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OZET

Retroperitonal alveolar rabdomiyosarkom eriskinlerde olduk¢a nadir gézlenir ve kitii prognostik
faktiordiir. 56 vasinda erkek hasta 15 glindiir siiven sol lomber bélgede flank agrn ile bagvurmustur.
Radyolojik incelemede retroperitonal blgede sol bobrek alt pol komsulugunda 13x10 ecm. boyutlarmda kistik
komponentli kitle saptanmustir.  Eksploratif cerrahi sonrasi, histopatolojik incelemede alveolar
rabdomiyesarkem tamis1 almistir. Olguya 8 kiir adjuvant kemoterapi planlanmigtir, kontrol BT (Bilgisayarh
Tomografi) ile incelemede 10 em. ¢apinda niiks Kitie saptanmistir. fkinci cerrahi timdr rezeksiyonu
girisimden 3 ay sonra hasta kaybedilmistir.

Anahtar Kelimeler: Retroperitonal, sarkom, alveolar, erigkin

ABSTRACT

Retroperitoneal alveolar rhabdomyosarcoma is a very rare condition in adults and it is also an adverse
prognostic factor. A 56 vears old man was presented with a left lombar flank pain for 15 days. Radiologic
examination revealed 13x10 cm retroperitoneal mass with cystic component near the lower pole of the left
kidney. After explorative surgery, histopathologic examination was reported as alveolar rhabdomyosarcoma.
Eight courses of adjuvant chemotherapy were performed, but in the control CT (Computed Tomography)
examination a recurrent tumor with 10 cm dimension was detected. Three months after the second tumor
resection surgery, patient died.
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GIRiS

Retroperitonal tiitmorlerin histolojik tipleri
her yas grubunda gozlense de, rabdomiyosarkom
gencllikle ¢ocuklarda ve adolesan ¢agda goriiliir.
Geng criskinlerde de rastlamir ancak 40 yasgin
iizerinde olduk¢a nadirdir'”. Yaslilarda ise ma-
lign fibroz histiyositom daha sik gézlenir. Etiyo-
lojide radyasyon, travina ve asbestli ortamiar rol
oynamaktadir. Embriyonal, botroid, alveoler ve
pleomorfik histolojik smiflama ile 4 gruba ayrilir
ve en sik embriyonal tip gozlenir. Eriskinlerde
goriilen rabdomiyosarkomlarnn genellikle pleo-
morfik alt tipte oldugn belirtilmektedir'.

Alveoler tip en sik ekstremitclerde bildiril-
mistir. Retroperitona!l ve pelvik bolge rabdomi-
yosarkomlarin sadece %8’inde ve 5. siklikta ta-
nimlandigy yerlesim alanlandir. Retroperiton lo-
kalizasyonu, alveoler alt tip ve eriskin donemde
goriilmesi rabdomiyosarkom i¢in olumsuz prog-
nostik faktorlerdir.

Burada uygun tedavi almis olmasina ragmen
fatal seyreden retroperitonda lokalize, 56 yasinda
bir rabdomiyosarkom olgusu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

56 yasinda erkek hasta 15 giindiir siiren sol
yvan agnsi sikayeti ile bagsvurdu. Herhangi bir
operasyon Oykiisii olmayan hastanmn 2 yillik oral
antidiabetik ajanlarla kontrollii Diabetes Mellitus
Oykiisit vardi. Batin muayenesinde sol alt kadran-
da fikse kitle tespit edildi. A¢lik kan sekeri di-
sinda tiim biyokimyasal tetkikleri olagandi. Ya-
pilan ultrasonografide sol bdbrek alt pol komsu-
lugunda 13x10 cin boyutlarinda kistik yapida kit-
le saptand1. Cift yonlii akciger filmi olagandi. BT
sonras! kitlenin bdbrek alt polden pelvise dogru
uzandigi ve heterojen yapida oldugu tammland:
(Resimi-1). Peroperatif dénemde sol retroperito-
neal alandaki kitleye bagh kolon invazyonu tes-
pit edildi ve kitle cksizyonuyla birlikie kolon re-
zeksiyonu ve Hartmann kolostomi uyguland.
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Resim-1. Retroperitonal bélgede kistik komponentli kitlenin
BT’ de goriniimi

. Patolojik inceleme igin gonderilen ameliyat
materyali, 17x15x8 cm boyutlarinda tiimér yam
sira duvarinda 4.5x4.5 cm boyutlannda tiimor
barindiran 13 ¢cm uzunlugunda barsak pargasina
aitti. Timor genelde solid goriiniimdevdi, ancak
fokal alt1 cm bir alanda daha balik eti kavarunda
bir tiimor dokusu gozlendi. Histolojik inceleme-
de genelde kohezyonu zayf kiigitk yuvarlak hiic-
relerin olusturdugu solid alanlar izlendi (Resim-
2). Bazi alanlarda diizensiz alveoler ¢at dikkati
gekti. Histokimyasal incelemede tiimoriin genel-
de retikulum lifirden fakir oldugu gorildii. Im-
munhistokimyasal incelemede vimeniin ve des-
min ile tiimdr hiicrelerinde pozitif reaksiyon sap-
tandi (Resim-3). Makroskopik olarak balik eti ki~
vaminda olan alanda tiimoriin yer yer storiform
patern de olusturan pleomorfik-bizare hiicreler
ile karakterli malign fibréz histivositom gorimtii-
siinde oldugu dikkati ¢ekti (Resim-4). Bu aian-
larda diiz kas aktini ve CD-68 ile pozitif sonug a-
lindi.

Resim-2. Dar sitoplazmalt kiigiik yuvarlak hiicrelerin olugtur-
dugu solid alanlar. H.E. x200

Resim-3. Timdr hiicrelerinde desmin pozititligi. Antidezmin
%200

Resim-4. Pleomorfik bizare hiicrelerin diizensiz dagilinu ile
karakierli malign fibroz histiyositom ile uyumlu alanlar. H.E.
x100

Hastaya adjuvan kemoterapi planlandi ve 8
kiir Vincristin 2 mg, Adriablastin 70 mg, Endok-
san 1 gr. ve Cisplatin 100 mg uygulandi. Kontrol
BT ve kemik sintigrafilerinde karacigerde diffiiz
yaglanma ve pararenal bolgede kalmlasma ve
fibrotik degisikliklerle birlikte retroperitonal bol-
geden kolona wzanan yaklastk 1¢ cm. capinda
niks kitle saptandi. Olguva ikinci kez tiimoér re-
zeksivonu planlandi. Olgunun niiks materyeli
8x5x4 cm ve 6x5x5 cm’lik eksizyon ortasinda
4.5 ve 5.5 cm’lik timér dokusu gorildii ve histo-
lojik incelemesinde de ilk tiimore benzer morfo-
loji ile karsilagildi. Ikinci operasyondan ii¢ ay
sonra hasta ex oldu.

TARTISMA

Retroperitonal yerlesimli alveolar raddomi-
yosarkomlar anatomik lokalizasyonu nedeniyle
tant kondugunda genellikle biyik boyutlara ula-
str. Ekstremitc lezyonlarinda ortalama timér 5
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cm iken, retroperitonal bolgede ortalama 16.5
cm’ye dek ulagmaktadir. Karinda kitle ve karin
apris1 %60-80, bulanti-kusma ve kilo kaybt %
20-30, vine norolojik bulgular %30 oramnda
gozlenir. Alt ekstremitede 6dem %17-20 oranin-
da tamimlanirken, iiriner semptomlar %3-5 ora-
minda gorillmektedir. Lenfadenopati yine %35 gibi
ditsiik oranda bildirilmektedir.

Radyolojik gorintiileme yontemleri ile lez-
vonun anatomik siirlan, organ komsulugu nede-
niyle ve komsu organlar ile iliskisi ortaya konu-
lur. Bu amagla en sik BT ile ¢ift tarafli bobrek
fonksiyonlari. batin i¢i organ metastazlan ve
lenfadenopati degerlendirilebilir. Ancak BT bul-
gulan liposarkomlar disinda diger retroperitonial
timorlerde belirgin  6zellikler igermez. MRI
(Manyetik Rezonans Goriintilleme) vonteminin
ayirict lamda BT ye kantlannug distiinliigin yok-
tur. Yine ge¢cmis ¢ahismalarda anjiografinin kul-
lanimt s6z konusu ise de, giniimiizde timorin
¢ikarilmasi agisindan ieknik giigliikkler nedenivle
anjiografi tek basma veterli olmamaktadir. Tant-
nin dogrulanmasi amaciyla BT esliginde perkii-
tan ignc biyopsi uygulanabilir.

Ctuz yil oncesine kadar rabdomiyosarkom
genellikle fatal seyreden bir sarkom grubunu
temsil ediyordu. Enzinger ve Shiraki 110 olguluk
alveoler tip rabdomiyosarkom serisinde 5 yil i-
cindeki 6liim oramm %98 olarak vermistir’. An-
cak giniimiizde multidisipliner yaklagim ve geli-
sen kemoterapdtik ajanlanin gelisimi ile 5 yillik
sag kalim oranlar1 olduk¢a vukarilara ¢ekilmistir.
Ortalama 5 yillik yasam tam rezeksiyon sonrasi
%54, tamamen ¢ikanlamayan olgnlarda %17 ola-
rak bildirilmistir®. Lokal niiksler 5 yilda %72 ve
on yilda %90 oramnda bulunmustur. Ancak o-
lumnlu prognosiik fakidriere sahip elgularda 5 vil-
lik sag kalint oranlan %88’¢ kadar ¢ikmaktadr’.
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Patolojik incelemede alti cm’lik bir alanda
malign fibréz histivositom histolojisi ile kargila-
silmistir. Molenaar ve ark. rabdomiyosarkomun
erigkinlerde daha nadir goriilmesini, eriskin ma-
lign fibroz histiyositomu ile gocukluk ¢agr rab-
domivosarkomunun ortak primitif mezenkimal
hiicreden koken aldig ve malign fibréz histivosi-
tomun eriskin rabdomivosarkomunu temsil ede-
bilecegini belirtmistir’. Aslinda olgumuz bu spe-
kiilatif goriisii, her iki tiimérden de boliimler
icermesi nedeniyle destekler niteliktedir ancak
biz malign fibroz histivositom benzeri alanlarin
timoriin dediferansiasyonu ile iligkili oldugunu
diisiiniiyornz.

- Olgu sunumuzun erigkin olmasi. alveoler
histolojik tip, retroperitonal lokalizasyon, 5 cm’-
den biiviik boyutlarda kitle ve lokal rekiirrens gi-
bi olumsuz faktorlere sahip olmasi prognozu
olumsuz ctkiledi. Sonug olarak hasta tamdan 12
ay sonra ex oldu. -
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