Cocukluk Cagi Yumusak
Doku Sarkomlari

Eda ERDIS' Birsen YUCEL?

Cocukluk cagr yumusak doku sarkomlari me-
zansimal hdcrelerden kaynaklanan heterojen
malign timorler olup tim pediatrik kanserlerin
%6-8'ini olustururlar (1, 2). Rabdomyosarkom
(RMS) ve rabdomyosarkom digl yumusak doku
sarkomlari olmak Uzere iki baslik altinda incele-
nebilir:

Epidemiyoloji ve Risk Faktorleri

Cocukluk gagi sarkomlarin %40'dan sorumludur
(1, 2). Erkek-kadin orani yaklagik 1.5-1.0'dir (3).
Embriyonal RMS'lar 2-6 yas, alveolar RMS ise
15-19 yasta pik yapmaktadir (4-6). TUmorin en
sik yerlesim yeri sirasiyla, %40 bas boyun bolge-
si (parameningeal %25, orbita %9, non-parame-
ningeal %6), %30 genitolriner, %15 ekstremite,
%15 govdedir (7). Bag boyun bolgesinde en sik
embriyonal RMS, genitolriner bolgede botryoid
RMS, ekstremite ve govde de alveolar RMS goz-
lenmektedir (8).

RMS'larin nedeni bilinmemekle beraber bazi
genetik sendromlarla birlikteligi bulunmaktadir.
Norofibromatozis tip 1, Costello sendromu, No-
onan sendromu, pleuropulmanary blastoma,
Li-Fraumeni sendromu ve Beckwith-Wiede-
mann sendromu RMS ile iligkili bulunan send-
romlardir (4).

Biyolojik Karakteristigi ve Patolojisi

RMS cocukluk c¢aginin kdguk, yuvarlak, mavi
hicreli malignensisidir. Morfolojik olarak RMS
hicreleri, farklilasmamis yuvarlak hicreler, oval
hicreler, “kurbaga yavrusu benzeri” hicreler, i§
seklindeki hucreler ve tamamen farklilasmis
rabdomiyoblastlar dahil olmak Uzere heterojen
sekillere sahiptir (9). RMS'un histolojik alt tipleri,
embriyonal (klasik, botryoid), alveolar, spindle/
sclerosing, pleomorfik RMS olarak siniflandiril-
maktadir (10). Embriyonal tip, RMS'un en yaygin
formu olup, orbita, bas boyun ve genital bolge-
de siklikla tespit edilmektedir (11). Embriyonal
RMS, capraz cizgili kas hticrelerine farklilasma
egilimi gosteren blastemal mezensimal hlcre-
lerden olugmaktadir. Embriyonal RMS'de 11p15
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bariyerler g6z 6nudnde bulundurularak degisiklik
yapilabilir. Planlanan hedef volime (PTV), tipik
olarak yaklasik 5 mm olan hastaya 6zgu bir
marj eklemelidir.

Takip

RMS ve RMS disi sarkomlarda hastaligin taki-
bi ilk 1 yil icin 3 ayda bir anemnez, fizik mua-
yene, laboratuvar galismalari, primer tUmaorin
yerlestigi alanin MR'1 ve toraks BT'yi (RMS dis!
sarkomlarda 6 ayda bir) igermektedir. Ikinci ve
dguncu yillarda 6 ayda bir, 4-5. yillarda ise yilda
1 kez olmak Uzere yukarida adi gecen tetkikler
tekrarlanmalidir (39).
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