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BURUN ICINDE ANJIOLIPOLEIOMYOMA: NADIR
RASTLANAN BIR OLGU

Amag: Anjiolipoleiomiyoma, cogunlukla kas dokusundan
kaynaklanan  solid  bir  tiimordiir.  Genellikle
tuberozskleroz kompleks hastalarinin bobreklerinde
bulunur. Bobrekler disindakiler ¢ok nadirdir. Bu
calismada daha ©nce burun icinde hi¢ goriilmemis
anjiolipoleiomiyoma olgusunu sunmayr amacladik.
Olgunun Ozellikleri: Sol nazal kavitede 5 yildir nefes
almay1 zorlagtiran siglik sikayeti ile basvuran erkek
hastanin muayenesinde sol alt konka ©n kisminda
bulunan morumsu nodiiler lezyon, genel anestezi altinda
iistten ve alttan insizyon sonrasi periost da eleve edilerek
total olarak ¢ikarildi. Eksizyonel biyopsi Orneginin
analizi, bir fibromiksoid stroma icinde cogunlukla kalin
duvarli damarlardan olusan bir nodiiler formasyon ortaya
cikards; piiriizsiiz kas dokusu ve yag lobiilleri yer yer
gozlemlendi. Histolojik olarak lezyon iyi sinirliydi ve {i¢
bilesen iceriyordu. Yag dokusu, kas dokusu ve fibroz
kapsiille c¢evrili damar karistmindan olugan tiimoral
proliferasyon icinde atipi gozlenmedi.
1mmun0hist0kimyasal incelemede SMA, Desmin, S-100
ve CD34 kullanildi. M. Trikrom ile kas liflerinde
boyanma izlendi. SMA ve Desmin ile kas dokuda
reaksiyon izlendi. CD34 ile vaskiiler endotelde reaksiyon
gozlendi. S-100 ile adipozitlerde reaksiyon goriildii.
Lezyon burun ici anjiolipoleiomiyoma olarak tegshis
edildi. Takipteki hastada niiks gozlenmedi. Sonug: Nadir
goriilen anjiolipoleiomiyoma olgularinin burun icinde de
ortaya cikabilecegi g6z Oniinde bulundurulmali ve
histopatolojik inceleme sonucuna gore cerrahi olarak tam
eksizyon yapilmasi yeterli olmaktadir.
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Abstract

ANGIOLIPOLEIOMYOMA INSIDE THE NASAL
CAVITY: A RARE CASE

Purpose: Angiolipoleiomyoma is a solid tumor, usually
originated from muscle tissue. It is usually found in the
kidneys of patients with tuberozosclerosis complex.
Extrarenal origins are quite rare. In this study, we
aimed to present angiolipoleiomyoma case never seen
in nasal cavity so far. Case: Under general anaesthesia,
we excised a purplish lesion located in anterior portion
of left lower concha from a man with a compliant of a
swelling in the left nazal cavity, causing breathing
difficulty for 5 years. Analysis of the excisional biopsy
specimen revealed a nodular formation of mostly thick-
walled vessels in a fibromyxoid stroma including
smooth muscle tissue and fat lobules Histologically,
the lesion was well-circumscribed and contained three
components. No atypia was observed in tumoral
proliferation consisting of admixture of adipose tissue,
muscle tissue and vein. SMA, Desmin, S-100 and
CD34 were used for immunohistochemical
examination. M. Trichrome showed muscle tissue
staining. Muscle tissue reaction was observed with
SMA and Desmin. CD34 showed a reaction in the
vascular endothelium. Adipocytes were reacted with
S-100. The diagnosed was intranasal
angiolipoleiomyoma. No recurrence was observed.
Conclusion: Rare cases of angiolipoleiomyoma can
also occur in nazal cavity and surgical excision is
sufficient after the histopathological examination.
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Anjiyolipoleiomiyoma [ALLM], cogunlukla kas dokusundan kaynaklanan solid bir tiimérdiir. Genellikle
tuberozskleroz kompleks hastalarmin bobreklerinde bulunur. Bobrekler disindaki ALLM cok nadirdir [1] Insan
ALLM renal ve ekstrarenal olmak iizere iki ana klinikopatolojik gruba ayrilabilir [2, 3]. ALLM daha ¢ok
bobreklere ait bir hastalik olup ekstrarenal angiomiyolipoma olduk¢a nadirdir ve karaciger, burun boslugu, agiz
boslugu, kalp, kolon, akciger ve deride bildirilmistir [4]. Kutan6z ALLM, ekstrarenal grubun bir iiyesidir [2, 3]. Bu
tiimorlerin yapisinda diiz kas hiicreleri, yag ve bag dokusu ve damar yapilar1 bulunur. Tam i¢in adipoz doku, diiz
kas hiicreleri ve orta boy kalin duvarli kan damarlarinin gosterilmesi gerekir. Olgumuzu sunarken burun iginde
goriilebilecek kitleler arasinda anjiyolipoleiomiyoma tanisinin da olabilecegini ortaya koymak ve bu tiimoriin
ayirici tanisinda histopatolojik tetkikin 6nemini vurgulamak istedik.

Olgu Sunumu

Sol nazal kavitede 5 yildir nefes almay1 zorlastiran, zaman zaman kanama sikayeti olan sislik sikayeti ile bagvuran
81 yasinda erkek hastanin KBB muayenesinde sol burun iginde alt konka 6n kisminda, cilt mukoza birlesim
yerinden baglayip arkaya uzanan morumsu nodiiler lezyon saptandi. Cekilen paranazal siniis bilgisayarl
tomografide (BT) kitlenin sol

nazal pasajda alt konka ile orta konka arasinda 1x2 cm boyutunda yumusak doku kitlesi izlendi (Sekil 1). Genel
anestezi altinda kitle listten ve alttan insizyon yapilarak periost da eleve edilerek total olarak cikarildi (Sekil 2).

Sekil 1 : Hastanin BT goriintiisii
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Sekil 2 : Eksize edilen kitle

Eksizyonel biyopsi 6rneginin analizinde, iyi sinirli lezyonda fibromiksoid stroma i¢inde ¢ogunlukla kalin duvarh
damarlar ve kas dokusundan olusan nodiiler formasyonda yag globiilleri de gozlenmekteydi. Yer yer psodostratifiye
solunum epiteli, yer yer ise skuamoz yiizey epiteli ile doseli neoplastik olusum ii¢ temel bilesen iceriyordu: olgun
yag dokusu (matiir adipoz doku) alanlari, igsi sekilli hiicrelerden olusan diiz kas demetleri ve kalin duvarli damar
yapilari. Histopatolojik olarak hiicresel atipi goriilmedi. Eksizyonel biyopsi Orneginin analizinde, iyi sinirh
lezyonda fibromiksoid stroma i¢inde c¢ogunlukla kalin duvarli damarlar ve kas dokusundan olusan nodiiler
formasyonda yag globiilleri de gozlenmekteydi. Yer yer psodostratifiye solunum epiteli, yer yer ise skuamoz yiizey
epiteli ile doseli neoplastik olusum ii¢ temel bilesen iceriyordu: olgun yag dokusu (matiir adipoz doku) alanlart, igsi
sekilli hiicrelerden olusan diiz kas demetleri ve kalin duvarli damar yapilar1. Histopatolojik olarak hiicresel atipi
goriilmedi (Sekil 3-4).
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Sekil 3 : Hemotoksilen eozin ile boyama (x4). Olgun yag dokusu alanlari diiz kas hiicrelerini animsatan igsi
eozinofilik hiicre bolgeleriyle ve farkli tip ve boyutlardaki karmagik bir damar yapis1 karigimi. Ok: damar yapisini
Yildiz: Kas hiicrelerini Elips: Yag dokusunu gostermektedir.

Sekil 4 : Hemotoksilen eozin ile boyama (x10). Olgun yag dokusu alanlar1 diiz kas hiicrelerini animsatan igsi
eozinofilik hiicre bolgeleriyle ve farkli tip ve boyutlardaki karmagik bir damar yapist karisimi Ok: damar yapisini
Yildiz: Kas hiicrelerini Elips: Yag dokusunu gostermektedir.

Benign mezenkimal neoplastik olusuma Masson Trikrom ile yapilan histokimyasal incelemede kas liflerinde
kirmizi, fibroz damar duvarlarinda mavi boyanma izlendi. 1mmunohistokimyasal incelemede, SMA, Desmin,
S-100 ve CD34 kullanildi. SMA ve Desmin ile kas dokuda; CD34 ile vaskiiler endotelde; S-100 ile adipositlerde
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reaksiyon goriildii (Sekil 5-6-7)

Sekil 7 : S-100 ile adipozitlerde reaksiyon goriildii (x20) Elips: Yag dokusunu gostermektedir.

Lezyon burun i¢i ALLM olarak raporlandi. Takipteki hastada niiks gdzlenmedi.

Sekil 5 : Imiinohistokimyasal SMA boyama (x4) Yildiz: Kas hiicrelerini gostermektedir.
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Sekil 6 : M. Trikrom ile kas liflerinde boyanma izlendi (x10) Ok: damar yapisim Y1ldiz: Kas hiicrelerini
gostermektedir.

Tartisma

ALLM nadir goriilen bir tiimordiir ve daha ¢ok bobreklerde goriiliir. ALLM olgularinin %89 u ekstremitelerde
goriilmektedir. Bu tiimorlerin %67 si en sik olarak alt ekstremitelerde ortaya c¢ikarken bas- boyun bolgesinde
goriilme orani ise sadece %8.5 tur [5]. Nadir goriilen durumlar arasinda, erkeklerde daha fazla goriilme 6zelligine
sahip olan, 1-4 cm’ lik asemptomatik, sonradan olugan, soliter, subkiitan6z nodiiller olarak ortaya c¢ikan kutanoz
ALLM bulunmaktadir. ALLM olgularinin %80 inin ¢ap1 2 cm den kiigiiktiir [5]. Olgumuzda da tiimor ¢apr 1x 2
cm olup literatiir ile uyumluydu. Bu tiimérlerde kiiciik tiimor boyutu yiizeysel yerlesiminden ve yavas bilyiime
ozelliginden dolayidir. Ancak derin yerlesimde olanlarda semptom vermediginden biiyiik boyutlara ulasabilir [6].

Literatiirde sadece 22 deri ALLM vakasi bildirilmistir [1]. Bircok g¢alismada yazarlar anjiyomiyolipoma ve
anjiyolipoleiomiyoma olgularini farkli tiimérler olarak tartismiglardir[7]. Kullanilan terimlerde hala bir karigiklik
mevcut olup Kutandz anjiyomiyolipoma bir anjiyolipoleiomiyoma olarak da kabul ediliyor [3]. Daha 6nce bu nadir
tiimor kutanoz anjiyomiyolipom terimi altinda bildirilmigken ilk olarak Fitzpatrick ve ark. anjiyolipoleiomiyoma
olgusu olarak tanimlamistir [8]. Literatiirde hastalarda ortalama yas 48-50 arasinda olup Erkek / kadin oran1 16: 5
ve 7: 1 oraninda verilmistir [2,8]. Bizim olgumuz da erkek ve 81 yasinda olup literatiirde belirtilenden daha yagh
idi. Kutan6z ALLM genellikle iyi sinirh deri alti nodiilii olarak ortaya cikar [9,10]. Genellikle, tiimorler bir
psodokapsiil ile iyi tanimlanir, ancak ara sira tiimorler infiltratif biiytime gosterirler [11].

Nazal kavitede ortaya cikan tiimorler sik burun kanamalarina neden olabilecegi icin erken ortaya
konabilmektedirler [5]. Olgumuzda da hem kanama epizodlar1 hem de tikamiklik hissi hastanin doktora erken
bagvurmasimna neden olmustur. Tam icin ultrasonografi, rapor edilen vakalarda en sik kullanilan goriintii
caligmasidir. BT ve MRG, tiimor bilesenlerini ultrasonografiden daha dogru bir sekilde tanimlayabilir. Bu nedenle,
sonografi ile birlikte kullanildiginda, BT ve MRG ALLM nin preoperatif tanisinda yardimci olabilir [12].
Olgumuzun muayenesinde burun icinde pasaji kapatan yumugsak doku gozlenince 6nce endoskopik muayene
yapildi. Kitlenin sinirl bir alanda oldugu ve arkasinin koanaya kadar serbest oldugu goriildii. Bunun iizerine burun
ve siniislerle iligkisini ortaya koymak icin paranazal siniis BT goriintiileme yontemi olarak kullanildi. BT de sol
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nazal pasajda alt konka ile orta konka arasinda cilt mukoza birlesim yerinden baglayip arkaya uzanan 1x2 cm
boyutunda yumusak doku Kkitlesi izlendi. Kitle siniislere ulasmiyor ve ¢evre dokulara ve kemik dokuya infiltrasyon
mevcut degildi.

ALLM tanist i¢in histopatolojik inceleme onemlidir. Dikkatli inceleme yapilmazsa yanlis tanilar konabilir. En sik
olarak konulan yanlig klinik tanilar lipom ve epidermal Kkisttir [3]. Histolojik olarak lezyon iyi siurli olup ii¢
bilesen icermektedir: olgun yag dokusu alanlar1 diiz kas hiicrelerini animsatan igsi eozinofilik hiicre bolgeleriyle ve
farkli tip ve boyutlardaki karmasik bir damar yapisi karisimi bulunmaktadir [7]. Giiniimiizde ALLM tanis1 icin 3
bilesenin oranlar1 [yiizde] konusunda bir kriter bulunmamaktadir. Histolojik olarak, tiimorler subkiitan, iyi sinirh
ve piiriizsiiz kas, vaskiiler alanlar, bag dokusu ve olgun yagdan olugmaktadir. Bazi tiimorlerde yag, baskin bilesendi
ve digerlerinde diiz kas baskindir. Diiz kas hiicreleri, adipoz ve bag dokusu icinden gecen seyreden ince ve kalin
fasikiiller i¢cinde bulunur. Mikroskobik leiomiyomlar: taklit eder sekilde yuvarlak nodiilleri ¢cevresel olarak saracak
sekilde bulunabilirler. Cogu durumda, diiz kas hiicreleri, anaplazya veya mitoz olmaksizin, muntazam ve orta
derecede hiicre yapisindadir. Bununla birlikte, genel olarak, bir ALLM teshisi icin, degisken kalinlagmis duvarlara
sahip olan bircok anormal, kivrik, kiiclik veya orta biiyiikliikteki arterler gereklidir[13]. Bu tiimorler, genellikle
herhangi bir hiicresel atipi veya mitoz gostermezler sadece bir vakada atipi bildirilmigtir [14]. Bizim olgumuzda
histopatolojik tanida herhangi bir atipi gozlenmedi.

Histolojik incelemede immunohistokimyasal yontemler de dnemlidir. ALLM diiz kas hiicreleri, a-diiz kas aktine
ve desmin’e karsi antikorlarla giiclii sitoplazmik pozitiflik gostermektedir [11,15,16]. Tam i¢in adipoz doku, diiz
kas hiicreleri ve orta boy kalmn duvarli kan damarlarimin gosterilmesi gerekir. immiinhistokimyasal boyamalar
tiimoriin desmin ve o -diiz kas aktine karg1 giiclii bir pozitiflige ve HMB-45ee karsi negatiflige sahip oldugunu
gostermektedir[11,16]. Yani diiz kas hiicreleri desmin i¢in pozitif boyanir ve adipositler ve kondrositler S-100
proteini i¢in pozitiftir [17]. Yine immiinhistokimyasal olarak, hiicresel ig bileseni vimentin ve diiz kas aktin i¢in
pozitif, S-100, HMB-45, MART-1 ve Gstrojen ve progesteron reseptorleri icin negatiftir. Yazarlar ayirici tanisi
anjiyoliyomiyom ve subkiitan anjiyomiyolipom gibi diger benign lezyonlarla tartismaktadirlar [7]. Bizim
olgumuzda da immunohistokimyasal incelemede SMA, Desmin, S-100 ve CD34 kullanildi. M. Trikrom ile kas
liflerinde boyanma izlendi. SMA ve Desmin ile kas dokuda reaksiyon izlendi. CD34 ile vaskiiler endotelde
reaksiyon gozlendi. S-100 ile adipozitlerde reaksiyon goriildii. Lezyon burun i¢i ALLM olarak teshis edildi. Uygun
cerrahi sinir birakarak yapilan cerrahi sonrasinda olgularin ¢ogunda niiks goriilmemektedir. Bununla birlikte,
Buyukbabani ve ark. [18], daha onceki eksik cerrahi eksizyon sonucu iki kez lokal niiks goriilen bir hasta
bildirmistir.

Olgumuzda da uygun cerrahi sinir birakarak periost eleve edilerek yapilan total eksizyon sonrasinda halen takipteki
hastada niiks gdzlenmedi. Bu da cerrahinin uygun sekilde yapilmasinin 6nemini gostermektedir.

Sonug olarak, nadir goriilen ALLM olgularinin burun icinde de ortaya ¢ikabilecegi g6z 6niinde bulundurulmali ve
histopatolojik inceleme sonucuna gére ALLM tanis1 konan hastalarda cerrahi olarak tam eksizyon yapilmasi yeterli
olmaktadir.
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