Paratestikuler Rabdomyosarkom
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Rabdomyosarkom; gocuk malign, solid tdmorlerinin % 5-
10'nu olugturan, farkhlasmamig, unsegmenie mesodermden
koken alan bir tomirddr. 15 yas alh gocuklarin ve geng
erigkinlerin en sik saptanan yumusak doku sarkomudur. Baglca;
bag-boyun, extemite, genitodiriner sistem yerlesimlerinde
bulunur.  Laboratuarimizda  paratestikiller  yerlesimli
rabdomyosarkom tamsi alan, 6, 11, 16 yaslanndaki 3 erkek
olgumuzu sunmaktayiz. Olgulanmizin  tiimine inguinal
orgiektomi, postoperatif VAC kombinasyonu ™ uygulandi.
Paratestikiler yerlesimli rabdomyosarkom olgulanmizin, klinik,
gross, histomorfolojik bulgulan ilgili literatir ile tartigilarak
sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler :

yerlegim

rabdomyosarkom, paratestikiiler

GiRis

(RMS) Rabdomyosarkom, gizgili kas yoninde farkhlagma
eilimi gosteren undiferansiye, unsegmente mesodermden
kiken alan bir sarkomdur. RMS baglica ekstremite, bas-boyun
ve genito Griner kanalda yerlesim gdsterir.'*** Cocukluk cafi
solid malign tiimérlerinin %5-10'unu olusturur.® Histolojik
olarak; embryonal, alveolar, pleomorfik alt tipleri bulunmaktadir.
Gocuk ve geng erigkinlerde en sik embryonal tip gdriilmekte
olup, pleomorfik alt-tip hemen .daima erigkinlerde
izlenmektedir.’

Paratestikiller yerlesim AFIP serilerinde (Armed Forces
Institute of Pathology) en sik rastlanan birincil yerlesim alamini
olusturmaktadir.” Paratestikiler RMS; gocuklarda ve geng
erigkinlerde skrotal yapilan tutan germ-hiicresi kokenli olmayan
(nongerm) tiimérlerin bilyiik gogunlugunu olusturmaktadir ®

Klinik olarak; testiste aginsiz sislik ki cogunlukla gbz ardi
edilmektedir, en sik rastlanan bulgudur.**™® Klinik olarak bu
timarler; sert, transiliminasyon gostermeyen, solid testisten
ayrilamayan kitle seklinde gdrilirler. Tam’da US, CT
retropitoneum  kitlenin kistik olup olmadidi, yayihim olup
olmadig hakkinda bilgi vermesi agisindan degerlidir.” Klinik
ayinci tam da; testikiler torsiyon, epididimit, hidrosel,
spermatosel, adenomatoid timér ekarte edilmelidir.’

RMS'lar yilksek bolgesel lenf bezi (list inguinal) metastazi
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[  SUMMARY : S
i Rhabdomyosarcoma accounts for 5-10 % of all
malignant solid tumors in children. It arises from
undifferentiated, unsegmented mesoderm. And itis the most
common soft tissue sarcoma of the adolescents; and of
children below 15 years old. Rhabdomyosarcomas originate
generally in the pelvis, neck and genito urinary tract. We are
presenting three paratesticular rhabdomyosarcoma cases.
Cases are 6, 11, 16 years old. All cases had inguinal
orchiectomy and postoperatively received VAC combination
therapy. Clinical, grass, histomorphologic findings of three
paratesticular rhadomyosarcoma cases discussed on the
relevant literature and presented. : i
~ Key words : Rhabdomyosarcoma, paratesticular
localization

yapma egiliminde olan timdrlerdir. %26-71 olgu sadece bu
sekilde kendini gdsterir.” Kannda ; yumusak kivamda ele gelen
kitle saptaniyorsa retroperitoneal lenf bezi metastazi akla
getirilmelidir.’

Retroperitoneal lenf bezi metastazi %40 olguda
saptanmaktadir.”” %20 -25 olguda ise uzak parankimal
metastazlar soz konusudur; kortikal kemik ve akciferler
metastazin en sik gérdldigi yerlesimlerdir.’ En iyi prognoz;
orbita ve genito-Giriner sistem yerlesimli RMS’larda
izlenmektedir.**" Prognozun vyerlesimle olan bafintisi
bilinmemektedir.*"" Prognozu etkileyen faktor; timor capi,
histolojik alt-tipi, yerel timdr invazyonunun olup-olmamas,
timér dokusunun damarsal yapilar ile iligkisidir.*"™*

OLGU SUNUMU

Olgu 1 : 1978 dojumlu erkek.

ilk olarak 1989 senesinde sad kasijinda giderek biyiyen
kitle yakinmasi ile hekime bagvuran olgu; inguinal kitle an tanisi
ile opere edildi. Operasyon tarihinde testiste herhangi bir kitle
varlify saptanmadi. Gonderilen materyalin  makroskopik
incelemisi: 4.5x3x1.5 cm. boyutlarda kesit yiizii solid kirli beyaz
materyal. Materyalin histopatolojik incelenmesinde; timoral dar
sitoplazmali kiigiik igsi hilcreler ile genig eosinofilik sitoplazmal
santral yerlesimli birden gok niveli belirgin nukleclus igeren
hiicrelerin ddematdz stroma igerisinde yer aldiklan gdzlendi.
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Ganglionoroma olarak tani kondu. Olgunun; akciger, uzun kemik
grafileri normal, IVP normal, batin US normal, kranium-toraks-
batin CT'leri normal olarak raporfandinldi. Evre | gangliongrom
olarak deferlendirilen olgu post-op herhangi bir tedavi gerekli
gdrilmeyerek 3 aylik siireler ile takipe alindi. 3 sene boyunca
periodik olarak kontrole gelen olguda highir patoloji saptanmadi.
16.11.1992 tarihinde, saj testikiiler kitle yakinmasi ile bagvuran
olguya sa inguinal orgiektomi uygulandi. Gonderilen
materyalin makroskopik incelemesi; 10x6x5 cm. , 8x1 cm.
spermatik kordon iceren orsiektomi materyali. Kesitlerinde;
testis 4x2.5x2.5 cm. olafan gdrinimde. Testis kilflarimi
dolduran, testisi bir kenara iten paratestikiiler yerlegimli 9x5.5x5
cm. timoral lezyon dikkat gekti. Timoral lezyon kesitlerinde;
kirli beyaz solid nodiler desen gosteren sahalann yer yer
kanamal ve miksoid dzellikte olduju g6zlendi.

Histopatolojik incelemede; olajan testis dokusunun
gevresinde paratestikiler alanda; hiperkromatik niiveli dar
sitoplazmall  tdmdér hiicreleri yamsira genis eosinofilik
sitoplazmali, uzamig sitoplazmik uzantilara sahip igsi hiicrelerin
miksoid stroma igerisinde yer aldidi gdzlendi. Materyalin cerrahi
sinirlan salim idi. Testise invazyon saptanmadi. Paratestikiler
RMS (embryonal tip) tamst kondu. Olgunun ilk biopsisi tekrar
degerlendirildiginde; Lenf bezinde RMS metastazi olarak
yorumlandi. Bu biopsinin mikroskopisindeki nGronal farkhlagma
gbsteren hilcresel yapilar ganglion hiicresi olarak okunmus idi.
Olgunun timdr markerlari normal simirlarda olup, olgu;
hastaliksiz saddir. Takip siresince, herhangi bir patoloji
saptanmamistir (Resim 1-2)
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Resim 1 : Ganglion hicresini taklid eden timar hicreleri
HEx275

Olgu 2 : 6 yasinda erkek 1994 senesinde testikiler kitle
yakinmasi ile basvuran olguya inguinal orgiektomi uyguland.

Gonderilen materyalin makroskopik incelemesi; 6x4x3 cm
orgiektomi materyali. Kesitlerinde olagian gdriniimde 1.5x1x1
cm. testisi bir kenara iten 2x1x1 cm. paratestikiiler yerlegimli
timdr dokusu gozlendi. Timadr dokusunun kesitlerinde; miksoid
gdrindmli hafif lobiilasyonlar olugturan kirli beyaz-san sahaiar
dikkat cekti. Materyalin histopatolojik incelemesinde; kiigik, dar
sitoplazmali, hiperkromatik niveli igsi hicrelerin damar
duvarlanm gevreledidi, yogun interselliler mukoid materyal

icerdigi gézlendi. Interselliler mukoid materyal; PAS ile pozitif
boyandi. Paratestikiler RMS (embryonal tip) tamsi kondu.
Materyalin cerrahi simirlan salim olup, testise timar invazyonu
saptanmadi. Evre | RMS olarak deferlendirilen olguya VAC
kombinasyon kemoterapisi baglandi. Olgunun; post-op.
kranium-toraks- batin CT'leri normal, batin US normal, IVP'si
normal olarak degerlendirildi. Olgu; takibi siiresince herhangi bir
patoloji géistermedi, olgu: hastaliksiz safdir. (Resim 3)
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Resim 3 : Timor hiicrelernin damar etrafinda dizilenmeleri
HEx275

Olgu 3 : 16 yaginda erkek. Sol testiste sislik yakinmasi ile
hekime bagvuran olgunun dykiisiinden; 3 aydan beri sisgligin
devam ettigi, agnmn olmadi§i odrenildi. Siglifin olmasindan
evvel travma (futbol topu garpmasi) dykisi dikkat gekti. Sistem
incelemeleri; olagan, fizik incelemede; sol taraf vazin etrafinda
kiigilk nodiller, sol epididim bagindan baslayan yaklagik 5 cm
capta kitle saptandi. Skrotal US’de; intravaginal,
extraepididimal, testislerin diginda atipik ver kaplayan kitle
olarak tam aldi. Akcijer grafisi normal, IVP: normal, batin US:
olagan, idrar olajan olarak bulundu.

Testikiller incelemede; epididim dzerinde sert nodiler kitle
saptandi, vaz'lar olajan olarak deferlendirildi. Cerrahi
eksplorasyonda; epididimden ayn 5 cm ¢apta, tunika vaginalisin
viseral yaprafina infilire sarn - beyaz kitleler saptandi, vaz'in
hemen komsulufunda 1 - 2 adet 0.5 cm gapinda nodiler kitle
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mevecuttu. Yiksek inguinal orgiektomi uygulanan olgunun
ameliyat materyalinin makroskopik incelenmesi; 10x6x2 cm
boyutlarda orgiektomi materyali. Kesitlerinde; testis 4x3x2 cm
olagan, epididim olagan olarak izlenmekte, testis kiliflannda
6x3.5x2 cm nodiler, kordon boyunca ilerleyen, kesit yizi
sarkomatd, et gdrindminde timdr dokusu izlenmektedir.
Materyalin histopatolojik incelemesinde; olafan testis
dokusunun hemen yaninda baglayan; timoral, dar sitoplazmal
kiiglik hiicreler ile, genig sitoplazmali hiperkromatik niveli
hiicrelerin miksoid stroma igerisinde yer aldifi gdzlendi.
Paratestikiiler RMS (embryonal tip) tamisi kondu.

Materyalin cerrahi sinirlan salim olup, testise tdmor
invazyonu saptanmadi. Olgunun; post-op. kranium - toraks -
batin CT'leri normal, batin US normal, kemik iligi normal olarak
defierlendirildi. Evre | RMS olarak degerlendirilen olguya VAC
kombinasyon kemoterapisi baglandi. Olgu; takibi siiresince
herhangi bir patoloji gdstermedi, olgu hastaliksiz sagdir (Resim
4)

Resim 4 : Embryonal RMS HEx110

Her 3 olgunun mikroskopisinde ¢izgilenmeyi gdstermek
amaclyla PTAH, Masson's trikrom Ozel boyalan kullamidi.
Sadece birinci olguda gizgilenme; PTAH ile gésterilebildi. Olgu
2'de inferselliler mukoid madde PAS ile pozitif boyand..

TARTISMA

RMS; cocukluk cafinin en sik gdrillen sarkomudur.
Gocuklarda ve geng erigkinlerde en sik paratestikiiler yerlegimde
gorilmektedir.*"™"™"*"* Ortalama gériilme yagi 15 yagtir, en sik 5-
21 yaglar arasinda gérilmektedir.*** Olgulanmizin yaglan
6,11,16 olup, ortalama 14.3 yastir.

Testis igi RMS gok ender olup gunimize dek yayinlanmig
sadece 10 olgu bulunmaktadir.”

Gocukluk cadinda; paratestikiiler RMS lezyonlan agnsiz,
yavag biiylyen kitle geklinde Klinik verirken, eriskin RMS
olgulan; skrotal kitle, lomber agn, hiperkalsemi, kilo kaybi,
trombositopeni gibi bulgular ile kendini gosterir. Ve tam
kondugunda; sik akcijer metastazi, kemik ilifi tutulumu
Saptanlr_li.ﬂ.ﬂ.ﬁ

Olgulanmizda; birinci olgumuz inguinal kitle, diger iki
olgumuz testiste agnsiz, giderek biylyen kitle yakinmalar ile
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hekime bagvurmug idi. Olgululanmizin Ggiinde de fiziksel
inceleme de; testiste kitle diginda patoloji saptanmad.

Gocukluk cagi paratestikiler RMS'lan makroskopik olarak;
sinirflan diizensiz, kirli beyaz, miksoid gdriinimid kitle olarak
gozlenir. Ortalama caplan 0.5-20 cm arasindadir. Bazi olgularda
tiimér spermatik kordon yapilanindan baglar, testise invazyon
gok nadirdir. Olgulanmizin Ggiinde de; makroskopik olarak
timér miksoid gériindme sahip idi, timoral dokunun ¢aplan 2,
9, 6 cm, ortalama; 5.6 cm capa sahip idi. Paratestikiler
RMS’lann gofu; mikroskopik olarak embryonal tiptedir. Bunu
alveolar tip izler. Olgulanmizin dgi de embryonal tip RMS'dur.

Tamdr hicreleri; kogik yuvarlak-igsi  sekilli - olup,
hiperkromatik ndvelidirler. Dedisen koyulukta sitoplazmaya
sahiptirler. Bazi hicrelerin sitoplazmalan kuyruk seklinde
uzantilar yapar, bu hiicrelere “strap cell” denir. Hicrelerin
ozellikle damar yapilanimin gevrelerinde yifilmalar yapmas
karakteristiktir. Enine gizgilenmeler (cross-striation) rutin H/E
kesitlerde giglikle gordlar."*"™"™"* Olgulanmizin  H/E
kesitlerinde  cizgilenmeyi  goremedik.  Farkhilagsmamig
mezenkimal elemanlan, ndronal ve/veya melanositik farkhligma
gosteren yapilar bulunabilir ki en fazla embryonal tipte gozlenir.
Embryonal tip RMS'larin bu denli degigken morfoloji igermeleri
tanisal giigliik arz eder.” Birinci olgumuzda da biz bu zorlugu
yasadik.

Ayinci tanida; kiigik yuvarlak mavi hiicreli timorler,
leiomoyosarkom, liposarkom, fibrosarkom, norojenik sarkom'a
dikkat edilmelidir. Ayinci tamda; PTAH, diastazli/diastazsiz PAS,
Masson'’s trikrom gibi konvansiyonel histokimya yardimeidir.

Olgulanmizda enine gizgilenmeyi gostermek igin PTAH ve
Masson's trikrom boyalan kullanildi. Birinci olgumuzda; PTAH
ile gizgilenme gdsterilebilirken diger iki olgumuzda gizgilenme
gdsterilemedi. Imminhistokimya olarak; desmin, myoglobulin,
myozin kreatin fosforilaz, kas-0zgin aktin kullaniimaktadir.
Monoklonal antikorlann da ayinici tamda yardimi biyiiktir.***
Olgulanmizin higbirinde imminhistokimya caligiimadi.

Klinik ayinci tamida ise; spermatosel, hidrosel, adeno matoid
tiimér arasinda ayinic tami yapiimaladir.

Prognozun yerlesimle olan iligkisi net olarak
agiklanamamakla birlikte, en iyi prognoz paratestikiller RMS'da
izlenmektedir.*"4" 1"

Prognostik parametreler olarak;

= timor boyutu )

= primer kgmoterapiye timdrin yaniti

« primer yerlesim yeri gibi parametreler belirtiimekte ve en
degerlisinin de timér boyutu oldugu bildiriimektedir.” MSKCC
(Memorial-Sloan Kettering Cancer Center) sarkom evreleme
sisteminin yamsira timdr gapimin 5 cm, den kiigiik olmas,
rezeksiyonun tam olarak yapiimasi, timor histolojik gradedinin
diigiik olmasi gibi parametrelerin saj kalim sdresini
degerlendirmede en dederli oldufunu savunan yazarlar da
vardir.” Evreleme igin IRS (Intergroup Rhabdomyosarcoma
Study) tarafindan olugturulan evreleme sistemi yaygin olarak
kullanimaktadir:

« evre 1 : lokalize timaor/tam rezeksiyon/lenf bezleri negatif

= evre 2 © komsu yaplarda veya bdlgesel lenf bezlerinde
timir/rezeksiyondan sonra mikroskopik rezidi timor
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= gvre 3 : rezeksiyondan sonra makroskopik rezidil timér
kalmasi

« evde 4 : uzak metastaz "*"*"*

Tedavide; cerrahi/kemoterapi/radyoterapi uygulanmaktadir,
Cerrahi primer ve vazgecilmez olamdir.™* Cerrahi sirasinda rutin
lenfadenektomi geregi halen tartigmalidir,”™""™*** RMS’lar % 43
oraninda lenf bezi metastazi gdsterdiklerinden gerekli oldugunu
savunanlar gofunluktadir,*""**

Lenf bezi metastazlan CT ile dederlendirilmektedir. CT lenf
bezi metastazianini degerlendirmede % 99 spesifite, % 57
sensitivite gOstermekte, pelvik organ komsSuluklarim
degerlendirmede de bilyiik yarar saglamaktadir,** Birinci
olgumuz diginda; diger iki olgumuzda lenf nod metastazi CT ile
tarandi, negatif olarak saptandi.

Olgulanmizdan birincisi evre 2, digerleri evre 1 olarak

degerlendirildi. Her 3 olgumuza inguinal orsiektomi uyguland,
kemoterapide VAC kombinasyon (vinkristin, siklofosfamid,
daktinomisin) terapisi verildi.

Safjaltimin geg yan etkileri; barsak tikanmasi, kronik diare,
normal ejakiilasyonun ortadan kalkmasi, kemik-yumusak doku
hipoplazisi, serum FSH seviyelerinin  yilksek kalmas,
azospermi, hidrosel, lenfodemdir.”

Sonug olarak; sagaltim protokolil genis yan etki yelpazesi
igermekte, prognozu kesin olarak belirleyecek bir evreleme
sistemi bulunmamaktadir. Gerek tam alan gerekse de takip
altindaki olgulann sad kalm sorelerini iyilestirici ve uzatic
galigma ve planlara gereksinim biyGktir.
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