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OVERIN PRIMER RABDOMYOSARKOMU: OLGU SUNUMU
PRIMARY RHABDOMYOSARCOMA OF THE OVARY: A CASE REPORT
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OZET

Rabdomyosarkomlar genetikle cocukluk déneminde, bas boyun bélgesi ve ekstremitelerde goriilen yumusak doku tiimér-
leridir. Primer over yerlesimli rabdomyosarkomlar ise ¢ok nadir olup malign mikst mdillerian tiimérlerin bir komponenti
seklinde izlenmektedirler. Karinda kitle ve agn yakinmalan ile basvuran 26 yasindaki olguya yapilan abdominal
ultrasonografi ve bilgisayarli tomografi sonrasi her iki overde tiimdral olusumlar saptanmigtir. Cerrahi olarak c¢ikarilan
timériin mikroskobik incelemesinde, alveolar bosluklari déseyen oval cekirdekli eozinofilik sitopiazmali kiiciik hiicreler
izlenmistir. Immiinohistokimyasal olarak tiimér hiicreleri desmin ve dliz kas aktini ile boyanmustir. Evre Ill olarak deger-
lendirilen olgu, operasyondan 5 ay sonra yasamini yitirmistir. Histopatolojik ve immiinohistokimyasal bulgular esliginde
overin primer rabdomyosarkomu olarak degerlendirilen olgu nadir gériilmesi nedeniyle sunulmustur.

SUMMARY

Rhabdomyosarcomas are soft tissue tumors mostly seen in childhood on head and neck region and limbs. Primary
ovarian rhabdomyosarcomas are extremely rare, and are presented as a component of malignant mixed mdillerian
tumors. 26-year-old female presented with abdominal mass and pain. The abdominal ultrasonography and computed
tomography showed bilateral ovarian tumors. Microscopic examination revealed small tumor cells with oval nucleus and
eosinophilic cytoplasm composing an alveolar pattern. Tumor cells were stained positively with smooth muscle actin and
desmin. The case was evaluated as stage Il and died five months after the surgery. By the association of the
histopathologic and immunohistochemical findings this case was diagnosed as primary rhabdomyosarcoma of ovary.
This case is presented because it is unusual and rare tumor of the ovary.

GRS

Rabdomyosarkom cocuklarda en sik gorilen yumusak
doku sarkomudur. En sk bas, boyun retroperiton ve
ekstremitelerde gorulmektedir. Kadin genital sisteminde
vulva ve vagina, embriyonel ve botrioid rabdomyosar-
komun siklikla gorialdiaga yerlerdir (1).
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Over rabdomyosarkom icin cok nadir bir yerlesim yeridir.
Genellikle heterolog tip malign mikst millerian timor,
adenosarkom, immatir teratom ve Sertoli-Leydig hicreli
timor gibi kompleks timaorlerin bir komponenti olarak iz-
lenmektedir (2-4).

OLGU

26 yasinda kadin hasta kisa siirede gelisen karinda sislik
ve siddetli karin agnsi yakinmalar ile SSK Ege Dogum
Evi ve Kadin Hastaliklari Hastanesine bagvurdu. Fizik
incelemede karin ileri derecede gergin, palpasyon ile agr-
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Il ve asit mevcuttu. Radyolojik incelemesinde uterus ola
gan goérunimde, sa§ ve sol overe uyan bdlgede pelvisi
dolduran semi-solid yapida heterojen timdra! kitleler iz

lendi. Olguya total abdominal histerektomi, bilateral
salpingooferektomi ve omentektomi uygulandi.
Makroskobik incelemede uterus 8x7x4 cm, sol over

12x10x8 cm, sag over ise 5x4x3 cm boyutlarinda kana-
mali yer yer nekrotik, kolay parcalanabilen timdrden iba-
retti. Her iki tuba uterina ayirt edilemedi (Sekil 1). Timor
omentuma invaze idi.

Sekil 1. Primer over rabdomyosarkomuna ait histerektomi ve bilateral

salpingoooferektomi materyalinin makroskopik gérunimu

Mikroskopik incelemede, her iki overi ve omentumu tutan
tumar, duzensiz alveolar bosluk gdsteren, yuvarlak ya da
oval nukleuslu, eozinofilik sitoplazmal kiguk hicrelerden
olusmustu (Sekil 2). Cok sayida mitoz gorilen olguda
kohezyon kaybi gdOsteren hiicreler hyalinize septa catisiy-
la aynlmis ve cevrilmisti. Alveolar bosluklarin periferindeki
hicreler tek kat halinde septaya bitisik iken, ortadaki hiic-
reler daha gevsek dizilimdeydi. Baz alanlarda nekroz ve
dejenerasyon izlendi. Retikulum boyama fibrozisi belirgin-
lestirdi.  immunohistokimyasal olarak timoér hucreleri
desmin (Sekil 3) ve diiz kas aktini (HHF 35) ile pozitif re-
aksiyon gosterdi. Myoglobin, sitokeratin, néron spesifik
enolaz (NSE), LCA ile boyanma goriilmedi. Serbest batin
sivisindan yapilan yaymalarda tumoér hicreler ile ayni
ozellikleri iceren hucreler izlendi.

Sekil 2. Alveoler patern gdsteren rabdomyosarkom alanlari yanisira

luteinize degisiklikler iceren over dokusu (H&E x100)
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Bu bulgular ile olgu Evre Il olarak degerlendirildi. Ameli-
yat sonrasi hastaya (¢ kir kemoterapi (vinkristin,

daktinomisin ve siklofosfamid) uygulandi. Kemoterapiye
ragmen gittikce genel durumu kotilesen hasta ameliyat-
tan 5 ay sonra solunum yolu enfeksiyonu sonucu éldu.

Sekil 3. Tumor hiicrelerinde desmin pozitifligi ( anti-desmin x200)
TARTISMA

ilk kez 1850 yiinda Virchow tarafindan tanimlanan over
rabdomyosarkomu ile ilgili cok az sayida yayin bulunmak-
tadir (2). ilk gézlemlerden itibaren belli rabdomyosarkom
alt gruplannin yerlesim yerleri ve goruldikleri yas gruplar
acisindan ayirict 6zelliklere sahip olduklan dikkati cekmis-
tir. Cocukluk caginda en sik embriyonel ve daha az siklik-
la alveolar rabdomyosarkom, bas boyun bdlgesi ve
genitouriner sistemde; eriskinde ise daha cok pleomorfik
rabdomyosarkom goévde ve ekstremite kaslarinda gordl-
mektedir (1,5,6).

Overde rabdomyosarkom genellikle  malign mikst
miullerian timor, adenosarkom, immatir teratom, Sertoli-
Leydig hucreli tumér gibi kompleks timdriun bir parcasi
olarak saptanmaktadir. Pur ovariyal rabdomyosarkom cok
nadir gorilir ve iskelet kasi diferansiyasyonu goOsteren
gonadal mezodermden kdken aldigi dusinilmektedir
(4,7-10).

1998 yilina kadar ingilizce literatiirde saptanan 10 olguya
ek olarak Nielsen ve ark. 13 olgu bildirmislerdir (2). Bu 23
olgunun yaslan 2-86 arasinda deg@ismekte olup cogunlugu
karin agnisi ve siskinlik yakinmalan ile hastaneye bagvur
muglardir. Diger semptomlar kilo kaybi, vaginal kanama
ve dispnedir. Bildirilen olgularda timér boyutu 5 ile 30 cm
arasinda degismekte idi. ikisi disinda digerleri Unilateraldi.
Makroskobik incelemede siklikla kanama ve nekroz alan
lar izlenmistir. En sik izlenen histolojik alt tip embriyonel
olup sadece Uc olguda alveolar tip saptanmistir. Olgularin
blyuk bir kismi tani konduktan kisa bir siire sonra yasam-
larini kaybetmektedirler. Rabdomyosarkomun bu agresif
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seyri alveolar ait tipte daha sik izlenmektedir (2,11). Ol
gumuz da alveolar rabdomyosarkom histolojisinde bir
morfolojiye sahip olup tanidan kisa bir sure sonra yasa
mini yitirmigtir.

Son yillarda kemoterapotiklerle daha uzun yasam sag
lanmasi rabdomyosarkomlarda histopatolojik alt gruplarin
prognoz uzerine etkilerinin daha ayrintih arastirimasina
neden olmustur. Gunumizde kullanilan
rabdomyosarkom siniflamasina gore alveolar tip kot
prognoza sahip grupta yeralmaktadir (12). Alveolar
rabdomyosarkomun diger genc¢ yasta gorilen ve kicuk
hiicrelerden olusan timoérlerden ayirimi 6nemlidir. Bu
timorler primer ya da metastatik kiicuk hicreli karsinom,
primitif néroektodermal timor, ndéroblastom, lenfoma ve

uluslararasi

(10,13,14). immunohistokimyasal ve elektron mikroskopik
calismalar ayirnci taniya yardimcidir. Rabdomyosarkom-
larda desmin, diz kas aktini (HHF-35) ve myoglobinden
biri veya her ikisi ile boyanma gériilmektedir (2,15). Ozel-
likle solid varyant alveolar rabdomyosarkomda desminin
glivenilir tek belirleyici oldugu ileri striilmektedir (16). Son
doénemdeki calismalarda Myo D1 proteini ile en glvenilir
sonuglarin alindigr bildiriimektedir (17). Ayirici tanida bildi-
rilen bu timérler yanisira yumusak dokudan koken alan
bir alveolar rabdomyosarkom, overe metastaz yapabile-
cegi akilda bulundurulmalidir (8,15).

Overin primer rabdomyosarkomu, cok nadir izlenmekle
birlikte, agresif seyri nedeniyle over tumorlerinin ayirici

16semi,

tanisinda disuntlmesi ve dogru tani konulmasi gereken

metastatik yuvarlak htcreli sarkomlari icerir bir tumordur.
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