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PENDAHULUAN

Rabdomiosarkoma adalah suatu penyakit keganasam jpsidgan lunak yang
menyerang otot serat lintang. Merupakan 10-15% sknkoma jaringan lunak dan 5-8%
dari semua kasus keganasan pada anak. PeriodeiJE®®8@ sampai dengan Desember
1992 di bagian anak RSUD dr. Soetomo/FK Unair Sayap ditemukan 2 kasus
rabdomiosarkoma dari 28 kasus tumor abdomen. Skdardj bagian hemato-onkologi
FK USU Medan sejak Januari 1987 sampai dengan Desef®93 didapatkan 4 kasus
rabdomiosarkoma dari 11 kasus sarkoma tulang demggn lunak:

Kanker ini dapat menyerang otot dimana saja, higsgrada anak di daerah
kepala, leher, kandung kemih, prostat (kelenjaai@h pria), dan vagina. Gejala yang
ditimbulkan tergantung letaknya. Pada rongga nddpat menyebabkan mata menonjol
keluar dan benjolan di mata. Di telinga menyebabkgeri atau keluarnya darah dari
lubang telinga. Di tenggorokan menyebabkan sumbatan napas, radang sinus (rongga-
rongga di sekitar hidung), keluar darah dari hidgmamisan) atau sulit menelan. Di
saluran kemih menyebabkan gangguan berkemih. Apai®inyerang otot anggota gerak,
akan menimbulkan pembengkakan.

Rabdomiosarkoma dapat terjadi pada semua usieadeingiden terbanyak pada
usia 1-5 tahun dan 15-19 tahun. Lokasi pada umurpaga kepala dan leher (30-65%),
anggota gerak (24%), sistem urogenital (18%), ba@¥a), retroperitoneal (7%) dan
tempat lain (2-3%}.



TINJAUAN PUSTAKA

2.1 Definisi

Rabdomiosarkoma adalah jenis sarkoma (tumor janrignak) dan sarkoma ini
berasal dari otot skeletal. Rabdomiosarkoma juga tyienyerang jaringan otot, sepanjang
intestinal atau dimana saja termasuk leher. Umuntagjadi pada anak-anak usia 1-5
tahun dan bisa ditemukan pada usia 15-19 tahdaupan insidennya sangat jarang.
Rabdomiosarkoma relatif jarang terjadi. Dua bentakg sering terjadi adalah embrional

rabdomiosarkoma dan alveolar rabdomiosarkdma.

2.2 Patofisiologi

Meskipun rabdomiosarkoma berasal dari sel ototlesde tumor ini bisa
menyerang bagian manapun dari tubuh kecuali tul@8wrioid adalah bentuk dari
embrional rabdomiosarkoma yang berasal dari muldzsaah yang berongga, seperti
kandung kencing, vagina, nasofaring dan telinggabnLesi pada ekstremitas lebih lebih
banyak merupakan alveolar rabdomiosarkoma. Meiastiemukan terutama di paru,
sumsum tulang, tulang, kelenjar limfe, payudaraatak®

Walaupun merupakan tumor yang paling sering diginpada anak-anak, etiologi
dari rabdomiosarkoma tidak diketahui. Rabdomiosawkaliduga timbul dari mesemkim
embrional yang sama dengan otot serat lintang. daaar gambaran mikroskopik cahaya,
rabdomiosarkoma termasuk kelompok “tumor sel bukil”, yang meliputi sarkoma
Ewing, neuroblastoma, tumor neuroektodermal primian limfoma non hodgkin.
Diagnosis pasti adalah histopatologi atau perlandidah pemeriksaan imunohistokimia
dengan menggunakan antibodi terhdap otot skelstrihe aktin khas otot) dan mikroskop

elektron untuk membedakan gambaran Khas.

2.3 Klasfikasi

Penentuan histiotipe spesifik perlu untuk teragn grognosis. Ada empat tipe
subhistologi yang telah diketahui. Tipe embriona@nyebabkan sekitar 60% dari semua
kasus dan mempunyai prognosis sedang. Tipe bqgtmoedupakan suatu varian bentuk
embrional dimana sel tumor dan stroma yang memia@ngkenonjol ke dalam rongga
badan seperti sekelompok buah anggur, menyebal8karasus dan paling sering tampak

di vagina, uterus, kandung kemih, nasofaring ddinga tengah. Tumor alveolar yang
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menyebabkan kira-kira 15% kasus, ditandai dengamnskokasi kromosom t(2;13). Sel

tumor cenderung tumbuh dalam intio{e) yang sering mempunyai ruang mirip celah
yang menyerupai alveoli. Tumor alveolar paling mgrierjadi pada tubuh dan anggota
gerak dan mempunyai prognosis yang paling buruge Taleomorfik (bentuk dewasa)

jarang pada anak-anak (1% kasus). Kira-kira 20%d@eta diperkirakan mempunyai

sarkoma tidak berdiferensidsi.
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Gambar 1. Translokasi kromosom t(2;£3)

« Tipe pleomorfik (sangat jarang) terjadi pada pagasien di atas 45 tahun yang
lainnya tiga dalam 90% kasus terjadi sebelum u$iatghun. Varian pleomorfik
mempunyai sel-sel tumor atipik yang besar, bebemsgaperlihatkan sitoplasma yang
banyak dengan corakan berlurik yang khas bagidfifsasi otot rangk@.

* Varian-varian lain pada dasarnya adalah tumor-turkecil sel biru primitif,
berdiferensiasi buruk yang mempunyai diferensiast cangka fokal (rabdomioblas
dengan sitoplasma eosinofilik dan corakan Iuftik).

» Diferensiasi rabdomioblastik mungkin hanya tampakghn mikroskopis elektron
atau teknik imunohistokimia (kompleks ribosom-nmosatau imunoperoksidase
positif untuk desmis/mioglobin). Varians alveolataddai dengan translokasi 2;13
kromosomalf

« Embrional rabdomiosarkoma merupakan jenis yangngasiering ditemukan pada
anak, kira-kira 60% dari semua kasus rabdomiosaakdmmor bisa muncul dimana

saja, tetapi paling sering pada genitourinariupake atau leher. Pada pemeriksaan
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histologi jenis ini mempunyai variabilitas histologyang tinggi, dimana
menggambarkan beberapa tingkatan dari morfogenasis skeletal. Merupakan
neoplasma dengan diferensiasi tinggi yang terdiri dhbdomioblas dengan sitoplasma
eosinofilik. Desmin dan aktin yang terdapat pada digunakan untuk mendiagnosis
rabdomiosarkoma.

p-EGFR (Y1068) p-c-Met (Y1349)

Normal

Cancer

RMS  ERMS
Gambar 2. Imunohistokimia pada alveolar dan embrional rabidsarkom&

Berdasarkan pemeriksaan histologik maka dapattdikan derajat keganasannya
(grading) :*°

G1 :well differentiated (baik)

G2 :moderately differentiated (sedang)

G3 :poorly differentiated (buruk)

2.4 Manifestas Klinis

Gambaran yang paling umum terdapat adalah masg yamgkin nyeri atau
mungkin tidak nyeri. Gejala disebabkan oleh penggasatau obstruksi struktur normal.
Tumor yang berasal dari nasofaring dapat disediag&sti hidung, bernafas dengan mulut,

epistaksis dan kesulitan menelan dan mengunyaluaBan luas ke dalam kranium dapat
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menyebabkan paralisis saraf kranial, buta dan tgefangkatan tekanan intrakranial
dengan sakit kepala dan muntah. Bila tumor timbuhdka atau di leher dapat timbul
pembengkakan yang progresif dengan gejala neusosagelah perluasan regional. Tumor
primer di orbita biasanya didiagnosis pada awghjmran karena disertai proptosis, edem
periorbital, ptosis, perubahan ketajaman penglihdtn nyeri lokal. Bila tumor ini timbul
di telinga tengah, gejala awal paling sering adaigéri, kehilangan pendengaran, otore
kronis atau massa di telinga, perluasan tumor miaumian paralisis saraf kranial dan
tanda dari massa intrakranial pada sisi yang terkeroupy cough yang tidak mau reda

dan stridor progresif dapat menyertai rabdomiosaetaring?
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2 Endoscopic view of rhabdomycsarcoma =Tl =
of larvnx rhabdomyosarcoms of larvix

Gambar 3. Rabdomiosarkoma pada laring

Rabdomiosarkoma pada tubuh atau anggota geraknmetama sering diketahui
setelah trauma dan mungkin mula-mula dianggap sethegmatom. Bila pembengkakan
itu tidak mereda atau malah bertambah, keganasass licurigai Keterlibatan saluran
urogenital dapat menyebabkan hematuria, obstrulikiran kencing bawah, infeksi
saluran kencing berulang, inkontinensia atau suatassa yang terdeteksi pada
pemeriksaan perut atau rektdm.

Rabdomiosarkoma pada vagina dapat muncul sebagair tseperti buah anggur
yang keluar lewat lubang vagina (sarkoma boitripd#sn dapat menyebabkan gejala
saluran kencing dan usus besar. Perdarahan vagumalastruksi uretra atau rektum dapat
terjadi’



Intergroup Rhabdomyosarcoma Study (IRS) membuat klasifikasi laboratoris dan
pembedahan untuk rabdomiosarkoma yditu :
Kelompok | : Penyakit hanya lokal, limfonodi regadridak ikut terlibat, dapat direseksi
komplit
a. Terbatas pada otot atau organ asli
b. Infiltrasi keluar otot atau organ asli
Kelompok 11 :
a. Tumor dapat direseksi secara luas dengan sisa skiipes (limfonodi negatif)
b. Penyakit regional, dapat direseksi komplit (limfdhpositif atau negatif)
c. Penyakit reginal dengan melibatkan limfonodi dagia¢seksi secara luas tetapi
dengan sisa mikroskopis
Kelompok Il : reseksi tidak komplit atau hanya dan biopsi dengan penyakit sisa
cukup besar
Kelompok IV : telah ada metastasis saat ditegakkagnosis
Staging TNM (tumor, nodul dan metastasis)®*°
Tumor
TO : tidak teraba tumor
T1:tumor <5 cm
T2 : tumor >5cm
T3 : tumor telah melakukan invasi ke tulang, pelmbwaarah dan saraf
Nodul
No : tidak ditemukan keterlibatan kelenggional
N1 : ditemukan keterlibatan kelenjar regional
M etastasis :
Mo : tidak terdapat metastasis jauh
M1 : terdapat metastasis jauh
Rhabdomyosarcoma Staging System®
Stage 1 : lokasi pada orbita, kepala dan atau léhéan parameningeal) meluas
ke traktus urinarius (bukan kandung kemih atautptps
Stage 2 : lokasi lain, No atau Nx
Satge 3 : lokasi lain, N1 jika tumor <5 cm ataudau Nx jika tumor >5 cm

Stage 4 : lokasi apapun dan terdapat metastasis jau



2.5 Diagnosis

Tumor ini jarang memberikan keluhan bila ukuranrigecil. Cullen (1769)
mengemukakan bahwa jenis tumor ini adalah tumandkl tanpa rasa sakit. Penderita
mengeluh bila tumor telah membesar dan memberi&adattanda penekanan jaringan
sekitar tumor seperti neuralgia, paralisis, iskensadangkan penekanan pada sistem
digestif akan mengakibatkan gejala obstrdksi.

Pemeriksaan fisik yang cermat sangat penting unmtakentukan ekstensi tumor
secara klinis dan ada tidaknya penyebaran ataustasis jauh. Pembesaran tumor ke
jaringan sekitarnya akan membentuk suatu kapsub ysemu yang dikenal sebagai
pseudokapsuf’

Untuk menentukan grading, maka diperlukan biogsi jdringan tumor. Tumor >3
cm dilakukan biopsi insisi dan pada tumor <3 cmadaliakukan biopsy eksisionH.

Prosedur diagnostik ditentukan terutama oleh gaeg terlibat. Dengan gejala dan
tanda di daerah kepala dan leher, radiografi hdilakukan untuk mencari bukti massa
tumor dan untuk petunjuk erosi tulang. Computefibenography (CT) harus dikerjakan
untuk mengenali perluasan intrakranial dan dapa jogemperlihatkan keterlibatan tulang
pada dasar tengkorak yang sulit divisualisasikaarseradiografis. Untuk tumor di perut
dan pelvis, pemeriksaan USG dan CT dengan medi&dsoral dan intravena dapat
membantu menentukan batas massa tumor. Sistouatrogermanfaat untuk tumor di
kandung kemih. Scan radionuklida dan survei metastilang menyeluruh sebaiknya
dikerjakan sebelum pembedahan definitif. Radiogtafia dan CT harus dilakukan, dan
sumsum tulang (aspirasi serta biopsi jarum) haiperifksa. Elemen paling penting pada

tindakan diagnostik adalah pemeriksaan jaringanotu

2.6 Terapi
2.6.1 Tumor Primer
a. Tumor yang resektabel
Dilakukan pembedahan radikal pada tumor yang rabektlengan syarat : tumor
dapat diangkat semua dan batas sayatan bebamselganas.
Terdapat 2 macam prosedur pembedahan yaitu :
* Eksisi luas lokal : untuk G1 dan tumor masih teslasdr

» Eksisi luas radikal : untuk G3 dan tumor sudah reéay regional/KGB



Jika diperlukan dapat diberikan terapi kombinasitwa pembedahan +
radioterapi/kemoterapi. Untuk mencegah mikromesastapembedahan + radiasi
+ kemoterapi
b. Tumor yang in-operabel : radiasi + kemoterapi
2.6.2 Tumor yang rekuren (kambuh)

Pembedahan yang tidak adekuat dan manipulasi tygada saat pembedahan
merupakan penyebab timbulnya rekuren lokal. Belzera@l yang perlu diperhatikan
adalah :

- Evaluasi kembali derajat keganasan dengan melakuik@sy insisional
- Nilai kembali ekstensi tumor dalam mempertimbangkeareksisi tumor untuk

tujuan kuratif

2.7 Prognosis
Diantara penderita dengan tumor yang dapat disgsé&0-90% mendapatkan
ketahanan hidup bebas penyakit yang lama. Kira8@f penderita dengan tumor reginal
yang direseksi tidak total juga mendapatkan ketmhanidup bebas penyakit jangka
panjang. Penderita dengan penyakit menyebar memppnygnosis buruk. Hanya kira-
kira 505 mencapai remisi dan kurang dari 50% daml@ah ini mengalami kesembuhan.
Anak yang lebih tua mempunyai prognosis lebih butakipada yang lebih muda.
Prognosis tergantung daff :
- Ukuran tumor
- Lokasi tumor
- Kedalaman tumor
- Derajat keganasan
- Sel nekrosis
Untuk mencapai angka ketahanan hidsup\vival rate) yang tinggi diperlukan'®
- Kerjasama yang erat dengan disiplin lain
- Diagnosis klinis yang tepat
- Strategi pengobatan yang tepat, dimana masalakeigantung dari : evaluasi
patologi anatomi pasca bedah, evaluasi derajatnesga, perlu/tidaknya terapi

adjuvan (kemoterapi atau radioterapi).
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