5.1. YETISKIN BOBREGINDE MEZENSIM KOKENLI
TUMORLER

5.1.1. KLASIK ANJIOMYOLIPOMA/ PECOMA

Berna KARABULUT'!
Kemal KOSEMEHMETOGLU 2

5.1.1.1. Tanim

» Cesitli oranlarda adip6z doku, igsi ve epiteloid diiz kas hiicreleri ve kalin duvarli kan
damarlarindan olusan myomelanositik farklilasma gosteren benign mezenkimal tii-
mordir (1).

5.1.1.2. Kéken/Patogenez

» 1991 yilinda, perivaskiiler proliferasyon gosteren epiteloid hiicrelerle karakterli neop-
lazilerde, HMB45 immiinreaktivitesi gosterilmistir. Anjiomyolipom (AML), lenfanji-
oleiomyomatozis, akcigerin ve pankreasin berrak hiicreli tiimériinden olusan bu tii-
morlere perivaskiiler epiteloid hiicreli timor (PEComa) ismi verilmistir (2-4).

» Uzun bir siire hamartoma olarak tanimlanmigtir. 1990’lh yillarda X kromozomunda
rastgele olmayan inaktivasyon ile karakterli klonalitenin gosterilmesi ile neoplazi ola-
rak kabul edilmistir (5).

» 16p kromozomunda (TSC2) heterozigosite kayb ve sik gen mutasyonu kesfedilmistir (6-8).
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» Intraglomeriiler lezyonlar Katepsin K, parvalbumin ve STING immiinohistokimyasal
pozitifligi ile taninabilir (4).

» Kistik alanlar iceren AML ise fibrotik duvar, kii¢iik perivaskiiler epiteloid hiicrelerin
varlig1 ve HMB45 pozitifligi ise yarar. Perivaskiiler epiteloid hiicreler bazen makrofaj
kiimesi ile karisabilir. Bu durumda her iki hiicre tipinde de pozitif olan KatepsinK ise
yaramaz. Kistleri doseyen epitelyal hiicreler keratin, PAX2 ve PAXS8 ifade ederler. Stro-
mal hiicreler ise HMB45, Melan- A, KatepsinK, CD10, ER ve PR pozitiftir. Kist dis1 so-
lid bilesen ise HMB45, ER, PR, SMA ve Desmin pozitiftir (30,31). Bu timorler mikst
epitelyal ve stromal tiimor, kistik nefroma (CD10, ER, PR pozitif, HMB45, Melan-A,
KatepsinK negatif) ve daha nadiren diisiik malignite potansiyelli multilokiiler kistik
berrak hiicreli renal hiicreli neoplazi ile karisabilir (4).

» Onkositom benzeri AML; nadir eozinofilik kistik bébrek hiicreli karsinom, t (6;11)
bobrek hiicreli karsinom, onkositom ve kromofob bobrek hiicreli karsinomun eozi-
nofilik alt tipi ile ayrilmalidir. HMB45 ve KatepsinK pozitifligi ile keratin negatifligi
AML tanisini koydurur. Ayni immunhistokimyasal panel eozinofilik ve solid kistik
bobrek hiicreli karsinomlarda ise yarayabilir; ancak vakalarin bir kisminda KatepsinK
pozitifligi bildirilmistir (4).
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