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2.6.5.  SÜKSINAT DEHIDROGENAZ EKSIKLIĞI GÖSTEREN RENAL 
HÜCRELI KARSINOM (SDH RCC)

Nazif Alperen YILDIRIM 1 
Mahmut AKGÜL 2

2.6.5.1. Tanım
	▶ SDH RCC, mitokondriyal SDH genlerindeki germline mutasyonlarla ilişkili nadir bir 

renal tümör alt tipidir (1).
	▶ SDHB, SDHC ve SDHD mutasyonları aynı zamanda ailesel feokromositoma-para-

ganglioma sendromları ve GIST ile ilişkilidir (2).
	▶ Ortalama tanı yaşı 35’tir ancak 20 yaş altında vakalar bildirilmiştir (1-2).
	▶ Erkek/kadın oranı yaklaşık 1.8:1’dir.
	▶ Neredeyse her zaman germline zeminde ortaya çıkar; bu nedenle genetik danışmanlık 

klinik yönetimin bir parçasıdır.
	▶ Takip verileri kısıtlıdır; tümör ilişkili mortalite oranı yaklaşık %15’tir (3).

2.6.5.2. Köken
	▶ Mitokondriyal SDH kompleksinde yer alan alt birimlerin (SDHA, SDHB, SDHC, 

SDHD) germline mutasyonları tümörün temelini oluşturur (2).

2.6.5.3. Patogenez
	▶ Germline mutasyona ek olarak somatik ikinci bir mutasyon SDH kompleksinin fonk-

siyon kaybına neden olur.
	▶ Bu durum hücresel metabolizmada bozulmaya ve tümör oluşumuna yol açar.

2.6.5.4. Makroskopik Görünüm
	▶ Tümör çapı geniş aralıkta değişebilir; ortalama çap 50 mm’dir.
	▶ Genellikle solid yapıdadır, az sayıda vakada kistik değişiklik izlenir.
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2.6.5.6. İmmünohistokimya
	▶ Keratin 7 ve KIT ekspresyonunun olmaması tanıda ipucu olabilir (4).
	▶ GATA3 (Figür 2.6.5-1E) vakaların neredeyse hepsinde, L1CAM büyük kısmında po-

zitiftir.
	▶ SDHB immünohistokimyası tanı için esastır (4).
	▶ SDHB proteininin tümör hücrelerinde kaybı (pozitif internal kontrollerle birlikte) tanı 

koydurucudur (Figür 2.6.5-1F).
	▶ SDHB boyası tüm SDH alt birimi mutasyonlarını kapsar.

2.6.5.7. Moleküler Özellikler
	▶ SDH eksikliği, germline mutasyona ek olarak meydana gelen ikinci bir somatik vuruş-

la SDH kompleksinin disfonksiyonuna yol açar.
	▶ Bu mutasyonlar mitokondriyal enerji metabolizmasını bozar ve tümör gelişimine ne-

den olur (2).

2.6.5.8. Ayırıcı Tanı
	▶ Onkositom: Adacıklar şeklinde onkositik hücreler ve ödemli arka plan, KIT pozitif-

liği.
	▶ Eozinofilik Kromofob RCC: KIT ve keratin 7 pozitifliği.
	▶ Eozinofilik Alanlar İçeren Berrak Hücreli RCC: CA9 pozitifliği.
	▶ Diğer düşük dereceli onkositik tümörlerle ayırıcı tanıya girer.
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