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OZET

Orbita rabdomyosarkomu en stk goriilen cocukluk cagi primer  malign orbita tiimordiddr. Giiniimiizde erken tani
ve uygun tedaviyle  prognozu iyi  olan timérler  grubuna girmigtir. 1964-1992 ilk 3 ayinda Ankara Universiteki Tip Fa-
kiiltesi Goz Hastaliklar Anabilim Dalinda goriilen 68 orbita rabdomyosarkom olgusunun epidemiyolojik, Klinik ve his-
topatolojik  ézellikleri  incelenmektedir. Bu olgularin 457 erkek, 230 kadin olup, ortalama tani konma yasi 8.8dir. His-
topatolojik  olarak  olgularin %72'sinin embryonel, %14 alveoler, %14 botryoid  tiptendir.
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SUMMARY
ORBITAL RHAMBOM  YOSARCOMA ()

Orbital rhabdomyosarcoma is the most  frequently encountered  primary malign orbital tumor in childhood. With
early diagnosis and  appropriate therapy, the tumour has a good prognosis in the long  term. In this  article, the
epidemiological clinical features and histopathology of 68 orbital rhabdomyosarcoma patients seen during 1964~
1992  (first  trimester) are  evaluated. There were 45 male and 23 female  cases. Mean age at the time of diagnosis
was 8,8. Histopathologic examination reveals %72 embryonal, %14 alveolar and %14 botryoid ~ tumor  types.
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GIRIS evrelerinde bulunan rabdomyo- olan ise alveoler tiptir. Pleomorfik

Orbita rabdomyosarkomlan blastlardan kéken aldigr belirtilmigtir. tip genellikle eriskin yaslarda gori-
bas-boyun bélgesi rabdomyosar- Ancak rabdomyosarkomlar g¢izgili lir. Embryonel ve alveoler tipler ¢o~
Komlarinin %25'ini olusturur. Co- kas bulunmayan organ ve dokular- cukluk ve erken bulug c¢aglarinda
cuklukta en sk gérilen primer ma- dan da gelisebilir (akciger, gastro- goérialurken, botryoid tip bu ikisinden

intestinal sistem, iris ibi). B in i bl
lign orbita tamoriddr. Cesitli geligim i i i iri gibi) ugl daha erken bir devrede ortaya ¢I
rabdomyosarkomlarin pluripotan- kar. Literatirde embryonel, alveoler
siyel mezensim dokusundan kay~ ve botryoid tiplere goérilme yasina
Gelis: 1.2.1992 Kabul: 10.3.1992 naklandig kabul edilmektedir. Bu izafeten juvenil rabdomyosarkom
nedenle timor iyi ayrimlanmis c¢izgili denmistir (1).
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kas dokusu i¢cermeyebilir. Rabdo-
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myosarkomlarin embryonel, alveo- i
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ler, botryoid ve pleomorfik olarak iyi

Orbita rabdomyosarkomlarini ilk

. Prof.Dr. Ank. U.T.F. Géz Hast. ABD tanimlanmis 4 tipi vardir. En sik g6~ kez 1 882'de Bayer tanimlamis,
e Dog.Dr. Ank. U.T.F. Géz Hast. ABD rilen embryonel, en nadir goérilen 1946'da Stout konuya tekrar gin-
*** Aras.Gér. Ank. U.T.F. Géz Hast. ABD pleomorfik tipti.  En iyi prognozlu cellik getirmistir. 1962'de Zimmer-
ANKARA olan pleomorfik en k&éti prognozlu man 55 olguluk ik genis seriyi
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ORBITA

yayinlamis (2) ve hastalarin tedavi~

den sonra 3 yillhk sireyi niks ge-

listirmeden asmalari durumunda te~

davi olmus kabul -edilebileceklerini

belirtmistir. 1965'de Reese ve Jones

62 olguluk ikinci bir seri yayinlaya-

tedavi ekzante-

Daha

rak primer seklinin

rasyon oldugunu belirttiler (3).

sonra 1968'de Sagerman timordn

uzun slre yayilmadan orbitada Ilo-

kalize kalmasindan hareketle radyo~

tedavi olarak kul~
(4). Ke-

metastazli

terapinin ana sekli

lanilmas1 gerektigini belirtti

moterapi ise wuzak olgu-

larda kullaniliyordu. llerleyen yillarda

ekzanterasyonun rabdomyosarkom

tedavisinde roli olmadid!, esas etki™

nin radyoterapi ve kemoterapiyle

saglandigr bulundu. Ekzanterasyon

glinimizde sik tekrarlayan olgular™

da tercih edilen bir tedavi sekli ola-

rak yerini almistir.

GEREG VE YONTEM

Ankara Universitesi Tip Fakilte~

si Go6z Hastaliklari Anabilim Dalina
1963-1992 ik 3 ayinda basvuran 68
rabdomyosarkom olgusunun epide-
miyolojik 6zellikleri timér tipleri ve
tedavi metodlari arastirilmigtir.
Hastalara ameliyat 6ncesi ultra-
son, BBT gibi rutin arastirmalar uy~
gulandiktan sonra genel anestezi al-
tinda biyopsi amagli orbitotomi ya-
pilmis ve timér kitlesi tama yakin
cikarilmaya calisiimistir. Masif orbital
yayilim ve niks goésteren olgulara
genellikle subtotal ekzanterasyon
ameliyati uygulanmistir. Ameliyat
Tablo 1. Yas ve Cins gruplari
Cins/Yas 04 59
Kadin 5 8
Erkek 10 13
n 15 21
22 31
Tablo 2. Patolojik taniya goére dagilim
Olgu sayisi %
Embryonel 49 72
Alveoler 10 14
Botryoid 9 14

RABDOMYOSARKOMU () GENEL YAKLASIM
sonras! hastalara radyoterapi ve ke- hastalarin basvurmasi arasinda orta™
moterapi baslanmistir. Kemotera- lama 6 hafta gibi ¢ok kisa bir sire
pide VAC veya puls VAC protokoli geger. Ayirict  tanidaki diger orbita
uygulanmisgtir. Radyoterapi hasta timérleri bu kadar hizli  bir gelisim
yasina gore 4500-6000 cGy, haftan gbéstermezler. Bulbus en sik asagl
da 5 gin 200 cGy/gin dozundan disa proptozis gO6sterir. Buna daya~-
yapilmisgtir. narak en sik (st nazal kadranin tu-
Hastalarin en sik bagvurma tuldugu belirtilmisse de bu dogru
sikayeti ekzoftalmus (%100) idi. Ol- degildir. Orbita apexi yukari ve ice
. . . bakan bir piramid seklinde oldugun-
gularin %33'inde  kitle, %25'inde
. . dan bulbus genellikle en az direng
ptozis, %10'unda keratit ve kuru
olan ydéne yani temporale ve disa
géz saptandi. Kitlenin biyuklagu o
kayar. Gergekte %50 olguda timor
nedeniyle olgularin birkaginda bul- o
santral yerlesimlidir, %25 olguda
busta kim vardi. Olgularin 45'i er™
usta yrkim vardi gulan : g6zin Gstinde, %12 olguda  altta
kek, 23'G  kadin olup, olgularimizin
ve kalanlarda temporal ve nazal
yas ortalamasi 8.8'dir. Erkek/kadin yerlesimlidir. Akut baslayan propto-
orani  1.5'dur. Yas ve cins gruplar zis belirgin cevre &6demi de olustu-
Tablo 1'de verilmistir. rur; birlikte kapak o6demi, ele gelen
Patolojik taniya gére olgularimi- kitte ve hiperemi gorulebilir. Olgula~
zin %72'si embryonel, %14 alveoler, nn %71 orbita, %21'i kapak, %8
konjunktivadan baslar. Kitle blayi-
%14 botryoid tiptedir (Tablo 2). dikge sinirlari  siliklesir.
TARTISMA Olgularin yaklasik 1/3'inde pto-
Orbita rabdomyosarkomlari orn zis vardir. Ptozis timdrin st orbita
talama 7.2-8.2 yaslari arasinda go- kadranlarinda yerlesik oldugunun
ralar. Olgularin %75'i 10 yasin altin® bir  belirtisidir.
Agr enellikle e dénemde
da baslar. En vyaslhi olgu literatirde gn 9 : gee
o . ortaya c¢ikar (%10 olguda). Subkon-
78 yas olarak belirtilmistir (5). Tu-
. o o junktlva veya kapakta yerlesen ti-
mor gelisimi uterus i¢i basladigin-
mor  kitlesi koyu mavi-mor renkli
dan dogumsal infantii rabdomyosar- . N . .
olabilir ve hemanjiom ile karisabilir.
komlar da vardir. Erkek/kadin orani .
Akut orbital sellilit de siklikla
5/3-3/2'dir. Erkekleri neden daha ’
ayni vyaslarda c¢ocuklarda orbital en-
fazla tuttugu bilinmemektedir. feksivon apar Hizla artan ropto-
Klinik belirti ve bulgular yon yapar. prop
zis, kemozis ve kapak oOdemiyle
Hastalarin en sik bagvurma seyreder. Ancak rabdomyosarkom-
sikayeti hizli gelisen tek tarafli prop- larda lokal 1si artisi, genel vicut
tozisdir. Sikayetlerin baslamasi ile atesi, sedimantasyon hizinda yik-
selme ve I|6kositoz yoktur.
Klinik yayilma: Cesitli yodnlere
dogrudur.
10-14 15-19 20 i 1. Yerel: Orbita kemik duvarini
4 5 1 eriterek paramenenjlal yayilim sonu-
9 10 3 cu nazofarenks, temporofrontal ke~
13 15 4 mikler, o6n-orta kraniyal fossa, sella,
19 22 6 serebral tutulum gordlebilir (6,7).
2. Genel: Servikal lenf digim-
leri, akciger, karaciger ve ender ola~-
rak kemiklere vyayilir (6,7).
Orbita iyi sinirlandirilmis bir ke~
Yas ort. Median mik yapiya sahip oldudundan ve
10,2 2,0 orbitada lenfatik dolanim bulunma-
98 10,5 digindan orbita rabdomyosarkomlari
50 4.0 genellikle ge¢ ddénemde metastaz
yaparlar. Lenfatik yolla yayilim son
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derece nadirdir (89). Servikal lenf rinde cilt bulgulari vardir. NoOro-
nodlarina yayilim oOzellikle alveoler blastom metastaz yaptiginda zaten
tipte séz konusudur. Bu da timé- primer tutulum bélgesinde yaygin
rin daha saldirgan seyirll olmasi ve bulgu vermistir. Lenfanjiom timor
alt kapagin st kapaga gdére daha icine ani kanama sonucu blylyebi-
zayif olan septumunu gecerek lenf lir ve semptomatik hale gelebilir.
yollarina wulasmasi lile agiklanabilir Dermoid kist ise genelde st tem=™
(6). poral kadranda yer alir. Orbita selli-

Siniflandirma: litinde yerel 1s1 artisi, genel ates, se-
1RS (International rhabdomyo- dimentasyonda yikselme ve lékosl-
sarcoma study) siniflandirmasinda toz vardir.
biyopsi sonucu ve klinige goére has- Histopatoloji: Orbita rabdo-

talar 4 gruba ayrilmistir (8).

Evre 1 A: Timér lokallze, tam olarak
¢itkarilmis; kokenlendigi organ
veya kasta sinirlanmis

Evre 1 B: Timor lokallze, kokenlendigi
doku disina yayilmis ama
bolgesel lenf nodlari
tutulmamis

Evre 2 A: Timor lokalize, tama yakin
gikarilmis, mikroskopik
residuel var.

Evre 2 B: Rejyonel hastalik, lenf nodlar:
tutulmus, timor tam
cikariimis.

Evre 2 C: Rejyonel hastalik, lenf nodlari
tutulmus, timoér tama yakin
cikariimis ama mikroskopik
residuel var.

Evre 3 A: Sadece biyopsi yapilmis,
lokal veya rejyonel hastalik
var.

Evre 3 B: Primer tiimorin  %50'den
fazlas1 c¢ikarilmasina ragmen
geride gros tiimoér var.

Evre 4: Uzak metastaz var.

Tani: Ultrasonda yogun akustik
gbélge veren sinirlari belirgin kitle
gorinimu, BBT ve NMR'de kon-
trast tutan kitle goérunimi vardir.
Orbita rabdomyosarkomlarinin kesin
tanisi histopatolojik inceleme yani
doku tanisiyla konur. On orbitotomi
ile biyopsi en uygun yoldur. Lateral

orbitotomi sonrasi timérin yayilimi-
(10,11).

asimetriye

Krén-
actigl

nin arttigr bildirilmistir

lerin, fasiyal yol

igin yapilmamalidir.

Ayirict  Tani: Hemanjiom, l16se-

néroblastom, der-
kist,
da disunulmesi

liklardir.

mi, lenfanjiom,

moid orbita selluliti ayirict tani—

hasta-
ilk 6

gereken
Hemanjiom genellikle
ay ic¢inde berabe-

ortaya c¢ikar ve
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myosarkomlarinin iyi tanimlanmis 4

tipi  vardir:

1)  Pleomorfik tip: g6z disi kas~™
lardan gelisir. Dev hicrelerden
olusur. Tamodr hicre sitoplazmasi

asidofilik ve granulerdlr.
belirtisidir. 2)

Bu granula-

nte c¢lzgilenme Em-

bryonel  tip: g sekilli hicrelerden

olusur. Bunlar dev hiicre degildir. 3)
Alveoler tip: Tumor hicreleri ya al-
veol benzeri bosluklari g¢evreler ya

da bosluklarin i¢cinde yer alirlar. Bu

sonuncu gruptaki hicreler dev hic™

relerdir. Alveoler tip genellikle alt or-
bitada ve géz disi
4) Botryoid tip:

prostat,

kaslardan gelisir.
Infantil urogenital
servix,

Orbltada

sisteminde; vajina,

ureter, mesanede yer alir.
ise kapaktan veya

Mukéz

olan tipi konjunk-

tivadan gelisir. yuzeylerden
gi-

raket

kéken alan timér Gzim salkimi

bidir. Hicreler ig sekillidir ama

sekilli de olabilir.

Bazen alinan bir biyopsi ©or™

neginde birden fazla timor tipine ait

bulgular olabilir. Bu durumda ya
daha

ya da daha

fazla mevcut olan tipe goére

mallgn olan
(2,12).

olarak;

tipe gore

timoér adlandirihir
Sonug¢ Klinigimizde
1964-1992
rabdomyosarkom olgusunun

8.8'dir.

ilk 3 ayinda gérilen 68
ortala-
kon-

daha

ma basvurma yasi Tani

ma yasinin literatirdekinden

yiksek olmasi hastalarin sosyokil-

tirel durumlari ve hekime geg¢ bir

dénemde basvurmalariyla iliskili ola-
bilir.  En belirti
%100,

kuru g6z ve kera-

stk gorilen ve bulgu-

lar sirayla proptosls kitle
%33, %25,

tt %10 olarak saptanmistir.

piozis

Ozellikle selluliti

dislnilerek

orbita

yapilmis
cevap vermemis olgularda
dikkate

akut
tedavi ancak
tedaviye
rabdomyosarkom

(13-15).

olasiligl

alinmalidir
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