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OZET

55 yasinda erkek hasta hemoptizi yakinmas ile hastaneye
kabul edildi. Akciger grafisinde intratorasik tiimér tespit edildi
ve lobektomi uygulandi. Mikroskopik incelemede
rabdomiyosarkom tanisi kondu. Bu galigmada akcigerin nadir
bir primer timori oldugundan dolayr rabdomiyosarkomun
patogenezi tartisildi.

Anahtar  Kelimeler
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GIRIS

Akcigerin primer rabdomiyosarkomu (RS) oldukga nadir bir
timordir™**. 1981 tarihli literatiirde 12'si erigkin, 2'si cocuk
olmak lizere 14 vaka bildirilmistir. 1992 tarihli bir literatiirde de
malforme akcigerlerde tarif edilmis 3 vaka mevcuttur®.
Literatiirde az sayida vakaninin mevcut olmasi nedeniyle bu
timorlerin kemoterapiye cevaplan ve biyolojik davraniglari
yeterince ortaya konulamamistir. Bu makalede akcigerde tespit
ettigimiz bir primer RS olgusunu primer akciger RS'unun nadir
olmasi nedeniyle bu tiimorlerin patogenez, klinik ozellikleri ve
histopatolojisini literatiir esliginde tartistik.

OLGU SUNUMU

95 yasinda erkek hasta 3 ay dnce hemoptizi sikayeti ile
gittigi baska bir merkezde akciger grafisinde sag hiler dolgunluk
ve toraks tomografisinde hiler 1 c¢cm capinda lenfadenopati
gbrinim veren lezyon tespit edilmis. Bu bulgularla hastaya
tiberkiiloz tedavisi baslanmig 3 ay kullanmig ancak medikal
tedaviden fayda gormemis. Hemoptizi sikayetinin gecmemesi
iizerine hastanemize basvuran hastanin akciger grafisinde ve
toomgrafide sag orta zonda 3x4 cm ¢apinda homojen, diizgiin
sinirh solid kitle lezyonu saptandi(Resim 1,2). hastanin balgam
ARB’si negatif olup, abdominal ve beyin tomografisi, kemik
sintigrafisinde ve diger laboratuar tetkiklerinde bir patoloji
saptanmadi. Bu caligmalar tiimdral geligimin metastatik olma
olasihgr acgisindan yapildi ve herhangi bir primer odak tesbit
edilmedi.

Bronkoskopide sag intermedier bronsun hematom ile tikall
oldugu gozlendi. Kanama olasiligi nedeniyle biyopsi alinamadi
ve hasta operasyona hazirlandi. Hastaya sag torakotomi +
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SUMMARY B
~ A 55-year-old male patient was admitted to the hospital
~with the complaint of hemoptysis. A;gh_e_st radiograph
showed an intratorasic tumor and a lobectomy was
performed. On microscopic examination, the diagnosis was
rhabdomyosarcoma. In this study, we discussed the
histopathogenesis of rhabdomyosarcoma bpcause ig' is a
rare primary tumor of the lung. 5
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bilobektomi inferior, mediastinal lenf nodu diseksiyonu yapildi.

Gonderilen materyalin - makroskopik incelenmesinde
14x14x12 ve 12x8x4 cm boyutlarinda birbirine bitisik orta ve alt
lobdan olusan bilobektomi inferior materyalinin kesitinde
yaklasik 6 cm capinda, bilyiik bir kismi nekroza ugramig, birkag
alanda nodiller kirli beyaz renkte alanlar segilebilen tiimoral kitle
gozlendi. Bu alanlardan hazirlanan kesitlerde genis nekroz
alanlari iceren miksoid bir stroma igine yerlesmis atipik mitotik
figirlerden zengin, belirgin pleomorfizm gosteren hiicrelerden
olusan timaral yapi izlendi. (Resim 3,4). Tmori olusturan
hiicreler oval, yuvarlak niikleuslu, belirgin niikleoluslu parlak
eozinofilik sitoplazmali cogu poligonal az sayida spindle sekilli
olup arada raket seklinde hiicreler dikkat ¢ekmistir. Poligonal
sekilli hiicrelerin sitoplazmasinda miyofibrile benzer graniiller
gozlenmistir(Resim 5). Vakaya Mason Trikrom calisildi. Timér

Resim 1 : Kitlenin akciger grafisindeki gorinimu

B R S T R




© Dr. Funda Demirag * Dr. Sedat Demircan  Dr. Akin Kuzucu * Dr. Leyla Memis

Resim 2 : Kitlenin tomografideki gortnimi

stromasinin  kollajenden fakir oldugu gdzlendi. PTAH
boyamasinda  enine  ¢izgilenme  mevcut  dedgildi.
Immiinohistokimyasal olarak EMA ve Desmin caligildi. Her
ikisini negatif oldugu goruldi. Materyalin brong cerrahi sinirinda
ve lenf nodlannda timor mevcut olmayip, visseral plevra
tutulmamustir.

TARTISMA

Primer pulmoner RS ile ilgili diinya literatlirii tarandiginda
cok nadir oldugu goraldr. Gizgili kas lifi igeren bir kag pulmoner
neoplazm rabdomyoma ve rabdomyosarkoma olarak tarif
edilmesine ragmen 1939'a kadar literatirde vaka mevcut
degildir. Bu neoplazmi -ilk kez McDonald ve Heather
tamimlamisgtir®. Bundan sonra 1981 yilina kadar 13 vaka
tanimlanmistir. Bu 14 vakamin 12'si adilt, 2'si gocuktur.
Neoplazm dncelikle yashlar etkileyip erkeklerde gogunluktadir.
Timarlerin gogu birden fazla lobu etkiler. Bronsu ve pulmoner
veni invaze etme egilimi gdsterir. Otopsilerde timaorin kdken
aldigr yeri bulmak imkansiz olur. Bununla beraber Forbes’in
vakas! tiimiiyle endobrosialdir. Diger iki vakada sag ana brong
ve onun dallarina yerlesmistir®®. Vakalardan biri kistik
adenomatoid malformasyon iginde tespit edilmistir™. Timor
genellikle akciger ve torax bosluguna simirhdir. Ekstratorasik
yaylim 3 vakada hulunmU§tur‘5'. Tedavi destek ya da cerrahi
olup yasam siiresi birka¢ haftadan on yila kadar degisir.
Tdmoran cerrahi ¢ikariimasi hastalann yansinda omri uzatir.
1992 yilinda konjenital pulmoner kistler iginde tespit edilmis
yaslari 2 ile 3 arasinda degisen 3 vaka yayimlanmistir®.

RS ilging olarak beyin akciger gibi normalde az veya hig
cizgili kas bulunmayan organlarda da geligebilir®. Heterotopik
rabdomiyoblastik timorlerin patogenezi ile ilgili birkag hipotez
vardir". Birinci teori multipotensiyel primitif mezenkimal
hicrelerin ya da mezenkimal tumdrlerin rabdomiyoblastik
metaplazisi, digeri de fetal hayatin ilk dénemlerinde bu
alanlardaki rabdomiyoblastlarin kaybolmamasidir™,

Lee ve arkadaslarinin primitif mezenkimal hicrelerin

Resim 3 : Pleomorfizm gdsteren timdral hiicreler (400xHE).

Resim 5 : Poligonal sekilli hiicrelerin sitoplazmasindaki myofibrile
benzer graniiller(100xHE).
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metaplastik transformasyonunu destekleyen bulgular*®.

1. Yash kadinlardaki uterusun mikst mezenkimal
timarlerinde rabdomiyomatéz elemanlarin varhigi uterus
stromasindan gelisen pluripotensiyel hiicrelerin diverjan
diferansiyasyonunun rol oynadigini destekler”.

2. Willis ¢izgili kasin immatiir kas dokusu ya da kas liflerine
aberran diferansiyasyon gdsteren mezenkimal dokudan
gelistigine inanir. Willis ve arkadaglan deneysel olarak rat
embriyolarina adiilt rat beyni yerlestirdiler. Embriyonik gizgili
kas hicrelerinde diger embriyonik hiicrelerde goriilmeyen bir
invazyon gdzlediler®.

Metaplazi hipotezi santral ve periferal sinir sistemleri gibi
¢izgili kasin olmadidi organlar ya da anatomik bolgelerde gelisen
malign neoplazmlar icinde rabdomiyoblastik komponentlerin
varligini agiklamaktadir™.

Lee ve arkadaslarinin heterotopik iskelet kasi varligina iliskin
teoriyi infant otopsilerinde akcigerde cizgili kas Grneklerinin
bulunmasini desteklemektedir. Aterman ve Patel ekstralober
sekestrasyonda iskelet kasi bulundugunu gostermistir. Ek
olarak diffiiz ¢izgili kas heteroplazisi Tip 3 kistik adenomatoid
malformasyonlu fetiislerde tammlanmistir. Balonde neoplazi ve
anormal morfogenez arasinda onkogenezis ve teratogenezis
arasindaki iliskiyi tamimlamigtir. Belli malformasyonlarin
onkogenezis icin embriyonik mezenkimal hiicrelerin neoplastik
hiicrelere doniisebilme potansiyeli tagimaktadir'®. Literatiirde
konjenital kistler ve kistik adenomatoid malformasyonlarda
geligen RS’lar bunun igin iyi bir ornektir®*.

Biz de oOzellikle adiiltlerdeki RS’lerin brons duvarinda ve

pulmoner interstisyel dokudaki primitif mezenkimal hiicrelerin
diferansiyasyonundan gelistigine inamiyoruz. Cizgili kas
heteroplazisinin  malformasyonlardan 'geligen RS'lerin
patogenezini daha iyi acikladigini diisiintiyoruz.

immiinohistokimya ve elektron mikroskopik calisma
olmadan RS tanisi koymak gigtiir. Isik mikroskobunda RS
tanisi koyduran mistopatolojik kriterler sunlardir.

1. Rabdomiyoblastlarnn varhg

2. Spindl hiicrelerde daha yogun, yuvarlak hiicrelerde daha
az siklikla gosterilen enine ¢izgilenmenin varlg

3. Rabdomiyoblastlarin periferine yerlegmis miyofibriller

4. Immiinohistokimyasal olarak miyoglobin, desmin ve kas
spesifik aktinin boyanmasi rabdomiyoblastik diferansiyasyon
icin 6nemlidir. Vakamizda raket seklinde rabdomiyoblast
griinimli hiicreler tani koymamizda yardimer olmustur. Enine
cizgilenme pekgok RS vakasinda gosterilememektedir”. Bizim
vakamizda da PTAH boyanmis pek ¢ok kesit taramamiza ragmen
gosteremedik. Desmin negatifliginin ise tiimériin genis nekroz
odaklar icermesine bagladik.

RS'un histolojik olarak embryonel, alveoler ve pleomorfik
subtipleri vardir™®, Bizim vakamiz pleomorfik tip ile uyumludur.

RS Intergroup RS Study’e gdre evrelendirilir:

Evre 1 : Lokal eksize hastalik

Evre 2 : Mikroskopik rezidii hastalik

Evre 3 : Makroskopik rezidii hastalik

Evre 4 : Uzak metastaz (8)

Vakamiz Evre 1 ile uyumlu otup-kemoterapi almamistir.
Halen takiplerinde niiks ve metastaza rastlanmamistir.

KAYNAKLAR

1. Ueda K., Gruppo R., Unger F., Martin L., Bove K.
Rabdomyosarcoma of lung arising in congenital cystic
adenomatoid malformation. Cancer 1977; 40: 383-388.

2. Allan BT., Day DL., Dehner LP., Primary pulmonary
rhabdomysarcoma of the lung in childen, Cancer 1987; 59:
1005-1011.

3. Saldana MJ., Pathology of Pulmonary Disease.
Philadelphia JB Lipincott Company, 1994; 648.

4. Murphy JJ., Blair GK., Fraser GC., Ashmore PG., Le Blanc
JG., Sett SS. Rabdomyosarcoma arising within congenital
pulmonary cysts: Report of three cases. J of Ped Surg,
1992; 27: 1364,1367.

5. Lee SH., Renganchary SS., Paramesh J. Primary

Ankara Patoloji Balteni ® Cilt 14 (1), 57-59, 1997

L g e A T L e e e e

Rabdomyosarcoma: A case report and review of the
literature. Human Pathology 1981; 12: 92-95.

6. Conquest HF., Thorton JL., Massie JW. Primary
Pulmonary Rhabdomyosarcoma. Report of three cases
and literature review. Annals of Surgery. 1965; 161: 688-
692.

7. Enzinger FM., Sharon WW. Soft Tissue Tumors, Third
Edition, Mosby, St Louis 1995; 539-577.

8. Mcdermott VGM., Mackenzie S., Hendry GM. A case
report: Primary intrathorasic rhabdomyosarcoma: a rare
childhood malignancy. The British Journal of Radiology
1993; 66: 937-941.

S



