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RABDOMIYOSARKOM

GIRIŞ

Rabdomiyosarkom (RMS), tüm çocukluk çağı 
kanser vakalarının %4,5’ ini oluşturan en yaygın 
yumuşak doku sarkomudur. Bunun yanında ço-
cukluk çağının Wilms tümörü ve nöroblastom-
dan sonra üçüncü en sık görülen ekstrakrani-
yal solid tümörüdür. RMS, mezenkimal orijinli 
malign bir tümördür ve nöroblastom, lenfoma 
ve primitif nöroektodermal tümörler gibi ço-
cukluk çağının küçük mavi yuvarlak hücreli tü-
mörleri grubuna dahildir.

EPIDEMIYOLOJI

RMS insidansı, her yıl çocuklarda yaklaşık 250 
yeni vakaya karşılık gelen, yılda 1.000.000 nüfus 
başına yaklaşık altı vakadır. Görülme yaşı 2 ile 
6 yaş arasında ve daha sonra tekrar 10 ile 18 yaş 
arasında pik yapan bimodal dağılım göstermek-
tedir. Bu bimodal dağılım aslında RMS’ nin iki 
ana histolojik alt tipinin oluşumunu işaret eder; 
genç hastalar için tipik olarak baş/boyun ve 
genitaüriner lokalizasyonlarında ortaya çıkan 
embriyonal rabdomiyosarkom (ERMS) ve tipik 
olarak gövde ve ekstremite lokalizasyonlarında 
gelişen yaşlı hastalar için alveolar rabdomiyo-
sarkom (ARMS). Çoğu RMS vakası sporadik 
olarak ortaya çıksa da hastalık aynı zamanda 

Li Fraumeni ve nörofibromatoz tip I dahil ol-
mak üzere ailesel sendromlarla da ilişkilidir. Li 
Fraumeni, genellikle p53.2 germline mutasyonu 
ile ilişkili otozomal dominant bir hastalıktır(1). 
Bu sendromu olan hastalar erken yaşta RMS ile 
başvururlar ve sıklıkla ailede başka karsinom, 
özellikle menopoz öncesi meme karsinomu 
öyküsü vardır. Otopsi bulguları, RMS’li çocuk-
ların üçte birinde bir tür doğuştan gelişimsel 
anormallik olduğunu göstermektedir(2).

HISTOLOJI VE PATOGENEZ

Histolojik incelemede, desmin, miyogenin ve 
MyoD1 ve kasa özgü aktin, RMS’yi tanımlamak 
için yaygın olarak kullanılan immünohisto-
kimyasal boyalardır. ERMS hastaların yaklaşık 
%75’inde mevcuttur ve kas morfogenezinin 
ilerleyici aşamalarını temsil ettiği düşünülen 
yüksek sitolojik değişkenliğe sahiptir. ARMS 
hastaların yaklaşık %25’inde bulunur ve histo-
lojik olarak pulmoner parankime benzer görü-
nür. RMS’ nin patogenezi belirsizliğini koruyor; 
ancak iskelet kası progenitör hücre büyümesi-
nin ve farklılaşmasının bozulmasına bağlı ola-
rak ortaya çıktığı düşünülmektedir.

Embriyonal RMS, hastaların %80 kadarın-
da 11p15 lokusunda bir heterozigosite kaybı 
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