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Abstract

Nadir goriilen temporal kemik rabdomiyosarkomlu olgu BT ve
MRG bulgulariyla birlikte sunuldu.

Sol kulakta agr1, akinti, isitme kaybi, ¢inlama sikayetleri ile has-
taneye basvuran 19 yasindaki kadin hastaya fizik muayene sonrasinda
BT ve MRG incelemeleri yapildi. Temporal kemik BT incelemesinde
sol temporal kemik mastoid ve petréz kisimlarinda destriiksiyon
olusturan, dis kulak yolunu, orta kulagi ve internal akustik kanali
dolduran, sol serebellar hemisfer ve temporal loba basi olusturan, sol
sigmoid siniisii invaze eden kitle lezyonu izlendi. MRG incelemesin-
de, BT bulgularma ek olarak kitlenin 7. ve 8. kranial sinirlerin
sisternal ve kanalikiiler kesimlerini basiladigi saptandi. Kitleden
yapilan biyopsi sonucu embriyonel rabdomiyosarkom tanisi aldi.
Abdominal ve toraks BT incelemeleri normal olarak degerlendirildi.
TNM siniflamasina gore T2bNoMo, Evre II kabul edilerek 8 kiir
kemoterapi ve 57 grey radyoterapi uygulandi.

Adolesan  donemde nadir gorillen temporal  kemik
rabdomiyosarkomu klinik ve radyolojik ézellikleri ile birlikte sunula-
rak literatiir gézden gegirildi.

Anahtar Kelimeler: Temporal, rabdomiyosarkom,
bilgisayarli tomografi,
manyetik rezonans goriintiileme
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A rare case of temporal bone rhabdomyosarcoma is presented
with CT and MRI findings.

A 19 year-old female patient presented to our clinic
complaining of left ear pain, discharge, tinnitus and hearing loss. After
physical examination, CT and MRI were performed. CT scan
demonstrated a destructive mass in the petrous area and mastoid
process of the left temporal bone, which filled the external auditory
channel, middle ear and internal aquistic channel, and compressed
both left cerebellar hemisphere and temporal lobe, invading the left
sigmoid sinus. Subsequent MRI examination demonstrated the mass
to be compressing the cysternal and canalicular portions of the 7" and
8™ cranial nerves. Biopsy of the lesion resulted in the diagnosis of
embryonal rhabdomyosarcoma. The tumor was classified as
T2bNOMO and stage II in accordance with the TNM classification. CT
scans of the abdomen and thorax were normal. The patient was
administered 8 cycles of chemotherapy and 57 grays of radiotherapy.

A case of temporal bone rhabdomyosarcoma, rarely seen in
adolescents, is presented with clinical and radiological findings.
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emporal kemik rabdomiyosarkomu nadir

bir tiimor olup, genellikle infant ve ¢ocuk-

luk déneminde goriilir. Cocukluk donemi
rabdomiyosarkomlarinin yaklasik %7’si temporal
kemigi tutar.' Tiim bas-boyun malign tiimorlerinin
%1’inden azin1 rabdomiyosarkomlar olusturmak-
tadir.” Temporal kemik rabdomiyosarkomu genel-
likle orta kulaktan c¢ikar ve temporal kemigin
mastoid ve petrz kisimlarini invaze eder.’
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Adolesan donemde temporal kemik rabdomi-
yosarkomlu olgu klinik, bilgisayarli tomografi
(BT) ve manyetik rezonans goriintiileme (MRQG)
bulgulartyla birlikte sunulmustur.

Olgu Sunumu

Sol kulakta agr, akinti, isitme kaybi, ¢inlama
sikayetleri ile hastaneye bagvuran 19 yasindaki kadin
hastamin fizik muayenesinde sol dis kulak yolunu
dolduran kirmizi renkli kitle ve sol fasiyal paralizi
saptandi. Yapilan temporal kemik BT incelemesinde
sol temporal kemik mastoid ve petrdz kisimlarmda
destriiksiyon olusturan, dig kulak yolunu, orta kulag:
ve internal akustik kanali dolduran, sol serebellar
hemisfer ve temporal lob komsuluguna uzanan, sol
sigmoid siniisii invaze eden, kontrast tutulumu goste-
ren kitle lezyonu izlendi (Resim 1, 2).
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MRG incelemesinde sol dis kulak yolunu, orta
ve i¢ kulak yapilarimi destriikte ederek bu alanlar
dolduran, sol serebellar hemisferi ve sol inferior
temporal giruslar1 basilayan, sol serebellopontin
sisterni daraltan, 7. ve 8. kranial sinirlerin sisternal
ve kanalikiiler kesimlerini basilayan, sol sigmoid
siniisii invaze eden, T1A ve T2A’da heterojen sin-
yal intensitesinde, minimal kontrastlanma gdsteren,
ckstraaksiyal solid kitle lezyonu izlendi. Kitle
komsulugundaki serebellar tentorium normalden
kalin olup kontrastlanma gostermekteydi (Resim 3-
A, B, C).

Kitleden yapilan biyopsi sonucu embriyonel
rabdomiyosarkom tanisi aldi. Abdominal ve toraks
BT incelemeleri normal olarak degerlendirildi.
TNM smiflamasima gére T2b No Mo, Evre II kabul
edilerek 8 kiir kemoterapi ve 57 grey radyoterapi
uygulandi.

Tartisma
Temporal kemik rabdomiyosarkomu nadir o-
lup, ilk kez 1932 yilinda Sodenberg tarafindan
bildirilmistir.* Genellikle ¢ocukluk ¢aginda gorii-
lir. Rabdomiyosarkom, ¢izgili kastan koken alir.
Pleomorfik, embriyonal, alveoler ve botroid olmak
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Resim 1. Temporal kemik BT incelemesinde sol temporal
kemikte destriiksiyon olusturan ve sol dis kulak yolunu doldu-
ran kitle izlenmektedir.
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tizere 4 subtipi tanimlanmustir. Siklikla subtipler
bir arada goriilebilir. Bas-boyun rabdomiyosar-
komlarinin en sik subtipi embriyonel rabdomiyo-
sarkomdur.'

Orta kulak rabdomiyosarkomu klinik olarak
kronik otiti taklit eder. Bu durum taninin gecikme-
sine yol agabilir. Otalji, piiriilan veya kanli otore,
polip veya graniilasyon dokusu goriilebilir.
Temporal kemigin petroz kismuini  tutan
rabdomiyosarkomlarda hastaligin ge¢ donemlerine
kadar bulgu saptanmayabilir.! Prat ve Gray’in
temporal rabdomiyosarkomlu 50 hastada yaptiklar
calismada %54 dis kulak yolunda polip, %40 kulak
akintisi, %30 kanama, %22 kulak agrisi, %14 isit-
me kaybi, %14 fasiyal paralizi saptanmustir.” Tii-
moriin temporal kemikteki lokalizasyonuna gore
semptomlar degisebilir. Bas agrisi, 6. ve 7. sinir
paralizileri, Horner = sendromu, 5.  sinir
disfonksiyonu, karotid kanal destriiksiyonu gec
bulgular olarak ortaya ¢ikabilir." Olgumuzda kulak
agrisi, isitme kaybi, akinti, ¢inlama vardi ve fasiyal
paralizi saptandi.

Temporal kemik rabdomiyosarkomu ¢ok
agresif, lokal destriiktif ve invaziv bir timor olup

Resim 2. Yumusak doku penceresindeki aksiyal BT kesitinde
kontrast tutulumu gosteren kitlenin sol temporal loba ve sol
serebellar hemisfere bast olusturdugu, sol sigmoid siniisii
invaze ettigi goriilmektedir.
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lenfatik ve hematojen metastaz siktir. En sik me-
tastaz akcigerlere olup kemik, karaciger, beyin
metastazlar1 goriilebilir. Bag-boyun rabdomiyosar-
komlarinin %5-20’sinde lenf nodu metastazi bildi-
rilmektedir.® Olim genellikle metastatik hastaliga
veya daha siklikla direkt meningeal uzanima bagl
olusur. Meningeal yayilimi olan hastalarda ortala-

ma yasam siresi S5 aydwr. Orta kulak
rabdomiyosarkomu, genellikle fallop kanalin
destriikte ederek 5. kranial siniri infiltre eder. Bu-
radan internal akustik kanala, leptomeninkslere
uzanir ve diger kranial sinir tutulumlar1 goriilebi-
lir.'  Aym  yolla yayilm orta  kulak
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Resim 3. Ayni diizeyden gegcen A. T1A aksiyal, B. T2A
aksiyal, C. Intravendz kontrast madde verilmesinden sonra
alman T1A aksiyal kesitlerde sol temporal kemik mastoid
kismini, orta ve i¢ kulak ile internal akustik kanali dolduran, 7.
ve 8. kranial sinirlerin sisternal ve kanalikiiler kesimlerini
basilayan, sol sigmoid siniisii invaze eden, T1A kesitlerde
hipo ve hafif hiperintens alanlar igeren, T2A kesitlerde hetero-
jen hiperintens, minimal kontrast tutulumu gosteren Kkitle
izlenmektedir.

adenokarsinomlar1  icin de  tamimlanmustir.
Temporal kemigin petroz kismindan koken alan
tiimorler ise bu yolu izlemezler ve bu tiimdrlerde
santral sinir sistemi bulgular1 daha erken ortaya
¢ikar. Ayrica temporal kemik tiimoérlerinde mastoid
ve tegmen timpani yoluyla orta kranial fossaya, i¢
kulak yapilarinin tutulumu ile vestibuler ve kohlear
kanallara, juguler bulbus, stiloid proses ve karotid
arter yoluyla veya nazofarenks ve infratemporal
fossadan direkt yayilim ile intrakranial uzanim
goriilebilir.'

Temporal kemigi ve dis kulak yolunu tutan
epidermoid karsinom, adenokarsinom, osteosar-
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kom, glomus jugulare tiimorii, akciger, meme ve
bobrek gibi organlardan kaynaklanan metastazlar,
cocukluk c¢aginda malign melanom, diger
mezenkimal tiimorler, eozinofilik graniilom gibi
tiimorler ayiricr tamida disiiniilmelidir.”® Bu tii-
morlerde olgumuzda oldugu gibi genellikle yumu-
sak doku kitlesi ve kemik destriikksiyonu goriildii-
giinden BT ve MRG ile ayirici tan1 yapmak zordur.
Kesin tam biyopsi ile konur.'

Eozinofilik graniilom genellikle temporal ke-
migin mastoid pargasimi tutar. Hastalik ilerledikce
dis kulak yolu ve orta kulak boslugu tutulur ve
kemik destriiksiyonlar1 goriiliir. Bu ddnemde
eozinofilik graniilomu diger malign tiimoérlerden
ozellikle rabdomiyosarkomlardan ayirt etmek giic-
tir.” Temporal kemik rabdomiyosarkomlar1 ve
diger tiimdrlerinde BT, ayirici tanidan gok tiimdriin
lokalizasyonu, boyutu ve uzanimlarinin saptanma-
sinda kullanilir. Ayrica BT, metastazlarin aragti-
rilmasini, kemik destriikksiyonlarimin ve tedaviye
cevabin degerlendirilmesini saglar. MRG ile timo-
rin intra ve ekstrakranial uzanmimlar1 ve kranial
sinir tutulumlar1 daha iyi degerlendirilir."

Erken intrakranial uzanim gostermeleri nede-
niyle temporal kemik rabdomiyosarkomlarinin
prognozu kotiidiir. Ayrica, tan1 aninda uzak metas-
taz bulunmasi ve alveoler tip kotii prognoz kriterle-
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ridir."® Tedavide multiajan kemoterapi, yiiksek doz
radyoterapi ve cerrahi rezeksiyon uygulanmakta-
dir.?
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