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Cocukluk caginin mesane ve prostat kaynakli rhabdomyosarkomu, az
raslandidi Sl¢lide fatal seyreden bir hastaliktir. 1975 yilina dek literatiirde
bildirilen vak'a toplami 150'yi asmamakta (1) ve konuyla iigili bildiriler ge-
nellikle birka¢ vak'alik gozlemlere dayanmaktadir,

Terminolojide; myxoma, myxosarcoma, fibromyosarcoma vb. cegsitli
isimierle tanimianmasi nedeniyle gercek vak'a sayisinin kesinlikle biline-
medigi bu timorun, Wollf kanali artidi embryonal dokulardan gelistidi kabul
edilir. White (2) bu timorlerin temelde embryonik sarkomlar olduguna, ¢e-
sitli farkhlasma derecesindeki diiz kas, bag doku, c¢izgili kastan olusan im-
matir mezensimin timoru olusturduguna isaret etmektedir. Marsden (3) de
iskelet kasina dogru olgunlasmanin kesin olmamas! nedeniyle embryonal
sarkom teriminin uygun olacag: gérisindedir. Rhabdomyosarkom terimi
ise cizgili kas dokusunun varhdimi ifade eder. Nitekim Patton (4) ve diger
bazi arastinicilar, bu sarkomlarla fetal iskelet kasi ve embryonal gelisimi
arasindaki benzerlige dikkati cekerek embryonal rhabdomyosarkom terimi-
nin uygunlugunda israr etmektedir. Mostofi ve Morse (5) timodral gelisme-
nin erken devreleri ile tumoériun yuzeysel kisimlarinda cizgili kas hiicresi-
nin az gorulmesine karsilik, gec devrede ve derin dokularda cizgili kasin
daha siklikla goruldugind belirttiler.

Uicgenital rhabdomyosarkom; mesane, prostat, vagen, paratestikiler
dckular Broad ligamenti, spermatik kord, uterus ve perineal dokulardan
kaynaklanabilir. Timérin neden bu yerlesim yerlerinden gelistigi ve cizgili

#) H.U. Tip Fak. Uroloii Klinigi Dogenti

} H.U. Tip Fak. Uroloji Klinigi Ogdretim gorevlisi
H.U. Tip Fak. Uroloji Kiinigi Ogretim gdrevlisi
4, Ulusal Tirk Uroloji Kong. izmir 1977

Tiirk Uroloji Dergisi, Cilt: 4, Sayi: 4, 1978 205



kastan nasil farklandi§l bir spekiilasyon konusudur. Ancak bu embryonik
sarkomlarin hayatin ileri devrelerinde cizgili kastan gelisen rhabdomyosar-
komlaria cok az bir iligkisinin oldugu sdéylenebilir. Mesane, prostat, vagen
ve dider kaynakli rhabdomyosarkomlarin histolojisi aym olmakla birlikte,
klinik tablo ve prognoz yoniinden onemli farkliik gosterirler.

Biz burada 1965-1976 doneminde H. U. Tip Fak. Uroloji kliniginde go-
rilen 4 mesane, 1 prostat kaynakli rhabdomyosarkom vak’asina ait gdzlem-
lerimizi sunarak konuyla ilgili literatliri gézden gecgirmek istiyoruz.

Mezane Rhabdomyosarkomu : Legier (6) 1961 e kadar literatiirde 61
vak'aya rasladidini bildirmistir. Timdr bilylk cogunlukla hayatin itk 3-4
yilinda ve erkeklerde kizlara oranla 2-4 kez daha sik gortiGyordu. Mesa-
ne tabaninin ylizeysel kas tabakasi ve submukozal kisimlarindan gelisme-
ye bagladidi sdylenir. White (2) gelisimin multisentrik ofabilecedi goristin-
dedir Baslangicda ince submukozal bir plak seklinde iken mesane boslu-
guna uzanan tiiméral yapilar meydana getirir. Ozellikle submukozal yayilim
diside 1Um Uuretra boyunca erkekie membranéz uretraya kadar ilerleyebilir.
Ureter boyunca yayilim mimkinse de sik goériilmez. Ancak vaginal ya da
labial kaynakh tumoérin yukari yonde bir gelisimle Uretra ve mesaneyi icine
almas! nadir degildir, Mesane rhabdomyosarkomu makroskopik gorlinime
gbre pclipoid ve solid olarak simiflandirlabilir. (7) Polipoid tipde bliyime
esas olarak mesane lumeni icerisine dogru oldugu halde solid timarler me-
sane duvan icerisinde ilerieme ve komsu organiara vayiima egiliminde-
dirler. Cogu vak'a mesane boynu yakini ve trigonda lokalize oldugundan
Ozellikle polipoid timor lobiilerinin prolapsiyla {riner retansiyon gelise-
bilir.

Klinik yonden obstriiksiyon yapma ediliminin fazla olmas!: nedeniyle
hastalar gug, sik idrar yapma, strangliri, bazen akut idrar retansiyonu gibi
obstriiksiyon ve codgunlukla buna eklenen infeksiyon semptomlan ile gelir-
ler. Suprapubik bodlgede gergin ve duyarli olarak palpe edilen mesaneye
ait kitlenin, lretral kateterizasyondan sonra ki¢cllmemesi ile rektal tusede
mesanenin basit retansiyondan sert olarak palpe edilmesi, bimanuel mu-
ayenede suprapubik kitle ile devam eden sert, cok kere mobil kitleye u'a-
siimasi 6nemli bulgulardir. Tani; IVP de (st iriner sistemde obstriksiyona
bagh cesitli derecede dilatasyon, terminal lreterlerde angilasyon, sisto-
gramlarda ozellikle mesane alt yarisini tutan tipik, lobule doima defektleri-
nin gdriiimesiyle konulabilir. Endoskopide; mesane icerisinin  soluk-gri,
lchule, tzim salkimi seklinde timoral kitleyle dolu oldugunun gdriimesi,
minyatilir rezektoskop veya biopsi forsepsi ile alinan biopsinin histopato-
lojik olarak incelenmesiyle de tani dogrulanabilir. Timorin yayillim tehlikesi
nedeniyle suprapubik biopsiye girisiimemelidir. Ayinci tanida; ektopik fre-
terosel, sistitis sistika, verumontanum polipleri, prostat kistleri hatirlan-
malidir. Mesane ici timoral gelisme, lenfatik yolla lokal lenf nodlarina, kan
ak'mi yoluyla akciger, karacigere, direkt invazyon yoluyla da komsu or-
ganlara yayilabilir ve bu yayihm radikal cerrahinin planlanmasini etkiler,
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Resim: 1 — Vaka 1'in iVP.

o B e U e Resim: 2 — Aymi vakanin sistogrami

Mesane rhabdemycsarkomu olan 4 cocuk tedavi edilmistir. Hastalarin
yaglar 3, 5-7 ciup ortalama yas: 4,8 dir. Hastalarin timi mesane cikisinda
obstriksiyon ile gelmislerdir. 2 hasta akut idrar retansiyonuyla basvurdu.
Blyuk pelvik kitlc ve defekasyon glicligl hastalarimizin birinde vard:. Has-
talarimizdan 2 si radikal cerrahi sinirinda bulunduklarindan bunlara total
cistektomi, diversiyon clarak birine Uretero-ileo-kliitandz anastomoz dide-
rine ise Ureterokitaneostomi yapildi. Diger 2 hastamizdan biri radikal ame-
livati kabul etmedi, digerine ise pelvis ve dis genital bdlgeye tiimdéral ya-
yilim saptandidindan bilateral nefrostomi yapildi. Hastalarimizin timi uy-
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Resim: 3 — Vaka 4 genital gorinim. Resim : 4 — Mikroskopik gorinim.
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gun doz radyoterapi aldilar, kemoterapotik olarak Actinomycine-D ve Vin-
cristine kullanildi. Sistektomi yaptdimiz 2 erkek cocukta prostatik ve mem-
brandz lretranin mesane ile birlikte cikarilmasina 6zen gosterdik, retrope-
ritoneal lenf nodlarinin cikarimasini ise gerekli gormedik. Radikal cerrahi
uygulanan hastalarla cerrahi sinirda olmadidindan diversiyon-radyoterapi+
kemoterapi uygulanan vak'alari yasama siresi yoninden karsilastirma ola-
nagindan yoksunuz. Mesane rhabdomyosarkomlu vak’alarin dékiimi Tablo: |
de gdsterilmistir,

Prostat Rhabdomyosarkomu : Prostat bolgesinden gelisen solid timorle-
rin kesin kaynagini saptamak oldukca gligtir. Cogunlukla bilylk-solid,
pelvisi dolduran, mesaneyi yukari dogru iterek lretrada gerilemeye neden
olan bu tiimdrler klinik olarak bazi yonleriyle mesane timorinden ayrilirlar.
Mesane tlimdrine oranla goruldigl ortalama yas daha yiksektir. (7) Lokal
vayilim hizi fazla oldugu gibi uzak metastazlar da erken dénemde ortaya
ctkar. idrar yapmada giiciiik, damlama ve bazen akut idrar retansiyonu ilk
gorulen semptom!ardir. Suprapubik boélgede karina dogru uzanan diz sert
ya da gergin distandi bir mesaneyi andiran kistik kitlenin palpe edilmesi

anlamhidir. Rektal muayenede uzeri dlzglin, simetrik ve sert tumoral kit-
leye ulasilabilir. Sakral néroblastom, teratom, Miiller kanali ve prostat kist-
leriyle prostat apseleri ayirici tanida dederlendirilmelidir. Sistoliretrografi
uretradaki yer degistirmeyi ve timorin prostat dokusundaki pozisyonunu
gosterebilir. IVP de mesane tabaninda yiikselme, dolma defektleri, obstriik-
siyona bagl hidroiireter-hidronefroz gozlenebilir. Endoskopik tetkik gugtir
basarilabilirse prostatik Uretrada dlzensizlik ve uzama, mesanede yer de-
gistirme saptanabilir. Perineal ya da transtlretral yoldan alinan biopsi ile
tani dogrulandiktan sonra uygulanacak radikal cerrahi girisim en gercekci
tedavi seklidir. Klinigimizden daha once bir prostat rhabdomyosarkomu ra-
por edilmisti (8). Sunacagimiz ikinci vakadir.; A. K. 2,5 yasinda erkek. 2 ay
once idrar yapamama nedeniyle doktora gittigi, lretral kateter girisimi si-
rasinda komple Ulretra riptliri oldugu, gonderildigi hastanede ameliyatla
retrograt kateter konuldugu o&grenildi. Operasyon sirasinda (retrada itil-
meye yol acan perineal kitle hematom olarak kabui edilmisse de kitlenin
siiratle bliyimesi lzerine yapilan biopsi anaplastik malign timdr olarak bil-
dirilmig. Fizik muayenede; bil. ing. lenfadenopati, suprapubik median insiz-
yon skari, perineal bdlgede solda 20 cm capinda sert fikse nodiiler kitle
vardi. Rektal tusede prostat sert ve sol tarafda, rektuma dogru uzanan
kitle palpe ediliyordu. IVP de bil. hidrolireteronefroz, sistogramda mesane-
ye sol taraftan basi vardi. 13.1.1975 de bil. kutandéz Ureterostomi+biopsi
yapildi, sonuc emb. rhabdomyosarkom olarak geldi. Actinomycine-D, Vin-
cristine, Radyoterapi baslandi. Postop. 26. glinde intestinal obstriiksiyon
nedeniyle ameliyata alinan hastada volvulus saptanarak dizeltildi. Rektal
kitle basist nedeniyle transvers kolostomi yapildi. Uzun sureli Endoxan te-
davisi 1 yil sonraki kontrolda kitle palpe edilmiyordu ve genel durumu iyi
idi.
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Tablo: | — Mesane Rhabdomyosarkomiar:

Tetkikler

Palp.
Semptom Dis. kitle Hb BUN jy.p. Sistogram Sistoskopi Amellyat Sonu¢
tandi kat. % %
mes. sonr. gm mg
Vak'a |: K.M. Dizdri, Bilateral Tabanda Tabanda Sistoiireterektomi Actinomycine |
7y. E Pollakiiri, - pyeloureter- cok sayida polipoid + +
Qp. ta.: 173976 2 kez akut + + 11 14 ektozi dolma defekti timdr ileal Conduit Radyoterapi
iriner retansiyon
Radikal op.
Vak'a 11: A.T. Dizirl, HemivertebraMesane Mesane boy- kabul atmaf:li.
35y. E Strangiiri, Spina bifidg tabam nu ve trigon Radyoterapi
Op. ta.: 6.109876 3 kez dretral — — 13 19 iVP: Normalyiksek odemli - TUR biopsi ) + )
kateterizasyon tumor? Adriamycine
+
Actinomycin-D
Vak'a Il : N.T. Giic idrar yapma, 3 Radyoterapi
5y., K. Genital kitle + + 6.3 73 Yapilamagdi — — Bilateral +
Op. ta.: 25.5.976 Nefrostomi Actinomycine
% +
Vak'a IV : I.K. Diziiri, Bilateral Taban ve Sistolreterektomi Vincristine
4y. E. Strangiri, Hidroiiretero sol duvarda - Radyoterapi
Op. ta.: 23.7.975 Hematiri. nefroz dolma defekti. Bil. cutaneous +

ureterostomi

Actinomycine




Tartisma

Literatlrde rapor edilen gercek Botryoid Sarkom sayisini buimak, ter-
minolojide cok ve cok cesitli isim kullanilmasi nedeniyle gigctiir. (9) An-
cak isimlendirmedeki bu kangikliga ragmen histolojide ;bazi genel karakte-
teristiklere ve dominant hiicre ézelliklerine gdre; timdr 3 tipde gorilebilir.
(10):

1 — Embryonal Rhabdomyosarkom; 2 hiicre tipi. dominanttir. Koyu bo-
yenan nikleuslu, az sitoplazmali, kig¢ik yuvarlak hiicreler ve daha tipik
spindle veya bipolar hiicreler. Fibriller ve bazen sitoplazmik proces iceri-
sinde cross-striasyon gorilebilir.

2 — Alveolar Rhabdomyosarkom; Hicreicr psodoglandiler veya al-
veolar yapilar olusturma egilimindedirler.

3 — Pleomorfik Rhabdomyosarkom; Temelde bir spindle cell tiimordir,
fibriller ve cross-striasyon bu tipde daha sik géralir.

Vicudun herhangi bir yerinde gelisen rhabdomyosarkomda:cldugu gibi,
tirogenital rhabdomyosarkomun orijini de kes:nllkle bllmemez Olusum hak-
kinda 3 temel teori vardir: (11) :

a — Eriskin iskelet kasindan bilinmeyen bir nedenle gelismesi( Fe-
tusda bile goriilmesi bu teorinin aleyhinedir) ;

b — Nonstriated elementlerin transformasyon veya metaplazisi

¢ — Heteroplastik muskuler farklanma kabiliyetinde olan farklilagsma-
mis mezensimden gelisme. Uzerinde. en cok durulan teori budur. 1969 da
Pratt (12) tarafindan Onerilen devrelendirme hastaligin yayginhk derecesini
degderlendirme, secilecek cerrahi yéntemi saptama ve prognozu izleme yo-

nunden yarar saglamistir. Buna gore;

Devre | : Tamamen rezektab! lokalize hastallk
Devre II : Regional hastalik
a — tamamen rezekiabl
b — nonrezektabl veya kismen rezektabl
Devre lil : Generalize hastalik
a — kemik iligi normal,uzak metastaz
b — kemik iligi misbet, uzak metastaz varhidini belirtir.
Mesane ve prostat kaynakli rhabdomyosarkomlarda, oOnerilen tedavi
sekli mimkin oldugunca erken radikal cerrahi eksizyondur. (Marshall,
Bhansali, Williams (13,14) Mesane timorinde; parsiyel Uretrektomiyi de
iceren radikal sistektomi. Prostat timorlerinde ise parsiyel Uretrektomi ile
birlikte sistoprostatektomi en ¢ok kullanilan yontemlerdir. Bazi yazarlarca
énerilen anterior ve pelvik ekzenterasyonun prognozu ileriye gdéturdigi
gosterilmemistir. Pelvik lenf nodlarinin ¢ikanilmasi, hematojen ve invazif ya-
yilma modisunin kuvvetli olmasi nedeniyle pek dederli bulunmamaktadir
(19). :
Timérin radyasyona duyarli olmadigi bilindigi halde baz! yazarlar (1,16)
preoperatif ve postoperatif devrede o6zellikle kemoteram ile kombine ola-
rak kullanmaktadiriar.
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Rivard'a gore (17) hastalar cerrahi ya da radyoterapiden 6_r1¢e inten-
sif tir kemoterapi alirlarsa bu relatif siirviyi en az 4 kere artirmaktadir.
Clainorihy (18) ve Ghavimi (19) ise multiterapotik uygulamanin yagsama
siiresini 4 kez artirdigi, kisa sireli iyilesmeyi ise % 30-70 yukselttigi go-
riisiindedirler. Bu amagcla en cok kullanilan kombinasyon; Actinomycine-D,
Cyclophosphamide, Vincristine dir.

Prognoz; Mesane tumodrlerinde ortalama yagsama stiresi 1,5 yili (6),
prostat timérlerinde ise 8 ay1 (1) pek agmamaktadir. Primer mesane rhab-
domyosarkomlarinda yanliz bagina radikal ameliyatla uzun siireli  survi
bildiren raporlar (1,13,20,21) sik olmakla birlikte gercekte uzun slireli yasa-
ma sadece devre | mesane rhabdomyosarkomlarini kapsamakta, prostatik
rhbdomyosarkoma ait siirvi bildiren raporiar cok ender rastlanmaktadtr.

(22).

OZET

Klinigimizde goriilen 4 mesane, 1 prostat kaynakli rhabdomyosarkom sunulmus,
hastahgin etyolojisi, histopatolojk tipleri, devrelendirilmesi, klinik tablo, tedavi
ve prcgnozun tartisiimistir,

SUMMARY

Five children with rhabdomyosarcoma of the urogenital tract
have been reviewed. Etiology, histopathclogic types, clinical features,
treatment, prognosis and stages of the disease are discussed. In
spite of the generally grave prognosis in such cases; in our opinion
early radicai excision and chemothercipy may prolonge the survival.
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