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Rabdomyosarkom gocukluk yas grubunda en sik gértilen yumusak doku sarkomu
olmakla birlikte, yenidogan déneminde oldukga nadir rastlanan bir timérdir. Gocuk-
luk cagindaki tim malign solid timérlerin %5-8'ini olusturur. Noroblastom ve Wilms
timoriinden sonra cocukluk gaginin tiglincli en yaygin ekstrakraniyal solid timori
ve en yaygin yumusak doku sarkomudur. Tiim rabdomyosarkomlarin ancak %1-2
kadari yenidogan déneminde goériilir. Genellikle viicudun herhangi bir yerinde biyi-
yen bir kitle olarak bulgu verir. En sik yerlesim bolgeleri bas-boyun ve genito-triner
sistem olmak (izere retroperiton, pelvis ve batin gibi visseral organlarin komsulugu
ve ekstremitelerdir. Burada vajinal kitle ile dogan ve botroid varyant rabdomyosarkom
tanisi alan bir yenidogan sunularak literatiire katkida bulunulmak istenmistir.

Anahtar kelimeler: Yenidogan, rabdomyosarkom, konjenital kitle

GIRiS

Rabdomyosarkom (RMS) embriyonik iskelet kasi yoniinde fark-
lilasma potansiyeli gosteren, fenotipik ve biyolojik 6zelliklerini
taklit eden oldukga malign primitif bir mezenkimal timaérddr. An-
cak ¢izgili kas olmayan yerlerde daha sik gorlur (1). Cocukluk
cagi timorlerindeki tim yumusak doku sarkomlarinin yaklagik
yarisindan sorumludur. Ancak, genel olarak ¢ocukluk ¢agi kan-
serlerinin sadece %3-4’Unl olusturur. Yenidogan déneminde
ise oldukca nadir gorilmektedir (2). Siyah irkta gorilme sikligi
daha yUksektir (3). Histolojik olarak tanimlanmis bes tip RMS
bilinmektedir: embriyonal, botroid varyanti, ig hiicre varyanti,
alveoler ve farklilasmamis tip (4).

ABSTRACT

Although rhabdomyosarcoma is the most common soft tissue sarcoma in childhood,
itis a very rare tumor in the neonatal period. It constitutes %5-8 of all malignant solid
tumors in childhood. It is the third most common extracranial solid tumor of chil-
dhood and the most common soft tissue sarcoma after neuroblastoma and Wilms’
tumor. Only %1-2 of all rhabdomyosarcomas occur in the neonatal period. It usually
manifests as a growing mass anywhere on the body. The most common locations
are the head-neck and genito-urinary system, close to the visceral organs such as
the retroperitoneum, pelvis and abdomen, and the extremities. Here, we aimed to
contribute to the literature by presenting a newborn born with a vaginal mass and
diagnosed with botroid variant rhabdomyosarcoma.
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Botroid varyanti, mesane veya vajina duvari iginde ortaya gikan
bir embriyonal RMS tiir(idiir, ayrica servikste de olusabilir. Bu
timdr neredeyse sadece infantlarda gérdllr, submukozal do-
kuda ortaya ¢ikan polipoid kitlenin neden oldugu Gziim benzeri
gorinim ile karakterizedir (5). Cogu vaka 5 yasin altindadir.
Vajinal kanama ve vajinal kitle bu timdrin en sik gorilen iki
semptomudur. Erken tani ve acil agresif cerrahi tedavi iyi bir
sonug igin en dnemli faktorlerdir (6). Bu yazida vajinal kitle ile
basvuran ve botroid varyant RMS tanisi alan bir yenidogan, ai-
lenin onami alinarak sunulmaktadir.
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OLGU SUNUMU

Afrika kdkenli 31 yasindaki annenin 5. gebeliginden 5. yasayan
cocuk olarak, zamaninda, spontan vajinal yol ile 3700 g dogan
kiz bebek, vajinal kitle fark edilerek ileri tetkik ve tedavi ama-
clyla 18 glinlikken merkezimize sevk edildi. Bagvurudaki fizik
muayenesinde viicut agirligi 4155 g (>90 P), bas cevresi 37,5
cm (90 P), genel durumu iyi, vajinadan sarkan yaklasik 10x15

cm boyutlarinda, deri ile kapli, tizeri lobile ve Gzim salkimina
benzer goriinimde kitlesi mevcuttu (Sekil 1).

Hastanin yatisinda bakilan hemogram, karaciger-bébrek fonk-
siyon testleri, arter kan gazi ve akut faz reaktanlari normal
olarak degerlendirildi. Ekokardiyografisinde sekundum atrial
septal defekt saptandi. Bakilan tiimdr markerlarindan total-hcg
<2 (<10) ve o-fetoprotein 421,2 (<33000) degerleriyle normal
araliklarda sonugland.

Ultrasonografide bilateral inguinal kanala herniye g6-
rinimde over dokusu izlendi. Torakal manyetik rezonans ince-
lemesi (MRI) normaldi. Abdominal ve pelvik MRI'da labiumlar
arasindan inferiora protriizyon gésteren, kontrast madde tutan,
intraabdominal alan ya da uterusa uzanimi olmayan, loblle
konturlu kitle saptandi. Kitleden RMS 6n tanisi ile alinan tru-cut
biyopsi materyalinde ¢ok katli yassi epitel altinda belirgin bir or-
ganizasyon gostermeyen, hiperkromatik niikleuslu hiicrelerden
olugan timéaral lezyon gériildi. Patoloji sonucu desmin, myoge-
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nin ve myo D1 pozitif botroid varyant embriyonel RMS olarak
yorumlandi. Cocuk onkoloji bdlimiine danisilarak dncelikle ke-
moterapi verilmesi, kitle kiiglildikten sonra cerrahi miidahale
yapilmasi planlandi. Bu éneriler dogrultusunda hastaya VAC
(vincristine, actinomycin D, cyclophosphamide) protokolii bas-
land. ilk kemoterapi dozu %25 oraninda azaltilarak verildi ve ilk
doz vinkristin ve aktinomisin D sonrasi kitlede belirgin kiigilme
izlendi (Sekil 2). Ancak hasta 3. kiir VAC protokolii sonrasinda
sepsis nedeniyle kaybedildi.

TARTISMA

Bu yenidogan, dogumda vajinal kitlesinin olmasi, yenidoganlar-
da nadir gériilen botroid varyant RMS tanisi almasi nedeniyle
literatiire katki saglamak amaciyla sunulmustur. Literatlirde
yenidogan déneminde ¢ok az sayida botroid varyant RMS ol-
gusu bulunmaktadir. RMS tlim ¢ocukluk ¢agi kanserleri iginde
%4 oraninda gorllrken, yenidogan déneminde ¢ok daha nadir
rastlanmaktadir. Tum RMS’ lerin ancak %1-2 kadari yenidogan
doneminde goriilmektedir (7)..Rabdomiyosarkom Calisma Gru-
bu (IRS) I-IV, 2014 yilinda tani aninda yenidogan déneminde
olan sadece 14 RMS hasta oldugunu bildirmistir. Bu, hastaligin
yenidogan déneminde ne kadar nadir oldugunu géstermektedir
(8).

ilk ti¢ IRS calismasinda tiim RMS’lerin yaklasik %35-
40'inin bas veya boyun bélgesinden, %25'ten daha azinin ge-
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nitodriner sistemden, %20’sinin ekstremitelerden, %10°'unun
govdeden ve %10’unun diger bolgelerden kaynaklandigi bildi-
rilmistir (8). Hilgers ve arkadaslari Mayo Klinik'te yapilmig bir
calismada, botroid varyant RMS tanisi alan 27 pediatrik has-
tayr incelemistir. Tumortn kdoken aldidi yerlerin arastirldigi ca-
lismalari 1970 yilinda yayinlanmig ve RMS’lerin 10 vajina, 10
prostat-mesane, 7 bas-boyun bolgesinde yerlestigi bildirilmigtir.
Olgumuz sik goriilen yerlesim bélgelerinden olan genital bélge-
den kaynaklanan botroid varyant RMS tanisi almistir. Hilgers ve
arkadaslarinin ¢alismasinda vajinal botroid varyant RMS tanisi
ortalama 2,3 yasta konulmus, hastalar ortalama 23,9 aylikken
kaybedilmistir. Hastalarin en sik basvuru sikayetleri vajinal kitle
fark edilmesi ve vajinal kanamadir. Daha az siklikla idrar yolu
enfeksiyonu ve Iokore ile bagvuran hastalar oldugu belirtilmigtir
(6). Olgumuz da dogumdan hemen sonra vajinal kitle saptana-
rak botroid varyant RMS tanisi almis ve tedavisi baslanmistir.

Cocukluk cagr RMS ydnetiminde hastanin risk grubu-
na gore cerrahi, kemoterapi ve radyoterapi gibi kanser tedavisi-
nin ti¢ ydntemi de uygulanabilmektedir. Onceki yillarda tiimoriin
tam eksizyonu amaciyla radikal cerrahi girisim yapiimasi, yerini
once biyopsi ile doku tanisi konulmasi, ardindan radyoterapi
ve kemoterapiden uygulanmasi, sonrasinda cerrahi eksizyona
birakmistir. Cerrahi tedavide amag timorin islevsel ve kozme-
tik dzellikleri gozetilerek, doku ve organ kaybi olmaksizin tam
eksizyonudur (8). AlSaleh ve arkadaglari 2017 yilinda, 18 aylik
bir kiz hastanin 8 aylikken vajinal kanama sikayetinin basladi-
gini, 12 aylikken Uzim salkimi benzeri gorinimde vajinal kitle
fark edildigini ve botroid varyant RMS tanisi aldigini bildirmistir.
Hastaya 10 kir VAC protokolli uygulandiktan sonra kitle kigil-
ms, sonrasinda total abdominal histerektomi, bilateral salpin-
jektomi uygulanmistir. Hastanin tedavi sonrasi 1 yillik remisyon
déneminde izlendigi belirtilmistir (9). Sambeeck ve arkadasla-
rinin 2014 yilinda 17 aylik, anormal vajinal kanama ve vajinal
doku kaybi ile bagvuran, tzim salkimi goriniminde kitlesi
olan bir kiz hastada botroid varyant RMS tanisi konularak 9
kir VAC protokolli uygulandigini bildirmislerdir (10). Ancak 6 ay
sonra relaps gelismis, hastanin tedavi bitiminden sonra 1 yildir
remisyonda oldugu belirtilmistir.

Botroid varyant RMS tedavi edildikten sonra, en sik
rekdrrensin vajinada gorlldugu bildirilmektedir (6). Hazime ve
ark. (8) on yillik sagkalim oranlarini disuk riskli alt grup A'daki
hastalar igin RMS %86,3, dusuk riskli alt grup B igin %80,7,
orta riskli alt grup A igin %62,7, orta riskli alt grup B igin %61,7
ve yuksek riskli grup icinse %38,1 olarak bildirmistir. Literatlirde
infantil ddnemde gorilen botroid varyant RMS vakalarinin go-
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gunlugunun 6ldigu rapor edilmektedir. Tamorin hizli ilerlemesi
ve gok malign potansiyeli olmasi nedeniyle, erken tani konula-
rak uygun tedaviye miimkin olan en kisa sirede baglanmasi
hayati 6nem tasimaktadir (11). Burada sunulan olgu 3. kiir VAC
protokoli sonrasinda sepsis nedeniyle kaybedilmistir.

Sonug olarak RMS ¢ocuklarda sik gdrilen tlimdrler-
den olsa da yenidogan déneminde olduk¢a nadirdir. Malign
potansiyeli nedeniyle prognozu iyi olmadigindan, erken tani ve
tedavi hayati dnem tagimaktadir. Hastalarda dncelikle biyopsi
ile doku tanisi konulmali, radyoterapi ve/veya kemoterapi uy-
gulandiktan sonra cerrahi eksizyon dustnulmelidir.
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