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Anjiyomiyolipomlar (AML) ii¢ ana yapidan (vaskiiler, diiz kas ve olgun yag doku) olusan benign renal tiimoérler olarak kabul edilir. AML'nin bilesen-
lerinin, bobrek mezenkiminin baskilanmamis ve anormal farklilasmasindan kaynaklandigi diistiniilmektedir. AML, tiim renal tiimoérlerin % 2.0-
6.4'lnii olusturur. Cogu AML asemptomatiktir goriilme siklig1 yaklasik 10.000 yetigkinde 13'tiir. AML’lerin %80’i sporadik, %20’si tiiberoz skleroz
kompleksinin (TSK) bir parcas1 olarak gozlenir. Bir AML ¢esidi olan Epiteloid AML (EAML), renal hiicreli karsinom (RHK) ile karigabilen bir
timor olup benign veya malign (metastaz,niiks) seyredebilen bir tiimor ¢esididir. EAML goriintiilemede de RHK ile karisabilen bir kitledir.Bu neden-
le, immiinohistokimya olmaksizin RHK’dan ayirici tan1 yapmak zordur. Biz size 34 yasinda, Bilgisayarli Tomografide (BT) 11,5 cm renal kitle
goriilen ve hastaya yapilan parsiyel nefrektomi sonrasi patolojide EAML saptanan vakamizi sunuyoruz.
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ABSTRACT

Epithelioid Angiomyolipoma, A Rare Variant of Angiomyolipoma detected After Partial Nephrectomy

Angiomyolipomas (AML) are described as benign renal tumors which consist of vascular, smooth muscle, and adipose tissue components. Abnormal
differentiation of renal mesenchyme is the main reason. It forms only 2-6,4% of the whole renal tumors, but it is the most common among the benign
tumors. Most of them are asymptomatic and we can see it in almost 13 of 10.000 adults. Eighty percent of the AML is sporadic and 20% of them can
be seen as a part of tuberous sclerosis complex (TSC). Epithelioid AML (EAML) is a rare subtype that can have malign or benign progression, it can
be misdiagnosed as Renal Cell Carcinoma (RCC) and it is hard to differentiate them. EAML have some common diagnostic characteristics in presen-
tations with other renal tumors. Because of that, we need to make an immunohistochemical examination to differentiate it from RCC, especially. We
presented a 34 years old female patient with the pathologic result of the EAML.in the partial nephrectomy material.
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Ortuzdort yasinda kadin hasta, sol yan agris1 sikayeti tik, tamaminin alt polde olmasi ve toplayici sistemle
ile acil servise bagvuruyor. Yapilan ultrasonografide baglantili olmamasi nedeniyle sol parsiyel nefrektomi
(USG) sol bobrek alt polde ekzofitik uzanimli yaklasik uygulandi. Komplikasyon olmayan hasta postoperatif
75%*77 mm boyutlarinda solid lezyon saptanmustir. 4.glinde taburcu edildi. Hastanin patolojiye gonderilen
Ardindan kontrastli abdomen BT gekildi. BT de sol materyali HMB-45 ve melan-A pozitif boyand:.
bobrek alt polde 11,5%8 cm boyutlarinda kistik nekro- PanCK, PAX8, SOX10 tiimdr belirtegleri negatif sap-
tik komponentleri olan ve kontrastlanma gosteren kitle tand1. Lenfovaskiiler invazyon izlenmis olup mitoz
saptanmustir. (Sekil A, B, C, D, E) Kitlenin gevre yapi- sayist 4/10 oraninda saptanmistir. Hasta bu bulgular
lar1 mediale dogru ittigi ve komsu vaskiiler yapilarn 1is18inda malign EAML olarak degerlendirilmis olup
basiladig1 dikkati ¢ekmistir. Her iki bobrek toplayici hastanin yakin takibe alinmasi ve tuberoskleroz agisin-
sistem normal saptanmustir. Hastamiza yapilan tetkikle- dan arastirilmas igin ileri tetkikler planlandu.

1i dogmltusugda gérﬁntﬁlemenin RHK lehine rapor- OLGU SUNUMU

lanmas1 ve kitlenin boyutunun radikal nefrektomiye

uygun oldugu diisiiniilerek hasta operasyona alindi. Otuzdért yasinda kadin hasta, sol yan agrisi sikayeti ile
Peroperatif kitlenin makroskopik gortintimiiniin egzofi acil servise basvuruyor. Yapilan ultrasonografide
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(USG) sol bobrek alt polde ekzofitik uzanimli yaklagik
75*77 mm boyutlarinda solid lezyon saptanmustir.
Ardindan kontrastli abdomen BT c¢ekildi. BT de sol
bobrek alt polde 11,5*%8 cm boyutlarinda kistik nekro-
tik komponentleri olan ve kontrastlanma gosteren kitle
saptanmustir (Sekil A, B, C, D, E).

Sekil B. Renal kitle transvers goriintii-1.

Sekil C. Renal kitle transvers goriintii-2.
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Sekil D. Renal kitle 3 boyutlu goriintii.

Sekil E. Renal kitle 3 boyutlu goriintii-1.

Kitlenin ¢evre yapilari mediale dogru ittigi ve komsu
vaskiiler yapilart baskiladigi dikkati ¢ekmistir. Her iki
bobrek toplayici sistem normal saptanmistir. Hastamiza
yapilan tetkikleri dogrultusunda gériintiilemenin RHK
lehine raporlanmast ve Kkitlenin boyutunun radikal
nefrektomiye uygun oldugu diisiiniilerek hasta operas-
yona alindi. Peroperatif kitlenin makroskopik goriinii-
miiniin egzofitik, tamaminin alt polde olmas1 ve topla-
yict sistemle baglantili olmamasi nedeniyle sol parsiyel
nefrektomi uygulandi. Komplikasyon olmayan hasta
postoperatif 4.glinde taburcu edildi. Hastanin patolojiye
gonderilen materyali HMB-45 ve melan-A pozitif
boyandi. PanCK, PAXS8, SOXI10 timor belirtegleri
negatif saptandi. Lenfovaskiiler invazyon izlenmis olup
mitoz sayis1 4/10 oraninda saptanmustir. Hasta bu bul-
gular 151831inda malign EAML olarak degerlendirilmis
olup hastanin yakin takibe alinmasi ve tuberoskleroz
acisindan aragtirilmasi igin ileri tetkikler planlandi.
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TARTISMA

AML, vaskiiler, diiz kas ve olgun adipoz elementlerle
karakterize benign renal tiimorler olarak kabul edilir.
AML, tiim renal tiimorlerin %2,0-6,4'inii olustu-
rur; ancak, bobregin en yaygin iyi huylu bobrek lez-
yonlarindan birini temsil eder (1, 2). Cogu AML
asemptomatiktir goriilme siklig1 yaklasik 10.000 yetis-
kinde 13'tiir (3). AML'nin epiteloid varyantt EAML ilk
olarak 1995 yilinda Martignoni ve arkadaslari tarafin-
dan, esas olarak epiteloid hiicrelerin baskinlig: ile ka-
rakterize edilen, AML'min farkli bir klinikopatolojik
varyanti olarak tanimlanmugtir (4). Renal AML’lerin
%]1°1 ise epitelioid morfoloji gostermektedir (5). Renal
EAML saf sporadik EAML ve TSK ile iligkili EAML
olmak {iizere iki alt grupta incelenmektedir. TSK ile
birlikteligine bakildiginda EAML’nin klasik AML’den
daha yiiksek oranda birliktelik gosterdigi saptanmistir
(6, 7). AML’nin RHK’dan immiinohistokimya olmak-
sizin ayirict tanisint yapmak zordur (8). Bizim olgu-
muzda acil serviste yan agrist ile yapilan tetkikler so-
nucu renal kitle saptanmig, yapilan parsiyel nefrektomi
sonucu EAML saptanmig olup TSK birlikteligi agisin-
dan arastirilmast planlanmistir. Boyut olarak kiiciik
EAML ler genelde asemptomatiktir. Bizim olgumuz ise
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cekilen BT sonucunda 11,5*8 cm kitlesi olan ve semp-
tomatik bir olgudur. Semptomatik lezyonlar ve 4
cm'den biiyiik lezyonlar igin parsiyel nefrektomi veya
anjiyografik embolizasyon Onerilmistir (1). Renal
EAML i¢in genel tedavi radikal nefrektomi ve ilerlemis
hastalik durumunda sistemik tedavinin kullaniimasi-
dir. Parsiyel nefrektomi ile erken tani konulan vakalara
yillik takip yapilabilir ve sistemik tedaviye gerek yok-
tur (9). Hastamiza kitle boyutunun 11,5 cm, egzofitik,
tamamen alt polde, toplayict sistemle baglantisinin
olmamasi ve semptom olarak agr ile birlikte olmasi
nedeniyle parsiyel nefrektomi uyguladik. Parsiyel nef-
rektomi sonrasi EAML niiksli veya metastazi da miim-
kiindiir ve radikal nefrektomi veya sistemik tedavi
gerekebileceginden dikkatle takibe alinmalidir (10).
Sonuc¢

Sonug olarak saptanan renal kitlede RHK ve EAML
ayrimi yapmak zordur, bu ayrimi yapmak i¢in patolojik
ve immunhistokimyasal inceleme gerekir. AML alt
tiplerinden olan EAML sporadik veya TSK iliskili
olabilir. Tedavi olarak 4 cm’den biiylik semptomatik
olgularda kitlenin yerine ve toplayici sistemle baglanti-
sinin olmamasina bakilarak parsiyel nefrektomi yapilip
takibe alinabilir. Niiks olmasi halinde radikal nefrek-
tomi veya sistemik tedavi uygulanabilir.

6. Huang KH, Huang CY, Chung SD, Pu YS, Shun
CT, Chen J. Malignant epithelioid
angiomyolipoma of the kidney. J Formos Med
Assoc 2007; 106: S51-4.

7. Halpenny D, Snow A, McNeill G, Torreggiani
WC. The radiological diagnosis and treatment of
renal angiomyolipoma-current status. Clin Radiol
2010; 65: 99-108.

8. Zhu J, Li H, Ding L, Cheng H. Imaging
appearance of renal epithelioid angiomyolipoma:
A case report and literature review. Medicine
(Baltimore) 2018; 97: €9563.

9. Liulyté A, Zalimas A, Meskauskas R, Usinskiené
J, JankeviCius F. Partial nephrectomy can be a
successful treatment option for renal epithelioid
angiomyolipoma: a case report and literature
review. Acta Med Litu 2020; 27: 33-8.

10. Cibas ES, Goss GA, Kulke MH, Demetri GD,
Fletcher CD. Malignant epithelioid
angiomyolipoma (‘'sarcoma ex angiomyolipoma’)
of the kidney: a case report and review of the
literature. Am J Surg Pathol 2001; 25: 121-6.

149



