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OLGU SUNUMU

Eriskin Bir Olguda Perianal Yerlesimli Alveoler Rabdomiyosarkom"

Alveolar Rhabdomyosarcoma in the Perianal Region in an Adult Patient

Fulya OZ-PUYAN, Latife DOGANAY, Giilhan AKTAS, Semsi ALTANER, A. Kemal KUTLU

Eriskin yas grubunda perianal bélge yerlesimli al-
veoler rabdomyosarkom gérilmesi oldukga nadir-
dir. Kirk dért yasinda kadin hasta anal kanal giri-
sinde yaklasik 4x4 cm'lik sert fikse kitle ile bagvur-
du. insizyonel biyopsi sonrasinda yapilan abdomi-
noperineal rezeksiyon ameliyatinda, anal kanal
deri dokusu altinda 6x5.5 cm boyutlarinda, bagir-
sak mukozasi ile iliski géstermeyen, deri alti yag
dokusunu invaze etmis, noduler gériinimde, Kirli
beyaz renkte solid timéral olusum izlendi. Mikros-
kobik degerlendirmede, belirgin vaskiler fibréz
septumlar ile ayriimis, psédoalveoler yapilar iginde
duran iri, yuvarlak, ileri derecede pleomorfik, belir-
gin genis eozinofilik sitoplazmali malign hicre
gruplarindan olusan tiimér gériildi. immiinhisto-
kimyasal boyamalar ve ultrastriktlrel incelemeler
sonucunda alveoler rabdomiyosarkom tanisi kon-
du. Ameliyattan yaklasik bir yil sonra hasta, multipl
metastazlar nedeniyle kaybedildi.

Anahtar Sézciikler: Anls neoplazmlari/cerrahi; tani, ayirici;
rabdomiyosarkom/tani/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.
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Rabdomiyosarkom daha ¢ok genglerde gorii-
len malign bir yumusak doku tiimortdiir. Co-
cuklarda tedavi edilebilir kiiciik yuvarlak hiicre-
li timorler arasinda yer alan rabdomiyosarkom
(RMS) siklikla ekstramuskiiler yerlesimlidir."”
Rabdomiyosarkomun degisik siniflandirmalar:
yapilmustir. En ¢ok kabul goren ve Diinya Saglik

orgiitii tarafindan da kullanilan klasik siniflan-
dirmaya gore dort tip bulunmaktadir. Bunlar,
siklikla ¢cocukluk yas grubunda goriilen embri-
yonel RMS ve embriyonel RMS'nin altgrubu
olan botroid tip, daha ¢ok ergenlik doneminde
ve geng eriskinlerde goriilen alveoler RMS ve
yetiskinlerde goriilen pleomorfik RMS'dir.”*”
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Rabdomiyosarkom, cocuklarda yumusak
doku tiimorleri iginde en sik izlenen timordir.
Bu yas grubundaki tiim solid tiimorlerin %5-
8ini olusturmaktadir. Tki-alt1 yas grubunda bag
boyun veya genitoiiriner yerlesim sik goriliir-
ken, 14-18 yaslarinda paratestikiiler, govde ve
abdominal bolge yerlesimi 6nem kazanmakta-
dir. Kirk bes yas tistiindeki eriskinlerde RMS ol-
dukga nadir goriilmektedir.*”

Rabdomiyosarkom viicudun her bélgesinde
gortlebilir; %251 ekstremite ve govde kaslarinda
gortlirken, digerleri daha ¢ok ekstramuskiiler
yerlesimlidir. Bunlarin %37-44 kadar1 bas ve bo-
yun bolgesinde (goz, agiz, nazal kavite, farenks,
larenks, orta kulak, mastoid sintis), %20-25 kada-
r1 da genitotiriner sistemde (paratestikiiler, mesa-
ne, prostat, vajina, vulva) yerlesim gosterir. Daha
az oranda da retroperiton, pelvis, perianal bolge,
toraks kavitesi ve safra kesesinde rastlanir."
Embriyonal RMS bas-boyun ve paratestikiiler
bolgelerde ortaya cikarken, botroid tip siklikla
genitotiriner sistemin mukozal ytizeylerini ve
geng cocuklarda bas boyun bolgesini tutar. Alve-
oler RMS'ler ergenlik doneminde ve geng eris-
kinlerde derin yerlesimli ekstremite yerlesimi
gosterir. Pleomorfik RMS ise daha ¢ok erigkinler-
de, ekstremitelerin biiyiik kaslarinda goriiliir."*”

Bu yazida, eriskin yastaki bir olguda peri-
anal bolgede rastlanan alveoler RMS sunuldu.

OLGU SUNUMU

Kirk dort yasinda kadin hasta, son bir aydir
var olan perianal bolgede sislik, istahsizlik ve
halsizlik yakinmas ile basvurdu. Muayene ve
rutin incelemelerde, anal kanalin hemen girisin-
de, saat 11 hizasinda, 4x4 cm boyutlarinda, sert,
fikse kitle belirlendi. Radyolojik incelemelerde
sol obturatuar zincirde bir adet lenfadenopati
bulundu. Insizyonel biyopsi sonucunda alve-
oler rabdomiyosarkom tanis1 konularak hastaya
abdominoperianal rezeksiyon uygulandi. Ame-
liyattan yaklasik bir y1l sonra hasta, multipl me-
tastazlar nedeniyle kaybedildi.

Makroskobik incelemede, anal kanal deri
dokusu altinda yerlesik, bagirsak mukozas ile
iliski gostermeyen, 6x5.5 cm boyutlarinda, no-
diiler yapida, solid, kirli beyaz renkte, yer yer
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yumusak kivamli, ¢evre yumusak dokuyu in-
filtre etmis, diizensiz sinirli tiimoéral olusum iz-
lendi.

Isik mikroskobu ile yapilan incelemelerde,
fibrovaskiiler septumlar tizerinde dizilim goste-
ren, yariklar1 doser tarzda psodoalveoler yapi-
lar olusturan timor hiicreleri goriildii. Bu hiic-
relerin bir kismi dejeneratif degisiklikler sonucu
alveoler bosluklarin ortasinda yerlesim goster-
mekteydi. Hiicreler iri, yuvarlak, hiperkroma-
tik, bazilar1 vezikiiler niiveli olup, sik mitoz
gosteren, ileri derecede pleomorfik 6zellikteydi.
Bazi timor hiicreleri ise ekzantrik yerlesimli
niikleusa sahip, dar ve eozinofilik sitoplazmali
olarak izlendi (Sekil 1, 2).

Hematoksilen-eozin ve PTAH ile yapilan bo-
yamalarda ¢ok az sayida hiicre sitoplazmasinda
enine cizgilenme goriildii. Immiinhistokimya-
sal calismalar sonucunda timor hiicreleri aktin,
desmin ve vimentin ile kuvvetli sitoplazmik bo-
yanma gosterirken (Sekil 2, 3); pankeratin, dii-
stk molekiiler agirlikli keratin, LCA, CEA,
EMA, 5-100 protein, alfa 1 antitripsin ve HMB-
45 ile boyanma goriilmedi.

Ultrastriiktiirel calismalarda en 6nemli 6zel-
lik, cok farkl sekiller gosteren niikleuslarin ileri
derecede diizensiz kontiirlii olmasi, niikleolus-
larin yan sira, yer yer niikleer inkliizyon cisim-
leri iceren hiicrelerin varlig1 ve hiicrelerin az bir
kisminda sitoplazmada diizensiz yerlesimli
miyoflaman demetlerinin goriilmesiydi. Bu de-
metler yer yer Z ¢izgisi benzeri fokal yogunluk
gostermekteydi (Sekil 4). Bu bulgularla hastaya
alveoler RMS tanis1 kondu.

TARTISMA

Rabdomiyosarkom ¢izgili kas diferansiyas-
yonu gosterebilen, siklikla ¢cocuk ve geng erigkin
yas grubunda goriilen, agresif 6zellikli bir yu-
musak doku tiimortdiir. Klasik siniflandirmaya
gore embriyonel ve botrioid tip RMS daha iyi
bir prognoza sahip iken, alveoler ve pleomorfik
tip RMS’nin seyri daha kottidiir. Son yillarda iki
yeni RMS alttipi daha tanimlanmustir. Daha iyi
prognoza sahip embriyonel RMS'nin bir var-
yant1 olan igsi hiicreli tip ile embriyonel RMS ile
karisabilen, ancak daha kotii prognozlu olmasi
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nedeniyle bu tipten ayrilan solid tip alveoler
RMS bulunmaktadir.”

Cocukluk ¢aginin kiiciik yuvarlak hiicreli tii-
morleri ile malign melanom ve diger yumusak
doku tiimorleri ile ayiric1 tan1 koymak ve tiimor
alttipini belirlemek i¢in histolojik, immiinhisto-
kimyasal ve ultrastriiktiirel bulgular birlikte de-
gerlendirilmelidir. Onceden pleomorfik tip
RMS tanisi konan olgularin yeniden degerlen-
dirmeleri sonucunda bir¢ok hastaya malign fib-
roz histiositom (MFH) tanis1 konmustur. Bu ¢a-
lismalarda immiinhistokimyasal bulgularin ya-
n1 sira elektronmikroskobik olarak saptanan ri-
bozim-miyozin komplekslerinin varligt RMS
icin tan1 6lciitii olarak kabul edilmistir."”

Alveoler RMS ve embriyonel RMS ¢ocukluk
cagimmin kiiglik yuvarlak hiicreli tiimorleri ara-

sinda sayilmaktadir. Alveoler RMS ortalama 12-
15 yaslarinda goriliirken embriyonel RMS daha
erken donemde goriilmektedir."*" Yapilan calis-
malarda embriyonel ve alveoler RMS'nin yas iler-
ledikge gortilme sikhigmin azaldigl, pleomorfik
tip RMS sikliginin ise yasla arttig1 goriilmiistiir."”
Yetiskinlerde alveoler RMS oldukca nadirdir. Yer-
lesim bolgesi agisindan RMS tipleri degerlendiril-
diginde genitotiriner trakt yerlesiminin 6zellikle
cocuklarda sik oldugu goriilmektedir. Vulva, vaji-
na ve perinede siklikla kemoterapiye iyi yanit ve-
ren embriyonel ve botrioid tip izlenirken, perine-
al bolgede alveoler RMS’ye ¢ok nadir rastlanmak-
tadir. Ayn1 zamanda bu form embriyonel RMS’ye
gore agresif klinik seyir gosterir."*"”

Rabdomiyosarkom tanisi rabdomiyoblastlarin
varligina dayanmaktadir. Isik mikroskobunda eo-

Fibroz septumlar tizerinde, pso-
doalveoler bogluklarda dizilim
gosteren malign tiimor hiicrele-
ri (HE x 50).

Gland benzeri bogluklarda dizilim
gosteren iri, pleomorfik niikleuslu
vimentin pozitifligi gOsteren tii-
mor hiicreleri (vimentin x 200).
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zinofilik fibriler sitoplazmalarin goriilmesi gerek-
lidir. Bununla birlikte, sitoplazmalarinda aktin ve
miyozin flamentleri iceren rabdomiyoblastlar al-
veoler RMS olgularinda az oranda goriiliir."' Do-
layistyla karakteristik 6zellikler varsa, alveoler ve
botrioid tip RMS'de rabdomiyoblastlarin yoklu-
gu tani koymay engellemez.""** Daha ¢ok alve-
oler bosluklarda dizilim gosteren kiigiik yuvarlak
poligonal niikleuslu, dar sitoplazmali hiicreler
bulunmaktadir. Bunlarin sitoplazmasinda ultrast-
riikttirel olarak az oranda organel ve diizensiz in-
ce flamentler izlenir. Ayrica, arada MFH'de oldu-
gu gibi dev hiicrelere de rastlanabilmektedir."”

Immiinhistokimyasal olarak antimiyoglobin
antikoru en sik kullanilan belirleyicidir."” Bu
antikorla %36-89 oranlarinda pozitif boyanma

saptanir.””"™ Ancak, kast infiltre etmis tiimorler-
de bu antikor yerel kas hiicrelerini de boyaya-
rak tan1 giigliigiine neden olmaktadir. Aktin ve
intermediyer flamentler igin kullanilan desmin
0zgiil olmamakla birlikte, kas diferensiyasyonu
icin gereklidir. Rabdomiyoblast diferensiyasyo-
nunda desmin pozitifligi onemlidir. Mezenki-
mal diferensiyasyon gosterilmesinde ise vimen-
tin kullanilmaktadir."”*" Olgumuzda aktin, des-
min ve vimentin ile kuvvetli pozitiflik saptana-
rak kas diferensiyasyonu gosterilmistir.

Tiim RMS olgular, igsi hiicreli tiimorlerden,
erigskin pleomorfik yumusak doku sarkomlarin-
dan ve ¢ocukluk ¢aginin kiiciik yuvarlak hiicre-
i timorlerinden (lenfoma, noroblastom, Wilms
ve ekstraosse6z Ewing sarkomu) ayirt edilmeli-

. Intrasitoplazmik desmin pozitifli-
Qi gosteren tiimor hiicreleri (des-
min x 100).

. Rabdomiyoblast hiicresinde izle-
nen Z-¢izgisi kalintilar: (ince ok-
lar) ile diizensiz yerlesimli mi-
yoflamentler (kalin oklar) (uranil
asetat x 10800).
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dir."”*" Olgumuzda, erigkin yas ve perianal bol-
ge yerlesimi nedeniyle ayiric1 tanida MFH, lipo-
sarkom, leiomiyosarkom ve malign melanom
diistintildi. Malign fibroz histiositomun 6zel-
likle storiform/pleomorfik, miksoid ve dev
hiicreli tipleri ekstremitelerin iskelet kisminda
gelisir ve eriskinlerde RMS’ye gore daha siktur.
Bunlarda vimentin ve alfa-1 antitripsin pozitifli-
gi bulunmaktadir." Liposarkom 6zel yag boya-
lar1, immiinhistokimya ve elektron mikroskobu
ile ayirt edilebilir. Rabdomiyosarkomu le-
iomiyosarkomdan ayirt etmede, immiinhisto-
kimyasal olarak diiz kas aktin pozitifligi ile ult-
rastriiktiirel olarak intrasitoplazmik ¢izgilenme-
ler 6nemlidir."*"” Malign melanom da ender
olarak perianal bolgede kitle olusturabilir.
HMB-45 ve S100 pozitifligi ile ayiric1 tan1 yapi-
labilir.”! Olgumuz, alfa-1 antitripsin negatifligi
ile MFH’den, S100 ve HMB-45 negatifligi ile
malign melanomdan ayirt edilmistir. 5100 pro-
teininin negatif olmas1 ayni zamanda liposar-
kom tanisini da diglamistur.

Rabdomiyosarkom cocuklarda ve geng eris-
kinlerde sik gozlense de, ileri yaslarda saptanan
perianal bolge yerlesimli timdrlerin ayirici tani-
sinda agresif seyirli alveoler RMS de akla geti-
rilmelidir. Ayrica, alveoler RMS olgularinda si-
toplazmalarinda aktin ve miyozin flamanlar
iceren rabdomiyoblastlarin az oranda gortilebi-
lecegi hatirlanarak, ayirici tani i¢in immiinhisto-
kimyasal ve miumkiinse elektron mikroskobu
ile inceleme yapilmalidir.
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