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Yaygın metastazları olan rabdomiyosarkomlu bir olgu OLGU SUNUMLARI (Case Reports) 
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A case of rhabdomyosarcoma with widespread metastasis 
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Özet: Dokuz yaşında erkek hasta, bir ay içinde beş 
kilogram zayıflama ve kuru öksürük şikayetleri ile 
başvurdu. Olgunun fizik incelemesinde, akciğerde 
solunum sesleri azalmış, servikal, sol aksiller, sağ 
inguinal bölgede çok sayıda ve çeşitli boyutlarda 
lenfadenopati ve peniste kitle saptandı. Yapılan 
tetkiklerde mediastende, akciğerde(parankiminde ve 
plevrada), batında (yaygın olarak ve perineye kadar 
uzanan) değişik boyutlarda, en büyüklerinin çapı 5 cm’e 
ulaşan lobüle konturlu düşük dansiteli yumuşak doku 
kitleleri izlenmekteydi. Olgudan alınan biyopsi 
sonucunda embrional rhabdomyosarkom tanısı kondu. 
Tedavi olarak Vinkristin, İfosfamid ve Etoposid 
uygulandı. Olgu ikinci ayında yapılan değerlendirmede 
remisyona girdiği tespit edildi. Halen 14. ayda ve 
tedavisi devam etmektedir.  

Anahtar  Kel imeler:  Etoposid ,  Fosfamid ,  
Rabdomiyasaikom, Viukristiu 

Abstract: A 9 year-old-boy was admitted to hospital with 
complaints of cough and weight loss. Physical 
examination revealed findings of decreased respiration 
and multiple lymphadenopathy in cervical, left axiller 
and right inguinal regions. He had a tumor mass on his 
penis.  Computed tomography showed that in the lung 
(paranchima and pleura), mediastinal and abdominal 
soft tissue masses were present having diameters between 
1 and 5 cm. Biopsy specimen revealed embryonal 
rhabdomyosarcoma. He was administered Vincristine, 
Ifosphamide and Etoposide treatment. He is currently 
alive and healthy at his 14th month of follow-up.   
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Rabdomiyosarkom (RMS), primitif mezenkimal 
dokulardan farklılaşarak gelişen, çizgili iskelet 
kaslarının malign tümörüdür. Wilm’s tümörü ve 
nöroblastomadan sonra, üçüncü sıklıkta rastlanan 
ekstrakraniyal  solid bir tümördür. Erkek/kız oranı  
3/2 olup, dört, beş yaşında ve puberte döneminde 
görülme sıklığı artmaktadır(1-3). 
 
En sık baş-boyun bölgesinde (%38) görülen 
RMS’un, embriyonel, botroid, alveolar ve 
pleomorfik olmak üzere dört  histolojik tipi vardır
(4-6).  

Klinik olarak çevre dokuları infiltre eden, ağrısız, 
sert kitleler saptanır. En sık akciğer, kemik iliği, 
kemik ve daha nadir olarak karaciğer ile beyin’e 
metastaz yaparlar(7-10). Tanı, biyopsi materyalinin 
histolojik ve immunohistokimyasal yöntemlerle 
incelenmesi sonucunda konur (11,12). Tanı anında 
hastalığın bölgesel yaygınlığı ve uzak metastaz 
varlığına göre dört evre tanımlanmaktadır (13-16).  
 
Metastatik RMS’lu hastalarda beş yıllık yaşam 
şansı düşük olup, bu hasta grubunda henüz 
yerleşmiş bir tedavi protokolü bulunmamaktadır. 
Bu olgu sunumunda, yaygın metastazları olan, 
Vinkristin, İfosfamid, Etoposid(VIE)(5) tedavisi 
alan embriyonel  RMS’lu bir olguyu sunarak, evre 
IV hastalarda kemoterapiye yanıtı gözden 
geçirmeye çalıştık. 
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OLGU 
 
MAM, dokuz yaşında, erkek hasta, bir ay içinde beş 
kilodan fazla zayıflama, iştahsızlık ve kuru öksürük 
şikayetleri ile bir üniversite hastanesine 
başvurduğu, bu dönemdeki fizik incelemesinde, 
kardiovasküler ve solunum sistemi muayeneleri 
doğal, glans peniste 0.5x0.5 cm.ebadında kitle, sağ 
inguinalde 2x2 cm. büyüklüğünde lenfadenopati 
saptandığı, laboratuvar  incelemesinde, 
sedimentasyonun  91 mm/h, LDH: 703 U/L ve 
kemik iliği aspirasyonu, hiposellüler kemik iliği ile 
uyumlu bulunduğu, inguinal lenf nodu biopsisinin 
malign mezemkimal tümör ile uyumlu olması 
üzerine olgu hastanemize gönderildiği öğrenildi. 
 
Hastanın başvuru anındaki fizik muayenesinde, 
burun kanadı solunumu ve takipnesi vardı. 
Dinlemekle akciğer seslerinde hafif azalma 
mevcuttu. Kardiovasküler ve karın muayeneleri 
doğaldı. Peniste 1x1 cm boyutlarında kitle 
mevcuttu. Bilateral ön servikalde multiple mikro 
lenfadenopatiler, sol aksillada 1x1 cm. 
lenfadenopati, sağ inguinalde 5x5 cm. kitle ve 
insizyon skarı mevcuttu. İdrar yaparken ağrısı 
oluyordu. 
 
Hastanın  akciğer filminde, tüm zonlarda, çok 
sayıda çapları birkaç mm. ile 6 cm. arasında 
değişen, düzgün konturlu, nodüler opasiteler 
(Cannon-ball) izlenmekte idi. Kalp konturları bir 
çok alanda seç i lememekteydi (Şeki l-1 ). 
Tomografilerinde, servikal, supraklavikular çok 
sayıda lenfadenopati, mediastende , akciğer 
parankiminde ve plevrada değişik boyutlarda en 
büyüğünün çapı 5 cm’e ulaşan lobüle konturlu, 
düşük dansiteli yumuşak doku kitleleri 
izlenmekteydi. Sağda retrocrural lokalizasyonda 
yaklaşık 0.5 cm.çapında yumuşak doku kitlesi ile 
renal düzeyde perikaval lokalizasyonda bir adet 
lenfadenopati, ince barsaklar arasında şüpheli 
yumuşak doku kitlesi dikkati çekmekteydi. Mesane 
arkasında, presakral mesafede yaklaşık 2 cm. 
çapında yumuşak doku kitlesi mevcuttu.  Sol 
perirektal alanda ve rektum distal kesiminde, 

rektumu sarıp anal kanala ve perineye uzanım 
gösteren yumuşak doku kitlesi izlenmekteydi.(Şekil-
2). Ekokardiografide, kalp önünde apekse yakın 
bölgede 21x28 mm boyutlarında solid kitle imajı 
veren görünüm tespit edildi. Teknesyum- 99 ile 
yapılan kemik sintigrafisinde, sağ ramus inferior 
ossis pubiste artmış aktivite tutulumu metastaz 
olarak yorumlandı. 
 
Olgunun hazır parafin blokları, patoloji anabilim 
dalı tarafından yeniden incelendi ve embriyonel 
rabdomyosarkom olarak rapor edildi. Dokuda 
yapılan immünohistokimyasal çalışmalarda, desmin 
ve vimentin (+), S100 fokal zayıf (+), keratin ise (-) 
bulundu. 
          
Evre-IV embriyonel rabdomyosarkom tanısı alan 
hastaya, VIE  kemoterapi protokolü başlandı(5). İlk 
hafta tedavisi sonrasında akciğerdeki lezyonlarda 
grafi olarak gerileme gözlendi. Penisteki kitle 
kayboldu ve hasta daha rahat idrar yapmaya 
başladı. 
          
16 haftalık tedavi sonrasında değerlendirme amacı 
ile; akciğer grafisi, tomografileri ve kemik 
sintigrafisi çekildi. Akciğer grafisinde, daha önce 
izlenen nodüler opasitelerin tama yakın 
kaybolduğu, ancak her iki akciğerde birkaç adet 
yama tarzında opasite ve/veya infiltrasyon 
alanlarının izlendiği, kalp sınırlarının tamamen 
seçilir hale geldiği saptandı(şekil-3). 
Tomografilerde, daha önce tanımlanan servikal ve 
supraklavikular lenf nodlarının kaybolduğu, 
mediastinal kompartmanlarda patolojik boyutta 
lenf nodu olmadığı, akciğerlerde daha önce 
tanımlanan nodüler lezyonların ileri derecede 
küçüldüğü ve sayıca azaldığı, retroperitoneal veya 
mezenterik yerleşimli patolojik boyutta lenf nodu 
olmadığı ve daha önce sakrum anteriorunda 
tanımlanan yumuşak doku kitlesinin kaybolduğu 
saptandı. Kemik sintigrafisinde ise, tüm kemiklerde 
aktivite tutulumu normal düzeyde olduğu görüldü. 
          
Halen, tedavisinin 14. ayında olan olgunun 
kemoterapisine devam edilmektedir. 
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TARTIŞMA  
          
RMS’lu olguların çoğu konvansiyonel kemoterapi, 
cerrahi ve radyoterapi ile tedavi olurlar. Ancak 
metastatik hastalığı olanlar tedaviye zayıf yanıt 
vermektedirler. Bu hastalarda beş yıllık yaşam 
şansı %20-30 iken, on yaşından büyük olanlar ile 
kemik ve/veya kemik iliği tutulumu olan hastaların 
beş yıllık yaşam şansı %5’e kadar düşmektedir. 
Hess ve arkadaşları (20), tüm RMS’lu vakaların 
(metastatik ve nonmetastatik) beş yıllık yaşam 
şansını %70 olarak tanımlamışlardır. RMS’lu 
olgunun, on yaşın altında olması, embriyonel 
histolojik tipe sahip olması, lenf nodu, kemik ve 
kemik iliği tutulumunun olmaması, primer yerleşim 
yerinin genitoüriner sistem olması ve erkek cinsiyet 

Şekil 1. Olgunun ilk tanı anındaki akciğer grafisi 

Ş e k i l 2 .
Olgunun ilk tanı anındaki batın tomografileri 

Şekil 3. Tedavi başlangıcından dört ay sonraki akciğer 
grafisi 
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olması gibi kriterlerin, hastalığın seyrini olumlu 
yönde etkilediği kabul edilmektedir(17-22). 
          
Bir çok araştırmacı, metastatik RMS’lu hastalarda, 
yoğun kemoterapi protokollerine rağmen yanıtın 
zayıf olduğu ve metastatik hastalarda yeni 
yak la ş ımlar ın  ge l i ş t i r i lmesi  ge rek t iğ i 
kanısındadırlar(3,23). Sandler ve arkadaşları (21), 
152 metastatik RMS’lu hastaya 12 hafta süreyle, 3 
haftada bir İfosfamid (1.8 gr/m2/gün x 5 gün) + 
Doxorubicine (30 mg/m2/gün x 2 gün) tedavisini 
takiben, Vinkristin+Dactinomisin+Siklofosfamid 
(VAC) protokolünü uygulayıp, tedavi sonunda 
komplet remisyon oranını %52 olarak 
bulmuşlardır. Crist ve arkadaşları (24), 
nonmetastatik (evre I-III) RMS’lu hastalarda, VAC 
(n = 235), VAI (n = 222) ve VIE (n = 236) 
kemoterap i  pro toko l ler in in  etk in l iğ in i 
karşılaştırdılar. Üç yıllık failure-free survival’ı 
(FFS) sırasıyla: %75, %77, %77 bulup, bu 
protokollerin nonmetastatik hastalarda 
etkinliklerinin benzer olduğunu saptamışlardır.  
 
Pappo ve arkadaşlar ise, 15 ileri evre RMS’lu 
hastaya, yüksek doz Metotreksat (HDMTX, 12gr/
m2) tedavisini takiben standart kemoterapi 
uygulayıp, iki yıllık hastalıksız yaşam oranını, %56 
olarak bulmuşlardır. Sonuç olarak HDMTX 
tedavisinin bir ön tedavi olarak kullanılabileceğini 
belirtmişlerdir(25). Olgumuzda, hem yaygın 
metastazlar (lenf nodu ve kemik tutulumu dahil) 
gibi kötü prognostik değerler, hem de, 9 yaş, erkek 
cinsiyet ve embriyonel histolojik tip gibi iyi 
prognostik kriterler mevcuttu. Biz olgumuza VIE 
tedavisini uyguladık. Sekiz haftalık tedavi 
sonrasında yapılan değerlendirmede sadece 
akciğerlerde nodüler lezyonlar saptandı. Fakat bu 
lezyonlarda önceye göre belirgin olarak boyut ve 
sayıca azalma mevcuttu. 
 
Sonuç olarak, RMS’larda kemoterapi hala 
araştırmaya açık olup, her geçen gün yeni tedaviler 
ortaya konulmaktadır. Son zamanlarda sisplatin, 
metotreksat, Topotekan(26) ve pyrazoloakridin(27) 
gibi ilaçlar denenmektedir. Biz, her ne kadar evre-
IV, yaygın metastazları bulunan bu olguda 
kemoterapiye iyi yanıt almamıza karşın, benzer 

olgular geniş serilere ihtiyaç olduğu ve yeni tedavi 
seçeneklerinin geliştirilmesi gerektiği kanısındayız. 
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