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PepikuLLu EriTELOID ANGiOMYOLIPOM

Dr. Nil USTUNDAG", Dr. Nesrin UYGUN**, Dr. Sergiilen DERVISOGLU**, Dr. Semiha BATTAL HAVARE"",

Dr. Giilsen OZBAY**, Dr. Yusuf GIGEK"**

OZET: Bu calismada 46 yasinda bir kadin sol babrekle baglanti gdsteren, retroperitona uzanan, epiteloid komponenti agirlikli, 24x14x10 cm. 6lgiilerinde angiomyolipom
vakas! incelendi. Mikroskopik olarak diiz kas dokusu, yag dokusu ve damar yapilannin yaninda, agifikli olarak epiteloid diiz kas hicreleri izlendi. Vakamizin
imminhistokimyasal incelenmesinde SMA (+), Desmin zayif (+), HMB45 (+) olarak saptandi. Bulgulanmiz literatirdeki diger vakalann bulgulanyla karsilastinid. Bu
tip malign potansiyel tagimasi, nadir morfolojisi, renal hiicreli karsinom ve sarkomlarla kangma olasiligi nedeniyle sunuldu.

ANAHTAR KELIMELER: Epiteloid angiomyolipom

SUMMARY: PEDICULATED EPITHELIOID ANGIOMYOLIPOMA. We report here in an angiomyolipoma with a prominent component of epithelioid smooth muscle cells
seen in a 46 year-old female, measuring 24x14x10 cms and reaching to retroperitoneum having connection with left kidney. Microscopic examination revealed smooth
muscle, adipose tissue, thick walled vessels and prominent epitheloid smooth muscle cells, in various proportions. Immunohistochemical evaluation showed SMA
positivity, Desmin positivity and HMB-45 positivity. We describe the case with literature findings and report it here in because of its potential for malignancy, its

possibility of confusion with renal cell carcinoma and sarcomas.
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GIRIS

Angiomyolipom matur yag dokusu, diiz kas hiicreleri ve
kalin duvarli kan damarlarindan olusun benign bir neoplazm-
dir. Histogenezine gore bir hamartom olabilecegi diistnal-
mistir (1). Ik olarak histolojik dzellikleriyle 1911 yilinda
Fischer tarafindan tanimlanmis, 1951 yilinda Morgen ve ar-
kadaslar tarafindan angiomyolipom olarak adlandinimistir.
Gorulme sikligi bébrekte %0,7-2'dir. Kadinlarda daha siktir.
Ortalama gérilme yagi 41'dir (2). Bu timérler tiberos skle-
rozlu vakalarin %80'inde gérillr (1). Cocuklarda tliberos
sklerozun eslik etmedigi vakalar da bildirilmistir (2). Diz kas
komponenti bazi vakalarda bizar, multinikleer, asidofilik, gli-
kojen iceriklerinden dolayi berrak sitoplazmali olabilirlir. Bun-
lar Apitz tarafindan epiteloid hiicreler olarak tanimlanmistir
(3). Epiteloid angiomyolipom nadir gorilen bir angiomyoli-
pom tipidir. Malign davranis 6zelligi ve renal epitelyal timaor-
lerle karisabilmesi nedeniyle 6nemlidir.

Calismamizda Anabilim Dalimizda tani alan bir epiteloid
angiomyolipom olgusunu klinikopatolojik bulgulari ile sunma-
yi ve ozelliklerini literatdr bilgisi ile irdelemeyi amagladik.

OLGU

Kirk alti yasinda kadin hasta bir aydir konstipasyon, kilo
kaybu, istahsizlik, rektal kanama sikayeti (izerine Cerrahpasa
Tip Fakultesi Genel Cerrahi Anabilim Dali'nda tedavi altina
alinmistir. Laboratuar bulgular, total kan ve biyokimyasi,
LDH artisi normaldir. Yapilan ultrasonografide sol bébrek bo-
yutlari normalin Gzerinde bulunmus, pelvik BT'de pankreas
kuyrugundan pelvise uzanan 24x14x10 cm olgilerinde so-
lid/kistik komponentli, yag dansitesinde alanlar igeren kitle
saptanmistir (Resim 1). IVP'de sol bdbrekte Grade | hidro-
ireteronefroz bulunmustur. Operasyonda retroperitoneal
yerlesimli, sol bobrekle fokal baglanti gdsteren kitle bébrek
ile birlikte ¢ikariimigtir.

Patolojik incelemede, lzerinde ireter bulunmayan 5,5x
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Resim 1: Pelvik BT de pankreas kuyrugundan pelvise uzanan
24x14x10cm. dlgiilerinde solidikistik komponentli, yag dansitesinde
alanlar iceren kitle.

2,5x2,5 cm olgilerinde sol nefrektomi materyalinde bdbrek
kapsilinde belirgin bir 6zellik izlenmedi. Dis yizi hafif ince
graniler gérinimde olup, kesitinde iki alanda bébrek fibroz
kapstli altinda nodiler geligsimler izlendi. Bu nodiler geli-
simler bébrek korteksine uzanmaktaydi. Pelvis mukozasi ka-
namall gérinimdeydi. Nefrektomi ile birlikte ayrica parcali
olarak en biyiigi 13x11x5 cm. élgillerinde gri-sari, kahve-
renkli, cogu alanda nekrotik ve yag dokusu goriniminde
toplam 1000 cc hacminde kitle gérildd. Timér pargalar ha-
linde ve bébrekten ayn olarak gonderilmisse de, bobrek dis
ylziindeki diizensiz alanlar bébregin timérle iligkisini diiglin-
diirdii (Resim 2). Mikroskopik incelemede yag dokusu alan-
lar igcinde damar duvari ile iligkili (SMA+, Desmin zayif+,
HMB45 +), igsi ve diger alanlarda genis, graniler sitoplaz-
mali, poligonal sekilli epiteloid diiz kas Ureyisi gézlendi (Re-
sim 3-4). Olgu bu bulgularla angiomyolipomun tiplerinden
epiteloid angiomyolipom olarak tanimlandi. Kitlenin hemen
timidndn bobrek disinda yerlesmesine karsin, sinirli alanda
bobrekle iligkisi belirlendiginden, pedikilli epiteloid angiom-
yolipom olarak rapor edildi.

TARTISMA

Epiteloid angiomyolipom, son yillarda tanimlanan angi-
omyolipomlar icinde morfolojisi ve klinik gidisi ile 6zellik tasi-
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Resim 2: Sol nefrektomi matervali ve ayrica ganderilmis olan en biiyiigii
13xl1xSem. dlgiilerinde gri-sari, kahverenkli, ¢ogu alanda nekrotik ve yag
dokusu goriniimiinde toplam 1000cc hacminde kitle.
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Resim 3: Yag dokusu alanlar i¢inde diiz kas ve damar yapilar: (HE x100)

yan bir antitedir. Literatiir taramasinda 1987-2000 yillar ara-
sinda on dort epiteloid angiomyolipom vakasi bildirilmistir.
Bu vakalarin ortalama yasi 34'dir (en bilyuk yas 60). Ug va-
kada tuberos skleroz bulgular saptanmistir (3). Yapilan im-
miinhistokimyasal calismada epiteloid hiicrelerin higbirinde
yiksek ve disik molekil agirlikli sitokeratin pozitifligi sap-
tanmamis, besinde Aktin pozitifligi saptanmis ve tim vaka-
larda HMB45-HMB50 pozitifligi gérilmistir. Diger bir mela-
nom iligkili antijen CD63 (NKI/C3) pozitif olarak bulunmustur
(8-10). Ayrica iki calismada vakalarda éstrojen ve progeste-
ron pozitifligi saptanmistir (9,10). Bizim vakamizda da timor
hiicrelerinde SMA (+), Desmin zayif (+), HMB45 fokal (+)
olarak bulunmustur. Literatiirde yiiksek gradeli sarkomatoid
karsinom ile epitelioid angiomyolipomlarin fenotipik profilinin
paralellik gosterdigi vurgulunmistir.

Angiomyolipomlu vakalarin 16. kromozomunun kisa ko-
lunda allelik kayip bildirilmistir (3,8,11).

Angiomyolipomlar siklikla renal kapsiilde bulunurlar ve
perirenal dokulari %25 oraninda atake edebilirler (12). Ret-
roperitonda, karacigerde, fallop kanalinda, dalakta, lenf nod-
larinda da gérilebildikleri bildiriimistir (13). Renal karsinomla
ve tiiberos skleroz kompleksi ile iligkili olabilirler (6,7,10,14,
15,16). Ekstrarenal yerlesimleri metastazdan 6nce multisent-
rik olarak deg@erlendirilmistir. Genellikle bilyik kitle yaparak
renal kalikslere, renal vene ve hatta vena cavaya basi yapa-
bilirler (12). Bizim vakamizda biylk ¢apl olup, distan basi
ile sol bébrekte hidrolreteronefroza neden olmustu. Yizde
yirminin Gzerinde vakada biyiik kitlenin yaninda kiigik lez-
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Resim 4: Bazi alanlarda igsi ve diger alanlarda genis, graniiler
sitoplazmali, poligonal gekilli epiteloid diiz kas iirevigi (HEX400).

yonlar seklinde multipl gérdlebilir (12). Bizim vakamizda en
biiyiik cap 13 cm. olup, ana kitle bébrek digina dogru blyi-
mustd. Parankim icine kama tarzinda giren fokal odaklar iz-
lenmisti. Bu nedenle invaziv pedikulli tip olarak yorumlandi.
Ayrica mikroskopik olarak vaskiler ve yag dokusu elemanla-
riyla birlikte, diiz kas komponenti alanlarinin icinde genis
alanda bizar, multiniikleer, asidofilik ya da berrak sitoplaz-
mali hiicreler goriildi. Bu komponentinden dolay da epiteli-
oid angiomyolipom olarak rapor edilen timériin, tedavi ve
prognozundan &tiri gesitli sarkomlar ve sarkomatoid renal
hiicreli karsinomdan ayirici tanisi yapiimalidir. Bunun icinde
HMB-45 markeri kullanilabilir (4).

Angiomyolipomlarin kesin tedavisi cerrahidir. Epitelioid
angiomyolipomlar potansiyel olarak malign timérler olup,
bélgesel lenf digimi ve akcigere metastaz yapabilirler (4).
Invazyon agisindan takip edilmeleri gerekir. Literatiirde bildi-
rilen epiteloid angiomyolipom vakalarindan 43 yasinda tiibe-
ros sklerozlu bir kadin hastada retroperiton yerlesimli kitlenin
seyri soyle bildirilmistir: lenf nodu tutulumu olan hastaya ki-
ratif cerrahi sonrasi radyoterapi ve kemoterapi uygulanmis-
tir. Bu tedavilere ragmen tiimér niiks etmis ve hasta 4 yil
sonra kaybedilmistir. Yapilan otopside peritonel kavite iginin
tamamen kitle ile dolu oldugu saptanmistir (7). Yine 50 ya-
sinda tliberos sklerozu olmayan bir kadin hastada cerrahi te-
daviden 7 yil sonra lokal, akciger ve abdominal metastaz bil-
dirilmistir (8). Otuzdért yasinda tiiberos sklerozlu bir vakada
da pelvik kitlede rezeksiyon sonrasi eksitus bildirilmistir (15).

Vakamiz nadir morfolojisi, renal hiicreli karsinom ve sar-
komlarla karisma olasiligi nedeniyle sunulmustur. Potansiyel
malign timérler icinde ele alindigindan, bébrek komsulugun-
daki retroperitoneal timarlerde ayirici tani iginde tutulmalidir.
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