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Giris

Herediter leiomyomatozis-iliskili renal hucreli karsinom (HLRHK), kromozom 1q yerlesimli fumarat
hidrataz geninde germline mutasyon sonucu olusan otozomal dominant gecis gosteren bir sendromdur.
Literatirde bu sendromda deri ve uterusta leiomyomlar, tip Il papiller renal hucreli karsinom
morfolojisinde bdbrek tUmorld yani sira mesane kanseri, gastrointestinal stromal timoér, adrenokortikal
timor gibi farkli organlarda da timorlerin goérildiga bildirilmektedir.Bu olgu sunumunda bébrekte kitle
sebebiyle hastanemizde radikal nefrektomi yapilan iki kadin olgunun timaord sunuldu.

Olgu

ilk olgu 64 yasinda olup, nefrektomi materyalinde 8 cm capinda, kirli beyaz renkte kapsulsiiz, tim
parankimi infiltre etmis timor mevcuttu. Diger olgu ise 50 yasinda olup, timoérd 7,5 cm capta, kirli
beyaz renkte, hiler yag dokuya infiltrasyon géstermekteydi. Her iki olgunun histopatolojk incelemesinde
inklizyon benzeri perinukleolar halosu bulunan, belirgin eozinofilik nikleole sahip iri nikleuslu ve genis
eozinofilik sitoplazmali hiicrelerin dosedigi papiller paternde timor gorildid. Bu bulgulara ek olarak ilk
olguda sarkomatoid diferansiyon gdsteren alanlar da izlendi. immiinhistokimyasal incelemede her iki
tiumorde de AMACR, CD10 ve PAXS ile pozitiflik saptanirken; sitokeratin 7, TFE-3 ve karbonik anhidraz-9
ile negatif sonuc alindi. ilk olguda 8 aylik takip siiresince yeni bir bulgu gériilmedi fakat diger olguda Uc
yil sonra nefrektomi lojunda ayni morfolojide 3 cm capta nuks kitle saptandi.

Sonug

Morfolojik gériinimi tip 1l papiller RHK benzeyen bu timérler, 2016 vyilinda yayinlanan DSO
siniflandirmasinda yeni bir antite olarak yerini almistir. Literatirdeki olgu sunumlarinda prognozun kotu
oldugu bildirilmistir. Yiksek dereceli 6zellikle papiller morfolojide timoérlere tip 1l papiller RHK ya da
siniflandirilamayan RHK tanisi verilmeden 6nce, HLRHK akilda tutulmali ve klinik ile genetik bulgularin
korelasyonu yapilmalidir. Ayrica risk altindaki aile bireylerinin de radyolojik gértntileme ile takip
edilmeleri 6nerilmektedir. Patologlarin yeni tanimlanan bu antitenin farkinda olmasi énemlidir. Sonug
olarak bu farkindalik genis serilerin olusmasina ve tani ile tedavi yontemlerinin gelistiriimesine katki
saglayacaktir.
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