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Epiteloid Tip Renal Anjiyomiyolipom

Epitheloid Type Renal Angiomyolipoma

OZET

Anjiyomyolipom (AML) bobrek, karaciger ve diger organlari tutabilen ender goriilen ve iyi
bilinen bir yumusak doku tiimoériidiir. Epiteloid anjiyomyolipom degisik derecelerde niikleer
atipi ve yogun eozinofilik stoplazmali poligonal hiicrelerin varligi ile karakterize yeni
tanimlanmig bir anjiyomyolipom tiiriidiir. HMB-45 ve CD68 immiinreaktivitesi tanida
yardimcidir. Bu makalede 19 yasinda bir bayan hastadaki epiteloid tip AML olgusunu bildirdik.
Anahtar kelimeler: Anjiyomiyolipom, epiteloid anjiyomiyolipom, bobrek hiicreli kanser

ABSTRACT

Angiomyolipoma (AML) is a well-known rare soft tissue tumor involving the kidneys, liver
and other organs. Epithelioid angiomyolipoma is a recently recognized variant of
angiomyolipoma, which is characterized by the presence of polygonal cells with densely
eosinophilic cytoplasm and varying degrees of nuclear atypia. Immunreactivity with HMB-45
and CD68 are helpful for its identification. We report a case of epithelioid angiomyolipoma of
the kidney that occurred in a 19-year-old woman.
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GIRIS

Renal AML toplumun % 0.2 sinden daha azinda goriilen nadir bir neoplazidir.
AML tipik olarak diiz kas hiicreleri, dismorfik kan hiicreleri ve yag
dokusundan olusur (1). Lezyon soliter ya da multisentrik olabilir ve dalak,
karaciger ya da lenf nodu gibi ekstrarenal bolgeleri tutabilir. Epiteloid
anjiyomyolipom, bobrek hiicreli kanseri taklit eden ve malign potansiyeli olan
epiteloid hiicreler ile karakterize anjiyomyolipomun ender bir ¢esididir (2).
AML nin bu varyantt malign transformasyon gdsterme egilimindedir ve
nadiren de olsa metastazlar bildirilmistir (3). Bobrek ve retroperitoneal
timorlerde HMB—45 pozitifligi AML icin ayirict olabilir (4). HMB-45
pozitifligi bu kanserlerin AML ile iliskili olabilecegini gosterir. Makaleye konu
olan hasta tek tarafli renal kitle nedeniyle opere edilen epiteoid tip renal AML
olgusudur.

OLGU SUNUMU: 19 yasindaki bayan hasta sag yan agrisi, ates yliksekligi
ve halsizlik sikayeti ile klinigimize bagvurdu. Fiziksel incelemesinde sag
paraumblikal ve sag hipokondriyak bolgede hassasiyet mevcuttu. Ele gelen
kitle saptanmadi. Laboratuvar analizlerinde beyaz kiire yiiksekligi (18.3) ve
ates yiiksekligi (39 0C) mevcuttu. Hastaya pyelonefrit 6n tanisi ile medikal
tedavi baglandi. Klinigimize basvurmadan 6nce yapilan ultrasono-grafisinde
sag siirrenal lojda 85 x 58 x 59 mm boyutlarinda heterojen, icerisinde kistik
acikliklar ve milimetrik kalsifikasyonlar bulunan renkli dopler ultrasonografi
incelemesinde vaskiilarizasyon saptanma-yan kitle lezyonu tespit edildi.

Bu kitle ilk planda surrenal adenom olarak degerlendirildi. Bobrek boyutlari
normal idi. Hastaya klinigimizde yapilan batin bilgisayarli tomografisinde sag
subhepatik alanda renal kaynakli ekzofitik uzanim gosteren 75x68 mm
boyutunda, karaciger ile arasinda yagl planlar secilebilen; intravendz kontrast
enjeksiyonu sonrasi belirgin kontrast tutulumu izlenmeyen; hipodens alanlar
iceren heterojen karakterde kitlesel lezyon tespit edildi (Resim 1).
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Bu bulgularla hastaya anjiyomyolipom on tanist ile
parsiyel  nefrektomi  yapildi.  Makroskopik
patolojisinde; kitle 10x8x3 cm oOlciilerinde genis
alanlarda kapsiille ve bazi alanlarda surrenal ile
cevrili idi. Kesitinde yaklasik 6 cm'lik alanda ortasi
kanamali kistik dejenerasyon alanlari mevcuttu.
Mikroskopik incelemesinde; (Resim 2).

Immunohistokimyasal olarak timd&r hiicrelerinde
HMB-45 ile fokal olarak boyanma gozlendi (Resim
3). Tuberoskleroz ile ilgili klinik belirti ve bulgular
tespit edilmedi. Parsiyel nefrektomi sonrasi olgunun
yapilan takiplerinde 6. ayda niiks goriilmedi.

TARTISMA

AML, farkli oranlarda matiir yag dokusu, diiz kas
hiicreleri ve kalin duvarli vaskiiler yapilar iceren,
benign kategoride siniflandirilan bobrek tiimorleridir.
Anjiyomyolipomlar, diger bobrek tiimorlerinden
karakteristik radyolojik goriintimleri ile ayirt
edilebilirler. Radyolojik olarak lezyonlar tamamriyla
yag dansitesinde olabilecekleri gibi hemen tamamen
yumusak doku dansitesinde de izlenebilirler.
Bilgisayarli tomografide tipik olarak iyi simirly,
kortikal yerlesim gosteren ve cogunlukla -20 ile -140
Hounsfield {initesi arasinda makroskopik yag iceren
kitleler olarak izlenirler. Kas ve kan damarlarindan
zengin olanlar1 yogun kontrastlanma gdsterirken,
agirlikli olarak yag icerenlerde ¢cok az kontrastlanma
saptanir (5). Ancak %5 olgu hi¢ yag dokusu igermez
ve bu vakalarin renal hiicreli karsinomdan ayirt
edilmesi goriintiilemeyle miimkiin olmayabilir (6).
Kalsifikasyon genellikle goriilmez fakat ¢ok ender
olarak yagli doku icerisinde bildirilmistir (3).
Ultrasonografi de tanida kullanilabilen faydali bir
yontemdir. Klasik olarak AML sonografik
incelemede ekojenik ve ekzofitik bir lezyon olarak
izlenir (5). Ne yazik ki bircok AML, radyolojik
olarak renal hiicreli karsinom tanist alan hastalarda
yapilan cerrahi sonrast tanit alabilmektedir.
AMLlerin gogunda atipik hiicresel bolgeler vardir ve
patolojik ayirict tanida fibrosarkom, leimiyosarkom,
liposarkom gibi sarkoma alt tipleri sayilabilir.
Epiteloid AML son yillarda tespit edilen bir AML
cesididir ve degisik derecelerde niikleer atipinin eslik
ettigi eozinofilik stoplazmali poligonal hiicrelerin
varlig1 ile karakterizedir (7).

Pea ve arkadaslar1 daha once renal hiicreli kanser
olarak bildirilmis 5 bobrek timoriinii yeniden
incelemislerdir. Bu tiimorlerin 3 tanesinde HMB-45
pozitif boyanma ve perivaskiiler epiteloid hiicreleri
histopatolojik olarak gostermisler ve bu tiimorleri
epiteloid AML olarak yeniden siniflandirmiglardir
(8). HMB-45 ile pozitif boyanma olmasi bobrek
hiicreli kanser ile uyumlu degildir. Bu her 3 tiimdriin
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Resim 1. Bilgisayarli Batin Tomografisi: IV kontrast
madde enjeksiyonu sonrasi belirgin kontrastlanma
gOstermeyen, sag bobrek kaynakli kitlesel lezyon.

Resim 2. Pleomorfizm, nekroz ve mitoz goérilen AML
preparati (HEx40)
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Resim 2. Epiteloid hicre tipi gésteren AML dokusunda
immunohistokimyasal olarak HMB—45 (+) boyanma.
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de perivaskiiler epiteloid hiicre varligi ile karakterize
malign bir timdr oldugunu ileri stirmiislerdir. Bizim
olgumuzda da parsiyel nefrektomi spesmeninin
patolojik incelenmesinde perivaskiiler epiteloid
hiicreler izlenmisti ve HMB-45 pozitif boyanmuisti.

Kawaguchi ve arkadaslar1 4 yasinda tuberosklerosis
tanis1 almis ve 28 yaginda kliniklerine bilateral renal
kitle tanisi ile bagvurmus olan bir vaka bildirmislerdir.
Hastaya sol nefrektomi ameliyati yapilmisg ancak
hasta ameliyat esnasinda kaybedilmistir. Rezeke
edilen tlimd&riin goriiniimii klasik anjiyomyolipom ile
uyumlu olsa da patolojik incelemesinde renal hiicreli
karsinomda oldugu gibi atipik epitelioid hiicrelerin
diffuz proliferasyonu gosterilmistir.
Immunohistokimyasal incelemede atipik epithelioid
hiicreler ve tipik AML lezyonlarmin her ikisi de
HMB-45 pozitif idi. Bunun yaninda atipik epiteloid
hiicreler p53 i¢in immunreaktif iken AML odagi
negatif idi. Mikrodisseke parafin gomiilii dokularin
incelemesinde malign epiteloid alanlarda p53
mutasyonu gozlenirken tipik anjiyomyolipom
alanlarinda ve renal parankimde bu mutasyona
rastlanilmamigti. Kawaguchi ve arkadaslari bu
olgularinda p53 mutasyonunun renal AML nin
malign transformasyonunda 6nemli rol alabilecegini
ileri stirmiislerdir (9).

Epiteloid AML, lokal agresif bir timor olarak kabul
edilir ve lenf nodu ya da uzak organlara metastaz riski
mevcuttur. Christiano ve arkadaslari melanoma
benzeyen malign transformasyon gdsteren ve radikal
nefrektomi sonras1 15. ayda pulmoner metastaz
gelisen bir bobrek AML olgusu bildirmislerdir (3). Bu
pulmoner metastazlarin, hiicresel atipi ile belirgin
olan histolojik malignensinin ve metastaz varligmin
AMVL’nin ender malign formunu gdsterdigini ileri
sirmiiglerdir (3). Gupta ve arkadaglart da
retroperitondan kdken alan ve karaciger ile kemige
metastaz yapmis 80 yasinda bir epiteloid AML olgusu
bildirmislerdir (10). Leclerc ve arkadaslari ise 36
yasinda lenf nodu invazyonu olan bir epiteloid AML
olgusu bildirmislerdir (11). Bizim olgumuzda AML
tanis1 histopatolojik olarak damar, diiz kas ve epiteloid
hiicre varlig1 ve immunohistokimyasal olarak HMB-
45 pozitif boyanmasi ile konuldu.

Epiteloid AML son yillarda tanimlanan bir AML
tipidir ve epiteloid hiicre varlig: ile karakterizedir.
Epiteloid tip AML'de lenf nodu invazyonu ve uzak
metastazlarin varlig gosterildiginden
anjiyomyolipomun bu alt tipinin yiiksek dereceli
kansere benzer agresif seyirli bir tiimor oldugu kabul
edilmektedir. AML’nin malign transformasyonunu ya
da malign potansiyelini ongdrebilmek i¢in risk
etkenleri heniiz tespit edilmemistir. Tiimor boyutu,

nekroz, p53 ve ki67 mutasyonlar1 hastalik seyrini
etkileyen etkenler olabilir. Klinik olarak siliphe
edilmesi durumunda immunohistokimyasal boyama
icin patoloji laboratuvarinin uyarilmasi hastaligin
tedavisi i¢in Onem tasimaktadir. Sonu¢ olarak
epiteloid AML malign 6zellik tagiyan bir tiimordiir ve
ameliyat sonrasi takipleri klasik AML’den farklilik
gostermektedir.
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