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ABSTRACT

Introduction: Angiomyolipoma (AML) is a well-known rare soft tissue tumor involving the kidneys, liver
and other organs. For a long time believed to be a benign hamartoma, angiomyolipoma is now considered a
neoplasm that arises from perivascular epitheloid cell. Epitheloid angiomyolipoma is a rare variant of
angiomyolipoma characterized by epitheloid cells that mimic renal cell carcinoma and it is potentially
malignant. Immunreactivity with HMB45 and CD68 are helpful for its identification. We report a multifocal
epitheloid angiomyolipoma case with prominent pleomorphism and necrosis and reviewed literature.
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OZET
Anjiyomiyolipom (AML) bobrek, karaciger ve diger organlari tutabilen ender goriilen ve iyi bilinen bir
yumusak doku tiimoriidiir. Yillar boyunca benin hamartom olarak kabul edilmistir fakat gliniimiizde perivaskiiler
epiteloid hiicrelerden kaynaklanan bir neoplasm olarak kabul edilir. Epiteloid anjiyomiyolipom, bdbrek hiicreli
kanseri taklit eden ve malin potansiyeli olan epiteloid hiicreler ile karakterize anjiyomiyolipomun ender bir ¢esididir.
HMB45 ve CD68 immiinreaktivitesi tanida yardimecidir. Bu makalede yogun pleomorfizm ve nekroz gdsteren

multifokal epiteloid tip AML olgusu sunup ilgili yaymlart gézden gegirdik.
Anahtar Kelimeler: Anjiyomiyolipom, Epiteloid anjiyomiyolipom, Bobrek hiicreli kanser

GIRIS

AML, degisen oranlarda kan damarlari, diiz
kas ve yag dokusundan olusan bir neoplazmdir.
Klinik seyir hemen her zaman “benin”dir'. Lezyon
soliter ya da multisentrik olabilir ve dalak, karaci-
ger ya da lenf nodu gibi ekstrarenal bolgeleri tuta-
bilir. Son yillarda dordiincii bir hiicre komponenti
olarak perivaskiiler epiteloid hiicreler (PEC) tespit
edilmistir. Epiteloid tip AML, AML’nin ender bir
formudur, bobrek hiicreli kanseri taklit eden epite-
loid hiicreler ile karakterizedir ve “malin” potansi-
yeli vardir. Niikleer pleomorfizm gosterdikleri za-
man bu tiimdrleri malin tiimoérlerden ayirmak ge-
nellikle giictiir. Bobrek ve retroperitoneal timor-
lerde HMB-45 pozitifligi AML igin ayirict olabi-
lir’. HMB-45 pozitifligi bu kanserlerin AML ile
iligkili olabilecegini gosterir. Belirgin niikleer ple-
omorfizm gdsteren bazi bobrek AML olgularinda
malin transformasyon bildirilmistir**.

OLGU SUNUMU

28 yasinda erkek hasta sol yan agris1 sikayeti
ile klinigimize basvurdu. Fiziksel incelemesinde
sol hipokondriak bolgede diizgiin kontiirlii 10x10
cm boyutlarinda lastik sertliginde, yar1t mobil bir

kitle ele geliyordu. Laboratuvar analizlerinde bir
anormallik yoktu. Klinigimize basvurmadan 6nce
yapilmis olan ultrasonograminda ve karin bilgisa-
yarli tomografisinde sol bobrekte orta ve alt pol
yerlesimli, biiytikligii 15x10x8cm olan, ilk planda
bobrek hiicreli kanser (BHK) diisiiniilen solid kitle
tespit edildi. Bunun yanisira sag bobrek alt polde
anyiyomiyolipom ile uyumlu olabilecek 15 mm
¢apinda nodiiler lezyon ve en biiyiligii 10 mm g¢a-
pinda birka¢ adet basit kortikal kist tespit edildi.
Karacigerde sag lobda en biiyiligii 7 mm ¢apinda ii¢
adet hemangiyom vardi. Bu bulgularla hastaya
BHK 06n tanisi ile sol radikal nefrektomi yapildi.
Makroskobik patolojisinde; kitle bobregin yarisin-
dan fazlasini invaze etmis, 19x11x8 cm dlgiilerin-
de, smirlart belirsiz, renal kapsiilii agmis gériinim-
de idi. Mikroskobik incelenmesinde; pleomorfizm,
yaygin nekroz, ender mitoz, multifokalite, perire-
nal yagl dokuya, Gerota fasiyasina ve bobrek pel-
vise tlimor invazyonu tespit edildi (Resim 1Db).
Epiteloid hiicre tipi gosteren doku immunohisto-
kimyasal olarak SMA, Desmin, Vimentin, HMB-
45 ve CD68 ile (+) (Resim Ia, II) CK, EMA, S—
100, CD34, AFP ile (-) boyanma gosterdi. Tubero-
skleroz (TS) ile ilgili klinik belirti ve bulgular tes-
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Resim 1. A: Epiteloid hiicre tipi gosteren AML dokusu (HEx
100), B: Pleomorfizm, nekroz ve mitoz goriilen AML preparati
(HEx40)
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Resim 2. Epiteloid hiicre tipi gosteren AML dokusunda immii-
nohistokimyasal olarak HMB-45 (+) boyanma.

pit edilmedi. Radikal nefrektomi sonrasinda olgu-
nun yapilan takiplerinde 18. ayda niiks goriilmedi
ve kars1 bobrekteki lezyonlarin ise ayni kaldigi go-
rildi.

TARTISMA

AML genellikle bobrek kaynaklidir ve hemen
her zaman “benin” klinik seyri vardir. AML tube-
rosklerozlu hastalarda daha sik goriilmektedir.
AMLlerin yaklasik %20’si tuberosklerozlu hasta-
larda bulunur. TS’lu hastalarin yaklagik %50’sinde
AML geligir. TS otozomal dominant ge¢isli; men-
tal retardasyon, epilepsi, adenoma sebaseum ile ka-
rakterize bir hastaliktir. TS ile birlikte olan AML
genellikle iki tarafli ve multisentriktir. Radyolojik
olarak BT de kiiciik bir miktar dahi olsa bdbrek
lezyonu iginde yag varligi (Hounsfield iinite <10)
BHK tanisin ekarte ettirir ve AML i¢in tanisal ka-
bul edilir’. Kalsifikasyon genellikle goriilmez fakat
cok ender olarak yagl doku igerisinde bildirilmis-
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tir. AML’de %14 olguda, BT de yag dokusu gétse-
rilemez ve kesin tan1 konulamaz. Ultrasonogramda
iyi sinirly, yiiksek ekojenitede ve genellikle gdlge
veren lezyon varligi tipik olmakla birlikte tanisal
degildir. Ayrica AML olgularmin %50’sinde anji-
yografide anevrizmal dilatasyon bulunur. AML’le-
rin gogunda atipik hiicresel bolgeler vardir ve pato-
lojik ayirict tanida fibrosarkom, leimiyosarkom, li-
posarkom gibi sarkoma alttipleri sayilabilir. Bu ol-
gularda pozitif HMB-45, CD68, SMA immiinreak-
tivitesi AML igin tipiktir ve bu bulgular sarkom-
dan ayirrm da yardimeidir®. Histolojik olarak, lez-
yonlar damar, diiz kas ve yagh dokudan olusmak-
tadir. Epiteloid AML son yillarda tespit edilen bir
AML cesididir ve epiteloid hiicre varlig ile karak-
terizedir®,

Eble ve ark. yogun epiteloid diiz kas hiicreleri
gosteren, BHK ile karigma olasilig1 olan ve tanida
sorun yaratan 5 AML olgusu bildirerek, degisik
derecelerde niikleer pleomorfizm gdsteren ve
HMB-45 pozitif boyanan bu olgularn epiteloid
AML olarak siniflandirmislardir. Bu hastalarin ta-
kip edilebilen 2 tanesinde niiks ya da progresyon
gorillmemistir®. Baska bir calismada ise Mai ve
ark. hemen hemen tamami epiteloid hiicrelerden
olusan AML’li bir hasta bildirmisler ve bu hasta-
nin takiplerinde 9. ayda niiks ve metastaz gorme-
mislerdir’. Bizim olgumuzda da 18. ayda niiks ve
metastaz yoktu.

Pea ve ark. daha 6nce bobrek hiicreli kanser
olarak bildirilmis TS’li 5 bobrek timérii yeniden
inceleyerek bu timorlerin 3 tanesinde HMB-45
pozitif boyanma ve perivaskiiler epiteloid hiicreleri
histopatolojik olarak gostermisler ve bu tiimorleri
epiteloid AML olarak yeniden siniflandirmiglar-
dir’. Lezyonlardan bir tanesini simiflandirilamayan
bobrek tiimorii, digerini ise onkositom olarak ta-
nimlamislardir. HMB-45 ile pozitif boyanma ol-
mas1 BHK ile uyumlu degildir. Bu her 3 tiimoriin
de perivaskiiler epiteloid hiicre varlig: ile karakte-
rize “malin” bir tiimor oldugunu ileri stirmiisler-
dir’. Bizim olgumuzda da nefrektomi spesmenleri-
nin patolojik incelenmesinde perivaskiiler epiteloid
hiicreler izlenmisti ve HMB-45 pozitif boyanmusti.

Bjornson ve ark. epiteloid AML’ye benzeyen
bobrek kanseri nedeniyle kaybedilen 3 hasta bildir-
mislerdir. Bu hastalarda doku HMB-45 ile pozitif,
CK ile negatif boyanmust:®. Bu hastanin anaplastik
BHK’nin daha 6nce tanimlanmamis HMB-45 po-



zitif bir tipi oldugunu ileri stirmiislerdir. “Benin”
olan AML’lerin tersine bu g¢aligmadaki tlimorler
klinik olarak agresif seyir gosterdiler. Dort hasta-
nin 3 tanesi tan1 konulduktan 1 ay, 3 ay ve 18 ay
sonra metastatik hastaliktan kaybedildi®. Bizim ol-
gumuzda 18. ay takiplerinde metastaz tespit edil-
medi.

Christiano ve ark. melanoma benzeyen “ma-
lin” transformasyon gosteren ve radikal nefrektomi
sonrasi 15. ayda pulmoner metastaz gelisen bir
bobrek AML olgusu bildirmislerdir®. Bu pulmoner
metastazlarin, hiicresel atipi ile belirgin olan histo-
lojik malinensinin ve metastaz varliginin AML’nin
en(}er malin formunu gosterdigini ileri stirmiisler-
dir”.

Acgikalin ve ark. radikal nefrektomi sonrasi
epiteloid AML tanisi alan klinik TS kanitlar1 olma-
yan 38 yasinda bir hasta bildirmislerdir. Siirlari
belli ve en biiyiik ¢ap1 6.5 cm olan tiimorde HMB-
45, CD68 pozitif, CK ve EMA negatifti. Yazarlar,
normal AML’nin tersine geniglemis kalin duvarl
damarlar belirgin olmadigi icin AML’nin bu for-
munun tanida siklikla sorunlar yarattigin1 vurgula-
muslardir’. Boyle bir tanmm varligindan haberdar
olmak, histopatolojik ve immunohistokimyasal
Ozelliklerin dikkatli yorumlanmasi bu tiimoriin
dogru bicimde smiflandirilmasi icin gereklidir.

Bizim olgumuzda AML tanisi histopatolojik
olarak damar, diiz kas ve epiteloid hiicre varlig1 ve
immunohistokimyasal olarak SMA, HMB-45 pozi-
tif ve CK, EMA negatif boyanmasi ile konuldu.
Ayrica diger bobrekte ayri lezyonlarin varligi mul-
tifokalite ya da metastatik timor olabilecegini akla
getirdi.

Epiteloid AML son yillarda tanimlanan bir
AML tipidir. Yaymlardaki bazi veriler epiteloid tip
AML’nin yiiksek dereceli kansere benzer agresif

EPITELOID TIP RENAL ANJIYOMIYOLIPOM
(Epitheloid Type Renal Angiomyolipoma)

seyirli bir tiimor oldugunu gostermistir. Bobrek
AML’nin malin transformasyonunu ya da malin
potansiyelini 6ngorebilmek igin risk etkenleri he-
niliz tespit edilmemistir. Timor boyutu, nekroz,
p53 ve ki67 mutasyonlari hastalik seyrini etkileyen
etkenler olabilir fakat daha genis hasta sayisi ige-
ren ¢aligmalara gerek vardir. Sonug olarak, bu tii-
mor malin potansiyel tagiyan bir tiimdrdiir ve ame-
liyat sonras1 dikkatli bir takip gerektirir.
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