected,
lymph nodes of  right parotid gland, submandibular space  and  parapharyngeal region was seen in
magnetic resonance imaging. The patient was diagnosed as alveolar type rhabdomyosarcoma with
biopsy and evaluated as Group 3, Stage 3 according to The Intergroup Rhabdomyosarcoma Study
Group. The treatment was started. 
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Bu çalışmada, hızlı ilerleyen tek taraflı propi-
tozisle kliniğimize başvuran ve yapılan tetkikler so-
nucunda alveolar RMS tanısı konulan bir olgu
sunulmuştur.

OLGU SUNUMU

Otuz yaşındaki erkek olgu, sağ gözünde 12 gün önce
başlayan şişlik, kızarıklık ve ağrı şikâyetleriyle kli-
niğimize başvurdu. Olgunun yapılan göz muayene-
sinde, sağ gözde en iyi düzeltilmiş görme keskinliği
5/10 iken, sol gözde 10/10 idi. Sağ üst göz kapağı
ödemli ve kızarık olarak izlenen olgunun, aynı ta-
rafta propitozisi mevcuttu ve göz küresi aşağı-dışarı
doğru yer değiştirmişti (Resim 1). Çift görmesi olan
olgunun göz hareketleri yatay düzlemde kısıtlı idi.
Sağ göz ön segment muayenesinde konjonktival kı-
zarıklık izlenir iken, sol göz ön segment muayenesi
doğaldı. Arka segment muayenesinde her iki gözde
patoloji izlenmedi. Orbital manyetik rezonans gö-
rüntüleme (MRG)’de sinüsleri ve nazal kaviteyi
dolduran, orbitaya yayılım gösteren, kontrast tutu-
lumunun olduğu kitlesel lezyon izlendi (Resim 2).
Kitleden alınan biyopside atipik mezenkimal hüc-
relerden oluşan ve yer yer alveolar desen gösteren
görünüm mevcuttu ve vimentin ile desmin boya-
ması pozitif saptandı (Resim 3). Patoloji sonucunda
olguya alveolar RMS tanısı konuldu. Çekilen boyun
MRG’de sağ parotis bezi, submandibüler alan ve pa-

rafaringeal lenf nodları metastatik olarak saptandı.
Olgu “The Intergroup Rhabdomyosarcoma Study
Group (IRS)”’a göre Grup 3, Evre 3 olarak değer-
lendirildi ve vinkristin, aktinomisin-d, siklofosfa-
mid (VAC) kemoterapisi (KT) planlandı. KT sonrası
tedaviye yanıt alınan olguya, tutulan alana yönelik
50 Gy radyoterapi (RT) planlandı, ancak hasta te-
daviyi yarıda bıraktı. 

TARTIŞMA

RMS, oldukça malign bir tümör olup, erişkinlerde
genellikle ekstremiteleri ve genitoüriner traktusu
tutmaktadır. Bütün hastalar içerisinde baş-boyun
tutulumu olanlar yalnızca %18’lik bir kısmı oluş-
turmaktadır.3

RMS’nin 4 ana subtipi mevcut olup bunlar;
pleomorfik, embriyonel, alveolar ve botrioid tiptir.
Çocukluk çağındaki hastaların büyük kısmı embri-

RESİM 1: Sağ üst göz kapağı ödemli ve kızarık olarak izlenen olgunun aynı
tarafta propitozisi ve göz küresinde aşağı-dışarı doğru yer değişikliği izlen-
mektedir.

RESİM 2: Kontrastlı MRG’de orbitayı büyük oranda dolduran, optik siniri dışa iten ve kısmen tutan, göz küresini öne-dışa doğru iten ve yapısını bozan kitle iz-
lenmektedir.
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yonel tipte iken, erişkinlerde en sık izlenen tip
pleomorfik olup az sayıdaki hastada alveolar tip iz-
lenmektedir.4,5 Baş-boyun bölgesinde en sık embri-
yonel tip görülürken, orbita ve sinüslerde nadiren
alveolar ve pleomorfik tip görülebilmektedir.6 Su-
nulan olguda ise sinüs kökenli alveolar RMS’nin or-
bitaya yayılımı izlenmiştir. RMS’nin karakteristik
özelliği; ani başlayan, hızlı ilerleyen propitozis ve
göz küresinin kitle etkisiyle yer değiştirmesidir.7

Bununla birlikte sinsice ortaya çıkabilmekte ve
radyolojik olarak yer kaplayan diğer orbital lez-
yonlardan ayrılması güç olabilmektedir. Sunulan
olguda hızlı bir başlangıç ve ilerleme izlenmiştir.

Hastalığın tanısında görüntüleme yöntemleri
oldukça önemlidir. Bilgisayarlı tomografi kesitle-
rinde RMS iyi sınırlı, homojen, göz dışı kaslarla
izointens, yuvarlak ovoid şekilli ve orta derecede
kontrastlanma gösteren kitleler şeklinde izlenir.
MRG kesitlerinde ise T1 ağırlıklı kesitlerde kaslarla
izointens, yağ dokusuna göre hipointens görünüm;
T2 ağırlıklı kesitlerde hem kaslar hem de yağ do-
kusuna göre hiperintens görünüm gösteren kitleler
şeklinde izlenmektedir. Ancak kesin tanı biyopsi
ile konulmakta olup, tümör dış görünüş olarak gri-
den pembeye kadar değişen renklerde izlenebil-
mekte ve içerisinde kanama alanları ile kistik
oluşumlar görülebilmektedir. Mikroskobik olarak
geniş eozinofilik sitoplazmalı, ekzantrik nükleuslu
ve küçük iğsi-yuvarlak rabdoblastlar izlenmekte-
dir. Ayrıca, immünohistokimyasal olarak desmin,
kas spesifik aktin ve miyoglobin boyaması pozitif-
tir. Ayırıcı tanıda lenfoma, nöroendokrin tümör-

ler, nazofaringeal karsinomlar, melanomlar, me-
tastazlar, idiyopatik orbital inflamasyon ve orbital
selülit düşünülmelidir.8

Günümüzde orbital RMS tedavisinde RT, KT
ve cerrahinin kombine kullanımıyla iyi sonuçlar
alınabilmektedir. Bununla birlikte IRS-1 ve 2 pro-
tokolünde kemoradyoterapi ile Grup 2 ve Grup 3
hastalarda sırasıyla %85-94 sağkalım sonuçları
alınmış ve cerrahi standart tedaviden çıkarılmış-
tır.9,10 Ancak erişkin orbital RMS için üzerinde fikir
birliğine varılan bir tedavi planı olmayıp, pediatrik
tedavi şemalarına göre tedavi planlanmaktadır. Su-
nulan olgu IRS sınıflamasına göre değerlendirilmiş
ve VAC KT’ye başlanmasına karar verilmiştir. Bu
tedavi ile kitle boyutlarında küçülme izlenmiştir.
Bir çalışmada, benzer tedavi planı ve lokal RT ile 2
yıl hastalıksız olarak izlenen 52 yaşında bir hasta
bildirilmiştir.11

RMS sıklıkla bölgesel yayılım, bölgesel tekrar,
hematojen ve lenfatik yayılım yapmaktadır. Lenfa-
tik yayılım en sık alveolar tipte izlenmekte olup,
sunulan olguda da lenf nodlarında yayılım saptan-
mıştır.6 Bununla birlikte prognoz açısından pleo-
morfik tip en iyi; alveolar tip en kötü seyri
göstermektedir.8 Sağkalıma etki eden faktörler;
tümörün histopatolojik ve sitolojik tipi, tanı
anında tümör yükü ve yayılımı, tümörün başlan-
gıç yeri, hastanın yaşı ve hücresel piloididir.
RMS’de hasta yaşının 20 yıldan az olması, tümör
çapının 5 cm’nin altında olması, bölgesel yayılım
veya uzak yayılımın olmaması, cerrahi sınırlarda
malign hücre olmaması durumunda ve pleomorfik
tipte prognoz daha iyidir. Hastaların %17’sinde or-
talama 18 ay içerisinde nüks görülmekte; %92’sinde
bölgesel, %8’inde uzak yayılım şeklinde izlenmek-
tedir.12

Sonuç olarak, kliniğe propitozisle başvuran
erişkin hastaların ayırıcı tanısında RMS de akılda
tutulmalı ve bu tip kitlelerin hızlı seyir gösterebi-
leceği unutulmamalıdır. Bu nedenle hastaya çok
yönlü yaklaşılmalı ve zaman kaybetmeden tedavisi
planlanmalıdır.

FFiinnaannssaall  KKaayynnaakk

Bu çalışma sırasında, yapılan araştırma konusu ile ilgili doğru-
dan bağlantısı bulunan herhangi bir ilaç firmasından, tıbbi alet,

RESİM 3: Patoloji kesitinde atipik mezenkimal hücrelerle birlikte yer yer iğsi,
yer yer alveolar desen izlenmektedir, H&E.
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gereç ve malzeme sağlayan ve/veya üreten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, çalışmanın değerlendirme sürecinde,
çalışma ile ilgili verilecek kararı olumsuz etkileyebilecek maddi
ve/veya manevi herhangi bir destek alınmamıştır.

ÇÇııkkaarr  ÇÇaattıışşmmaassıı

Bu çalışma ile ilgili olarak yazarların ve/veya aile bireylerinin
çıkar çatışması potansiyeli olabilecek bilimsel ve tıbbi komite
üyeliği veya üyeleri ile ilişkisi, danışmanlık, bilirkişilik, her-
hangi bir firmada çalışma durumu, hissedarlık ve benzer du-
rumları yoktur.
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