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GZET: Renal Angiyomyolipomlar (R-AML), nadir gérilen selim mezenkimal timéral lezyonlardir. Bu galismada 1980-1990 yillan arasinda Cerrahpasa Tip Fakiltesi Patoloji
bilim Dalinda tani almig 11 Renal-AML olgusu cesitli yonleriyle makroskobik, mikroskobik zellikleri literatdr bilgileri 151§inda sunulmakta, ayrica tani glglogane yol aga-

bilen dzellikler vurgulanmaktadir.
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SUMMARY:» Renal Angiyomyolipoma (R-AML) is a rare benign mesenchymal tumor. In this study, 11 Renal AML cases which were encountered between 1980-1990 in Pa-
thology Department of Cerrahpaga Medical Faculy are presented with their clinical, macroscopic, microscopic findings and relating literature was reviewed.
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GIRIS

Renal angiomyolipomlar (R-AML), bazi arastirmacilarca
hamartom yada koristom olarak nitelendiriimesine ragmen,
geligim &zellikleri ve biyolojik davraniglari bakimindan selim
mezenkimal timérler arasina yer alan lezyonlardir. Ozellikle
tek tarafl ve soliter olanlar, preoperatif dénemde klinisyen-
lerce ve bazi durumlarda patologlarca Renal Hicreli Karki-
nomlarla (RCC) ve diger bobrek timdrleriyle karistinlabilirler
(2,14,20,21,22).

R-AML'un, bobrek dokusunda iyi sinirh tek bir lezyon
olusturabildigi gibi, bir ok vakada kolayca habis bobrek tii-
morleriyle karistirlabilen, perinefrik yag dokusuna gikmis,
genis hacimli timoral kitle olarak da gériilebilmesi, lezyo-
nun tindr bashgi altina alinmasi diigiincesini dogrulamakta-
dir (4,14,22). Ayrica literatiirde, R-AML'nin nadiren, cerrahi
total extipasyondan sonra lokal infiltran niiks gdsterebildi-
ginin bildirilmesi de bu goriisi desteklemektedir (15). Bu-
nunla birlikte, bobrekte mevcut olan R-AML ile birlikte béb-
rek disinda, érnegdin lenf bezi yerlesimli timér saptandigin-
da metastaz olarak degil, lezyonun multifokal yerlesimi ola-
rak kabul etmektedir (6,14,22). Yine bu lezyon gok seyrek
olmayarak hasta igin hayati tehlike yaratabilen masif int-
raabdominal kanamalara yol acabilir (5,12,13,16,27).

Tuberoz sklerozlu olgularda R-AML'a rastlama sikhdi
normal populasyona oranla oldukga yiiksek olup, % 40-80
arasindadir (1,2,7,8,16,23). Tuberoz skleroz kompleksi
olan hastalada bilateral ve multifokal R-AML bulunma insi-
dansinin da yiksek oludgu bildirilmektedir.

Makroskobik ve mikroskobik dogru degerlendirmenin
klinik ve morfolojik agidan 6nem tasidigi bu lezyon, 1980-
1990 yillan arasinda Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Patoloji An-
abilim Dalinda tani almis 11 Renal Angiyomyolipom olgusu
Uzerinde klinik ve morfolojik 6zellikleriyle literatir bilgisi 151~
ginda gbzden gegirildi.

GEREC-YONTEM
1980-1990 yillar arasinda Cerrahpasa Tip Fakiltesi Pa-

toloji Anabilim Dalinda tani almig 11 olgudan 8'ine ait klinik
bilgiler yine Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Urcloji ABD ve Cerrahi

* Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Patoloji ABD
** Cerrahpaga Tip Fakiiltesi Cerrahi ABD
*** Cerrahpaga Tip Fakiiltesi Uroloji ABD

ABD'nda tedavi gomis hastalarin klinik dosyalarindan elde
edilmistir. 11 olgunun makroskobik 6zellikleri Patoloji
ABD'nin biyopsi raporlarindan gikartildi. Bu olgularin mikros-
kobik degerlendirilimesi % 10 formalin fiksasyonlu doku &r-
neklerinin parafin takibi sonrasi Hematoksilen-Eosin boyan-
mis kesitleri Gzerinden 1s1k mikroskobu ile yapildi. Her olgu-
nun uygun goérilen kesitlerine Masson-Trikrom boyasi uy-
gulandi. Ayrica 7 olgunun kesitlerine Desmin monoklonal
antikoru ile immunohistokimyasal inceleme yapildi.

BULGULAR

11 olgunun 8'ine ait klinik veriler Tablo 1'de sunulmakta-
dir. 1 ve 2 No'lu materyel ayni hastaya ait olup, hastada 6
yil arayla her iki bébreginde R-AML saptanmistir.

Serimizde kadin: erken orani 4/1 kadin Ustiinligindey-
di. Yas dagihimi ise 23 ile 62 arasinda olup, median yas 44
ve ortalama yas 44.6 bulundu. Preoperatif ddnemde hasta-
larin 6'sinda (% 75) uzun sireli lomber agri, 4'linde (% 50)
batinda kitle hissi, 1'inde (% 12.5) hematiri sikayetleri var-
di. Radyolojik tetkik yéntemleri ile incelenen olgularin hep-
sinde nonhomojen, bébrek dokusundan farkl &zelliklerde
kitle tesbit edilmig olup, 2'sinde (25) kitlelerin hipervaskiler
bulunmasi nedeniyle 6n tani olarak R-AML dislinilmustd. 7
olguda ise 6n tani olarak R-AML degil, ya RCC, ya da bobre-
gin diger tumoral lezyonlarindan siphelenilmisti. Materyelin
8'ine (% 72.5) nefrektomi, 3'inde (% 27.3) timor ekstipas-
yonu uygulanmistir.

Olgulardan 3'inde ameliyat sirasinda masif hemoraji
komplikasyonu ile karsilasilmis, biri ameliyat sonrasi (2 No-
lu olgu) kaybedilmisti. Diger kanama komplikasyonlu hasta-
lar (4 ve 8 nolu olgular) ise uzun siiren kanama kontrolu
sonrasi postoperatif 15. glinde taburcu edilmisti. digerleri
ise ameliyatta ve ameliyat sonrasi hig bir komplikasyonla
kargilagmaksizin tam sifa ile taburcu edilmiglerdir ve halen
saghklidirlar.

Olgulara ait makroskobik bulgular Tablo 2'de verilmekte-
dir.

1. olguda (1 ve 2 Nolu materyel) farkli zamanlarda bilate-
ral R-AML saptanmisti. Bunun disinda kalan 9 olguda, lez-
yon tek tarafli olup, 6'sinda sol (% 66.6), 3'inde ise saj
bébrek (% 33.3) yerlesimli idi.

3 olguda (27.2) ayni bébrekte multipl yerlesimli timor
saptandi (1,9, 11 nolu olgular). Bunlardan ikisinde biyik
soliter bir kitle yaninda kiigiik timor nodilleri meveuttu (Re-
sim 1).
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Tablo 1: Angiomyolipomlarda Klinik Bulgular
Bagvuru sikayetleri |
& e | Cerrahi Girisim ve
Olgu Yag/Cins Hematlri | Lomber Agni | Kitle Diger i Sire i Radyolojik bulgular | Postoperatif seyir
1 38K + + + : Agri-5 | US, CT ve Angio sag 1 Nefrektomi
| yildir | bébrek alt polusta bol | Tam iyilesme
| | damarl kitle I
2 - + | ; US, CT'de sol bobrekte . Tamor extipasyonu
l | | 12x5x5 cm. kitle i Post op 2. gn kanama,
| l KC'de kist hidatik I komplikasyonu ile ex.
4 58E - | - - PH | - " IUP,CT, sag | Nefrektomi Kanama
| Bulgular | bobrekte kille | komplikasyonu, 15 gln
| sonra tim iyilesme
5 44 K - - - Halsizlik 2-3ay | US sol bobrek alt Tumdr extirpasyonu
Kg. kaybi populusta 2.5 cm. 7. ginde tam iyilesme
dizglin kontrollu kitle
6 4K + + 5 yildir US, IVP, Sag bdbrek st Nefrektomi 8. glinde
lomber agri | polusta non-homoien kitle | tam iyilegme
7 43 K - + + 10 yil agn | CT, US sol bébrekte Nefrektomi 10 glinde
dizgin sinirdl vaskiler tam iyilesme
tm, 6n tanm AML
8 62 K - . Bulanti, | 2-3 ay CT, sol bobrekte kitle Nefrektomi Kanama
Kusma, | komplikasyon 15. gln
Istahsizlik | iyilesme
9 23K - + + - b | CT, sol bébrekte homo- Nefrektomi 10. gin tam
| | jen 25x15x12 cm. kitle iyilesme
10 40K { + - | Bulann | 3yl | CT, sagbsbrekie Nefrektomi 8. giinde
| | dlzgin sinirh vaskiler tam iyilesme
| | tm. On tam AML
|
3 ve 11 nolu hastalara ait klinik veriler bulunamamstir.
e J

a R
Tablo 2: Angiomyolipom Olgularinda Makroskopik Degerlendirme
Multipl  Soliter Kitle Kitlenin simir  Kesit Bobrek digi
Olgu  Yerlesim Tumér  Kitle Boyutu Ozelligi  Ozelligi Yayilim
“1 Sag + EB5cm Gri-sari renkli
EK 0.3 cm Belirgin yumugak kivam
multipl
e Sol + EB 7x5x2 Gri sari renkli yer yer -
EK 5x4x2 cm kanama alanlar
3 Sol - + 9x9x5 cm Dizenli Lobule, sar renkli =
belirgin yumusgak kivam
4 Saf + EB 14x8x3 cm  Berlili dizen- San, beyaz yumusak -
Ek 1 em siz sinir kivam, kanama alanlar
5 Sol - + 3.5x3x2 cm - Kirli sari renk, yumusak,
kanama alanlari
6 Saf - + 7.5x6.5 Belirli Kirli sari kahverengi yum. -
x1.5cm dizensiz kivam hematom kitleri
7 Sol + 3cm. cap Belirli Sari-kahverenk
dizensiz Nekroz alanlari
8 Sol - + 9xBx5 cm Dizensiz Sari renkli kanamal +
9 Sol ¥ i 10x8x6 cm Berlirli Pembe-sar renk,
dizensiz yumusak, kivam, kanama
10 Sol - + 1.5x1x0.5 cm Sari beyaz renk
yumusak, kivam
11 Saf + + 7x6x3 cm Belirli Sari-turuncu renk
dizensiz
* Ayni hasta

Serideki en kigik
timér 3 cm ¢apinda, en
blyuk tumoér ise 14x
9x3cm o&lglsiindeydi. 6
olguda kitle bdbrek hac-
minin 2 misli blyUklik-

teydi.
Tumérin kesit 6zel-
likleri ise, degisken

oranda kanama alanlar
iceren gri,sari renkli,
kapsilsiz, ancak belir-
gin sinirlarla bobrek do-
kusundan aynimis kitle-
ler olarak tanimlanmisti.

Multipl kitleler izle-
nen olgularin birinde (4
Nolu) kiguk kitlelerin
birkaginin mikroskobik

tanisi Renal Kortikal
Adenom olarak belirlen-
misti.

Yalnizca bir olguda
(8 Nolu) perinefrik yad
dokusunda tuméral in-
filtrasyon saptanmisti
(Resim 2).

Lezyonlarin mikros-
kobik degerlendiriimesi-
nin sonuglar Tablo 3'de
verilmistir.

Renal Angiyomyoli-
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Resim 1: Bibrek iist polde sinurlar belirgin ve diizenli,
kesiti bol kanama alan: iceren Renal AML. Ayrica
parenkim icinde acgik sari renkli diger kitle (Kortikal
adenom) (4 Nolu olgu).

pomlar icerdikleri damar, kas, yag dokusu oranlar agisin-
dan degerlendirildiginde (Resim 3), 7'sinde bu dokular yak-
lagik oranlarda olup, 4'inde (% 36.3) dokulardan birinin be-
lirgin Ustlinligu saptandi. Bunlardan 3'Unde kas dokusu,
1'inde ise damar Gteki dokulara baskindi. Lezyonlarda de-
gisken oranlarda hemoraji mevcuttu. Damarlarin belirgin ts-
tinluk gosterdigi olguda genis hematom kitlesi izlendi 9 ol-
guda (% 81.8) ince geperli damarlar yani sira hyalinize, ka-
lin duvarl irili ufakli gapta damarlar dikkati gekti.

Kas ve yag dokulari degerlendirilirken hiicresel pleomor-
fizm ve atipinin varligina bakildi. 9 olguda pleomorfizm sap-
tandi ve bunlardan 5'inde fokal atipi hiicresel pleomorfizme
eslik etmekteydi (Resim 4).

Masson-Trikom boyasi ile timorlerdeki fusiform hicre-
lerde kas yonindeki diferansiyasyona bakildiginda hepsin-

Resim 2: Perinefrik vag dokusuna ¢ikmus diizensiz sinirl
infiltratif soliter Renal AML (8 Nolu olgu).

de pozitif boyama vardi. Ayni boya ile timérlerdeki kollage-
nizasyon degerlendirildiginde 6'sinda (% 55.5) belirgin,
5'inde ( 44.5) zayif kollagen lif yapimi mevcuttu.

7 olguya desmin antikoru ile immunhistokimyasal boya
uygulandiginda tum olgularda pozitiflik gosteren hiicreler
vardl. 5 olguda fusiform hiicrelerin seyrek olarak, 2 olguda
ise bol sayida hiicrenin pozitif oldugu goézlendi.

TARTISMA

Renal Angiyomyolipomlar, diger bobrek tiimérlerine
oranla seyrek gérilen, zaman zaman habeset siphesi
uyandirabilen lezyonlardir (2,4,14,21,22).

Literatirde, R-AML'lara kadinlarda rastlama olasiliginin
erkeklereoranla yiiksek oldugu degisen oranlarla vurgulan-
maktadir (2,4,14,15). Grubumuzda da kadin hastalar erkek-
lerden 4 kat daha fazla idi. Yine ayni yayinlarda yas dagilimi
2. ila 6. dekadlar arasin-
da olmakta, mediyan ve

" : ? : . ) I 5. dekad

Tablo 3: Renal Angiomyolipomlarda Mikroskopik Bulgular ortalama yag R
e P £ isabet etmektedir (2,14,
MASSON TRICKROM 15,23). Bu bilgiler de 11
Dokulardan Damarlarda Kas Hiic. Kollagen OIQUNK serimizdekilere
Olgu  birinde Gstinlitk  Pleomorfizm  Atipi  Hyalinizasyon ~ Boyanma Lt Desmin uyan bulgular arasinda-
1 + (Kas) Fokal - & Fokal % 2:8 dir. Calismamizda, has-
2 Fokal < + Fokal + Seyrek + talarin bagvuru gikayeti
3 Fokal Fokal + Fokal + Seyrek + olarak-saptadlgi@_z io_m-
ber agn, hematdri, kitle
4 + (Kas) Fokal - + Diffuz ++ Bol + hissi bu !ezyon igin kla-
5 Fokal Fokal + Diffuz ++ A sik literatiirde belirtilen
T — | enyaygin semptomlardir
6 +(damar) ol i - Fokal ++ Seyrek + B (2,15,22). Ancak lez-
7 . Fokal + s yon, nadiren sebebi bi-
8 + (Kas) Fokal Fokal % Diffuz - Seyrek + linmeyen ates ile de
kendini gdsterebilmek-

9 Fokal Fokal - Fokal 4+ Bol + tedir (7).
10 - Fokal - " Fokal + Seyrek + Preoperatif donemde
i . Dz o P ok = o3 radyolojik tetkiklerle lez-

yonun taninmasi damar-

** Desmin uygulanmayan olgular

&

sal yapilann tstinligi-
) ne, hematom kitlelerinin
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Resim 3: Yaklagik egit oranlarda kas, yag ve damar
yapilar: iceren Renal AML (Masson-Trikrom x32).

saptanmasina ve bdbrek dokusu iginde kitlenin yaptigi sinir
ozelliklerine baghdir (2,15,18,21). Serimizdeki 2 olguda (%
25) lezyona operasyon oncesi kesin tani konabilmistir.

R-AML'ye normal populasyonda nadir rastlanmasina
karsin Tuberoz skleroz ile sik birliktelik gésterir (1,2,8,12,
16,23,26). Galigsmanin bir diger amaci da olgularimizda bu
oranin ne siklikta oldugunu saptamakti. Ancak 10 hastanin
higbirinde Tuberoz skleroz grubuna ait 6zellikler bulunma-
masi dikkat ¢ekicidir. Bunlar arasinda, literatirde vurgulan-
dig1 gibi (1,8,10,12,16,23,26), bilateral yerlesimli bir olgu ve
multifokal kitleye sahip 3 olgu igin klinisyen uyarilmis ancak
hastalarda Tuberoz skleroz saptandigina dair bir bilgi edini-
lememistir. 3

R-AML, tuberoz skleroz grubu ile birlikte olsun yada ol-
masin bébregin diger timorleri (6zellikle RCC, kortikal ade-
nom, onkositom) ile beraber gorilebilirler (10,11,14,18,24,
25). bizim hicbir olgumuzda RCC saptanmamistir. Yalnizca
bir olguda R-AML ile birlikte multipl kortikal adenomlar goz-
lenmistir.

Selim bir lezyon olan R-AML nadir de olsa bazan hayati
tehlike dogurabilir. Kragel (15) fatal sonlaran infiltran timér
nitksi gdsteren bir olgu bildirmigtir. Ayrica ciddi sonuglar
doguran retroperitoneal kanama komplikasyonlu olgular li-
teratiirde verilmektedir (5,13,27). Serimizde 3 olguda ciddi
kanama koplikasyonu ile kargilasilmig ve bunlardan biri bu
nedenle kaybedilmistir.

Olgularimizin biyik gogunlugu sol bobrek yerlesimli idi.
Armed Forced Institute of Pathology (AFIP)'in 23 olguluk
serilerinde sag bébrek yerlesiminin daha sik oldugu (4), Far-
row ve arkadaslarinin serisinde is sag/sol yerlesimli olgula-
rin esit oldugu (9) bildiriimektedir.

Olgularda 1.5 cm'den 14 cm gapa varan degisken bo-
yutlarda timér kitlesi tespit edildi. Literatiirde de timér bo-
yutu oldukca degisken olarak bildirilmektedir (4,9,22).

Timor boyutu bilylik olup bobrekle yaptigi sinir biraz di-
zensiz olan, ayrica multipl kitle izlenen ve klinikte habaset
sUphesi uyandiran 8 olguda nefrektomi, 3'linde ise kigik
kitle nedeniyle timér ekstripasyonu tercih edilmigti. Yalniz-
ca 1 olguda perirenal yag dokusunda timéral infiltrasyon
vardi (resim 2). Cerrahi gliglik yaratan bu ézellik ve kitlenin
hipervaskiler olusu nedeniyle olguda operasyon sirasinda
uzun siuren kanama komplikasyonu ortaya gikmisti.

Olgularin mikroskobik incelenmesinde, 4 olguda bir do-

Resim 4: Kas hiicreleri arasinda belirgin pleomorfizm ve
atipi (H+E X200).

kunun belirgin Ustinliglu gézlendi ve bunlar arasinda da-
marsal yapilarin Ustin oldugu 1 olguda (6 Nolu olgu) mak-
roskobik olarak da biyik hematom kitlesi vardi.

Yag dokusu genellikle matir dzellikler tagimaktaydi.
Kas dokusu gogu olguda fokal pleomorfizm ve bazilarinda
buna eslik eden atipi igermekteydi. Fakat kas dokusunun
belirgin Ustinlik gosterdigi olgularda digerlerine oranla ple-
omorfizm ve atipi sikhginda bir artis saptanmadi.

Literatiirde atipi ve pleomorfizmin gériilmesi, mitotik ak-
tivitenin artisi ile birlikte oldugunda bu lezyonlarin sarkoma-
téz RCC ile yada leiyomyosarkomlarla karismasina neden
olabilecegi bildiriimektedir (4,14,16,21). Yine timoral hic-
relerin bazen glikojenden zengin, berrak yada asidofilik si-
toplazmali olusu, ¢ok gekirdekli dev hiicrelerin varligi olgu-
larin yanhis olarak berrak hucreli RCC tanisi almasina
neden olabilir. Ancak nadiren R-AML ile igice yerlesimli
RCC olgularinin var olabilecegi de her zaman akilda tutul-
malidir (14).
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