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Yumusak Damak Yerlesimli, Adult Tipte Bir

Rabdomyom Olgusu

An Adult Rhabdomyoma of the Sof Palate (Case Report)
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Rabdomyomlar kardiak ve ekstrakardiak yer-
lesimli olmak (zere iki gruba ayrilir. Kardiak rab-
domyomlar gelisimsel bir defekt olarak kabul
edilirken, ekstrakardiak rabdomyomlar iskelet
kasinin gercek neoplazmlaridir. Son derece nadir
gorilen ekstrakardiak rabdomyomlarin adult tipi,
daha cok bas boyun bdlgesinde, 6zellikle de larenks
ve farenkste ortaya ¢ikar. Yumusak damak yerlegim-
li bir rabdomyom olgusu nadir goriilmesi nedeniyle
sunuldu.

Anahtar kelimeler: Rabdomyom, ekstrakardiak,
adult tip, yumusak damak.

Rhabdomyomas have been divided into cardiac
and extracardiac types according to their locations.
While cardiac rhabdomyomas are considered as a
maturation defect, the extracardiac rhabdomyomas
are true neoplasms of skeletal muscles and they are
very rare. Extracardiac adult rhabdomyomas are fre-
quently located in head and neck region, especially
in larynx and pharynx. We present a rhabdomy-
oma case which is located in soft palate because of
its rarity.

Key words: Rhabdomyoma, extracardiac, adult
type, soft palate.

Rabdomyomlar gizgili kas dokusunun nadir gordlen,
morfolojik olarak gok karakteristik 6zellikleri olan benign
tamarleridir. Tim gizgili kas timarlerinin %2'sinden daha
azini olustururlar. Rabdomyomlar iki ana grupta ince-
lenirler. Birinci grup; siklikla tuberoskleroz, norofi-
bromatozis  gibi fakomatozlara eslik eden
kardiyak tip rabdomyomlar, ikinci grup ise oldukca
nadir  gorllen ekstrakardiak rabdomyomlardir.
Ekstrakardiak rabdomyomlar da adult tip, fetal tip, geni-
tal tip ve rabdomyomatoz mezensimal hamartom olarak
dort gruba aynlir. Bunlardan adult rabdomyomlar,
genellikle bas-boyun boélgesinde goérilir. Erigkin erkek-
lerde larinks ve farinks bolgesi en tipik lokalizasyonlar-
dandirt®,

Yumusak damak yerlesimli bir rabdomyom olgusu,
adult tipte ekstrakardiak rabdomyomun karakteristik
ozelliklerini tasimasi ve nadir gorlilmesi nedeniyle sunul-
du.

OLGU SUNUMU

Bir yildir damakta sislik yakinmasi bulunan, 41 yasin-
da erkek hastanin yumusak damak sol tarafindan
3x3x2.5 cm. olcllerinde kitle eksize edildi. lyi sinirh olan
kitlenin kesit ylzeyi solid, sert, gri -pembe renkteydi.
Mikroskopik incelemede ince graniiler, koyu eosi-
nofilik, bazilar vakuolli sitoplazmali, periferde yerlesmis
bir veya daha fazla nikleusu olan yuvarlak veya poligo-
nal hiicrelerden olusan timor gordlda (Resim 1). Arada
ince fibroz septalar ve vaskiler yapilar mevcuttu.
Periodik acid-Schiff (PAS) boyasi ile timér hicrelerinde
sitoplazmik boyanma gorildi. Vakuolld hicrelerin
bazilarinda, kigik sentral asidofilik sitoplazmik kitle ve
bu kitleden hicrenin periferine uzanan ince sitoplazmik
uzantilar gozlendi. Bazi hicrelerin sitoplazmalarinda
phosphotungustic acid-hematoxylin (PTAH) boyasi ile
daha belirgin olarak izlenen enine cizgilenmeler ve
kristaloid yapilar dikkati cekti (Resim 2). Bu ozellikleri
ile rabdomyom tanisi konan olguda immunohis-
tokimyasal (IHK) yontemle keratin, aktin, desmin, S100
boyandi. Aktin ile yogun/diffiz, desmin ile
fokal/kuvvetli boyanma saptanirken, S100 ile daha
hafif/diffliz boyanma saptandi. Keratin ile boyanma
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Resim 1 :Bazlan birden fazla nukleuslu, eosinofilik veya

vakuolll sitoplazmali hicrelerden olusan adult rabdomyom
(HE,x200).



Resim 2 : Granuler sitoplazmall timor hicrelerinin bazilarnnin
sitoplazmalarinda enine gizgilenmeler ve kristaloid yapilar (okla
iseritli gorilmekte (PTAH; x400).

.gozlenmedi. Bu IHK boyanma 6zellikleri de rabdomy-
om tanisini destekledi.

TARTISMA

Ekstrakardiak rabdomyomlar, klinik ve morfolojik
olarak dort gruba ayrilabilir. Bunlar:1)Genellikle yasl
insanlarin bas ve boyun bdlgesine yerlesen, yavas
blyiiyen bir lezyon olan adult tip, 2)Daha cok 4 yasin-
dan kiguk cocuklann bas-boyun bdlgesinde gériilen
fetal tip, 3)Orta yasl kadinlann vulva ve vagen bél-
gesinde ortaya cikan genital tip, 4)infantlar ve kigiik
cocuklann perioral ve periorbital boélgesinde gérilen
rabdomyomattz mezensimal hamartomdur'.

Adult tipde ekstrakardiak rabdomyom, daha ok
bag boyun bolgesini tutan, oldukga nadir gériilen
benign bir neoplazmdir'®. Bazi yayinlarda "rabdomy-
oma purum" teriminin kullanildigina rastlanabilir.
Olgumuzda oldugu gibi hastalar siklikla 40 yasin
Uzerinde ve erkektir'®. Erkeklerde kadinlara oranla
yaklasik iki kat fazla gordlir®.

Rabdomyomun etiyolojisi hala karanliktir. Gergek bir
neoplazm mi, yoksa bir gesit hamartom mu oldugu
tartisiimaktadir’®. Ugiinci ve dordiinci bransial yarik-
lardan gelisen bas-boyun bélgesi kaslar timériin en
sik kaynaklandigi yerlerdir. Genellikle larinks, farinks,
agiz tabani ve dil kokinde bulunur. Lokal yayilimla
yumusak damak ve uvulayl da invaze edebilir.
Sternokleidomastoid ve sternohyoid kas, alt dudak,
cene ve orbita kaslan gibi izole 6rnekler de mevcuttur',
Olgumuzda gézlenen yumusak damak yerlesimi, bu
timorin tipik lokalizasyonlarindan  biridir.  Gozden
gegirilen 83 olguluk bir adult rabdomyom serisinde
lokalizasyonlara bakildiginda, adiz tabani (%20.5),
larinks (%15.7) ve submandibuler bélge(%14.5)'nin
ardindan %10.8'ik oranla yumusak damak dérdinci
sirada yer almaktadir®. Yayinlanmis olan 16 olguluk bir
intraoral rabdomyom serisinde ise %25'ik oranla, adiz
tabanindan sonra ikinci sirada en sik goriilen lokalizasy-
on yumusak damaktir®,

Adult rabdomyomlar genellikle tektir. %20 oraninda
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multifokal olabilir®*®, Timoér bulundugu yere gére
basi ve obstriiksiyon bulgular verir. Genellikle agrisiz
kitlelerdir. Otopsilerde veya radikal boyun diseksiyonu
sirasinda tesaddfen de bulunabilir. Timér yavas biydir.
yi sinirli, yuvarlak veya lobule gérinimdedir. Buyuklagi
0.5-6 cm. arasinda degisir"*. Kesit ylzeyi ince graniiler,
gri-sari veya kirmizi kahverengidir. Mikroskopik olarak,
yuvarlak veya poligonal, koyu eosinofilik, ince graniiler
sitoplazmali, periferde yerlesmis bir veya daha fazla niik-
leusu olan hiicrelerden olusur. Hiicrelerin gogunda,
doku takip islemleri sirasinda glikojen kaybina bagh
olarak vakuollli gériiniim vardir, Vakuoll(i hiicrelerin
bazilarinda kigik sentral asidofilik sitoplazmik kitleden
perifere dogru uzanan ince sitoplazmik uzantilar vardr.
Bu hiicrelere "érimcek a@ hiicre" (spider web cell)
denir. Baz: hiicrelerin sitoplazmalarinda enine cizgilen-
meler (cross striations) ve muhtemelen hipertrofik Z
bantlanna bagh intraselliler kristaloid materyal izlenir.
Tumdrde mitotik figlirler nadirdir’®. Olgumuzda enine
gizgilenmeler sadece birkag hiicrede saptanirken, PTAH
boyasi ile birgok hicrede intraselliler kristaloidler
goralmastdr.

Adult rabdomyomun ayinci tamisi  6zellikle
grandler htcreli myoblastom ile yapilmalidir. Graniiler
hiicreli myoblastom, kadinlarda yaklasik iki kat daha sik
gorilir. Baslangic yasi dordinci dekad dolaylandr.
Vicutta yerlesim bdlgeleri siklik sirasina gére dil, yanak
mukozasi, dudak , yumusak damak ve diger bélgeler
seklindedir. Adult rabdomyom ve grantler hcreli
myoblastom arasinda etiyolojik bir iligki yoktur.
Rabdomyom benign olmasina ragmen, graniiler
hicreli myoblastomun %2 malignlesme potansiyeli
vardir. Bu nedenle ayirici tani Gnem tasir. Enine cizgilen-
menin ve vakuolizasyonun olmamasi, santral lokaliza-
syonlu nikleus, timér sinirlanimin belirsiz  olmasi,
grandler hicreli myoblastoma ozgl o6zelliklerdir.
Grantiler hucreli myoblastomdaki malign hiicrelerde
cok sayida lizozom ve yogun intraselliiler asit fosfataz
vardir'?. iHK yéntemle yapilan boyamalarla myosin,
aktin, myoglobin ve desmin gibi myojenik belirleyi-
cilerle grandler hicreli myoblastoma boyanmazken,
adult rabdomyoma her biri ile farkl derecelerde boyanir.
$100 ile kuvvetli boyanma grandiler hiicreli myoblastom
lehinedir®. Olgumuzda aktin ile yogun-kuvvetli, S100 ile
diffiz-hafif, desmin ile fokal-kuvvetli boyanma saptan-
mistir.

Adult rabdomyomun ayirici tanisinda énemli bir
baska hastalik pleomorfik rabdomyosarkomdur. Bag
ve boyun rabdomyosarkomu oldukga nadir gériilir ve
bu bélgede Szellikle orbita ve nazofarenkse yerlesme
egilimindedir. igsi niikleuslu, belirgin eosinofilik sitoplaz-
mali igsi hlcreler horizontal demetler olusturur ve yiik-
sek oranda atipik mitoz igerir. Fokal nekroz bulunduran
genis mikzoid alanlar, hiicrelerde pleomorfizm ve infil-
tratif blytme paterni dikkati geker"+57

Ayinci tanida akla gelen diger iki neoplazi hiber-
noma ve retikllohistiyositomadir. Hibernomada hicrel-
er oldukca kiguktir ve sitoplazmalarinda  degisik
boyutlarda lipid birikimleri gorualdr.
Retikilohistiyositoma asidofilik histiyositler, ksantom
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hucreleri arasinda bulunan fibroblastlar, multinikleuslu
dev hicreler ve kronik yang hiicrelerinden olusur'”,

~ Rabdomyomlar lokal eksizyonla tedavi edilebilir.
Inkomplet rezeksiyon veya multilobile timor kitlesine
bagl olarak lokal rekiirrens gorlebilir. Rekirrenslerde
tumor agresif davranis géstermez'4”,

Sonug¢ olarak; ekstrakardiak rabdomyomlar, son
derece nadir goriilen, timorin karakteristik klinik ve
morfolojik o©zellikleri ile kolayca taninabilen, sadece
rezeksiyonla tedavi edilebilen timérlerdir.
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