Bobrek Timorleri — Bosaltim
Yollari Tumorler;i



BOBREK TUMORLERI

WHO- 2016

Renal hiicreli tiimorler (%99)
Renal hiicreli karsinomalar
Clear RCC (%70)

Multilokiiler kistik Renal Neoplazi
Dusiik Malign Potansiyelli

Papiller RCC (%10-15)
Kromofob RCC (%5)
Toplayici Kanal Ca (%1)

Herediter Leomyomatozis iliskili RCC
Renal mediiller Ca

MIT Family translokasyonlu RCC

Noroblastoma iliskili Ca

Musin6z Tubuler ve Spindl hiicreli Ca
RCC, siniflandirilamayan

Paplller adenoma
Onkositoma

Metanefrik timorler
— Metanefrik adenoma
— Metanefrik adenofibroma
—  Metanefrik stromal timor
Nefrojenik timorler

— Nefroblastoma

Mezansimal tiimorler
— Cocuklarda
* Rabdoid timor
* Clear hiicreli sarkoma
* Konjenital mesoblastik nefroma
* infantin kemiklesen renal timéri
— Eriskinde
Leimyosarkoma
Anjiosarkoma
Rabdomyosarkoma
Malign fibroz histiyositoma
Hemanjioperisitoma
Osteosarkoma
Anjiomyolipoma
Jukstaglomeriiler hiicreli timor
Renomedyiller interstisyel hiicreli
tumor
* Schwannoma
Mikst mezansimal ve epitelyal timorler
— Kistik nefroma
— Mikst epitelyal stromal timor
— Synovial sarkom
Noroendokrin tiimdrler
Hematopoetik ve lenfoid tiimorler
Germ hiicreli timorler
Metastatik timorler
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ONCOCYTOMA
° Y_' 1-
°14-, t(11)

DISTAL
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CHROMOPHOBE RCC
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COLLECTING DUCTS OF
THE RENAL MEDULLA

COLLECTING DUCT CARCINOMA
°1-, 6-, 14-, 15-, 22-
* 8p-, 13g-

viEDULLARY CARCINOMA
* unknown (sickle trait)




* Benign bir neoplazi

* Toplayici tubullerin
interkalat htcrelerinden
koken aldigi
dusunualayor.

e Siklikla insidental ve
baska sebepli
radyografide ortaya
cikar. Santral skar T
(spesifik degil).

Robbins and Cotran
Pathologic Basis of Disease, 9th ed.
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Kapsille cevrili
Ten rengi / Mahagoni kahverengisi kesit yizi
1/3’linde santralde skar gorunimd
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Genis eozinofilik sitoplazmali hiicreler
(Sitoplazmasi mitokondriden zengin)



RENAL ANJIOMYOLIPOMA (AML)

e Perivaskuler epitelioid hticrelerden (PEC) kdken alan
benign mezansimal tumor

 Tdm renal timorlerin = %1
Ort. 40-45 yas, K/E: 4
Sporadik / Tuberoz skleroz sendromu iliskili (<%50)

— TSC1 (9g34) ve TSC2 (16p13.3) timor stipresor
genlerinde degisiklikler



KLINIK:

Pathologic Basis of Disease, 9th ed.

Kicuk timorler asemptomatik
(insidental)

Benign seyir

Buyiik tiimorlerde (sikhikla >4cm)
retroperitoneal hemoraji ve sok

Bobrekte yaygin multifokal
tutulum- Bobrek yetmezligi




3 komponentten olusur.

1. Adip6 doku

2. Duz kas hucreleri

3. Kalin duvarli vaskuler yapilar




PAPILLER ADENOMA

* Kortekste lokalize, iyi sinirli
gri-sari noduler yapilar
(sikhkla <5 mm)

* Tubuler veya papiller
organizasyon.

e Uzun sureli hemodiyaliz
hastalarinda veya kazanilmis
kistik bobrek hastaligi
olanlarda 1.

e Papiller RCCile benzer
morfolojik ve sitogenetik
ozellikler

(Kr. 7-17 trizomisi, Y kr.
kaybi)

* Potansiyel malign timorler
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Bobregin en sik gortlen malign timori

E/K=2

6-7. dekadda pik yapar.

Blyuk kismi sporadik.

Herediter olanlar daha erken yasta, bilateralite ve multifokalite

™.
— Von Hippel Lindau Hastaligi (Klasik Clear hicreli Ca)

— Birt-Hogg-Dube Sendromu (Onkositoma, Kromofob hucreli Ca
veya hibrid timorler)

— Papiller renal hiicreli Ca herediter formlari



Etiyoloji:
e TUtUn kullanimi en 6nemli risk faktoru

* Obezite, hipertansiyon, dengelenmemis dstrojen
maruziyeti, asbestoz, petrol Grunleri veya agir metal
maruziyeti

e Kazanilmis kistik bébrek hastaligi, son donem bobrek
hastaligl zemininde risk artar



Klinik:

* Agrisiz hematuri, bégur agrisi, palpabl
abdominal kitle

* En sik gorulen semptom hematiiri

(Strekli bir mikroskopik hematuri zemininde
aralikla makroskopik hematuri)

e Sikhkla buyuk kitle olusturana kadar semptom
vermez



Siklikla tani aldiginda metastaz yapmistir.
En sik metastaz akcigere 2. kemik
Paraneoplastik sendroma neden olur.

— Polisitemi, hiperkalsemi, Hipertansiyon, Cushing
sendromu, feminizasyon /maskulinizasyon, reaktif
amiloidozis

Renal veni invaze edip, vena cava inferiora
buradan da sag kalbe dogru yayilabilir.



Prognostik Faktorler:

e Evre (en onemli prognostik
faktor)

* Ndukleer grade

* Histolojik tip
 Nekroz

* Lenf nodu metastazi
* Vaskuler invazyon




mS yillik
m10 yilhk

Toplayici kanal karsinomu:
Cok agresif seyirli
%50’si 2 yil icinde kaybedilir.

TABLE 42-6. RENAL EPITHELIAL NEOPLASMS: CLINICOPATHOLOGIC FEATURES AND SURVIVAL?

Feature C-RCC Papillary Chromophobe Oncocytoma

Cases studied 410 156 84 97
Male:female 1.3:1 2.4:1 1.2:1 1.5:1
Multifocal 9.5% 35.2% 10.7% 14.4%

Age (y) 61 60 59 66

Size (cm) 5 2
pT1-pT2 57.1% 81.4% 70.2%

Outcome (DOD) 29.3% 2% 5% 0%
Disease-specific Survival (5/10 y)® 76/70% 86/82% 100/90% 100/100%

Am J Surg Pathol 2002; 26(3): 281-291




NUKLEER DERECELEME
e S UHRMAN DERECELEME SiSTEMI)

Disease, 9th ed.




* En sik gorilen histolojik varyant (%70)
* Proksimal tubduler epitelden gelistigi disunuluyor.

e Sporadik veya herediter olgularda ortak molekuler
degisiklik: 3. kromozom kisa kolunda “Von Hippel
Lindau (VHL)” tUmor supresor genini iceren
kayiplar



Sari-turuncu renkte (timor hicrelerinin
sitoplazmik lipid icermesi nedeniyle) veya
krem renkte

Solid ozellikte, arada kistik alanlar
Nekroz, kanama,

Genellikle dizglin sinirli

Robbins and Cotran
Pathologic Basis of Disease, 9th ed.



Sitoplazmik sinirlari belirgin
Seffaf sitoplazmali hiicreler
(sitoplazmik lipid icerigi)

Eozinofilik, grantler sitoplazmali
hicreler (yetersiz glikojenoliz -
sitoplazmada glikojen birikimi)

Robbins and Cotran
Pathologic Basis of Disease, 9th ed.



e Distal tibuluslerden koken aldigi dustnultyor.

* Renal hucreli karsinomalar icinde multifokalite,
bilateralite orani en yuksek olan timaorler

* Trizomi 7, 17 ve Y kromozom kaybi- Sporadik ve
herediter olgularda ortak 6zellik MET
protoonkogeninin aktivasyonu



e el i | = RN i € :
/| Papiller yapilar, fibrovaskuler korlarinda kopuksu histiyositler,
psammomatoz kalsifikasyonlar




Renal korteks toplayici
tubulds interkalat
hiicrelerinden kdken
aldigi dustunualtyor
(Onkositoma gibi)

2 nedenle onemli.

1. CRCC’ye gore cok daha iyi
prognoz
2. Benign bir timor olan

onkositoma ile ayirici
tani problemi

Robbins and Cotran
Pathologic Basis of Disease, 9th ed.
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Renal medulla toplayici
tubuluslerinden gelisiyor.

Kot prognozlu.

%50’si metastatik hastalikla
basvurur. 24 ay icinde 6lim

Lenfatik, osseo6z (siklikla
osteoblastik) ve visseral
metastazlar goralur.

Medulla orijinli, buyuk
dizensiz sinirli kitle
olusturur.

0 1 Robbingand Cotran

r_'l ‘ toloic Basis of Disease, 9th ed.




RENAL PELVIS UROTELYAL KARSINOMLARI

* Primer renal timérlerin %5-10"u renal pelvisten
gelisir.

* Pelvisde yerlestiklerinden hemen klinik bulgu
verirler- Hematuri

* Olgularin %50’sinde eslik eden mesane timaoru
vardir.

e Kucuk boyuttayken saptanmalarina rapmen prognoz

kota (Pelvis veya kaliks duvarinda infiltrasyon

olusturur)

— 5 yilik yasam yuzeyel iyi diferansiye timorlerde %50-70,
infiltratif kotlu diferansiye olanlarda %10



Robbins and Cotran
Pathologic Basis of Disease, 9th ed.




WiLM’S TUMORU (NEFROBLASTOMA)

Cocukluk cagi primer renal timorleri icinde en sik
gorulen

Embriyonel donemin nefrojenik metanefrik
blasteminden gelisir.

WT tumor supresor geninde mutasyonlar (11.
kromozomda)

2-5 yas arasinda pik yapar (%95- 10 yas alti)
%10 bilateral (senkronize / metakronize)
Tedavide belirgin ilerleme (ktir sansi %30 —>%85)



Etyopatogenez

* Sporadik
* Genetik sendromlarla birliktelik (olgularin %10’u)

WAGR Sendromu

* Aniridia, genital anomaliler, mental retardasyon, Wilm’s timoru
(%33)

Denys-Drash sendromu

* Gonadal disgenezis (male psodohermafrodizmi), yetmezlikle

sonuclanan nefropati (diffiz mesangial skleroz), Wilm’s timoru
(%90)

Beckwith-Wiedemann sendromu

* Organlarda genisleme, hemihipertrofi, renal medduller kistler,
adrenal korteksde anormal biylk hicreler (adrenal sitomegali)



EFROJENIK KALINTILAR
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- Wilm’s timori prekirsor lezyonu

Unilateral Wilm’s timorinde %40- Bilateral vakalarda %100

Wilm’s timord ile benzer genetik degisiklikler icerir
ONEMI: Kontrlateral bébrekte Wilm’s tiiméri riskinin arttigi anlamina

gelir. Takipte onemli




Makroskopi:

e Bayuk, iyi sinirh, soliter kitle
* %10 oraninda bilateral ya da multisentrik olabilir.

* Kesit ylizeyi yumusak, homojen gri-krem renktedir. Kanama
odaklari, kist ve nekroz bulunabilir.

Robbins and Cotran
Pathologic Basis of Disease, 9th ed.



Mikroskopi:

* Nefrogenezin farkl evrelerini taklit eden komponentlerden
(degisen oranlarda) olusur.

* Klasik sekli:
> TRIFAZIK
*Blastomatodz komponent: Immatir blastem

*Epitelyal komponent: Tubul ve glomerdller yapilarini
taklit eder

*Stromal komponent

* Cizgili kas diferansiasyonu sik gorulir.

*Heterolog elemanlar: Skuamoz epitel, misindz epitel, diz kas,
adipo doku, kartilaj, osteoid, norojenik dokular

Komponentlerin prognostik 6nemi yoktur



Blastomatoz stromal komponent
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Tumorde anaplazi bulgulari (mitoz, pleomorfizm) kotu
prognozu isaret eder

Anaplazi varhgi p53 mutasyonu ile korelasyon gosterir.
Anaplazi olan vakalar tedaviye direncli



Klinik ozellikleri

Hematuri, karin agrisi, intestinal obstruksiyon,

hipertansiyon olabilir.
En sik akcigere metastaz yapar.

Metastazlarin varhgi, timaorin yayginligi, vaskiler

invazyon varligl ve timaorde anap
hastada prognoz acisindan 6nem

Kemoterapi, radyoterapi ve cerra
sureleri uzamistir.

astik degisikliler
| parametrelerdir.

ni sayesinde yasam
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