Aksaray Universitesi Tip Bilimleri Dergisi Olgu Sunumu
ASUIMS, 2(1):18-19

Kulak Heliksinde HMB-45 Negatif Dev Kutan6z Anjiomyolipom
Olgu Sunumu ve Literatiir Taramasi

HMB-45 Negative Giant Cutanous Angiomyolipoma in The Ear Helix Case Report And Literature Review

Melike ORDU*

'Aksaray Universitesi Egitim Arastirma Hastanesi Patoloji Klinigi, Aksaray /TURKIYE

OZET

Giris: Anjiomyolipom (AML), genellikle bobrekte tek veya multipl kitle olarak gériilen, degisen oranlarda diiz kas, yag ve kan damar komponent-
leri olan bir tiimordiir. AML, %20 oraninda tiiberoskleroz (TSC) ile iligkili olabilen bobrekte goriilen en sik benign tiimordiir.

Olgu:50 yasinda erkek hastamizda kulak heliksinde belirgin bulgusu olmayan, uzun siiredir var olan, soliter nodiil seklinde lezyon kozmetik
nedenlerle ¢ikarilmistir ve kutanéz AML tanis1 almistir.

Sonug: TSC iliskili AML genellikle bilateral olma egilimindedir. Bobrek dis1t AML vakalar: oldukga nadirdir ve genellikle karaciger, nazal ka-
vite, kalp, akciger ve deride tariflenmistir. Kutan6z AML’ler ¢ogunlukla soliter, invazyon gostermeyen, TSC iliskisi olmayan, eksizyonel olarak
cikarilmast yeterli vakalardir. Bugiine kadar Ingiliz literatiiriinde 21 kutandz AML vakas1 bildirilmistir. Vakamizi, nadir bir lokalizasyonda olmasi
ve biyiikliigli sebebiyle sunmak istedik.

Anahtar kelimeler: Kutan6z Anjiomyolipom, Kulak Heliksi, HMB-45
ABSTRACT

Introduction: Angiomyolipoma (AML) is a tumor with varying proportions of smooth muscle, fat and blood vessel components, usually seen as a
single or multiple mass in the kidney. AML is the most common benign tumor seen in the kidney, which may be associated with tuberous sclerosis
(TSC) at a rate of 20%.

Case: In our 50-year-old male patient, a long-standing solitary nodule lesion with no obvious findings in the ear helix was removed for cosmetic
reasons and was diagnosed with cutaneous AML.

Result: TSC-associated AML usually tends to be bilateral. Cases of extrarenal AML are extremely rare and have usually been described in the
liver, nasal cavity, heart, lung, and skin. Cutaneous AMLs are mostly solitary, noninvasive, unrelated to TSC, and sufficient for excisional removal.
To date, 21 cases of cutaneous AML have been reported in the English literature. We wanted to present our case because of its rare localization
and size.
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GIRIS normal sinirlardaydi. Tariflenen nodiil total olarak ¢ikarilarak patoloji
laboratuvarina gonderildi. Hasta takiplerinde niiks ya da bobreklerde

Anjiomyolipom (AML), genellikle bobrekte tek veya multipl kit- (o0 ortaya cikan bir bulguya rastlanmad.

le olarak goriilen, degisen oranlarda diiz kas, yag ve kan damar kom- . .
ponentleri olan bir timordir (1). Bobrek disi AML vakalari oldukga HISTOPATOLOJI
nadirdir ve genellikle karaciger, nazal kavite, kalp, akciger ve deride
tariflenmistir (2). Kutanéz AML literatiirde ilk olarak Argenyi ve Fitz-
patrick tarafindan 1990 yilinda tariflenmistir (2,3). 2012 yilina kadar
benzer ii¢ vaka, ingiliz literatiiriinde ise sadece 21 vaka tespit edilmis-
tir (3,4,5). Bu vakalar benign neoplazi olarak tariflenmis ve vakalarin
hepsinde HMB-45 calisilmisti. HMB-45 pozitifligi kutanéz olmayan
AML vakalarinda beklenen bir bulgu iken kutanéz AML vakalarinda
cogunlukla negatiftir (1).

Kulak kepgesinde AML cok nadir goriilen benign mezenkimal bir tii-
mordir. Literatiirde tiiberoskleroz (TSC) ile iliskili bulunmamuistir.

Patoloji laboratuvarma gonderilen materyalin makroskopik deger-
lendirilmesinde; 6x1,5 cm bilyiikliigiinde, mavi-gri renkli, palpasyonda
orta sertlikte, kesit yapildiginda ¢evresinden iyi sinirli, dermis igerisin-
de yerlesim gosteren kitle goriildii. Materyalin tamamu takibe alindi.
Mikroskopik degerlendirmede H&E kesitlerde yag doku, damar ve
diiz kas komponentleri olan lezyon gériildii. Farkli blok kesitlerinde bu
komponentlerin oranlar1 degismekteydi. Damarlar genellikle orta ¢apli,
kalin duvarli 6zellikte ve etraftaki diiz kas icerisinde daginik olarak go-
riilmekteydi. Damar liimenlerinde trombiis ya da hemosiderin pigmen-
ti, glomus cisimleri goriilmedi. Yapilan histokimyasal boyama masson
OLGU SUNUMU trikrom ile diiz kas alanlarinda koyu kirmizi (pozitif) boyanma goriildii.

Diiz kas alanlarinda hiicresel atipi ve mitoz goriilmedi (Resim 1 A-B).
50 yasinda erkek hastanin hikayesinden kulak kepgesinde yillardir

var olan, belirgin bir semptoma sebep olmayan soliter, findik biiyiiklii-
nildi. Yapilan fizik muayenesinde {izerinde normal deri dokusu gériilen,
mobil olmayan, mavi—gri renkli solid nodiil cilt altinda palpe edildi.
Hastada hipertansiyon ya da TSC ile uyumlu bulgular yoktu. Bobrek
fonksiyonlart normaldi. Hastada sadece TSC igerisinde tariflenen yiiz
bolgesinde hipopigmente makiiler lezyon goriildii, ancak dermatolojik
muayenesinde malign bir bulguya rastlanmadigindan hasta ileri tetkik
yaptirmak istemedi. Aile dykiisiinde tiiberoskleroz ile uyumlu bulguya
rastlanmadi. Bobreklere yonelik yapilan ultrasonografik degerlendir- Resim 1: H&E kesitlerde lezyonda yag, diiz kas ve damar komponent-
mede belirgin patoloji tespit edilmedi. Vakanin laboratuvar degerleri  leri goriilmektedir (AX20, BX40)
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Yapilan immiinohistokimyasal degerlendirmede; S100 ile yag doku
komponenti, Aktin ile diiz kas komponenti ve CD34 ile damar kompo-
nenti pozitif boyand: (Resim 2-3).

Resim2: immiinohistokimyasalola- Resim 3: immiinohistokimyasal
rak Aktinile pozitif boyanma (x20) olarak CD34 ile damar duvari
(x20)

Diiz kas komponent S100 ile negatifti. Literatiirle uyumlu olarak HMB-
45 ile negatif sonug elde edildi (Resim 4).

Resim 4: immiinohistokimyasal olarak HMB- 45 negatif sonug elde
edilmistir (x20)

Morfolojik, histokimyasal ve immiinohistokimyasal bulgularla vakaya
kutanéz AML tanist verildi.

TARTISMA

AML, biiyiik cogunlukla bobrekte goriilen benign mezenkimal tii-
mordiir. Bobrek diginda pek ¢ok lokalizasyonda bildirilmistir (6,7). Ku-
lak kepcesi ¢ok nadir bir lokalizasyondur. Kutandz vakalar lezyonun
ilk olarak 1990 yillinda Fitzpatrick tarafindan iginde bulunan kompo-
nentler dogrultusunda anjiolipoleiomyom olarak isimlendirilmistir (8).
1 y1l sonra Argenyi tarafindan kulak kepcesinde ilk vaka tariflenmistir
(2). Bugiine kadar literatiirde ¢cok az vaka bildirilmistir, Tiirkiye’den
literatiirde tek vaka gordiik.

Kutanéz AML; genellikle soliter, asemptomatik cilt alt1 kitle sek-
linde, genellikle kiigiik, ortalama 1-4 c¢m arasinda, akral bolgelerde ve
¢ok nadiren kulakta tariflenmistir. Ortalama yas 48,4 olup, erkek-kadin
orani 16:5 olarak bildirilmistir (8). Bizim vakamizda lezyon literatiir-
de goriilen en bilylik boyut olan 4 cm’ den biiyiiktiir. Vakalarin klinik
degerlendirme sonucu genellikle epidermal kist ya da lipom 6n tanilari
ile patoloji laboratuvarina gonderilmektedir. Bizim vakamiz da epider-
mal kist 6n tanisi ile gonderilmisti. Bu durum lezyonlarda var olan yag
doku komponenti sebebiyle yumusak olmasi ile iliskili olabilir. Cerrahi
olarak tiimor kolaylikla ¢ikarilabilen, etraf doku ve epidermisle iliskisiz
olarak tariflenmistir. Bizim vakamizda da benzer 6zellikte alttaki kikir-
dak dokuya invazyon goriilmemekte, kolaylikla eniikleasyon yapilabil-
mekte olup epidermis iliskisi yoktu.

Literatiirde biitiin vakalar iyi sinirli, etrafinda psddokapsiil goriilen,
yag- diiz kas ve damar komponentleri olan, damar yapisi kalin duvarl
olarak tariflenmistir. Yag komponentinin orani ile iligkili olarak degisik
ylizdelerden bahsedilmektedir. Fitzpatrick’ in on vakalik serisinde bu
oran %>5 ile %60 arasinda degismekteydi (7). Lezyonda atipi, mitoz go-
gunlukla goriilmemektedir. Literatiirde sadece bir vakada niikleer atipi
ve mitoz goriilmiis, takiplerinde niiks, invazyon olmayan hasta benign
olarak degerlendirilmistir (9). Bu niikleer degisiklikler de dejeneratif
olarak degerlendirilmistir (9). Vakalarda niiks beklenen bir bulgu degil-
dir, literatiirde iki vakada niiks goriilmiis ancak bunlar da lezyonun tam
¢ikarilamamasi ile iligkilendirilmistir (10). Lezyonlara genel yaklagim
basit eksizyon seklinde ¢ikarilmasidir. Bizim vakamizin da yaklasik bes
aylik takiplerinde niiks tespit edilmemistir.

Kutandz AML’ nin histolojik dzellikleri bobrekte goriilen AML ile
¢ok benzemektedir. Ancak klinik bulgular ve immiinohistokimyasal bo-
yanma paternleri farklidir. Bobrek AML vakalari genellikle TSC ile ilis-
kili olup vakalarda hipopigmente makiil, tizerinde kil goriilen lezyonlar
ve anjiofibrom goriilmektedir. Kutanéz AML vakalarinda bu bulgular
tariflenmemistir. Bizim vakamizda hipopigmente makiil goriildii ancak
diger bulgular yoktu. Bobrek AML vakalari immiinohistokimyasal ola-
rak HMB-45 pozitif olup, kutandz AML vakalart HMB-45 negatiftir
(11). Bizim vakamiz da HMB-45 negatifti. Bobrek AML vakalarinda
kadin hasta orani yiiksek iken kutandz AML vakalar1 genellikle er-
kek hastalardir. Bizim vakamiz da literatiirle uyumlu olarak erkekti.
Bu farkliliklar dogrultusunda aslinda bu iki hastaligin arasinda sadece
isimlendirme benzerligi oldugu 6ne siiriilmistiir. Kutanéz AML vaka-
larmin patogenezinde siirekli bastya ugrama ve irritasyona bagli akral
bolgelerdeki yag dokunun yer degistirmesi ve buna sekonder gevre
degisiklikleri ile olugtugu 6ne siiriilmistiir (12). Bobrek AML ile ara-
sindaki farkliliklar degerlendirildiginde bu fikir desteklenmistir. Sonug
olarak kutandz AML invazyon géstermeyen, genellikle tek, TSC iliski-
siz lezyonlar iken, bobrek AML invazyon gdsteren, bdlgesel lenf nodu
metastazi goriilebilen,immiinohistokimyasal olarak farkli lezyonlardir.

Biz bu olguyu literatiir esliginde nadir bir lokalizasyonda olmasi,
biiyiikliigli ve Tiirkge literatiirde ikinci vaka olmasi sebebiyle sunduk.
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