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Amac: Fumarat hidrataz eksik renal hiicreli karsinom (FH-D RCC), Diinya Saghk Orgiti, 2022
siniflamasina gore bébrek kanserlerinin molektler olarak tanimlanan nadir bir patolojik alt tipidir.
Daha 6nceden herediter leiomyomatozis renal hiicreli kanser olarak adlandirilan timdérin insidansi
net olarak bilinmemektedir. Agresif bir timoérdir, kiglk primer timdérlerde dahi metastaz gorlir.
Metastatik hastalikta, faz 2 calisma sonuclarina dayanilarak erlotinib-bevacizumab kombinasyonu
tedavi segenegdidir. Bu raporda, erlotinib-bevacizumab ile tedavi edilen FH-D RCC olgumuzu
sunmayi amacgladik.

Olgu: 41 yasinda, bilinen multinodtler guatr nedeniyle tiroidektomi 6yklsl disinda ek hastaligi
olmayan, ex-smoker (15 paket/yil) olan erkek hasta, 12.2022'de bel agrisi nedeniyle basvurdu.
Bilgisayarl tomografide sol bébrekte 7,3 cm’lik malign gérinimde kitle (Resim 1) ve yaygin
metastatik lenfadenopatiler (servikal,supra ve infraklavikular,mediastinel, hiler, paraaortik,
mezenterik ve iliak) saptandi (Resim 2). Radikal nefrektomi yapilan hastanin patolojisinde
sarkomatoid/rabdoid ézellikler géstermeyen, WHO/ISUP grade 3 FH-D RCC saptandi. Aile
oykisinde bobrek timord 6ykisid olmayan hastanin dedesinde mide kanseri ve babasinda mesane
kanseri 6yklsi mevcuttu. Yapilan germline genetik analizde fumarat hidrataz geninde heterozigot,
frameshift ile sonuglanan, muhtemel patojenik olarak siniflandirilan varyant tespit edildi (FH,
NM_000143.4, c.272dupC, p.Val92fs*3). IMDC skoru 2 (orta risk) idi. Sunitinib baslanan hastada
3. ayda progresyon saptandi. Hastaya 06.2023 tarihinde erlotinib 150 mg/gliin ve bevacizumab 10
mg/kg 15 ginde bir kombinasyonu baslandi. Hastada tedavi ile iliskili yan etki olarak topikal
tedaviler ile kontrol altina alinan grade 1 cilt dékintisu ile amlodipin ile kontrol altinda olan grade
2 hipertansiyon gelisti. Kombinasyon tedavisine en iyi yanit olarak stabil hastalik olan hasta, stabil
hastalik olarak tedaviye devam etmekte olup, 8 aydir progresyonsuz takip edilmektedir.

Sonug: FH-D RCC tanisi olan 42 hastayi iceren faz 2 calismada, erlotinib-bevacizumab
kombinasyonuna toplam yanit orani %64, progresyonsuz sagkalim 21.1 ay saptanmistir. FH-D
RCC, 2022 yilinda WHO patolojik alt tiplerine eklenmis olup, patolojik olarak taninmasi énemlidir.
Teshis konulmasi, genetik danismanlik verilmesi ve tedavi farkhligi nedeniyle 6nem tasimaktadir.
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Resim 1

Bilgisayarli tomografi kesitinde goriilen sol renal malign kitle

Resim 2

FDG-PET BT kesitlerinde goriilen yaygin metastatik lenf nodlart



