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OZET

Bilateral epididimal papiller kistadenomah

bir vaka sunulmus ve  bu ilging,  nadir rastlanan

timériin - patolojisi, klinigi  ve  hastaligin  prognozu
kaynaklar esliginde gozden gegirilmigtir.

Epididimal  papiller  kistadenoma benign bir
tiimordiir  ancak bilateral  oldugu  zaman  Lindau
hastaliginin epididimal ~ komponenti olarak kabul
edilir. Bilateral papiller kistadenoma saptanan
hastalar  Lindau hastaliginin diger  komponentleri
yoniinden detayl olarak arastirilmalidir.
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Lindau Hastalig1
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Epididimal Papiller Kistadenoma (EPKA) ilk kez
1956 yilinda Sherrick tarafindan tanimlanmis benign
bir timordir (7). Daha sonra 1971 yilinda Price 20
vakadan olusan bir grup EPKA'nin kliniko-patolojik
analizini yapmis ve timorin Lindau hastalig: ile olan
ilgisini belirlemistir (6). Price a gore unilatéral vakalar
Lindau hastaliginin izole manifestasyonlaridir. Bu
hastalarda hastaligin diger komponentleri olusmaz.
Bilateral vakalarda ise Lindau hastaliginin diger or-
ganlara 6zgiin lezyonlar1 ya mevcuttur ya da gelecekte
olusacaktir.
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SUMMARY
Bilateral epididymal papillary cystadenoma
is a vrare entity. We herein present a case with
papillary  cystadenoma and  discuss  the pathology,
clinical  features and prognosis  of this disease
briefly.
Although  papillary  cystadenoma is a  benign
tumor, it represents the epididymal component
of Lindau's disease.  Patients with bilateral epi-
didymal cystadenomas  are  prone to develop

other  components of the Lindau syndrome,  and
a clinical work-up with this in mind is indicated
in all patients  with papillary  cystadenomas  of
both  epididymides. When

probably

unilateral, the lesion

represents an isolated manifestation

of Lindau's disease occuring in a patient who is

not prone to develop other lesions of the syn-

drome.
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sert ve nodiiler olarak palpe edildi. Follikiil stimule
edici hormon (FSH), Luteinize edici hormon (LH),
Prolaktin (PRL) ve Testosteron diizeyleri normal
olan azospermik hastaya 8.2.1985 tarihinde bilateral
testis ve epididim biyopsisi yapildi. Testis biyopsile-
rinde parsiyel fibrozis ve minimal spermatogenetik
aktivite saptanan hastanin epididimlerinden alman
biyopsiler sagda adenomatoid tiimor solda ise parsiyel
fibrozis olarak rapor edildi. Farkli patolojik tanilara
ragmen makroskopik olarak her iki epididimdeki lez-
yonun benzer olmasi, testis biyopsisi sonucu hastanin
fertilité sansinin diisiik oldugunun anlasilmasi ve has-
tanin yakinmalari nedeni ile 14.5.85 tarihinde tekrar
eksplore edilen hastaya bilateral epididimektomi ya-
pild1 (Sekil-1).

Sol epididimektomi materyali solid gorinimli
3x3x3.5 cm boyutlarinda doku pargas: idi. Sagda ise
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epididim gene ayni biyiiklikteydi ancak yer yer kistik
yer yer de san renkli fibrotik goriinimli alanlar ige-
riyordu (Sekil-2). Mikroskopik olarak her iki epidi-
dimden alman kesitlerde mononiikleer hiicre infiltras-
yonu gosteren vaskiiler, fibrotik bir stroma i¢inde de-
gisik caplarda kolumnar hiicrelerle doseli acgik sito-
plazmali glandiiler yapilar gozlendi. Glandiiler yapila-
rin bazilarinda kistik gelismeler, bazilarinda da tiime-
ne gelismis papiller formasyonlar mevcuttu (Sekil-3).
Bu yap1 ile her iki epididimdeki lezyonlar EPK A ola-
rak degerlendirildi. Daha 6nce biyopsi materyali ile
konan adenomatoid timor tanisinin ise yetersiz bi-

yopsi materyalinin sonucu oldugu anlasildi.

Sekil-1. Preoperatif bilateral epididim ve vaz »pesimenleri

~pRo M

Sekil-2, Muakroskopik epididim muteryatieringn ciine kesit-
lerd

TARTISMA

Literatiirde bulabildigimiz EPKA ile ilgili az sayi-
daki yayin, vakamizdaki klinik ve patolojik bulgular-
la uyumludur. Timor ¢ogunlukla asempto matiktir ve
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-3. Epididimal papiller kistadenomanm makrofkopik
goriiniimii (ILE. x 45).

kaput edidimde kii¢iik, nodiiler kitle olarak farkedilir
(1, 2, 5, 8). Biuyikligi 1 cm - 5 cm arasinda rapor
edilmistir (5). Makroskopik olarak solid veya kistik
goriniimde olabilen tiimdoriin tipik mikroskopik bul-
gusu dilate, seffaf sitoptazmali, kuboidal veya silendi-
rik  epitelle doseli efferent duktuslardir. Liimene
dogru uzanan papiller yapilar bazen kiigiik bazen de
limeni tamamen kaplayacak kadar buytktir (5). Pa-
piller uzantilar1 déseyen epitel de seffaf sitoplazmali-
dir ve bazi vakalarda renal hiicreli karsinomadan ayir-
dedilemez (1, 5). Literatiirdeki ilk yayinlarda sper-
matosel ile birlikte gelistigi 6ne siirilen (2, 7) bu ti-
morin giniimizde efferent duktuslardan orijin aldig:
bilinmektedir (3, 5, 6),

EPKA asemptomatik ve beuigri oldugu igin sade-
ce biyopsi Onerilir. Cerrahi eksizyon semptomatik
vakalarda agr1 ve kitleyi ortadan kaldirmak i¢in nadi-
ren gerekebilir (4, 6).

EPKA'nin klinik 6nemi Lindau hastaliginin epi-
didimal komponenti olmasindan kaynaklanir (6). Lin-
dau hastalig1 herediter, otozomal dominant geg¢is gos-
teren; serebellar hemangiobtastoma (Lindau timori),
retinal hemangioblastoma (Von Hippel timori), spi-
nal kord hemangioblastomasi, pankreatik kistler,
renal ve epididimal anomalilerle karakterize bir sen-
drom olarak tarif edilir (4, 6, 8). Melmon ve Rosen bu
tarifi yetersiz bulmus ve Lindau hastalig: ile goriilen
tim patolojik lezyonlann organlara gore dokimini
yapmistir (Tablo - I) (4). Bilateral EPKA saptanan
hastalarda Tablo-I'de sayilan lezyonlardan bir veya
birka¢cinin bulundugu veya gelecekte olusacagi kabul
edilmektedir (4, 6). Bunlardan o6zellikle serebellar
hemangioblastoma fatal kompiikasyonlart nedeniyle
6nemlidir ve tiim beyin timorlerinin %e® 2'sini, poste-
rler fossa timdorlerinin de % 7-10'unu olusturdugu
bildirilmistir (4). Unilateral EPKA vakalarinda Lin-
dau hastaliginin diger lezyonlan saptanmamistir ve
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bu vakalar hastaligin izole manifestasyoniar:1 olarak

tanimlanmistir (6).

Vakamiz bu bilgiler 1siginda degerlendirilerek
hastaligin diger lezyonlar: agisindan tetkik edilmistir.
Hastaya norolojik ve gdzdibi muayenesi dahil yeniden
sistemik fizik muayene yapilmis ve patolojik bulgu
saptanamamistir. idrar ve tam kan analizi, EEG, bilgi-
sayarli beyin tomografisi, intravendz pyelografi, akci-
ger tomografisi, abdominal ve pelvik organlarin ultra-
sonografik degerlendirilmesi sonucunda patolojik bul-
gu saptanamamistir. Bu durumda hastamiz erken tes-
his ve bu yolla risk faktorinii azaltma amaciyla 6 ay-
1

tir.

k periodik kontrollere gelmek iizere taburcu edilmis-

Tablo - |

Lindau Hastalig: ile Birlikte Saptanmis
Patolojik Lezyonlar

Sercbcllum : Hemangioblastoma, Kpandimoma

Serebellar Korteks ; Hemangioblastoma

Mcninksler: Menengioma

Medulla Oblangata : Ilemangioblastoma
Spinal koril : Hemangioblastoma, Siringomyeli
Retina : Hemangioblastoma

Bobrek :  Hipernefroma, Kist, Medullar Fibroma, Kapiller,
Angioma, Adenoma, Hemangioblastoma

Pankreas : Kist, Papiller Kist Adenoma, Hemangioblastoma
Epididimis : Papiller Kistadenoma

Karaciger : Adenoma, Kist, Angioma

Akciger : Kist

Adrenal Korteks : Adenoma

Adrenal Medulla: Hiperplazi, Kist, Feokromositoma
Sempatik Zincir : Paraganglioma

Kemik : Kist, Hemangioma

Mesane : Hemangioblastoma

Deri ve Mukozalar : Pigmente ve Vaskiiler Neviis, Kafeole
Lekeleri

Omentum : Kist

Mczokoion : Kist
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