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Erigkin Bir Olgu

Alveolar Paranasal Sinus Rhabdomyosarcoma with

Orbital Extension: an Adult Case

OZET Rabdomiyosarkom (RMS), primitif mezenkimal hiicrelerden koken alan, ¢ocukluk gaginin
en sik goriilen primer orbital malign yumusak doku timoéridiir. Eriskin hastalarda nadir izlenir,
ancak prognozu ¢ocuk hastalardakine gore daha kotiidir. Otuz yasindaki erkek olgu, sag goziinde
12 giin 6nce baslayan sislik, kizariklik ve agr1 sikayetleriyle klinigimize bagvurdu. Yapilan géz mua-
yenesinde sag goziinde propitozis izlendi. Manyetik rezonans goriintiilemede paranazal siniis k6-
kenli, orbitaya yayilim gosteren kitle, sag parotis bezi, submandibiiler alan ve parafaringeal lenf
nodlarinda metastazla uyumlu goriiniim saptandi. Biyopsi sonucu alveolar tip rabdomiyosarkom
tanis1 konulan olgu “The Intergroup Rhabdomyosarcoma Study Group”a gore Grup 3, Evre 3 ola-
rak degerlendirilerek tedavi baglandi.

Anahtar Kelimeler: Erigkin; rabdomiyosarkom, alveolar; paranasal siniis; orbita hastaliklar

ABSTRACT 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.

Keywords: Adult; rhabdomyosarcoma, alveolar; paranasal sinuses; orbital diseases

abdomiyosarkom (RMS), immatiir mezenkimal hiicrelerden kéken
alan, erken dénemde metastazlara yol acan malign bir yumusak doku
timoridir. RMS, ¢ocukluk ¢aginin en sik goriilen primer orbital
malign timori olup, ortalama tani yag1 6-8 yildir.! Tipik olarak hizh bii-
ylime gosteren, agrisiz ve ¢evre dokulara invaze olabilen kitle ile karakte-
rize olup, erigkin hastalarda oldukg¢a nadir izlenmektedir.!? Erigkin
hastalarda nadir izlenmesine karsin prognozu daha kotiidiir. Erigkinlerde
bas-boyun yerlesimli RMS’de 5 yillik sagkalim oranlar1 %8’in altinda iken,
cocuklarda orbital RMS’de 10 yillik sagkalim orani %87 olarak bildirilmis-

tir.1?
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Bu ¢alismada, hizli ilerleyen tek tarafli propi-
tozisle klinigimize bagvuran ve yapilan tetkikler so-
nucunda alveolar RMS tanis1 konulan bir olgu
sunulmustur.

I OLGU SUNUMU

Otuz yasindaki erkek olgu, sag goziinde 12 giin 6nce
baslayan sislik, kizariklik ve agr sikdyetleriyle kli-
nigimize bagvurdu. Olgunun yapilan g6z muayene-
sinde, sag gozde en iyi diizeltilmis gorme keskinligi
5/10 iken, sol gozde 10/10 idi. Sag iist g6z kapag1
6demli ve kizarik olarak izlenen olgunun, aymni ta-
rafta propitozisi mevcuttu ve goz kiiresi asagi-disar1
dogru yer degistirmisti (Resim 1). Cift gormesi olan
olgunun goz hareketleri yatay diizlemde kisith idi.
Sag goz 6n segment muayenesinde konjonktival ki-
zariklik izlenir iken, sol gbz 6n segment muayenesi
dogaldi. Arka segment muayenesinde her iki gozde
patoloji izlenmedi. Orbital manyetik rezonans go-
riintiileme (MRG)’de siniisleri ve nazal kaviteyi
dolduran, orbitaya yayilim gosteren, kontrast tutu-
lumunun oldugu kitlesel lezyon izlendi (Resim 2).
Kitleden alinan biyopside atipik mezenkimal hiic-
relerden olusan ve yer yer alveolar desen gosteren
goriiniim mevcuttu ve vimentin ile desmin boya-
mast pozitif saptandi (Resim 3). Patoloji sonucunda
olguya alveolar RMS tanisi konuldu. Cekilen boyun
MRG’de sag parotis bezi, submandibiiler alan ve pa-

RESIM 1: Sag Ust géz kapa@i 6demli ve kizarik olarak izlenen olgunun ayni
tarafta propitozisi ve géz kiiresinde asagi-disari dogru yer degisikligi izlen-
mektedir.

rafaringeal lenf nodlar1 metastatik olarak saptandi.
Olgu “The Intergroup Rhabdomyosarcoma Study
Group (IRS)”a gore Grup 3, Evre 3 olarak deger-
lendirildi ve vinkristin, aktinomisin-d, siklofosfa-
mid (VAC) kemoterapisi (KT) planlandi. KT sonrasi
tedaviye yanit alinan olguya, tutulan alana yonelik
50 Gy radyoterapi (RT) planlandi, ancak hasta te-
daviyi yarida birakti.

I TARTISMA

RMS, olduk¢a malign bir timor olup, eriskinlerde
genellikle ekstremiteleri ve genitoiiriner traktusu
tutmaktadir. Biitiin hastalar igerisinde bas-boyun
tutulumu olanlar yalnizca %18lik bir kismi olus-
turmaktadir.?

RMS’nin 4 ana subtipi mevcut olup bunlar;
pleomorfik, embriyonel, alveolar ve botrioid tiptir.
Cocukluk cagindaki hastalarin biiyiik kismi embri-

RESIM 2: Kontrastii MRG'de orbitay! biiyiik oranda dolduran, optik siniri disa iten ve kismen tutan, géz kiiresini 6ne-disa dogru iten ve yapisini bozan kitle iz-

lenmektedir.
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RESIM 3: Patoloji kesitinde atipik mezenkimal hiicrelerle birlikte yer yer igsi,
yer yer alveolar desen izlenmektedir, H&E.

yonel tipte iken, erigkinlerde en sik izlenen tip
pleomorfik olup az sayidaki hastada alveolar tip iz-
lenmektedir.** Bag-boyun bolgesinde en stk embri-
yonel tip goriiliirken, orbita ve siniislerde nadiren
alveolar ve pleomorfik tip goriilebilmektedir.® Su-
nulan olguda ise siniis kokenli alveolar RMS’nin or-
bitaya yayilimi izlenmistir. RMS'nin karakteristik
ozelligi; ani baglayan, hizl ilerleyen propitozis ve
goz kiiresinin kitle etkisiyle yer degistirmesidir.’
Bununla birlikte sinsice ortaya gikabilmekte ve
radyolojik olarak yer kaplayan diger orbital lez-
yonlardan ayrilmas: gii¢ olabilmektedir. Sunulan
olguda hizli bir baslangi¢ ve ilerleme izlenmistir.

Hastaligin tanisinda goriintiileme yontemleri
oldukca 6nemlidir. Bilgisayarli tomografi kesitle-
rinde RMS iyi sinirli, homojen, goz dis1 kaslarla
izointens, yuvarlak ovoid sekilli ve orta derecede
kontrastlanma gosteren kitleler seklinde izlenir.
MRG kesitlerinde ise T1 agirlikli kesitlerde kaslarla
izointens, yag dokusuna gore hipointens gériiniim;
T2 agirlikli kesitlerde hem kaslar hem de yag do-
kusuna gore hiperintens gortiniim gosteren kitleler
seklinde izlenmektedir. Ancak kesin tani biyopsi
ile konulmakta olup, tiimor dis goriiniis olarak gri-
den pembeye kadar degisen renklerde izlenebil-
mekte ve icerisinde kanama alanlar1 ile kistik
olusumlar goriilebilmektedir. Mikroskobik olarak
genis eozinofilik sitoplazmali, ekzantrik niikleuslu
ve kii¢iik igsi-yuvarlak rabdoblastlar izlenmekte-
dir. Ayrica, immiinohistokimyasal olarak desmin,
kas spesifik aktin ve miyoglobin boyamas: pozitif-
tir. Ayirici tanida lenfoma, néroendokrin timor-
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ler, nazofaringeal karsinomlar, melanomlar, me-
tastazlar, idiyopatik orbital inflamasyon ve orbital
seliilit diisiintilmelidir.®

Gunimizde orbital RMS tedavisinde RT, KT
ve cerrahinin kombine kullanimiyla iyi sonuglar
alinabilmektedir. Bununla birlikte IRS-1 ve 2 pro-
tokoliinde kemoradyoterapi ile Grup 2 ve Grup 3
hastalarda sirasiyla %85-94 sagkalim sonuglar:
alinmis ve cerrahi standart tedaviden ¢ikarilmig-
tir.>!% Ancak erigkin orbital RMS icin tizerinde fikir
birligine varilan bir tedavi plan1 olmayip, pediatrik
tedavi semalarina gore tedavi planlanmaktadir. Su-
nulan olgu IRS siniflamasina gore degerlendirilmig
ve VAC KT’ye baglanmasina karar verilmigtir. Bu
tedavi ile kitle boyutlarinda kii¢iilme izlenmistir.
Bir caligmada, benzer tedavi plani ve lokal RT ile 2
yil hastaliks1z olarak izlenen 52 yaginda bir hasta
bildirilmigtir.!!

RMS siklikla bolgesel yayilim, bolgesel tekrar,
hematojen ve lenfatik yayilim yapmaktadir. Lenfa-
tik yayilim en sik alveolar tipte izlenmekte olup,
sunulan olguda da lenf nodlarinda yayilim saptan-
migtir.® Bununla birlikte prognoz agisindan pleo-
morfik tip en iyi; alveolar tip en kot seyri
gostermektedir.® Sagkalima etki eden faktorler;
timortin histopatolojik ve sitolojik tipi, tami
aninda timor yikd ve yayilimi, timoriin basglan-
gic yeri, hastanin yas1 ve hiicresel piloididir.
RMS’de hasta yasinin 20 yildan az olmasi, timor
capinin 5 cm’nin altinda olmasi, bolgesel yayilim
veya uzak yayilimin olmamasi, cerrahi sinirlarda
malign hiicre olmamas: durumunda ve pleomorfik
tipte prognoz daha iyidir. Hastalarin %17’sinde or-
talama 18 ay icerisinde niiks goriilmekte; %92’sinde
bolgesel, %8’inde uzak yayilim seklinde izlenmek-
tedir."?

Sonug olarak, klinige propitozisle bagvuran
eriskin hastalarin ayirici tanisinda RMS de akilda
tutulmali ve bu tip kitlelerin hizli seyir gosterebi-
lecegi unutulmamalidir. Bu nedenle hastaya ¢ok
yonli yaklagilmali ve zaman kaybetmeden tedavisi
planlanmalidir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-

dan baglantis: bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, tibbi alet,
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gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, calismanin degerlendirme siirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamustir.

Gikar Catigmasi

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢ikar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar1 yoktur.
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