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OZET

Koledok rabdomyosarkomu, ¢ocukluk ¢agi safra yolu obstruksiyonlarinin nadir nedenlerindendir. Yine de neoplastik
bilyer obstruksiyon nedeniyle olugan obstruktif sariliklarin en yaygin nedenidir. Iki yil 9 ay yaginda, kolestatik sarilik
tablosuyla bagvuran hastamizin yapilan incelemelerinde koledok kaynakli kitle ve bu kitlenin histopatolojik inceleme-
si sonucunda da rabdomyosarkom tanis1 kondu. Cerrahi olarak kitleye subtotal eksizyon, hepatikojejunostomi, Roux-
Y anastamoz yapildi. Vinkristin, aktinomisin D, kozmojenden olusan kemoterapi ve lokal tedavi doneminde de rady-
oterapi uygulandi. Tedaviden sonraki izleminde 9. ayinda gastrointestinal sistem kanamasi ve peritonitis karsino-
matosa tablosu saptanan hastada kemoterapi degistirilerek, Ifosfamid ve Etoposidden olusan 2. segenek kemoterapi
protokoliine devam edildi. Nadir olmakla birlikte, ¢ocukluk cagi kolestatik sarilik etyolojisinde, safra yollar1 rab-
domyosarkomu akla gelmelidir, multidisipliner tedavi yaklagimi sonucunda da uzun siireli sagkalim amaclanmstir.
Anahtar Kelimeler: Rabdomyosarkom, Bilier sistem, Cocukluk ¢ag1

ABSTRACT

Rhabdomyosarcoma of the Common Bile Duct: Case Report

Rhabdomyosarcoma of the common bile duct is one of the rare causes of biliary tract obstruction in childhood. Nev-
ertheless it is the most common cause of obstructive jaundice due to neoplastic biliary obstruction.

A 2 year-9 month-old boy was admitted to our hospital with cholestatic jaundice. In his examination, it was revealed
a mass derived from common bile duct. The diagnosis of rhabdomyosarcoma was established, after histopathological
examination of this mass. Subtotal excision, hepaticojejunostomy and Roux-en-Y anastomosis were performed.
Chemotherapy consisting of vincristine, actinomycin-D and cosmogen was administered. Radiotherapy was also
given. Nine months after therapy, gastrointestinal bleeding and peritonitis carcinomatosa were detected. After that
chemotherapy regimen was changed to ifosfamid and etoposid. Although it was rare, rhabdomyosarcoma of common
bile duct should be considered in differantial diagnosis of cholestatic jaundice.
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GIRIS

Karaciger ve bilyer sistem rabdomyosarkomu
(RMS) c¢ocukluk cagi safra yolu obstruksiyon-
larinin nadir nedenlerindendir. Hemen hemen
yalnizca c¢ocuklarda goriilen bu nadir ve malign
tiimor ilk olarak 1875°de bildirilmistir (1,2,3). Tiim
RMS larin % 0.8’ini ve tiim karaciger tiimorlerinin
% 1.3’lini olusturur (1-4).

Iki y11 9 ay yasinda koledok kaynaklit RMS olgusu
bildirilip, literatiir gozden gecirilmistir.

OLGU SUNUMU

Iki y11 9 ay yasinda erkek hasta 1 aydir olan karin
agrisi, zaman zaman daha belirginlesen solukluk ve
sarillik sikayetiyle bagvurdu. Fizik muayenesinde
ikterik ve soluk goriiniimlii olan hastanin, batinda
kosta kavsini 2 cm agan hepatomegali saptandi.
Tam kan saymminda hct %24, hemoglobin 8g/dl,
16kosit 32200/mm’, trombosit 652000/mm’, sedi-
mentasyon 70/130 mm/saat idi. Tam idrar
tahlilinde  bilirubin  pozitifligi  saptandi.
Biyokimyasal inceleme-lerinde kan gsekeri 82

mg/dl, tire 14 mg/dl, kreatinin 0.35 mg/dl, Na 137
mmol/L, K 4.09 mmol/L, Ca 9,6 mg/dl, Fosfor 5.5
mg/dl, AST 103U/L, ALT 69 U/L, GGT 249, total
protein 7.1 g/dl, albumin 3.2 g/dl, globulin 3.9 g/dl,
total bilirubin 6.3 g/dl, direkt billuribin 5.1 g/dl,
LDH: 411 U/L, Alkalen fosfataz 1393 U/L sap-
tandi. Bu bulgularla kolestatik sarilik tablosu sap-
tanan hastanin hepatit markerlerinde AntiHbs (+)
ligi diginda ozellik yoktu. Yapilan batin ultrasono-
grafisinde (USG) hepatomegali, karaciger
parenkim ekojenitesinde artma, normal safra
kesesi, koledogun orta boliimiinde ileri derecede
dilatasyon, orta ve distal koledokta 45x25 mm
boyutlarinda iyi sinirli, ince cizgisel ekolar alman
solit kitlesel lezyon saptandi (Resim 1).

Batin manyetik rezonans (MR) incelemesinde due-
donum 2. kisim ve pankreas arasinda yerlesimli,
portal hilusa uzanan 8x4x3 cm boyutunda komp-
like heterojen kistik yapi saptandi.intra ve ekstra-
heptik safra yollarinda dilatasyon mevcuttu (Resim
2). Toraks bilgisayarli tomografisi (BT), kemik
sintigrafisi normal bulundu.

Cerrahi olarak en biiytigti 3.5x2x1 cm, en kiictigii

Resim 1. Batin MR incelemesinde duodenum 2. kisim ve pankreas arasinda yerlesimli, portal hilusa
uzanan 8x4x3 cm boyutunda komplike heterojen kistik yapida kitle

THOD Sayi/Number:2 Cilt/ Volume: 15 Yil/ Year: 2005

95



Resim 2. Cerrahi olarak c¢ikarilan kitlelerin
makroskobik goriintimii

0.6x0.6x0.3 cm boyutlarinda ¢ok sayida yesil renkli
safra ile boyali, parlak, iiziim tanesini andiran
yumusak kivamli polipoid kitleler eksize edildi
(Resim 3). Roux-and-Y koledokojejunostomi,
karaciger biyopsisi uygulandi.

Histopatolojik incelemede biliyer epitelle doseli
mukoza duvarinda, hemen epitel altinda kambiyum
tabakas1 olusturan indiferansiye yuvarlak hiicreli
malign tiimor saptandi (Resim 4). Tiimorde sik
mitoz ve apoptoz, epitel altinda ise 6demli duvar
icinde daginik olarak ayn1 6zellikte tiimor hiicreleri
mevcuttu (Resim 5). Uygulanan immunohis-
tokimyasal c¢alismada tiimor hiicrelerinde sto-
plazmik desmin (Resim 6) ve niikleer miyojenin
(Resim 7) pozitifligi saptandi. Tipik makroskobik
ve mikroskobik bulgular ve bunlar1 destekleyen
immunhistokimyasal sonuglar esliginde biiyiik
safra yolu yerlesimli embriyonal (botroid) tipte rab-
domyosarkom tanisina gidildi. Jejunal barsak ansin
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Resim 3. Histopatolojik incelemede indiferansiye
yuvarlak hiicreli malign tiimér (HEx100)

incelemesinde lenfoplazmositer hiicrelerde artis,
karacigerde de kismen tikag olusturan kolestaz bul-
gulari, hepatositlerde dejenaratif degisiklikler, ilti-
habi hiicre infiltrasyonu saptandi.

Hastanin ameliyat sonrasi 1. giiniinde yapilan batin
ultrasonografisinde koledok distal ucunda 1X1.6
cm boyutlarinda lobule kontrlu solid kitlesel lezyon
saptand1 ve grup III rabdomyosarkom olarak kabul
edildi. Vinkristin (1.5 mg/m”/giin), aktinomisin D
(15 mg/kg/giin - 5 giin) ve siklofosfamid (2g/ m’/
glin, Mesna kombinasyonu ile) den olusan
kemoterapi ilk 12 hafta , 3 haftada bir, daha sonra
16, 20 ve 23. haftalarda uygulandi. Hepatotoksisite
nedeniyle radyoterapi kemoterapi baslangicindan 4
ay sonra , 180 cGyx25 fr toplam 45 Gy uygulandi.

Hastanin operasyondan ve kemoterapi baglangicin-
dan 6 ay sonra yapilan goriintiilemelerinde kitle
saptanmadi. Tedavinin 9. ayinda kemoterapi
altinda iken, gastrointestinal sistem kanamasi ve
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Resim 4. Tiimorde sik mitoz ve apoptoz (HEx400)

batin distansiyonu nedeniyle izlenirken c¢ekilen
batin tomografisinde peritonitis karsinomatoza ile
uyumlu goriiniim, iist gastrointestinal sistem pasaj
grafisinde de bulbus, duodenum 2. ve 3. kisimla-
rinda tiimoral invazyon saptandi. Bunun {izerine
hastaya 2. secenek olarak Ifosfamid (1800
mg/m’/giin, 5 giin) ve Etoposidden (100 mg/ m*/
giin, 5 giin) olusan kemoterapiye baslandi. Niiks
tedavisinin 8. aymnda olan hastanin, hastalikli hay-
atta olarak takibine devam edildi.

TARTISMA

Bilyer sistem RMS nadir olmakla birlikte ¢ocukluk
cag1 bilyer obstriikksiyonlariin nedenlerindendir
(5,6). Literatiirde bildirilen yaklasik 85 karaciger,
bilyer sistem RMS olgusu olup, bunlarin tiim RMS
larin %1’ini olusturdugu bildirilmigtir. Ayirici
tanida hepatit, ilac toksisitesi, benign rekiirren
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Resim 5. Tiimér hiicrelerinde stoplazmik desmin
pozitifligi (HEx400)

kolestaz, safra taslari, koledok kistleri, konjenital
anomaliler diistintilmelidir (7).

Sarilik, vakalarin %60-80 inde baglangic semptomu
olarak goriiliir ve hepatomegali, renksiz gaita eslik
edebilir (1,4). Sarilikli hastalarda direk ve indirekt
bilirubinde, alkalen fosfatazda orta derecede,
karaciger enzimlerinde hafif yiikselme olabilir.
Ates, karin agrisi, bulantt ve kusma goriilebilir.
Bizim hastamizda da sarilik ve karin agris1 bagvuru
bulgulartydi. Sag ve sol veya ana safra kanallarinda
ve ana hepatik kanalin proksimalinde yer alan lezy-
onlar tikanma sariligima neden olmaktadir. Has-
tamizin da orta ve distal koledok yerlesimli 8x4x3
cm boyutlarindaki sag bobrek hilusu seviyesinde,
orta hattin soluna gecmeyen, pankreasi iten lobiile
konturlii, solid kitlesi intrahepatik safra yollarinda
genisleme ve tikanma sariligina neden oldu. Sarilik
ve karin agrili ¢ocuklarin ayirict tamisinda nadir
olmasina ragmen, bilyer RMS da akla gelmeli ve
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Resim 6. Tiimor hiicrelerinde niikleer miyojen poz-
itifligi (HEx400)

erken donemdeki taninin prognozu olumlu yonde
etkileyecegi unutulmamalidir.

Hastaligin ve lokal rekiirrenslerin erken tanisinda
batin USG ve BT her ikisi de degerlidir. Safra yol-
lar1 RMS, basg, boyun, genitoliriner sistem, govde
ve ekstremite kaynakli RMS’lardan daha kotii
prognozlu kabul edilmektedir (8,9). Lezyonun safra
kanallarma yayilimi ve lokal cerrahi eksizyonun
zorlugu bunda etkilidir. Cerrahi hastaligin tanisinda
ve lokal tedavisinde c¢ok ©onemli bir yere sahip
olmasina ragmen, tiimériin karaciger, bolgesel lenf
nodlar1 ve/veya duodenum, mide, pankreasa lokal
yayilimi1 nedeniyle ancak %20-40 hastada gercek-
lesebilir (8). Rezeke edilemeyen hastalarda
vinkristin, aktinomisin D veya sisplatin ve dok-
sorubisinden olugan neoadjuvan kemoterapiler kul-
lanilmaktadir (10,11).

Karin agrist ve sarilik sikayetiyle basvuran has-
tamizin koledok kaynakl kitlesi, batin USG ve BT
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ile saptanip, cerrahi olarak subtotal eksize edilmig
ve grup III RMS olarak kabul edilip, radyoterapi
uygulanmistir. Vinkristin, aktinomisin D ve siklo-
fosfamidden olusan kemoterapiye devam ederken
9. ayinda gastrointestinal sistem kanamasi ve peri-
toneal yayilim saptanan hastanin, ikinci secenek
kemoterapi olan ifosfamid ve etoposid tedavisi ile
takibine devam edilmektedir.

Karaciger ve safra yollarinin RMS, kétii prognozlu
ve fatal diisiiniilmesine ragmen, 1990 yilinda, 5
yillik olaysiz sag kalimi olan cerrahi, kemoterapi ve
radyoterapi uygulanan ilk hasta bildirilmistir. Inter-
grup RMS I ve II ¢calismalarinda 10 yillik dénemde
1257 RMS i hastanin 10 unun bilyer sistem kay-
nakli oldugu bulunmustur. Iki hasta grup II,
digerleri grup III veya IV olan bu hastalardan 4’ii
hastalikli hayatta, 3’ii uzun siireli sagkalimli hayat-
tadir (12).

Nadir goriilen bu hastalik grubunda multidisipliner
yaklagimla, uzun siireli sagkalimlar amaclanmgtir
(13,14).
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