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SUMMARY

TREATMENT

The treatment modalities and results of 68 primary orbital rhabdomyosarcoma cases seen in Ankara University Eye Clinic

during

1964-1992 first trimester are discussed. The

survival rate was 78% at an avarage follow up 6,7 years.

Recurrences are

generally seen in the first two years after treatment is instituted. Once a tissue diagnosis was obtained by an anterior orbitotomy,

radiotherapy (5000-6000 cQy) and chemotherapy (VAC or pulsed VAC regimen) were started promptly. The
enophthalmus are mostly related to radiotherapy.
the survival rates achieved in the

tions v.s. cataract, bony hypoplasia,

and treatment complications may still be a problem,
the necessity for exenteration.

and treatment prevents
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OZET

1964-1992 ilk 3 ayinda Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi G6z Hasta-
hklari Ana Bilim Dalinda goériilen 68
orbita rabdomyosarkomu olgusunun
tedavi yontem ve sonuglari incelen-
mektedir. Yasam orani ortalama 6,7
yillik takipte %78 olarak bulunmustur.
Niikslerin tiimii ilk 2 yil iginde goriil-
mektedir. On orbitotomiyle erken do-
nemde doku tanisi konulduktan son-
ra, radyoterapi (5000-6000 cGy) ve
kemoterapi (VAC veya puis VAC pro-
tokolii) uygulanmistir. Katarakt, kemik
hipoplazisi ve enoftalmus gibi kompli-
kasyonlar genellikle radyoterapiye
bagh gelismistir. Hastaligin kendisine
ve tedaviye baglhh morbidité bir prob-
lem olmakla beraber, uzun doénemde
yasam orani yiiksektir. Erken tani ile
ekzanterasyon yapilmadan tedavi
mimkin olmaktadir.
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GIRIS

1965'de Reese ve Jones orbita
rabdomyosarkomunda primer tedavi
seklinin ekzanterasyon oldugunu ortaya
koydu (1). Zimmerman, hastalarin ek-
zanterasyondan sonraki 3 yillik siireyi
nitkks gelistirmeden gegirmeleri duru-
munda tedavi olmus kabul edebile-
ceklerini belirtti (2). Reese ve Jones'un
62 olguluk serisinde ekzanterasyon uy-
gulanan olgularda 3 yillik yasam orani
%30'u gegcmiyordu. 1968'de Sagerman
timoriin uzun siire orbitada sinirh kaldi-
gni ve radyoterapinin esas tedavi sekli
olarak kullanilmasi gerektigini onerdi
(3). Bu yillarda kemoterapi uzak me-
tastazli olgularda tek ilagla (actinomy-
oin-D, vincristin) denenmekteydi. Wil-
burn tiimérin ko6tii prognozunu g6zo6-
nune alarak hastaligin baslangicinda ke-
moterapi yapilmasini 6nerdi (4,5), Bu
girigsimler sonucunda orbita rabdomyo-
sarkomunda radyoterapi ve kemoterapi
esas tedavi sekilleri olarak yerini aldi
(4,5). Guniimiizde ekzanterasyon yalniz-
ca niikseden olgularda uygulanmakta-
dir.

GEREG VE YONTEM

1964-1992 ilk 3 ayi arasinda, Anka-
ra Universitesi Tip Fakiiltesi G6z Ana
Bilim Dalina bagvuran 68 orbita rabdo-
myosarkom olgusunun tedavi metod ve
sonuglari incelenmistir.

treatment complica-

Whilst morbidity due to the disease itself
long term are promising. Early diagnosis

Hastalara ameliyat 6ncesi BBT, ult-
rason gibi rutin arastirmalar uygulandik-
tan sonra biopsi amacgl 6n orbitotomi
yapilmig; bu arada tiimor kitlesi olabil-
digince biitiine yakin gikarilmaya caligil-
migtir. Bugvurduklarinda goérmeleri ab-
solu olan, masif orbita yayilimi sonucu
kornea nekrozu ve ileri derecede prop-
tozis gelismis olgularda  subtotal ek-
zanterasyon uygulanmistir. Orbitotomi
sonrasi niiks gosteren olgulara da total
ekzanterasyon yapilmigtir.

Histopatolojik olarak rabdomyo-
sarkom tanisi konduktan sonra olgulara
ivedilikle radyoterapi ve kemoterapi
baslanmistir. Radyoterapi hasta yasina
gore toplam 4500 - 6000 cGy dozunda
180-200 cGy/giin lizerinden haftada 5
giin uygulanmigtir. Dozun %80'i 4-5 cm
caph bir portalden 6n yolla verilirken,
kalan %20'si ise yan yolla orbita arkasi-
na ulasacak sekilde yapilmaktadir. Ke-
moterapide VAC (vinkristin, aktinomisin,
siklofosfamid) veya puis VAC protokolii
uygulanmistir (5). Evre I'de VAC proto-
kolii izlenmistir (5). VAC protokoliinde
vinkristin 2 mg/m2 iv yolla ik 12 hafta
sliresince her hafta 1 kez, her 3 ayda
bir aktinomisin iv 0.015 mg/kg/giin (5
giin), 6. haftadan itibaren 2 yila kadar
oral siklofosfamid 2 mg/m* uygulanir.
Ser giinliik daktinomisin uygulamalar:
toplam 5 veya 6 kez olmaktadir. Evre I,
I, IV'de izlenen puis VAC protoko-



liinde, ilk hafta vinkristin 2 mg/m2 (bir
kez), daktinomisin 0.015 mg/kg/giin (5
giin), siklofosfamid 10 mg/kg/giin (3
gun) verilir. 3., 6., 9. haftalarda 20
mg/kg siklofosfamid birer kez uygula-
nir. 12. haftadan itibaren her ayin ilk
haftasinda vinkristin 2 mg/m’, daktino-
misin 0.015 mg/kg/giin (5 giin), siklo-
fosfamid 10 mg/kg/giin (3 giin) uygula-
nir. Bu protokolde tiim kemoterapiler
intraven6z yolla verilir (5).

SONUCLAR

68 olgunun 28'ine orbitotomi,
28'ine subtotal ekzanterasyon, 7 olguya
orbitotomi sonrasi niiks nedeniyle total
ekzanterasyon, 4 olguya ise ftizis, ab-
solii gorme, kuru g6z sonucu agrili kor-
nea 6demi ve kornea lilseri nedeniyle
orbitotomi ve tibbi tedavi sonrasi en-
iikleasyon yapilmigtir (Tablo 1).

Olgular 122 yiIl arasinda ortalama
6,7 yil siireyle takip edilmiglerdir. Bu
siire sonunda toplam 15 olgu eksitus
olmustur. 6,7 yillik ortalama takipte
yagsam orani %78'dir. Toplam 7 olguda
tedavinin baglamasindan itibaren 2 yil
icinde niiks gorilmiistir. 2 yil sonrasin-
da niiks saptanmamistir. Niikseden ol-
gudan 4'U eksitus olmustur.

49 embryonel rabdomyosarkom ol-
gusunun 12'si (%20), 10 alveoler timor
tipli olgunun 4'i (%40) ve 9 botryoid
timorlii olgunun 19 (%11) kaybedil-
mistir. Embryonel ve botryoid tipler ile
alveoler tip arasindaki prognoz farki
istatistiksel olarak anlamhidir (p 0.01)
(Tablo 2).

Embriyonel tipte tedavi baslamasi
ile hastanin kaybedilmesi arasinda ge-
cen siire alveoler tipte 1,2 yil, botryoid
tipteki tek kaybedilen olguda da, 14
yildir (Tablo 2).

Eksitus olan 15 olgunun 12'sinde
sistemik metaztaz, 3'iinde paramenen-

Tablo 1. Cerrahi tedavi

Sayi  Ek

Orbitotomi
(4 enikleasyon) 33 7
Subtotal

ekzanterasyon 28 4
Orbitotomi+

total ekzanterasyon

(nuks) 7 4
Toplam 68 15

Yasam orani: %78
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Tablo 2. Kaybedilen olgular

Eksitus olan Ort. eksitus
TUmOr tipi Toplam say! olgu sayisl suresi (yil)
Embriyonel 49 10 17
Alveoler 10 12
Botryoid 9 1 14

gial yayilim gorilmiistir. Paramenen-
gial yayilim embriyonel ve botryoid tip-
lerde gozlenmistir (Tablo 3).

Serimizdeki 12 olguda orbitotomi
sonras! ptozis geligmistir. Radyoterapi
komplikasyonlari ise katarakt/lens opa-
siteleri (17 olgu), kemik hipoplazisi ve
enoftalmus (18 olgu), kuru g6z ve ke-
ratit (5 olgu), ektropion (1 olguda) ola-
rak gozlenmistir. Kemoterapi sonrasi
akut donemde bulanti, kusma ve mu-
kozit goriilmiis; ge¢ donemde 1 olguda
vinkristine bagh periferik noropati digin-
da yan etki saptanmamistir.

TARTISMA

Ortalama 6,7 yillik izlemde 68 pri-
mer orbita rabdomyosarkom olgusunun
yasam orani %78 olarak saptanmistir.
Son yayinlarda 2 yilhik yagsam oraninin
%90"'Iin Uzerinde oldugu bildirilmistir (6).
Ancak, serimizden c¢ikan sonug¢ 1963 -
1992 gibi uzun bir siire iginde farkh te-
davi yaklagimlarinin biitiiniiniin bir orta-
lamasidir. Klinigimizde, 1975 oncesi do-
nemde hastalara ilk ameliyat olarak
subtotal ekzanterasyon uygulanmaktay-
di. Olgularin %41 gibi yiliksek bir yiiz-
desine ilk ameliyat olarak subtotal ek-
zanterasyon yapilmasinin bir diger ne-
deni hastalarin ge¢ donemde basvur-
malandir. Bunun yaninda, radyoterapi
ve kemoterapi programindaki gecikme-
ler de ililkemiz kosullarinda prognozu
olumsuz etkileyen etmenler olarak
diistinilebilir.

Embriyonel ve botryoid tipler, al-
veoler tipe gore daha iyi prognoziudur.
Alveoler tiimér erken ddénemde uzak
metaztaz yapma egilimindedir (7).

Caligmamizdan c¢ikan bir diger so-
nu¢ niikslerin ilk 2 yil iginde goriilmele-
ridir. Hastalar ilk 2 yilik siireyi niiks
gelistirmeden asarlarsa durum yasam
yoniinden {imit vericidir (2,8).

Radyoterapinin yan etkilerinin fazla
olmasi nedeniyle, Crist 4000-45000 cGy
arasinda daha disik doz i1sin kulla-
nilabilecegini belirtmistir (9). Digiik doz

Tablo 3. Patolojik taniya goére olim
nedeni

TUmor sistemik Paramenengial
tipi metastaz yayilim
Embriyonel 9 2
Alveoler 3 -
Botryoid — 1

12 3

radyoterapinin tedavi lizerindeki etkinligi
heniiz arastirilmaktadir.

Orbita rabdomyosarkomlarinda ke-
moterapi en az 2 yil devam etmelidir.
Glinkii niiksler ilk 2 yil iginde goril-
mektedir. 1RS (International Rhabdo-
myosarcoma Study) grubunun c¢aligma-
larinda evre I'de VAC, evre I, ll, IV'de
puis VAC, evre 0l ve IVde VAC-A (vin-
kristin, aktinomisin, siklofosfamid, adria-
misin) kemoterapisi uygulanmasi o6neril-
mistir (10-12). Bunlarin yayinda cispla-
tin, etoposide (VP-16), siklofosfamid gi-
bi c¢esitli ilaglar degisik kombi-
nasyonlarda denenmis ve basarih bu-
lunmustur (11). 1RS grubu mukozit ris-
kini azaltmak icin evre L M, IVde rad-
yoterapiye kemoterapi baslangicindan
6-12 hafta sonra baslanmasi gerektigini
belirtmistir (11). Ote yandan acil radyo-
terapinin orbitada sinirli tiimoérde kisa
siirede kiigiilme yaptigi Dbilinmektedir
(7). Ge¢ donemde vinkristin paralitik
ileus, gegici korliik ve periferik néropa-
ti; cisplain igitme kaybi ve bobrek hasa-
ri, siklofosfamid hemorajik sistit ve in-
fertilité, adriamycin kalp yetmezligi ya-
pabilir (1112).

Sonug olarak orbita rabdomyosar-
komlari giiniimiizde tedavi sansi yiik-
sek olan malign tiimérler grubundadir.
Tedavi morbiditesi hala bir sorun ol-
makla beraber erken tani ve tedaviyle 3
yilik yasam orani%73-90'dir. Timoér ta-
nisi 6n orbitotomi ile biopsi yapilarak
konduktan sonra hemen radyoterapi/ke-
moterapiye baglanmalidir.
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