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YDS gorulme siklig:

« Milyonda 15-35 NCI 1997

e Iyi/koti: 100/ 1



Pediatrik yumusak doku
sarkomlari

* Cocuk tiimorlerinin %7 si
 Rabdomyosarkom dis1 %3
* Yaris1 rabdomyosarkom

— Cizgihi kastan koken alir
— Milyon ¢ocukta 3,5
— %50 si 0-10 yas



Rabdomyosarkomda yasam orani

e 15 yas alt1

—1975-2010 ==)  %53-%67
e 15-19 yas

~1975-2010 ==  %30-%51



Rabdomyosarkom alt tipleri :

« Embriyonel
— 0-4 yas
-~ E/K 1,5
— Milyon ¢ocukta 4
— Adelosan milyonda 1,5
— Embryonal, botryoid, ve spindle cell

« Alveoler
LU CAE
— E=K
— Milyonda 1



Rabdomyosarkom alt tipleri :

» Andiferansiye
— 0-1 yasta govde ve batin tutulusu fazla

— 1 yastan biiyiik: parameningeal tiimorler daha
nadir



Yerlesim yert:

Bas
Genitouriner sistem

Ekstremite
— El-ayak (alveolar tip)

Govde
Toraks duvari
Anal bolge
Abdomen



Hazirlayici etken

« Genellikle sporadik
* Dogum kilosu fazla olanlar

« Genetik etkenler
— Li-Fraumeni
— Pleuropulmoner blastoma
— Costello sendromu
— Beckwith-Wiedemann sendromu
— Noonan sendromu



Prognoz :

» Lokalize olanlarda 5 yillik yasam %70

* Gec metastaz orani diisiik
— 10 yilda %9
* Yerlesim yeri
— Orbita
— Parameningial dis1 bas-boyun
— Paratestis, vulva, vajina, uterus, GIS

— Safra yollar1



Prognostik etkenler

Yas (1-9 yas 1y1, bliyiik ve kiictiklerde kotii)
— 0-1 yas KT-RT sorunlar1

— 10 yas alveolar,( metastaz oran ytiksek)
Yerlesim yeri
Buytuklik (5cm)
Alt tip
Metastaz (lenf veya uzak)
Metastaz sayisi
Ameliyata uygunluk
RT uygulanilabilirligi
[k KT yanit: tartismali



Evreleme :

MRG

Akc BT- Batin BT

Cift tarafli KI biyopsisi
Kemik sintigrafisi

Kranial MRG

PET-BT

Lenf biyopsisi (rutin-selektif)




Yumusak doku sarkomlarinin

evrelenmesi
Kompartman I¢i 1A 1A
Kompartman Disi IB IIB

Metastaz (+) 1]



Cerrahinin yeri

Kombine tedavi cok onemli
KT tiim olgularda gerekli
RT lokal kontrolda faydah

Cerrahi olumlu yonde etkiliyor

— Genis rezeksiyon : 5 yillik %90

— Mikroskobik kalinti %380

— Makroskobik kalinti %70

— Cerrahisiz 5 yillik %75

— Alveolar tipte etkisi net degil (agg K'T?)

Metastezektomi






O.K. 2 ay Erkek
Undiferansiye rabdomyosarkom
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Sarkom cerrahisinin temel prensipleri

» Once yasamin kurtarmak
« Ekstremiteyi kurtarmak
 Ekstremiteyi 1yl durumda kurtarmak



Sarkom cerrahisinin temel prensipleri

* (Genis cerrahi sinir elde etmek

« Amputasyon protezinden daha fonksiyonel
ekstremite elde etmek



Cerrahi girisim tipleri :

Intralezyonel
Marjinal
Genis
Radikal



| ocal recurrence and survival
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.« 5YAS, KIZ, SOL AYAK
RHABDOMYOSARKOM






PEROPERATIF GORUNTU




A.O.A. 17 yas erkek

* Norofibromatozis
« Rabdomyosarkom opere
» Skolyoz opere

 Norofibrosarkom






KT ve RT sonrasi

progresyon
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SONUC

Cocukluk ¢agi rabdomyosarkomu diger
Y DS larindan farklidir

Sistemik egilim fazladir
Lokal kontrolda cerrahi ve RT faydalidir

Sistemik tedavinin gelismesi prognozu
olumlu yonde etkileyecektir



