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ÖZET

Koledok rabdomyosarkomu, çocukluk çağ› safra yolu obstruksiyonlar›n›n nadir nedenlerindendir. Yine de neoplastik

bilyer obstruksiyon nedeniyle oluşan obstruktif sar›l›klar›n en yayg›n nedenidir. İki y›l 9 ay yaş›nda, kolestatik sar›l›k

tablosuyla başvuran hastam›z›n yap›lan incelemelerinde koledok kaynakl› kitle ve bu kitlenin histopatolojik inceleme-

si sonucunda da rabdomyosarkom tan›s› kondu. Cerrahi olarak kitleye subtotal eksizyon, hepatikojejunostomi, Roux-

Y anastamoz yap›ld›. Vinkristin, aktinomisin D, kozmojenden oluşan kemoterapi ve lokal tedavi döneminde de rady-

oterapi uyguland›. Tedaviden sonraki izleminde 9. ay›nda gastrointestinal sistem kanamas› ve peritonitis karsino-

matosa tablosu saptanan hastada kemoterapi değiştirilerek, Ifosfamid ve Etoposidden oluşan 2. seçenek kemoterapi

protokolüne devam edildi. Nadir olmakla birlikte, çocukluk çağ› kolestatik sar›l›k etyolojisinde, safra yollar› rab-

domyosarkomu akla gelmelidir, multidisipliner tedavi yaklaş›m› sonucunda da uzun süreli sağkal›m amaçlanm›şt›r. 
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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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GİRİŞ

Karaciğer ve bilyer sistem rabdomyosarkomu

(RMS) çocukluk çağ› safra yolu obstruksiyon-

lar›n›n nadir nedenlerindendir. Hemen hemen

yaln›zca çocuklarda görülen bu nadir ve malign

tümör ilk olarak 1875’de bildirilmiştir (1,2,3). Tüm

RMS lar›n % 0.8’ini ve tüm karaciğer tümörlerinin

% 1.3’ünü oluşturur (1-4).

İki y›l 9 ay yaş›nda koledok kaynakl› RMS olgusu

bildirilip, literatür gözden geçirilmiştir.

OLGU SUNUMU

İki y›l 9 ay yaş›nda erkek hasta 1 ayd›r olan kar›n

ağr›s›, zaman zaman daha belirginleşen solukluk ve

sar›l›k şikayetiyle başvurdu. Fizik muayenesinde

ikterik ve soluk görünümlü olan hastan›n, bat›nda

kosta kavsini 2 cm aşan hepatomegali saptand›.

Tam kan say›m›nda hct %24, hemoglobin 8g/dl,

lökosit 32200/mm
3
, trombosit 652000/mm

3
, sedi-

mentasyon 70/130 mm/saat idi. Tam idrar

tahlilinde bilirubin pozitifliği saptand›.

Biyokimyasal inceleme-lerinde kan şekeri 82

mg/dl, üre 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-

tand›. Bu bulgularla kolestatik sar›l›k tablosu sap-

tanan hastan›n hepatit markerlerinde AntiHbs (+)

liği d›ş›nda özellik yoktu. Yap›lan bat›n ultrasono-

grafisinde (USG) hepatomegali, karaciğer

parenkim ekojenitesinde artma, normal safra

kesesi, koledoğun orta bölümünde ileri derecede

dilatasyon, orta ve distal koledokta 45x25 mm

boyutlar›nda iyi s›n›rl›, ince çizgisel ekolar al›nan

solit kitlesel lezyon saptand› (Resim 1).

Bat›n manyetik rezonans (MR) incelemesinde due-

donum 2. k›s›m ve pankreas aras›nda yerleşimli,

portal hilusa uzanan 8x4x3 cm boyutunda komp-

like heterojen kistik yap› saptand›.İntra ve ekstra-

heptik safra yollar›nda dilatasyon mevcuttu (Resim

2). Toraks bilgisayarl› tomografisi (BT), kemik

sintigrafisi normal bulundu.   

Cerrahi olarak en büyüğü 3.5x2x1 cm, en küçüğü
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Resim 1. Bat›n MR incelemesinde duodenum 2. k›s›m ve pankreas  aras›nda yerleşimli, portal hilusa

uzanan 8x4x3 cm boyutunda komplike heterojen kistik yap›da kitle 



0.6x0.6x0.3 cm boyutlar›nda çok say›da yeşil renkli

safra ile boyal›, parlak, üzüm tanesini and›ran

yumuşak k›vaml› polipoid kitleler eksize edildi

(Resim 3). Roux–and-Y koledokojejunostomi,

karaciğer biyopsisi uyguland›.

Histopatolojik incelemede biliyer epitelle döşeli

mukoza duvar›nda, hemen epitel alt›nda kambiyum

tabakas› oluşturan indiferansiye yuvarlak hücreli

malign tümör saptand› (Resim 4). Tümörde s›k

mitoz ve apoptoz, epitel alt›nda ise ödemli duvar

içinde dağ›n›k olarak ayn› özellikte tümör hücreleri

mevcuttu (Resim 5). Uygulanan immunohis-

tokimyasal çal›şmada tümör hücrelerinde sto-

plazmik desmin (Resim 6) ve nükleer miyojenin

(Resim 7) pozitifliği saptand›. Tipik makroskobik

ve mikroskobik bulgular ve bunlar› destekleyen

immunhistokimyasal sonuçlar eşliğinde büyük

safra yolu yerleşimli embriyonal (botroid) tipte rab-

domyosarkom tan›s›na gidildi. Jejunal barsak ans›n

incelemesinde lenfoplazmositer hücrelerde art›ş,

karaciğerde de k›smen t›kaç oluşturan kolestaz bul-

gular›, hepatositlerde dejenaratif değişiklikler, ilti-

habi hücre infiltrasyonu saptand›.   

Hastan›n ameliyat sonras› 1. gününde yap›lan bat›n

ultrasonografisinde koledok distal ucunda 1X1.6

cm boyutlar›nda lobule kontrlu solid kitlesel lezyon

saptand› ve grup III rabdomyosarkom olarak kabul

edildi. Vinkristin (1.5 mg/m
2
/gün), aktinomisin D

(15 mg/kg/gün - 5 gün) ve siklofosfamid (2g/ m
2
/

gün, Mesna kombinasyonu ile) den oluşan

kemoterapi ilk 12 hafta , 3 haftada bir, daha sonra

16, 20 ve 23. haftalarda uyguland›. Hepatotoksisite

nedeniyle radyoterapi kemoterapi başlang›c›ndan 4

ay sonra , 180 cGyx25 fr toplam 45 Gy uyguland›.

Hastan›n operasyondan ve kemoterapi başlang›c›n-

dan 6 ay sonra yap›lan görüntülemelerinde kitle

saptanmad›. Tedavinin 9. ay›nda kemoterapi

alt›nda iken, gastrointestinal sistem kanamas› ve
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Resim 2. Cerrahi olarak ç›kar›lan kitlelerin

makroskobik görünümü

Resim 3. Histopatolojik incelemede indiferansiye

yuvarlak hücreli malign tümör (HEx100)



bat›n distansiyonu nedeniyle izlenirken çekilen

bat›n tomografisinde peritonitis karsinomatoza ile

uyumlu görünüm, üst gastrointestinal sistem pasaj

grafisinde de bulbus, duodenum 2. ve 3. k›s›mla-

r›nda tümoral invazyon saptand›. Bunun üzerine

hastaya 2. seçenek olarak Ifosfamid (1800

mg/m
2
/gün, 5 gün) ve Etoposidden (100 mg/ m

2
/

gün, 5 gün) oluşan kemoterapiye başland›. Nüks

tedavisinin 8. ay›nda olan hastan›n, hastal›kl› hay-

atta olarak takibine devam edildi.

TARTIŞMA

Bilyer sistem RMS nadir olmakla birlikte çocukluk

çağ› bilyer obstrüksiyonlar›n›n nedenlerindendir

(5,6). Literatürde bildirilen yaklaş›k 85 karaciğer,

bilyer sistem RMS olgusu olup, bunlar›n tüm RMS

lar›n %1’ini oluşturduğu bildirilmiştir. Ay›r›c›

tan›da hepatit, ilaç toksisitesi, benign rekürren

kolestaz, safra taşlar›, koledok kistleri, konjenital

anomaliler düşünülmelidir (7).

Sar›l›k, vakalar›n %60-80 inde başlang›ç semptomu

olarak görülür ve hepatomegali, renksiz gaita eşlik

edebilir (1,4). Sar›l›kl› hastalarda direk ve indirekt

bilirubinde, alkalen fosfatazda orta derecede,

karaciğer enzimlerinde hafif yükselme olabilir.

Ateş, kar›n ağr›s›, bulant› ve kusma görülebilir.

Bizim hastam›zda da sar›l›k ve kar›n ağr›s› başvuru

bulgular›yd›. Sağ ve sol veya ana safra kanallar›nda

ve ana hepatik kanal›n proksimalinde yer alan lezy-

onlar t›kanma sar›l›ğ›na neden olmaktad›r. Has-

tam›z›n da orta ve distal koledok yerleşimli 8x4x3

cm boyutlar›ndaki sağ böbrek hilusu seviyesinde,

orta hatt›n soluna geçmeyen, pankreas› iten lobüle

konturlü, solid kitlesi intrahepatik safra yollar›nda

genişleme ve t›kanma sar›l›ğ›na neden oldu. Sar›l›k

ve kar›n ağr›l› çocuklar›n ay›r›c› tan›s›nda nadir

olmas›na rağmen, bilyer RMS da akla gelmeli ve
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Resim 4. Tümörde s›k mitoz ve apoptoz (HEx400) Resim 5. Tümör hücrelerinde stoplazmik desmin

pozitifliği (HEx400)



erken dönemdeki tan›n›n prognozu olumlu yönde

etkileyeceği unutulmamal›d›r.   

Hastal›ğ›n ve lokal rekürrenslerin erken tan›s›nda

bat›n USG ve BT her ikisi de değerlidir. Safra yol-

lar› RMS, baş, boyun, genitoüriner sistem, gövde

ve ekstremite kaynakl› RMS’lardan daha kötü

prognozlu kabul edilmektedir (8,9). Lezyonun safra

kanallar›na yay›l›m› ve lokal cerrahi eksizyonun

zorluğu bunda etkilidir. Cerrahi hastal›ğ›n tan›s›nda

ve lokal tedavisinde çok önemli bir yere sahip

olmas›na rağmen, tümörün karaciğer, bölgesel lenf

nodlar› ve/veya duodenum, mide, pankreasa lokal

yay›l›m› nedeniyle ancak %20-40 hastada gerçek-

leşebilir (8). Rezeke edilemeyen hastalarda

vinkristin, aktinomisin D veya sisplatin ve dok-

sorubisinden oluşan neoadjuvan kemoterapiler kul-

lan›lmaktad›r (10,11).

Kar›n ağr›s› ve sar›l›k şikayetiyle başvuran has-

tam›z›n koledok kaynakl› kitlesi, bat›n USG ve BT

ile saptan›p, cerrahi olarak subtotal eksize edilmiş

ve grup III RMS olarak kabul edilip, radyoterapi

uygulanm›şt›r. Vinkristin, aktinomisin D ve siklo-

fosfamidden oluşan kemoterapiye devam ederken

9. ay›nda gastrointestinal sistem kanamas› ve peri-

toneal yay›l›m saptanan hastan›n, ikinci seçenek

kemoterapi olan ifosfamid ve etoposid tedavisi ile

takibine devam edilmektedir.

Karaciğer ve safra yollar›n›n RMS, kötü prognozlu

ve fatal düşünülmesine rağmen, 1990 y›l›nda, 5

y›ll›k olays›z sağ kal›m› olan cerrahi, kemoterapi ve

radyoterapi uygulanan ilk hasta bildirilmiştir. İnter-

grup RMS I ve II çal›şmalar›nda 10 y›ll›k dönemde

1257 RMS li hastan›n 10 unun bilyer sistem kay-

nakl› olduğu bulunmuştur. İki hasta grup II,

diğerleri grup III veya IV olan bu hastalardan 4’ü

hastal›kl› hayatta, 3’ü uzun süreli sağkal›ml› hayat-

tad›r (12).

Nadir görülen bu hastal›k grubunda multidisipliner

yaklaş›mla, uzun süreli sağkal›mlar amaçlanm›şt›r

(13,14).
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Resim 6. Tümör hücrelerinde nükleer miyojen poz-
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