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OZET

Orbital rqbdomyosarkdm cocukluk ¢aginin en sik goriilen pirimer orbital malign
‘tiimériidiir. Hizl seyirli olup, fétai sonugladur. Bu makalede sol akut proptosis
ile miiracaat eden gecikmis bir orbital rhabdomyosarkam vakast sunulmaktadr.
Hastaya cerrahi tedavi olarak ekzenterasyon uygulandi Radyoterpi igin bir radyo-
terapi merkezine gonedirildi. ‘

Anahtar Kelimeler : Rhabdomyosarkom, Orbital tiimér.

7 GIRIS

Rhabdomyosarkom gocukluk g¢aginin en sik goriilen pirimer orbital malign
tiimoriidiir(1,3,4,5). Timor en sik olarak 7-8 yas civarinda gériiliir (1,4). Orijinini
:mezengimaldokudan . 6zellikle gelismesini tamamlayan adalelerden alir. Tiiméral -
doku orbitada her bolgede yerlesebilmekle beraber siklikla siipero-nazal kadranda
goriiliir (4). Erkeklerde kadinlara gére daha sik rastlanir(2,3). Tablonun olusumun-.
da heredite rol alabilir (3). Tablo hizli geligen proptosis ile ortaya g¢tkar, keza
kapaklarda-6dem, kemozis, konjonktival hiperemi gériiliir (3,4). Kapak bolgesinde
ya da subkonjonktival alanda palpabl kitle ortaya gikabilir(3).

“ ' Bazen -orbital rabdomyosarkom ekstansionu ‘ile burunda kanama, sigme
sikayetlerine yol agip, hekimi yaniltabilir3,4). Tiimériin bulundugu bolgeye travma
anamnezi verilebilir; bu durum genelde tesadiifi olup, gerek tani, gerekse tedavinin
gecikmesine yol agar (1,3). '

i+ .. Orbital rabdomyosarkom akcigeflcr, servikal lenf nodiilleri, nadiren kemiklere
ve direk olarak da intrakranial alana yayilabilir (3).
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. Tanida : — Ultrasonografi,
— Komputerize Tomografi,

— X-R grafisi, (diger primer orbital tiimérler kemik yapida her-
hangi br patolojiye yol agmamalarina ragmen; orbital rabdomysosarkomun kemik
yapilarda yaptigt destriiksiyon tanida yardimcidir (3,4,1).

— Histopatolojik tetkik yardimcidir. Tanida temel faktor histopa-
patolojik tetkiktir(3). Hastalik histopatolojikyonden ii¢ grupta incelenebilir (3,4).
1— Embrional tip,
2— Alveolar tip,
. 3— Pleomorfik tip.

En sik goriilen sekil embrional tiptir(3,4). En malign sekil ise alveolar tiptir(4).
Ayirict Tanida: Hemanjioma, lenfangioma Angiosarkom, Néroblastoma,
Loésemi, hatira getirilmelidir.

Hastalik hizli seyirli olup, fetal sonugludur(3). Prognozu: Giiniimiizde 5 yillik
yagama sans1t % 90 civarindadir(l).

Tedavide: 1965 yilindan Once orbital rabdomyosarkom standart tedavisi
ekzentcrasyon idi. Ekzenterason neticelerinin pek yiizgiildiiriicii olmamasi1 sebebi
ile giiniimiizde radyo-kemoterapi daha ¢ok &nem artzetmektedir (3,4). Ekbente-
rasyon nadiren gerekibilir (1).

Lokal radyoterapi dozu 6 haftada 4500-6000 Rad’dir (4).

Kemoterapide Dactinomisin, Vinctistin ve Cyclophosphamid’le kullanilmak-
‘tadir(3). . :

VAKA TAKDIMI :

Hastamiz (1.A.) 6 yasinda kiz gocugu. Agridan miiracaat ediyor. 7.3.1988
tarihinde sol goziinde biiyiime sikayeti ile poliklinifimize miiracaat eden hasta
tetkik ve tedavi amaci ile yatirildi. Hikayesinde daha 6nce herhangi bir rahatsizlig:
olmayan hastanin 15 giinden beri sol goéziinde biiylime oldugu tarif edildi.

Muayenede: Sol Goz: Vizyon : .10/10, TO: EN, iist kapakta hafif 6dem,
globda proptozis ve asagi-ice hafif devie idi. Glob hareketlerinde disa ve yukar
‘minimal bir kisithlik vardi Proptosis rediiktibl natiirliiydii.

Hastanin yapilan sistemik muayenesinde herhangi bir patolojik bulguya rast-
lanmadi. o

Hematolojik tetkikler ve orbital radiografileri normal olarak degerlendirldi.
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Hasta, orbital rabdomyosarkom 6n tanisi ile ileri tekik ve radyoterapi igin
ileri bir merkeze gonderildi.

Ancak hasta yaklastk yirmi giin sonra (28.3.1988°de) tekrar  hastanemize
miiracaat ettiginde, hastaya BBT ¢ekilmis bagka bir tetkik ya da tedavi yapilma-
migt1.

Hasta 3353 protokol no ile tekrar yatiriidi.

Yapilan 'g6z muayencsinde : Sol Géz: Vizyon: PP (+), Ustii kapak 6demli
ve hiperemik. Glob ileri derecede ekzoftalmik gériiniimde olup, glob hemen he-
men digari gikmis, konjonktivalar ileri derecede kemotikti (Resim 1).

Resim 1: Hastanin mperasyon Oncesi Goriiniimii.

Kornea bulanik, santralde 3x4 mm yiizeyel erozyon mevcuttu, Diger olugumlar
degerlendirilemedi.

Hastanin yapilan sistemik muayenesi, hematolojik ve radyografik tetkikler
sonucunda herhangi bir patoloji tesbit edilemedi.

BBT: ’Solda retroorbital mesafede dig rektus kasindan ayrilmayan bulbus
okuliyi agag1 ve 6ne iten 40x25 mm boyutlarinda, diizgiin kenarli; IV-KM enjek-
siyonundan sonra yogun opaklasan tiiméral olusum gorulmekteydx Intrakranial
elemanlar tabii goriiniimdeydi.

Sonug: Sol orbital retrobulber tiimor seklinde rapore edilmisti (Resim?2).

Hasta gencl anestezi altinda operasyona alindi. Ekzenterasyon uygulandi.
Globun iist dig kisminda 3x3x5 cm ebadinda tiimér dokusu mevcuttu, TOmiir
dokusu enkapsiile goriiniimde idi..
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Resim 2: BBT’de Sol Orbitadaki Kitle Goriinimi.

Histopatoloji Raporu: Ekstraokiiler adaleler ve optik siniré invaze olmayan
embrional tip rhabdomyosarkom olarak geldi (Prot. No 1158/1158). Hasta radyo-
terapi icin ileri bir merkeze tekrar génderildi.

Daha sonra hastanin durumu hakkinda bilgi edinmek igin hastanin velisine
miikerrer defa yazilan mektuplara herhangi bir cevap alinamadigindan dolayi
hasta takip edilemedi.

TARTISMA

Hastann, ilk miiracaatinda tablonun 15 giin gibi kisa birsiirede olusmasz,
hastanin yag1 sistemik muayenede herhangi bir patolojiye rastlanmamasi bize orbi-
tal rabdomyosarkomu diisiindiirdii.

" Orbital rhabdomyosarkomda radyo-kemoterapiye cerrahi tedaviye gére dncelik
verilmesi, tablonun heniiz baslangig safhasinda olusu ve hastanemizde radyotera-
pinin uygulamamasi gibi sebeplerden dolayi; hasta ileri bir merkeze gdnderildi.

Hastanin ikinci miiracaatinda tablonun yirmi giin gibibir siirede ¢ok hizli
ilerleme gostermesi bizim daha Onceki rhabdomyosarkom 6n tanisini destekledi.

Hastanin vizyon kayb1, gelisen korneal patolojiye baglandi. Daha fazla zaman
kaybedilmemesi igin ve klinik goriiniimden dolay: ekzenterasyona karar verildi.

Histopatolojik raporunun rhabdomyosarkom 6n tanimizi desteklemesi nedeni
ile de hasta tekrar radyoterapi i¢in ileri bir merkeze gonderildi.

~ Orbital rhabdomyosarkomun gocukluk ¢aginda en sik goriilen tiimorlerden
olusu ve fetal sonuglu olmasindan dolayi tekrar hatirlanmasi i¢in bu vakay1 yayin-
lamay1 uygun bulduk.
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SUMMARY
A CASE OF DELAYED ORBITAL RHABDOMYOSARCOMA

H .
Orbital rhabdomyosarcom is the most common primer orbital malign tumor

seen in childhood. It has a rapid course and fatal result. In this article, a patient
with delayed orbital rhabdomyosarcoma who referred to us for acute proptosis
in his left eye is introduced. Exenteration was performed on the patlent and sent
to a radiotherapy center for irradiation therapy.

Key Words: Rhabdomyosarcoma, Orbital Tumor.
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