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2.6. MOLEKÜLER OLARAK TANIMLANMIŞ BÖBREK 
KARSİNOMLARI

2.6.1. TFE3 REARANJMANLI RENAL HÜCRELI KARSINOM 
(TFE3 RCC)

Nazif Alperen YILDIRIM 1 
Mahmut AKGÜL 2

2.6.1.1. Tanım
	▶ TFE3 RCC, Xp11.2’de yer alan TFE3 geninin farklı partnerlerle (en sık PRCC, 

ASPSCR1, SFPQ) yaptığı füzyonla tanımlanan bir renal tümördür (1-3).
	▶ Pediatrik RCC’lerin %30’dan fazlasını ve erişkin RCC’lerin %4’ünü oluşturur (4).
	▶ Kadınlarda daha sık görülse de bazı büyük kohortlar cinsiyet dağılımının dengeli ol-

duğunu ileri sürer (5-7).
	▶ Erişkin olgularda hilus lenf nodu tutulumu ve uzak metastaz yaygındır (1).

2.6.1.2. Köken
	▶ MITF ailesine ait olan TFE3 geni, füzyon partnerlerine bağlı olarak farklı tümör mor-

folojileri oluşturur.
	▶ Renal epitel kökenlidir (8).

2.6.1.3. Patogenez
	▶ TFE3 normalde lizozomal fonksiyon ve otofajiyi düzenler; stres altında nükleusa geçer 

ve otofaji genlerini aktive eder (9).
	▶ Füzyon proteinleri bu aktiviteyi artırarak onkojenik etkiler gösterir.
	▶ ETS transkripsiyon faktörlerini aktive eder.
	▶ E-kadherin ekspresyonunu artırır.
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