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2.5. DIGER BOBREK TUMORLERI

25.1. BERRAK HUCRELi VE PAPILLER RENAL HUCRELI TUMOR

Deniz BAYCELEBI !

2.5.1.1. BERRAK HUCRELI PAPILLER RENAL HUCRELI TUMOR

2.5.1.1.1. Tanim

» Berrak hiicreli papiller renal hiicreli timér (BHPRHT), en sik goriilen dordiincii renal
epitelyal timordir (1,2).

» Diigitk malignite potansiyeline sahip bu tiimor, diigiik niikleer dereceli berrak hiicrele-
rin tiibil, papilla ve yuvalar halinde diizenlenimiyle karakterlidir.

2.5.1.2.2. Koken/Patogenez

» BHPRHT nin renal korteks kaynakli oldugu diistiniilmektedir.

» Morfolojik olarak berrak hiicreli RCC ve papiller RCC ile iliskili oldugu distiniilse de,
genetik ve immiinhistokimyasal bulgular BHPRHT nin bu tiimérlerden farkli bir tip
oldugunu gostermektedir (1).

» Kromozom 7 ve 17 kazanimlari, Y kromozom kaybi, VHL mutasyonlarinin olmamasi
ve TFE3 translokasyonlarinin bulunmamasi, BHPRHT nin ayirt edici genetik 6zellik-
leri arasindadir (1).

2.5.1.3.3. Klinik

2.5.1.3.1.3.1. Epidemiyoloji

» BHPRHT, tiim RCC’lerin yaklasik %3’inii olusturur (1).

» 8-88yaslari arasinda bildirilmigtir (1). Genellikle yetiskinlerde tespit edilmekle birlik-
te, cocukluk ¢aginda da nadiren tanimlanmstir (3).

» Bazi calismalarda erkeklerde daha sik gorildiigii bildirilmigtir (4).

» Sporadik olabilecegi gibi son donem bobrek hastalign ile birlikte goriilebilir (5).
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2.5.1.3.9. Ayirici Tani

» Berrak hiicreli RCC: Diisiik dereceli berrak hiicreli RCC ile morfolojik ortiismeler
vardir. Yitksek dereceli histomorfoloji, CA91n ¢epecevre membrandz pozitifligi ve
VHL mutasyonu varlig1 berrak hiicreli RCC’yi destekler (1).

» Fibromiyomatoz stromali RCC: TSC1/2/MTOR mutasyonlu tiimérlerde GPNMB
boyanma varligi ayirabilir. Bunun yaninda TSC1, TSC2, MTOR veya ELOC (TCBE1)
mutasyonlarinin gosterilmesi kesin ayrimi saglar (10).

» Diisiik malignite potansiyelli multikoliile kistik renal hiicreli neoplazi: Diisiik niik-
leer dereceli berrak sitoplazmali hiicreler ortak 6zellikleri olsa da, berrak hiicreli pa-
piller renal hiicreli tiimérden farkl olarak, timér hiicreleri solid gruplar olusturmaz.
CA9 boyanmast ise bu tiimorde, berrak hiicreli RCC ile benzer sekilde ¢cepecevredir
9).

» Papiller RCC: Belirgin psodokapsiile ve bir kismi yiiksek niikleer dereceye sahiptir.
Kromozom 7,17 kazanimi, MET mutasyonlar1 gozlenir (11).

Sonug

» Berrak hiicreli papiller renal hiicreli tiimor, genellikle diigitk malignite potansiyeline
sahip, iyi prognozlu ve yavas bitytiyen bir tiimordiir. Molekiiler ve immiinohistokim-
yasal ozellikleri ile diger renal tiimorlerden ayrilabilir. Cerrahi en etkili tedavi yonte-
midir.

» Nadiren de olsa yiiksek niikleer derece veya alisilmadik 6zellikler gorildiigiinde, ayiri-
c1 taniya girebilecek karsinomlar: diglamak i¢in molekiiler inceleme yapilabilir ve daha
yakin klinik takip 6nerilebilir.
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