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RABDOMYOSARKOM VARYANTI: OLGU SUNUMU
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Rabdomyosarkom (RMS) mmsp Cocukluk cagimmn en sik goriilen yumusak doku sarkomu

Primer perineal rabdomyosarkomlar (PRMS) olduk¢a nadir ﬂ %2

Bu ¢alismada, adolesan bir hastada saptanan ve literatiirde daha dnce tammlanmamis genetik fiizyonla iligkili
nadir bir RMS varyantina ait olgunun, tani, tedavi ve takip siireci sunulmaktadir.

14 yas kiz olgu , 3 aydir olan gluteusta sislik sikayeti

Dis merkezde perianal apse 6n tanisi ile drenaj dykiisii

Drenaj sonrasi lezyon boyutunda artig

MRG: 45%54%69 mm, kontrastlanan, heterojen solid kitle

Pediatrik radyoloji: Vaskiiler malformasyon ve sarkomatoz siiregler

Fig 1: Kitlenin preoperatif fotografi

Fig. 2: MR gériintiileri

Operasyon: Total kitle eksizyonu

Patoloji: Diffiz MYODI pozitifligi, Myogenin negatifligi, igsi hiicreli rabdomyosarkom

Molekiiler analiz: COL1A1:SERPINF2 fiizyonu -Mevcut siniflamalarda yer almamakta, literatiirde daha
once bildirilmedi

Operasyondan 1,5 ay sonra MRG ve PET-BT: Niiks ya da rezidiiel timér saptanmadi

6 Kiir KT, kontrol MRG sonucunda patoloji saptanmadi

Sonug

Atta yatan malign mezenkimal tiimoriin, nadir yerlesimi ve atipik klinik seyri nedeniyle tamisi gecikmistir.
Molekiiler analiz sonucunda saptanan COL1A1:SERPINF?2 fiizyonu, mevcut
rabdomyosarkom siniflamalari igerisinde tanimli olmayip, literatiirde daha
once bildirilmemistir. Nadir anatomik yerlesim ve atipik immiinhistokimyasal
ozellikler nedeniyle, bu tip olgularin multidisipliner degerlendirilmesi ve
literatiire kazandirilmasi 6nem tagimaktadir.
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