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Bobregin Epitelioid Anjiyomiyolipomu: iki Olgu Sunumu
ve Literatur Derlemesi
Renal Epithelioid Angiomyolipoma: Two Case Reports and Review of the Literature
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Oz

Renal epiteloid anjiyomiyolipom (EAML), renal hiicreli karsinomu taklit
edebilen, klinik olarak benign ya da malign davranigh anjiyomiyolipom
(AML) cesididir. Tanisinda radyolojik gorintilemelerin gtivenilirligi
sinirl olup, kesin tani icin histopatolojik inceleme gerekmektedir. Bu
timorlerde tlberoskleroz kompleksi (TSK) ile olan iliskisi, malignite ve
kot prognostik kriterleri dikkatli sorgulanmali ve hastalar buna gore
degerlendirilmelidir. Bu yazida, renal kitle nedenli cerrahi uygulanan ve
EAML olarak degerlendirilen 28 yasinda kadin ve 59 yasinda erkek iki
olguyu literatir esliginde sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Renal kitle, renal anjiyomiyolipom, epitelioid
anjiyomiyolipom

Summary

Renal epithelioid angiomyolipoma (EAML), a kind of angiomyolipoma
(AML), can mimic renal cell carcinoma and may render either benign
or malignant behavior. The reliability of radiological imaging is limited
in the diagnosis and histopathologic examination is required for the
definitive diagnosis. In these tumors, relationship with tuberous sclerosis
complex (TSC) and malignancy and poor prognostic criteria should be
carefully questioned and patients should be considered accordingly. In
this article, two cases were presented in whom surgeries were performed
because of renal masses and diagnosed as EAML which were a 28-year-
old woman and a 59-year-old male in the light of the literature.
Keywords: Renal mass, renal angiomyolipoma, epithelioid
angiomyolipoma

Giris

Anjiyomiyolipomlar (AML), icerisinde diiz kas hucreleri, kan
damarlari ve yag hiicreleri iceren mezenkim kokenli bobrek
timorleridir ve %2-6,4 oraninda gozlenirler (1,2,3). AML'ler
cogunlukla benign seyirli timorlerdir fakat spontan kanama
riskleri vardir (4,5). AML'lerin %80’i sporadik, %20’si tliberoz
skleroz kompleksinin (TSK) bir parcasi olarak gozlenirler
(6,7). Bilateral ve multifokal olgularda TSK olabilecegi ve TSK
icerisinde de %50 oraninda AML gozlenebildigi bildirilmistir
(8). Ayrica bu timorler bobrek disinda baglica retroperitoneal
alan ve karacigerde de bulunabilmektedir (9). Bir AML
varyanti olan epiteloid anjiyomiyolipom (EAML), renal hicreli
karsinomu taklit edebilen, klinik olarak benign ve malign
(agresif ve metastazlarla) seyredebilen monotipik AML cesididir
(10,11,12,13,14,15).

Bu yazida, yan agnisi nedenli yapilan tetkiklerinde malign
goruinumli renal kitle saptanan ve klinigimizde cerrahi
uygulanan, EAML tanisi konan 59 yasinda erkek ve 28 yasinda
kadin iki olguyu literatiir esliginde sunmayr amacladik.

Olgu Sunumlari

Olgu 1

Sag yan agnisi nedenli yapilan ultrasonografi incelemesinde
sag bobrekte 9 cm kitlesel lezyon goérilen 59 yasinda erkek
hastanin manyetik rezonans gortintiileme (MRG) incelemesinde
sag bobrekte en biyigu alt polde 9x7 cm boyutlarinda,
icerisinde kanama odaklar bulunan, heterojen i¢ yapida iki adet,
AML ile uyumlu kitlesel lezyon saptandi (Resim 1a). izlemde
timorde blylume saptanmasi nedeniyle hastaya sag radikal
nefrektomi yapildi. Nefrektomi patolojisinde 12 cm ve 2 cm
boyutlarinda, yaygin kanama ve nekroz alanlar iceren iki adet
lezyon izlenmekteydi. Klasik AML alanlari yani sira epiteloid
morfolojide ve atipi gosteren alanlar yer almaktaydi (Resim 1b).
immiinohistokimyasal incelemede HMB-45, aktin ve vimentin
pozitifligi saptanmistir. Olguda vaskdler invazyon gozlenmis ve
cerrahi sinir pozitif olarak degerlendirilmistir. TUmor boyutunun
7 cm’den buyik olmasi, nekroz ve vaskiler invazyon varligi
nedeni ile olgu malign EAML olarak degerlendirilmistir.
Hastanin post-operatif yapilan taramasinda TSK ile uyumlu
bulguya rastlanmamistir. Sonrasinda hastanin takip disi
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kalmasi nedenli metastaz varligina yonelik taramasi tarafimizca
yapilamadi. Hastanin post-operatif 12. ayda ise dis merkezde
bobrek timori metastazlarn nedeniyle kaybedildigi 6grenildi.
Olgu 2

Yirmi sekiz yasinda kadin hastada sol yan agrisi nedenli yapilan
ultrasonografi ve bilgisayarli tomografi (BT) incelemelerinde sol
bobrek st poliinden kaynakli ve adrenal loja uzanan 7,5 cm
capinda, sag bobrek alt polde 4 cm capinda ve karacigerde farkl
boyutlarda multipl kitlesel lezyonlar saptandi (Resim 2a). Hastaya
bilateral lezyonlar olmasi nedeniyle sol parsiyel nefrektomi ve
adrenalektomi yapildi. EAML olarak tani alan olguda cerrahi
sinir pozitif olup adrenal bez invazyonu saptanmadi (Resim 2b).
Postoperatif altinci ay kontrol BT tetkiklerinde, hastanin 6nceki
tetkikleri ile uyumlu olarak, karacigerde cok sayida erken arteriyal
fazda kontrast tutan hiperdens lezyonlar, segment 2’de dustk
dansiteli ilk planda lipom ile uyumlu lezyon ve sag bobrek alt
polde 4 cm boyutunda mikst dansitede ti¢ adet hamartomatoz
lezyon mevcuttu (Resim 2c). Sol bobrek parsiyel nefrektomi loju
ise olagan saptandi. Beyin tomografisi normal olan hasta TSK
acisindan arastirlmig ve TSK olarak degerlendirilmistir. Sonra
hastaya 4 cm boyutunda mikst dansitede lezyon olmasi nedenli
sag parsiyel nefrektomi yapildi. Histopatolojik incelemede 3 cm
capinda klasik AML goézlendi. Hasta klinigimizde postoperatif
18. ayinda sorunsuz bir sekilde takip edilmektedir.

Tartisma

AML dismorfik kan damarlari, yag dokusu ve duz kaslarin
bir araya gelmesi ile olusmaktadir. Renal AML'lerin %1’i ise
epitelioid morfoloji gostermektedir (10). Epitelioid AML ilk kez
Mai ve ark. (16) tarafindan 1996 yilinda tanimlanmstir. 2004
yiinda ise Diinya Saghk Orgiitii’niin yapmis oldugu tiimér
siniflamasinda malignite potansiyeli olan mezenkimal timor
oldugu belirtilmistir (17). Renal EAML saf sporadik EAML ve TSK
ile iligkili EAML olmak tizere iki alt grupta incelenmektedir. TSCile
birlikteligine bakildiginda EAML’nin klasik AML’den daha ylksek
oranda birliktelik gosterdigi saptanmuistir (18). ilk olgumuzda TSK
saptanmamisken, ikinci olgumuz TSK olarak degerlendirilmistir.
Epitelioid AML'nin klinik yansimalarina baktigimizda kiictk
timorlerde semptomlarin az oldugu, timaor boyutu arttikca agr
(>4 cm tumorlerin %30’unda), palpable kitle ve zayiflama gibi
semptomlarin arttigi gortilmektedir. Epitelioid AML radyolojik
bulgularina baktigimizda BT ve MRG'de tiimér boyutunun fazla

Resim 1. a) Manyetik rezonans incelemesinde sag bobrek alt
polde 9x7 cm boyutlarinda, icerisinde kanama odaklari iceren,
heterojen icyapida anjiyomiyolipom ile uyumlu kitlesel lezyon,
b) Mikroskopik olarak tiimorde atipi gosteren alanlarda epiteloid
morfolojide anjiyomiyolipom alanlari (Hematoksilen&Eozin,
x100).

olusu, multipl lezyonlarin varhigi ve timor sinirnin net olusu ile
AML’ye gore daha spesifik bulgulari oldugu soylenebilir (19).
Buna ragmen radyolojik gorintilemelerin EAML tanisinda
glvenilirligi sinirli olup, kesin tani icin histopatolojik inceleme
gerekmektedir (20). Malign EAML'nin ise radyolojik olarak
sarkom ve renal hicreli karsinom gibi malign timoérlerden
ayrimi  zordur. Gorintileme yodntemlerinde ve hatta
uUreterorenoskopide bile ist Uriner sistem Urotelyal karsinomdan
ayriminin yapilamadigi olgular bildirilmistir (21). Histopatolojik
incelemede yiiksek sayida epitelioid hiicrelerin varligi, poligonal
hicreler ve nikleer atipi varligi, hemorojik nekroz varhgr ve
AML bilesenlerinin varigi EAML tanisinda 6nemli bulgulari
olusturmaktadir. immiunohistokimyasal incelemede ise HMB-
45, SMA ve vimentin ile boyanmalar tanida anlamlidir (14,22).
Epitelioid AML ¢ogunlukla benign seyirli timérler olmakla birlikte
malignite potansiyeli mevcuttur. Bazi serilerde 8 yillik takipte
metastaz ya da lokal nliks g6zlenmezken bazi serilerde metastaz ve
erken donemde fatal seyir gozlenmistir (11,23). Bazi yazarlar atipik
hiicre varligi, hemoraji ve nekroz varligi, vaskuler invazyon ve lenf
nodu metastazi varligi ile lokal niiks varligini malignite kriterleri
olarak belirtmektedir (24). Brimo ve ark. (15) atipik epitelioid hiicre
oraninin >%70, mitotik sayinin >2/10 HP, atipik mitoz ve nekroz
variginin malignite gostergesi oldugunu belirtmistir. Prognostik
faktorlere baktigimizda TSK varligi, timorin >7 cm olusu, kanser
benzeri biiylime paterni gostermesi, nekroz varligi ve lokal invazyon
varligi kotl prognostik faktorler olarak tanimlanmistir (12). Genel
olarak benign seyirli EAMLlerin tedavilerine baktigimizda klasik
AML gibi 6zellikle semptomatik, multipl ve 4 cm (zeri lezyonlarin
kanama riski nedeniyle anjiyo-embolizasyon ya da nefron koruyucu
cerrahi ile tedavi edilmeleri dnerilmektedir (7). Ozellikle TSK
iliskili ve malign potansiyelli EAML tedavisinde ise cerrahi sonrasi
memeli rapamisin hedef inhibitorlerinin ve anjiyotensin reseptor
inhibitorlerinin kullanildigr olgu bazinda raporlar mevcuttur (25).

Olgularimiza baktigimizda her iki olguda da tumor boyutu
blyuk olup klinik yansimalari yan agnsi seklinde olmustur.
Olgu 1’de 12 cm ve 2 cm boyutlarinda, nekroz alanlari iceren
immunohistokimyasal boyamada HMB-45, aktin ve vimentin
pozitifligi mevcut timore sahip, TSK uyumlu bulgu saptanmayan
sporadik malign seyirli EAML olgusu nefrektomi sonrasi takip
disi kalarak ve ek tedavi alamayarak postoperatif birinci yilinda
hastaliga bagli kaybedilmistir. Olguya baktigimizda yuksek
timor boyutu (>7 cm), nekroz varhig ve kanser benzeri

Resim 2. a) Koronal manyetik rezonans goriintisinde sol
bobrek st poliinden kaynakli ve adrenal loja uzanan 7,5 cm
boyutunda kitlesel lezyon, b) Timorin mikroskopik goriintiisu:
Epiteloid morfolojide anjiyomiyolipom (Hematoksilen&Eozin,
x200), c) Bilgisayarli tomografi incelemesinde sag bobrek alt
polde 4 cm boyutunda mikst dansitede hamartomatoz lezyon
ve karacigerde lezyonlar
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buyime ozellikleri ile patolojisindeki vaskiiler invazyon pozitifligi
malignite lehine kriterler olarak karsimiza cikmaktadir. Olgu
2'de 6,5 cm boyutlarinda immunohistokimyasal boyamasinda
HMB-45 ve aktin pozitifligi mevcut timora olan, TSK ile iligkili
EAML olgusunda diger bobrekte ve karacigerde multiple AML
odaklari mevcut olup, TSK disinda malignite potansiyeli ya da
kotl prognostik faktor lehine herhangi bir kriter saptanmamustir.
Nitekim olgu nefron koruyucu tedaviler sonrasi postoperatif 18.
ayinda stabil bulgularile takip edilmektedir. Cerrahi sinir pozitifligi
malign EAML’de kot prognostik faktor olarak gosterilmemistir
(12). Fakat olgulara bakildiginda 2. olguda prognoza herhangi
bir etkisi saptanmayan cerrahi sinir pozitifliginin 1. olguda
malignite kriterlerinin mevcut olusu ile birlikte prognozu kotu
etkileyebilecegi net olmasa da soylenebilir. Fakat bu bulgunun
netlesmesi icin genis malign EAML serilerinin incelenmesi
gerekmektedir.

Sonug olarak; EAML cogunlukla benign davranis sergileyen,
gorintilemeyontemleriile malign tiimérlerden ayrimiyapilamayan,
TSK ile iliskili olabilen, kesin tanisi histopatolojik inceleme sonucu
konulan, malignite potansiyeli olan ve bu potansiyeli gosteren
histopatolojik kriterlere sahip nadir timorlerdir.
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