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Ozet: Rabdomyosarkom agir klinik seyir gosteren, erken
metastaza yol acan malignitesi yiiksek bir tiimérdiir.
Gocuk yag grubunda yaygin olmasina ragmen kafa igi
yerlesimi nadirdir. Yazida kafa igine metastaz yapan bir
olgu sunulmustur
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Abstract: Rhabdomyosarcoma is a highly malignant
neoplasm characterized by an aggressive clinical course,
and early metastases. Although it is a common tumor of
childhood its primary intracranial location is rare. In this
paper a pediatric case with intracranial metastasis is
reported.
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GIRIS

Rabdomyosarkom, ¢ocuk yas grubunun en sik
gortilen yumusak doku tiimériidiir ve gocuk solid
malign ttimorlerinin % 5-15'ini, onbes yas altindaki
tim malign hastaliklarin % 4-8’ini olusturur.
Cocuklarda malign hastalik siralamasinda yedinci
siradadir (2, 3, 5). Yiizde 70'i 10 yas altinda gortliir,
2-5 yas arasinda en siktir (5, 10). Erkek ¢ocuklarda
daha siktir ve cinsiyet orami 1.4/1'dir.
Norofibromatozisli ve kemik sarkomu olan
hastalarda birlikte gériilme olasiiginin arttif: da
bildirilmigtir. Rabdomyosarkom viicudun her
yerinde gorilebilir, bulundugu yerde yayilmakta
veya uzak metastaz yapabilmektedir. Metastaz
siklikla akciger, kemikler, kemik iligi, beyin ve
omurilige olur. Viicutta birincil olarak en fazla bag
ve boyunda, parameningeal bolge, nazofarinks, orta

kulak, orbita ve parafaringeal yumusak dokuda
gortiliir. Buralardan da gesitli foramenler yoluyla
kafa igine uzanabilir (2, 5, 14, 15). Parameningeal
lezyonlarin % 35’i kafa igine yayilmakta ve bu
hastalarin % 90'1 kafa i¢i komplikasyonlar nedeniyle
kaybedilmektedir. Kafatasinda litik lezyonlar, kafa
ciftlerine ait felgler, kafa i¢i basing artis1 gibi
durumlar kafatas1 tutulusunun gostergesidir (1).

OLGU SUNUMU

Oniki yaginda erkek hasta klinigimize basagrisi,
kusma, sol kol ve bacakta kuvvet kayb: ve grand mal
nobet gegirme yakinmasiyla yatirildi. Hastanin
Oyktisiinden yakinmalarinin 1 ay 6nce basladigi
ogrenildi. Ozgegmi@inde 2 sene Once trafik kazasi
nedeniyle kafa travmasi gecirdigi ve bu nedenle bir
suire tibbi izlemde kaldig1 ve o zaman norolojik veya
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radyolojik bir patoloji bulunmadigi 6grenildi. Genel
fiziki muayenesi normal bulunan hastanin, nérolojik
muayenesinde papil stazi, solda hafif hemiparezi, sol
Babinski misbet bulundu. Dtz kafa grafilerinde bir
anormallik saptanmiyan hastanin bilgisayarh beyin
tomografisinde (BBT) sag parietalde vertekse kadar
uzanan, igerisinde bolmeleri bulunan kistik kitle
goriildii. Bu kitlenin kontrast madde tutan solid
parcasmin da bulundugu gortildi (Sekil 1). Hasta
ameliyat edilerek kitle tama yakin ¢ikarildi.
Histopatolojik incelemesinde dokunun yuvarlak
veya ig sekilli, hiperkromatik yer yer iri vezikiiler
cekirdekli belirgin gekirdekcikli eozinofilik

Sekil 1, a ve b: Hastanin BBT sinde sag parietalde kistik
kitle gortintimii.
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sitoplazmali, sitoplazmalarinda gizgilenmeler
izlenen hiicrelerden olustugu ve cok cekirdekli dev
hiicreler izlendigi saptand: (Sekil 2). Yapilan
immiinohistokimyasal galismada myoglobulin
boyastyla hiicrelerde boyanmanin da gozlendigi ve
kitlenin rabdomyosarkom oldugu bildirildi.
Tliimorin birincil mi, ikincil mi oldugunun ayrimi
igin tim viicut taramasi yapildi. Uzun kemikler,
akciger, tim omurga, tim bag-boyun grafileri, karin
ultrasonografisi, tiim viicut kemik sintigrafisi, gogtis,
karin ve paranazal siniis tomografileri yapildi.
Birincil odak agisindan hepsi normal bulundu. Hasta
bu haliyle birincil kafa ici rabdomyosarkom kabul
edildi ve ameliyat sonrasi 8. giinde sol
hemiparezisinde diizelme gozlenerek gikarildi. Bir
ay sonra radyoterapi ve kemoterapi baslandi.
Radyoterapide 50 Gy’ lik toplam doz 40 Gy tiim
beyine, 10 Gy timor alanina olmak tizere boltiindii.
Kemoterapide ise VAC (vinkristin, adriamisin,
siklofosfamid) bilesimi 5 kiir halinde kullanild:.
Radyoterapi ve kemoterapi sonras: 5. ayda kontrol
BBT" de kitlenin ¢ok kiigtildGgii izlendi (Sekil 3).
Hasta genel ve norolojik durumu iyi olarak
izlenmektedir.

TARTISMA

Birincil kafa i¢i rabdomyosarkom ¢ok nadir
gortilur. Kafa iginde en sik serebellum tutulur.
Beyinde daha nadirdir. Beyinde olursa erigkinde
hemisferde, cocukda ise orta hatta olmaya meyillidir
(2,5,6,9,10). Rabdomyosarkomun kdkenininin noral
gikintidaki multipotansiyel mezenkim hticreleri
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Sekil 2: Histopatolojik calismada tiimér. (HE , X100)
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oldugu doku kiiltiirleriyle yapilan galiymalarda
gosterilmistir (1, 4, 9, 10, 12, 13). Timdr igerisinde
glial doku bulunmadig igin leptomeningeal
hiicrelerin koken aldig alanda siklikla goriiltir. Tipik
rabdomyosarkom hticreleri fétal mezenkimal
hiicrelere benzer buyiikliikte yildizvari hiicrelerdir.
Bu da leptomeninkslerdeki multipotent mezenkimal
hiicrelerden koken alan rabdomyosarkomu destekler
(3,,7,8,9,13 ). Rabdomyosarkomlarin olusumunda
gecirilmis travmalar suclanmamakla birlikte énceden
gegirilmis travma Oykiisii bir vakada bildirilmigtir
(5). Rabdomyosarkom histolojik olarak 4 alt gruba
ayrilmaktadir: Embriyonal, alveolar, pleomorfik ve
botroid. Son yillarda az farklilagms tip 1 ve 2 alt
gruplar: da tanimlanmustir (5,7, 8,9, 13). Alt gruplar
iginde % 50 oraninda embriyonal tip goriilmekte ve
siklikla bas-boyun bolgesiyle iirogenital sistemde
rastlanmaktadir. Alveolar tip ise % 20 oraninda

Sekil 3: Ameliyat, radyoterapi ve kemoterapi sonras: BBT.

gorilmektedir (5). Hastalardaki semptom baglangici
ile tan1 arasindaki stire 1 hafta ile 18 aya kadar
uzanmakla birlikte ortalama 2 aydir (11). Bizim
hastamizda bu stire 3 aydir.

Rabdomyosarkomun tan ¢alismasinda tam kan
ve idrar biyokimyasi, kemik iligi, tim kemik
sintigrafisi calismalari, karin ultrasonografisi ve
tomografisiile birlikte BBT ve beyin MR incelemeleri
yapilmasi gerekir. BBT ve MR boyut, yayilim
taramalarinda birinci goriintiileme teknikleridir.
Birincil kafa igi lezyonlarda MR’da hipodens,
izodens veya hiperdens seklinde degisik yogunluklar
olabilir (3, 10). Histopatolojik incelemede sadece
151k mikroskopisinde tan1 konmast zordur (10).
Isik mikroskopisinde striatum tabakasinda yuvarlak
ve yildiz gekilli rabdoblast hiicreler gortlebilir.

Bostanci: Birincil Kafa Igi Rabdomyosarkom

Histopatolojide asil tan1 koyucu yontemler elektron
mikroskopi ve immiinohistokimyadir. Elektron
mikroskopide kas lifleri ile birlikte myogenezisin
cesitli asamalarmda biiyiik glikojen golciiklu ve
meganiikleer yapilar ve paralel veya diizensiz
goriinimli primitif Z bantli myofilamentlerin
goriilmesi tipiktir. Bunlarla birlikte
immiinohistokimya ile epitel zarinda antijen etkinligi
saptanmast belirleyicidir. Rabdomyoblastik hticreleri
taniyan antijen olarak myoglobulin 6zgtl bir
tanimlayicidir (3, 10). Tanida ayrica kreatinin kinaz,
tumor iliskili antijen, desmin, kromozom incelemeleri
gibi biyolojik ve sitogenetik isaretleyicilerden
yararlanilabilir (5). Kromozom anomalileri
embriyonal tipde siklikla 3. kromozomda (3p),
alveolar tipde ise 2. kromozomda translokasyon
seklinde gorulir (5).

Rabdomyosarkomlarin tedavisi cerrahi, beyin
ve omurilik radyoterapisi ve intravenoz-intratekal
kemoterapidir (2, 10, 13). 1950 yiinda Stobbe ve
Dragon tarafindan rabdomyosarkomlarin
radyasyona duyarh oldugu gosterilmis, 1959 yilinda
ise radyoterapi ve kemoterapi bilesimi ile basaril
sonuclar alinmistir. Daha sonralar1 kemoterapotik
olarak vinkristin, adriamisin, siklofosfamid (VAC)
bilesimi ile daha basarili sonuclar alinmustir (2, 5).
Sagkalim tentorium alti kitlelerde 14, tentorium tsti
kitlelerde 7-8 ay olarak bildirilmistir. Ancak hasta
yast da onemlidir. Bes yas altindaki gocuklarda
ortalama sagkalim 20 ayken, 6-40 yas aras1 5 aydan
azdir (10). Ancak buna karg1 15 yas lizerindeki
hastalarda sagkalimin daha iyi olduguna dair
yayinlar da vardir (5). Herseye ragmen kafa igindeki
lezyon birincilse sagkalim daha uzun olmaktadir. Bu
timorlerin biyolojik 6zelliklerinin iyi anlasilmasi ve
hastaligin erken tanisi prognozu iyilestirmektedir
(10).
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