SEH TIP BULTENI 36:4-2002

Dev bir orbital rabdomiyosarkom olgusu

A giant orbital rhabdomyosarcoma case
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OZET

15 vasinda sag infaorbital rabdomivosarkom nedenivle tiimér
eksizvonu vapilan, niiks gelisince kemoterapi ve radyoterapi
uvenlanan erkek hasta, 1.5 vilda kitlenin biiviiverek tiim sag
viiz varisini kaplamasi lizerine klinigimize basvurdu. Kafa
tabanina uzanan 20x25x10 em. bovutlarinda viizeyi nekrotik
ve mivazisli (kurtlanmg) vaklagik 4.5 kg, agirhgndaki tiimér
kitlesi rezeke edilerek. olusan defekt, segl deriden hazirlanan
[okal flep ve kismi kalinlikli deri grefii ile onarildr. Amelivat
sonrasinda beslenmesi gastrostomi ile saglanan hastanin
wenel dwrumu lizla diizeldi. Erken dénemde tiimdr niiksii
gariilmedi.

Postoperatif 2. avda gastrostomi bélgesinde enfeksiyon
olusmasi. peritonit ve genel durum bozuklugu iizerine, 7 giin

vogun bakimda tedavi edilen hasta sepsis ve metabolik yetmezlik

nedenivle kavbedilmistir.
Anahtar kelimeler: rabdomivosarkom, orbita, dev

SUMMARY

Fifteen vears old male patient who was operated because of
an infraorbital rhabdomyosarcoma and who received
chemotherapy and radiotherapy after the tumor relapsed.
admitted to our clinic. The tumor invaded all of right side
of the patient's face in one and half years with its 20x25x10)
em. size and 4.5 kg. mass extending to cranial base and its
outer surface was necrotic and wormy. After the resection;
the defect was repaired with a local scalp flap and split
thickness skin graft. In postoperative period, the patient
nourished via gastrostomia and the patient's general health
status improved rapidly. Tumor relaps was not seen in early
period.

In the postoperative 2 months, infection in gastrostomia
region, peritonitis were detected, and the patient who was
treated throughout 7 day in intensive care unit, died because
of sepsis and metabolic insufficiency upon that serious
infection.
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KISA GIRIS

Rabdomiyosarkom (RMS), ¢ocukluk ¢aginda
sik goriilen, ileri derecede malign karakterli bir
yumusak doku sarkomudur (1). Genellikle bas -
boyun, genito-iiriner sistem ve ekstremitelerde
goriiliir. Histolojik goriiniim ve farklilagma
derecesine gore embriyonel, alveoler, pleomorfik
olmak iizere 3 farkh tipi vardir(2). Embriyonal
tip. rabdomiyosarkomlarin %50-60"1n1 olugturur,
cogunlukla 15 yag altinda bag-boyun bolgesinde
yer alir, erigkinlerde son derece nadirdir(3).

Hastanin genel durumunu bozan ileri evre
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tiimérleri terminal donemde kokusu, goriinimi
nedeni ile ciddi sosyal sorunlar yaratmaktadirlar.
bu olgularda sinirli bir rezeksiyon sonrasi
uygulanabilecek basit bir rekontriiksiyon, uzun
donemde sag kalimi etkilememekle birlikte
hastanin kalan omriinii ailesiyle daha rahat
gecirmesini saglamak acisindan yararh olmaktadir.

OLGU SUNUMU

15 yasinda erkek hasta sag infraorbital
bolgesinde kiiciik bir kitle seklinde lezyon belirince
bagvurdugu bir devlet hastanesinden hastanemiz
Go6z Hastaliklart Klinigi’ne sevk edilmis. Burada
yapilan kitle eksizyonu sonrasi patolojik
degerlendirmede embriyonel rabdomiyosarkom
tanis1 konmus. Onkoloji klinigi’nde kemoterapi
alan hastaya daha sonra baska bir merkezde
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radyoterapi tedavisi uygulanmis. 1.5 yil iginde
timdr aym alanda niiksetmis. Bagvurdugu birgok
merkezde tekrar ameliyat edilemeyecegi ve
yapilacak bagka birseyin olmadigi sdylenmis.
Kitlenin giderek biiyiimesi, yiiziin yaridan fazlasini
kaplamasi, kitle tizerinde miyazis (kurtlanma)
olugsmasi genel durumu bozularak kaseksi tablosu
gelismesi iizerine klinigimize basvuran hasta
servisimize yatirildi,

Yapilan fizik muayenede kasektik ve soluk
goriiniimlii oldugu, tiimor kitlesinin agirhigr ve
genel durum bozuklugu nedeniyle yataga bagiml
ve bas hareketlerini ileri derecede kisith
yapabildigi gézlendi.

Sag orbitadan koken aldigi diisiiniilen ve
hastanin yiiziiniin sag yarisin tamamen kaplayan
akintih, enfekte. ilseratif, yer yer nekrotik
25x20x10 em.lik miyazisli (kurtlanmig) kotii
kokulu tiiméral doku mevcuttu. (Fotograf 1.)
Sag mandibuler bolge tiimor dokusu ile kapl
oldugu i¢in degerlendirilemedi. Sol submandibuler
bolgede bir adet 1.5¥ ' cm.lik orta sertlikte mobil
LAP mevcuttu. Submental LAP tespit edilemedi.

Bas boyun MR incelemesinde sag orbita
posterollateral duvarindan koken alip sag maksiller
siniis, sag glob okiili, intra-ekstraokiiler kas
gruplarini, etmoid siniis, nazal septum, naofarenks,
orofarenks anterior kesimlerini, santral kesitlerde
infratentorial pterigopalatin ve pterigomaksiller
fossa, inferior kesitlerde SKM kas grubu anterior
kisimlarmi infiltre eden, sagda os zigomatikum,
sfenoid kanat ala major, superiorda parietal kemik
santral kesimlerinde invazyon gosteren tiimoral
kitle saptandi. PA akciger grafisi normal sinirlarda
degerlendirildi. Toraks BT incelemesinde metastaz
lehine bulguya rastlanmadi. Hb: 7.2 gr/dl, Het:
9 24.3, diger biyokimyasal tetkikler normal olarak
degerlendirildi. Kan transfiizyonu ve sivi elektrolit
replasmant uygulandi.

Fotograf 1:
Operasyon
dncesi
gortinim

Oral bolge yerlesimli genis tiimdral kitle nedenti
ile oral entubasyon yapilamadigindan lokal
infiltrasyon anestezisi altinda trakeostomi agildi
ve genel anestezi uygulandi. Masif kanama
tehlikesini 6nleme amaciyla yiizeyel boyun venleri
ve eksternal karotis arter tiimor rezeksiyonu éncesi
baglandi. Genis bir pedikiilden sonra asir1 vejetan
olan kitle 1. ekzisyonla deri seviyesinden itibaren
ana kitleden ayrildi. Bu sekilde ¢evre anatomik
yapilar daha iyi degerlendirilebilir hale getirildi.
yan cerrahi sinirlarda 2 cm.lik saglam cilt dokusu
da dahil edilerek tiimér rezeksiyonu tamamlandi.
Sag ramus mandibulada kismi mandibulektomi.
burun septumu da dahil edilerek sag burun yarisi
siiperiorda frontal sag ¢izgisi, sag zigomatik arkus
sag maksilla, sol iist kanin dis seviyesinden
posteriora dogru sert ve yumusak damagi icerecek
sekilde tiimor piyesine dahil edildi. Orbita
tabaninin medial duvarinda timér tutulumu oldugu
gozlendi. Tiimér tutulumu oldugu digiiniilen
ossedz fragmanlar cikarildi. Siiperior orbital
duvarda yaklasik 2 cm. capli 1 alanda duranm
ckspoze oldugu gozlendi.

Skalpten sol paricital pedikiillii yaklasik 20x15
cm.lik epikranium iizerinden skalp flebi kaldirild,
Defekt alaninda agiz boslugu ve nazofarenks
mukozast ayr1 ayri onarildi. Skalpten hazirlanan
flep defekt tizerine tasindi. Flep dondr alanina
sag uyluk anterior ve lateralinden alinan kismi
kalinlikli deri greftleri ile onarildi. genel cerrahi
klinigince gastrostomi acildi.

Operasyon sonrast yogun bakim izlemi
gerektirmeksizin klinigimizde takip edilen hastada
normal yara iyilesmesi gozlendi, herhangi bir
komplikasyon gelismedi. (Fotograt 2)

Fotograf 2:
Operasyon sonrasi
3. haltada Goriinimii
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Yapilan patalojik degerlendirmede embriyonel
rabdomiyosarkom tanisi konuldu. Orbita
apeksinde fokal alanda rabdomiyosarkom
bulundugu bildirildi.

Operasyon sonrasi 2. ayda gastrotostomi
bolgesinde akinti nedeniyle beslenme problemi
ve enfeksiyon goriilmesi tizerine 7 giin Anestezi
Yogun Bakim Unitesi’'nde tedavi goren hasta
sepsis ve metabolik yetmezlik nedeniyle
kaybedilmigtir.

TARTISMA

Rabdomiyosarkom morfolojik olarak fetal
iskelet kasi hiicrelerine (rabdomiyoblast) benzeyen
malign hiicrelerden olugan bir neoplzmdir. (4,5)
Cocuklar arasinda en sik goriilen yumusak doku
sarkomu ve orbitanin primer tiimoriidiir. (2,6,7)
Rabdomiyosarkomlar1 morfolojik gériiniim ve
farklilasma derecesine gore embriyonel, alveoler
ve plemorfik tip olmak iizere 3 gruba ayrilirlar.
(8) Rabdomiyosarkomlar son derece malign
tiimorlerdir ve tedavi edilmezlerse hemen her
zaman oliime yol acarlar. Yerlesmis olduklar
anatomik bélgede hizla genisleyen kitle etkisi
nedeni ile baslangi¢ belirtileri ve bulgulan ortaya
cikar. Bu tiimorler radyoterapi ve sitotoksik
kemoterapiye orta derecede duyarladirlar. Ancak
cerrahi eksizyon, uzun dénem yasam beklentisi
acisindan en oOnemli ve tek tedavi
modalitesidir.(6.8) Giinlimiizde multimodal tedavi
yaygin olarak kullanilan yontemdir.

Embriyonel rabdomiyosarkom ¢ocuklarda siktir,
bas-boyun genitotiriner sistem, ekstremiteler ve
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retroperitoneum tercih ettigi gelisim alanlaridir,
(1,6) Bag-boyun embriyonel rapdomiyosarkomlar
cocuklarda iyi prognozlu, yetiskinlerde kotii
pronozludur. Cocuklarda 5 yillik stirvi %80 iizeri,
yetigkinlerde % 15’ten azdir. (2) Bilinen en yash
orbital RMS olgusu 35 yasindadir (9).

Sunmus oldugumuz olgu ergenlik doneminde
baslayip rezeksiyon sonrasi erken niiksetmig RT
ve KT’ ye yanit vermeyerek hizla biiyiimiis,
ulastigt dev boyutlar, enfeksiyon ve miyazis
nedeniyle hastanin yasam kalitesini bozmustur.
Ileri evrede bulunan hastanin yasam beklentisi
yiiksek olmamakla birlikte hastanin tiimor yiikiint
azaltmak, yagsam Kalitesini yiikseltmek amaciyla
yeniden rezeke edilmis, erken donemde niiks
gelismemesine ragmen hasta yakinlar tarafindan
gastrotostomi bakimi iyi yapilamadig: icin
enfeksiyon gelismis, sepsis ve metabolik yetmezlik
nedeniyle hasta kaybedilmigtir.

Rabdomiyosarkom tedavisinde RT ve KT ile
birlikte multimodal tedavi yontemleri
kullanilmakla birlikte tedavide etkin y&ntem
cerrahidir. Tiimor ilk cerrahi rezeksiyon sirasinda
yeterli cikarilmadig: takdirde niiksederek koti
prognoz gostermektedir. Niikslerden kacinmak
icin ilk rezeksiyonda radikal davranmak hastanin
tedavi sansini artiracaktir. Ayrica hastanin genel
durumunu bozan ileri evre tiimorler terminal
dénemde; kokusu, goriiniimi nedeni ile ciddi
sosyal sorunlar yaratmaktadirlar. Bu olgularda
sinirlt bir rezeksiyon sonrasi uygulanabilecek
basit bir rekonstriiksiyon, hastanin kalan 6mriint
ailesiyle daha rahat gecirmesini saglamak
acisindan yararli olmaktadir.

rehapmiyosercoma involving the orbit.
Ophthalmology.1986:93:1001-1009

6. Maurer HM, BeltangadyM. Gehan EA. et al. The
intergroup rhapdomiyosarcoma study-l: a final
report. Cancer. 1988:61:209-220

7. Shields RA, Bakewell B, Augsburger JJ, Donosso LA.
Bernardino V. Space - occubying orbital masses
children. Ophthalmology. 1986: 93:379-384

8. Horn RC Jr, Enterline HT . Rhabdomyosarcoma: a
clinicopatpologic study and classification of 39 casis.
Cancer. 1958;11:181-199

9. Nick Mamalis, MD Allen M.Grey, MD James S. Good.
MD William M.M.c Leish, MD Richard L.Anderson.
MD Opehthalmic Surgery May 1994, Vol 25, No.
5322-5





