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Eriskinde Kafa Kemiklerinde Litik Lezyonlara Yol Acan
Rabhdomiyosarkom: Bir Oliim Olgusu

Rhabdomyosarcoma in Adult Leading Lytic Bone Lesions
in the Skull: A Death Case

Rifat Ozgiir OZDEMIREL, ilhami KOMUR, Biinyamin BASPINAR, Zafer CETINKAYA, Ayse OZGUN

Adli Tip Kurumu Bagkanlig, istanbul, Tiirkiye

Rabdomiyosarkom daha ¢ok ¢ocuklarda goriilen yumusak dokudan kéken alan malign bir timérdir. Gocukluk caginda siklikla bas-
boyun bdlgesinde gorillr. Eriskinde bas-boyun bdlgesinde gorilmesi son derece nadirdir. Otuz bes yasinda kadin olgunun yapilan
otopsisinde kafa kaidesinde sfenoid kemik ve sella tursika bdlgelerinde lizise yol agmig, kesitlerinde koyu yesil kahverengi purtlan
sivi da igeren, sinirlari net ayirt edilemeyen, sag goz kiresine komsu sert kitle oldugu gértimustir. Histopatolojik incelemede beyin
parankiminde alveoler tip rabdomiyosarkom ile uyumlu malign mezankimal timor tespit edilmistir. Olgumuzun rabdomiyosarkoma
bagli gelisen kafa ici komplikasyonlar sonucu 6ldigu tespit edilmigtir. Erigkinlerde nadir gériilen rabdomiyosarkomun yine erigkinlerde
ender olarak rastlanan bas-boyun bdélgesi tutulumu nedeniyle olgu sunulmaya deger bulunmustur.

ANAHTAR SOZCUKLER: Alveoler tip rabdomiyosarkom, Lizis, Otopsi, Olim

ABSTRACT

Rhabdomyosarcoma is a malignant tumor derived from soft tissue and is more common in children. They are often seen in the
head and neck regions in childhood. It is extremely rare in the head and neck of adults. During the autopsy of a 35-year-old
female, we found a rigid mass on the sella turcica of the sphenoid bone at the neighborhood of the right eyeball that had lead to
lysis. The borders of the tumor could not be clearly distinguished and it contained dark green to brown colored purulent fluid. On
histopathological examination, malignant mesenchymal tumor was detected in the brain parenchyma compatible with alveolar type
rhabdomyosarcoma. We determined that the case had died as a result of the intracranial complications of rhabdomyosarcoma. We
believe our case deserved to be presented due to the rarity of rhabdomyosarcoma in adults and also in the head and neck region.
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B GIRIS

Yumusak doku sarkomlari, primitif mezenkimden kaynaklanan,
cizgili veya duz kas, sinir, yag, damarsal dokular ve diger des-
tek dokulara farklilasma potansiyeli gdsteren, farkl alt tipleri
bulunan malign bir hastaliktir (8). Yumusak doku sarkomlarin-
dan olan rabdomiyosarkom (RMS), bedensel gelisimle iligkisi
bulundugundan 6zellikle gocuklarda infantil cagda sik, erigkin-

lerde ise nadir gorilen yumusak doku kaynakl timoérdir (12).
RMS siddetli klinik bulgular gosteren ve erken metastaza yol
acan, malignitesi yiksek bir timaordr (1).

RMS, cocuklarda en sik gértlen yumusak doku timérudur. 15
yas altinda saptanan malign hastaliklarin %4-8’ini olusturur
(5). RMS olgularinin %70’i 10 yas alti gocuklarda gordlir.
Cocukluk caginda bas-boyun bélgesinde gorilme orani
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%35-40 arasindadir (10). RMS’nin, bas boyun bdlgesinde
en sik yerlesim yeri orbitadir (2). Oral kavite ve farenks
ikinci sikliktadir. Eriskin dénem RMS’ler nadirdir. Gogunlukla
ekstremitelerde gortlir. Bas-boyun bélgesinde yerlesimi son
derece nadirdir (4).

RMS’nin pleomorfik, alveolar, botryoid ve embriyonal olmak
Uizere 4 histolojik alt tipi vardir (9). Embriyonal tip en sik gorilen
tiptir. Alveoler tip ise en kotl prognoz goésteren tiptir (11).

RMS’lar lokal veya uzak yayillim yapabilmektedir. Yayim-
lar siklikla akciger, kemikler, kemik iligi ve beyine olmaktadir.
Cesitli foramenler yoluyla kafa icine uzanabilir (14). Orbital
RMS’de timor orbitada sinirli ise prognoz ¢ok daha iyidir. Or-
bita disina yayilim varliginda 8lim orani artar (7,13). RMS’lerin
% 35’i kafa icine yayllmakta ve bu hastalarin % 90’1 kafa igi
komplikasyonlar nedeniyle 6imektedir (1).

Daha cok infantil cagda goérilen RMS’nin 35 yasinda olan
olgumuzda gérilmesi, kafa icinde yaygin metastaz ve
kemiklerde litik lezyonlara sebep olmasi nedeniyle sunulmak
istenmistir.

B OLGU SUNUMU

Konakladigi otel odasinda agiz ve burundan kan gelmis
halde 6lu olarak bulunan yabanci uyruklu 35 yasinda kadin,
savcllik tarafindan kesin 6lim nedeninin tespiti icin otopsi
yapilmak Uizere istanbul Adli Tip Kurumu Morg ihtisas Dairesi
Baskanhgi’na génderilmistir.

Kisinin Turkiye’de tedavi gérdigl hastaneye ait evraklarda; ilk
olarak Rusya’da 5 ay 6nce bas agrisi, sag gézde gérme azligi,
g6z kapag disUkligi sikayetleriyle hastaneye basvurdugu,
cekilen beyin ve paranazal bilgisayarli tomografi (BT)'lerde
sag g6z globunu, sag kaverndz sinlisli, tUm nazofarenksi, sag
temporal fossayi, sag subtemporal fossayi, tliberkilim ve sel-
la tabanini tutmus timoral kitle saptandigi, kitlenin sag optik

L o T
Sekil 1: Sella tursikada timoral olugum.
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sinir basisi yaptidi, sinlsten biyopsi yapildiginda alveolar tip
RMS saptandidi, radyoterapi tedavisine baslanildidi kayithdir.

Olgunun vyapilan otopsisinde; dis muayenede travmatik
degisim saptanmadi. ic muayenesinde kafatasi kaidesinde
sfenoid kemik ve sella tursika bélgelerinde lizise yol acmis,
kesitlerinde koyu yesil kahverengi purllan sivi igeren, sinirlari
ayirt edilemeyen, sag goz kilresine komsu, sert kitle oldugu
gorildi. Kafatasi bogluguna protriide olmus kitle ve diger i¢
organlar histopatolojik tetkik icin 6rneklendi. Histopatolojik
incelemede; beyin parankiminde malign mezankimal
timor tespit edildi (Sekil 1, 2). Beyindeki timdral kitleden
hazirlanan kesitlerde izlenen histomorfolojik bulgularin,
klinik veriler esliginde degerlendirildiginde RMS ile uyumlu
oldugu tespit edildi (Sekil 3, 4). Kisinin dliminin metastatik
rabdomiyosarkoma bagl gelisen kafa i¢i komplikasyonlar
sonucu meydana gelmis oldugu otopsi raporunda belirtilmigtir.

B TARTISMA

Kafatasinda litik lezyonlar, kafa ciftlerine ait felgler, kafa ici
basing artigl gibi bulgular RMS kafatasi tutulumunun belirti-
leri olarak goérulmektedir (1). RMS hizli gelisen proptozis ile
ortaya cikabilmektedir (3). Olgumuzun ilk hastaneye basvuru
sikayetlerinde kafatasi tutulumunu gdsterir proptozis, bas ag-
risi ve gérme azhgi oldugu, radyolojik tetkiklerinde ise kafata-
sinda litik degisiklikler oldugu goérilmustr.

Alveoler tip RMS, en koétl prognoz gdsteren alt tiptir (11).
RMS’lerin % 35’i kafa igine yayllmakta ve bu hastalarin %
90’1 kafa i¢i komplikasyonlar nedeniyle 6imektedir (1). Havan
ve ark. tarafindan kemik tutulumu gosteren 16 yasinda
RMS olgusu bildiriimistir (6). Olgumuzda saptanan RMS, en
kétl prognozlu alt tip olan alveoler tip olup, kafatasinda litik
degisimlere ve kafa i¢i komplikasyonlara neden olarak 6lime
sebep olmustur.

RMS’lerin tedavisinde hasta yasi dnemlidir. Bes yas altindaki

Sekil 2: Sfenoid kemik ve sella tursikada, koyu yesil kahverengi
purdlan sivi igeren, sinirlar ayirt edilemeyen kemik dokularda lizise
yol agmis rabdomiyosarkom.
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Sekil 3: Fibroz stroma igerisinde kiguk yuvarlak hiperkromatik
nikleuslu, dar eozinofilik stoplazmali timor hiicreleri (Hematok-
silen-Eozin x20).

Sekil 4: Fibroz stroma icerisinde klglk yuvarlak hiperkromatik
nlkleuslu, dar eozinofilik stoplazmali timor hiicreleri (Hematok-
silen-Eozin x40).

cocuklarda ortalama yasam suresi 20 ayken, 6-40 yas arasi
ise 5 aydan daha azdir (1). Bizim olgumuz da RMS tanisinin
konulmasindan yaklasik 5 ay sonra tedaviye yanit vermeyerek
o6lmustir. Erigkinlerde kemik tutulumu gosteren litik kitlelerde
ayricl tanida RMS’nin gbézardi edilmemesi gerektigi dusinl-
mustar.

RMS ailesel kanser sendromlarina eslik edebilmektedir.
RMS’nin ailesel kanser sendromu olarak bilinen Norofibro-
matozis Tip |, Li- Fraumeni Sendromu, Beckwith-Wiedemann
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sendromu ve bazi konjenital anomalilerle iligkili bulunmasi,
RMS gelisiminde genetik faktérlerin de rol oynadigini diisiin-
dirmektedir. Yapilan ¢calismalarda annelerinde meme kanseri,
yakin akrabalarinda yumusak doku timérleri ve beyin timérleri
gorilen ¢ocuklarda RMS goérilme sikliginin arttig bildiriimistir
(8, 12). Li- Fraumeni sendromu p53 timor slipresér geninde
meydana gelen mutasyonla iligkilidir. Sporadik RMS tanisi alan
baz kiguk cocuklarda p53 germline mutasyonu saptanmigtir
(8). Gerek klinik muayenede, gerekse otopside saptanan RMS
olgularinda, genetik gecis nedeniyle diger tUm aile bireyleri de
taranarak erken tani konulmasinin mimkin olabilecegi dusu-
nilmektedir.
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