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Rabdomiosarkoma (RMS) nadir badxassali yenitdromadir vo 9zalo liflorindon inkisaf edir. Rabdomiosarkoma
insan badoninin miixtalif hissolorindon yarana bilor. Bu zaman bu tip sislor patohistoloji strukturlari, klinik
tozahiirlori, xastolorin yas1 vo badxassalik derocasi ilo forglonirlar.

Rabdomiosarkoma an s1x bas-boyun sahasinds rast olunur. G6z yuvasinin badxassali téramalorinin 5% va biitlin
toromalorin 1% toskil edir. 90% hallarda orbital rabdomiosarkoma 25 yasina qodar xostalords tosadif edir vo bu
gostaricinin 60-70% 10 yasina qodor usaqlarin payina diisiir. Histoloji strukturuna gors 4 névii vardir: embrional,
alveolyar, botroid, pleomorf yaxud qarisiq. 5 yasa qodor usaqlarda, osason,embrional, daha bdyiik yaslarda iso
alveolyar rabdomiosarkoma rast golinir [1].

Orbital rabdomiosarkoma, asason, yuxari cop va diiz 9zalo, levatordan inkisaf etdiyino géro gdz yuvasinin yuxari
daxili kvadrantinda yerlosir. On six rast olunan klinik simptomlar ptoz, gz almasinin horakotinin mohdudlagmasi,
distopiyasi, ekzoftalm qeyd olunur. Téromo bdyiiyorok orbitanin daxili divarini dagidaraq sinusa inkisaf edo bilor [2].

Toramas inkigafinin lokal nozarati vo miialico sxeminin optimallagdirilmast mogsadi ilo rabdomiosarkomanin
asagidaki boyiimo morhololorini ayirirlar: 1) toromo orbitada yerlosir, sorhadlori aydindir; 2) téromo orbitanin boytik
hissasini tutub, sarhadlori geyri-aydindir; 3) bdyiik rezidual téromo yaxud residiv; 4) distant metastazlar. Miialico
aparilmadiqda 6-12 ay orzindo metastazlarin inkisafi miimkiindiir. Lakin son zamanlar totbiq olunan kombino
miialico sxemi prognozu yaxsilagdirmaq imkani yaradir [3].

Kliniki hal

Xasta 2005-ci il tovalliidli, oglan, OS — iist qapagin ptozu, 6demi, géz almasinin asagi distopiyasi, zaif doracali
ekzoftalm sikayatlori ilo akad. Zarifo ©liyeva adina Milli Oftalmologiya Markazina rayon poliklinikasindan
gondorilmisdir. Valideynin dediyino goro sikayatlori 15 giin orzinds yaranib, 1 hoftodon sonra hokimo miiraciot
ediblor.

Toyin olunan damc1 vo molhom miialicesinin effekti olmayib vo xasto hokim torofdon morkezo géndorilmisdir.
Xosto daxil olarken: VIS OD=0,2 k/i sph. -0,75 D = 1,0; VIS 0S8=0,1 k/i sph. -1,0 D cyl. -0,75D ax15=1,0. Qertel
iizro ekzolftalmometriya olundu: OD = 16 mm, OS = 19 mm. KT — milayinasinin noticosine osason orbitanin lateral
hissosindo geyri-aydin sorhadli téromo, dlciilori 1,8x1,5 sm. Homcinin ag ciysrinin rentgeni, daxili orqanlarin
USM aparilmigdir. Digor orqanlarda patologiya askar olunmamisdir. Orbitanin badxassoli téromasi siibhosi ilo
xostoyo lateral orbitotomiya vo téromonin gotiiriilmasi maslohat goriilmiisdiir. Lakin xostonin valideynlori imtina
etmisdilor. Artiq novboti 1 hofto orzindo xostoliyin aqressiv inkisafina goro toklif olunan miialicoys valideynlor
raziliq verdi (sok.1, 2).

Sak.1. Xasta ilkin miiraciat giinii va 1 hafts sonra
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Sak.2. Orbitanin KT: solda lateral hissods toroma kiitlasi

Coarrahi amaliyyat naticesinds alinan téromonin patohistoloji milayinonin naticasi: alveolyar rabdomiosarkoma.
Xasto Milli Onkologiya Markazinin usaq sobasinda polikimyaterapiya vo siia miialicosi almigdir. Polikimyaterapiya
9 kurs, vincristine, actinomycin D, cyclophosphamide ilo aparilmigdir. Stia miialicosinin imumi hocmi 56 QR
olmusdur. Miialicodon sonra xostonin iist gapaginin funksional voziyyati normal, zoif dorocali ptoz , gérmodo
doyisiklik yoxdur. Bir il orzinds residiv qeyd olunmamisdir. Bir il sonra xostodo iist gqapagin ptozu, koskin
ekzoftalm miisahido olunmusdur. KT miiayinasinds orbitanin yuxari hissasinds yuxari diiz vo ¢op 9zaloni, levatoru
tutan toroma izlonirdi. Daxil olarkon VIS OD=0,3 k/I 1,0, VIS 0S=0,3 k/i 1,0. Xostoya iist orbitotomiya aparild:
vo toroma kiitlosi yuxari diiz 9zalo vo levator ilo birlikdo xaric olundu. Patohistoloji miiayinonin naticosi alveolyar
rabdomiosarkoma. Carrahi omoliyyatdan sonra xasto tokrar polikimyaterapiya kursu kegmigdir. ©moliyyatdan
sonra xosto list qapagin ptozu vo gdz almasinin yuxariya harokotinin koskin mohdulagmasi vo buna bagl qapaq
qaldirilanda diplopiyadan sikayot edirdi. Xostoya 6 ay sonra iist qapagin silikon ilo frontal asqilamasi vo medial
9zolonin transpozisiyast olunmusgdur (sok.3).

Sok.3. Xasta omoaliyyatdan 1 il sonra

Omoliyyatdan sonra ilkin dovrds xastodo buynuz gisanin eroziyasi miisahids olunurdur. Bu voziyyat antibiotik
damcilarinin vo malhomlorinin, lubrikantlarin toyini ilo logv olunmusdur. ikinci residivden 1,5 il sonra xostodo
tokrar residiv miisahido olunmusdur. KT miiayinosi zamani orbitanin medial divarinda bdyiik 6l¢iilii toroma
izlondi, qonsu strukturlara yayilma yoxdur (sok.4).

Sok.4. Xastado orbital toramonin residivi
Toromonin yayilmast konyunktiva altina qeyd olunurdur vo téromo medial orbitotomiya vasitosilo tamamilo
xaric olunmugdur. Makroskopik téroms daginiq strukturlu vo sarimtil ronqlidir, toromodo qansizma ocaqlar1 vardir,
bu da lokal nekroza baglidir. Mikroskopik iso téromos limfoma hiiceyralorine bonzor yumru hiiceyralordon ibarotdir
(sok.5).
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Sok. 5. Téoromonin makroskopik vo mikroskopik goriiniisii

Corrahi amoliyyatdan 6nco silikon bagin xaric olunmas istisna olmasa da, buna ehtiyac qalmamisdir. Biz
téromoni silikon bagini zodolomodon tam gétiirlilmosine nail olduq (s0k.6,7). Xosto tokrar kimyaterapiya kursu
kegmisdir. Carrahi amaliyyatdan sonra VIS OD = 0,3 k/i 0,7; VIS 0S8=0,3 k/i 0,8.

S9k.6. Carrahi amsliyyatin sonu

Sak.7. Carrahi amaliyyatdan 2 ay sonra (iimumi baxis vo MRT miiayinasi)

Miizakira

Orbital RMS on ¢ox orbitanin yuxar hissesinds yuxart diiz ozolo vo levator proyeksiyasinda inkisaf edir.
Lakin, bizim toqdim etdiyimiz kliniki halda RMS ilkin lokalizasiyas1 orbitanin yuxar: hissosi deyil, lateral
divar1 olmusdur. Bu da xastoliyin koskin dakrioadenitlo differensasiya zoruratini yaratmisdir. Umumiyyatlo
differensasiya orbital teratoma, limfangioma, hemanqioma, meninqosele, epitelial sistlorlo aparilmalidir [4].
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Bozihallarda RMS anadangalmo anomaliyalari miisahido edilo bilar (Li-Fraumen sindromu, neyrofibromatoz,
irsi retinoblastoma, Qorlin sindromu, Kostello sindromu) [5,6]. Lakin toqdim etdiyimiz kliniki halda bu
miisahids olunmamuisdir.

Mogqalodo togdim etdiyimiz alveolyar rabdomiosarkoma embrional rabdomiosarkomadan daha az rast
golinir, lakin daha tohliikslidir. Bu toromo nisbaton yasda boyiik usaqlarda rast golinir [7,8].

RMS miialicosino kimyaterapiya, corrahi iisul, radioterapiya daxildir. Bu sxem ekzenterasiya sayimin
azalmasina, gormo vo hoyat miisbot prognozunun artmasina xidmat edir.

Odobiyyata asason, ekzenterasiya RMS residivi olan xostolorin iigdo birino kegirilir [9]. Bu omoliyyata
gOstoris orbital strukturlarin differensasiyanin miimkiinsiizliiyiidiir. Bizim xostodo hor iic halda tdromoni
ayirmaq v tam rezeksiya etmok miimkiin olmusgdur. Usaqlarda radioterapiyanin tokrar kecirilmosi digar ikincili
bodxassali yenitoromalorin inkisafi sobabi ilo mohdudlasir [10].

Standart polikimyaterapiya kursu vincristine, actinomycin D, cyclophosphamide. Bu sxem bizim xastoyo
totbiq olunmusdur. Irinotecan, topotecan, ifosfomide vo ya etoposide kimi komponentlor xostonin klinlik
vaziyyotindon asili olarq istifade oluna bilor.

Odobiyyat gostaricilorine asason, 6lim hallar1 3%, orbital residivler 18% toskil edir. Prognoz {igiin vacib
risk amillori xastonin yast, tdromonin 6lgiilori, ndvil, yaxin vo uzaq metastazlarin mévcudlugudur [11]. Biitiin
bu amillori doyorlondirdikde biz xestomizin prognozunu kafi kimi qiymotlondire bilorik.

Belolikla, orbital RMS yiiksok doracali badxassali toroma olmasina baxmayaraq, erkon diagnostika, kombino
olunmus corrahi, kimyoavi vo siia terapiyasi, homginin xostonin miintozom dispanser miisahidesi orqanqoruyucu
miialiconin aparilmasina sorait yaradir.
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OPBUTAJILHA S PABJJOMUOCAPKOMA (KJIMHUYECKHUM CJIYUAI)
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PE3IOME

B crarbe npeacTaBieH peIkui KITMHAYECKHH CiTyqaii IporpecCupoBaHus M KIIMHHYECKOTO TEUCHUS OPOHTAIIb-
HOH anBeoIsIpHOIT padaomMuocapkoMsl y 10 sieTHero 60spHOT0. boIBbHOI MocTymm ¢ %anobaMu — OTEK BEPXHETO
BeKa, NTO3 M K30(TabM ci1aboi cTereHn. boibHOMY OBUIO Ha3HAYCHO XUPYPrHYEeCKOe JICUCHNE, XUMUAOTEPAIIHS
U |myueBas Tepanus. HecMoTpst Ha 910 O0nBHO# 2 pasa nepeHec peruuB. [I0BTOpHO ObIIO IPOBEICHO ONEepPaTHB-
HOE BMEIIATEJILCTBO ¥ XUMUOTEPAIHS C OPraHO3AI[UTHBIM JICYCHHEM.

Kasimov E.M., Balaeva R.N.

ORBITAL RABDOMYOSARCOMA (CLINICAL CASE)
National Centre of Ophthalmology named after acad. Zarifa Aliyeva, Baku, Azerbaijan
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SUMMARY

In the presented rare clinical case was described the development and clinical manifestation of ocular alveolar
rabdomiosarcoma of a 10-year-old patient. The patient presented to the hospital with swelling of the upper eyelid,
ptosis and mild exophtalmos. Surgical treatment, chemotherapy and radiation therapy were performed. In spite
of this, the patient suffered a recurrence twice. It was possible to perform organ-preservation treatment including
repeated surgery with chemotherapy.
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