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Eriflkin Bir Olguda Perianal Yerleflimli Alveoler Rabdomiyosarkom[*]

Alveolar Rhabdomyosarcoma in the Perianal Region in an Adult Patient

Fulya ÖZ-PUYAN, Latife DO⁄ANAY, Gülhan AKTAfi, fiemsi ALTANER, A. Kemal KUTLU

Eriflkin yafl grubunda perianal bölge yerleflimli al-
veoler rabdomyosarkom görülmesi oldukça nadir-
dir. K›rk dört yafl›nda kad›n hasta anal kanal giri-
flinde yaklafl›k 4x4 cm'lik sert fikse kitle ile baflvur-
du. ‹nsizyonel biyopsi sonras›nda yap›lan abdomi-
noperineal rezeksiyon ameliyat›nda, anal kanal
deri dokusu alt›nda 6x5.5 cm boyutlar›nda, ba¤›r-
sak mukozas› ile iliflki göstermeyen, deri alt› ya¤
dokusunu invaze etmifl, nodüler görünümde, kirli
beyaz renkte solid tümöral oluflum izlendi. Mikros-
kobik de¤erlendirmede, belirgin vasküler fibröz
septumlar ile ayr›lm›fl, psödoalveoler yap›lar içinde
duran iri, yuvarlak, ileri derecede pleomorfik, belir-
gin genifl eozinofilik sitoplazmal› malign hücre
gruplar›ndan oluflan tümör görüldü. ‹mmünhisto-
kimyasal boyamalar ve ultrastrüktürel incelemeler
sonucunda alveoler rabdomiyosarkom tan›s› kon-
du. Ameliyattan yaklafl›k bir y›l sonra hasta, multipl
metastazlar nedeniyle kaybedildi.
Anahtar Sözcükler: Anüs neoplazmlar›/cerrahi; tan›, ay›r›c›;
rabdomiyosarkom/tan›/patoloji/cerrahi.

The perianal region is an unusual localization for
alveolar rhabdomyosarcoma in adults. A forty-four-
year-old woman presented with a fixed solid
tumoral lesion about 4 cm in diameter in the
entrance of the anal canal. Following an incisional
biopsy, abdominoperineal resection was performed,
during which a deep subcutaneous solid, nodular
mass was detected below the anal canal, gray and
white in color, and 6x5.5 cm in size. It did not have
any relationship with the intestinal mucosa, but
showed invasion to the subcutaneous fat tissue.
Microscopic examination revealed a cellular tumor
divided by marked fibrous septations and consisting
of large oval-round pleomorphic cells with scanty
eosinophilic cytoplasm in pseudoalveolar struc-
tures. Immunohistochemical and ultrastructural
examinations yielded a diagnosis of alveolar rhab-
domyosarcoma. The patient died a year after
surgery because of multiple metastases.
Key Words: Anus neoplasms/surgery; diagnosis, differential;
rhabdomyosarcoma/diagnosis/pathology/surgery.

Rabdomiyosarkom daha çok gençlerde görü-
len malign bir yumuflak doku tümörüdür. Ço-
cuklarda tedavi edilebilir küçük yuvarlak hücre-
li tümörler aras›nda yer alan rabdomiyosarkom
(RMS) s›kl›kla ekstramusküler yerleflimlidir.[1-3]

Rabdomiyosarkomun de¤iflik s›n›fland›rmalar›
yap›lm›flt›r. En çok kabul gören ve Dünya Sa¤l›k

örgütü taraf›ndan da kullan›lan klasik s›n›flan-
d›rmaya göre dört tip bulunmaktad›r. Bunlar,
s›kl›kla çocukluk yafl grubunda görülen embri-
yonel RMS ve embriyonel RMS’nin altgrubu
olan botroid tip, daha çok ergenlik döneminde
ve genç eriflkinlerde görülen alveoler RMS ve
yetiflkinlerde görülen pleomorfik RMS’dir.[2-4]
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Rabdomiyosarkom, çocuklarda yumuflak
doku tümörleri içinde en s›k izlenen tümördür.
Bu yafl grubundaki tüm solid tümörlerin %5-
8’ini oluflturmaktad›r. ‹ki-alt› yafl grubunda bafl
boyun veya genitoüriner yerleflim s›k görülür-
ken, 14-18 yafllar›nda paratestiküler, gövde ve
abdominal bölge yerleflimi önem kazanmakta-
d›r. K›rk befl yafl üstündeki eriflkinlerde RMS ol-
dukça nadir görülmektedir.[2,5]

Rabdomiyosarkom vücudun her bölgesinde
görülebilir; %25’i ekstremite ve gövde kaslar›nda
görülürken, di¤erleri daha çok ekstramusküler
yerleflimlidir. Bunlar›n %37-44 kadar› bafl ve bo-
yun bölgesinde (göz, a¤›z, nazal kavite, farenks,
larenks, orta kulak, mastoid sinüs), %20-25 kada-
r› da genitoüriner sistemde (paratestiküler, mesa-
ne, prostat, vajina, vulva) yerleflim gösterir. Daha
az oranda da retroperiton, pelvis, perianal bölge,
toraks kavitesi ve safra kesesinde rastlan›r.[1]

Embriyonal RMS bafl-boyun ve paratestiküler
bölgelerde ortaya ç›karken, botroid tip s›kl›kla
genitoüriner sistemin mukozal yüzeylerini ve
genç çocuklarda bafl boyun bölgesini tutar. Alve-
oler RMS’ler ergenlik döneminde ve genç erifl-
kinlerde derin yerleflimli ekstremite yerleflimi
gösterir. Pleomorfik RMS ise daha çok eriflkinler-
de, ekstremitelerin büyük kaslar›nda görülür.[1,2,6]

Bu yaz›da, eriflkin yafltaki bir olguda peri-
anal bölgede rastlanan alveoler RMS sunuldu.

OLGU SUNUMU
K›rk dört yafl›nda kad›n hasta, son bir ayd›r

var olan perianal bölgede flifllik, ifltahs›zl›k ve
halsizlik yak›nmas› ile baflvurdu. Muayene ve
rutin incelemelerde, anal kanal›n hemen giriflin-
de, saat 11 hizas›nda, 4x4 cm boyutlar›nda, sert,
fikse kitle belirlendi. Radyolojik incelemelerde
sol obturatuar zincirde bir adet lenfadenopati
bulundu. ‹nsizyonel biyopsi sonucunda alve-
oler rabdomiyosarkom tan›s› konularak hastaya
abdominoperianal rezeksiyon uyguland›. Ame-
liyattan yaklafl›k bir y›l sonra hasta, multipl me-
tastazlar nedeniyle kaybedildi.

Makroskobik incelemede, anal kanal deri
dokusu alt›nda yerleflik, ba¤›rsak mukozas› ile
iliflki göstermeyen, 6x5.5 cm boyutlar›nda, no-
düler yap›da, solid, kirli beyaz renkte, yer yer

yumuflak k›vaml›, çevre yumuflak dokuyu in-
filtre etmifl, düzensiz s›n›rl› tümöral oluflum iz-
lendi.

Ifl›k mikroskobu ile yap›lan incelemelerde,
fibrovasküler septumlar üzerinde dizilim göste-
ren, yar›klar› döfler tarzda psödoalveoler yap›-
lar oluflturan tümör hücreleri görüldü. Bu hüc-
relerin bir k›sm› dejeneratif de¤ifliklikler sonucu
alveoler boflluklar›n ortas›nda yerleflim göster-
mekteydi. Hücreler iri, yuvarlak, hiperkroma-
tik, baz›lar› veziküler nüveli olup, s›k mitoz
gösteren, ileri derecede pleomorfik özellikteydi.
Baz› tümör hücreleri ise ekzantrik yerleflimli
nükleusa sahip, dar ve eozinofilik sitoplazmal›
olarak izlendi (fiekil 1, 2).

Hematoksilen-eozin ve PTAH ile yap›lan bo-
yamalarda çok az say›da hücre sitoplazmas›nda
enine çizgilenme görüldü. ‹mmünhistokimya-
sal çal›flmalar sonucunda tümör hücreleri aktin,
desmin ve vimentin ile kuvvetli sitoplazmik bo-
yanma gösterirken (fiekil 2, 3); pankeratin, dü-
flük moleküler a¤›rl›kl› keratin, LCA, CEA,
EMA, S-100 protein, alfa 1 antitripsin ve HMB-
45 ile boyanma görülmedi.

Ultrastrüktürel çal›flmalarda en önemli özel-
lik, çok farkl› flekiller gösteren nükleuslar›n ileri
derecede düzensiz kontürlü olmas›, nükleolus-
lar›n yan› s›ra, yer yer nükleer inklüzyon cisim-
leri içeren hücrelerin varl›¤› ve hücrelerin az bir
k›sm›nda sitoplazmada düzensiz yerleflimli
miyoflaman demetlerinin görülmesiydi. Bu de-
metler yer yer Z çizgisi benzeri fokal yo¤unluk
göstermekteydi (fiekil 4). Bu bulgularla hastaya
alveoler RMS tan›s› kondu.

TARTIfiMA 

Rabdomiyosarkom çizgili kas diferansiyas-
yonu gösterebilen, s›kl›kla çocuk ve genç eriflkin
yafl grubunda görülen, agresif özellikli bir yu-
muflak doku tümörüdür. Klasik s›n›fland›rmaya
göre embriyonel ve botrioid tip RMS daha iyi
bir prognoza sahip iken, alveoler ve pleomorfik
tip RMS’nin seyri daha kötüdür. Son y›llarda iki
yeni RMS alttipi daha tan›mlanm›flt›r. Daha iyi
prognoza sahip embriyonel RMS’nin bir var-
yant› olan i¤si hücreli tip ile embriyonel RMS ile
kar›flabilen, ancak daha kötü prognozlu olmas›
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nedeniyle bu tipten ayr›lan solid tip alveoler
RMS bulunmaktad›r.[7-9]

Çocukluk ça¤›n›n küçük yuvarlak hücreli tü-
mörleri ile malign melanom ve di¤er yumuflak
doku tümörleri ile ay›r›c› tan› koymak ve tümör
alttipini belirlemek için histolojik, immünhisto-
kimyasal ve ultrastrüktürel bulgular birlikte de-
¤erlendirilmelidir. Önceden pleomorfik tip
RMS tan›s› konan olgular›n yeniden de¤erlen-
dirmeleri sonucunda birçok hastaya malign fib-
röz histiositom (MFH) tan›s› konmufltur. Bu ça-
l›flmalarda immünhistokimyasal bulgular›n ya-
n› s›ra elektronmikroskobik olarak saptanan ri-
bozim-miyozin komplekslerinin varl›¤› RMS
için tan› ölçütü olarak kabul edilmifltir.[10]

Alveoler RMS ve embriyonel RMS çocukluk
ça¤›n›n›n küçük yuvarlak hücreli tümörleri ara-

s›nda say›lmaktad›r. Alveoler RMS ortalama 12-
15 yafllar›nda görülürken embriyonel RMS daha
erken dönemde görülmektedir.[1,2,11] Yap›lan çal›fl-
malarda embriyonel ve alveoler RMS’nin yafl iler-
ledikçe görülme s›kl›¤›n›n azald›¤›, pleomorfik
tip RMS s›kl›¤›n›n ise yaflla artt›¤› görülmüfltür.[12]

Yetiflkinlerde alveoler RMS oldukça nadirdir. Yer-
leflim bölgesi aç›s›ndan RMS tipleri de¤erlendiril-
di¤inde genitoüriner trakt yerlefliminin özellikle
çocuklarda s›k oldu¤u görülmektedir. Vulva, vaji-
na ve perinede s›kl›kla kemoterapiye iyi yan›t ve-
ren embriyonel ve botrioid tip izlenirken, perine-
al bölgede alveoler RMS’ye çok nadir rastlanmak-
tad›r. Ayn› zamanda bu form embriyonel RMS’ye
göre agresif klinik seyir gösterir.[1,2,13]

Rabdomiyosarkom tan›s› rabdomiyoblastlar›n
varl›¤›na dayanmaktad›r. Ifl›k mikroskobunda eo-

fiekil 1. Fibröz septumlar üzerinde, psö-
doalveoler boflluklarda dizilim
gösteren malign tümör hücrele-
ri (HE x 50).

fiekil 2. Gland benzeri boflluklarda dizilim
gösteren iri, pleomorfik nükleuslu
vimentin pozitifli¤i gösteren tü-
mör hücreleri (vimentin x 200).



zinofilik fibriler sitoplazmalar›n görülmesi gerek-
lidir. Bununla birlikte, sitoplazmalar›nda aktin ve
miyozin flamentleri içeren rabdomiyoblastlar al-
veoler RMS olgular›nda az oranda görülür.[1] Do-
lay›s›yla karakteristik özellikler varsa, alveoler ve
botrioid tip RMS’de rabdomiyoblastlar›n yoklu-
¤u tan› koymay› engellemez.[1,14,15] Daha çok alve-
oler boflluklarda dizilim gösteren küçük yuvarlak
poligonal nükleuslu, dar sitoplazmal› hücreler
bulunmaktad›r. Bunlar›n sitoplazmas›nda ultrast-
rüktürel olarak az oranda organel ve düzensiz in-
ce flamentler izlenir. Ayr›ca, arada MFH’de oldu-
¤u gibi dev hücrelere de rastlanabilmektedir.[1,2]

‹mmünhistokimyasal olarak antimiyoglobin
antikoru en s›k kullan›lan belirleyicidir.[16] Bu
antikorla %36-89 oranlar›nda pozitif boyanma

saptan›r.[17,18] Ancak, kas› infiltre etmifl tümörler-
de bu antikor yerel kas hücrelerini de boyaya-
rak tan› güçlü¤üne neden olmaktad›r. Aktin ve
intermediyer flamentler için kullan›lan desmin
özgül olmamakla birlikte, kas diferensiyasyonu
için gereklidir. Rabdomiyoblast diferensiyasyo-
nunda desmin pozitifli¤i önemlidir. Mezenki-
mal diferensiyasyon gösterilmesinde ise vimen-
tin kullan›lmaktad›r.[19,20] Olgumuzda aktin, des-
min ve vimentin ile kuvvetli pozitiflik saptana-
rak kas diferensiyasyonu gösterilmifltir.

Tüm RMS olgular›, i¤si hücreli tümörlerden,
eriflkin pleomorfik yumuflak doku sarkomlar›n-
dan ve çocukluk ça¤›n›n küçük yuvarlak hücre-
li tümörlerinden (lenfoma, nöroblastom, Wilms
ve ekstraosseöz Ewing sarkomu) ay›rt edilmeli-
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fiekil 4. Rabdomiyoblast hücresinde izle-
nen Z-çizgisi kal›nt›lar› (ince ok-
lar) ile düzensiz yerleflimli mi-
yoflamentler (kal›n oklar) (uranil
asetat x 10800).

fiekil 3. ‹ntrasitoplazmik desmin pozitifli-
¤i gösteren tümör hücreleri (des-
min x 100).
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dir.[1,9-11] Olgumuzda, eriflkin yafl ve perianal böl-
ge yerleflimi nedeniyle ay›r›c› tan›da MFH, lipo-
sarkom, leiomiyosarkom ve malign melanom
düflünüldü. Malign fibröz histiositomun özel-
likle storiform/pleomorfik, miksoid ve dev
hücreli tipleri ekstremitelerin iskelet k›sm›nda
geliflir ve eriflkinlerde RMS’ye göre daha s›kt›r.
Bunlarda vimentin ve alfa-1 antitripsin pozitifli-
¤i bulunmaktad›r.[1] Liposarkom özel ya¤ boya-
lar›, immünhistokimya ve elektron mikroskobu
ile ay›rt edilebilir. Rabdomiyosarkomu le-
iomiyosarkomdan ay›rt etmede, immünhisto-
kimyasal olarak düz kas aktin pozitifli¤i ile ult-
rastrüktürel olarak intrasitoplazmik çizgilenme-
ler önemlidir.[1,3,10] Malign melanom da ender
olarak perianal bölgede kitle oluflturabilir.
HMB-45 ve S100 pozitifli¤i ile ay›r›c› tan› yap›-
labilir.[3] Olgumuz, alfa-1 antitripsin negatifli¤i
ile MFH’den, S100 ve HMB-45 negatifli¤i ile
malign melanomdan ay›rt edilmifltir. S100 pro-
teininin negatif olmas› ayn› zamanda liposar-
kom tan›s›n› da d›fllam›flt›r.

Rabdomiyosarkom çocuklarda ve genç erifl-
kinlerde s›k gözlense de, ileri yafllarda saptanan
perianal bölge yerleflimli tümörlerin ay›r›c› tan›-
s›nda agresif seyirli alveoler RMS de akla geti-
rilmelidir. Ayr›ca, alveoler RMS olgular›nda si-
toplazmalar›nda aktin ve miyozin flamanlar›
içeren rabdomiyoblastlar›n az oranda görülebi-
lece¤i hat›rlanarak, ay›r›c› tan› için immünhisto-
kimyasal ve mümkünse elektron mikroskobu
ile inceleme yap›lmal›d›r.
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