Bir Olgu Nedeniyle Gogus Duvari

Gogus duvarinin primer témurleri oldukca seyrektir.
Yaridan fazlasi ise malign karakterlidir. Gégls duvarin-
da kitle ve agri yakinmalari ile gérilen hastalarda erken
tan1 konulmasi, derhal tedaviye baslanmasi son derece
O6limcul olan bu timoérlerde ¢ok 6nemlidir. Gogunlugu
kemik ve kikirdak doku kdkenlidir.

Yumusak doku timérlerinden rabdomiyosarkom
icin g6glis duvari lokallzasyonu oldukga kotu bir Prog-
nostik 6zelliktir. Rabdomiyosarkom genellikle ¢ocuk-
larda ve geng eriskinlerde gorilir. En sik yerlesim yeri
bas-boyun bdlgesidir. Gbévde ve retroperitoneal
yerlesim %7-8'dir. Go6gius duvarinda yerlesik rabdo-
miyosarkom hem etkin tedavi uygulama gig¢ligl, hem
de niks oraninin yuksekligi nedeniyle kotu klinik seyir
izlemektedir.

Burada oldukga koéti prognostik 6zelliklere sahip
bir gégus duvari alveolar rabdomiyosarkom olgusu su-
nulmakta ve kisaca tartigilmaktadir.

OLGU SUNUMU

46 yasindaki erkek hasta A.G., bir hafta Once
baslayan sol yan agrisi yakinmasi ile 10.1.1990 tarihin-
de hastanemize yatirildi. Ozgegmisinde 28 yil dnce ak-
ciger tiberkllozu nedeniyle kisa sureli tedavi gordiginu
belirtmekteydi. Fizik muayenesinde sol hemitoraksin
solunuma az katildigi, vibrasyon torasik ve solunum
seslerinde azalma oldugu tesbit edildi. Rutin laboratu-
var bulgulari normaldi. Posteroanterior akciger grafi-
sinde solda plevral kalinlagsma, sol sinis kapalihigr ve
interkostal araliklarda daralma, sol yan grafide ise yer
yer kalsifikasyonlar gOsteren plevral kalinlasma mev-
cuttu (Sekil 1-2).

Hastaya tlberklloz pakiplérit 6n tanisi ile dekorti-
kasyon operasyonu o6nerildi. Ancak hasta ameliyati ka-
bul etmedi ve kendi istegi ile hastaneden ayrildi.

Dokuz ay sonra artan sol yan agrisi, sol gogis
on duvarinda sislik yakinmalari ile basvuran hasta
2.10.1990'da tekrar hastanemize yatirildi. Fizik
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muayenesinde sol pektoral kas Uzerinde sert, hare-
ketsiz, agrili, 5-6 cm boyutlarinda kitle palpe edildi.
5.10.1990'da kitle eksizyonel biyopsi ile alindi. Pato-
lojik incelemede nekrotik materyal olarak deger-
lendirildi. Postoperatif donemde hastada skapulayi
disa dogru iten, 5-6. kotlar arka ucunda yerlesimli,
10-15 cm boyutunda bir kitle gelisti. 24.10.1990'da
hastaya sol posterolateral torakotomi uygulandi. Ope-
rasyonda bu alandaki sirt kaslarinin tamamen eriye-
rek nekroze bir hal aldigi, kitlenin plevra ve akciger
ile ilgili olmadigi goériuldi. Hastaya total torakoplasti
uygulandi. Nekroze ve saglam kas dokusu igeren
materyalin histopatolojik tetkiki "alveolar rabdomiyo-
sarkom" olarak degerlendirildi (Sekil 3-4).

Hastaya postoperatif 3. haftada VAC-A (vincristin
1.4 mg/m* haftada bir, aktinomisin-D 0.015 mg/kg/gin
x 5, siklofosfamid 100 mg/m‘/giin x 5 giin ayda bir,
adriyamisin 20 mg/m’/giin haftada bir) kemoterapi pro-
tokolline baslandi. Tedavinin birinci haftasi bittiginde sol
skapula Uzerindeki kitlenin klguldugu goérdldid. Ancak
15. glinde hasta akut solunum yetmezligi nedeniyle ek-
situs oldu.

TARTISMA

Primer g6gis duvari timérlerinin kaynaklandigr do-
kular siklik sirasina goére kikirdak ve yumusak dokular-
dir. Bu tumorlerin %50-60"'1 malign o6zelliktedir (1,2,3).
Toraksin primer malign timérleri iginde en sik gorilen-
leri fibrosarkom, kondromsarkom, plazmositom, Evving
sarkomu, osteojenik sarkom, malign fibréz histlyositom-
dur (2-6). Rabdomiyosarkom nadirdir. Mayo klinigi'nin
bir calismasinda primer gogis duvari timoéri olan 71
olgunun sadece 8'i rabdomiyosarkomdur (1). Birbagka
49 olgulu toraks timoéri serisinde 2 olgu rabdomiyo-
sarkom olarak bildiriimektedir (5). Yine 110 olgulu pri-
mer toraks tumoérinli igeren bir galismada bunlarin
59'unun malign, 3'niin ise rabdomiyosarkom oldugu be-
lirtilmektedir (2).
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Sekil 1. Hastanin PA akciger grafisinde solda plevral kalin-
lagma, sol sinls kapalihdi ve interkostal araliklarda daralma go-
rilmektedir.

Sekil2. Hastanin yan grafisinde kalsifikasyonlar igeren plevral
kalinlagsma mevcuttu.
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Eriskinde yumusak doku sarkomlari, tim malign
timorlerin %1'ni olusturur (7). Cocukluk déneminde ise
bu oran %6'dir (8). Bu tumdiiarin yaklasik yarisi rabdo-
miyosarkomdur. Genellikle ¢ocukluk timori olarak go6-
rilen rabdomiyosarkom iki ayri yas déneminde pik
olusturmaktadir; ilki 2-6 yas, ikincisi 14-18 yas arasi
donemdir (9). Erigkinlerde bildirilen yas ortalamasi ise
25-30 yas arasindadir (10-14). Olgumuz rabdomiyosar-
kom igin oldukga ileri yasta gorilmustir.

Mezodermden kdken alan rabdomiyosarkom viicu-
dun herhangi bir bdéliminden gelisebilir. Intergroup
Rhabdomyosarcoma Study (IRS)'e gbére en sik bas-
boyun (%40) bdlgesinden kaynaklanmakta, bunu eks-
tremiteler (%23) ve genitolriner sistem (%18) izlemek-
tedir. Govde ve toraks yerlesimi ise %6-8 oraninda go-
rilmektedir (8,9,15,16).

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

Sekil 3. Alveolar rabdomiyosarkom. ince fibréz septalarla ay-
rilan ve gevsek alveolar bir gérinim tasiyan timoér dokusu
(4x10, hematoksilen-eosin)

Sekil4. Ayni preparattan. Yuvarlak ya da oval nikleuslu, dar
koyu eozinofilik stoplazmali, bir kismi septalarla tutunmus, cogu
kohezyon géstermeyen timor hiicreleri (40x10, Hem-eoz).
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embiyonel rabdomiyosarkomun bir alt grubunu olustu-
rur ve makroskopik goérinimua belirtir (8-10,12,13).
Horn ve Enterline tarafindan 1958'de tanimlanan alveo-
lar rabdomiyosarkom, hem patolojik hem de klinik 6zel-
likleri ile diger tiplerden ayirdedilmistir (11,14). Bugiln
de alveolar rabdomiyosarkomun t(2:13) (q37:914) kro-
mozomal translokasyonunun tesbiti, n-myc protoonko-
jenlerin belirginligi, klinikte yaygin hastalik gérinimu ve
daha kotu seyirli olmasi nedeni ile ayri bir grup olarak
incelenmesini éneren gorusler vardir (8,9).

Mikroskopisinde, ufak - yuvarlak veya oval timor
hicrelerinin olusturdugu yuvalanmalar bag dokusu sep-
talariyla ayrilmigtir. Fibréz baglarla temasta olan témir
hicreleri bunlara sikica baghdir. Ancak digerleri kohe-
zyon yetersizligi nedeniyle ayrilma egilimindedir; bu da
tipik alveolar veya psddoglandiler bir gérunim ortaya
¢ikarir. Kros sitriasyon olabilir ya da olmayabilir (17).
Olgumuzda bunlara rastlamadik. Ancak olgumuzda kis-
men oldugu gibi; alveolar paternin az gelistigi (poorly
developed) ve "solid" varyant olarak belirtilen olgularda
taninan o6zellikle gi¢ oldugu, hatta timoér hicrelerinin
homojen bir dagilim ve uniformité goéstermeleri nede-
niyle bu tip timérlerin birgogunun primer malign lenfo-
malarla karigabildigi belirtiimektedir (18).

Belirli histolojik tiplerin belirli anatomik yerlesim ve
yas gruplarina eslik ettigi gortilmektedir. Alveolar rabdo-
miyosarkom geng eriskinlerde daha sik goérilmekte an-
cak, bu yas grubunda cocukluk cagindan daha koétu
seyir gostermektedir (8,13). Alveolar tipte en sik
yerlesim yeri ekstremitelerdir. Govde yerlesimi ikinci si-
rada yer almakta, g6gus duvari ise genellikle goévde
yerlesimi iginde toplanmaktadir. 1946'da Stout'un 123
olgulu rabdomiyosarkom serisinde sadece 4 olgu g6gus
duvarinda yerlesik olup, alt gruplar ayirdedilmemistir
(19). Horn ve Enterline'in 39 alveolar rabdomiyosarkom
olgusunun 1 g6égus duvarinda bildiriimektedir (11). En-
zinger'in 110 alveolar rabdomiyosarkom serisinde 30
goévde yerlesimi belirtiimektedir (10). Sekiz olgulu bir
alveolar rabdomiyosarkom c¢alismasinda 2 gdvdede
yerlesik, 35 olgulu bir baska ¢alismada 7 alveolar rab-
domiyosarkomdan 1 'inin gégus duvarinda yerlesik ol-
dugu bildiriimektedir (13). Alt grubu belirtiimeden g6gus
duvarinda rabdomiyosarkom olgusu olarak Beardsley
ve Specht tarafindan birer olgu bildirilmistir (20).
Erigskinde olduk¢a az sayida olan rabdomiyosarkomun
alveolar tipi igin goéglis duvari yerlesimine belirli bir
oran vermek mumkin degildir.

Alveolar tip diger alt gruplardan daha koéti prog-
nostik Ozellik tasir. Klinik seyre timérin yerlesim yeri
de etki etmektedir. IRS'e gére yasam siresi gévde ve
toraks yerlesiminde, ekstremite yerlesiminden daha ki-
sadir (4,21). Olgumuzda timérin goégus duvarindan ge-
lisimi, alveolar tip ve eriskin yas grubu gibi oldukca
kotlu prognostik 6zellikler bir arada goérilmektedir.

Alveolar rabdomiyosarkom, diger tiplerinden farkh
olarak en sik bodlgesel lenf bezlerine yayilmaktadir
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Tablo 1. Intergroup Rhabdomyosarcoma Study
(IRS)"In rabdomiyosarkom evrelendirmesi (8,9,16).

Tam olarak rezeke edilen lokal hastalik

A) Organ ya da kastan kaynaklanan

B) Organ ya da kas disinda yayilim (lenf bezi
tutulmamis)

Bolgesel rezeksiyon uygulanan

A) Biitiin olarak rezeke edilmis, mikroskopik kalinti
mevcut

B) Tamamen rezeke edilmis, nodul tutulumu olabilir
ya da komsu organa yayilmis olabilir, mikroskopik
kalinti yok

C) Nod tutulumu boélgesel hastalik biitiin olarak
rezeke edilmis, mikroskopik kalinti mevcut

Biitiin olarak kalinti hastalik, imkomplet rezeksiyon
ya da sadece biyopsi yapilmig

Uzak metastaz! |

Grup 1.

Grup 2.

Grup 3.

Grup4.

(5,8,10,11,13,14,19). Hematojen yayilim ise sirasiyla
akciger, kemik, kemik iligi ve karacigeredir (5,19). Has-
tamizda bdlgesel lenf bezi tutulumu ve uzak metastaz
tesbit edilmedi.

En sik kullanilan evrelendirme sistemi IRS'in 6ner-
digi sistemdir (8,9,16) (Tablo 1). Buna goére hastamiz
Grup 3'e girmektedir.

Primer géglis duvari timoérlerinde ilk semptomlar
olgumuzda da oldugu gibi agri ve kitlenin belirmesidir
(1-3). Hikayede travma olmasi fibréz displazi diginda
spesifik degildir (3,14). Supheli olgularda 6nerilen tani-
sal yaklasim eksizyonel biyopsidir (1-3,5,7,9). Eksiz-
yonun genisligi, géglis duvari defektinin kapatiima glg-
luglu nedeniyle tehlikeli boyutlarda olmamalidir. Mayo
Klinigi her bélgede 4 cm'lik normal dokuyu igine alacak
sekilde eksizyon yapilmasini dnermektedir (1). Daha ki-
sith rezeksiyon lokal niiks oranini artirmaktadir. Toraks
yerlesimi rezeksiyonu sinirlamakta, bdylece daha ylk-
sek niks orani tagimaktadir. Radikal rezeksiyon sonra-
sinda lokal niiks orani %14 olarak kabul edilmektedir
(9). Bir gcalismada genis eksizyon sonrasi rabdomiyo-
sarkom olgularinda %31 lokal nuks oldugu toraks
yerlesiminde bu oranin %43'e ulastigi belirtiimektedir
(7). Total eksizyon gugligi mikrometastaz kalintilarina
neden olmaktadir (21). Olgumuz da tani, gégus duva-
rindaki kitlenin genis eksizyonu ile kondu.

Alveolar tipte bodlgesel lenf bezine yayilim oldukga
siktir. Aksiller lenfadenektomi rutin uygulanmamakta,
belirli olgularda o6nerilmektedir (5). Bugln igin etkin
standart tedavi, yerlesim yeri elverdigi 6lglide cerrahi
rezeksiyondur (1-3,5,7,9). Opere edilen olgularda
yasam sdiresini etkileyen en 6nemli faktorler, histolojik
tip ve rezeksiyonun genisligidir (1). Alveolar tipte
yasam suresi daha kisadir (5). Radikal rezeksiyon uy-
gulanan olgularda 5 yillik yasam %70 iken, lokal re-
zeksiyon ya da sadece biyopsi alinan olgularda %38'dir.
(1,9). Bir calismada rabdomiyosarkomlu olgularda lokal
rezeksiyon sonrasi 5 yillik yasam %20, genis rezek-
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siyon sonrasinda %39, sadece biyopsi alinan olgularda
ise %17 olarak bildiriimektedir. Ayni calismada ortala-
ma yasam slresi 39.8 aydir (7).

Tek basina radyoterapi, timdérin hacmi, anatomik
lokalizasyonu nedeni ile etkili rezeksiyon yapilamayan,
medikal inoperabil ya da operasyonu kabul etmeyen
hastalarda lokal kontroli saglamaktadir (9). Eriskinde
adjuvant radyoterapi sonuclari heniz net degildir. Re-
zeksiyon sonrasinda mikroskopik yayilimi olan olgular-
da 5 haftada ortalama 5000 cGy, primer lezyona 7
haftada ortalama 7000 cGy boélinmis dozlarda 6neril-
mektedir (22).

Tumérun yuksek niks potansiyeli nedeniyle adju-
vant kemoterapi uygulanmaktadir. Standart etkili ajanlar
vinkristin, aktinomisin-D, siklofosfamid, doksorubisindir
(4,8,9,15,21). Eriskinde genellikle 1 yil siireyle kemote-
rapi uygulanmasi 6nerilmektedir (4,15). M.D. Anderson
Cancer Center hastalarina énce kemoterapi, kemotera-
piye yanit sabitlesince rezeksiyon uyguladiklarini ve
tekrar kemoterapi ile tedaviye devam ettiklerini bildir-
mektedir (4). Tek basina cerrahi ile adjuvant kemotera-
piyi kargilastiran bir calismada 5 yillik yasam, tek
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basina cerrahi uygulanan grupta %40, adjuvant kemo-
terapi verilen grupta %87; lokal niks orani her iki
grupta ayni; metastaz gelisimi cerrahi grubunda %41,
adjuvant kemoterapi uygulanan grupta ise %33 olarak
bulunmustur (23). National Cancer Institute (NCI)'In ¢a-
lismasinda pediatrik ve adolesan hastalarda kemotera-
pi ve radyoterapi kombinasyonu ile %81 tam yanit,
%90 lokal kontrol bildiriimektedir (21).

Lokal ve sistemik niks oraninin ¢ok ylksek olma-
s bu hastalarda, multimodel tedaviyi 6n siralara ¢ikar-
maktadir. Ozellikle rabdomiyosarkomlu 5 cm'den biiyiik
lezyonu olan, govde yerlesimli (ya da retroperitoneal),
buyuk sinir-damar veya kemiklere yayilma gdsteren, et-
kin cerrahi teknik uygulanamayan hastalarda multidisi-
plinli tedavi planlari 6nerilmektedir (3,7,22).

Olgumuzda genis rezeksiyon sonrasinda IRS'in
onerdigi kombine kemoterapi ile tedaviye baslandi.
Birinci haftanin sonunda lezyonda gerileme tesbit
edildi. Ancak 15. ginde hasta akut solunum yetmez-
ligi ile kaybedildi. Tani tarihinden itibaren 2 ay
yasayan hastamizda tedavi sonucunu izlememiz
mimkin olmadi.
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