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Ozet

Dokuz yagindaki erkek ¢ocugu 1 aydan beri devam eden kronik konstipasyon
ve son giinlerde beliren kasik sisligi nedeni ile basvurdu. Fizik muayenesinde
perianal bélgede agrili bir sislik saptandi. Batin ultrasonografisi ve tomografi-
sinde patoloji goriilmedi. Ancak kontrasthi abdominopelvik MRI'da perianal
bolgede 7x7 cm ¢apinda yumusak doku kitlesi saptandi. Biyopsi yapilarak rab-
domyosarkom tanis1 kondu.

Cocuk ve adolesanlardaki en yaygin yumusak doku sarkomu olan rabdomyosar-
komun perineal ve perianal bolge tutulumu oldukga nadirdir. Bu nedenle burada
sunumu yapilarak bir yandan bu nadir tutuluma dikkat cekilmis diger yandan da
konstipasyon gibi nonspesifik bir yakinmanin malignite belirtisi olabilecegi vur-
gulanmstir.

Anahtar kelimeler: Konstipasyon, rabdomyosarkom, perineal, perianal

Summary

9 year-old- boy was admitted to hospital with complaints of constipation and
swelling in inguinal region. Physical examination revealed findings of painful
swelling in perianal region. Abdominal ultrasonography and tomography was
normal. Abdomino pelvic MRI with contrast showed a soft tissue mass with di-
ameter of 7x7cm in the perianal region. Biopsy specimen revealed rhabdomyo-
sarcoma.

Although rhabdomyosarcoma is the most common soft tissue sarcoma in child-
ren and adolescents, rhabdomyosarcomas of the perianal and perineal are un-
common. The aim of this article is to notice the uncommon localization of
rhabdomyosarcoma and its nonspecific presentation with chronic constipation.
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Konstipasyon Yakinmast ile Gelen Bir Perineal ve Perianal Rabdomyosarkom Olgusu
Y. Geng, N. Sel¢uk, M. Elevli, F. Inan

GIRIS

Rabdomyosarkom, ¢ocuklarda sik rastlanan,
embriyonik mezensimden dogan ve ¢izgili kasa
farklilasma potansiyeli olan malign bir timordiir.
Ancak cizgili kas olmayan yerlerde de goriilebilir.
Malignitesi yiiksek olan bu timér, kisa zamanda
koken aldigi bolgenin ¢evresindeki dokulara invaz-
yon gosterir. Daha sonra da hematojen ve lenfojen
yolla uzak metastazlar yapar. Cocuklarda tiim solid
tiimorlerin %10-15"ini ve tiim yumusak doku sar-
komlarinin %50'sini olusturur. Cocuklarda rastla-
nan kanserlerin ise %6'st rabdomyosarkomdur (1.

En sik bas-boyun bélgesinde goriilen rabdom-
yosarkomun embriyonel, botroid, alveolar ve pleo-
morfik olmak iizere dort histolojik tipi vardir. Rab-
domyosarkom, klinik 6zelikleri, yerlesim yerleri ve
patolojik ozellikleri yoniinden diger ¢ocukluk cagi
timorlerine gore oldukca karngik bir yapiya sahip-
tir. Rabdomyosarkom ile ilgili son yillarda uygula-
nan radyoterapi, kemoterapi ve cerrahiyi igine alan
multidisipliner yaklasimda olusan gelismeler sonu-
cu prognoz daha iyidir ),

Burada ilk yakinmasi konstipasyon olan bir pe-
rianal rabdomyosarkom olgusunun sunumu yapil-
di.Perianal ve perineal bolge rabdomyosarkomun
alisik olunmayan tutulum bolgelerinden olup lenf
bezlerine yayilim siktir, Bu yazida uzun siirmiig ve
etyolojisi aydinlatilamamis nonspesifik bir yakin-
mada malignite olasihigina da dikkat cekmeyi ve
rabdomyosarkomun nadir bir tutulumunu sunmay1
amagcladik.

OLGU

Onbir yasindaki erkek hastamin bir aydan beri
devam eden kabizlik yakinmasi ile 8 giin once 6zel
bir hastaneye bagvurdugu burada lagman uygulan-
dig1 ayrica kasiginda sislik farkedildigi, ultraso-
nografi ile bu sisligin lenfadenopati ile uyumlu bu-
lundugu ve antibiyotik tedavisi baslandig1 ancak
bulgularda gerileme olmayinca klinigimize gonde-

-----

Hastanin fizik muayenesinde Kardiyovaskiiler
ve solunum sistemi muayeneleri dogaldi. Karaciger
ve dalak kod altinda aliniyordu. Sol inguinal bdlge-
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de en biiytigii yaklasik 3 cm, sagda ise 1 cm olmak
lizere multipl lenfadenopatiler vardi. Perine bdlge-
sinde tiim rektumu cevreleyen, aniisii destriikte
eden ve tuseye izin vermeyen bir kitle farkedildi.
On planda proktit diisiiniilerek IV sefazolin tedavi-
si baglandi. Daha az bir olasilik ile de kitlenin ma-
lignite olabilecegi diistiniilerek buna yonelik tetkik-
ler yapildi.

Hemogram, CRP, eritrosit sedimentasyon hizi
ve rutin biyokimya normal bulundu. LDH yiiksek
(1453 U/L); alfa-feto protein, beta hCG, ferritin
fibrinojen diizeyleri normal sinirlar i¢indeydi. Peri-
ferik yayma ve iki kez yapilan kemik iligi aspiras-
yonunda patoloji goriilmedi. Batin USG dogaldi.
Inguinal USG'de solda en biiyiigii 30 mm g¢apinda,
sagda 11 mm olmak iizere multipl lenfadenopatiler
goriildii. Abdominal BT'de kolonik dilatasyon di-
sinda patoloji yoktu. Kontrastli abdominopelvik
MR'da perianal bolgede her iki iskirektal fossaya
uzanan 7x7 c¢cm boyutlarinda diizensiz lobiile kon-
tiirli yumusak doku kitlesi ve anal kanal duvarla-
rinda tiimoral tutulum ile uyumlu duvar Kalinlas-
masi, bilateral perirektal bolgede ve sol eksternal
zincirde lenfadenopatilere ait yumusak doku kitle-
leri goriildii. Anal bolgedeki kitleden alinan biyop-
si sonucu rabdomyosarkom ile uyumluydu. Kemik
sintigrafisinde sol iliak, her iki asetabulum, sol fe-
mur bagi ve sag femur boynunda yaklagik 2 cm
caplarinda kemik metastazin diistindiiren bulgular
mevcuttu. Hasta tedavi igin bir iiniversite hastane-
sinin ¢cocuk onkolojisi boliimiine yonlendirildi.

TARTISMA

Rabdomyosarkom cocuklarda siklik agisindan
16semi, lenfoma, beyin tiimorleri, ndroblastom ve
Wilms tiimoriinden sonra 6. sirada yer alir. Hasta-
lardaki semptom baglangici ile tanist arasindaki sii-
re | hafta ile 18 aya kadar uzanmakla birlikte orta-
lama 2 aydir. Ortanca goriilme yas1 5 yastr. 2-6 ve
15-19 yas arasinda iki pik yapar (24,

Rabdomyosarkomun tanisinda tam kan ve idrar
biyokimyasi, kemik iligi, tim kemik sintigrafisi,
batin ultrasonografisi ve tomografisi incelemeleri
yapilmasi gerekir. Ayrica Kreatinin kinaz, tiimor
iligkili antijen, desmin, kromozom incelemeleri gi-
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bi biyolojik ve sitogenetik incelemelerin de yarari
olabilir. Kesin tani histopatolojik inceleme ile ko-
nur ), Olgumuzda tiimér ancak abdominopelvik
MRI ile saptanabilmis, batin USG ve tomografisin-
de kitle goriilememistir. Tiimor belirleyicileri nor-
mal bulunmus; yalniz LDH yiiksekligi saptanmis-
tir.

Rabdomyosarkomlu ¢ocuklarin %80'inde pri-
mer tutulum bélgesi bas ve boyun, genitoliriner
traktus ve ekstremitelerdir. Tiimor olgularin ancak
%2'sinde perineal ve perianal bolgeden kaynak alir.
Perianal and perineal bolge olarak pubik simphis
anterior, iskial tuberositos lateral ve koksiks poste-
rior arasindaki ekstrapelvik, nongenitoiiriner doku
tamimlanmaktadir (©).

Okamura ve arkadaglar1 merkezlerinde 25 yil-
lik bir izlem siiresinde yalnizca 3 perineal ve peria-
nal rabdomyosarkom olgusu gérmiisler; bu olgular
da baslangigtaki agresif tedaviye ragmen kaybedil-
miglerdir. Ayni arastirmacilar literatiir caligmasi ile
29 vakalik bir seri yapmiglar ve bu olgularin bas-
langi¢ yakinmasi olarak %72 palpabl kitle, %21 lo-
kal agr1, %17 kizanklik ve sislik, %7 oraninda ise
diziiri ve konstipasyon saptamiglardir. Olgumuz
klinigimize bagvuru aninda biitiin bu semptomlari
gostermekteydi. Perineal ve perianal rabdomyosar-
komlarinin yiiksek oranda lenf bezi tutulumu ve
uzak metastazlarr goriilmektedir. Yukarda adi ge-
¢en ¢alismada %76 oraninda lenf bezi yayilmasi
saptanmugtir (),

Olgununun ilk baglangi¢c yakinmasi 1 ay once
baslayan kabizlikti. Pediatrik yas grubunda konsti-
pasyonun etyolojisinde %95 oraninda fonksiyonel
nedenler vardir. Ancak %5'lik bir kisimda sebep
organik olup bunlarin da ¢ok kiigiik bir diliminde
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tiimorler yer almaktadir. Ama oran ¢ok kiicilik bile
olsa mortalite yiiksek oldugu i¢in daha dnce yakin-
masiz olan bir ¢ocukta inat¢i bir kabizlikta yapila-
cak basit bir rektal tuse ¢ok sey kazandirabilir. Co-
cukluk ¢agi kanserleri nadir goriilen hastaliklardan
olsa da erken tani yasam sansin1 dogrudan etkile-
mektedir. Rabdomyosarkomlu tiim olgularda 5 yil-
lik sagkalim %70'lerde iken metastatik olanlarda
bu oran %20'lere inmektedir. Bu agidan birinci ba-
samakta ¢ocuk hasta ile karsilasan her diizey ve
branstan hekimin kritik bir sorumlulugu vardir. Co-
cuklarda ki olas1 kanser tanisini akla getiren belirti
ve bulgularin iyi bilinerek, yonlendirmenin zaman-
da dogru merkezlere yapilmas: tedavinin basar
sansini ¢ok artiracaktir.
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