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Iskelet kasina farklilasan mezenkimal hiicrelerden kay-
naklanan rabdomyosarkom (RMS) ¢ocuklardaki tiim solid
tiimorlerin %20’sini  olusturur. Gegmis yillarda radikal
cerrahi girigimlerin tedavide Onemli yere sahip oldugu
RMS’larin giiniimiiz tedavisinde kemoterapi ve radyoterapi
ile birlikte organ koruyucu cerrahi on planda yer almak-
tadir. Bu derlemede, ¢ocuklarda goriilen RMS’larin klinik
ozellikleri ve yerlesim yerine gore tedavi yaklasimlarmmin
sunulmast amaglanmaktadir.

Anabhtar kelimeler: Rabdomyosarkom, ¢ocuk

Abstract
Rhabdomyosarcoma

Rhabdomyosarcoma (RMS) is a malign tumor originating
from mesenchymal cells differentiating to skeletal muscle
and constitutes 20% of all solid tumors in children. In the
past, radical surgical treatment was the most important
mode of treatment, however together with chemotherapy
and radiotherapy, organ sparing urgery is currently prefer-
red. In this review, it is aimed to present the treatment opti-
ons in childhood RMS based on the clinical characteristics,
and locations of the tumor.
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Yumusak doku sarkomlari ¢ocuklardaki tiim maligni-
telerin %6’s1n1, solid tiimorlerin ise %20’sini olustur-
maktadir V. Yumugak doku sarkomlari iskelet kasina
farklilasma yetenegine sahip mezenkimal hiicrelerden
kaynaklanan rabdomyosarkom (RMS) ve RMS dis1
yumusgak doku tiimorleri olmak tizere iki grupta ince-
lenir. RMS diger yumusak doku tiimérlerinden daha
stk goriilmektedir ve kiiciik cocuklarda ve ergenlerde
daha siktir. Tk kez 1937°de Raycoff tarafindan tanim-
lanan RMS iskelet kasina farklilagabilen embriyonik
mezenkimal hiicrelerden kaynaklanir @. Horn ve ark.
RMS’lu olgularda farkli seyir gosteren iki histolojik
tip bulundugunu 1958’de 6ne siirmiiglerdir ®. Bu si-
niflama bazi degisikliklere ugramakla birlikte, giinii-
miizde halen kullanilmaktadir (Tablo 1).

Gecmis yillarda ampiitasyon, pelvik veya orbital
ekzenterasyon gibi agresif cerrahi tedavi yontem-
leri ilk sirada yer alirken, 1950’de radyoterapinin
(RT) boyun yerlesimli bir RMS olgusunda sag ka-
lima olumlu etkisinin gézlemlenmesi ile tedavide
RT giindeme gelmistir. 1965’de Edland ilk kez tam
cerrahi rezeksiyon yapilamayan bir olguda yiiksek
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Tablo 1. IRS’e (International Rhabdomysarcoma Study) gore
RMS smiflamasi.

1. Iyi seyirli
Botriyoid
1gsi hiicreli

2. Ara seyir
Embriyonel
Pleomorfik

3. Kotii seyirli
Alveoler
Undiferansiye

doz RT kullanmigtir ®. Sonrasinda adjuvan kemo-
terapinin (KT) tedaviye eklenmesi ile RMS’da ¢ok-
lu tedavi yaklagimi olusturulmug ve RMS ile ilgili
genis verilere ulagilmigtir. Radikal cerrahi tedavi ile
%?25 olan sagkalim orani ¢oklu tedavi protokolleri
sayesinde %70 e kadar yiikselmistir.

Epidemiyoloji

RMS cocuklarda en sik goriilen yumusak doku sar-
komu olup, solid tiimérler iginde Wilms tiimorii ve
noroblastomdan sonra iiciincii sirada yer almaktadir.
Ozellikle hayatin ilk iki on yilinda goriilen RMS un
goriilme siklig1 2-6 yas ve 10-18 yas donemlerinde
artmaktadir ©. Ayrica yaglara gore tiimor histolojik
tipi bakimindan da farklilik bulunmaktadir. Embri-
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yonel histoloji dogumdan ¢ocukluk yas grubuna ka-
dar daha sik goriiliirken, alveoler tip cocuklarda ve
ergenlerde daha siktir. Olgularin %65°i 10 yasindan
kiiciiktiir . Erkek ¢ocuklarda (%58.4) kizlara gore
(%41.,6) biraz daha sik goriilmektedir ©.

Tiimor biyolojisi

RMS yuvarlak hiicreli malign tiimorler grubunda yer
alir. Histolojik olarak embriyonel ve alveoler tipleri
bulunur. En sik goriilen tip embriyonel RMS olup, ol-
gularin 2/3’sini olusturmaktadir. Embriyonel tip igsi
hiicreli (spindle cell) ve botriyoid olmak iizere iki alt
grupta incelenir.

Embriyonel RMS daha cok kiiciik cocuklarda ve bas-
boyun yerlesimli olarak goriiliir. Sagkalim %60 tir.
Igsi hiicreli RMS’lar siklikla paratestikiiler yerle-
simde goriiliirken, botriyoid tip i¢i bog organlarda
yerlesir ve iceriye dogru, iiziim salkimi bi¢iminde
biiyiirler.

Alveoler RMS daha biiyiik yaglarda goriiliir ve en sik
govde ve ekstremitelerde yerlesir. Hastalik seyri ba-
kimindan embriyonel tipe gore daha kétii olup, 5 yil-
lik sagkalim oran1 %50°dir. Histolojik tip ve hastalik
seyrine gore olusturulmus uluslararast RMS smifla-
masi Tablo 1’de goriilmektedir .

RMS’da tiimér gelisiminde rol oynayan etmenler ke-
sinlik kazanmamustir. Ancak iskelet kast olusumunda
rol oynayan onciil hiicrelerin gelisimsel diizenleme-
sinde ve farklilagmasinda sorun oldugu diisiiniilmek-
tedir. Miyojenik hiicrelerin gociinde rol oynayan
MET onkogeninin ve TP53 protoonkogeninin rolii
iizerinde durulmaktadir. Kromozomal diizeyde emb-
riyonel RMS’larda 11p15 bolgesinde heterozigotluk
kayb1 bulunmaktadir. Alveoler RMS’lar tetraploid,
embriyonel RMS’lar diploid ozellik gostermektedir.
Transkripsiyon faktorlerinden FKHR transkripsiyon
faktorii ve PAX3 (kromozom 2), PAX7 (kromozom
1) ile iligki bildirilmisgtir.

Klinik bulgular

RMS cogu kez belirtisiz olup, hastalar aileler tara-
findan kitlenin fark edilmesi ile bagvururlar. Kitlenin

yerlesim yerine ve hastaligin yayginlhigina 6zgii bulgu
verir. Kitlenin basisina veya neden oldugu karmasa-

ya gore farkli bulgular olusturabilirler. Yaygin veya
metastatik hastalig1 olan hastalarda ates, istahsizlik,
kilo kayb1 veya agr1 gibi hastalia 6zgii olmayan
bulgular 6n planda olabilir. En sik yerlesim yeri bag
boyun bélgesi olup, tiim olgularin %35’ini olusturur
(), RMS olgularm %26’sinda genitoiiriner, %19 unda
ekstremite yerlegimlidir V.

Yerlesim yerine gore klinik 6zellikler

Bas-boyun: Orbital, parameningeal ve parameninge-
al olmayan olmak {iizere ii¢ grupta incelenir. Orbita
yerlesimli olanlar propitozis, kemozis, gbz kapagi
veya konjunktiva kitlesi, korliik veya oftalmopleji ile
bulgu verebilir. Nazofaringeal yerlesimli olanlar ses
degisiklikleri, hava yolu sorunlari, yutma giicliigii ve
burun kanamasina yol acar. Paranazal siniis yerlesim-
li kitleler bag agris1, burun akintisi ve burun kanamasi
ile bagvurabilirler. Orta kulak ve mastoid yerlesimli
RMS’larda ise liimen i¢ine polipoid bicimde uzanan
kitlelere rastlamak olasidir. Parameningeal yerlesimli
olanlarda kanama ve kitle bulgular1 6n plandadir. Bag-
boyun yerlesimli RMS’larin %20’sinde boyun lenf
diigimii tutulumu bulunabilir V. En iyi seyir goz ka-
pagi yerlesimli olgularda goriiliirken, parameningeal
yerlesimli RMS’lar en kétii seyirlidirler. Bu bolgede
en sik goriilen histolojik tip embriyonel RMS’dur ®.

Genitoiiriner: Genitoiiriner yerlesimli RMS’lar id-
rar yolu tikaniklig1, hematiiri, karin kitlesi veya ba-
girsak tikanikligr bulgusu verir. Vajina, serviks ve
uterus yerlesimli kitleler organ bosluguna ve buradan
da introitus yoluyla viicut digina dogru uzanabilirler
(Resim 1). Kanama veya akintiya neden olurlar. Para-

Resim 1. Vajina ve uterus kaynakh botriyoid RMS. Tiimor
vajinadan digar1 tasms ve coklu odaklar biciminde goriilmek-
tedir.
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Tablo 2. Rabdomyosarkomda tedavi ncesi TNM evrelemesi ©.
Evre Yerlesim yeri Tiimor Boyut Lenf diigiimii Metastaz
1 Orbita T, veyaT, a,b N,-N,N, M,
Bag-boyun (parameningeal dis1)
Genitotiriner (mesane, prostat dis1)
2 Mesane, prostat T, veyaT, a N, Ny M,
Ekstremite
Kraniyal, parameningeal
Diger (retroperiton, gévde vb.)
3 Mesane, prostat T veyaT, a,b N, M0
Ekstremite N, N, Ny
Kraniyal, parameningeal
Diger (retroperiton, govde vb.)
4 Hepsi T, veyaT, a,b N, N, M,
Tanmimlar
Tiimor

T,: Anatomik bélgeye sumirlt

T,: Yaygin veya ¢evre dokuya uzanan kitle
Lenf diigiimii

N,: Bolgesel lenf diigiimleri klinik olarak tutulmamug

N,: Bolgesel lenf diigiimleri klinik olarak tutulmus

N,: Bolgesel lenf diigiimleri klinik olarak bilinmiyor
Metastaz

M,: Metastaz yok, M1: Metastaz var

a:¢cap <5

testikiiler kitleler agrisiz skrotal lezyonlar olup, retro-
peritoneal lenf diigiimii tutulumuna neden olabilirler.
Karinda ele gelen kitleye neden olabilecek biiyiik bo-
yutta lenf diiglimii tutulumlari olabilir.

Ekstremite ve govde: RMS ozellikle iist ekstremi-
telerde yerlesir. Bu yerlesim yerindeki tiimorlerin
yaklasik %20’si IRS grup III'te yer alir. Ergenlerde
daha sik olup, daha agresif seyir gosterir. Bolgesel
lenf diigiimii tutulumu siktir. Ozellikle alveoler his-
tolojiye sahip ekstremite RMS’lariin agrisiz kitle
ile bulgu verdigi ve lenf diigiimii tutulumunun sik ol-
dugu bilinmektedir. Govdede yerlesen RMS’lardan
g6giis duvart kaynakli olanlarda solunum sikintisi
ve akciger sorunlar1 goriilebilir. Paraspinal yerle-
simli olgularda ise omurilik bas1 bulgular1 6n planda
olabilir.

Diger: Retroperiton, diyafram, karin ve pelvis du-
varl, karmici ve pelvis i¢i organlardan kaynaklanan
RMS’lar tiim olgulari %?20°sini olugtururlar V. Kalp
ve safra yolu yerlesimli olgular da bulunmaktadir.

Metastatik RMS: RMS en sik akciger, kemik, kemik

iligi, lenf diiglimii, beyin, karaciger ve memeye yayi-
lim yapmaktadir.
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cm, b: ¢cap > 5 cm

a:¢ap <5cm, b: ¢ap > 5 cm

Tanisal yontemler

RMS’da cerrahi tedavi oncesi ayrintili tanisal ince-
lemeler yapilmasi gerekmektedir. Tam kan sayimi,
elektrolitler, karaciger ve bobrek iglevleri ile tam
idrar incelemesi yapilmadir. Kitlenin yaygimligi ve
cevre yapilarla iligkisini degerlendirmek icin bilgi-
sayarli tomografi (BT) yapilmalidir. BT kemik yapi-
lar ve karmn i¢i lenf diigiimleriyle ilgili ayrintili bilgi
verirken, manyetik rezonans goriintiilleme (MRGQG)
tiimor ve cevre yapilarla iligkiyi gosterir. Metastaz-
larin aragtirilmasi amaciyla kemik iligi aspirasyonu,
kemik tarama, beyin omurilik sivisi incelemesi, be-
yin, abdomen ve toraks BT leri yapilmalidir. Kitle-
nin boyutlar1 ve ¢evre yapilarla iligkisi cerrahi ek-
sizyon agisindan énemli olup, yaygin hastalik veya
yasamsal organ ve/veya yapilarla iligkili kitlelerde
neoadjuvan KT sonrasi cerrahi planlanmalidir. Te-
davi Oncesi evreleme sagkalim ve tedavi sonuglari
bakimindan belirleyicidir. Bu nedenle tedavi dncesi
evreleme i¢in lenf diiglimii tutulumu aragtirilmalidir.
18F-florodeoksiglukoz pozitron emisyon tomografi
(FDG-PET) RMS’da metastazlarin ve lenf diigiim-
lerinin degerlendirilmesinde kullanilmaktadir. Ayri-
ca yineleyen hastalik incelemesinde de kullanilmak-
tadir.
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Tedavi oncesi evreleme

RMS’da evreleme tiimér yerlesim yeri, primer tiimor
boyutu, tiimor invazyon derecesi, lenf diigiimii du-
rumu ve metastaz varligina bakilarak, tedavi oncesi
goriintiileme ve fiziksel inceleme bulgularina gore
yapilmaktadir. RMS’da kullanilan evreleme tiimor-
diigiim-metastaz (TNM) smiflamasina gore yapilir.
Tablo 2°de tiimor yerlesim yerine gére RMS sinifla-
masi yer almaktadir.

Evrelemede en 6nemli nokta biyopsi sirasinda histo-
patolojik inceleme icin yeterli doku 6rnegi alinmasi
ve evrelemenin tedavi Oncesi yapilmasidir. Gvde ve
ekstremite biyopsilerinde kitle uzun eksenine uygun
kesi yapilarak insizyonel biyopsi alinmal1 veya kitle
tam eksize edilmelidir. Vajina, uterus ve mesane gibi
liimenli organlardaki RMS’larda biyopsi endoskopi
yapilarak alinabilir. Doku 6rnegi histopatoloji yani
sira sitolojik agidan ve biyolojik belirtecler bakimin-
dan da incelenmelidir.

RMS’da rezeksiyon sonrast kalinti, hastalik seyri-
ni 6ngormede en onemli belirleyicidir. Bu nedenle
1972°de IRS tarafindan klinik gruplama gelistirilmis-
tir (Tablo 3). Bu gruplamaya gore hastalar rezeksiyon
sonrasi histopatolojik inceleme ile tiimor eksizyonu-
nun kapsami, metastaz varligi ve lenf diigtimii tutulu-
muna gore simiflandirilirlar. Bu yontemle risk belir-
lenmesi ve hastaligin seyrinin 6ngoriilmesi olasidir.

Tablo 3. IRS klinik simflamasi.

Grup L. Yerel hastalik, tamamen cikarilmig

a. Kaynaklandig: kas veya organla sinirl

b. Kaynaklandig1 kas veya organ digina ilerlemis, bolgesel lenf
diigiimleri tutulmamig

Grup II. Tam gros rezeksiyon, bolgesel yayilim

a. Gros tiimor rezeksiyonu, mikroskobik kalintt

b. Bolgesel hastalik, lenf diigiimii tutulumu, mikroskobik kalintt
olmaksizin tam rezeksiyon

c. Bolgesel hastalik, lenf diigiimii tutulumu, gros rezeksiyon,
mikroskobik kalint1 var ve/veya en uzak bolgesel lenf diigii-
miinde histolojik tutulum

Grup III. Tam olmayan rezeksiyon veya gros hastalikta biyopsi

Grup IV. Uzak metastaz

IRS-HI verilerine gore klinik gruplarim siklig1 sirasiy-
la %20, %21, %45 ve %14’tiir 9. IRS-II ve III ara-
sinda klinik grup III sikliginda artis olmasi tani anin-
da tam olmayan eksizyon yapilmasi yerine oncelikle

biyopsi yapilan olgularin sayisindaki artigsa baghdir.
Grup I’de mesane/prostat dist RMS’lar, Grup II’de
parameningeal olmayan bag-boyun RMS’lar1, Grup
[II"de bas-boyun, Grup I'V’de ise ekstremite RMS’lar1
ilk sirada yer alir.

RMS’da tedavi ve hastalik seyrini belirlemede kul-
lanilan bir diger siniflama da IRS-V tarafindan rapor
edilen risk gruplarina gore siniflamadir (Tablo 4) ©.
Bu siiflamaya gore 3 yillik hastaliksiz sagkalim dii-
stik risk grubunda %88, orta risk grubunda %55-75,
yiiksek risk grubunda ise %30’dur.

Tablo 4. RMS’da risk gruplari.

Risk  Evre Klinik Bolgesel lenf Yerlesim yeri

grubu grup diigiimleri
Diisiik I LI N, Tiim iyi yerlesimler*®
I 11 N, N Yalniz orbita
I 1 N, N, Tiim diger (kotii) yerlesim-
ler, timdr en genis ¢api=Scm
Orta I 1I N, Tiim iyi yerlesimler*®
I III N.N_,N, Tiim iyi yerlesimler (orbita
diginda)
11 11, IIT NO, NX, N1 Tiim diger yerlesimler
o ILIT NN, N Tiim diger yerlesimler
Yiiksek IV IV N,N,N Metastatik hastalik (BOS,

plevra, periton s1visi timor
hiicresi +)

* Orbita, bas-boyun, parameningeal disi, mesane/prostat disi ge-
nitoiiriner,

N_: Klinik olarak tutulum yok, N ,: Klinik olarak tutulum var,

N : Bilinmiyor.

CERRAHI ILKELER

RMS’da cerrahi tedavi gecmiste yalmz radikal giri-
simleri icerirken, KT ve RT’nin etkinligi anlagildik-
tan sonra biyopsi, kitle eksizyonu, primer reeksizyon,
lenf diigiimii diseksiyonu, ikincil baki cerrahisi ve
agresif rezeksiyonlar gibi ¢esitli cerrahi yaklagimlar
tedavide yerini almistir.

Biyopsi

Biyopsiler genellikle kitle eksizyonu oncesi tani ve
risk grubu belirlenmesi amaciyla yapilir. Tant i¢in
acik biyopsi ile yeterli doku elde edilmelidir. Kiiciik,
KT ve RT’nin oncelikle planlandig1 hastalarda ultra-
sonografi kilavuzlugunda igne biyopsisi veya tru-cut
biyopsi yapilabilir. Kitleden ac¢ik biyopsi alinirken
kesinin kitle uzun ekseni boyunca yapilmas: gerekir.
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Mesane, vajina ve uterus yerlesimli RMS’larda en-
doskopik biyopsiler kullanilir. Kitlenin biiyiikge
bir boliimii viicut bosluklarindan disar1 tagsmissa,
islevsel sorun yaratiyorsa veya kozmetik olarak
kabul edilemeyecek goriiniim olusturuyorsa, dog-
rudan kitleyi kii¢iiltiicti kismi eksizyon yapilabilir,
bunun disindaki durumlarda kitle iizerinden insiz-
yonel biyopsi ya da tru-cut biyopsi yapilarak tani
elde edilir.

Kitle eksizyonu

Cerrahi ekzisyonun temeli primer tiimoriin saglikli
cevre doku ile birlikte genis eksizyonu ve tiimoriin
yerel denetimi sirasinda organ korunmasi ve iyi bir
kozmetik goriiniimiin saglanmasidir. Ancak bu yer-
lesim yerine gore degisiklik gosterir. Tanisal biyopsi
sonrast neoadjuvan KT ile kiigiilen kitlenin tam ek-
sizyonu, tam olmayan veya cerrahi sinirlart pozitif
eksizyonlara tercih edilmelidir. Kitle azaltici (de-
bulking) cerrahinin tedavide yeri yoktur. Tiimoriin
kaynaklandig1 doku veya kasin tiimiiniin eksizyonu
sart olmamakla birlikte, sinirlar1 tiimor icermeyen 0,5
cm saglam doku ile kitlenin tam eksize edilmesi he-
deflenir. Gerekirse birden cok cerrahi yapilarak tam
eksizyon saglanabilir. Ancak bu tiim yerlesim yerle-
rinde olas1 olmayabilir. Kitle sinirlariin iyi belirlen-
mesi ve cerrahi siir i¢in patolog ile iletisim iginde
olmak dogru siniflama i¢in 6nemlidir. Mikroskobik
veya gros kalint1 tiimorde sinirlar titanyum klipslerle
isaretlenmelidir. Yerel denetim icin yalanci kapsiiliin
cikarilmasi gerekir.

Bir diger cerrahi yaklagim ise “primer reeksizyon”dur.
Eger ilk girisimde gozle goriilebilen veya mikrosko-
bik tlimor kalmigsa veya yeterli cerrahi sinir birakil-
madig1 yoniinde siiphe varsa primer reeksizyon ya-
pilabilir. ilk kez Hays ve ark. tarafindan ekstremite
RMS’larinda tanimlanan bu yontem ile olgular klinik
grup II’den I’e geriletilmis ve sagkalimda onemli ar-
tis olmustur V. Bu yontem o6zellikle ekstremite ve
govde RMS’larinda kullanilir.

Lenf diigiimii diseksiyonu
Lenf diigimlerinin durumu tedavi Oncesi evrele-
mede onemli oldugundan lenf diigtimleri ayrintilt

incelenmelidir. Alveoler RMS’da bolgesel lenf dii-
glimii tutulumu hastalik seyrini belirleyici bagim-

456

Cocuk Cerrahisi Dergisi 30(Ek sayt 5):452-462, 2016

s1z bir faktor olarak kabul edilmektedir. IRS-IV’de
alveoler RMS’da bolgesel lenf diigiimii tutulumu,
agresif tiimor (T2), 5 cm’den biiyiik kitle ve unfa-
vorable histoloji kotii seyir habercileri olarak kabul
edilmektedir. Lenf diigiimii tutulumu hastalik seyri
icin 6nemlidir ve cerrahi sirasinda ¢ikarilmasi gere-
kir. Koruyucu lenf diigiimii diseksiyonu yapilmasi-
nin tedaviye katkist bulunmamaktadir. Sentinel lenf
diigiimii haritalamasi1 ¢ocuklarda standart bir yakla-
sim olarak kabul gérmese de tedavide yeri olduguna
iligkin caligmalar bulunmaktadir. Bolgesel lenf dii-
giimii degerlendirmesinde, tiimor bolgesindeki uzak
lenf diigiimlerinin de dikkatli incelenmesi ve drnek-
lenmesi gereklidir. Uzak lenf diigiimii tutumlari risk
grubunu degistirmesi nedeniyle tedavi degisikligine
neden olur. Ust ekstremite RMS’larinda ipsilate-
ral supraklavikiiler lenf diigiimleri, alt ekstremite
RMS’larinda ise ilyak ve paraaortik lenf diigiimleri
uzak yayilim ag¢isindan incelenmelidir. Paratestikii-
ler RMS’da ayni taraf renal ven lizerindeki paraaor-
tik lenf diigiimii tutulumu uzak yayilim olarak kabul
edilir.

ikincil baki cerrahisi

RMS’da adjuvan KT tamamlandiktan sonra goriintii-
leme yontemleri ile yapilan incelemede kalint1 timor
olmasi durumunda ikincil baki cerrahisi (IBC) yapilir.
IBC tedaviye hem klinik hem de histopatolojik yani-
tin degerlendirilmesinin yant sira kalint1 timoriin ¢1-
karilmasi ile yerel denetimin saglanmasina olanak ta-
nir. Weiner ve ark. goriintiileme yontemleri ile kalint1
tiimoriin belirlenemedigi durumlarda IBC’nin yeri
oldugunu ortaya koymuslardir 2. Primer eksizyonda
oldugu gibi IBC’de de amag kitleyi saglikli cerrahi
smir igerecek bigimde tam gikartmaktir. IBC’nin en
stk kullanildig1 RMS yerlesim yerleri ekstremite ve
govdedir. En az uygulanacak yerlesim yeri ise bag ve
boyun RMS’laridir.

Agresif cerrahi tedavi

Agresif cerrahi tedavi yontemleri yineleyen
RMS’larda uygulanabilir. Yapilan ¢aligmalar agresif
cerrahi tedavi yapilan olgularda 5 yillik sagkalim ora-
ninin %38, agresif cerrahi yapilmayan hastalarda ise
%35 oldugunu gostermektedir ©.
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KEMOTERAPI

RMS’da KT 1960’11 yillardan sonra giindeme gelmis-
tir. Giinlimiizde standart vinkristin, aktinomisin-D ve
siklofosfamidden olugsan VAC tedavisi uygulanmak-
tadir. Mikroskobik hastaligin eradikasyonu veya kit-
lenin kiigiiltiilmesi amactyla diger tedavi yontemleri
ile birlikte kullanilabilir. Grup I, alveoler histolojiye
sahip olmayan olgularda vinkristin ve aktinomisin
birlesimi yeterliyken diger olgularda VAC standart
tedavi rejimini olusturmaktadir. ileri evre RMS’da
halen tedavi sonuglarinin iyi olmamasinin nedeni he-
patotoksik ve norotoksik yan etkiler nedeniyle KT’ nin
yogunlagtirilamamasidir. Bu nedenle yeni tedavi pro-
tokolleri giindeme gelmistir. Yapilan ¢aligmalar VAC
tedavisinin ifosfamid veya etoposid ile birlesiminin 3
yullik sagkalima olumlu etkisi oldugunu gostermekte-
dir. Ayrica doksorubisin ve topoizomeraz inhibitorii
olan irinotekanin da VAC ile birlikte kullamildig1 du-
rumlar s6z konusudur. Evre IV olgularda siklofosfa-
mid ve topotekan birlesimlerinin kullanildig1 faz 1 ve
faz 2 ¢aligmalar siirmektedir.

RADYOTERAPI

Radyoterapi RMS’lu olgularda yerel denetimi sagla-
mak amaciyla onerilmektedir. Ozellikle grup IT mik-
roskobik kalintt veya grup III gros kalintisi olan has-
talar RT adayidir. RT’nin etkinligi kitlenin yerlesim
yerine, kalmti tiimor boyutuna, evre ve klinik gruba
gore farklilik gostermektedir. Grup II hastalarda yerel
denetim diisiik doz (40 Gy) RT ile olgularin %90’ 1nda
saglanmaktadir . Grup III olgularda ise daha yiiksek
dozda RT uygulanabilir. IRS-IV caligmasinda giinde
iki kez 100 cGy dozda RT’nin giivenle kullanilabile-
cegi gosterilmistir Y. Ancak ¢ok kiiciik ¢cocuklarda
olas1 yan etkiler ve genis radyasyon alani nedeniyle
RT’nin kullanimt ile ilgili sinirlamalar s6z konusu-
dur.

YERLESIM YERINE GORE TEDAVI
YAKLASIMLARI

Bas-boyun

Cocuklarda ¢oklu tedavi sayesinde bas-boyun yerle-
simli RMS’larda agresif cerrahi ender olarak gerekli-
dir. Bu bolgedeki tiimorlerin 6nemli bir kismi orbita
yerlesimli olup, iist nazal kadranlarda embriyonel, alt-

ta orbita tabaninda ise alveoler tipte RMS goriilme
olasilig1 daha yiiksektir. Bu nedenle tiim bas-boyun
kitlelerinde oncelikle biyopsi yapilmalidir. Kitlenin
tam rezeksiyonu yerlesim yerine gore olasi olabilir.
Cocuklardaki bas-boyun RMS’larinda lenf diigiimii
tutulumu enderdir (%3), ancak varsa kesinlikle ¢i-
kartilmalidir. Bu nedenle orbital ekzenterasyon ve
rutin lenf diiglimii diseksiyonunun her olguda yap1l-
masina gerek yoktur. Ancak yineleme gosteren veya
tedaviye direncli olgularda orbital ekzenterasyon
planlanabilir. Genel olarak orbital yerlesimli olgu-
larda hastalik seyri ¢ok iyidir ve standart tedavi VA
ile KT ve RT dir 9.

Orbital olmayan ve parameningeal olmayan bas-
boyun RMS’lar ylizeyel veya derin yerlesimli olup
cogu kez tam rezeksiyonla ¢ikarilabilir. Derin yerle-
simli olan, parotis, yanak mukozasi, larinks ve orofa-
rinks kitlelerinde tedavi plan1 orbita RMS larindakine
benzerdir. KT ile %83 sagkalim orani saglanirken,
yerel yineleme riski yiiksek oldugundan yakin izlem
gerektirir 1019,

Parameningeal RMS’lar ge¢ bulgu verdiginden kotii
seyirlidirler. Tan1 aninda olgularin %15’inde metas-
tatik hastalik vardir. Kemik erozyonu yerel yinele-
menin bulgusudur. Yapilabiliyorsa genis eksizyon
onerilmektedir. VAC tedavisi yan1 sira bu olgularda
intratekal tedavi de kullanilmaktadir. Ttim sinir siste-
mi aks1 boyunca RT uygulanmasinin sagkalimi arttir-
dig1 bildirilse de tedavideki yeri tartismalidir. Segili
olgularda kafa tabanina yonelik cerrahi tedavi, KT ve
RT’ye yeterli yanit elde edilemeyen olgularda yapila-
bilir. Kafa tabanina yonelik genis cerrahi tedavilerin
bagarili ve kozmetik a¢idan olumlu sonuglar1 oldugu-
na iligkin caligmalar bulunmaktadir.

Govde

Tiim RMS’lari %4-7’si govde yerlesimli olup, kotii
seyirlidir. Ekstremite tiimorlerinden farkli olarak lenf
diigiimii tutulumu daha az ancak yerel yineleme daha
siktir. Plevra ve peritona uzanim oldugunda cerrahi
eksizyon gii¢ olabilir. Govdeye yapilan genis rezek-
siyonlar kozmetik acidan olumsuzluk yaratir ve mor-
bid olabilir. Bu nedenle govde RMS’larinda cerrahi
eksizyon sonrasinda karin duvari veya gogiis duva-
rinin yapay gereglerle rekonstriiksiyonu gerekebilir.
Alveoler histoloji, 5 cm’den biiyiik kitle varligi, lenf
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diigiimii tutulumu ve tam olmayan cerrahi rezeksiyon
kotii seyir habercisi olarak kabul edilmektedir.

Karin duvari yerlesimli RMS’larda cilt, ciltalt1 dahil
olmak iizere tiim karin duvarinin eksizyonu ve karin
duvarmin kas flepleri veya yapay gereclerle onaril-
mas1 gerekir. Cerrahi eksizyon kiiciik ¢ocuklarda
daha olanaklidir. Ergenlerde biiyiik kitleye rastlandi-
ginda oncelikle KT verilmeli sonra cerrahi eksizyon
yapilmalidir.

Gogiis duvart tiimorleri arasinda PNET ve Ewing
sarkomu yani1 sira RMS da goriilebilir. Cogu alveoler
histolojiye sahiptir. Oncelikle kostalara paralel olacak
bicimde, kitlenin uzun ekseni boyunca kesi yapilarak
biyopsi alinmalidir. iki cm saglikli doku ile gogiis
duvar kaslarimi da icerecek sekilde genis rezeksiyon
yapilmasi hedeflenmelidir. Kitlesi c¢ikarilamayacak
olgularda KT sonras: cerrahi rezeksiyon yapilmasi
da yerel denetim icin Onerilmektedir. RT bu bolgede
ciddi morbiditeye neden olmakla birlikte, kalint1 tii-
mor olmast durumunda kullanilabilir. Ancak RT’nin
sagkalima etkisi tartismalidir.

Paraspinal yerlesimli tiimorler ise daha ¢cok 5 cm’den
biiyiik ve norolojik basi bulgulart ile ortaya cikan tii-
morlerdir. En sik lomber ve torakolomber alanda yer-
lesirler. Cerrahi tedavi tek bagina yeterli degildir.

Ekstremite

RMS alt ekstremitelerde iist ekstremitelerden daha
sik olup, distal yerlesim proksimale gore daha siktir.
Seyri belirleyen en 6nemli etmen lenf diigtimii tutu-
lumudur. Lenf diigiimii tutulumu olmayan olgularda
sagkalim %80’ken, tutulum olan olgularda %46’dir
(7, Bolgesel lenf diigtimii incelemesi RT alaninin be-
lirlenmesi amaciyla yapilmalidir. Klinik olarak ele ge-
len lenf diigiimii olmasa da iist ekstremite kitlelerinde
aksiller lenf diigtimii 6rneklemesi, alt ekstremite kit-
lelerindeyse femoral ticgen lenf diigiimii 6rneklemesi
yapilmalidir. Sentinel lenf diigimii orneklemesinin
yerel yinelemeyi azalttif1 gosterilmigtir. Ekstremite
korunarak kitlenin tam eksizyonu hedeflenmelidir.
Ampiitasyon gibi agresif cerrahi yontemler el veya
ayak gibi distal yerlesimli kitlelerde uygulanabilir.
Tam olmayan rezeksiyonlarda ve alveoler histoloji-
de KT ve RT tedaviye eklenmelidir. Lokal yineleme
siklig1 %16, uzak yayihim sikligi ise %25°tir ®. Has-
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talifin seyrini belirleyen onemli etmenler kitlenin 5
cm’den biiyiik olmasi, uzak yayilim yapmasi ve yerel
yineleme gostermesidir. Tiimoriin histolojik tipinin,
ekstremitenin distal veya proksimalinde yerlesmis
olmasmin hastaligin seyrine etki etmedigi gosteril-
misgtir.

Genitoiiriner sistem

Mesane ve prostat RMS’lar1 idrar yolu tikanikligina
neden olur ve 6nemli bir kismi embriyonel histolo-
jiye sahiptir. Mesane ve prostat RMS’larini birbirin-
den ayirmak her zaman olast olmayabilir. Tedavide
ama¢ mesaneyi koruyarak kitlenin tam eksizyonudur.
Olgularin %50-60’inda mesane tam Kkorunabilir 1.
Ancak, parsiyel sistektomilerin de sagkalima onemli
katkist oldugu diisiiniilmektedir ®”. Mesane tepesi-
ne yerlesen kitlelerde rezeksiyon yapilabilir. Ancak,
daha distal yerlesimli mesane RMS’larinda tireter re-
implantasyonu veya dgmentasyon gerekebilir.

Prostat RMS’larinda mesane korunarak prostatekto-
mi ile tam kitle eksizyonu yapilmalidir. Tam eksizyon
yapilamayan veya tedaviye yanit alinamayan olgular-
da iiriner tikaniklik varsa kontinan iiriner diversiyon
yapilabilir @Y. Ancak, tam eksizyon yapilamayan ol-
gularda KT ile kitlenin boyutlarinda 6nemli oranda
kiictilme olabilir (Resim 2), bazen de tam eksizyon
olanaklt hale gelebilir. KT sonrasi ¢ikartilan prostat
kitlesinin makroskopik goriiniimii Resim 3’te goriil-
mektedir. Lenf diiglimii tutulumu yaklagik %20’dir.
ilyak ve paraaortik lenf diigiimii 6rneklemesi yapil-
malidir. Ik IRS calismasinda erken cerrahi sonrasin-
da KT ile 3 yillik sagkalim orant %75 ken, IRS III’de
yogunlastirllmig KT ve erken RT sonrasi bu oran
%83 tiir 2.

Resim 2. Prostat kaynakli RMS’da KT oncesi (a) ve sonrasi (b)
BT incelemeleri; a. Mesane tabaninda prostat yerlesimli solid
tiimoral Kkitle, b. KT ve RT sonrasi kitlede yar: yariya kiiciil-
me.
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Resim 3. Resim 2’deki olguda, sistoprostatektomi materyalinin
makroskobik goriiniimii. Kitle mesane tabanina dek uzanmak-
ta ve mesaneden ayirt edilememektedir.

Resim 4. Vajina ve uterus kaynakli RMS olgusunun BT goriin-
tiileri; a. Koronal kesitte mesaneyi arkadan 6ne dogru iten,
asagiya ilerleyip vajinay etkileyen ve perineye ulasan solid tii-
moral kitle, b. Mesane ile rektum arasina yerlesmis, mesaneyi
one dogru iten, solid tiimoral kitle.

Resim 5. Resim 4’teki olguda vajinektomi, histerektomi ve bi-
lateral salpinjektomi 6rneginin makroskobik goriiniimii.

Vajinal yerlesimli RMS’lar serviks yerlesimlilerden
daha siktir. RMS kiz cocuklarda en sik goriilen genito-
iiriner sistem tiimoriidiir. Cogu embriyonel histolojiye
sahip olup, 6zellikle botriyoid yapidadir (Resim 4).
1970’11 yillarda pelvik ekzenterasyon oncelikliyken,
giinlimiizde organ koruyu yaklagim yapilmaktadir. Bu
amagcla oncelikle KT ve RT ile kitlenin kiiciiltiilmesi
gerekir. IRS calismalarinda yillar i¢cinde KT sonrasi
cerrahi, tam rezeksiyon yapilamayan olgulara ise RT
oncelikli hale gelmistir. Vajinektomi ve histerektomi
tedaviye yanitsiz veya yineleyen olgularda yapilir
(Resim 5). Uterus kaynakli olgularda distal vajina
ve overler korunarak histerektomi yapilabilir. Oofo-
rektomi over tutulumu varsa yapilmali, yoksa overler
korunmalidir. Embriyonel histoloji dis1 genitotiriner
sistem RMS’larinda KT yogunlagtiriimalidir.

Paratestikiiler RMS’lu olgular agrisiz skrotal kitle ile
basvururlar (Resim 6). Goriilme siklig1 5 ve 16 yas-
larda yiiksektir. Paratestikiiler dokularin en sik timo-
riidiir. Histolojileri igsi hiicre iceren embriyonel tipte
olup, iyi seyirlidirler. Klinik Grup I ve II’de sagkalim
%90’ iizerindedir ®®. Cerrahi oncesinde ince kesit
BT ile retroperitoneal lenf diigiimii tutulumu arastiril-
malidir. Standart tedavi inguinal yaklagimla, sperma-
tik kordun kasik i¢ halkasi diizeyinden itibaren, biitiin
olarak testis ile birlikte ¢ikarilmasidir. Acik biyopsi
lenfatikler yoluyla yayilima neden olacagindan yeg-
lenmemelidir. Skrotal yaklasim ile kitle eksizyonu
yapilacak ise o taraf skrotumunda eksizyonu gere-
kebilir. Skrotuma yayilimi olan olgularda ve skrotal
yolla orsiektomi yapilmis olgularda hemiskrotumun
cikarilmasi gerekir. Eksizyon sirasinda yayilim siip-
hesi olmas1 durumunda, kitle tam eksize edilmis olsa
bile klinik Grup Ila kabul edilmelidir. Paratestikiiler

Resim 6. Sol skrotumda Kitle, paratestikiiler RMS.
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Resim 7. Perineal RMS tamili olguda kitlenin mesane arkasm-
dan yukariya sol pararektal bolgeye uzanimi.

RMS’da lenf diigiimii tutulumu sikligr %20-45 ara-
sinda degismektedir ®¥. Ameliyat oncesi BT de tutu-
lum varsa lenf diigimii diseksiyonu yapilmali veya
RT verilmelidir. IRS V’de, olas1 yan etkiler nedeniyle
standart lenf diigiimii diseksiyonu 6nerilmemektedir.
Ancak, 10 yasindan biiyiik ¢ocuklarda lenf diiglimii
tutulumu sik oldugundan orsiektomi sirasinda ipsi-
lateral retroperitoneal lenf diigiimii diseksiyonu ya-
pilmasi onerilmektedir. Renal ven diizeyinden daha
yukaridaki lenf diigiimlerinin tutulmus olmasi duru-
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munda hasta klinik grup I'V kabul edilip uzak yayilim
gibi tedavi edilmelidir. Yalniz orsiektomi ile sag kalim
orant %50’dir. Bu nedenle KT tiim evrelerde oneril-
mektedir, RT ise kalint1 tiimor varliginda eklenmelidir.

Diger bolgeler

Safra yollart RMS’u kiiciik yaglarda goriiliir, sarilik
ve karin agrist ile bulgu verir @¥. RT ve KT yanitt
iyl oldugundan baglangicta safra yollarinin tam ek-
sizyonu gerekli degildir. Cerrahi olarak yapilacak en
onemli girisim biyopsidir. Safra yollarinda botriyoid
histopatolojiye daha sik rastlanmaktadir. Safra yolu
tikanikliklarinda stent ve eksternal biliyer drenaj ka-
teteri kullanilabilir. Uzak metastaz yoksa sonuglar
oldukca iyidir.

Retroperiton veya pelvis yerlesimli RMS’larda tam
giic koyulur ve hastalifin seyri iyi degildir. Ana da-
marlarla yakin komsuluk nedeniyle cerrahi eksizyo-
nu gii¢ olabilir. Uzak metastaz yoksa agresif cerrahi
eksizyon yapilabilir. Kitle kiiciiltiicii cerrahi tedavi
kiictik hastalarda, grup IV olgularda ve embriyonel
histolojide yapilabilir.

Resim 8. Perineal yaklasimla RMS eksizyonu; a. Eski biyopsi nedbesini icerecek bicimde elipsoit kesi ve ayrica saga uzanan sol presak-
ral egik kesi, b. Kitlenin biitiin halinde serbestlestirilmesi, c. Ameliyatin sonunda perinenin goriiniimii.
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Perine veya perianal bolge RMS’lar1 ¢cok ender olup,
bagvuru aninda ileri evre hastalikla birliktedir. 5
cm’den kiiciik, lenf diigimii tutulumu olmayan, 10
yasindan kiiciik olgularda sonuglar iyidir. Resim 7°de
perine yerlesimli RMS kitlesi goriilmektedir. Ayni
olguya uygulanan cerrahi girisimin asamalari Resim
8’de gosterilmistir. Baz1 olgularda tam eksizyon iiret-
ra ve kontinansin korunmas: amactyla yapilamayabi-
lir. Anorektal bolgede tikanikliga yol acan kitlelerde
gecici kolostomi yapilabilir.

Akciger yerlesimli RMS’lar ¢cok enderdir, kistik ade-
nomatoid malformasyon gibi akcigerin dogumsal kis-
tik lezyonlarinda gelisebilir. Saglikli doku igerecek
sekilde tam eksizyon onerilmektedir.

Cocuklarda ender olarak primer kalp, cilt ve meme
yerlesimli RMS’lar rapor edilmistir.

Metastatik RMS

Rabdomyosarkom metastazlart hem lenfatik hem de
hematojen yolla geligebilir ve bu durumda hastaligin
seyri kotiidiir. IRS caligmalarinda metastatik hasta-
lik oranlar1 %20’den %32’ye kadar degigmektedir.
Ancak, IRS III’de sagkalim oranlarinda artig oldugu
gosterilmistir. Akciger metastazlari primer tlimoriin
denetimi sonrasi, KT veya RT’ye ragmen, kaybol-
mamigsa cerrahi eksizyon yapilabilir. Yineleme her
zaman kotii seyir gostergesidir ve tedavi sonuglari iyi
degildir.

Sonug

RMS cocuklarda en sik goriilen yumusak doku sar-
komu olup, belirli yas donemlerinde goriilme siklig
artmaktadir. Ge¢mis yillarda tiimoriin tam eksizyonu
amaciyla yapilan ampiitasyon ve ekzenterasyon gibi
radikal cerrahi girisimler, yerini biyopsi ile doku tani-
sma, KT ve RT sonrasi cerrahi eksizyona birakmusgtir.
Cerrahi tedavide amag tiimoriin islevsel ve kozmetik
ozellikler gozetilerek, doku ve organ kaybi olmaksi-
zin tam eksizyonudur.
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