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OZET

Pediatrik hastalarda sarkomlar, kulak ve temporal kemigin sik goriilen malign tiimorlerindendir. Bu grup
igerisinde en sik goriilen rabdomyosarkomlardir. Rabdomyosarkom, 6zelikle 5 yas alt1 ¢ocuklarda en sik
karsilasilan yumusak doku tlimériidiir. En stk embriyonel rabdomyosarkom alt tipi goriilmektedir. Hasta klinik
olarak, genellikle tedaviye yanit vermemis orta kulak veya dis kulak yolu enfeksiyonu hikayesi ile bagvurmak-
tadir. Bu makalede tekrarlayan otit hikayesi olan, yeni baslayan periferik fasiyal paralizi nedeniyle klinigimize
refere edilen ve cerrahide alian biyopsi sonucu rabdomyosarkom olarak gelen 4 yasinda bir ¢ocuk hastamiz
tartisilmustir.

Anahtar kelimeler: Kronik dis kulak yolu akintisi, Fasiyal paralizi , Rabdomyosarkom

ABSTRACT

Tumoral Lesion In The External Ear Canal : Rhabdomyosarcoma

Sarcomas are common malignant tumors of the ear and temporal bone in pediatric patients. Rhabdomyosar-
comas are the most common in this group. Rhabdomyosarcoma is the soft tissue tumor especially in children
under 5 years of age. The embryonal rhabdomyosarcoma subtype is the most common. Clinically, the patient
usually presents with a history of middle ear or outer ear infection that has not responded to treatment. In this
article, we discuss a 4-year-old pediatric patient with a history of recurrent otitis media, who was referred to

our clinic because of new-onset peripheral facial paralysis and whose biopsy result was rhabdomyosarcoma.
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GIRIS

Rabdomyosarkom 5 yas altt c¢ocuklarda en sik
karsilastigimiz yumusak  doku  malign  tii-
moriidiir.Olgunlagsmamis hiicrelerden ve ¢izgili iskelet
kasindan koken alir. Sik olarak goriildiigii bu dokular
haricinde iskelet kasinin bulunmadigi yerlerde de
ortaya ¢ikabilir. Cocukluk ¢aginda goriilen rabdomyo-
sarkomun lokalizasyon alanlarindan temporal kemik
nadir gorildiigii yerlendendir. Klinik olarak kronik
otit ile karisabilecegi i¢in yanlis tedavi ile tanida
gecikmeye sebep olabilir [1].

Bu nedenle kiiciik yasta kronik otit ile bagvurulan
hastalarda vakaya daha kuskucu bakmak gerekmekte-
dir. Biz olgumuzda , klinigimize kronik kulak akintisi
ve fasiyal sinir paralizisi ile bagvuran ardindan tan1 ve
goriintiileme tetkikleri sonrasit kronik otit komplikasy-
onu diisiiniiliip, acil cerrahiye alinan hastada alinan
biyopsi sonucunda temporal kemikte nadir gozlenen
rabdomyosarkom olgusunu inceledik.
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OLGU SUNUMU

4 yasinda erkek hasta 1 aydir sol yliz yarisinda asi-
metri ve sol kulakta akinti sikayeti ile klinigimize
basgvurdu. Hastanin yakinlari, 2 hafta boyunca sol
kulakta akinti nedeni ile dis merkezde antibiyoterapi
baslandig fakat fayda gérmedigini belirtmistir . Has-
tanin tarafimizca yapilan otoskopik muayenesinde, sol
kulakta akinti ile birlikte dig kulak yolunda yumusak
doku goriildii. House Brackmann smiflamasina gore
evre 4 periferik fasiyal sinir paralizi mevcuttu. Ek
norolojik semptom ve bulgu yoktu. Daha Once
gecirilmis cerrahi dykiisii bulunmamaktaydi.

Cekilen temporal kemik bilgisayarli tomografisinde
mastoid kaviteyi dolduran yumusak doku dansitesi ve
fasiyal kanalda dehisans siiphesi olup, kronik otitis
media komplikasyonu disiiniildii (Sekil 1). Acil
sartlarda mastoidektomi operasyonu
yapildi. Operasyon esnasinda, dig kulak yolunun tam-
amen polipoid dokular ile dolu oldugu goriildii. Mas-
toidektomide hiicrelerin yer yer erode oldugu , polip-
oid olusumlarin varligi1 , antrumda klasik kronik otitte
gozlenen dokulardan farkli natiirde, kanamaya meyilli
dokular gozlendi. Orta kulakta da benzer dokular
gdzlenmesi iizerine biyopsiler alindi .

Sekil 1: Temporal kemik bilgisayarli tomografi: Mavi
ok patolojik bolgeyi gostermektedir.

Histopatolojik inceleme sonucu, yuvarlak hiicreli
malign timor olarak rapor edildi. Yapilan immiino-
histokimyasal boyama sonucunda desmin
pozitif oldugu tespit edilip patolojik tanis1 rabdomy-
osarkom olarak raporland (Sekil 2A ve Sekil2B).

karotis arter servikal segment distal, petrdz segment
proksimalini 180 dereceden fazla sardigi, ayrica sol
temporal kemikte destriiksiyona yol acip temporal lob
anteriorunda ekstraaksiyal mesafeye uzandigi belir-
tilmistir (parameningeal rabdomyosarkom?). Karotis
doppler ultrasonografi normal olarak saptanmustir.
Parameningeal yerlesim en olumsuz prognoza sa-
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hiptir . Bu sadece anatomisinin karmasikligindan ve
kranial bosluga yakinligindan ve beyin omurilik sivist
(BOS) yoluyla potansiyel yayilmadan degil, ayni
zamanda belirgin semptomlarin azligindan da kaynak-
lanmaktadir (erken evrelerde asemptomatik bile
olabilir). Semptomlar genellikle kronik iist solunum
yolu enfeksiyonunu (USYE), orta kulak iltihabii
(OM) ve yumusak doku yaralanmasini (burun akintisi
ve tikanikligi, otore ve hafif sislik) taklit eder. Bu
yerlesimin bu tiir 6zellikleri yanlis teshis ve teshisin
gecikmesi riskini artirir [2].

Hasta pediatrik onkoloji bdlimii ile birlikte deger-
lendirilmis, hastaya kemoterapdtik olarak vinkristin
ve irinotekan kombine tedavisine baslanmistir.Hasta
tedavisine devam etmek iizere dig merkezde pediatrik
onkoloji birimine sevk edilmistir. Takiplerimiz devam
ederken hastanin kemoradyoterapi sonrasi intrakranial
bolgede niiks gelismesi sebebiyle tekrardan dig
merkezde opere olmus, ardindan alinan kemorady-
oterapileri tolere edemeyen hasta eksitus olmustur.
Vakanin vasisi, olgunun bilimsel amagla yayimlanma-
sina yonelik aydinlatilmis onam vermistir.

e

$ekll 2A: Skﬁldmoz‘epitel altlfldé.yeflesmis, subepi-
telyal alant dolduran monomorfik neoplastik prolife-
rasyon(H&Ex100)
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“Sei(il 2B: Neoplz;stik hﬁcreier pleomorfik, koyu kr(’)-
matinli nukleusa sahip olup arada seyrek rabdoid
morfolojide neoplastik hiicrelerin varligi (H&EX200)



TARTISMA

Rabdomyosarkom, ¢ocukluk c¢agi tiimorleri iginde
%358 goriilme orani ile ilk sirada yerini alir [3]. Genel-
likle 15 yas alti beyaz g¢ocuklarda ve erkeklerde
goriiliir [4]. Bizim olgumuz da 4 yas erkek olup litera-
tiir ile uyumludur.

Rabdomyosarkom, embriyolojik iskelet kasi oncii
hiicrelerinden tiireyen malign 6zellikli tiimor yapisin-
dadir [5]. Bu malign tiimorler gelismis iskelet kasinda
olmayip embriyolojik iskelet kaslarinda bulunan my-
oD1 ve myogenin proteinlerini igerir. Bas boyun rab-
domyosarkomlar1 tiim rabdomyosarkomlarin %35-40
‘1 olusturur. Orbita en sik goriilen yerdir. Ikinci
sitkikta ~bas  boyun, paranazal sinilisler ve
nazofarenkste goriilir [6]. Bizim vakamizda nadir
goriilen anatomik lokasyon olarak temporal kemikte
gOrlilmiistiir.

Rabdomyosarkomlar histolojik varyantlarmin gesitli-
ligine gore 3 ana gruba ayrilmislardir. Embriyo-
nel,alveoler ve pleomorfik [anaplastik] alt gruplardir.
Yetiskinlerde daha belirgin olarak goriilen alt tipi
pleomorfik rabdomyosarkomlardir. Embriyonel rab-
domyosarkom da kendi i¢inde ig hiicresi, botryoid ve
embriyonel [geleneksel] olarak alt gruplara ayrilmistir.
Embriyonel rabdomyosarkom prognoz olarak ¢ok
iyidir. Temporal kemikte en yaygin alt grup ise em-
briyonel rabdomyosarkomun alt subtipi olan gele-
neksel embriyonel rabdomyosarkomdur [7].

Hasta klinigi, tiimoriin yerlesimine gore farkli sekil-
lerde gozlenir. Orbita, nazofarenks, temporal kemik,
paranazal siniisler de bas boyunda tutulum alanlar
olan boélgelerdendir. Temporal kemik tutulumu kronik
otitle benzer semptomlar olan otalji, aural polipler ,
ates ve kulak agris1 gibi nonspesifik semptomlara
sahiptir. Timor kulak zarindan disari tasarsa kulak
akintis1 ve isitme kaybir meydana gelebilir. Nadiren
fasiyal sinir paralizisi olusturabilir. Tani1 genellikle
gecikebilir ve siklikla da dis kulak yolu polibi ile
karistirilabilir. Bu nedenle tani aninda hastalik iler-
lemis olarak goriilebilir. [8]. Bizim hastamiz da kronik
otit nedeni ile dis merkezde tedavi almis, bundan
fayda gormemistir. Ilerleyen dénemlerde tarafimiza
fasiyal sinir paralizisi ile bize bagvurmustur.

S.Sbeity ve ark. [9] yaptiklar1 retrospektif bir ¢aligma-
da, bas boyun rabdomyosarkomlar: tanis1 konan has-
talardan sadece temporal kemik tiimorii olanlar1 dahil
etmislerdir. En yaygin klinik bulgu olarak vakalarin
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%66 sinda goriilen tedaviye yanitsiz kronik otit olarak
bulmuslardir. 2.siklik  da retroaurikular kitleler
oldugunu belirtmiglerdir. Diger basvuru sikayetleri
ise, polip, fasiyal sinir kanali invazyonu sebebiyle
olusan ipsilateral fasiyal paralizi , intraserebral uzanim
sebebiyle coklu kranial sinir tutulumlaridir. Bizim
hastamizda da klinige yanit olmayan kronik otit ile
tedavi almis ardindan fasiyal sinir paralizisi ile bagvu-
rarak operasyon esnasinda alman biyopsi sonucunda
nihai olarak rabdomyosarkom tanisini almistir.

Bas agrilar1 , 7. kranial sinir tutulumuna bagl fasiyal
paralizi , Horner Sendromu ,5.sinir disfonksiyonu ,
karotis kanal destriiksiyonu gibi bulgular kafa tabani
tutulumunu gostermektedir [10]. Bizim olgumuzda
fasiyal paralizi disinda diger kraniyal sinir felci bulgu-
lar1 goriilmemekteydi.

Histopatolojik incelemede rabdomyosarkom yuvarlak
hiicreli bir timérdiir. immunohistokimyasal incele-
mede , lenfoma [cd20,cd3 pozitif] Ewing sarkomu ve
ilkel néroektodermal tiimdr sarkomlari [¢d99 pozitif]
gibi diger kiigliik yuvarlak hiicreli tiimdrlerin ayrimi
yapilir. Rabdomyosarkomda desmin pozitiftir [11].
Bizim olgumuzun patolojik incelemesinde desmin
pozitif ¢ikmistir.

Tedavinin amaci lokal-bolgesel kontrolii saglamak ve
uzak metastazlart miimkiin oldugunca 6nlemektir [12].
Bazi caligmalar uzak metastazi olmayan ve kafa igi
tutulum gostermeyen tiimor alt gruplarinda primer
rezeksiyon Onermektedirler [13]. Ancak kafa igi
yayilim gosteren veya uzak metastaz bulunan timor-
lerde cerrahi, biyopsi ile smirli kalmaktadir. Rady-
oterapi ile kombine kemoterapi ise daha umut verici
sonuglar nedeniyle ilk tedavi segenegi olarak dnemli
bir rol {istlenmistir [ 14].

Dis kulak yolunda polipoid kitle ile prezente olan
kronik otit diisliniliip tedaviye ragmen gerileme
gostermeyen pediatrik hastalarda ayirict tanida rab-
domyosarkomun diisiiniilmesi gerekir. Erken biyopsi
almak hastaligin gidisatin1 degistirebilir. Erken tan1 ile
intrakraniyal yayilim engelenebilir. Bu da hastaligin
morbidite ve mortalitesi agisindan ¢ok dnemlidir.
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