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Herediter Tiimor Patogenezi

>

Neoplastik dontisimden sorumlu genetik ozellikler, insan biyogenezinde zamansal
olarak ortaya ¢ikis asamasina gore; herediter, mozaik veya somatik olarak adlandurilir.
Prezigotik olarak meydana gelen mutasyonlar germ hatt1 degisikliklere ve herediter
kanser sendromlarina neden olur (1).

Herediter neoplazi gelisim siireci Knudson'un cift vurus hipotezi ile agiklanmaktadir
(2).

Kalitsal olarak patojenik varyant tasiyan tek allel tasiyan bireylerin yagami boyunca,
“ikinci vurus” gerceklestiginde somatik neoplazi gelismektedir (3).

Herediter genetik degisiklikler mozaik olarak da goriilebilmekte olup kismi organ tu-
tulumlari ile karsilagilabilir.

Herediter Renal Tiimor Yatkinlik Sendromlar

>

Herediter renal kanserler, renal hiicreli karsinomlarin %5-8’ini olugturur ve otozomal
dominant olarak kalitilir (3-5).

Kalitsal vakalarin %70’i 46 yas dncesinde goriliir. Yas sinir1 genetik tarama igin belir-
leyici bir faktordiir (4).

BAP1 ve VHL alterasyonlari renal hiicreli karsinomlarda germ hatt1 degisiklikleri ol-
madan, sporadik olarak da goriilebilmektedir (1).

FH eksikligi de nadiren renal hiicreli karsinomlarda, daha siklikla ileri yas uterin lei-
omyomlarda sporadik olarak izlenebilir (1).

Renal neoplazi iliskili genetik ttimor yatkinlik sendromlarinin toplumda goriilme sikli-
1, renal neoplazi penetransi ve fenotipik 6zellikleri Tablo 1de 6zetlenmistir (1, 3, 5-8).
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