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Tuseroz SkLEROZ V AKASINDA BOBREKTE ONKOSITOM VE
ANgiomyoLirom

Prof. Dr. V. UYSAL (*), Uzm. Dr. M. GEK (**), Y. Dog. Dr. . KILIGASLAN (*), Dr. Y. KAPRAN (*), Uzm. Dr. F. GELEBI (**)

OZET: 8 yagindan beri epilepsi ve mental ratardasyonu olan 24 yasindaki kadin hastada BT ile sagda daha biiyik olmak izere bdbreklerde bilateral kitle, karacigerde li-
pomlar ve beyinde kortikal hamariom saptanmigtir. Ayak parmaklanindan eksize edilen olusumlar angiofibrom tanisi almigtir. Hastaya ugulanan sag nefrektomi mater-
yalinin mikroskopik incelemesinde genis alanlarda onkositom ve bobrege komsu kisimlarda ise angiomyolipom yapisi belirlenmigtir. Cok seyrek gdrilen tuberoz skle-
roz vakasinda onkositom ve angiomyolipom birlikteligini vurgulmak amaciyla vaka sunulmaktadir.
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SUMMARY: 24 year old female patient who had epilepsy and mental retardation since 8 years old was found to have bilateral renal mass, hepatic lipoma and cerebal corli-
cal hamartoma by CT scanning. The lesion on her toe was diagnosed as angiofibroma. Histological examination of the right nefrectomy material revealed oncocyloma

and angiomyolipoma. The case is being reported for the coexistence of oncocytoma and angiomyolipoma of a patient having tuberous sclerosis.
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GIRIS

Bobrek timdrleri iginde %3-7 oraninda gériilen angiom-
yolipomun es zamanh olarak ayni bobrekteki birlikteligi
arastirabildigimiz kadarnyla bugiine kadar ti¢ vakada bildiril-
mistir. (1,2,3,4,5)

Vakamizda ise beyinde kortikal hamartom, bilateral bob-
rek kitlesi, karacigerde lipomatdz gelismeler, ayakta angio-
fibromlar, mental retardasyon varligi tuberoz skleroza uy-
gunluk gostermektedir. Gok nadir gorilen bu birlikteligi vur-
gulamak amaci ile vaka sunulmaktadir.

VAKA SUNUMU

8 yasindan beri varolan epilepsi ve mental retardasyon
sebebi ile tuberoz skleroz tanisi ile izlenmekte olan 24 ya-
sindaki kadin hastanin 1989 yilinda gekilen batin -pelvis
BT'de bilateral biiyiigii 6 cm ¢apli angiomyolipom ile uyum-
lu bobrek kitleler ve karacigerde bilyigi 2 cm caph 2 adet
lipomatdz gelisme saptandi. Hastanin 1993 yilindaki BT'de
sag bobrekteki kitlenin 22 cm, 1994 yilindaki BT'de ise 27
cm e kadar biytdigi (Resim 1), sol bdbrekte angiomyoli-
pom ile uyumlu goérinimin devam ettigi, ¢ekilen beyin
MR'da tuberoz skleroz igin tipik olan kortikal subkortikal ha-
martomlarin bulundugu gériildii. Karacigerde lipomatéz ge-
lismelerin 4 yil 6nceki ile ayni biyiiklikte oldugu saptandi.
1993 yilinda ayak parmaklarindan eksize edilen multipl lez-
yonlar angiofibrom olarak degerlendirildi.

Uygulanan sag nefrektomide 30 cm ¢apinda yumusak
kivamli sari-kahverenkli timaér kitlesi saptandi.%10'luk for-
malin takibi sonucu hazirlanan parafin bloklara HE, Elastika
Van Gieson, Masson Trikrom, PAS, Biotin-Streptavidin yon-
temi , HRP enzimi, AEC kromojeni kullanilarak Sitokeratin,
Vimentin ve Diiz kas Aktini uyguandi.

Mikroskobik incelemede genis alanlarda uniform gori-
nimli, yuvarlak-oval, santral yerlesimli, vesikiiler niikleus-
lu, genis graniler eosinofilik poligonal sitoplazmali hiicrele-
rin olusturdugu, trabekiller yer yer asiner yapilar seklinde
organizasyon gdsteren onkositom (Resim II), komsu kisim-
larda ise matir yag dokusu, kalin duvarli damar yapilan ve
cevrelerinde igsi hiicrelerden olugsmus angiomyolipom yapi-
si tespit edildi (Resim [lI-1V). Elastika Van Gieson boyasin-
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Resim 1 : BT ile sag bobrekte buiyiik, sol bobrekieli kiictik timdral kit-
leler
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Kesim 2 : Onkositom alanmcdla yuvarlak, uniform, santral yerlegimli
nukleuslu, genis sitoplazmah biucrelerin olusturdugu trabelkiiler dizi-

lim gdsteren tiimor biicreleri (Prot.No. 10893/94 H.E X 310)

da kalin cidarli damar yapilarinin membrana elastika inter-
na igermedikleri goruldi. Sitokeratin ile onkositlerde kuvvet-
li pozitif boyanma izlenirken angiomyolipom alaninda bo-
yanma goriilmedi. Vimentin ile onkositlerde pozitif boyanma
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Resim 3 : Agiomyolipom alamna komgu onkositom (H.E X 125)

izlenmedi. Ancak angiomyolipom alanindaki damar duvarla-
rinda pozitif boyanma saptandi. Diiz Kas Aktini ile angiom-
yolipomun igsi hiicrelerinde pozitif boyanma izlenmedi.

TARTISMA

ilk bobrek onkositomu Zippel tarafindan 1942 yilinda bil-
dirilmistir (6). Angiomyolipom ise ilk kez 1911 yilinda Fisc-
her tarafindan tanimlanmigtir (7). Her ikisi de nadir gérilen
bu timérlerin birlikte aymi bobrekte saptanmasi son derece
seyrektir (3,4,5).

Makroskopik olarak genellikle kapsiilli sari-kahverenkte
ortalama 10 cm olan siklikla santral skar iceren onkositom-
larda hemoraji ve nekroz bulunmadigi bildiriimektedir (1,2).
Gorildiginde non onkositik diferansiasyondan kuskulanil-
masi yoniindeki uyarilar (1) ve onkositomlarla hipernefrom-
larin nadiren de olsa birlikteligi (8,9) géz 6nlne alinarak va-
kadan gok sayida parga alinmis ancak histopatolojik incele-
mede onkositoma tipik uniformite belirlenmis hicbir alanda
bagka diferansiyasyon ve malignite saptanmamistir. Ayrica
ayirici tanida kesin yardimei oldugu belirtilen immiinhisto-
kimyasal yéntemlerden sitokeratinin pozitifligi, bobrek ti-
morlerinde kesin pozitif boyanma 6zelligi gésteren vimenti-
nin negatifligi vakamizda taniy: kesinlestirmektedir.

Onkositomalarin hiicresel ve niikleer gériinimlerine da-
yanilarak hazirlanan ve I-lll arasinda degisen gradlama
sistemine gére (8) vakamiz grad | olarak de@erlendirilmigtir.
Zaten grad | disindakilerin yiiksek malignite potansiyelleri
nedeniyle benign kabul ediimemeleri gerektigi bildirilmistir
{E2).

Onkositomalarin %10'u multisentrik, %3'U bilateraldir
(2,10,11). Benzer sekilde anjiyomyolipom da &zellikle tube-
roz skleroz ile birlikte oldugunda cinsiyet ayrimi gézetme-
mekte, daha gen¢ yasta goriilmekte ve bilateralite egilimi

Resim 4 - Diiz kas komponenti ve kalin duvarl damar yaplarimdan
olugan angiomyolipom alani (H.E X 125)

tasimaktadir (1,2,12). Ayrica multisentrisite ile agiklanabilen
karaciger, dalak ve bélgesel lenf nodlarinda bulunabilme
ozelligi vardir (1).

Diiz kas ve damarsal komponenti baskin olan vakamiz-
da angiomyolipom alani bébrek igine uzanan yaklagik 7
cm'lik alani kapsamaktadir. Lezyonun bilateral ve multisent-
rik oldugu BT ile bébrek ve karacigerde gdsterilmistir. An-
cak bu dokularin histopatolojik incelemeleri érnek alinmadi-
@1 icin mimkin olmamistir.
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