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TFE-3 pozitif malign perivaskuler epiteloid hucreli tumor (malign
PEComa): Olgu sunumu
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GIRIS

Perivaskiler epiteloid hicreli timoér (PEComa), perivaskller epiteloid hlcrelerden kéken alan,
melanositik ve diz kas differansiasyonu gésteren mezenkimal bir timoérdir. PEComa tuberoskleroz
kompleksi ile iliskili olup TSC1 ve TSC2 mutasyonlarini icerir, diger iliskili mutasyonlardan biri TFE3
mutasyonudur. TFE-3 mutasyonlari genellikle TSC mutasyonlarinin yoklugunda ortaya ¢gikar

OLGU

40 yasinda kadin hastanin fizik muayenesinde pelvik kitle saptaniyor. Bilgisayarli tomogrofide 12x9 cm
boyutlarinda kistik dejenerasyon alanlari iceren solid kitle saptaniyor. Frozen incelemesi malign timoéral
infiltrasyon olarak raporlanan hastaya TAH+BSO+omentektomi+BPPLND+Apendektomi ameliyati
uygulaniyor. Mikroskopik incelemede bol grandler eoziniofilik sitoplazmali, oval yuvarlak nukleuslu,
atipik, pleomorfik timor hucreleri izlendi. Yapilan immunhistokimyasal calismada Melan-A, desmin ve
TFE-3 pozitif iken caldesmon, HMB-45, S-100 ve duz kas aktin negatiftir.

SONUC

Kadin genital traktinin farkli bdlgelerinde PEComa vakalari raporlanmakla beraber nadir olgulardir.
Yapilan calismalar sporadik ve tuberoskleroz kompleksi iliskili PEComalarin mTOR inhibitérlerine cevap
verebildigini vurgulamaktadir. TSC ve TFE-3 iki farkli grup mutasyondur ve bu mutasyonlar arasinda
ayirim yapmak onemlidir cinkl TSC mutasyonu yoklugunda mTOR inhibitérlerine cevap alinamayabilir.
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