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Orbital Malign Rabdoid Tiimor

Malignant Rhabdoid Tumor of the Orbit
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Malign rabdoid tiimor, ¢ocukluk déneminin nadir rastlanan malign
bir tiimoriidiir. En sik yerlesim yeri santral sinir sistemi ve bobrektir.
Ancak nadir olarak orbitadan da kaynaklanabilir. Cocukluk ¢aginin
diger yumusak doku sarkomlar: ile ayirici tanisi yapilmalidir. Bu
yazida, perinatal dénemde orbital malign rabdoid tiimér tanisi ile
cerrahi ve kemoterapi uygulanan 8 haftalik bir kiz olgu sunulmustur.
Sekiz haftalik olgu, dogumdan itibaren fark edilen sag goz kapaginda
siglik sikayeti ile hastanemize getirildi. Sag proptozisi diginda fizik
muayene ve laboratuvar degerlendirmesi normaldi. Kitle cerrahi
olarak ¢ikartildi. Ornek, histopatolojik ve immiinohistokimyasal
inceleme sonucu malign rabdoid timér olarak degerlendirildi
ve kemoterapi verildi. Olgu klinik olarak remisyonda iken, febril
notropeni atagy ile kaybedildi. Malign rabdoid tiimér, nadir de olsa
gozden kaynaklanabilir. Goz kitlelerinin ayiric1 tanisinda diistiniilmeli
ve kotii gidisli bir timor oldugundan cerrahi, kemoterapi ve lokal
radyoterapi gibi tedavi segenekleri kombine olarak kullanilmalidur.
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ABSTRACT

Malignant rhabdoid tumor is a rare and malignant tumor of childhood.
Generally it originates from the kidney and central nervous system,
but occasionally it may arise from the orbit. Differential diagnosis
from other childhood soft tissue sarcomas should be done. We report
here an 8-week-old female infant with malignant rhabdoid tumor
of the orbit who was treated with chemotherapy and surgery. The
8 week-old girl was referred to our hospital with a history of right
proptosis first noted at birth. Physical and laboratory evaluation of the
patient was normal except for right proptosis. The mass was removed
surgically. Histopathologic examination and immunohistochemical
findings of the specimen were evaluated as malignant rhabdoid
tumor. Chemotherapy was administered. While in clinical remission,
she succumbed during a febrile episode. Malignant rhabdoid tumor
can rarely originate from the orbit. Malignant rhabdoid tumor should
be kept in mind in the differential diagnosis of orbital masses, and
surgery, chemotherapy and local radiotherapy should be used as
combined therapy due to the poor prognosis.
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GIRIS
Malign rabdoid tiimér (MRT), ¢ocukluk caginin nadir
gozlenen ve kotii gidisli bir timoridir (1). ik olarak
1978de Beckwith ve Palmer tarafindan Wilms timoriniin
alt tipi olarak tanimlanmig, ancak daha sonra farkli bir
timor olarak siiflandirilmustir (2). Cogunlukla bobrek
ve santral sinir sisteminde goriilse de nadiren yumusak
dokular, karaciger, kalp, akciger, meme ve adrenal gland
gibi organlardan da kaynaklanabilir (3-6). Orbita yerlesimli
MRT ise son derece nadir olup, literatiirde simdiye kadar
dokuz olgu bildirilmistir (7-15). Bunlarin yalnizca gt
yenidogan doneminde tani almistir (8-10). Mikroskopik
olarak bagta yumugsak doku sarkomlar: olmak iizere
diger sarkomlar, karsinomlar ve melanom gibi tiimorlerle
karisabildigi igin ayirici tan1 zor olabilir. Standart bir tedavi

yaklagimi olmayip, cerrahi, kemoterapi ve radyoterapiye
ragmen prognoz kotiidiir.

Burada yenidogan doneminden beri proptozisi olup sekiz
haftalikken orbital MRT tanisi alan olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

8 haftalik kiz hasta, dogumdan itibaren fark edilen ve giderek
artan sag goz kapaginda sislik sikayeti ile hastanemize
getirildi. Goz kliniginde yapilan muayenesinde, sag goziin
tist dis kisminda 4x5 cm boyutlarinda sert, diizgiin sinirh
kitle ve proptozis saptandi. Diger fizik muayene bulgular1
ve laboratuvar tetkikleri normaldi. Manyetik rezonans
incelemesinde, sag orbitanin {ist dis bolgesinde, lakrimal
bezi yana ve arkaya, glob ve ekstraokiiler kaslar1 agag1 ve
one dogru iten, 28x22x18 mm ¢apinda, diizgiin sinurh kitle
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saptand1 (Sekil 1). Kafa i¢i uzanimi ve kemik tutulumu
yoktu. Kitle tam olarak cikartildi. Makroskopik olarak
elastik kivamli, beyaz renkli, kesit yiizeyinde kanamalar ve
nekroz alanlar1 olan timérin mikroskopik incelemesinde
eksantrik vezikiiler niikleoluslu genis poligonal hiicreler
gorildi (rabdoid hiicre) (Sekil 2A). Bu hiicrelerin PAS
(+) hyalin inkliizyonlar1 iceren stoplazmalar1 ve belirgin
niikleoluslar1 vardi (Sekil 2B). Immunohistokimyasal
incelemede vimentin, epitelyal membran antijen (EMA),
sitokeratin pozitif bulundu (Sekil 2C). Tiimor hiicrelerinin
bir béliimiinde S-100 proteini ile sitoplazmik ve niikleer
boyanma, reaktif histiyositlerde ise CD-68 pozitifligi vardi.
CD43, CD45R0O, CD20, LCA, desmin, HHF35 (muscle
specific actin; MSA), miyogenin, CDla, HMB45, MPO
negatif idi. Tim bu morfolojik ve immiinohistokimyasal
bulgular esliginde olgu MRT olarak degerlendirildi. Kitle
cikartildiktan iki hafta sonraki muayenede lokal niiks
saptandi. Evreleme i¢in yapilan toraks ve batin tomografileri,
kemik sintigrafisi, kemik iligi ve beyin omurilik sivisi
incelemeleri normaldi. Vinkristin (1.5 mg/m?* IV/hafta,
aktinomisin D (1,5 mg/m?/giin) ve siklofosfamid (2.2 gr/
m?*/giin) iceren yogun kemoterapi rejimi baslanan hastanin
3 kiir sonrasi kitlesi klinik olarak geriledi. Ancak hasta evde
febril nétropeni atag sirasinda kaybedildigi i¢in radyolojik
degerlendirme yapilamadi.

TARTISMA

Cocukluk ¢agimin nadir timorlerinden olan MRT,
genellikle siit ¢cocuklugu ve erken g¢ocukluk déneminde
gorilir. Literatiirde tgii yenidogan doéneminde olmak
tizere sadece yedi ¢ocuk olgu bildirilmistir (7-13).
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Sekil 1: Olgunun manyetik rezonans goriintilemesinde goziin
sag tist dig bolgesinde yerlesen kitle gortintiisii.
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Malign rabdoid timoriin orbital yerlesimi ¢ok nadir
goriilmekle birlikte, orbital kitlelerin ayirici tanisinda
diistintilmelidir. Patolojik olarak MRT tanist i¢in 1) Genis

Banat i -2
Sekil 2: A) Eksantrik niikleuslu genis poligonal tiimoéral hiicreler
(H&E, x40), B) PAS (+) tiimoéral hiicreler (x40), C) Sitoplazmik
keratin pozitifligi, (x20).
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eozinofilik sitoplazma, eksantrik vezikiler niikleus ve
biiyiik niikleolus igeren hiicrelerin varligi; 2) Immiin
boyamada vimentin ve/veya sitokeratin veya diger
epitelyal belirteclerin pozitif olmasy; 3) Rabdoid hiicrelerin
saptanabildigi rabdomyosarkom, graniilositik sarkom,
Ewing sarkomu/primitif néroektodermal timér gibi
diger sarkomlar ile néroblastom, lenfoma, malign fibroz
histiositom, karsinomlar ve malign melanomun diglanmasi
gereklidir (16,17).

Rabdoid hiicreleri tanimlamak igin yapilan immiinohis-
tokimyasal degerlendirmede kullanilan antikor paneli
pansitokeratin, CK7, CK20, EMA, S-100 protein, desmin,
vimentin, NSE, MSA, SMA, HMB-45 ve GFAPden olus-
maktadir (18). Immiinohistokimyasal olarak vimentin
genellikle pozitif iken, EMA ve sitokeratin ile boyanma
degiskenlik gosterebilir. Smith ve ark. 18 MRT olgusunda
vimentin ve sitokeratin pozitifligini siras1 ile %94 ve %59
olarak bildirmislerdir (16). Cocukluk ¢ag1 sarkomlarinin
en sik karsilagilan tipi olan rabdomyosarkomda da rabdoid
hiicreler gozlenebilir. Ayirici tanida en 6nemli bulgular,
MRTde desmin ve miyogenin negatifligi ile elektron
mikroskopisinde rabdomyomat6z farklilagsmanin gosterile-
memesidir. Olgumuzda klinik olarak 6n planda rabdomyo-
sarkom diisiiniilmesine ragmen, desmin ve MSA negatifligi
nedeni ile rabdomyosarkomdan uzaklasild.

Desmoplastik kiigiik yuvarlak hiicreli tiimér gibi rabdoid
ozellikte hiicre icerebilen tiim timorler, ozellikle kiigiik
biopsi materyallerinde ayiric1 tani i¢ine alinmalidir. Ancak
bizim olgumuzda oldugu gibi timor, genis eozinofilik
sitoplazmali tipik rabdoid o6zellikli hiicrelerin diffiiz
treyisinden yapili olup, diger tiimorlerdeki gibi rabdoid
hiicre yapis1 fokal degildir. Morfolojik 6zelliklere ek olarak
immin profil de bu yas grubunda, konjenital tiimorler
icinde ve bu lokalizasyonda ayirici tani igine alinan tiim
¢ocukluk ¢ag1 tiimorlerini (rabdomyosarkom, Ewing/
PNET ailesi sarkom, noroblastom) dislamigtir. Morfolojik
ortiisme gosterebilecek diger tiimorler (melanom, epiteloid
sarkom, ekstraskeletal miksoid kondrosarkom, karsinom,
myoepiteliom, sinovyal sarkom, malign periferik sinir
kilift tiimord) zaten yas nedeni ile olagan olmadigindan
olgumuzda ayirici tanida ilk siralarda degildir. Olgumuzda
ayrica kompozit ekstrarenal rabdoid tiimoére ait 6zellik
mevcut olmayip, timor biitiinii ile rabdoid poligonal
hiicrelerin tabakalarindan yapilidir.

Histopatolojik ve immiinohistokimyasal incelemeler, rab-
doid timorleri, nadir de olsa sarkomlar ya da karsinom-
lardan ayirmada yetersiz kalabilir. Boyle durumlarda mole-
kiiler genetik analiz ¢alismalar taniya katki saglamaktadir.
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Monozomi 22 ya da 22q11 kromozom bandinda silinme
ile hSNF/INI1 geninde degisiklikler, baz1 rabdoid tiimérli
hastalarda saptanmustir (19).

Malign rabdoid tiimér ¢ok hizli bityiiyen tiimorler olup,
multimodal tedavilere ragmen genellikle 6liimcil seyre-
der. Hasta sayis1 fazla olmadig: igin, 6zellikle bobrek dis
MRT igin standart bir tedavi yaklasimi yoktur. Literatiirde
yer alan olgularda kemoterapi ve radyoterapi yaniti kétii
olmusg, ¢ogu hasta erken donemde kaybedilmistir. Yasa-
yan hastalar, kemoterapi ve radyoterapi ile birlikte yeterli
cerrahi yapilabilen olgulardir (9,13,14). Cerrahi tedavide
negatif sinir saglanabilmesi hedeflenir ancak eniikleasyon
ve egzanterasyon ilk planda tercih edilecek bir yontem
degildir. Literatiirdeki olgularin dérdiinde tiimoriin kont-
rol edilemeyen biilyiimesi, birinde ise hastanin daha 6nce
retinoblastom tanisi ile eniikleasyon ge¢irmis olmasi nede-
niyle egzanterasyon yapilmustir (8,10-12,14). Hastamizda
ilk yapilan ameliyat ile negatif cerrahi sinir saglanamamus,
ameliyat sonrasi iki haftalik donemde lokal niiks saptanarak
kemoterapi baslanmistir. Kemoterapi semalar1 degismekle
birlikte genellikle yumusak doku sarkomlarinda kullanilan
ilaglar kullanilmistir. Hastamizda da rabdomiyosarkom
i¢in kullandigimiz protokol kullanilmus, ii¢ kiir sonras: kit-
lede kiigiillme olsa da hasta febril nétropeni ile kaybedildigi
i¢in radyolojik degerlendirme yapilamamuistir. Bu nedenle
kullandigimiz protokoliin etkisi konusunda yorum yapma-
miz mimkiin olamamuistir.

Sonug olarak yenidogan doneminde saptanan ve hizla
biiyiliyen goz kitlelerinin ayirici tanisinda MRT yer almal,
vakit kaybetmeden cerrahi, kemoterapi ve lokal radyoterapi
gibi tedavi secenekleri kombine olarak kullanilmalidur.
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