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5.2.3.  RENAL RABDOID TÜMÖR 

Berna KARABULUT 1 
Kemal KÖSEMEHMETOĞLU 2

5.2.3.1. Tanım
	▶ Renal rabdoid tümör (RRT); SMARCB1 genetik anormallikleri ve immunohistokim-

yasal SMARCB1/INI1 kaybı ile karakterli belirgin nükleol, eksantrik pleomorfik nük-
leus ve intrasitoplazmik inklüzyon içeren hücre tabakalardan oluşan tümördür (1). 

5.2.3.2. Köken/Patogenez
	▶ Benzer histomorfoloji ve sitogenetik bulguları gösteren tümörler her anatomik bölge-

de görülebilir; malign ekstrarenal rabdoid tümörler ya da yumuşak dokunun malign 
rabdoid tümörü (MRT) olarak adlandırılır (2,3).

	▶ Ekstrakranial MRT ilk olarak böbrekte tanımlanmıştır (3). 
	▶ 22q11.23 yerleşimli SMARCB1 geninin (SWI/SNF related, Matrix associated, Actin de-

pendent Regulator of Chromatin, subfamily B, member 1) biallelik inaktivasyonu (7,8).
	▶ SMARCB1’in germline heterozigot mutasyonları rabdoid tümör yatkınlık sendromu 

olarak tanımlanmaktadır. Çeşitli lokalizasyonlarda senkron ya da metakron çok sayı-
da rabdoid tümör veya schwannoma, meningiom ve malign periferik sinir kılıfı tümö-
rü görülme riski artmaktadır (1,9). 

	▶ RRT’yi de içeren MRT olgularının küçük bir kısmında germline ya da somatik SMAR-
CA4 (Kromozom 19p13.2) mutasyonu gösterilmiştir. 

	▶ SMARCA4 proteini SMARCB1 gibi kromatin yeniden düzenlenmesi kompleksinin 
çekirdek üyelerinden biri ve ATPaz alt ünitesini oluşturmaktadır. Gen mutasyonu 
germline olan hastalar ailesel rabdoid tümör yatkınlık sendromu 2’ye sahiptir (1,9,10).

5.2.3.3. Klinik

5.2.3.3.1. Epidemiyoloji
	▶ Pediatrik renal tümörlerin %0.9-2’sini oluşturur (11,12). 
	▶ Hastaların %90’ı 3 yaş altı çocuk (3,12), büyük bir kısmı 12 ayın altında yenidoğanlar (11). 
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yuvarlak, bazen de iğsi hücrelerden oluşur ve belirgin pleomorfizm görülmez. RRT ise 
pleomorfik diskoheziv büyük poligonal hücrelerden oluşur. Ayırıcı tanıda ES vakala-
rının yarısında görülen CD34 pozitifliği yardımcıdır. CD34 RRT’de nadiren pozitiftir 
(2,3,12). 
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