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Abstrak

Rabdomiosarkoma merupakan penyakit keganasan jaringan lunak dengan presentase sekitar 5% dari keseluruhan
keganasan pada anak dan 20% dari bentuk keganasan di jaringan lunak yang terjadi pada anak. Lokasi tumor primer yang
paling umum termasuk daerah kepala dan leher diikuti oleh genitourinari dan ekstremitas. Sementara subtipe yang sering
muncul yaitu embrional pada anak-anak dan alveolar pada remaja. Meskipun etiologi spesifik untuk RMS sebagian besar
tidak diketahui, terdapat peningkatan faktor resiko pada faktor lingkungan seperti radiasi dan obat-obatan, sindroma, dan
kelainan kromosom. Gejala klinis RMS bervariasi dan berhubungan dengan lokasi serta penyumbatan yang ditimbulkan oleh
massa. Pemeriksaan histopatologis dan imunohistokimia merupakan tes baku emas untuk mendiagnosis RMS dan
menentukan subtipe yang berperan sebagai prognosis dan terapi. Beberapa faktor prognosis RMS yaitu lokasi primer, usia
saat terdiagnosis, ukuran tumor, tipe histologis, status gizi, serta luasnya penyakit setelah reseksi bedah awal. Identifikasi
gambaran klinis dan faktor prognosis diperlukan untuk mengetahui tingkat mortalitas dan morbiditas pasien RMS.
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Clinical Features and Prognosis of Rabdomiosarcoma in Children

Abstract

Rabdomiosarcoma is a soft tissue malignancy with a percentage of about 5% of all malignancies in children and 20% of soft
tissue malignancies that occur in children. The most common primary tumor sites include the head and neck area followed
by the genitourinary and extremities. Meanwhile, the most common subtypes are embryonic in children and alveolar in
adolescents. Although the specific etiology for RMS is largely unknown, there are increased risk factors for environmental
factors such as radiation and drugs, syndromes, and chromosomal abnormalities. The clinical symptoms of RMS vary and
are related to the location and blockage caused by the mass. Histopathological and immunohistochemical examinations are
gold standard tests for diagnosing RMS and determining subtypes that serve as prognosis and therapy. Some of the
prognostic factors for RMS are primary location, age at diagnosis, tumor size, histological type, nutritional status, and
extent of disease after initial surgical resection. Identification of clinical features and prognostic factors are needed to
determine the mortality and morbidity rates of RMS patients.
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Pendahuluan

Rabdomiosarkoma (RMS) merupakan
penyakit keganasan jaringan lunak yang sering
terjadi pada anak dan remaja dengan derajat
keganasan tinggi dan diperkirakan timbul dari
sel-sel mesenkimal primitif yang kemudian
menjadi otot lurik. Rabdomiosarkoma adalah
sarkoma jaringan lunak yang sering terjadi
pada masa kanak-kanak, dengan insiden
tahunan 4,5 kasus per 1 juta anak,
menjadikannya tumor padat ekstrakranial
ketiga pada masa kanak-kanak setelah
neuroblastoma dan tumor Wilms.™

Lokasi tumor primer yang paling umum
yaitu pada daerah kepala dan leher diikuti
oleh daerah genitourinari dan ekstremitas.
Namun, epidemiologi presentasi tumor primer
bergantung pada varian histologis dan usia
penderita. Misalnya, pasien dewasa muda

atau remaja lebih cenderung mengalami RMS
subtipe alveolar, sedangkan pada pasien yang
lebih muda atau anak-anak lebih sering
mengalami RMS subtipe embrional. Prognosis
untuk anak-anak dan remaja penderita RMS
baru-baru ini meningkat secara substansial,
terutama karena pengembangan terapi multi-
modal yang mencakup  pembedahan,
kemoterapi kombinasi dosis intensif, dan
terapi radiasi.’

Prognosis RMS pada anak dan remaja
dapat dipengaruhi oleh lokasi primer, usia saat
terdiagnosis, ukuran tumor, tipe histologis,
status gizi, serta luasnya penyakit setelah
reseksi bedah awal. Identifikasi gambaran
klinis dan faktor prognosis diperlukan untuk
mengetahui tingkat mortalitas dan morbiditas
pasien RMS.
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Isi

Rabdomiosarkoma merupakan penyakit
keganasan pada anak dan remaja dengan
presentase sekitar 5% dari keseluruhan
keganasan pada anak dan 20% dari bentuk
keganasan di jaringan lunak yang terjadi pada
anak. Usia rata-rata anak yang mengalami
rabdomiosarkoma yaitu anak usia dibawah 15
tahun, dengan perbandingan laki-laki dan
perempuan 5:3. Terdapat dua puncak angka
kejadian, yang pertama diantara 2-5 tahun
dan yang kedua pada masa remaja (15-19
tahun).!

Meskipun tumor ini dapat muncul
hampir di mana saja, lokasi yang paling umum
untuk tumor ini berkembang adalah di
struktur kepala dan leher (40%) meliputi
parameningeal (16%), orbital atau kelopak
mata (10%), dan non-parameningeal (10%).
Pada saluran genitourinari pria atau wanita
(25%), termasuk regio paratestikuler, saluran
genitourinari wanita (vulva, vagina, serviks,
uterus), kandung kemih, dan prostat, serta
pada daerah ekstremitas (20%). Kasus lainnya
muncul di berbagai tempat termasuk dinding
dada dan retroperitoneum.”

Angka kejadian RMS sangat langka,
hanya ada sekitar 350 kasus setiap tahun di
Amerika Serikat pada anak di bawah usia 21
tahun atau sekitar 4 anak per 1 juta anak
sehat di bawah usia 15 tahun. Jenis kelamin
laki-laki lebih sering ditemukan dibandingkan
perempuan dengan usia tersering di bawah 5
tahun. Prevalensi RMS di Indonesia, lokasi
tumor primer terbanyak pada daerah kepala
dan leher sebanyak 43,3% di Rumah Sakit
Cipto Mangunkusumo (RSCM) dan 27,3% di
Rumah Sakit Kanker Darmais (RSKD),
sementara untuk tipe tersering yaitu tipe
embrional yaitu sebanyak 70% di RSCM dan
54,5% di RSKD.**

Etiologi

Meskipun etiologi dan faktor risiko
spesifik untuk RMS sebagian besar tidak
diketahui, terdapat peningkatan risiko RMS
sekunder yang terjadi akibat paparan radiasi
selama masa dalam kandungan, pada
keluarga dengan status sosial ekonomi
rendah, dan ibu yang menggunakan obat-
obatan selama kehamilan. Faktor resiko juga
meningkat pada anak yang memiliki sindroma
yang diturunkan seperti neurofirbomatosis,

sindroma Li-fraumeni, sindrom Rubistein-
taybi, sindrom Gorlin basal sel nervus,

sindrom Backwith-wiedemann, sindrom
Costello.®
Perkembangan biomolekuler

menunjukan indikasi kelainan kromosom pada
berbagai jenis keganasan jaringan lunak. Pada
rabdomiosarkoma subtipe alveolar ditemukan
translokasi (2;13) dan (gq35;al14). Pada subtipe
embrional sampai saat ini tidak memiliki
kelainan kariotipik namun dapat dinilai dari
ditemukan hilangnya hetergenositi
konstitusional pada kromoson 11p15.}

Klasifikasi

Terdapat beberapa subtipe histopalogis
yang berperan penting terhadap pengobatan
dan prognosis. Pada tahun 2013, WHO
membagi RMS menjadi 4 tipe utama vyaitu
embrional, alveolar, spindel, dan
pleomorfik/anaplastik. = Sementara pada
sumber lain terdapat tipe botyroid sebagai
tambahan. Adapun subtipe tersebut yaitu;”?
a. Embrional

Rabdomiosarkoma embrional adalah
subtipe paling umum yang diamati pada anak-
anak, terhitung sekitar 60% dari semua kasus
pada kelompok usia ini. Tumor dapat terjadi di
mana saja, tetapi paling sering ditemukan di
daerah genitourinari atau kepala dan leher.
Pada pemeriksaan histologis didapatkan
variabilitas  sitologi yang tinggi, vyang
merepresentasikan beberapa tahapan
morfogenesis otot rangka. Variasi ini dapat
berkisar dari neoplasma berdiferensiasi tinggi
yang mengandung rabdomieloblas dengan
sejumlah besar sitoplasma eosinofilik dan lurik
silang yang mirip dengan sel tumor yang
berdiferensiasi buruk. Sel RMS embrional
menunjukkan adanya materi genom spesifik
yang hilang dari lengan pendek kromosom 11.
Hilangnya materi secara konsisten dari
wilayah 11p15 ini kemungkinan menunjukkan
adanya gen penekan tumor, meskipun gen
sebenarnya yang bertanggung jawab atas RMS
embrional belum diketahui .
b. Alveolar

Subtipe alveolar membentuk sekitar
31% dari semua kasus RMS. Subtipe ini paling
sering muncul pada remaja dan pasien yang
lokasi primer tumor utamanya berada pada
ekstremitas, tubuh, dan daerah perianal atau
perirektal. Seperti RMS embrional, RMS

Medula | Volume 10 | Nomor 4 | Januari 2021 | 582



Helmi Ismunandar, Rani Himayani, Diki Prawira Adifa | Gambaran Klinis dan Prognosis Rabdomiosarkoma pada Anak

alveolar memiliki karakteristik molekuler yang
berbeda. Translokasi unik terjadi antara gen
FKHR pada kromosom 13 dan gen PAX3 pada
kromosom 2 (70%) atau gen PAX7 pada
kromosom 1 (30%).
c. Botyroid

Tipe botryoid, subset dari RMS
embrional, menyumbang 6% dari semua kasus
rabdomiosarkoma. Subtipe ini secara khas
muncul di bawah permukaan mukosa lubang
tubuh; oleh karena itu, paling sering diamati di
area seperti vagina, kandung kemih, dan
lubang hidung.
d. Spindel

Subtipe sel spindel dari
rabdomiosarkoma embrional menyumbang
3% dari semua kasus. Subtipe ini memiliki pola
pertumbuhan fasikular, spindle, dan
leiomiomatosa dan dapat menunjukkan
diferensiasi rabdomieloblastik yang penting.
Beberapa neoplasma menunjukkan deposisi
kolagen yang ditandai dan memiliki pola
pertumbuhan penyimpanan yang bersarang.
Subtipe ini terjadi terutama di regio
paratestikular dan jarang terjadi di kepala dan
leher.
e. Pleomorfik

Rabdomiosarkoma anaplastik,
sebelumnya disebut rabdomiosarkoma
pleomorfik, adalah yang paling jarang dari
semua subtipe. Paling sering terjadi pada
pasien dewasa berusia 30-50 tahun. Subtipe
ini jarang diamati pada anak-anak.

Gambaran Klinis Rabdomiosarkoma
Rabdomiosarkoma dapat dimulai
hampir di mana saja di tubuh, sehingga gejala
RMS dapat berbeda pada setiap orang.
Gejalanya tergantung di mana tumor itu
berada, seberapa besar ukurannya, dan
apakah sudah menyebar ke bagian tubuh yang
lain. Ketika tumor berada di leher, dada,
punggung, lengan, tungkai, atau selangkangan
(termasuk testis), tanda pertama mungkin
berupa benjolan atau pembengkakan.
Terkadang bisa menyebabkan rasa sakit,
kemerahan, atau masalah lain terkait organ
yang terkena. Tumor di sekitar mata dapat
menyebabkan mata menonjol keluar atau
mata penderita tampak juling. Penglihatan
juga dapat terpengaruh vyaitu adanya
penurunan fungsi visus. Tumor di telinga atau
sinus hidung dapat menyebabkan sakit telinga,

sakit kepala, mimisan, atau hidung tersumbat.
Tumor di kandung kemih atau prostat bisa
menyebabkan timbulnya darah di urin, dan
jika  tumor  berukuran  besar dapat
menyebabkan sulit atau nyeri saat buang air
kecil atau buang air besar, sedangkan tumor di
vagina dapat menyebabkan perdarahan
vagina. Tumor di perut atau panggul dapat
menyebabkan muntah, sakit perut, atau
sembelit. Rabdomiosarkoma jarang
berkembang di saluran empedu (saluran kecil
yang mengarah dari hati ke usus), tetapi bila
terjadi dapat menyebabkan mata atau kulit
menjadi kuning (ikterus). Jika RMS semakin
parah, RMS dapat menyebabkan gejala seperti
benjolan di bawah kulit (sering di leher, di
bawah lengan, atau di selangkangan), nyeri
tulang, batuk terus-menerus, kelemahan, atau
penurunan berat badan.’

Gejala klinis yang ditimbulkan bervariasi
dan berhubungan dengan massa serta
penyumbatan yang ditimbulkan. Tumor jarang
menimbulkan keluhan jika ukurannya kecil.
Jenis tumor adalah jaringan lunak tanpa rasa
sakit. Penderita mengeluh bila tumor telah
membesar dan memberikan tanda-tanda
penekanan jaringan sekitar tumor seperti
neuralgia, aralisis, iskemia, sedangkan
penekanan pada sistem digestif menyebabkan
gejala obstruktif. Rabdomiosarkoma pada
tubuh atau anggota gerak sering diketahui
setelah trauma atau awalnya dianggap
sebagai hematom. Bila pembengkakan tidak
mereda atau malah bertambah, harus
dicurigai sebagai keganasan. Manifestasi
gejala biasanya timbul sangat lambat dan baru
diperiksakan setelah tumor berukuran besar.™

Gambaran klinis pada kasus RMS yang
ditemukan di Indonesia antara lain, pada
tahun 2000-2006, tercatat 30 pasien RMS di
RSCM dengan perbandingan jenis kelamin laki-
laki lebih banyak dibandingkan perempuan
(2:1), rentang usia 1 bulan hingga 5 tahun
(43,3%), gambaran histopatologi terbanyak
yaitu subtipe embrional (70%), serta lokasi
primer terbanyak pada bagian kepala dan
leher (43,3%). Pada tahun 2003-2007
tercatat 11 pasien di RSKD dengan
perbandingan jenis kelamin perempuan lebih
banyak daripada laki-laki (1:1,7), rentang usia
1 bulan hingga 5 tahun (43,5%), gambaran
histopatologi  terbanyak  vyaitu  subtipe
embrional (54,5%), serta lokasi primer
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terbanyak pada bagian kepala dan leher
(27,3%).°

Sementara itu pada RSUD Arifin
Achmad Provinsi Riau tahun 2007 hingga 2012
didapatkan jenis kelamin terbanyak RMS
adalah perempuan (58,1%), pada kelompok
umur 25-44 tahun (48,4%). Gejala klinis yang
paling sering terjadi adalah terdapat benjolan
di kaki (38,7%), benjolan di leher (16,1%),
benjolan di lengan (13%), benjolan di
punggung (9,7%), benjolan di mata (6,5%), dan
benjolan di aksila, bahu, bawah perut,
payudara, dan vulva masing-masing (3,2%).

Derajat dan Diagnosis Penyakit

Intergroup Rhabdomyosarcoma Study
(IRS) membuat klasifikasi laboratorium dan
pembedahan untuk rabdomiosarkoma yaitu™;

Tabel 1. Kelompok Rabdomiosarkoma berdasarkan
Intergroup Rhabdomyosarcoma Study

Derajat IV T1/T2, NO/N1, M1 (Metastasis)

Kelompok Definisi

IRS | Terlokalisasi, limfonodus regional
tidak terlibat, dapat direseksi secara
lengkap
A: terbatas pada otot atau organ
primer
B: Infiltrasi keluar otot atau organ
primer

IRS I Tumor dapat direseksi (dengan sisa
mikroskopis) dengan atau tanpa
penyebaran ke limfonodus
A: lokal, residual mikroskopis,
penyebaran limfonodus negatif
B: Regional, direseksi lengkap
(limfonodus positif atau negatif)

C: regional dengan melibatkan
limfonodus, dapat direseksi luas
tetapi dengan sisa mikroskopis

IRS I Reseksi tidak lengkap atau hanya
biopsi dengan penyakit sisa cukup
besar

IRS IV Telah ada metastasis sejak pertama

kali ditegakkan diagnosis

Derajat berdasarkan sistem TNM, meIiputi;11

Tabel 2. Derajat TNM Rabdomiosarkoma

Derajat TNM

Derajat | TINOMO (terlokalisasi)

Derajat Il T2NOMO (Melibatkan satu atau
lebih jaringan atau organ vyang
berdekatan)

Derajatlll TIN1MO atau T2N1MO (Melibatkan

limfonodus regional)

Evaluasi awal pasien dengan dugaan
RMS harus bertujuan untuk mengidentifikasi
batas anatomi tumor karena keputusan ini
menentukan stadium tumor, stratifikasi risiko,
dan pengobatan. Pemeriksaan awal untuk
pasien dengan dugaan RMS harus mencakup
CT scan atau MRI tumor, CT scan abdomen
dan retroperitoneum, CT scan dada, scan
tulang, dan aspirasi serta biopsi sumsum
tulang bilateral. Studi tambahan dapat
dilakukan berdasarkan kemungkinan tempat
penyebaran. Biopsi lesi diperlukan untuk
diagnosis.”

Pemeriksaan histopatologi dan
imunohistokimia termasuk Desmin, muscle
specific actin (MSA), Miogenin, Mio D1, dan
striated muscle actin dari sampel biopsi
merupakan  tes baku emas untuk
mendiagnosis RMS.™

Pada pemeriksaan histopatologis
didapatkan massa tumor dengan hasil
makroskopis tumor umumnya berupa jaringan
gelatinus yang lunak mengkilat pada potongan
akan terlihat permukaan yang berwarna putih
abu-abu dengan atau tanpa area perdarahan
maupun nekrosis. Umumnya tumor berbatas
tegas dengan atau tanpa adanya kapsul
jaringan. Tumor biasanya lebih besar dari 5 cm
saat didiagnosis. Pada mikroskopis didapatkan
gambaran sel tumor RMS sesuai dengan
subtipenya. Sel asal RMS adalah
rabdomieloblas. Sel-sel ini biasanya
menunjukkan sitoplasma granular eosinofilik
eksentrik, kaya akan filamen tebal dan tipis,
dan bentuk sel variabel yang mungkin bulat
atau  memanjang, masing-masing sering
disebut sebagai sel tali.”

Pada diagnosis RMS embrional, sangat
penting untuk meyingkirkan diagnosis banding
lain berupa Ewing sarcoma primitif,
neuroectodermal tumor, neuroblastoma,
tumor Wilms, dan limfoma maligna.
Pemeriksaan imunohistokimia pada RMS
embriologi adalah pemeriksaan untuk marker
otot pada skeleton yang menunjukan
pewarnaan kuat pada antigen miogen,
khususnya sel yang menunjukan diferensiasi
mioblastik demikian pula untuk desmin dan
aktin yang akan memberikan hasil positif pada
RMS."?

Medula | Volume 10 | Nomor 4 | Januari 2021 | 584



Helmi Ismunandar, Rani Himayani, Diki Prawira Adifa | Gambaran Klinis dan Prognosis Rabdomiosarkoma pada Anak

Terapi

Pendekatan terapi bervariasi dapat
berupa operasi, kemoterapi, radioterapi, atau
kombinasinya. Kemoterapi dapat diberikan
secara  adjuvan  maupun  neoadjuvan.
Kombinasi vinkristin dan daktinomisin pada
umumnya cukup baik untuk tumor dengan
prognosis yang baik, tetapi untuk prognosis
menengah  biasanya dipakai kombinasi
vinkristin, aktinomisin D, dan siklosfosfamid
atau disebut juga regimen VAC. Tumor
parameningeal yang mempunyai resiko tinggi
dapat menginfiltrasi susunan saraf pusat
memerlukan pertimbangan kemoterapi
intratekal sebagai profilaksis. Kometerapi
kombinasi yang diberikan adalah vincristin 1,5
mg/m2, aktinomisin D 15 ug/kgBB/hari,
siklosfosfamid 300 mg/m2 dan adriamisisn 60
mg/m2. Diberikan tiap 4 minggu dengan lama
pengobatan 18 bulan. Tindakan bedah
dilakukan dengan cara reseksi pada lokasi
tumor primer dan bila tidak didapatkan
metastasis. Radioterapi diperlukan bila
terdapat sisa tumor atau metastase setelah
operasi. Pasien yang mengalami metastasis
dicatat dan dicari lokasi metastasisnya.
Penilaian respons terapi berdasarkan adanya
regresi total dari perkembangan tumor.”

Manajemen bedah pasien dengan RMS
bersifat spesifik pada lokasi tumor dan reseksi
tumor komplit. Reseksi tumor komplit
umumnya tidak disarankan jika terdapat risiko
signifikan untuk morbiditas fungsional atau
kosmetik (misalnya, pada RMS di kepala dan
leher). Reseksi kompartemen lengkap tidak
diperlukan untuk tumor yang timbul di dalam
otot, selama margin minimal 0,5 cm diperoleh.
Jika biopsi terbuka dari massa awalnya
dilakukan untuk tujuan diagnostik atau jika
pasien masih memiliki sisa tumor yang kotor
atau margin vyang tidak pasti secara
mikroskopis, maka dianjurkan untuk
melakukan eksisi ulang tumor sebelum
pengobatan. Terdiri dari eksisi ulang yang luas
dari tempat operasi sebelumnya dengan
margin jaringan normal yang memadai
sebelum terapi adjuvan dan biasanya
dilakukan pada lesi pada tubuh dan
ekstremitas.™®

Prognosis

Prognosis RMS dibagi menjadi dua yaitu
favorable dan unfavorable. Berdasarkan

lokasinya, favorable meliputi mata,
paratestikuler, kepala leher non-
parameningeal, sementara unfavorable

meliputi ekstremitas, kandung kemih, prostat,
kepala leher para meningeal,
retroperitoneum, dan badan. Sebuah studi
oleh Affinita et al. terhadap pasien anak-anak
dengan RMS kepala dan leher non-
parameningeal melaporkan bahwa lesi
cenderung menunjukkan karakteristik yang
menguntungkan, dengan 72,7% berada di
bawah 5 cm, 72,7% diklasifikasikan sebagai T1,
dan 80,3% diklasifikasikan sebagai NO. Tingkat
kelangsungan hidup 10 tahun secara
keseluruhan dan bebas perkembangan untuk
pasien yang menjalani operasi primer atau
menerima kemoterapi bersama dengan
operasi tertunda dan atau radioterapi adalah
74,2% dan 65,1%."

Berdasarkan usia, secara umum orang
dewasa memiliki prognosis kelangsungan
hidup 5 tahun lebih buruk dibandingkan
dengan anak-anak yakni 27% berbanding 61%.
Anak usia 1 hingga 9 tahun memiliki prognosis
yang lebih baik daripada pasien dengan usia
lebih muda atau lebih tua dari rentang usia
tersebut. Kelangsungan hidup 5 tahun untuk
anak dengan rabdomiosarkoma resiko rendah
berkisar antara 70% hingga lebih dari 90%
sementara anak dengan resiko menengah
memiliki rentang antara 50% hingga 70%."

Faktor prognostik lainnya adalah beban
tumor. Individu dengan tumor yang lebih kecil
dari 5 cm memiliki prognosis yang lebih baik
jika dibandingkan dengan mereka yang
tumornya lebih besar. Anak-anak dengan
keterlibatan nodal regional lebih buruk
daripada mereka yang tidak menderita
penyakit nodal. Anak-anak dengan penyakit
metastasis memiliki prognosis paling buruk.
Dalam kelompok ini, faktor prognostik
terpenting adalah subtipe histologis dan usia
pasien saat diagnosis. Untuk pasien yang lebih
muda dari 10 tahun dan yang memiliki
penyakit metastasis dari histologi embrional,
tingkat kelangsungan hidup 5 tahun adalah
60%. Pasien yang berusia lebih dari 10 tahun
dengan histologi embrional dan semua pasien
dengan histologi alveolar memiliki tingkat
kelangsungan hidup 5 tahun kurang dari
30%."
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Status nutrisi juga tampak signifikan
secara prognostik pada anak-anak dengan
RMS; tinjauan pustaka oleh Joffe et al.
menemukan bahwa dengan adanya penyakit
ini, pasien anak-anak dengan indeks massa
tubuh (IMT)  yang abnormal cenderung
mengarah pada kelangsungan hidup
keseluruhan yang lebih buruk.*

Faktor klinis terakhir yang
mempengaruhi  prognosis pasien adalah
luasnya penyakit setelah reseksi bedah awal.
Kelompok klinis yang berada di kelompok IRS-
Il dan IRS-IV sebagian didasarkan pada
luasnya penyakit setelah reseksi bedah awal.
Pasien tanpa penyakit sisa (kelompok )
memiliki tingkat kelangsungan hidup 5 tahun
90%. Pada pasien dengan penyakit sisa
mikroskopis (kelompok II), kelangsungan
hidup menurun hingga 80%, dan mereka
dengan penyakit berat setelah operasi
(kelompok 111) memiliki tingkat kelangsungan
hidup 5 tahun sebesar 70%.%

Ringkasan

Rabdomiosarkoma (RMS) merupakan
penyakit keganasan jaringan lunak yang paling
sering terjadi pada anak dan dewasa muda
dengan derajat keganasan tinggi dan
diperkirakan timbul dari sel-sel mesenkimal
primitif yang kemudian menjadi otot lurik.
Lokasi tumor primer yang paling umum
termasuk daerah kepala dan leher diikuti oleh
genitourinari dan ekstremitas. Gejala yang
ditimbulkan bervariasi sesuai lokasi primer
tumor dan besarnya massa. Pemeriksaan
histopatologi dan imunohistokimia termasuk
Desmin, muscle specific actin (MSA),
Miogenin, Mio D1, dan striated muscle actin
dari sampel biopsi merupakan tes baku emas
untuk mendiagnosis RMS. Terdapat beberapa
subtipe histopalogis yang berperan penting
terhadap pengobatan dan prognosis, paling
sering yaitu embrional dan alveolar. Derajat
penyakit dibagi berdasarkan Intergroup
Rhabdomyosarcoma  Study dan  TNM.
Prognosis RMS dipengaruhi oleh lokasi primer
tumor, besarnya tumor, status nutrisi
penderita, dan faktor klinis. Pendekatan terapi
bervariasi dapat berupa operasi, kemoterapi,
radioterapi, atau kombinasinya.

Simpulan

Rabdomiosarkoma merupakan penyakit
keganasan pada sel mesenkimal primitif otot
lurik yang sering terjadi pada anak dan remaja.
Penentuan subtipe dan derajat penyakit yang
sesuai dapat membantu dalam
penatalaksanaan serta prognosis penderita.
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