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DIS KULAK YOLUNDA RABDOMYOSARKOM *

Ozan S.SEZEN', Temel COSKUNER?, Mehmet EKEN®, Levent BASTAN®, Seref UNVER*

Rabdomyosarkom, 5 yas alt1 ¢ocuklarda en sik goriilen yumusak doku tiimériidiir. “Embriyonel” rabdomyosarkom ise en sik goriilen alt siniftir.
Orta kulaktan kaynaklanan lezyonlara baglangicta, kronik otit olarak tani konulur; yiizeyel biopsi uygulandiginda, yanlizca inflamatuar graniilomat6z
dokular bulunur. Biz bu makalede ilk olarak ii¢ aylikken belirti veren ve onalti aylikken tan1 konulabilen bir vakay1 sunarak, bu hastaligin kronik
otit ayirict tanisindaki 6nemini vurgulamak istedik.
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RHABDOMYOSARCOMA OF THE EXTERNAL EAR CANAL

Rhabdomyosarcoma, is the most common soft tissue tumor that can be seen under 5 years old children. ”Embrionel”” rhabdomyosarcoma
is the most common subgroup. The lesions originated from middle ear cleft are misdiagnosed as chronic otitis media at the beginning. When
superficial biopsy is performed, inflamatory granulomatous tissue can only be found. In this article, by presenting a case in which the first
symptom arised at three months of age and the diagnosis was made at sixteen months, we aimed to emphasize the significance of this disease

in the differantial diagnosis of otitis media.
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Cocukluk cagiin en sik rastlanan yumusak doku tiimorii
olan rabdomyosarkom temporal kemikte nadir yerlesim
gosterir. Klinik goriintimii, 6zellikle baglangi¢c agamasinda,
tilkemizde siklikla goriilen kronik otitten ayrilamaz. Ancak
inatg1 seyri, polipli gorliniimii ve kranyal sinir tutulumu,
cocuklarda nadir goriilen bu hastalig1 akla getirmelidir.

OLGU

Onalt1 aylik kiz cocugu sol kulak i¢ kisminda et biiytimesi
sikayeti ile klinigimize bagvurdu. Hasta ilk kez 3 aylikken
sol kulaktan akinti1 olmasi sebebi ile doktora bagvurmus
ve antibiyoterapi verilmisti. 14 aylikken sol kulak i¢
kisminda et farkedilmisti. Hastanin dis kulak yolunu
daraltan kanamali papillomatdz goriiniimdeki kitlesinden
yapilan punch biyopsi sonucunda yuvarlak hiicreli malign
tiimor tanisi konuldu. Yapilan immiinohistokimyasal
calisgmada Desmin, HHF-35 ile boyanmada (+) gosterildi
ve “Botryoid” Rabdomyosarkom(RMS) tanisi konuldu.
Hastanin 6z ve soyge¢misinde bir 6zellik saptanmadi.
Kulak, burun, bogaz muayenesinde sol dis kulak yolunu
dolduran polip disinda patolojiye rastlanmadi. Yapilan
tiim sistem muayeneleri ve laboratuvar tetkikleri dogaldu.

Toraks, batin ve pelvis bilgisayarli tomografileri(BT) dogal
olarak saptandi. Kranial BT incelenmesinde sol dig kulak
yolu(DKY) posterior kemik duvarda defekt olusturmus
mastoid ile iliskili goriiniimde yumusak doku Kkitlesi,
nazofarenkste yumusak doku Kkitlesi, otitis media ve
mastoidit saptandi. Intrakranial patolojik goriiniim
gozlenemedi (Sekil 1). Yapilan kemik sintigrafisinde kemik
metastazi ile uyumlu goriinim saptanmadi.

* Bu ¢aligma 25. Ulusal Tiirk Otorinolarengoloji Kongresi’nde sunulmustur.
Dr.Liitfi Kirdar Kartal Egitim ve Arastirma Hastanesi K.B.B. Klinigi
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BOS incelenmesinde hiicre saptanmadi ve kiiltiiriinde
tireme olmadi. BOS 'un patolojik incelenmesinde tiimor
hiicresine rastlanmadi. Hastaya daha 6nce yapilan biopsiler
disinda cerrahi miidahaleye gerek duyulmadi.

Sekil 1. Lezyonun kontrastli BT de goriintimii

Hasta grup III “Botryoid”” RMS olarak kabul edilerek
radyoterapi+kemoterapiye alindi. Kemoterapotik olarak
vincristin + actinomisin D + siklofosfamid uygulandi.
Radyoterapi 150 Gy fraksiyonlarda toplam 4200Gy olarak
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verildi. Hastanin tedavisi tamamlanmig olup, yapilan son
kontrollerinde niikse rastlanmamustir.

TARTISMA

RMS’dan ilk bahseden 1854 yilinda Weber’dir. Boderberg
ise kulagi tutan ilk RMS vakasimi 1933’de bildirmi§tir1.
RMS ¢ocukluk ¢aginda en sik rastlanan yumusak doku
tiimoriidiir ve bag-boyun bdolgesi en sik goriildiigii yerdir.
Bunu %40 ile genitoiiriner sistem ve %20 ile ekstremiteler
takip eder”. RMS tiim cocukluk ¢agi tiimorlerinin %58’ini
01u§tururlar3. Siklig1 15 yas alti beyaz cocuklarda
0.44/100.000, siyah c¢ocuklarda 0.13/1.000.000 olarak
saptanm1§t1r4. Insidansi ise 5 yasinda pik yapar. Belirgin
bir erkek siklig1 mevcuttur’. RMS mezenkimal dokudan
gelisir. Kaynak aldig1 doku cizgili iskelet kasidir. Iskelet
kaslarmin normal gelisimi ¢esitli agamalardan sonra olusur.
Bu gelisim sirasinda primitif yuvarlak hiicreler,
rabdomyoblastlardan spindle hiicreli forma dogru ilerler
ve son olarak miiltiniikleer kas lifleri ile son bulur.
Rabdomyosarkomlarda bu gelisim aksamistir.

Rabdomyosarkomlarda 4 alt grup tanimlanmistir:
Pleomorfik, embriyonel, alveoler ve botryoid tipler. Bir
tiimorde bu tiplerin bir karigimi bulunabilir, ancak genelde
tek bir tip baskindir’. Immiinohistokimyasal tetkikler ve
elektron mikroskopi, rabdomyoblastik farklilagsmay1
anlamak i¢in yardimeidir.

Klinik goriiniim tiimoriin yerlestigi yere gore degisir.
Parameningeal tutulum siktir. Orbita, nazofarenks, temporal
kemik ve paranazal siniisler de sik tutulan bélgelerdirz‘s.
Temporal kemik tutulumu kronik otitis mediaya benzeyen,
otalji, piiriilan ya da bazen kanli olabilen otoraji, aural
polipler ve graniilasyon dokusu gibi bulgular verir. Bu
durum antibiyotik tedavisinin uzun siirmesine ve gercek
taninin ge¢ konmasina neden olur®. Temporal kemigin
petroz boliimiinii tutan RMS ise ge¢ donemlere kadar bir
bulgu vermeyebilir. Prat ve Gray, 50 RMS’lu hastada orta
kulak bulgularini incelemisler ve kulak bolgesinde kitleye
%56 olguda, DKY’da polibe %54 olguda, kulak akintisina
%40 olguda, kanamaya %30 olguda, kulak agrisina %22
olguda, sagirhga %14 olguda ve fasiyal paraliziye %14
olguda rastlam1§1ard1r7.

DKY’da polip bulunan ve antibiyotik tedavisine yanit
vermeyen otitli bir ¢ocuk, klinisyenin dikkatini ¢cekmelidir.
Bu tiir vakalardan miimkiin olan en kisa zamanda biyopsi
alimmalidir. Kranyal noropatiler kafa tabani tutulumunu
akla getirir. Bagagrilar (6zellikle frontal) ve 6.kafa ¢ifti
felci Dorello kanalinin tutulumuna baglt olabilir. Daha
nadiren 7.sinir felci de goriilebilir. Diger belirgin ancak
daha ge¢ bulgular ise Horner sendromu, 5.sinir
disfonksiyonu, karotid kanal destrl'iksiyonudurl.

RMS’1u hastalar ”Intergroup Rhabdomyosarcoma Study
(IRS)” onerilerine gore 4 ana grupta smniflanirlar. Prognoz
hastaligin yayilimi ile yakindan ili§kilidir8.
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GRUP L

Lokalize hastalik, tamamu ile rezeke edilmis (bolgesel
nodlar tutulmamas)

a) Kasa, ya da orjin alinan organa sinirl

b) Etrafa yayilim, kas digina ya da orjin alinan organ digina
fasyal planlar boyunca yayilim

GRUPII.

a) Biiytik olciide rezeke edilmig fakat mikroskobik rezidii
kalmig (lenf nodlar1 negatif)

b) Bolgesel hastalik tam rezeke edilmis ( lenf nodlar1
pozitif ya da negatif)

¢) Tam olmayan rezeksiyon ya da biopsi, biiyiik 6lciide
rezidiiel hastalik kalmig

GRUPIII.
Biiyiik olciide rezidiiel hastalikla birlikte tam olmayan
rezeksiyon ya da biopsi

GRUPIV.
Hastaligin baslangicinda metastatik hastalik®.

Radyolojik goriintiileme acisindan hem BT hem de
manyetik rezonans goriintiilemeye (MRI) ihtiyac vardir.
BT kemik destriiksiyonunu gostermede secilmelidir. MRI
dural ve subdural yayilimi ya da intrakranial yayilimi
gostemede BT ye iistiindiir. Ayrica tiimoriin karotis ve
juguler vene uzantilarin1 gostermede BT ye iistiindiir.
Goriintiileme agisindan bakildiginda, temporal kemigin
destriiktif lezyonlarmin ¢ocuklardaki ayirici tanisi konjenital
ve akkiz kolesteatomay1 icerir. Cocuklarda temporal
kemigin diger destriiktif lezyonlar1 Langerhans hiicreli
histiyositozis, adenokarsinoma ve skuamoz hiicreli
karsinomdur. Bu lezyonlar radyolojik olarak birbirinden
ayrilamazlar. Tant icin biyopsi gereklidirlo. Sonug olarak
BT ve MRI, siiphelenilen ya da orta kulakta var oldugu
bilinen hastaligin tan1 koyma ¢aligmasi sirasinda esit role
sahiptir.

RMS, bolgesel lenf nodlarma (bu bag-boyun bolgesi
vakalarinda baslangi¢ta yalnizca %5 oranindadir),
akcigerler, karaciger, kemik ve kemik iligine yayilabilir.
Bu yiizden gogiis, abdomen, pelvis, kemik filmleri ve
kemik iligi aspirasyonlar1 tiim hastalarda yapllmalldlrs.
Akcigerler en sik metastaza ugrayan organlardir.
Parameningeal tlimorlii tiim vakalarda lomber ponksiyon
yapilmalidir. Bag ve boyun RMS’larinda tani sirasinda
uzak metastaz orant %8 olarak bulunmustur. Alveoler
RMS embriyonel tipe gore daha sik metastaz yapar, ancak
alveoler tiimorler bas-boyun bolgesinde daha nadirdir'".

Orta kulak RMS’larinin olagan yayilimi, Fallop kanalina
invazyon ve destriiksiyon (fasial sinir tutulumu ile birlikte),
ardindan internal auditory kanal tutulumu ve oradan da
leptomeninkse uzanarak buradaki tiim kranial sinirleri
tutarak olur. Meyer ve Karatay’m ayrintili temporal kemik
caligmalar1 bunu teyid etmi§tir"6. Petroz boliimii tutan
tiimorler bu yolu izlemezler. Bu yiizden genelde norolojik
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belirtiler ve merkezi sinir sistemi bulgular1 hastaligin
seyri sirasinda daha erken ortaya cikar.

RMS tedavisi, kemoterapi+radyoterapi ve cerrahiyi igerirS.
En aktif ajanlar siklofosfamid, ifosfamit, aktinomisin D,
vinkristin, doxorubisin, etopozid ve platinum analoglaridir
(sisplatin ve karboplatin). Tedavinin yogunlugu bazi
prognostik belirleyicilere baglidir. Bunlardan birincisi
hastaligin evresi, ikincisi yerlesim yeri, iigiinciisii
histolojisidir (alveoler histoloji daha yogun bir tedaviyi
gerektirir).

Sonug olarak; kulak ve temporal kemik RMS’u son 10
yila kadar fatal sayilmakta idi. Ancak giiniimiizde
miiltiajanli kemoterapi, yiiksek doz ve yiiksek voliimlii
radyoterapi ve cerrahi rezeksiyon sayesinde kiir elde
edilebilen bir hastaliktir. IRS nin sonuclart RMS tedavisini
gelistirmistir. Grup I ve II’nin sonug¢lar1 dramatik olarak
gelismesine ragmen, Grup III ve IV’iin prognozlari halen
kotiidiir. Ne yazik ki kulak ve temporal kemik RMS’lu
hastalarin coguna ge¢ tan1 konulmaktadir ve tani sirasinda
menengeal yayilim bulgular1 mevcut olmaktadir. Bu
hastalikta sag kalma oranlarinin anahtari erken tanidur.
Hastaliga kars1 pediatristlerin ve otolaringologlarm uyanik
olusu, hastaligin erken tanisini saglayacaktir. Aural
poliplerden ve graniilasyon dokusundan erken biopsi,
menengeal yayilim olmadan hastalik halen tedavi edilebilir
halde iken tanisini saglayacaktir.
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