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RABDOMIYOSARKOM

Ahmet YURTERI '

GIRIiS

Rabdomiyosarkom (RMS), tim ¢ocukluk ¢ag1
kanser vakalarinin %4,5’ ini olusturan en yaygin
yumusak doku sarkomudur. Bunun yaninda ¢o-
cukluk ¢aginin Wilms tiimorii ve néroblastom-
dan sonra tg¢iincii en sik goriilen ekstrakrani-
yal solid timoriidir. RMS, mezenkimal orijinli
malign bir timordiir ve néroblastom, lenfoma
ve primitif noéroektodermal tiimérler gibi ¢o-
cukluk ¢aginin kii¢tik mavi yuvarlak hiicreli tii-
morleri grubuna dahildir.

EPIDEMIiYOLOJi

RMS insidansy, her yil ¢ocuklarda yaklasik 250
yeni vakaya karsilik gelen, yilda 1.000.000 niifus
basina yaklasik alt1 vakadir. Goriilme yasi 2 ile
6 yas arasinda ve daha sonra tekrar 10 ile 18 yas
arasinda pik yapan bimodal dagilim gostermek-
tedir. Bu bimodal dagilim aslinda RMS’ nin iki
ana histolojik alt tipinin olusumunu isaret eder;
geng hastalar i¢in tipik olarak bag/boyun ve
genitaiiriner lokalizasyonlarinda ortaya ¢ikan
embriyonal rabdomiyosarkom (ERMS) ve tipik
olarak govde ve ekstremite lokalizasyonlarinda
gelisen yash hastalar i¢in alveolar rabdomiyo-
sarkom (ARMS). Cogu RMS vakasi sporadik
olarak ortaya ¢iksa da hastalik ayni zamanda

Li Fraumeni ve norofibromatoz tip I dahil ol-
mak iizere ailesel sendromlarla da iliskilidir. Li
Fraumeni, genellikle p53.2 germline mutasyonu
ile iliskili otozomal dominant bir hastaliktir(1).
Bu sendromu olan hastalar erken yasta RMS ile
basvururlar ve siklikla ailede baska karsinom,
ozellikle menopoz Oncesi meme karsinomu
oykiisii vardir. Otopsi bulgulari, RMS’li ¢ocuk-
larin tgte birinde bir tiir dogustan gelisimsel
anormallik oldugunu gostermektedir(2).

HISTOLOJi VE PATOGENEZ

Histolojik incelemede, desmin, miyogenin ve
MyoD1 ve kasa 6zgii aktin, RMS’yi tanimlamak
i¢cin yaygin olarak kullanilan immiinohisto-
kimyasal boyalardir. ERMS hastalarin yaklagik
%75’inde mevcuttur ve kas morfogenezinin
ilerleyici agamalarin1 temsil ettigi disiiniilen
yiitksek sitolojik degiskenlige sahiptir. ARMS
hastalarin yaklasik %25’inde bulunur ve histo-
lojik olarak pulmoner parankime benzer gorii-
niir. RMS’ nin patogenezi belirsizligini koruyor;
ancak iskelet kas1 progenitor hiicre biiyiimesi-
nin ve farklilagsmasinin bozulmasina bagl ola-
rak ortaya ¢iktig1 diistiniilmektedir.

Embriyonal RMS, hastalarin %80 kadarin-
da 11pl5 lokusunda bir heterozigosite kaybi
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