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Ozet

Summary

Botryoid embriyonal rabdomiyosarkom Iimeni olan or-
ganlarin submukozal indiferansiye hlderenden cikan, ¢
gorulen malign cizgili kas tunrddur. Makroskopik olare
Uzim salkimi benzeri polipoid bir bllylime paterrstgéir. Bt
calsmada 8 ysinda bir kiz cocgunun nazal kavitesinc
saptanan bir botryoid embriyonal didmiyosarkom olgus
sunulmytur. Histopatolojik olarak danik igsi veya yuvarla
bicimli hucreler ve belirgin mukoid stromadan ga tipik
mikroskopik gdériinim yanisira, immindokukimyasal ol
tumor hiicrelerinde vimentin, desmin ve kasa 6zgin aike
olumlu boyanma saptandi. Hastaya operasyon soikesi
moterapi uygulandi; 3,5 yildir yapilan izlemde Ibkekiirren:
veya metastaz geithedi. Burada, nazal kavitede yer alar
botryoid embriyonel rabmmyosarkom olgusunun Klinik
patolojik 6zellikleri tartgilmistir.

Anahtar Kelimeler: Botryoid embriyonal rabdomiyosarkom,
Nazal kavite
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Botryoid embryonal rhabdomyosarcoma is @musue
malign striated muscle tumor derived from the subosa
indifferential cells of the mucodaed hollow organ:
Grossly, it is characterized by a grapelike polgpgrowtt
pattern. In this paper, a case of botryoid embrlydmbdony-
osarcoma aredd from nasal cavity in a 8 years old girl
presented. It is, microscopically, composed ofteced spi-
dlesshaped or rounded cells and abundant mucoid stram
immunohistochemically, the tumor cells stained tesifor
vimentin, desmin, and muscépecific actin. Chemothera
was given to the patient postoperatively. For 32ary afte
operation, local recurrences and metastases haveavd-
oped. Herein, the clinical and pathological feasurébotryoic
embryonal rhabdomyosarcoma of the nasal cavity dise
cussed in the view of the literature.

Key Words: Botryoid embryonal rhabdomyosarcoma,
Nasal cavity
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Botryoid tip rabdomiyosarkomlar (RMS) nadir
gorulen yumsak doku timorleri olup embriyonal
tip rabdomiyosarkomun varyanti olarak kabul edi-
lir. Rabdomiyosarkomlarin %5-10'unu @&turur,
biyuk cgunlugu birinci dekadda gorulir (1-3).
Histogenezinde mukoza ile ortdli, limeni olan
organlarin submukozasinda bulunan indiferansiye
mezenkimal hucrelerden kdken aldiklari belirtil-
mektedir (2,4). Genel olarak $hoyun bdlgesi,
genitolriner sistem ve safra kesesinde go6rulir.
Makroskopik olarak mukozadan |imene uzanan
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tzam salkimi bigiminde kitleler oftururlar. His-
tolojik olarak miksomattz bir stroma icinde gila
nik, atipik kicuk faziform tumor hicreleri izlenir.
Rabdomiyosarkomlar i¢inde prognozlari son dere-
ce iyidir (2,5-7).

Bu calgsmada az gortlmesi nedeniyle ilging
bulunan, nazal kavite lokalizasyonlu bir botryoid
embriyonal rabdomiyosarkom olgusunun klinik ve
histopatolojik 6zellikleri ilgili kaynaklar siginda
sunulmugtur.
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seviyesinden gg1 sarkan kitle ile dolduruldiu
izlendi Sekil 2). Otoskopik muayenede sol kulak
zarl mat renkte ve indirek laringoskopisi normal
olarak dgerlendirildi. Boyun muayenesinde
palpabl kitle saptanmadi. Hastaya yapilan koronal
paranazal bilgisayarli tomografide (BT), sol nazal
kaviteyi tamamen ve ganazal kaviteyi orta konka
hizasina kadar dolduran kitle gérinimu izlendi.
Komsu kemik yapilara invazyon gérilmediekil
3). Genel anestezi altinda nazal kaviteden polipoid
kitleler 0 ve 30 nazal optiklerle endoskopik olarak
cikarildi. Sol ve sa nazal kavitede orta konka
Sekil 1. Solda daha belirgin olmak tizere her iki buruglbo ~ medialize edilip, insinektomi yapilarak
gundan tgan parlak gorinilii timéral olyum. osteomeatal komplekse géréaslandi. Bu alanda
timor tespit edilmedi. Tumoral yapilar koanaya
kadar endoskopik olarak cikarildi. Kitleler histolo
jik incelenme amaciyla patoloji laboratuvarina
gonderildi.

Makroskopik incelemede operasyon materya-
linin toplam 7 cc hacminde acik pembe renkte,
odemli, parlak, yer yer nekrotik polipoid gérinim-
de doku parcalarindan glugu goraldo.
Mikroskopik incelemede bazi alanlarda skuamoz
metaplazinin secil@i psddostratifiye silli silindirik
epitelle ortult polipoid doku 6rneklerinde, timaor
hicrelerinin  epitel altt stromada kicik oval-
faziform bicimli indiferansiye mezankimal hiicre-

lerden olgan ygun seliler zon okiurdusu sap-
Sekil 2. 7¢° optik ile transoral nazofarinks gériiniiminde uvula

diizeyine kadar sarksitiméral kitle.

Olgu Sunumu

Burundan nefes alamama ve sol burun deli-
ginden dsarlya sarkan parlak gorinimde kitle
yakinmasiyla, 8 yanda kiz cocgu HRU Tip Fa-
kultesi Hastanesi KBB polikligine bgvurdu.
Fizik muayenesinde §ave sol nazal kaviteyi ta-
mamen doldurup pasaji kapatan odemli, parlak
polipoid kitle géruldi. Kitle sol nazal alay! lage Sekil 3. Olgunun koronal paranazal tomografisinde sol nazal
cogtu deplase el (Seki 1). Yaplan 70 optk 2% RATER, S i ond fork iasine
ile degerlendirmede nazofarinksin yugak damak
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olup, erkeklerde kizlardan biraz daha sik rastlanir
(2,3,6). Ba-boyun bolgesinde kraniyal
parameningeal alanlarda  goralir.  Burada
nazofarinks, nazal kavite, paranazal sinltsler daha
sik goruldigu yerler olup, orta kulak-mastoid bél-
gesi, pterygopalatin ve infratemporal fossa
submukozasinda daha azdir (2). flasilan ya-
kinmalar burun tikanikl, burundan nefes ala-
mama ve ses bozuldudur. Makroskopik olarak
mukoza ylzeyinden Bluga dgru limeni doldu-
ran Uzdm salkimi bigiminde, parlak jelatindz goru-
nisll, sikhikla hemorajik polipoid kitleler yaparlar.
Sekil 4. Psodostratifiye silli silindirik epitel altindaiifiform Bu kitleler bazan daridan goranar ve
sekili indiferansiye htcrelerden olan yaun hucresel zon 57 gfarinksten sarkarlar. Ulser ve nekroz sik ola-
(oklar) ve miksomat®z stroma igerisindezd@anis atipik timor L L .
hiicreleri (HE x 200). rak gelsebilir, bazan tumor parcalari gibilir.
Kesit ylzeyi jelatindz, gri-beyaz renklidir ve yer
yer kiguk kanama odaklari gordlar; az olarak
kistik alanlar izlenir (2,3).

tandi. Altta mukoid-miksomatdz bir stroma ve Mikroskopik olarak ttmor hicreleri kugctk
icerisinde seyrek olarak gdmis, yer yer daha fuziform sekillidir ve koyu eozinofilik boyall dar
yogun topluluklar olgturmus kiigtik oval-fuziform  Sitoplazmalari vardir. Mukoza epiteli altindagyo
timor hiicreleri izlendi. Ayrica daha az olarak, indiferansiye hicrelerden aian hiperselller zon
biiytik, bipolar ve miltipolar uzantili pleomorfik bulunur. Bu hiperseliler zon “Nikolson’un
hiicreler goruldu Sekil 4). immundokukimyasal —kambiyum tabakasi” olarak adlandirilir ve
boyalardan vimentin, desmin ile olumlu boyanma histopatolojik olarak tanisal deri vardir (2).
saptandi; kasa 6zgin aktin ile yer yer pleomorfik Hiperselller alanlar kan damarlari ¢evresinde de
hiicre sitoplazmalarinda enine cizgilenmeler goriil-izlenir. Daha altta misinden zengin miksoid gor-
dii. Bu bulgularla olgu botryoid tip embriyonal Nusli mukoid, miksomatéz bir stroma icerisinde

radomiyosarkom olarak tanimlandi. seyrek olarak dalmis, igsi-yuvarlak bigimli
indiferansiye tumor huacreleri goérilir. Arada az,

Hastanemizde onkoloji Unitesi olmgdiigin daginik mdltipolar uzantilari olan
ileri bir merkeze onkolojik dgerlendirme ve s@l-  rabdomiyoblastlar ve bu hiicrelerde bazan

tim amaciyla sevk edildi. Bu merkezde hastayasitoplazmik enine cizgilenmeler goériilir. TUmor
vincristin, aktinomisin-d ve siklofosfamid kombi- yiizeyini érten psodostratifiye epitelde ara sira
nasyonundan okan kemoterapi uygulandi. Radyo- hiperplazi ve yassi hiicre metaplazisi gériilebilir
terapi uygulanmadi. Hasta periyodik olarak mua- Tiimér hiicrelerinin cizgili kas kékenleri vimentin,
yene, endoskopi, BT ve sintigrafik tetkiklerle iz- desmin ve kasa dzgilin aktin gibi

lenmekte olup 3,5 yildir niiks ve metastaz saptanimmiindokukimyasal antikorlar kullanilarak sapta-

madi. nabilir (2-4). Kendi olgumuzda da
immidndokukimyasal olarak lezyonun cizgili kas
Tarti sma kokeni gosterildi.

Botryoid tip RMS’lar nazal kavitenin nadir
gorulen tumorleridir. Genel olarak infant ve cocuk-
larda ortaya ¢ikarlar. Ortalama gorulmseiy® ya

Botryoid tip embriyonal RMS’larin histolo-
jik ©zellikleri tipik olup mikroskopik olarak
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ayirdedilmesi kolaydir. Makroskopik olarak bu- olarak belirtilmgtir (2,7). Kendi olgumuza cer-
runda olgan polipoid kitlelerden ayrilmalidir. rahi sgaltim sonrasi kemoterapi olarak
Olgularin erken ygarda gorilmeleri nedeniyle, vincristin, aktinomisin-d ve siklofosfamid kom-
burun bglugunda cocukluk ganda goérildi- binasyonu uygulandi. Hasta 3,5 yildir izlemde
gunde, balicalar sinonazal papillom, malign olup, yapilan kontrollerde rekirrens ve metasta-
lenfoma, lenfoepitelyoma, nazofaringeal za rastlanmadi.

karsinoma olan lezyonlarla makroskopik olarak

karisir. Nazal kavitede nisbeten daha yaygin ~ Sonu¢ olarak, botryoid tip embriyonal
gorilen vaskiler timorler de klinik olarak ben- RMS'lar, malign cizgili kas timorleri icinde az
zer (4,8’9) Ayirici tanida en sik nazal p0||p siklikta gdrUIen, histopatolojik ozellikleri ayirm
mikroskopik olarak sorun ofturmaktadir. Nazal ~ gosteren, cerrahi, kemoterapi ve radyoterapalsa
p0|ip|erde yer yer ps('jdosarkomat('jz gorunum timina yanltlarl Iyl olan ve rabdomiyosarkomlar
olusturan buyuk, acayip gorunumlu, arasinda prognozlari gérlerine gore ¢ok iyi olan
hiperkromatik niikleuslu atipi ve mitoz izlenen tumorlerdir.

pleomorfik hicreler ve 6demli mukoid stroma

alanlari  gorilebilmektedir  (10).  Boylesi
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