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Ozet

Paratestikuler rabdomyosarkomlar gogunlukla gocuklar ve addlésanlarda gorilmektedirler.
Eriskinlerdeki rabdomyosarkom insidansi tam olarak bilinmemektedir. Yirmi yedi yasinda bir
erkek hasta iki aydir sag testis ve inguinal kanalda var olan sislik yakinmasi klinigimize bagvurdu.
Yapilan fizik muayenede sag testis Ust polde yaklagik 1x1 cm boyutlarinda dizensiz ve noduler
kitle saptandi. Testis timor belirtegleri dahil bitiin laboratuar bulgulari normal sinirlar igindeydi.
Skrotal ultrasonografi incelemesi sag testis Ust polliinde yaklasik 1,5x1,6x0,5 cm boyutlarinda
hipoekoik kitle oldugunu gésterdi. Preoperatif muayene maligniteyi tam olarak ayirt edemedigi
icin sag radikal orsiyektomi yapildi. Histolojik tani paratestikiler rabdomyosarkomdu. Hasta,
radikal orsiyektomi sonrasi dérdiincli ayda gelisen sistemik metastazlara bagli olarak kaybedildi.
Rabdomyosarkomlar nispeten nadir gérilmelerine ragmen testis ve paratestikiler malign
tiimorlerin ayiricl tanisinda géz éntinde bulundurulmalidiriar.

Anahtar Kelimeler: Rabdomyosarkom; Testis.

Abstract

Paratesticular rhabdomyosarcomas mostly occur in children and adolescents. The incidence of
rhabdomyosarcoma is unknown in adults. A 27-year-old man presented to our clinic with a two
month history of an enlarging mass in the right scrotum and external inguinal ring. Physical
examination revealed approximately a 1x1 cm sized mass lesion with an irregular nodular
surface in the upper part of the right testis. All laboratory investigations, including tumor
markers, were within the normal range. Scrotal ultrasonograpic examination demonstrated a
1.5x1.6x0.5 cm hypoechoic mass in the upper part of the right testis. Since preoperative
examination did not completely rule out malignancy, right radical orchiectomy was performed.
The histological diagnosis was paratesticular rhabdoyosarcoma. After the radical orchiectomy,
he was lost in the postoperative 4th month due to systemic metastasis. Although a relatively
rare disease, rhabdomyosarcomas should be considered in the differential diagnosis of testicular
and paratesticular malign tumors.
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Giris

Intraskrotal bolgede goriilen tiimorler, testis ve
paratestikiiler yapilardan kaynaklanabilmektedirler (1,2).
Paratestikiiler timdrlerin %30 unun malign karakterde
oldugu bildirilmektedir (2). Tiim genitoiiriner malign
tiimorlerin %1-2’sinden azint sarkomlar olusturmaktadir.
Paratestikiiler rhabdomyosarkomlar (RMS) ise eriskinlerde
nadir olarak goriilen yliksek malignitede yumusak doku
sarkomlaridir (2). Nadir goriilmelerinden dolay1 klinik
seyir ile patalojik ve prognostik 6zellikleri tam olarak
bilinmemektedir.

Bu ¢alismada sag radikal orsiyektomi sonrasi saptanan
paratestikiiler rabdomyosarkom olgusunu literatiir esliginde
sunuyoruz.

Olgu Sumunu

27 yasinda erkek hasta yaklasik iki aydir devam eden sag
testis ve kasikta agrisiz sislik yakinmasi ile klinigimize
basvurdu. Fizik muayenede sag testis iist kisminda baslayan
yaklasik 1x1 cm boyutunda diizensiz, nodiiler ve sert
kitlenin inguinal kanala kadar uzandig: anlasildi. Hastada
travma ya da iiriner infeksiyon dykiisii yoktu. Skrotal
ultrasonografide sol testis normal olarak tespit edilirken,
sag testis list kismindan baglayan ve inguinal bolgeye
uzanim gosteren yaklasik 1,5x1,6x0,5 cm boyutlarinda
solid hipoekoik kitle oldugu saptandi. Hastanin tam idrar
tetkiki, rutin hematolojik ve biyokimyasal tetkikleri ile
testis tiimor belirtegleri normal sinirlar i¢indeydi. Bu
bulgularla sag testis timorii 6n tanisi ile sag radikal
orsiyektomi operasyonu yapildi. Patoloji incelemesi
kitlenin paratestikiiler rabdomyosarkom oldugunu ortaya
koydu (Resim 1). Radikal orsiyektomi sonrasi yapilan
akciger grafisi ile torakal ve abdominopelvik bilgisayarli
tomografi incelemeleri normaldi. Hastaya daha sonra,
toplam 9 hafta olmak iizere Vinkristin (10,09 mg),
Aktinomisin-D (8,46 mg) ve Siklofosfamid (1.162 mg)
ajanlarmi igeren kemoterapi ile 4 hafta boyunca radyoterapi
tedavileri verildi ve postoperatif 4. ayda gelisen sistemik
metastazlar nedeni ile hasta kaybedildi.

Tartisma

Skrotum i¢inde paratestikiiler bolgeden kaynaklanan
tiimorler testikiiler kitlelerle ayirici tanida sik olarak
karigmaktadirlar (1). Benign paratestikiiler tiimorler,
adenomatoid tiimérler, papilller mezotelyom, kistadenom,
schwannom, dermoid kist, lipom, leiyomyom, hemangiom,
anjiyomiksom ve anjimyofibroblastom olarak bilinirken
malign paratestikiiler tlimorler, RMS, leiyomyosarkomlar,
epididimal adenokarsinom, malign mezotelyom,
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liposarkomlar, malign fibr6z histiyositom ve desmoplastik
yuvarlak hiicreli tiimorler olarak bilinmektedirler (3).

Tiim malign tiimorlerin %1’ini olusturan sarkomlar,
embriyonal kokenli tiimorler olup iskelet sisteminden ve
iskelet sistemi disindaki yumusak dokulardan
kaynaklanabilirler (2). Intraskrotal bolgede spermatik
korda ait sarkomlar sik goriliirken testikiiler ve
paratestikiiler sarkomlar daha az goriiliirler. 1950 yilindan
giiniimiize kadar yaklasik 393 olgu bildirilmistir (2,4).
Bu tiimorlerin goriilme siklig1 cocukluk donemi ile 16-
19 yas arasinda artis gostermektedir ve olgularin %70’inin
on yasin altinda oldugu bildirilmektedir (5,6). intraskrotal
RMS’lar tek baslarina ya da basta teratom olmak tizere
germ hiicreli timorlerle birlikte olabilirler (7).
Calismamizdaki hastada izole paratestikiiler RMS
bulunmaktaydi.

Bu tiimorler tipik olarak sert ve agrisiz palpabl kitleler
olarak klinige basvururlar (1,2,4). Agr1 hastalarin yalnizca
%7’sinde bulunmaktadir. Bunun yaninda halsizlik,
istahsizlik, kilo kayb1 ve inguinal lenfadenopati gibi
sistemik bulgular da goriilebilmektedir. Calismamizdaki
hastada minimal halsizlik bulunmaktaydi. Kitle testisin
iizerinde uzanim gostermekte olup bazen ¢aligmamizdaki
olguda da oldugu gibi eksternal inguinal ring seviyesine
kadar uzanabilmektedir (8). Skrotal Doppler USG’de
testis ve spermatik kordun kan akiminin artmasimin disinda,
nadiren hidrosel (%10) saptanabilmektedir (2,9,10).
Sarkomlarda tan1 ¢ogunlukla radikal orsiyektomi sonrasi
konulmaktadir. Makroskopik olarak yuvarlak diizgiin
sinirlt olmalarina ragmen mikroskopik incelemelerde
siklikla ¢iplak gozle goriilen cerrahi sinirin ilerisine
uzanmaktadirlar (11).

Rabdomyosarkomlarda etiyoloji tam olarak
bilinmemektedir. Paratestikiiler alan histolojik olarak
epitelyal, mezotelyal ve mezenkimal yapilardan
olusmaktadir. Bu nedenle farkli biyolojik davranislara
sahip heterojen bir timor grubu bu bdlgede
goriilebilmektedir (12). Paratestikiiler RMS’larin spermatik
kord, epididim, testis ve testikiiler tunikanin mezenkimal
dokularindan kaynaklandigina inanilmaktadir. Germ
hiicreli tiimdrlerin bir pargasi olarak goriilen olgularda
ise totipotansiyel germ hiicrelerinin malign
transformasyona sahip somatik dokuya farklilasmasi ya
da mevcut olan teratomatdz komponentin malign
transformasyonu seklinde gelistikleri bildirilmektedir
(13). Primer RMS’larin rabdomiyoblastik diferansiyasyon
kapasitesine sahip farklilasmamis mezenkimal hiicrelerden
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Resim 1. Paratestikiiler rabdomiyosarkom olgusuna ait timor dokusu: a. Tiimériin kiigiik bitytitmede diffiiz tarzda infiltrasyonu ile hiperkromatik
atipik niikleus yapisi goriilmektedir (H&E, x25). b. Tiimor hiicrelerinin yuvalanma tarzi gelisim paterni goriilmektedir (H&E, x200).¢. Biiyiik

biiytitmede hiperkromatik pleomorfik niikleuslu ve cross striasyonlar

veya gelisimin erken donemindeki embriyonal kas
dokusunun yanlis yerlesiminden kaynaklandigi
bildirilmektedir (14). Mikroskopik olarak pleomorfik,
botrioid, alveolar ve embriyonik olmak iizere dort gruba
ayrilmaktadirlar. Mikroskopik olarak rabdomyoblastlar
bulunmaktadir ve en sik embriyonal tipi goriilmektedir
(2,15). Calismamizdaki hastada da patolojik tip, embryonal
RMS olarak saptandi.

Paratestikiiler RMS’da temel olarak, cerrahi girisim sonrasi
kemoterapi ve radyoterapi tedavileri onerilmektedir
(1,2,4,13,14,16). Tan1 sirasinda 5 cm {izerinde kitle varsa
ve ¢aligmamizdaki hastada oldugu gibi goriilme yast 10’un
iizerinde ise prognoz koétiidiir. Skrotal biitiinliik bozulmussa
vendz lenfatik yayilimi gosterdigi icin hemiskrotektomi
yapilmalidir. Bir ¢alismada hemiskrotektomi ile patolojik
incelemelerde %27 oraninda tiimor saptandigi
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gosteren rabdoid hiicreler izlenmektedir (H&E, x630).

bildirilmektedir (2). Sarkomlarm bdlgesel ve uzak yerlere
yayilimlarindan dolay1 6zellikle genis tiimorlerde tam
¢ikarilmalart miimkiin olmayabilir. Tan1 sirasinda %28-
40 oraninda paraaortik ya da inguinal lenf nodu tutulumu
vardir ve %80’ine yakininda ilk bir y1l i¢inde metastazlar
goriilmektedir (2). Calismamizdaki hastada da inguinal
tutulum bulunmaktaydi. Bu tiimérlerin radikal orsiyektomi
sonras ligte birinde rezidii tiimor kaldig bildirilmektedir.

Lokal niiks orani radikal orsiyektomi sonrasi %25-37
olarak bildirilmektedir. Adjuvan lokal ve bdlgesel
radyoterapi (pelvik ve biiyiiyen lenf nodlari, skrotum)
tedavileri niiks oranlarini diistirmektedir. Retroperitoneal
lenf nodu diseksiyonu (RPLND) yapilmasi ile basarili
sonuglar alindigr bildirilse de RPLND’nin yapilip
yapilmamasi hala tartisilmaktadir (17). Catton 21 olguluk
serisinde RPLND’nu 6nermemektedir (17). Buna gerekge
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olarak ta RPLND yapilan hastalarda takiplerde zaten
sistemik hastaligin gelistigini ve dolayisi ile sistemik
tedavinin yapilmasi gerektigini dnermektedirler. Goldfarb
ve ark. paratestikiiler RMS tanis1 ile RPLND yaptiklari
6 hastada negatif sonu¢ almislardir (18).

Cocuklarda radikal cerrahi sonras1 verilen radyoterapi ve
kemoterapinin sagkalima biiyiik etkisi oldugu bildirilse
de erigkinlerde prognoz ayni tedavilere ragmen kotiidiir
ve az gorlilmelerinden dolay1 tam bir tedavi protokolii
olusturulamamistir. Calismalarda RMS i¢in sagkalima
katkisindan dolayi vinkristin, aktinomisin D ve
siklofosfamid protokolii tanimlanmistir (16,18). Ortalama
5 yillik sagkalimlar genel olarak paratestikiiler timorlerde
%358-80’dir. Literatiirde 44 olguluk bir bagka ¢alismada
ise 5 yillik sagkalim oran1 %77 olarak bulunmustur (2,17).
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