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OZET SUMMARY

Bébrek hiicreli karsinom (BHK); bébregin en stk gorilden malign tiimé-
riidiir. Anjiomyolipom (AML) ise degisen oranlarda yag, damar ve diiz
kas elemanlarindan olusan bébregin nadir mezenkimal tiimorlerin-
dendir. Iki tiimdriin es zamanl ayni olguda gériilmesi ise daha nadir
bir durumdur. Her iki tiimor de tek oldugunda genellikle klinik, radyo-
lojik ve histopatolojik olarak tam: ve tadavisi miimkiin olmaktadir. Fa-
kat eg zamanl: olarak tek bobrekte farkli iki tiimor karsimiza ¢iktigin-
da bazi onemli ayirici tamt problemleri ile karsilagiir. Burada sundu-
Sumuz olgu 58 yasinda bayan hastadir. BHK 6n tanist ile tetkik edilen
hastada, bilgisayarli tomografide (BT); sol bobrekte 3 cm ¢apl malign
kitle (6n planda BHK) ve bu kitlenin 2 cm altinda, 4 cm ¢capinda lipid
iceren ayri bir kitle tespit edildi (6n planda AML). Radikal nefrektom
uygulanan hastada; histopatolojik olarak -konvansiyonel boyamalar
ve genig bir immunhistokimyasal panel uygulanarak- malign kitle BHK
(berrak hiicreli tip), diger kitle ise AML tamsi aldi. Anjiomyolipomun
diiz kas komponentinin-igsi hiicrelerden zengin olmasi, ve fokal belir-
gin epiteloid hiicrelerin varli§i nedeniyle BHK ile ayrici tam prob-
lemleri yasand:. Immunhistokimyasal boyamada AML de fokal HMB-
45, Melan-1 ve CD117 pozitifligi ilgi cekiciydi.

Anahtar Kelimeler: Tuberoz Skleroz, Anjiyomyolipom, Bobrek hiicreli
karsinom

Coincidental Angiomyolipoma and Renal Cell Carcinoma

Renal cell carcinoma is the most common tumor of the kidney. Angiom-
yolipoma is relatively uncommon mesenchymal tumor composed of
varying admixture of mature adipose tissue, smooth muscle, and blood
vessels. Even more uncommon is the simultaneous occurence of these
two tumors in the same kidney. When each tumors are found individu-
ally in a significiant kidney, than usually clinical, radiological, histo-
pathological diagnosis and treatment are possible. But if simultaneous
occurence of the two differnt tumors are seen, important differantial di-
agnostic problems might occur. Our report is about a 58 years-old wo-
man. She was thought to have renal cell carcinoma. Subsequent com-
puter tomography demonstrated a mass that 3 cm in diameter. in the
left kidney (First prediagnosis is renal cell carcinoma). There was
another mass which contains lipid, 4 cm in diameter, 2 cm beneath the
tumor we talked abought. When histopathology and convansional-im-
munhistochemical stains are assesed together, malign tumor was renal
cell carcinoma. The other tumor was angiomyolipoma. In our report,
smooth muscle component of angiomyolipoma was much apparent. Be-
cause of wide-spread spindled myoid cells and epitheloid cells, distin-
guishing from renal cell carcinoma was difficult. Interestingly immun-
histochemical studies have shown that angiomyolipoma, focally, ex-
pressed HMB45, Melanl and CDI117.
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GiRis

Anjiyomiyolipom (AML); nadir goriilen, benign ola-
rak kabul edilen, mezenkimal bir tiimérdiir. En sik yerle-
sim yeri bobrektir. Bunun yaminda karaciger, akciger,
lenf nodu ve retroperitoneal yumugak dokuda da goriil-
mekte olup, damar, diiz kas, yag dokusu ve melanin sen-
tezleyen 6zel myoid hiicrelerden olusur (1-3). Olgularin
1/3 ii Tuberoz Skleroz (TS) ile birliktedir ve TS’lu has-
talarin ise %40-80inde AML eslik eder. Eger AML, TS
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ile birlikte ise daha ¢ok aym anda olmak iizere her iki
bdbrekte, cok odakl, kiiciik ve asemptomatiktir. TS un
eslik etmedigi olgularda ise tek bibrekte, soliter ve daha
biiyiiktiir (1-6). Tercih edilen tedavi yontemi cerrahi ek-
sizyondur ve genellikle kiiratiftir (1,2).

Bobrek Hiicreli Karsinom (BHK); bobregin en sik
goriilen, daha c¢ok proksimal tiibiil hiicrelerindenden
kaynaklandig: distiniilen bir bobrek tlimoriidiir. Berrak
hiicreli tip ise renal hiicreli karsinomlarin en sik goriilen
tipidir (1,2). Hematiiri, abdominal agr1 ve ele gelen kitle
semptomlar: klasik triadidir. Ancak bu triad, klinik olgu-
larin sadece %10unda goriliir. Primer tedavisi radikal
nefrektomidir(1,2).

AML ile BHKun birlikteligi ¢ok nadir goriiliir ve bu-
giine kadar ¢ogu tek olgu seklinde olmak iizere yaklagik
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Resim 1: Bibrek alt polde farkli dansitelerde 2 tiimér,

80 olgu bildirilmistir (3-11). Benzer makroskobik ve
mikroskobik 6zelliklerin izlendigi olgular, preoperatif ve
postoperatif tani problemlerine ve yanlis tedavi yakla-
stmlarina neden olabilir. Biz burada ayn1 anda bu iki tii-
moriin birlikteliini ve ayirici tan1 problemlerini klinik
ve histopatolojik olarak tartigtik.

OLGU SUNUMU

58 yasinda bayan hasta, karin agrisi, halsizlik ve iki
yildir stiregelen idrarda kan gérme sikayeti ile iiroloji po-
liklinigine basvurdu. Fizik muayenede, karnin sol tara-
finda, 3 cm capinda, bobrekten kaynaklandig: diisiinii-
len, muayenede ele gelen hareketli kitle mevcuttu. Has-
tanin 6zgegmisinde 6zellik goriilmedi. Ailesinde tuberoz
skleroza ait anamnez yoktu. Yapilan BT de; sol bobrek
alt polde bir adet, 3 cm ¢aply, korteksten laterale ekzofi-
tik uzanim gosteren, diizgiin kontiirlii, heterojen hipo-
dens, solid dansiteli nodiiler lezyon goriildii. Tanimianan
lezyon 6n planda BHK olarak diisiiniildii. Ayrica sol

Resim 2: BHKda berrak stoplazmali, uniform gériiniimde
nukleuslu, tubuler yap: olusturmus tiiméral hiicreler (HE).
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bobrek alt polde bir adet 4x3x4 cm boyutlarinda, kortex-
ten posteriora dogru ekzofitik uzanan, diizgiin kontiirlii,
lipid de iceren heterojen yapida nodiiler AML ile uyum-
lu lezyon goriildii (Resim 1). Sag bdbrek normal gorii-
niimde idi. Hastaya bu tanilarla radikal nefrektomi yapil-
di. Patoloji klinigine gelen materyal; makroskopik ola-
rak: perirenal yagli doku ile birlikte goénderilmig
18x15x6 cm Olgiilerine sol radikal nefrektomi materyali-
dir. Kesit yiiziinde alt polde yerlesmis 3 cm ¢apl, iyi s1-
nirly, sar1 renkli yer yer kanamali tiiméral lezyon mevcut-
tu. Bu tiimore 1,5cm uzaklikta 4 cm ¢apinda gri-pembe

Resim 3: AMLde malforme damarlar, belirgin myomatoz
alanlar, fokal bir alanda matiir yag dokusu (HE).

Resim 4: AMLde epiteloid alanlar (HE).

renkli gevrek kivamli ayri bir timoral odak goriildd. Bir
kalikste 0,8cm capli tag izlendi. Diger alanlarda korteks,
medulla ve kaliksler normal gériiniimdedir. Renal arter,
ven ve lireterde makroskopik patoloji yoktur. Hiler yag
dokusunda lenf nodu bulunamad:

Formolle fikse, parafine gémiilii 4-5 mikronluk kesit-
lerde hematoksilen-eozin ile boyal: preparatlarda mikros-
kopik incelemede; 3cm ¢apl tiimérde hiicreler poligonal,
genis, berrak stoplazmali; nukleusu genis alanlarda iini-
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form, yuvarlak olup; nukleolus fokal alanlarda belirgindi.
Tiimor genis alanlarda solid olup fokal tiibiiler yapilar iz-
lendi(Resim2) ve BHK (berrak hiicreli tip) tanis1 ald.
Tiimor, bobrek iginde sinirl olup renal ven ve bdbrek di-
s1 yayilim mevcut degildi. Diger tiimdr; yer yer matiir yag
dokusu, kalin duvarli damarlar ve yaygin diiz kas demet-
lerinden olusuyordu. Myomat6z komponent belirgin
olup, az sayida epiteloid hiicre de igcermekteydi ve AML
tamisi aldi (Resim3,4). Immiinhistokimyasal boyamada
BHKda HMB 45, Melan-1, S-100, CD117 (c-kit) negatif,
keratin ve vimentin pozitifdi. AML; sitokeratin negatif,
vimentin (tim hiicrelerde), diiz kas aktini (myomat6z
hiicrelerde), S-100 (yag hiicrelerinde) kuvvetli pozitif
iken HMB45, Melan-1 ve c-kit epiteloid ve diiz kas hiic-
relerinde fokal pozitif bulunmustur. Hasta operasyon son-
ras1 16. ayinda olup hastaliksiz yasamaktadur.

TARTISMA

BHK, morfolojik olarak daha ¢ok korteks yerlesimli
ve genellikle iyi sinirl1, bobregin eriskinde goriilen en sik
kanseri olup tiim vucut kanserlerinin yaklagik %2 sini
olusturmaktadir. Kesit yiizii solid, altin saris1 renginde
olup, etraf dokudan fibréz yalanci bir kapsiille ayrilir.
Hemoraji, nekroz, kalsifikasyon, kistik degisiklikler ne-
deniyle karakteristik olarak alacali goriiniimdedir. Mik-
roskopik olarak tiimér hiicreleri poligonal veya kiiboidal
sekillidir. Stoplazmalar1 tamamen berrak olabilecegi gibi
graniiler goriintimde de olabilir. Berrak hiicreli tipi en sik
goriilen tiptir ve konvansiyonel BHK olarak da tanimla-
nir. Berrak goriiniim, stoplazmadaki glikojen ve yag akii-
miilasyonu nedeniyledir. Nukleus, genelde santral yerle-
simlidir (1,2,6). Igsi hiicreli (sarkomatoid tip) tip ise ol-
dukga nadir goriiliir. BHKnin primer tedavisi radikal nef-
rektomi olup adjuvan radyoterapi ve kemoterapinin yara-
1 tartismalidir (1,2).

AMLlar, her olguda degisik oranlarda degisen da-
mar, diiz kas, yag dokusu, ve melanin sentezleyen 6zel
myoid hiicrelerden olusur (1-3,6). Olgularin 1/3iinde TS
ile birlikte goriiliir. TS’lu olgularin ise yaklagik %40-
80’inde AML eslik eder (1-14). AMLnin histopatolojisi
TSlu ve TSsuz olgularda aymidir. Ancak klinik paternler
farklidir. AMLnin ultrasonografi ve BT deki goriintiisii
olduk¢a karakteristiktir. Ancak bizim olgumuzda oldugu
gibi aym bobrekte eszamanli BHK varsa BHKnin yag
akiimiilasyonu AMLnin lipomatdz komponenti olarak
yorumlanabilir (4,5). Preoperatif yanlig tani, es zamanh
tiimorlerde 6nemli bir sorundur. Ciinkii AML nin tedavi-
si eniikleasyon iken BHKnin tedavisi radikal nefrektomi-
dir (1,2,6,7). Bu durumda preoperatif yaklasimda radyo-
lojinin Gnemi ortaya ¢cikmaktadir (5).

AMLnin makroskopik goriiniimii igerdigi kompo-
nente gore degisiklik gosterir. Sari alanlar (yag) ve he-
moraji alanlar1 (damarlar) nedeniyle BHKya benzer. Yag
dokusu baskinsa liposarkomla, diiz kas komponenti bas-
kinsa leiomyosarkomla veya sarkomatoid tip BHK ile
karisabilir ( 6).

Mikroskopik olarak eger AMLda, bizim olgumuzda
oldugu gibi; myomat6z komponent ¢ok belirgin ve yag
dokusu alanlan azsa; sarkomatoid tip BHK ile ayic1 tani
problemleri goriiliir. Ayrica diiz kas demetleri belirgin
olgular leiomyom, leiomyosarkom ve gastrointestinal
stromal tiimor (GIST) ile karigabilir. Yag doku baskinsa
ve atipik hiicreler varsa bu hiicreler kolaylikla lipoblast-
la ve atipik lipomatoz tiimorle kanigabilir (2). AMLnin
epiteloid tipinde hiicreler eozinofilik stoplazmali, poli-
gonal hiicrelerdir ve yiiksek dereceli histolojik dzellikle-
re sahiptir. Carpici olarak BHKa benzer ve yanhs tanya
neden olabilir. Bazi ¢aligmalarda TSa eslik eden BHK
vakalarina tekrar doniip bakildiginda bir kisminin epite-
loid tip AML oldugu bulunmustur (6,9). Epiteloid tip ve
diger biitiin tip AMLIlarin, BHKdan aymmminda immiin-
histokimyal boyama yardimci olur. AML de immiinhis-
tokimyasal olarak sitokeratin (-), EMA (-), vimentin (+),
S100 (+), melanojenik belirleyiciler (HMB45 ve Melan
1) ve diiz kas aktini (+) bulunmustur. BHKda ise
HMB45, melanl, c-kit (-), keratin, EMA, vimentin (+)
dir (5,6). Bizim olgumuzda, immunhistokimyasal boya-
malar her iki timor belirtecleriyle uyumlu ¢tkmig olup
ayric tanida bize oldukg¢a yardimer olmustur. Bazi son
calismalarda daha ¢ok GIST tiimérlerinin tanisinda kul-
lamilan CD117 nin AML olgularinda da pozitif oldugu
(12), BHK ve diger tiim mezenkimal tiimérlerin ayirici
tanisinda kullanilabilecegi bildirilmekle beraber aksini
belirten caligmalar da mevcuttur (13). Tersine CD117nin
igsi hiicreli (sarkomatoid tip) BHK larda da yaygin pozi-
tifligini bildiren ¢aligmalar da mevcuttur (14). Sonucta
yeni olan bu immunhistokimyasal belirleyicinin kullani-
m1 bébrek tiimorlerinin ayirict tanilan i¢in erken olup
daha genis yeni caligmalara ihtiya¢ duyulmaktadir. Bi-
zim olgumuzda CD117; AML da melanositik belirleyici-
lerin de pozitif oldugu epiteloid ve igsi hiicrelerde fokal
pozitiflik gostermistir.

BHK ve AMLnin birlikteligi azdir. Bizim olgumuzda
oldugu gibi klinik ve patolojik tan1 problemleri yasana-
bilir. Bu tiir olgularda multidisipliner ¢aligmamn 6nemi
ortaya ¢cikmaktadir. Populasyonda AMLun BHK birlikte
goriilme oram ve bu birliktelife TS un eslik etme siklig1
bilinmemektedir. Goriildiigii gibi bu tiir vakalar iyi ta-
nimlanmali, klinik ve patolojik takipleri diizenli olarak
yapilmali, gelecekte yapilacak ¢aligmalara kaynak olus-
turmalidir.
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