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OZET

Bir olgu sunumu: Paratestikller rabdomiyosarkom

intraskrotal tespit edilen kitlelerin bircogu testiste lokalize, bir kismi da ekstratestikilerdir ve bunlarin da cogunlugu paratestikiiler doku-
lardan kaynaklanir. Prepubertal testikiler ve paratestikuler timorler tim ¢ocuk solid timdrlerin %71-2'sini olusturur ve 100000'de 0,5-2
oraninda gorulur (1). Malign timorlerden paratestikuler rabdomiyosarkomlar (RMS), ¢ok nadir gérilen tumorlerdir ve spermatik kordonun
mezenkimal elemanlarindan kaynaklanir, tim rabdomiyosarkomlarin %75'ini ve ¢ocuklardaki malign intraskrotal timaorlerin %17’sini olus-
turur (2). Bu olgu sunumunda skrotal kitle nedeniyle yapilan bir radikal orsiektomi sonrasi saptanan paratestikiler rabdomiyosarkomlu
hasta yayinlar esliginde tartisiimistir.

Anahtar kelimeler: Rabdomiyosarkom, testis, kanser

ABSTRACT

A case report: paratesticular rhabdomyosarcoma

Intrascrotal diagnosed masses are often localized to testicle. Others located in extratesticular areas mostly ariss from paratesticular tissues.
It accounts for approximately 1%-2% of all pediatric solid masses and incidence is about 0,5-2 among 100000 patients (1). Paratesticular
rhabdomyosarcomas, which are rarely seen malignant tumors arises in the mesenchymal tissue of the spermatic cord and are responsible
from 75% of all rhabdomyosarcoma cases, and also 17% of pediatric malignant intrascrotal tumors (2). In this report, we reviewed a patient

presented with a scrotal swelling and diagnosed as paratesticular rhabdomyosarcoma after radical orchiectomy.
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GiRiS
intraskrotal tespit edilen Kitlelerin bir¢ogu testiste lokali-
ze, bir kismi da ekstratestikulerdir ve bunlarin da ¢ogun-
lugu paratestikiler dokulardan kaynaklanir. Prepubertal
testikller ve paratestikuler timorler tim cocuk solid
tumorlerin %1-2’sini olusturur ve 100000'de 0,5-2 oranin-
da gorulur (1). Malign timorlerden paratestikiler rabdo-
miyosarkomlar (RMS), cok nadir gorilen timdrlerdir ve
spermatik kordonun mezenkimal elemanlarindan kay-
naklanir, tim rabdomiyosarkomlarin %75'ini ve ¢ocuk-
lardaki malign intraskrotal tumaorlerin %17’sini olusturur
(2). Bu olgu sunumunda skrotal kitle nedeniyle yapilan bir
radikal orsiektomi sonrasi saptanan paratestikiler rabdo-
miyosarkomlu hasta yayinlar esliginde tartisiimistir.
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OLGU SUNUMU

15 yasinda erkek hasta 3 aydir devam eden sag tes-
tiste sisligi oldugunu fark ederek poliklinigimize basvur-
du. Hastanin yapilan fizik muayenesinde; inspeksiyonla
sag skrotum sola oranla daha buyuk; palpasyonda sag
skrotumdan inguinal kanala dogru uzanim gosteren, sert
kivamli, lobule konturlu, testisin ayri olarak palpe edile-
medigi, yaklasik 10x10 cm boyutlarinda intraskrotal kitle
tespit edildi. Tumor belirtecleri normal olan hastanin
yapilan skrotal ultrasonografisinde sag testis 39x28x21
mm boyutlarinda olup konturlari dizgin, parankimi
homojen; sag epididim lobule, ileri derecede hipertrofik
ve 0demli izlendi. Epididimin inferolateralinde, vaskuler
yapidan zengin, yaklasik 50x40 mm boyutlarinda, epidi-
dim ve testisle sinirlarl net olarak ayrilamayan, testisle
homojen ekojenitede kitle lezyonu ve sag hemiskrotal
kavitede yaklasik 25 cc hidrosel ile uyumlu sivi izlendi.
Sol inguinal eksplorasyon karari verilerek kitleden int-
raoperatif frozen section ornegi gonderildi. Sonucunun
malign olarak rapor edilmesi Uzerine sag radikal orsiek-
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Resim 2: Desmin pozitifligi gﬁsteren rabdomiyositler (HE x 200)

tomi yapildi. Ornegin patolojik incelemesi sonucu patoloji
raporu embriyonel rabdomiyosarkom olarak degerlendi-
rildi.

Radikal orsiektomi materyali makroskopik olarak;
Uzerinde 7 cm uzunlukta, 2 ¢m genislikte spermatik
kord bulunan 8x6x4 cm odlculerinde spesimen idi. Yapilan
seri kesitlerde 4x2,5x2 cm olculerinde kesit yuzeyi, sari-
kahverengi renkte dizenli yapida testis dokusu izlendi.
Paratestikuler alanda 7x6x2 c¢m Olcllerinde gri-beyaz
renkte, ballk eti kivaminda lobtle yuzeyli timoral doku
dikkati ¢ekti. Timoral dokudan hazirlanan kesitlerin
incelenmesinde miksoid matriks icerisinde infiltratif tarz-
da buyume paterni gosteren hiperkromatik nukleuslu,

dar sitoplazmall kiui¢ctik hucreler ile sitoplazmik uzantila-
ra sahip spindle hucreler dikkati cekti. Ayrca sitoplazmik
enine cizgilenmeler gosteren “strap cells” ozellik izlendi
(Resim 1). Olguya immunhistokimyasal olarak S-100, SMA
ve desmin boyalar caligildi. TUmor hicrelerinde intrasi-
toplazmik desmin pozitifligi saptandi (Resim 2). 5-100 ve
SMA (-) olarak degerlendirildi.

Post operatif donemde abdominal ve toraks spiral BT
incelemesinde herhangi bir metastatik odak saptanma-
mustir. Hasta onkoloji klinigince grup I rabdomyosarkom
kabul edilerek Siklofosfamid, Vincristin ve Actinomisin-D
adjuvan kemoterapi tedavi protokoline alinarak takip
edilmektedir.

TARTISMA

Paratestikuler bolge anatomik olarak kompleks
bir yapiya sahiptir; histopatolojik olarak degisik epitel-
yal, mezotelyal ve mezenkimal elementlerden olusur.
Paratestikuler timorlerin %70'i benign, %30'u malign
karakterdedir. Spermatik kord %90 orani ile paratesti-
kuler orijinli timorlerin en sik gorildiugu lokalizasyon-
dur (3). Paratestikuler malign timaorlerin buyuk kismini
rabdomyosarkomlar olusturur. Paratestikiler rabdomi-
yosarkomlar (RMS), ¢cok nadir gorilen tumorlerdir ve
spermatik kordun mezenkimal elemanlarindan kaynak-
lanirlar, tim rabdomiyosarkomlarin %75'ini ve ¢ocuklar-
daki malign intraskrotal timorlerin %17’sini olustururlar
(2). ikindi siklikla leiyomyosarkom daha az siklikla fibro-
sarkom, liposarkom ve diferansiye olmamis mezensimal
tumorler gorulur. Nadir olarak germ hucreli timorler de
gorulebilir ve genellikle bunlar epididim veya spermatik
kord kokenlidirler (4).

RMS, infant ve ¢ocuklarda en sik gorilen yumusak
doku tumoridur. Gortlme yasina bakildiginda bimodal
bir dagiim izlenmektedir. Yasamin ilk 2 yilinda ve addle-
san donem pik yaptigl yaslar olmakla beraber vakalarin
2/3'U 6 yasin altindaki cocuklarda gortilmektedir (5). RMS
gelisimi icin risk faktorlerine bakildiginda genetik predis-
pozisyon ilk sirada olup, Li-Fraumeni sendromu ve noro-
fibromatozis olgularinda artmis insidans izlenmektedir (6).

RMS’nin embriyonal, alveolar ve pleomorfik olmak
Uzere 3 farkli tipi vardir. Embriyonal tip, en sik gorllen
RMS tipidir ve genitouriner RMS’lerin ¢ogundan sorumlu-
dur. Solid formda gbvde veya ekstremitelerin kas grup-
larinda ya da sarkoma botryoides olarak, i¢i bos organ
veya vucut bolgelerinde (mesane, vajen gibi) karsimiza
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cikabilir. ig (spindle) hiicreli ya da leiyomiyomatoz var-
yanti siklikla paratestikuler bolgede gorulur. Embriyonal
RMS’nin botryoid ve ig hicreli varyanti ¢ok iyi bir sur-
viye sahiptir. Alveolar tip, ikinci siklikta gorulen, daha
¢ok govde ve ekstremite yerlesimli, siklikla daha kot
prognozla iligkili olan tiptir (6). Ayrica daha ytksek lokal
niks ve metastaz oranlari ile iliskilidir. Pleomorfik tip,
non diferansiye tumaorler kategorisine giren, embriyo-
nel ve alveolar tiplerin anaplastik varyanti olarak kabul
edilen ve daha nadir gortlen tipidir (6). Bazen RMS'un,
koken aldigr dokunun tespit edilmesi ve konvansiyo-
nel histolojik tekniklerle tani konulmasli zor olabilir. Bu
vakalarda histolojik inceleme, diger calismalarla destek-
lenmelidir. Bu yuzden elektron mikroskopi, sitogenetik,
DNA flow sitometri, immunohistokimya gibi yontemler
onem kazanmaktadir (6).

Miyogenin, alveolar tip RMS i¢in kullanilabilecegi
kanitlanmis bir biyomarkerdir. Alveolar tip ytksek oran-
da boyanma gosterirken embriyonal tip negatif veya
dusuk oranda boyanir (6). Rabdomiyosarkomu diger pri-
mer mezenkimal timaorlerden veya rabdomiyoblastik
diferansiyasyon gosteren germ hudcreli timaorlerden ayirt
edebilmek icin bunlarin disinda Vimentin, Desmin, SMA,
Myoglobin, AFP ve PLAP gibi immiunohistokimyasal mar-
Kerlardan da faydalanilabilir.

Rabdomiyosarkomun tedavisi koordineli multidisipli-
ner bir ekip calismasini gerektirir. Paratestikuler rabdomi-
yosarkomlarda tedavi, cerrahi girisim sonrasi kemoterapi
ve radyoterapidir (6-9). Tani sirasinda 5 cm uzerinde kitle
varsa ve yas 10'un Uzerinde ise hastalik seyri kotudur.
Skrotal butinlik bozulmussa vendz yayillim da goruldu-
gu icin hemiskrotektomi yapiimalidir. Hemiskrotektomi
yapilmis olgularda %27 oraninda timadr hucreleri gordl-
dugu bildirilmistir (6). Bizim olgumuzda skrotum buitunlu-
gu bozulmadigl ve skrotuma infiltrasyon gorilmedigi icin
hemiskrotektomi yapilmasina gerek duyulmadi.

Radyoterapinin roll primer tedavi olarak sinirli iken
lenf metastazi olan hastalarda paraaortik ve iliak bol-
geye I1sinlama yapilabilir. Adjuvan lokal veya bdolgesel
radyoterapi tedavileri niks oranlarini disurmektedir.
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Retroperitoneal lenf nodu diseksiyonunun (RPLND) rutin-
de yapilmasi hala tartismalidir. Catton ve arkadaslari 21
olguluk serisinde RPLND yapilmasini énermemektedir
(8). Buna gerekce olarak da RPLND yapilan hastalarda
zaten izlemlerde sistemik hastaligin gelistigini ve dola-
yisiyla sistemik tedavi verilmesi gerektigini gostermistir.
Calismamizdaki olgumuzun yapilan radyolojik tetkikle-
rinde retroperitoneal, paraortik ya da inguinal lenfadeno-
pati saptanmadigl icin RPLND yapilmadi.

Cocuklarda radikal cerrahi sonrasi verilen radyoterapi
ve kemoterapinin sagkalima buyuk etkisi oldugu bildiril-
se de erigkin hastalarda hastalik seyri ayni tedaviye kar-
sin kotudur ve az gorilmelerinden dolayl tam bir tedavi
protokoll olusturulamamustir. Calismalarda rabdomiyo-
sarkomlarda sag kalima katkisindan dolayi Vinkristin,
Aktinomisin D, Siklofosfamid protokoll tanimlanmistir
(6,10). Ortalama 5 yillik sag kalim paratestikuler timor-
lerde genel olarak %58-80'dir. Calismamizdaki olguya
VAC (Vinkristin, Aktinomisin, Siklofosfamid) tedavisi veril-
di. Son yillarda rabdomiyosarkom tedavisinde bir topoi-
zomeraz inhibitorii olan irinotecan ile yapilan calismalar
dikkati cekmektedir. irinotecanin radyoterapinin etkisini
artirdigl ve kemoterapi ile kombine edilmesinin daha
basarili sonuclar verecegi tahmin edilmektedir.

Hematojen metastazlar siklikla akciger, karaciger,
kemik ve kemik iliginde gorulur ve ilk tanida %20 oranin-
da mevcuttur (9). Yizde yirmiyedi oraninda gortlen ret-
roperitoneal lenf nodu tutulumu hastaligin lenfatik yolla
erken yayilimina isaret eder (11). Tani sirasinda %28-40
oraninda paraaortik ve inguinal lenf nodu tutulumu var-
dir ve % 80’inde ilk 1 yil icerisinde metastazlar gorilmek-
tedir (6). Lokal nliks orani radikal orsiektomi sonrasi %25-
37 oraninda gorilmektedir.

Sonu¢ olarak paratestikiler rabdomiyosarkomlar
testisin etraf dokularindan gelisen mezengimal kokenli
tumorlerdir, nadir gortilmelerine karsin skrotal Kitlelerin
ayiricl tanisinda akla gelmelidir. Radikal orsiektomi sonrasi
multimodal bir tedavi gerektirir, fakat kemoterapi ve rad-
yoterapilere karsin bu tumorlerin agresif seyredebilecegi
unutulmamali ve bu olgular ¢ok yakindan izlenmelidir.
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