BOBREK VE BOLGESEL LENF NODU YERLESIMLI MULTISENTRIK
ANJIYOMPOLIPOMA: OLGU SUNUMU
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OZET

Anjiyomyolipomlar (AML) nadir goriilen hamartomatdz yapida lezyonlardir. Tiimor matiir adipdz doku hiicrele-
ri, diiz kas hiicre demetleri ve kalin duvarh kan damarlan kangimin igerir. Siklikla tiiberoz sklerozisle birlikte bulun-
maktadur. En yaygin olarak bobrekte goriiliir. Bobrek digi yerlesimlere bagta karaciger olmak iizere, bdlgesel lenf nod-
lan, dalak, retroperitoneal bolge, genital sistem ve iist solunum yollarinda da rastlanmaktadir. Bobrek ile eg zamanl
olarak diger lokalizasyonlarda da bulunmas: metastaz degil, multisentrisite olarak kabul edilmektedir. Bu ¢aligmada,
14 yasinda renal kitle nedeniyle opere ettifimiz bir bayan hastada bobrek ve gevre lenf nodlannda saptanan multi-
sentrik AML olgusu ilgili literatiir 11g1inda sunulmaktadir.

ABSTRACT

Angiomyolipomas are rare hamartomatous lesions. They are composed of varying amounts of mature adipose tis-
sue, smooth muscle bundles and thick walled blood vessels. Angiomyolipomas are frequently associated with tube-
rous sclerosis. They are seen in the kidneys most commonly. They may also involve the liver, spleen, regional lymph
nodes, retroperitoneal region, genital system and upper respiratuary tract in recent order. Extrarenal lesions accom-
panying the renal angiomyolipomas are considered as multicentricity rather than metastasis. In this study, a 14 year
old female patient operated for multicentric angiomyolipoma found in the kidney and regional lymphatics has been
reported with review of the literature.
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GIRIS

Anjiyomyolipomlar (AML) seyrek goriilen, en
sik bobrekte ortaya ¢ikan, benign mikst mezensi-
mal tiimdorlerdir. Tiimor kalin duvarli damar yapi-
lar, diiz kas ve yag doku hiicrelerinin karisimin-
dan olusur.!-3 Histogenézinde tiimériin diiz kas ve
yag hiicrelerine diferansiye olan pluripotent hiic-
relerden gelistigine inamimaktadir.4 1911°de ilk
kez Fischer histolojik ozelliklerini tanimlamus,
bobrek AML terimi de ilk defa 1951°de Morgan
tarafindan kullanmilmistir.! Genelde orta yash ka-
dinlarda iinilateral olarak bulunur.5 Renal AML'li
hastalarin %20’sinde tiiberoz sklerozis belirlen-
migken, tiiberoz sklerozisli vakalarda renal AML
goriilme oram yiizde 80’lere varmaktadir. Renal
AML tiiberoz sklerozis ile birlikte oldugunda ge-
nellikle daha geng yaglarda, miiltipl ve bilateral
lezyonlar seklinde goriiliir.!6.7 Hastalar %25 ora-
ninda asemptomatikdir. Kitle, flank agrisi, hema-
tiiri, ateg ve hipertansiyon sik goriilen semptom-
lardir.!.7.8 Bobrek dist AML'ler en sik karacigerde
bulunmakla birlikte bolgesel lenf nodlan, dalak
retroperitoneal bélge, genetal sistem ve iist solu-
num yollarinda da rastlanmaktadir. Renal AML
ile es zamanh diger lokalizasyonlar, metastaz de-
gil multisentrisite olarak kabul edilmektedir.2.3.8.9

14 yasinda bir bayanda bdbrek ve gevre lenf
nodlarinda saptanan bir multisentrik anjiyomyoli-
pom olgusu, oldukc¢a nadir goriilmesi nedeniyle,
ilgili kaynaklar 1s1ginda sunulmustur.

OLGU SUNUMU

14 yaginda bayan hasta. Son 3 yildir zaman za-
man olan sol flank agris1 nedeniyle bag vurdu. Ug
yil 6nceki ultrasonografi (USG)'de sol bobrekte 1
cm gapinda siipheli semisolid kitle goriiniimii ra-
por edilmis, tirografi (IVP)’de normalden biiyiik
sol bobrek ve komplet ¢ift toplayici sistem belir-
lenmis.

Fizik muayenede solda palpabl irregiiler kitle
belirlendi. Rutin laboratuvar analizinde hafif sedi-
mantasyon yiiksekligi disinda patoloji saptanma-
di. USG’de normalden biiyiik sol bébrek ve alt
polde heterojen eko yapisi izlendi. IVP’de komp-
let ¢ift toplayict sistem ve normalden biiyiik sol
bobrek izlendi. Bilgisayarli tomografi (BT)’de sol
bobrek alt pol yerlesimli, bébrek fonksiyonunu
bozmayan, kontrast incelemede erken ve yogun
kontrastlanan, psoas adalesinde yer yer silinme

(invazyon siiphesi) gosteren, nekrozla uyumlu da-
ha hipodens alanlar igeren 11x10x7.5 cm boyutla-
rinda solit kitle ve abdominal aort etrafinda birkag
adet lenfadenopati belirlendi (Resim 1). Sag bob-
rek ve diger batin organlarinda patoloji saptanma-
di. Hastada malign bobrek tiimérii diisiiniilerek
sol radikal nefrektomi yapildi.

Masroskopik bulgular: 17x11x7 cm élgiilerde,
6 cm iireteri ile birlikte génderilmis bébrek mater-
yali. Alt polde yerlesmis, orta polii yukarya dep-
lase eden, bobrek disina dogru biiyiimiis, 11x10x7
cm Olgiilerinde, kesiti kirli sar1 renkte, nekroz ve
hemoraji alanlan i¢cermeyen, elastik kivamls, solid
tiimoral olusum saptandi (Resim 2). En biiyiigii
1.5 ve en kiiciigii 0.5 cm caplarinda, kesiti gri
pembe renkli 4 adet lenf nodu mevcuttu.

Mikroskopik bulgular: renal parankimde basi-
ya yol agan demetler olusturmus, sivri ve oval-yu-
varlak, yer yer abondan ve graniiler sitoplazmali
diiz kas hiicreleri, hyalinize kalin duvarh damar
kesitleri ve daginik kiiciik gruplar halinde matiir
yag hiicreleri kansimindan meydana gelen tiimo-
ral gelisim saptandi. Timér dokusunun baskin
komponenti olan diiz kas hiicrelerinde lokal ola-
rak hafif derecede atipik degisiklikler ve belirgin
niikleoller izlendi. Bu alanlarda mitotik aktivite
belirlenmedi. Alkali fosfataz anti alkali fosfataz
(APAAP) yontemi kullanilarak yapilan immiino-
histokimyasal boyalardan desmin, vimentin, diiz
kas aktini (SMA) ve HMB-45 ile diiz kas hiicrele-
rinde pozitif, epitelyal membran antijen (EMA) ve
sitokeratin ile negatif reaktivite saptanti. S-100
proteini lipositlerde pozitif reaksiyon verdi. Elas-
tika van Gieson boyasiyla kalin duvarhh damarla-
rin internal elastik membran icermedikleri ve PAS
ile kuvvetli pozitif boyandiklan belirlendi (Resim
3). Lenf nodlarindan 3’iiniin kesitinde reaktif hi-
perplazi gozlenirken, birinde normal lenfoid folli-
kiillere komsu, adipoz ve diiz kas dokudan zengin,
vaskiiler yapilar da igeren, bobrekteki tiimoral ge-
lismeye benzer histopatolojik yap: belirlendi (Re-
sim 4).

Bu bulgular ile olgu, bébrek ve perirenal lenf
nodu yerlesimli, multisentrik anjiyomyolipoma
olarak degerlendirildi. Postoperatif donemde iicer
aylik periyotlarla USG ve BT ile izlendi. 13. ay iz-
leminde hastada rekiirrens ve metastaz belirlen-
medi.



Resim 1: Tamiriin tomografik goruntimu.

MULTISENTRIK ANJIYOMYOLIPOMA

Resim 3: Tumor dokusunda diiz kas, adipoz doku ve geniy
diizensiz kalin duvarh vaskiiler vapilar (tHE X 40).

Resim 22 Tomorun makroskopik gériinimu

TARTISMA

Anjiyomyolipomlar (AML) benign tiimérler
veya hamartomatoz lezyonlardir® Sikhikla bob-
rckte goriillir ve bobrck neoplazmlarinin

9%0.3"tinii olustururlar.

Literatiirde vakalar 17 ile 74 yaglan arasinda
dagilmakta olup ortalama goriilme yasi 50 olarak
bildirilmigtir. Kadin/erkek oram 4/1 dir. Renal
AML’ler yaklagik %25 olguda bilateraldir. Lez-
yon ¢api 1 ile 40 cm arasinda olup, ortalama 5.4
cm dir.!5:8 Renal AML tiiberoz sklerozisle birlik-
te oldugunda, daha geng¢ yaslarda, siklikla bilate-
ral ve miiltipl lezyonlar seklinde goriiliir.!-6.7 Ol-
gumuz 14 yasinda, bayan, iinilateral 11 cm caph
renal ve perirenal lenf nodu yerlesimli multisent-
rik AML idi. Hastamizin yasi literatiirdeki en
geng hastalar arasinda olup timor ¢ap da ortala-
madan oldukga biiyiiktii. Tiiberoz sklerozis lehine
her hangi bir bulgu saptanmad.

Renal AML'ler %25 oraninda asemptomatik-
tir. Tiimor ¢apmnin 4 ¢cm tzerinde oldugu olgularin
%52 ’sinin semptomatik oldugu bildirilmistir. A3-
ri ve palpabl kitle oncelikli olmak iizere, hematii-

Resim 4: Sormal lentond doku ve tumoral yapn (HE X100y
etie BTN, el 1R
oA )
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ri. ates ve hipertansiyon en ¢ok karsilagilan semp-
tomlardir.! 7811 Hastamizda sol flankta agn ve
kitle yakinmalarn mevcuttu.

Tani tiimoriin yag igerigine bagh olarak, USG
ve BT ile %90 dogrulukla konabilmektedir. Has-
tamiza preoperatif radyolojik bulgularla, anjiyom-
yolipom tamisi konulamamig ve lezyonun psoasia
olan iliskisinden dolayr malign bobrek tiimorii ka-
bul edilmistir.

Tiimér i¢g'ne kanama olmas: durumunda bib-
rek karsinomu ile, retroperitoneal yerlesimli olgu-
larda ise liposarkomlarla karisabilmektedir.®
AMVL’ler benign olmakla beraber literatiirde renal
AMVL’den kaynaklanan leiomyosarkom ve lipo-
sarkom olgulan bildirilmistir.12.13

Tumor kesit yiizeyleri, igerigine gore saridan
griye degisen renklerde goriilebilir. Lezyon igine
kanama, nekroz ve kistik yapilarla siklikla karsila-
silir. Olgumuzda kirli sar renkte, nekroz ve hemo-
raji alanlan igermeyen, clastik kivamli, solid tii-
moral olusum saptand.

Mikroskopide timor, oranlar olgulara gore
degisen, kalin duvarli damar yapilan, diiz kas ve
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yag doku hiicrelerinin kanigimindan olusur. Kap-
siiler invazyon yaklagik 1/4 oraminda goriiliir.!!
Olgumuzda kapsiiler invazyon gozlenmedi. Mik-
roskopik olarak diiz kas dokusu daha baskind: ve
bazi alanlarda hafif plemorfizm izlendi. Mitotik
aktivite saptanmadi. Perirenal lenf nodunda, nor-
mal lenfoid follikiilleri baskilayan, ii¢ komponen-
ti de igeren tiimoral yap: goriildii.

Tiimdoriin mikroskopik olarak heterojen dogasi
sarkomatoid renal hiicreli karsinoma, leiomyosar-
koma, retroperitoneal liposarkoma gibi malignen-
silerle kolaylikla tamisal yanilmalara neden olur.
Bu bakimdan immiinohistokimya ayirici tanida
onem kazanmusur. Ozellikle melanoma igin spesi-
fik olup meme epiteli ve olfaktor noroblastoma gi-
bi malignensilerde de reaktif olan HMB-45 mo-
noklonal antikorunun bobrek neoplazmalarindan
sadece AML diiz kas komponentinde pozitif ola-
rak saptanmasi tamicit koydurucudur® Caligma-
mizda immiinohistokimyasal profilde, diiz kas
hiicre sitoplazmalarinda HMB-45 yanisira SMA,
desmin, vimentin pozitifligi ve EMA, sitokeratin
negatifligi ve lipositlerde S-100 pozitifligi sapta-
dik. Histokimyasal olarak Elastika van Gieson bo-
yastyla vaskiiler yapilarda elastik membran olma-
digimi ve hyalinize duvarlann kuvvetli PAS pozi-
tif boyandigim belirledik. Bu bulgularla AML ta-
misini dogruladik.

Fatal hemoraji en ¢ok korkulan komplikasyon-
dur ve elastik fibriller icermeyen vaskiiler kompo-
nentin yogunlugu bu riski artirmaktadir. Yetmis-
lerden once fatal hemoraji komplikasyonuna karsi
ve renal hiicreli karsinomla kanigmas! yoniinden
radikal nefrektomi primer tedavi yaklagimiyd:.8
Giiniimiizde asemptomatik olgularda 6 aylik veya
daha sik araliklarla USG ve BT ile izlem, sempto-
matik olgularda ise selektif arteriyel embolizas-
yon, eniikleasyon veya parsiyel nefrektomi oneril-
mektedir.!:#!1 Hastamizda tiimor ¢apimin biiyiik
olmasi, izl biiyiimesi, perirenal lenf bezi tutulu-
mu ve psoas adalesine invazyon giiphesi dikkate
alinarak, preoperatif devrede, malign bobrek tii-
morii diigtiniilmiig ve sol radikal nefrektomi yapil-
migtir.

Karaciger bobrek dist AML olgulannin en sik

goriildiigii yerdir. Ditonno ekstrarenal 40 AML ol-
gusundan 18’inin karacigerde oldugunu rapor et-
mistir.! Retroperitoneal bolge, bolgesel lenf nodu,
adrenal bez, dalak, kolon, uterus, tuba uterina, va-
jina, penis, spermatik kord, agiz mukuzasi ve na-
zal kavitede AML olgulan bildirilmigtir.!3.5 Ekst-
rarenal AML metastaz olarak yamlgilara neden
olmakla beraber, uzun siireli izlenimler ve mikros-
kopik degerlendirmeler miiltisentrisite lehine yo-
rumlanmaktadir.!47 Olgumuzda perirenal lenf be-
zinde saptanan AML multisentrisite olarak yo-
rumlandi.
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