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Karacigerde Epiteloid Anjiyomiyolipoma

Epithelioid Angiomyolipoma of the Liver:
Case Report

OZET Anjiyomiyolipoma (AMYL), benin mikst mezenkimal bir tiimér olup en stk bobrekte ortaya
¢ikar. Karacigerde goriilmesi nispeten nadirdir. Karacigerde AMYL ilk kez 1976 yilinda, nadir bir
varyanti olan monotipik epiteloid tip ise ilk kez 2000 y1linda tanimlanmistir. Siklikla abdominal ag-
r1ile bulgu vermekte fakat asemptomatik de olabilmektedir. Daha sik olarak kadinlarda goriilme egi-
liminde olup, hayli degisken boyutta ve genis yas araliginda izlenir. Karacigerde en sik sag lobda
gozlenir ve ok odaklilik bildirilmistir. Calismamizda nadir bir olgu olarak 66 yasindaki kadinda, ka-
raciger sol lobda epiteloid AMYL bildirdik. Histolojik olarak tiimér, degisen oranlarda difiiz epite-
loid hiicre tabakalar, adipositler ve daginik kalin duvarli damarlardan olusmaktaydi. Hemoraji,
nekrotik alanlar ve ekstramediiller hematopoiez mevcuttu. Epiteloid hiicrelerde HMB-45, melan A,
CD68 ve aktin ile boyanma saptandi. Segmentektomiden 10 ay sonraki takipte hastada rekiirrens ve-
ya metastaz saptanmadi.

Anahtar Kelimeler: Karaciger; anjiyomiyolipoma

ABSTRACT Angiomyolipoma (AMYL) is a benign mixed mesenchymal tumor that occurs most
commonly in the kidney. Its occurrence in the liver is relatively rare. AMYL of the liver was first
described in 1976. A rare variant of AMYL is the monotypic epithelioid type, first described in the
liver in 2000. It is commonly diagnosed following abdominal pain but may also be asymptomatic.
It has a predominant female predilection, highly variable size and occurs in subjects with a wide age
range. The right lobe is the most common site, and multicentricity has been reported. Here we re-
port an unusual case of epithelioid hepatic angiomyolipoma that developed in a 66 year-old woman
on the left lobe of the liver. Histologically the tumor was composed of diffuse sheets of epithelioid
cells, adipocytes and scattered thick-walled blood vessels in varying proportions. Hemorrhage, nec-
rotic foci and extramedullary hematopoiesis were present. HMB-45, melan A, CD68 and actin we-
re detected in the epithelioid cells. The patient showed no evidence of recurrence or metastatic
disease 10 months after segmentectomy.
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njiyomiyolipoma (AMYL), perivaskiiler epiteloid hiicreler
(PEH) den gelistigi diistiniilen benign mikst mezenkimal bir tiimor-
diir.”* AMYL degisen oranlarda diiz kas benzeri hiicreler, kan da-
marlar1 ve adipositlerden olugur."**® En sik bobrekte gorillen AMYL,
karacigerde nadir olarak izlenmektedir ve sag lobu daha sik olarak tutmak-
tadir."**> Kadinlarda ve ortalama 48.7 (29-68) yasinda daha sik olarak go-

1,2,4,6

rilen AMYL, ¢ogunlukla abdominal agr1 ile bulgu vermektedir.
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AMYL'nin diiz kas benzeri hiicrelerin baskin ola-
rak izlendigi ve bu hiicrelerin epiteloid karakterde

oldugu epiteloid varyanti mevcuttur.!*¢

IOLGU SUNUMU

Altmis alt1 yasinda kadin hasta karin agrisi sikaye-
tiile hastanemize bagvurdu. Yapilan abdominal ult-
rasonografi ve bilgisayarli tomografide karaciger sol
lobu tamamen dolduran, gevre organlari iten 189 x
102 mm boyutlarinda, i¢inde ektazik vaskiiler yapi-
lar ve kistik dejenerasyon alanlari izlenen solid kit-
le saptandi. Olguya karaciger sol lobektomi yapilda.
Makroskobik olarak 21 x 17 x 7 cm Olg¢iilerindeki
karaciger sol lobektomi materyali kesitlerinde, ma-
teryalin ¢ogunu kaplayan diizgiin sinirly, solid, ka-
namali ve frajil goriiniimiinde tiimor dokusu
izlendi. Rezeksiyon materyalinin ¢ogu tiimorden
olusmakta olup, tiimor dis1 karaciger dokusu dar
alanlarda gozlendi. Mikroskobik incelemede tiimor
dokusu kapstilsiiz ancak ¢evre karaciger paranki-
minden nispeten diizgiin sinirla ayrilmaktaydi (Re-
sim 1). Timor dokusu esas olarak epiteloid hiicre
tabakalarindan olusmakta olup arada daginik halde
adipositler ve kalin duvarli kan damarlar1 mevcut-
tu (Resim 2). Epiteloid hiicreler genis, eozinofilik
sitoplazmali, oval-yuvarlak niikleuslu, yer yer niik-
leol belirginligi gostermekte idi. Arada bazi tiimor
hiicrelerinde intrasitoplazmik, kahverenkli pig-
ment varlig1 dikkat cekti (Resim 3A). Bu intrasitop-
lazmik kahverenkli pigment histokimyasal olarak
Masson Fontana ile boyandi (Resim 3B). Tiimor do-
kusunda hemoraji, nekroz ve ekstramediiller hema-
topoiez odaklar1 mevcuttu. Immiinohistokimyasal
calismada streptavidin-biyotin-peroksidaz kit (Ul-
tra-Vision Large Volume Detection System Anti-
Polyvalent, HRP, LabVision, USA) uygulandiktam
sonra 3-amino-9-etilkarbazol (AEC) kromojeni
kullanildi. Timor dokusuna immiinohistokimyasal
panel olarak HMB-45 (NeoMarkers, HMB45 +
HMB50), melan A (NeoMarkers, A103), aktin (Ne-
oMarkers,1A4), desmin (NeoMarkers, D33), CD68
(NeoMarkers, KP1), epitelyal membran antijen
(EMA) (NeoMarkers,GP1.4), pansitokeratin (Neo-
Markers, PAN-CK cocktail), diisiik molekiil agir-
Likli (LMW) sitokeratin (NeoMarkers, AE1),
yliksek molekiil agirhikli (HMW) sitokeratin (Neo-
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Markers, AE3), vimentin (NeoMarkers, V9), alfa-
feto protein (AFP) (NeoMarkers, Ab-2 poliklonal),
S-100 (NeoMarkers, 4C4.9), CD34 (NeoMarkers,
QBEnd/10), faktor VIII (NeoMarkers, Ab-1 polik-
lonal), CD117 (NeoMarkers, Ab-7 poliklonal), Ki-
67 (NeoMarkers, SP6),
(NeoMarkers, SP1) ve progesteron reseptorii (Neo-
Markers, SP2) calisildi. HMB-45, melan A, aktin ve
CD68 ile epiteloid hiicrelerde boyanma izlendi (Re-
sim 4A, 4B, 5A, 5B). CD34 ve faktor VIII ile timor
dokusunu olusturan damarlarda endotelyal hiicre-

Ostrojen reseptOri

lerde pozitiflik saptandi. Olgu bu histolojik, histo-
kimyasal ve imminohistokimyasal bulgular ile
epiteloid AMYL olarak degerlendirildi. Segmen-
tektomiden 10 ay sonraki takipte hastada rekiirrens
veya metastaz saptanmadi.

I TARTISMA

AMYIL, degisen oranlarda diiz kas, adiposit ve
anormal kalin duvarli kan damarlarinin karigi-
mindan olusan nadir goriilen benign bir tiimor-
diir.!2#¢ Literatiirde malign AMYL olgusu da
bildirilmistir.!® En sik bobrekte gorillen AMYL,
karacigerde ilk defa 1976 yilinda tanimlanmig-
tir.!2>6 Baskin komponente gore degisik histopa-
tolojik goriiniime sahip olabilen AMYL’de hiicre
orijininin PEH oldugu ileri sirilmektedir.'™*
AMYL, baskin komponente bagl olarak mikst, li-
pomatdz, miyomatdz ve anjiyomatoz tipler olarak
alt kategorilere ayrilabilmektedir.>>¢ Miyoid kom-
ponentte izlenen hiicrelerin karakterine gore de
epiteloid, intermediyer ve igsi varyantlar tanim-
lanmigtir.*® Karacigerdeki lezyonlarda miyoid di-
siklikla en

komponenttir.*¢ Epiteloid hiicreler yuvarlak/poli-

feransiyasyon belirgin  olan
gonal, genis, eozinofilik sitoplazmals, iri niikleus-
lu ve belirgin niikleollii hiicrelerdir.*¢ igsi
hiicreler ise eozinofilik sitoplazmali ve kii¢iik oval
niikleusludur.* Vaskiiler komponent tipik olarak
kalin duvarli kan damarlarindan olusur."*¢ Timo-
ri olusturan yag hiicreleri matiir olup tek tek,
gruplar ya da tabakalar seklinde izlenir.* Epiteloid
goriiniimde miyoid komponentin baskin olarak iz-
lendigi epiteloid varyant karacigerde ilk kez 2000
yilinda tamimlanmistir.! Olgumuz da epiteloid
AMYL olarak degerlendirilmistir. Karacigerde yer-
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RESIM 1: Karaciger parankiminden iyi sinirla ayrilan timér dokusu (HE, x100).

X200).

RESIM 3: A) Eozinofilik sitoplazmali, oval-yuvarlak nikleuslu, yer yer belir-
gin niikleollu epiteloid karakterdeki hiicrelerde izlenen intrasitoplazmik kahv-
erenkli pigment (HE, x 400), B) intrasitoplazmik pigmentte Masson Fontana
ile boyanma (Masson Fontana, x400).

lesen AMYL’lerde T ve B hiicre karigimindan olu-
san yogun lenfoid agregatlar, bazi timér hiicrele-
rinde intrasitoplazmik hemosiderin ve melanin
pigmenti, stromada megakaryositler ve diger ke-
mik iligi elemanlari, nekroz ve kanama odaklari iz-
lenebilecegi bildirilmektedir.>**

Histokimyasal olarak bazi tiimoér hiicrelerin-
de goriilebilen intrasitoplazmik pigmentte Mas-
son Fontana ile melanin yoniinde ve demir boyas1
ile hemosiderin yoniinde boyanma izlenir.® im-
miinohistokimyasal olarak epiteloid hiicrelerde
HMB-45, melan A, tirozinaz, “microphthalmia
transcription factor” gibi melanositik belirleyiciler
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RESIM 4: A) Epiteloid karakterdeki timor hiicrelerinde HMB-45 ile poxzitif
boyanma (HMB-45, x100), B) Ayni hiicrelerde melan A ekspresyonu (melan
A, x200).

RESIM 5: A) Aktin ile epiteloid karakterdeki timor hiicrelerinde pozitiflik (aktin,
x200), B) Epiteloid hiicrelerde CD68 ekspresyonu (CD68, x200).
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ile pozitiflik saptanir.'® Aktin (SMA), olgularin
%95’inin iizerinde miyoid komponentte pozitivi-
te gosterir.* Igsi karakterdeki miyoid hiicrelerde
desmin ile daha az oranda boyanma bildirilmis-
tir.* Genellikle epiteloid karakterdeki miyoid hiic-
relerde ve adipositlerde fokal olarak S-100
ekspresyonu goriilebilir.>* Ayrica CD117 (c-kit)
ile de miyoid komponentte pozitiflik bildirilmis-
tir.* Olgumuzda epiteloid hiicrelerde HMB-45,
melan A, CD68 ve aktin (SMA) ile boyanma izlen-
di. Timor hiicrelerinde EMA, pansitokeratin,
HMW sitokeratin, LMW sitokeratin, vimentin,
AFP, S-100, CD34, faktor VIII, Ki-67 ve CD117
ile pozitiflik gozlenmedi.

Epiteloid AMYLnin ayiric1 tanisinda 6ncelik-
le hepatoseliiler karsinoma, hepatoseliiler adenoma

ve metastatik melanoma yer alirken, bazi odaklar-
da az sayida igsi hiicre komponenti ile birlikte len-

foid hiicre agregatlarinin birlikteligi durumunda
enflamatuvar psédotiimériin de ayiric: tanida dii-
stintilmesi gerekir.>*¢ Histolojik olarak epiteloid
hiicrelerin yogun olarak izlendigi, arada matiir adi-
positlerin ve kalin duvarli damarlarin varligs, histo-
kimyasal olarak bazi tiimér hiicrelerinde izlenen
intrasitoplazmik pigmentte Masson Fontana ile me-
lanin y6niinde boyanmanin saptanmasi, immiino-
histokimyasal olarak epiteloid hiicrelerde HMB-45,
melan A, CD68 ve aktin ile boyanmanin gozlen-
mesi, pansitokeratin, EMA, HMW sitokeratin,
LMW sitokeratin ve vimentin ile pozitiflik izlen-
memesi ayiricl tanida yer alan diger lezyonlar
ekarte etmemizi saglamigtir. Sonug olarak, karaci-
gerde epiteloid AMYL'nin olduke¢a nadir goriilme-
si ve histolojik, histokimyasal ve immiinohis-
tokimyasal bulgularin olduke¢a karakteristik olma-
s1 sebebi ile olgu sunulmaya deger goriilmiistiir.
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