Bobregin Mezensim Kékenli Tumérleri @@v

5.2.2. KONJENITAL MEZOBLASTIK NEFROM
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5.2.2.1. Tanim

» Cogunlukla renal hilusta yerlesimli, NTRK fiizyonu veya EGFR ITD gibi 6zgiin mole-
kiiler 6zelliklere sahip, pre/perinatal dénemin (myo)fibroblastik farklilagma gosteren

renal mezenkimal neoplazisidir.

5.2.2.2. Kéken/Patogenez

» Timor olusumunun tercihen mezenkimal progenitor hiicrelerde meydana geldigi 6ne
strtalmastir (1).
(Myo)Fibroblastik farklilasma gosterir.
Tirozin kinaz aktivasyonu (basta EGFR veya NTRK) s6z konusudur.
Mikst varyant, immiinohistokimyasal 6zellikleri klasik varyant, molekiiler 6zellikleri
ise selliiler varyant ile uyumlu ara bir formdur.

» MAPK/ERK yolak aktivasyonu gosterilmistir (2).

5.2.2.3. Klinik
5.2.2.3.1. Epidemiyoloji

Tiim pediatrik renal timorlerin %3-5’ini olusturur.

%901 <1 yas, ¢ogu ilk 3 ay i¢inde tan: alir.

[lk 2 yas igindeki renal tiimérlerin yaklagtk %90’in1 olugturur (3,4).
Erkeklerde daha siktir.
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5.2.2.3.2. Semptom ve isaretler

» %15 prenatal donemde tespit edilebilir; polihidramniyoz, prematiir dogum ve neona-
tal hipertansiyon goriiliir. (5)
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