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OZGUN ARASTIRMA

Renal Anjiomiyolipomalarin Klinik ve Histopatolojik
Ozellikleri: 21 Olguluk Seri
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OZET

Renal anjiomiyolipoma, preoperatif olarak renal hiicreli karsinoma ile karigabilen bobregin benign tiimoriidiir. Calismamizda 2005 — 2011
yillar1 arasinda, renal anjiomiyolipoma tanis1 almis olgular, retrospektif olarak incelenerek, klinik ve histopatolojik 6zellikleri ortaya konuldu.
Hasta kayitlarindan elde edilen bilgiler, klinik hikayeleri, klinik tanis1 ve cerrahi materyalin histopatolojik 6zellikleri not edildi. Olgularin 19’
u kadindi. Yas arali1 15 - 68 arasindaydi. 13 vakada lezyonlar rastlantisal olarak saptandi. Bilateral lezyonu olan bir vakanin tuberosklerozis
oldugu belirlendi. Renal anjiomiyolipomalarin karakteristik goriintiileme bulgularini ve renal hiicreli karsinoma ile karisabilecegini bilmek
onemlidir. Ozellikle preoperatif olarak bu tiimérleri tanimak nefron koruyucu tedavi segeneklerini degerlendirmek agisindan gereklidir.

Anahtar Kelimeler: Anjiomiyolipoma. Bobrek. Prognoz.
Clinical and Histopathological Features of Renal Angiomyolipomas: Series of 21 Patients

ABSTRACT

Angiomyolipoma (AML) of the kidney is a benign tumor that may be misdiagnosed preoperatively as renal cell carcinoma (RCC). This study
analyzes patients with renal angiomyolipoma which were diagnosed between 2005-2011. Their clinical and histopathological features were
evaluated retrospectively. Demographics of patients, clinical history, clinical diagnosis and pathologic characteristics of the specimen were
assessed. 19 of patients were female. Ages ranged from 15 to 68 years. In 13 patients the lesions were discovered incidentally. A single case
of tuberous sclerosis (TS) was confirmed in a patient with bilateral lesions. It is important to recognize their characteristic imaging findings
and be aware of not mistakenly diagnosed as renal cell carcinoma. Preoperative correct diagnosis is required especially to decide nephron
sparing procedures for treatment.
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Anjiomiyolipomalar (AML), benign mezansimal ko-
kenli renal timérlerdir. Farkli oranlarda yag dokusu,

birlikte artig gosterirken, tuberosklerozisli bireyler
arasinda mortalite ve morbiditenin 6nemli bir nedenini

anormal kan damarlar1 ve diiz kas dokusundan olu-
sur*®’. Toplumda genellikle 4.dekatta, kadinlarda %
0,2, erkeklerde % 0,1 oraninda gérﬁlﬁrz'4’7'8. Olgula-
rin % 80’inde sporadiktir ve tek lezyon olarak sapta-
nir’. Tuberosklerozisli hastalarm % 50 - 70’inde bob-
rege sinirl veya yaygin ¢oklu odaklar seklinde ortaya
¢ikar*’. Bu hasta grubunda cinsiyet baskinligi olma-
dan, daha geng¢ yaslarda ve bilateral olarak gdrllme
egilimindedir>"®, AML’lerin boyut ve insidansi yasla
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olusturmaktadir’. Bu ¢alismada tami almis 21 AML
olgusu geriye doniik olarak incelenerek ayirt ettirici
klinik ve patolojik 6zellikleri analiz edildi.

Gereg ve YOntem

Caligmamiza Ocak 2005 ve Mayis 2011 tarihleri ara-
sinda, tan1 almig 21 AML olgusu dahil edildi. Hastala-
ra ait klinik bilgiler dosyalarindan, ameliyat materyal-
lerine ait patoloji raporlari ve Grnekleri ise patoloji
boliimiinden saglandi. Preparatlar tekrar degerlendir-
mek i¢in ¢ikarildi. Biitiin hastalara preoperatif olarak
ultrasonografi (US), bilgisayarli tomografi (BT) ve
manyetik rezonans gorintileme (MRI) incelemeleri
uygulanmist.
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Bulgular

Olgularin klinikopatolojik bilgileri Tablo-1’de gdste-
rilmigtir. Hastalarin ¢ogu asemptomatikti (13/21, %
61,9). Semptomatik hastalarin 1’inde (% 4,8) makros-
kopik hematiiri, 7’sinde (% 33,3) ise ipsilateral yan
agrist mevcuttu. Preoperatif goriintiileme yontemleri-
ne dayanarak 7 hastaya (%33,3) AML tanis1 konmustu.
Radyolojik olarak 4 hastada (%19) genis yag dansite-
si veren retroperitoneal kitle gorildi. 14 hastada
(%66,7) preoperatif tani, renal hiicreli karsinoma
(RCC) igin siipheli veya benign-malignite acisindan
belirsiz olarak raporlandi. BT de, bobregin seklinde
kontur deformitesi yapan periferal yerlesimli lezyonlar
hari¢ hepsi iyi smirliydi. Vakalarin hi¢ birinde intra-
timoral kalsifikasyon veya perinefrik degisiklik g0-
rilmedi. 3 hasta MRI ile goriintilendi. Yag baskili
sekanslarda, yag uyumlu alanlarda sinyal kaybi yoktu.
Tamorlerin ortalama boyutu 6,5 cm (1-19) idi. 19
olguda (%90,5) tumdrler unilateral iken 2 (% 9,5)
olgu da bilateral yerlesim saptandi. iki hastadan birin-
de, kranial MRI incelemesinde tiiberoskleroz hastala-
rinda gorilen kortikal hamartomatz lezyon saptandi.
Hastalarin 12’si parsiyel nefrektomi olurken, 9 hasta
timor boyutu ve tiimorlerin genis damar yapilarina
yakinligr nedeniyle laparoskopik radikal nefrektomi
operasyonuna alindi. Hastalardan birinin (%4,8) preo-
peratif pndmotoraksi mevcut olup nefrektomi sonrasi
pnomotoraks nedeniyle opere edildi. 20 hastada
(%95,2) postoperatif herhangi bir komplikasyon ge-
lismedi.

B. Vuruskan, ark.

Histopatolojik incelemede kan damarlari, yag hiicrele-
ri ile damar duvarlarindan kdken aldig: bilinen diiz kas
demetlerinden olusan timoér gorildu (Fig. 1). Duz kas
hiicreleri igsi sekillerden olugmaktaydi ve daha ¢ok
damarlar ¢evresinde onlar1 saran tarzda yerlesim gos-
termekteydi. Kan damarlar1 kalin duvarli, siklikla
hiyalinize gorunimdeydi. Nekroz ve mitotik figur
gorilmedi. Vaskiler veya perindral invazyon saptan-
madi. Immiinohistokimyasal ¢aligmada diiz kas de-
metleri SMA, HMB-45, MART-1, kan damarlari
CD31, yag dokusu ise S-100 ile pozitif boyanma gos-
terdi (Fig. 2). Hastalarin higbirinde daha agresif form
olan epiteloid AML alt tipine rastlanmadi. Olgularin
ortalama takip siiresi 46 (12-100) ay olup son rutin
takiplerine kadar tumor rekirrensi izlenmedi.

TR g W '

Sekil 1:
Diiz kas hiicreleri, lipomato doku ve kalin duvarl kan
damarlarmi i¢eren renal anjiomyolipoma (HE x 100).

Tablo I. Hastalardaki renal anjiomyolipomalarim klinikopatolojik 6zellikleri.

Vakalar Yag Cinsiyet Taraf Semptom Lateralite Tumdrboyutu Tu;1e0rirun (Ne-lr‘(reglft\gmi) Prognoz
1 55 K Sol insidental Unilateral 7 Alt Total Sa§
2 38 K Sol  Hemoraji Unilateral 11 Ust Total Sagd
3 53 E Sag Insidental Unilateral 25 Ust Parsiyel Sagd
4 44 K Saj Yan agrisi Bilateral 1 Ust Total Sag
5 35 K Sag Palpablkitle, agr Bilateral 19 Alt Total Sag
6 56 K Sol insidental Unilateral 15 Ust Parsiyel Sa§
7 51 K Sag Yan agrisi Unilateral 37 Ust Parsiyel Sagd
8 37 K Saj Insidental Unilateral 3 Orta Parsiyel Sa§
9 57 K Saj Insidental Unilateral 35 Orta Parsiyel Sa§
10 49 K Sag Insidental Unilateral 9.5 Ust Total Sagd
11 68 K Saj Insidental Unilateral 25 Alt Parsiyel Sag
12 59 K Saj Insidental Unilateral 1 Ust Parsiyel Sa§
13 61 K Sag Insidental Unilateral 15 Ust Parsiyel Sag
14 53 K Saj Insidental Unilateral 2 Ust Parsiyel Sa§
15 65 K Sag Insidental Unilateral 5.5 Ust Total Sag
16 27 K Sol  Palpabl kitle, agri Unilateral 15 Orta Total Sag

Yan agrisi
17 58 E Sag Insidental Unilateral 2 Alt Total Sag
18 15 K Sol insidental Unilateral 3 Ust Total Sa§
19 55 K Sol  Yan agnisi Unilateral 5 Ust Parsiyel Sag
20 47 K Sol  Yan agrsi Unilateral 8 Ust Parsiyel Sag
21 60 K Sol Unilateral 3 Alt Parsiyel Sag

K: Kadin, E: Erkek
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Renal Anjiomiyolipomalar

Sekil 2.
SMA antikoruna karsi gii¢lii immiinreaktivite
gosteren timor hicreleri(x 40).

Tartisma ve Sonug¢

AML, perivaskiler epiteloid hticreli timdrler (PECo-
ma) olarak isimlendirilen timdr ailesinde yer almak-
tadir”. PEComa’lar AML, Lenfanjiomatozis, Akcige-
rin  berrak hicreli  timorii, falsiform liga-
ment/ligamentum teres’in berrak hiicreli miyomelano-
sitik timord, ekstrapulmoner berrak hcreli ‘sugar’
timori ve farkli bolgelerin berrak hiicreli tiimdrleri
gibi mezansimal tiimérlerden olusur'®. Diinya Saglik
Orgiitiiniin tanimlamasina gére PEComa’lar histolojik,
ultrastriktiirel ve imminohistokimyasal olarak C tipi
perivaskiiler epiteloid hiicrelerden kaynaklanlrn. Bu
hicre tipi morfolojik, imminohistokimyasal, ultrast-
riktiirel ve genetik olarak berrak-grantiler sitoplazmali,
oval-yuvarlak sekilli, santral yerlesimli niikleuslu,
niikleolleri belirsiz hiicrelerdir®. immiinohistokimya-
sal olarak perivaskiler epiteloid hiicreler HMB-45,
Melan-A/Mart-1, Diiz Kas Aktin’i gibi miyojenik ve
melanositik salimm  gosterirler’”. Renal insidental
olarak saptanabildigi gibi, kitle, agri, makroskopik
hematirri veya spontan riptir gibi semptomlarla da
karsimiza ¢ikabilir**®, Oesterling ve ark.’lar1 yapmis
olduklar1 retrospektif bir caligmada semptomatik
AML’lerin %90’min 4 cm’den biiyiik oldugunu sap-
tamislardir. Ayn1 zamanda bu ¢alismada spontan riip-
tiir ve hayat1 tehdit edici hemoraji ile bagvuran tiim
olgularin semptomatik tiimérler olduklarimi gézlem-
lemislerdir®®, AML’de gozlenen kan damarlari anor-
mal yapidadir ve internal elastik lamina igermezler.
Bu nedenle sert ve kirillgan yapida olup anevrizmal
dilatasyona ve riiptiire yatkin olurlar*>™. Olgu seri-
mizde 13 hasta asemptomatik olup baska nedenlerle
yapilan goriintiilemeler sirasinda rastlantisal olarak
fark edildi. 1 hastada makroskopik hematiiri, 7 hastada
ipsilateral yan agris1 mevcuttu.

AML nin saptanmast renal US, BT, MR gibi preope-
ratif goriintiileme yontemlerine dayanir*®%***°, Kiigiik

AML renal US incelemesinde siklikla rastlantisal
olarak ve iyi smirli, yogun ekojenik kitleler olarak
gorulir. Siegel ve ark. gore bu tiimérlerin yag kompo-
nenti azalir veya miyojenik komponentinin miktar1
arttikca ekojenite azalmaktadir'’. Kontrastsiz BT go-
rintiilemede ise klasik AML’de yag varlig1 hipodens
olarak gosterilebilmektedir?.

Yapilan g¢aligmalarda operasyon oncesi RCC olarak
tan1 almis olgularin %5,7’si histopatolojik incelemele-
rinde AML olarak raporlanmislardir’. Radyologun
deneyimi bu lezyonlar1 ayirmada Gnem tasir'®.
AML’lerin ¢ogu benign davranis sergilerken, kiigiik
bir alt grubu olan epiteloid tip, lokal invazyon ve daha
agresif gidis gosterir®®. Epiteloid tip AML 2004 yilin-
da yapilan Diinya Saglik Orgiitii renal timorler sinif-
lamasinda tanimlanan antitedir ve tliberosklerozis ile
yiiksek derecede iligkisi mevcuttur'®, Timér histopa-
tolojik olarak epitel hucresi benzeri hicreler igerdigi
icin bu sekilde adlandirilmaktadir ancak ne kadar
miktarda epiteloid hiicre goriilmesi hakkinda belir-
lenmis bir deger mevcut degildir'®. Lane ve ark. gére
timoérin - %95°den fazla, Yang ve ark. gore
ise %90’dan fazla epiteloid hiicre icermesi gerekmek-
tedir®®. Brimo ve ark. gére ise en az belirgin atipik
morfolojik 6zellikler iceren %70’in lzerinde epiteloid
hiicre varlig1 gereklidir ve 10 biiyiik biiyiitme alaninda
2’den fazla mitotik figiir ve nekroz varligi malign
davranisin gostergesidir. Epiteloid AML’ler histopa-
tolojik olarak sarkomatoid RCC veya metastatik me-
lanomaya benzeyebilir, ayirici taninin yapilmasi gere-
kir®. Bu alt tipte cogunlukla renal ven ya da inferior
vena kavaya yayihm bildirilmistir®. Ayni zamanda
bazi ¢aligmalarda lokal lenf nodlarinda tutulum tamim-
lanmustir®, Yayilm yapan timoérler genellikle biiyiik
boyutlardadir (ortalama: 9,5 cm) ve yaklasik %80’ini
kadin hastalardir®,

Tedavi seceneklerinde, klinik bulgular, timér boyutu,
bilateralite ve malign davranig gosterme riski 6n plan-
da tutulur. Asemptomatik hastalarda, 4 cm.den kuglk
timéorler, US ve BT goruntlileme yontemleri ile belirli
araliklarla takip edilebilir’. Semptomatik ve bilateral
timorler de ise nefrektomi veya nefron koruyucu
cerrahi 6nerilebilir®*®, Komplikasyonu olan, buyiik
boyutlu ve RCC siiphesi bulunan tiimdrlerde radikal
nefrektomi uygun tedavi segenegidir.

Sonug olarak, bu tiimdriin benign dogasini ve karakte-
ristik US, BT bulgularin1 tanimak 6nemlidir. Preope-
ratif olarak AML tanisin1 koyabilmek, hastaya uygun
tedavi segenegi saglayabilir.
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