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OZET

Radyoterapi ve kemoterapinin tedavideki etkinligi rabdomyosarkoma i¢in énerilen cerrahi islemlerde Grieml degisiklikiert
neden olmugtur. Multidisipliner yaklagimlar sonucunda yagam oranlari eskiye oranla belirgin ariis gostermistir. Ancar
kemoterapi ile birlikte olan radyasyonun ozellikle gocuklarda énemli yan etkileri gérilebilir. Bu galismada (¢ yasinda iker
pelvik rabdomyosarkom tarusi alarak bagarili bir $ekilde tedavi edilen bir hastada, uzun sure sornira oilaya ¢ikan vajne
okliizyon ve sekonder malign timér tarmmianmistir. Hastada tedaviden oniki yil sonra ortaya ¢ikan postraciyasyorn sarkomu
yumusak doku timdrerninde uzun sureli izlemin énemini vurgulamaktadir.

SUMMARY

The efficiency of radiation therapy and chemotherapy has had a major impact on the surgical procedures recommended fo:
rhabdomyosarcoma. With muiltidisciplinary regimens, survival rates have improved significantly gompared to those in the
past. However, radiation therapy in conjunction with chemotherapy may have deleterious side effects particularly it
children. In this report, a case who presented with vaginal occlusion, and a secondary malignant turnor loriy after successfu
treatment of a pelvic rhabdomyosarcoma at 3 years of age is described. The importance of long terim folow-up in soft tissue

sarcomas of childhood is emphasized by this postradiation sarcoma which has developed twelve ycars after nutial tieat
ment.

GiRIS
Segmente olmamis indiferansiye mezodermden koken alan 15 arasinda iken, muitiajan kemoter:ipl (WA, nenstne
rabdomyosarkoma, gocukiuk gadindaki solid timorlerin % 5- actinomycin-D, cyclophosphamide vi,a puise VAC) wve

8'ini olusturur (11). Onbeg yas altindaki gocuklarin en yaygin
yumugsak doku sarkomu ve tUm cocukluk ¢adi malign
timorlerinin ise %4-8't rabdomyosarkomlardir (6,11). Son
yirmi yil iginde rabdomyosarkomiarin tiplendiriimesi, tedavisi
ve izlemleri konularinda ozeliikle IRS'nin (Intergroup
Rhabdomyosarcoma Study) ¢alismalar ile 6nemli gelismeler
kaydedilmistir. Ge¢mis yillarda yalmz cerrahi yontemler ile
tedavi edilmeye calisilan olgularda 2 yillik yasam orani % 5-

radyoterapinin eklenmesi ile % 80 lers ragur Lildinimekteds
(6). Ancak bu yiiksek yasam oraniari ife birlikte, postradyas-
yon sarkomu gibi sekonder kanserleri de iceren geg dorem:
komplikasyonlari ortaya ¢ikmaya baslamistir (9). Bu
galismada prqgnozu ag¢isindan ilging olan bir alvecle
rabdomyosarkom olgusu sunularak tedav: sonras oldukga
ge¢ bir donemde ortaya ¢ikan komphrasyoniar oot ster i
1s1ginda tartisiimistir



OoLGU

Sag kasiginda sislik yakinmast ile poliklinige getirilen 3
yasindaki kiz hastanin 0zge¢misinde on gin oOnce
farkedilmis bu kitle diginda bir 6zeilik saptanmadi. Sag spina
iliaka anterior superior Gzerinde, 3x2x1 cm boyutlarinda,
sent, agnisiz, dizgun kenarli, alttan gevre dokulara yapisik ve
hareketsiz kitle disinda fizik muayene bulgusu yoktu.
Kitleden alinan biyopsinin histopatolojik incelemesi alveoler
rabdomyosarkom sonucunu verdi. Rutin kan ve idrar
incelemelerinde  patolojik  bulgu saptanmadi. Olguya
Cyclophosphamide 15 mg/kg, Vincristine 2 mg/kg, Act-
inomycine-D 0.015 mg/kg dozunda, 6 aylk tedavi semasi ile,
Cyclophosphamide+Vincristine haftada tek doz, Actinomy-
cine-D haftada 5 gln ve her ay bir hafta sureyle (1. 2., 3., 5.,

7.. 10. aylar) baslandi. Kemoterapinin 3. guni genel
anestezi altinda tumér rezeksiyonu uygulandi. Operasyon ve
patolojik  inceleme  bulgulari  sonrasi  timér  IRS
kiasifikasyonuna gore Evre lla olarak degerlendirildi.

Kemoterapinin baslangicindan bir ay sonra, toplam 3600
cGray radyoterapi multimodal tedavi protokoll iginde
uygulandi. Klinik olarak dlizelen olgu kontrollere gelmek
uzere gikanldi. Uzun sure kontrollere geimeyen olgu on yil
sonra karin agnsi, sol kasik ve uyluk agrisi yakinmalari ile
tekrar bagvurdu. Fizik bakida, sag alt ekstremitede kisalik ve
kas atrofisi, tusede rektum on duvarina bitisik 5 cm gapli,
lastik kivaminda, dizgin konturiu kitle saptandi. Pelvik
ultrasonografide, uterusun antevert ve sag laterale itilmig
oldugu, sol adneksial alanda 50 mm ¢apl solid kitle lezyonu
bulundugu bildirildi (Sekil 1).

Sekil 1 Kitlenin (hematokoipos) ultrasonografik goriinimii.
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Rutin kan ve idrar incelemeleri, serum F3H ve LH flzeyicri
normal sinirlarda idi. Bu bulgularla yaplun ekeploratis
laparotomide kitlenin hematokolposa bagh oldugu. vajenin
hymenden 3 cm iceride disaridan bell: olmuyacak bigimde
tamamen kapall oldudu anlasildi. Vajina: oxlizyon dusinu-

lerek hastaya pullthrough vajinoplasti uyguland:  Primer
amenoresi olan hasta ameliyat sonras. duzeoh mens
gormeye basladr. Hasta iki yil sonra sag kaigads sitie, sad

bacakta uyusma, zayiflama ve istahsizlik yakinn:alan e
tekrar basvurdu. Fizik muayenede, esk: cperasyon yerne
uyan bolgede 25x20x20 cm boyutlarinda. sert ajnisiz ve
hareketsiz kitle saptandi. Direk grafi (Sekil 2), ultrasonografi
ve bilgisayarli tomografi (Sekil 3) ile :nceizndikten sorra
yapilan eksploratris laparatomide  nitbzun arezekabl
olduguna karar verilerek biopsi uyguiang:  Histopatoloik
incelemede, postradyasyon sarkomu (xonc:osarkom grade
1} oldugu belirlendi. Tedavi onerileri ailesi ‘aratingan kaiul
edilmeyen hastanin 3 ay sonra eksitus oiiudu oyreld.

Sekii 2. Sekonder tumoral kitlenin direk graf ook

Sekil 3. Sekonder tumoral kitlenin bilgisayark (Criagrstdes: 9o .numu
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TARTISMA

Rabdomyosarkomun 6&zellikle 2. evreden daha ileri olgular-
daki tedavisinde radyoterapi multimodal tedavinin ¢ ana
o6gesinden biri olarak klasiklesmistir (6,11). Ancak ¢ok
eskiden beri bilinen bir diger gergek ise terapdtik radyas-
yonun malign neoplazm gelisimine neden olabiimesidir
(9.10). Sekonder timdr olgularinda gegmiste radyoterapi uy-
gulanmis olma orani yaklasik %90 olup ¢ok genis serilerde
yapilan galismalarda tum sekonder kanserlerin %5'inin
radyasyona bagi oldugu saptanmistir (4,59,10). En yaygin
primer tGmdr tipi retinoblastoma olup bunu Hodgkin lenfoma,
yumusak doku sarkomlari, Wilms timord ve santral sinir
sistemi timorler 1zler (15). Bir bagka ¢alisma da ise primer
timor tipi olarak en sk Wilms tumord ve noroblastoma
bildiriimekte, rabdomyosarkomanin da iginde bulundugu
yumusak doku sarkomlari olgularin %10'unu olusturmaktadir
(10). Primer tumér ile sekonder neoplazm tanisi arasinda
gegen sure degisik ¢alismalarda 10-17 yil arasinda bulun-
mus olup olgu 12 yil ile bu sinirlara girmektedir (2,3,9,10).
Bir baska ¢alismada ise bu sire ortalama 10 yil bir ay (5-21
yil) bildiritmistir (1). Hellman radyasyon dozu ile sekonger
tumor insidensi arasinda bir dogru oranti oldugunu bildir-
mektedir (7). Radyasyon tipi (orto voltaj veya mega volta}) ile
sekonder malignite riskinin iligkisi konusunda ise ¢eliskili
raportar vardir (4,13). Aynica radyoterapl ne kadar geng
yasta uygulanirsa sekonder tumor geligme riski o kadar artar

(5).

Sekonder bir malign tumoérin postradyasyon sarkomu
sayilabilmesi igin Cahan ve arkadaslarinin 1948'de koydugu
kriterleri Laskin ve arkadaslari modifiye etmiglerdir (6). Bu
knterler sunlardir; a) daha once radyasyon almis olmak, b)
sekonder neoplazmin radyasyon sahasinda gelismis olmasi,
c) radyasyon uygulamas! ile sekonaer ortaya
¢ikmasi aras:nda en az iki yil olmasi, d) primer lezyon ile
sekonder lezyon arasinda histopatolojik agidan belirgin
farklilik olmasi. Olgu bu kriterlerin timuine uymaktadir.
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Sekaonder malignite gelisiminde radyoterap: disinda hastaya
ait diger faktorler de rol alabilir. Hastada rullanifan Cycio-
phosphamide ve Actinomycin-D'nin de etkili olmas: mum-
kunddr. Ayrica radyoterapi ve keraoleapr birikle
lanildiginda sekonder malignite riski aitanile (15).

VUi

Tum pediatrik kanserlernin tedavisinder sova en ~1k se-on
der kanserler kemik sarkomlar olup busu yumugak doke
sarkomlari izler (15). Oldukga ender gotule olgulardan olar,
sekonder malignitelerde 2 yiliik survi %47 Gzenne ok
mamakltadir (6,7,9,10). Olgu sekonde: tuii r tanei kontuk
tan l¢ ay sonra kaybedimistir. Ailern odany. kabur et
memis olmasinin sUrviyi ne derecede kit mip oomugu L lin

memektedir.
Hastada cerrahi agidan ilging olan dge: putolo), prime:
ttmérden on yil sonra pubertede oray: ¢ikan hemato-

kolpostur. Literatiirde, ¢ocukluk ¢cagira: noohgte nederiyh
radyoterapi ve kemoterapi veriimis ve uz.n sure zlen le
sonrasl addlesan ¢agda hematom:trokoiposla bagv.rar
olgular bildiriimistir (8). Ayrica bir olguia noncperatt olnrar
tedavi edilen vajinal oklizyon (12), bir baska raporda d:
onceden pelvik radyasyon almis bir olguda gebelik sirasind.
ciddi sorunlar bildiriimistir (14). Klinik vi- patolojk olarat
kanittamak mimkin oimasa da hasiada go'ualen hemotc
kolposun radyoterapi ve kemoterap: soivas.
vajinal oklizyona bagl oldugu dugunusu tir
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Onkojenik etkis) olmasina ragmen. cnwenl ayidax gocuriue
¢agl kanserinde radyoterapi, hastahgin kontrolu ve tedavis
inde onkolojinif en onemli silahlarindan b1 olma ozeligir
korumaktadir. Primer tumorun tedavic.de “aglad ar yaraila:
sekonder malignite riski ile karstast . myacak nadar far
ladir.
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Cocukluk ¢ag tumérlerinde uzun
primer timérun tedavisinden oniki
malignite ile gelen bu hasta ile bir kez
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