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Ozet

Cocukluk ¢agr sarkomlart arasinda en sik gériilen rab-
domiyosarkomlarin yiiz bélgesinde yerlesenleri travmaya
bagl bir lezyon veya lokal enfeksiyon olarak de-
gerlendirilip tanida gecikme olabilir. Klinigimizde tant ve
tedavileri yapilan bu tip iki olgu irdelenmistir,

Olgularimizdan biri yedi yasinda olup tiimérii orbital yer-
lesimli, dért yasindaki olgumuzda ise travma sonrast or-
taya ¢ikan sol yanakta lokalize giglik mevcuttu. Her iki ol-
guda da tiimor total olarak gikarildiktan sonra kemoterapi
ve radyoterapi uygulanmgtir. Orbital yerlesimli olan ol-
gumuz ameliyattan 2.5 yi sonra tiimér progresyonu ile
kaybedildi, diger olgunun ise 2.5 yillik takibi sorunsuzdur.

Anahtar kelimeler: Rabdomiyosarkom, yiiz, cocuk

Summary
Two cases of facial rhabdomyosarcoma

Rhabdomyosarcoma (RMS) of the head and neck in child-
ren may be confused with traumatic and infectious lesions,
leading to delays in diagnosis. Two cases of RMS, one
tumor resembling an orbital inflammation, and the second
thought to be due to a recent trauma are presented as
examples.

The tumors were incised in total and chemotherapy and
radiotherapy instituted as indicated. The patient with or-
bital RMS died of progression of the disease 2 112 years
after the operation. The second patient was found to be di-
sease free in the same follow up period.
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Giris

Cocukluk c¢ag1 sarkomlar: arasinda en fazla rab-
domiyosarkom (RMS) goriiliir 311, Bu tiimériin ge-
lisimi son derece hizlidir. Sikhkla yiiz bolgesine
gelen travmalardan sonra farkedilebilirler. Ancak
travmaya bagli bir lezyon veya lokal enfeksiyon ola-
rak degerlendirilip, gozden de kagabilirler (19:21,24),
Klinigimizde tam ve tedavisi yapilmig iki ¢ocuk
olgu bu 6zellikleri nedeni ile sunulmugtur.

Olgu Sunumu

Olgu 1: Yedi yasindaki erkek olgu (AK.) sa§ go-
ziiniin dne dogru biiyiimesi sebebiyle klinigimize
bagsvurdu. Bilgisayarl tomografi (BT) incelemesinde
orbitamin medial ve kaudalinden kaynaklanan, géz
kiiresi protriizyonuna neden olan yumugsak doku tii-
mdrii saptand: (Resim ). Yapilan biyopsi sonucun-
da histopatolojik olarak rabdomiyosarkom (RMS)
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tanisi konuldu. Daha sonra gézii protriize eden
tiimor total olarak, géz eksentrasyonu ve orbita me-
dial duvari ile birlikte ¢ikarildi. Defekt alin flepi ile
kapatildi. Ameliyat sonrasi flep sorunsuz olarak iyi-
lesti. Ameliyat metaryalinin histopatolojik incele-
mesi, biopsi sonucu ile uyumlu idi ve cerrahi si-
nirlarda  timdr saptanmadi. Olguya dnce ke-
moterapi (vincristine, endoksan, adriamycine kom-
binasyonu), sonra bes hafta siireyle toplam 5.000
rad radyoterapi yapildi. Olgu ameliyattan sonra 2.5
yil sonra ilerleyen tiimér nedeni ile kaybedildi.

Olgu 2: Dért yasindaki kiz cocugu (D.A.) kli-
nigimize bagvurusundan li¢c ay dnce sol yanag ile
masaya garpﬁtq, yanagi sigmig ve kizarmig. Baska
bir klinikte yanaktaki kitlesi cikarilan olgu his-
topatolojik olarak Glomanjiyom tarist alnug. Kitlesi
niikseden olgu klinigimize yatirildi. Yapilan BT'de
sol maksilla ve burun arasinda geligen, vaskiiler
yonden zengin bir tiimér goriildii. Tiimdre giden da-
marlar anjiyografik olarak saptamp embolize edil-
dikten birgiin sonra olgu ameliyata alind:. Tiimdr,
makroskopik olarak ¢evredeki saglam dokular da
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Resim 1. Yedi yasinda erkek cocugun (olgu 1) sag giziini
protruze eden tomiiriin (RMS) bilgisayarh tomografisi.

Resim 2. Burun mukoza defektinin deri grefti ve Mustarde
flepi ile kapatilmasi (olgu 2).

eksizyona dahil edilerek, ctkarildi. Yara suni deri
(Epigard) ile kapatildi. Biyopsi drneginin  his-
topatolojik incelemesinde embriyonel tipte RMS bu-
lundu. Burun tarafindaki cerrahi suurlarda mik-
roskopik tiimor kalintilarinin bulunugu sebebiyle
hasta tekrar ameliyata alimp, bu bilge daha genis
olarak eksize edildi. Burun mukoza defekti deri gref-
ti, diger defekt Mustarde flepi ile kapatld) (Resim
2). Aymt seansta yeni gelisebilen sol tarafli sub-
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Resim 3. ikinci olgunun ameliyat sonrasi iigiincii ayda gi-
rilniimii. Niiks ve metastaz yoktur,

mandibiiler lenfadenopati sebebiyle suprahyoid di-
seksiyon yapildi. Histopatolojik incelemede cerrahi
smirlarin tiimor dokusu icermedigi ancak boyun lenf
bezlerinin ikisinde RMS metastazt oldugu saptand..
Olgunun yaralar1 komplikasyonsuz iyilegti. Olguya
kemoterapi (vincristine, adriamycine, ciclophospha-
mide cisplatin, VP 16 kombinasyonu) ve sonra bes
hafta siireyle 5.000 rad radyoterapi uygulandi. Iki
bucuk yildwr takip edilmekte olan olgumuzda niiks
veya metastaz bulgusu yokiur.

Tartisma

Orbitada RMS'in en sik goriilen belirtisi, 1. olguda
oldugu gibi propitozistir (12), Bunu goz kapaklarinda
sisme ve enflamasyon takip eder 29, Belirtiler tii-
moriin orbitadaki yerlesimine gére degigebilir. Jones
(16) 62 olguda yaptigi degerlendirmede tiimériin
%50 olguda glob arkasinda, %25 olguda ist ki-
simda, %12'sinde alt kisimda, %6'sinda nasal ve
%6'sinda ise temporalde yerlestigini bildirmistir.
Yiiz ve yanak bolgesinde yerlesenlerde ise, 2. ol-
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guda oldugu gibi siglik, bunun yaninda agr, trismus
ve ileri olgularda fasiyal paraliziler gelisebilir (28).
Bu belirtiler 6zellikle kii¢lik ¢ocuklarn yiiziinde or-
taya ¢ikan lokal enfeksiyonlarda veya travma son-
ras1 da olusabileceginden, RMS'u gizleyebilir ve ta-
mmn  gecikmesine neden olabilir. Bu yiizden
tedaviye direngli olgularda RMS olasiligimi da dii-
siinmek gerekir (19:21.24),

Tiimore ait belirti ve bulgularin ortaya ¢ikigi ile ta-
ninin konulmas: arasindaki siire ortalama iki ay ola-
rak bildirilmistir 10), Ozellikle hayati organlara ya-
kinlig1 sebebiyle bas-boyun boélgesi RMS'larnimin
tamsinin en kisa siirede konulmasi, tedavi ve prog-
noz ybniinden son derece onemlidir (6-21), Tamda
diger konvansiyonel yontemler yaminda iki ol-
gumuzda da oldugu gibi BT'nin tiimor yerlegimi ve
yayitlimini gostermesi bakimindan énemi biiyiiktiir
(4,21,26)

Ancak Knowles'in de (13 belirttigi gibi en 6nemli
tani yontemi erken ve genis biopsidir. Patolojik ayi-
rict tani, 2. olgumuzda oldugu gibi glimanjiom ve
diger malign tiimorlerle (6zellikle lenfoma, no-
roblastoma, noroepitelyom, sinovyal sarkom ve ma-
lign melanom) ile yapilmalidir ®). Histolojik olarak
RMS'lar embriyonel, alveoler ve pleomorfik olmak
tizere li¢ tiptir. Olgularimizda oldugu gibi, emb-
riyonel tip cocuklarda sik goriiliir. Yag ilerledikge al-
veoler tip ve ileri yaslarda pleomorfik tipe daha sik
rastlanir 2-3),

Gegmiste bu tiimér, olgularin mutilasyon cerrahisine
yol agiyordu. Gelisen radyoterapi ve kemoterapi ola-
naklar1 organ koruyucu tedavi yapilmasina olanak
saglamigtir (7:8:18.22.27)  gon 20 yilda lokal tedavi
yontemleri olan cerrahi ve radyoterapiye, ke-
moterapi ilavesiyle tic yillik sag kalim %20'lerden
%75'lere qikmugtir 23), Tiirkiyede yapilan bir ga-
lismada ise otuzbir aylik takipte sagkalim orani
%73.8 olarak bildirilmistir 17), Jones (19) orbital
RMS'lerin sadece eksanterasyon yapilan serisinde 3
yillik sagkalim %32 ve bes yillik sagkalim %29 ola-
rak saptamistir.

Cassady ©) cerrahi ve radyoterapi ile tedavi ettigi
bes orbita RMS olgusunu 15 ay-5 yil siireyle takip
etmig ve herhangi bir niiks veya mortalite gor-
memigtir. Bu tedavilere kemoterapiyi de ekleyerek

daha iyi neticeler alindig1 gosterilmistir (113, Rad-
yoterapide tiimér regresyonu icin 3.000-4.000 rad,
destritksiyonu igin 5.000-6.000 rad dozlar &nerilir
(8)_ Vincristine, adriamycine, cyclophosphamide,
actinomycine D, methotraxate, VP 16, cisplatin
RMS kemoterapisinde olgularimizda oldugu gibi
kombine olarak kullanilabilir (13:14.25) [ okalize ol-
gularda actinomycine D, vincristine, cyclophospha-
mide ticliisii ile tedavide iki yillik sagkalim %80 ora-
ninda bulunmustur .

Heyn (19 yiiz bolgesindeki RMS'lara yapilan rad-
yoterapi sonrasi goriilen komplikasyonlari 50 ol-
guluk bir seride yaymlanmigtir. Olgularin  ¢o-
gunlugunda goz lezyonlan (gérme kusuru, katarakt,
keratokonjonktivit) saptanmistir. Olgularin yarisinda
ise yiiz kemiklerinde hipoplazi ve fasiyal asimetri
geligmigtir. Bizim iki olgumuzda ise béyle bir komp-
likasyon olugmamustir.
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