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ÖZET
Translokasyon karsinomu, son WHO sınıflamasında yer alan yeni tanımlanmış bir tümördür.
Pediatrik böbrek tümörlerinde 1/3 oranında görülür. Bu vaka sunumunda; pediatrik böbrek
tümörlerinde akılda tutulması gereken bir ayırıcı tanı olan translokasyon karsinomunun
tartışılması amaçlanmıştır.
Anahtar kelimeler: translokasyon karsinomu, pediatrik böbrek tümörü

ABSTRACT
Translocation carcinoma is a recently described tumour which was replaced in the latest WHO
classification. Translocation carcinoma comprises about 1/3 of pediatric renal tumours. In this
case report, we aimed to discuss translocation carcinoma as an important differantial diagnosis
in pediatric renal tumours.
Key Words: translocation carcinoma, pediatric renal tumour

GİRİŞ
Böbrek hücreli kanserler (BHK) erişkinlerde böbrek malignitelerinin yaklaşık %90’ını
oluştururlar. Tüm kanserler arasında tutulum yeri olarak böbrek; erkeklerde 12., kadınlarda 17.
sıradadır (1). Çocukluk çağında görülen tümörlerin %5 inden azı böbrek yerleşimlidir. Bunların
da yaklaşık 1/3’ü translokasyon karsinomudur (TK) (2). Translokasyon karsinomunun ilk örneği
1991 yılında tanımlanmış olup, Dünya Sağlık Örgütü’nün 2004 yılında yapmış olduğu
sınıflamada, böbrek tümörleri arasında ayrı bir başlık altında tanımlanmıştır (3,4).

VAKA SUNUMU
On üç yaşında, erkek hasta, hematüri şikayetiyle devlet hastanesi üroloji polikliniğine başvurdu.
Hastaya yapılan tetkiklerde, sağ böbrek alt polde 3,5 cm ölçülerde kitle saptanması üzerine
üniversitemiz hastanesine yönlendirilen hastaya Bilgisayarlı Tomografi çektirildi.
Bilgisayarlı Tomografide kitle; nefroblastoma, renal adenokarsinom ön tanıları şeklinde rapor
edildi. Biyokimyasal analizde Hgb:13,83g/dl, Htc:%40,8, Kreatinin:0,72g/dl idi. İdrar
biyokimyası normal değerlerdeydi. Hastaya sağ parsiyel nefrektomi operasyonu uygulandı.
Makroskopik değerlendirmede materyal 45gr ağırlığında 5x5x3,5cm ölçülerindeydi. Kesit
yapıldığında kesit yüzünde 2,5x2,5x4,5cm ölçülerinde ortası nekrotik, kapsüllü, iyi sınırlı
görünüm veren açık kahve renkli lezyon izlendi. Mikroskobik incelemede, papiller
konfigurasyonda ve ince duvarlı kapillerle çevrili adalar halinde tümör hücreleri izlendi (Resim-
1). Bazı adaların merkezinde taze kanla dolu boşluklar izlendi. Tümör hücreleri, iyi sınırlı
poligonal şekilli idi. Bir kısım hücre sitoplazması eozinofilik granüler özellikte bir kısım tümör
hücrelerinde sitoplazması ise şeffaf idi (Resim-2). Fuhrman nükleer grade 2 olarak
değerlendirildi. LMWCK, E-kaderin, CD10, HMB45, PANCK, RCCma, AMACR, CK7, CK20
boyaları uygulandı. Transcription factor E3 (TFE-3) boyanmak üzere dış merkeze gönderildi,
pozitif olarak değerlendirildiği öğrenildi. Translokasyon karsinomu olarak düşünüldü ve
raporlandı.

TARTIŞMA
TK, kromozom xp11.12’de yerleşen TFE-3 geninin, en az altı genle füzyonu sonucu oluşur. En
sık görülen translokasyonlar;  t(X;17) (p11.2;q25), t(X;1) (p11.2; p34) ve t(X;1) (p11.2;q21)’dır;
Bu da sırasıyla TFE-3’ün  ASPL, PSF ve  PRCC ile  translokasyonlarını gösterir (4). TFE-3,
transkripsiyon faktörleri ailesinin bir üyesidir.  TFE-3’ ün PRCC ve ASPL ile olan
translokasyonlarında TFE-3 gen ürünlerinin ekspresyonları artar (1).
TK morfolojik olarak heterojendir, yanlışlıkla berrak hücreli veya papiller renal karsinom tanıları
alabilir (5). Makroskobik değerlendirmesinde kahve sarı renkte nekrotik ve hemorajik görülürler.
Mikroskobik en önemli özelliği berrak hücrelerden oluşan tubulopapiller yapılardır. Dominant
patern solid tabakalar veya adalar halinde de olabilir. Hücre sınırları belirgindir, tümör
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hücrelerinin berrak hücreliden  granüler sitoplazmaya kadar
değişen sitoplazmaları olabilir. Veziküler kromatinlidir ve
nükleolleri seçilebilir. Papiller paterninde psammom cisimcikleri
ve ekstrasellüler hyalin nodülleri görülebilir. İmmunhistokimyasal
olarak TFE-3’ün nükleer boyanması en belirleyici özelliğidir (1).
TK sıklıkla başka amaçlar için yapılan görüntüleme yöntemlerinde
insidental olarak bulunur ve diğer pediatrik böbrek tümörlerinden
ayrımı bu yöntemlerle yapılamaz (6). Hastaların %15’inde
kemoterapi hikayesi vardır (7). Hematüri en sık görülen başlangıç
semptomudur, pediatrik böbrek tümorlerinde yetişkinlerde
görülebilen hematüri, yan ağrısı, palpabl kitle klasik triadı çok
nadirdir. İzlenebilecek diğer klinik bulgular; dizüri, ateş,
abdominal ağrı, enürezis, kusma, kilo kaybı, polisitemidir (8). Tanı
anında %33-50’sinde lenf nodu metastazı vardır (9). Bizim
vakamızda kemoterapi hikayesi yoktu. Hematüri şikayeti ile
polikliniğe başvurmuştu ve tanıdan sonra yapılan araştırmada
metastaza ait bulguya rastlanmadı.
Yetişkinlerde 5 yıllık yaşam oranı belirsiz iken pediatrik
translokasyon karsinomunda ileri evrede tanı  alsa bile  daha hafif
seyreder (10). Uzak metastaz yokluğunda lenf nodu tutulumu kötü
prognostik faktör olarak sayılmayabilir. Henüz uygun bir tedavi
şekli tanımlanmamıştır. İmmunoterapinin faydasız olduğu
düşünülmekle birlikte bu konu netlik kazanmamıştır. TFE3 gen
füzyonu olanlarda c-met ekspresyonunn arttığının gösterilmesi;
gelecekte tedavide bu bilginin kullanılabilirliğini
düşündürmektedir (11).
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Resim-1: Papiller konfigurasyonda ve ince duvarlı kapillerle
çevrili adalar halinde tümör hücreleri mevcut (H&E X 40).

Resim-2: İyi sınırlı poligonal şekilli, Bir kısmı eozinofilik granüler
bir kısmı şeffaf  sitoplazmalı tümör hücreleri mevcut  (H&E X
100).


