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Böbrek Tübüllerinden Köken Alan Tümörler

2.6.6. ALK REARANJMANLI RENAL HÜCRELİ KARSİNOM

Büşra YAPRAK BAYRAK 1

2.6.6.1. Tanım 
	▶ ALK-rearranjmanlı renal hücreli karsinom (RCC), 2p23 kromozom bölgesindeki ALK 

(anaplastik lenfoma kinaz) genini içeren füzyonlarla karakterize edilen nadir bir re-
nal tümör grubudur. ALK füzyonları, tirozin kinaz enzimlerinin sürekli ve kontrolsüz 
şekilde aktif kalmasına neden olarak tümör hücrelerinin çoğalmasını destekler (1,2).

2.6.6.2. Köken
	▶ Bu tümörlerin böbrek medullasından kaynaklandığı düşünülmektedir. Özellikle  

VCL::ALK füzyonu taşıyan olgular, renal medullaya yerleşim göstermektedir (2).

2.6.6.3. Patogenez
	▶ ALK füzyonları genellikle ALK geninin 3’ bölgesi ile yüksek düzeyde eksprese edilen 

farklı partner genlerin birleşimiyle oluşur. 
	▶ Bu birleşme, ALK kinaz domaininin konstitutif aktivasyonunu sağlar ve JAK/STAT, 

MAPK ve PI3K/AKT gibi proliferatif sinyallerin aktifleşmesine neden olur (1-3).

2.6.6.4. Epidemiyoloji 
	▶ Hem çocuk hem erişkinlerde gözlenebilir (yaş aralığı: 3–85). VCL::ALK füzyonlu ol-

gular genellikle orak hücre taşıyıcısı olan çocuk hastalardır (1,4).

2.6.6.5. Klinik 
	▶ En sık hematüri, yan ağrısı ve karında kitle hissi ile başvurulur. Tümörler genellikle 

organla sınırlıdır ancak metastatik olgular da bildirilmiştir (2,3).
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