RENAL ANJIOMYOLIPOMADA TANI VE TEDAVI DENEYIMLERIMIZ

OUR EXPERIENCE IN DIAGNOSIS AND TREATMENT WITH RENAL
ANGIOMYOLIPOMA

KAPLANCAN, T#*, KADIOGLU, TC*, KOKSAL, iT*, KILICARSLAN, I**, TUNC, M*,

OZET

Anjiomyolipoma, degisik miktarlarda matiir yag dokusu, diiz kas ve kalin duvarli kan damarlan i¢eren nadir
goriilen benign bir bobrek timoriidiir.

Klinigimizde ultrasonografi, bilgisayarli tomografi veya histopatoloji ile tamst konmug olan 15 anjiomyolipo-
mal1 hasta retrospektif olarak degerlendirilmistir. Takibe alinan 8 hastanin, 1-7 yillik izlem sonucunda tiimér boyut-
larindaki artis ortalama 843.46 mm (4-10) bulunmusgtur. Radyolojik olarak bébrek tiimérii ayirimi yapilamayan dort
ve semptomatik tiimorii 4 cm'den biiyiik olan iig, toplam 7 hasta opere edilmistir.

Preoperatif degerlendirilmesinde bobrek tiimorii ayinmi yapilamayan 4 hastamn da patolojik degerlendirme-
sinde yag doku dansitesinin az oldugu bulunmustur. Bir vakamizHa lenfatik invazyon varligi, tiiberosklerozlu bir
hastamizda ise multifokalite saptanmugtir,

Anjiaomyolipomanin olus mekanizmasi ve dogal seyri bilinmemekle beraber, tiimér boyutu, semptomlar ve
tiiberoskleroz varligi dikkate alinarak takip ve tedavi yapiimalidir,

ABSTRACT

Angiomyolipoma is a rare benign tumor of the kidney composed of different amounts of matur fatty tissue,
smooth muscle and blood vessels with thick walls.

In our clinic, 15 patients with angiomyolipoma, diagnesed by ultrasonography, tomography and histopatho-
logy were evaluated retrospectively. In 8 patients after 1 to 7 years follow up, the mean increase of tumor size was 8
+3.46 mm. Seven patients were operated because the differential diagnose of renal cell tumor was.impossible by ra-
diological techniques in 4 of them and the symptomatic tumor was greater the 4 cm in 3 of them.

The histopathologic evaluation revealed little amount of fatty tissue all of 4 patients in whom the preoperative
differential diagnose was suspicious. Invasion of lymphatic tissue was observed in 1 patient and another patient
with tuberosclerosis had multifocal tumor. ’

The pathogenesis and natural history of angiomyolipoma is not well known and the size of the tumor,
svmptoms and the presence of tuberosclerosis should be considered well during it's treatment and follow up.
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GIRIS

Anjiomyolipomanin histolojik goriiniimii ilk
kez 1911'de Fischer tarafindan tanimlanmis an-
cak anjiomyoliopma adi, 1951 yilinda Morgan ve

arkadaglari tarafindan histopatolojik goriiniimii
gozoniine alinarak verilmigtir.!:2

Anjiomyolipoma, degisik miktarlarda matiir
yag dokusu, diiz kas ve kalin duvarli kan damar-
lan igeren seyrek goriilen benign bir bobrek tii-
moriidiir. '3

Anjiomyolipoma'll hastalarin yaklasik %
20-50'sinde tiiberoskleroz mevcut iken tiiberosk-
lerozlu hastalarin yaklasik % 50-80'inde anjiom-
yolipoma vardir? Tiiberoskleroz (Bourneville
hastalig1) ilk kez 1880'de tamimlanmis olup, men-
tal retardasyon, epilepsi ve adenoma sebaceum
klasik triadimi iceren ve otozomal dominant ge-
cigli herediter bir hastaliktir, Bu hastalarda ha-
martoma beyinde, gozde, kalpte, akcigerde ve
kemikte bulunabilir.3 6

Anjiomyolipoma, cerrahi olarak gikarilan
renal tiimorlerin % 1'inden daha azim olusturur.7
Renal anjiomyolipoma genellikle kiigiik, asemp-
tomatik, multipl odakl ve bilateral olarak bulu-
nabilir. Tiberosklerozu olmayan hamartomalar
daha ¢ok orta yaglt kadinlarda soliter ve unilate-
ral olarak bulunur.®

Anjiomyolipoma'min 1970'lerden once stan-
dart tedavi gekli, bobrek hiicreli kanserden ayirt
edilemedigi icin radikal nefrektomiydi. Burada
primer amag ani kanamalara bagh olusabilecek
6liimii 6nlemek ve renal hiicreli kanserli ekarte
etmek olmustur.?

Giiniimiizde bilgisayarh tomografide icerdi-
#i yag dansitesi oOl¢iilerek anjiomyolipoma preo-
peratif dénemde tama yakin taninabilir hale gel-
mis ve cerrahi tedavinin yeri giderek daha tartigi-
lir olmugtur. 10

Bu ¢aligmada 15 anjiomyolipoma'li hastanin
degerlendirilmesi yaptlmustir,

MATERYAL-METOD

Klinigimizde tanisi konmug olan 15 anjiom-
yolipomali hasta retrospektif olarak incelendi.
Hastalarin 13'ii (% 86.7) kadin, 2'si (13.3) erkek
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olmakla beraber, yas ortalamasi 47.46+12.82
(29-65) yil olarak bulunmugtur. Basvuru sikayet-
lerine gore hastalarin degerlendirilmesi tablo 1'de
gosterilmigtir. Anjiomyolipoma tanis1 ultraso-
nografi (USG), bilgisayarli tomografi (BT) ve
histopatoloji ile konmustur.

Hastalarin USG ve/veya BT ile tiimér boyut
ve lokalizasyonlan belirlendikten sonra USG ile
kitleye ait iyi simirhh hiperekojen goriiniim ve
BT'de tiimér icindeki yag dagilimi birlikte deger-
lendirilerek preoperatif tant konmugtur. Hig bir
vakamiza preoperatif ince igne aspirasyon veya
tru-cut biopsi yapilmamigtir.

Anjiomyolipoma tams: konulduktan sonra
izleme alinan 8 (% 53.33) hasta, 6-12 aylik kont-
rollerle fizik muayene, idrar tetkiki ve radyolojik
degerlendirme (USG-BT) ile takip edilmistir. Tii-
mor lokalizasyonlan, boyutlan degerlendirilmis-
tir.

Radyolojik olarak bdbrek tiimori ile ayrimi
yapilamayan 4 ve semptomatik tiimorii 4 cm'den
biiyiik 3, toplam 7 (% 46.67) hasta opere edilmig-
tir.

SONUCLAR

Eyliil 1990 - Aralik 1997 tarihleri arasinda
Istanbul Tip Fakiiltesi Uroloji Anabilim Dali'da
tanisi konulmus olan 15 anjiomyolipomal: hasta
incelendi. Yas ortalamasi 47.46+12.82 (29-65)
yil olan, 13'i (% 86.7) kadin, 2'si (% 13.3) erkek
hasta degerlendirildi. Hastalardan 10'u (% 66.6)
yan agrisi sikayeti ile, 2'si (% 13.3) hematiiri, 1'i
(% 6.7) yan agnisi+hematiiri, 1'i (% 6.7) hipertan-
siyon ve 1 (% 6.7) hastada tiiberosklerozis nede-
niyle klinige bagvurmustur (Tablo 1).

Tablo-1: Hastalann bagvuru sikayetler

Yan agnsi 10 (% 66.6)
Hematiiri 2(% 13.3)
Yan agnsi+Hematiiri 1(% 6.7)
Tuberoskleroz 1(% 6.7)
Hipertansiyon 1(% 6.7)
Toplam 15

Hastalarin 10'unda (% 66.7) tiimor sag, S'in-
de (% 33.3) sol bobrek lokalizasyonlu olarak bu-
lunmustur. Hi¢ bir hastada bilateral tiimor sap-



tanmamistir. Bobrekteki yerlesimlerine gore 7
(% 46.6) hastada orta, 4'iinde (% 26.7) alt ve
4'iinde (% 26.7) iist polde tiimore rastlanmagtir.

Hastalara yapilan radyolojik degerlendirme
sonucunda anjiomyolipoma tams: konulan ve
asemptomatik oldugu saptanan 8 (% 53.33) hasta
6.12 aylik izlem kapsamina alinmigtir. Takibe
alinan 6's1 (% 75) kadin, 2'si (% 25) erkek hasta-
larin, yas ortalamasi 46.75+12.48 (29-63) y1l ola-
rak bulunmustur. Hastalar ortalama 3.37+2.26
(1-7 yil) yil takip edilmiglerdir. Takibe alinan
hastalarin S'inde % 62.5) sag, 3 hastada ise sol
bobrek lokalizasyonlu anjiomyolipoma bulun-
mustur. USG+BT ile degerlendirilen hastalann
ortalama tiimor ¢ap1 18.25£14.98 mm (6-50 mm)
olarak saptanmistir. Izlemdeki hastalardan 7'sinin
(% 87.5) timor boyutu 4 cm'in altindadir. Tii-
morlerin takip sirasindaki ortalama boyutu
21.25+£17.26 (10-60 mm) olarak saptanirken,
hastalarin 1-7 yillik izlem sonucunda tiimér bo-
yutlarindaki artig ortalama 8+3.46 mm (4-10
mm) olarak bulunmustur. Hastalardan 3'iinde (%
37.5) tiimor boyutunda artis saptanirken, 5 (%
62.5) hastada tiimor boyutunda degisiklik olma-
mustir (Tablo 2).

Tablo-2: BT ile takibe alinan hastalann tm boyutlan

RENAL ANJIOMYOLIPOMADA TANI

Operasyon yapilan hastalardan hepsinde tiimor
¢apt > 4 cm bulunmustur (Tablo 3). Preoperatif
degerlendirmede bobrek tiimorii ile ayrimi net
olarak yapilmayan 4 hastanin da patoloji piyesle-
rinin incelenmesinde yag dokusu baskinlig1 go-
rillmtemigtir (Tablo 4). Preop anjiomyolipom ta-
nist konulmus ve artan yan agnsi nedeniyle radi-
kal nefrektomi yapilan bir hastada 17 cm'lik anji-
omyolipoma icerisinde yaygin olarak dev hiicre-
ler iceren ksantograniilomatoz iltihap varlhig: dik-
kati gekmigtir. Sag bébrek tiimoriinden preopera-
tif iceren ayinmi yapilamayan 18 cm'lik tiimorii
olan hastamizin patolojik incelemesinde, hiler
bolgeden alinan lenf ganglionunda diiz kas ve
yag dokusu igeren lezyon saptanmugtir. Lenfatik
yayilimi olan hastamiz 7 yildir takibimizde olup
kontrollerinde multifokaliteye rastlanmamigtir.
Diiz kas hiicrelerinde pleomorfizm 4 hastammzda
saptanmug, ancak tipik dzellikler nedeniyle tamida
giicliik ¢ekilmemisgtir (Tablo-4). Tiiberosklerozlu
vakamizda gecirilmis kontrlateral pyeloplasti
ameliyati ve tiimoriin iist polde, ¢apinin 5.5 cm
olmasi dikkate alinarak nefron koruyucu cerrahi
tercih ettik. Bu vakamizda multipl anjiomyolipo-
malarin bulunusu dikkat ¢cekmistir (Tablo-3).

Tablo-3: Tlimor boyutu ve tedavi tipi arasindaki korelasyon

Baglangigtaki tm ¢apt  18.25£14.98 mm (6 mm-50 mm) ® ol hoaavet
Takipteki tm gapi 21.25+17.26 mm (10 mm-60 mm) Cerrahi 7 - 7
Lediueyea () 9230) Parsiyel nefrekiomi 1
Boyut artigi(%) 37.5(3) b -
Ortalama boyut arugt  6.50+4.12 mm (2 mm-10 mm) Eniikleasyon ] - :
Radikal nefrektomi 5 - 5
USG ve BT ile anjiomyolipoma tanist konu- Takip 8 7 1

lamayan ve bobrek tiimérii ile aynm yapilama-
yan 4 hasta ve anjiomyolipoma tanisi konulan
ancak semptomlarinda (hematiiri, yan agnsi) ar-
tts olan 3 hastayla beraber toplam 7 hasta opere
edilmigtir. Opere edilen hastalann hepsi kadin ol-
makla beraber, yas ortalamas: 48.28+14.15 (29-
65) yildir. Anjiomyolipomanin 5 (% 71.43) has-
tada sag ve 2'sinde (% 28.57) sol bobrekte lokali-
ze oldugu saptanmigtir. Tiimér yerlesiminin 3 (%
42.86) hastada iist pol, 2'sinde (% 28.57) orta ve
2'sinde (% 28.57) alt polde oldugu bulunmustur.
Hastalarnin ortalama tiimér ¢ap: 10.07+5.87 (4-
18) cm olarak saptanmistir. Hastalardan 5'inde
(% 71.43) radikal nefrektomi, 1'inde eniikleasyon
ve | hastaya da parsiyel nefrektomi yapilmigtir.

Tablo-4: Hastalann pre-op ve post-op ozellikleri

Yag PreopPreop tant Operasyon Anjiomyolipomun Multifokalite
boyut tipi pataloji ozelligi
ZA 654cm Bobrek tm RN Yag dokusu 4
HK 50 11 cm Anjiomyolipoma RN Yagdokusu T -
ZC 29 17 cm Anjiomyolipoma RN Yag dokusu T -
T
1

HD 60 4cm  Anjiomyolipoma Eniikleasyon Yag dokusu

FA 60 11 cm Bébrek tm RN Yag dokusu
SY 34 5.5 cm Bibrek tm parsiyel Yag dokusu
NO 40 18 cm Bobrek tm RN Lenf (+)

Yag dokusu 4

1817



KAPLANCAN, T, KADIOGLU, TC, KOKSAL, iT, KILICARSLAN, I, TUNC, M.

TARTISMA

Anjiomyolipomanin olus mekanizmasi ve
dogal seyri bilinmemektedir. Bobregin benign ve
nadir goriilen bir tiimérii olan anjiomyolipo-
ma,¢ogu hastada tiiberoskleroz ile birlikte gorii-
liir, asemptomatik, kiiciik, multifokal ve bilateral
olarak bulunabilir. Erigkinlerde ve daha ¢ok orta
yash kadinlarda gériilen unilateral, biiyiik, semp-
tomatik sekli ise anjiomyolipomanin bir diger
formudur.”-10

1880'de Bourneville beyindeki lezyonlar
(tliberleri) tanimlayarak bu hastalifi Tiiberoskle-
roz olarak isimlendirmisgtir. Tiiberoskleroz'un de-
gisik sekillerinde ortak 6zellik beyindeki tiiber-
lerdir ve tani icin bunlarin gosterilmesi yeterlidir,
Tiiberosklerozlu vakalarin % 50-80'inde renal
lezyon olarak anjiomyolipoma goriiliir.5 Serimiz-
de tiiberosklerozlu bir hastada, operasyon sonra-
sinda anjiomyolipoma tanis1 konulmustur.

Anjiomyolipoma'da yaygin semptomlar he-
matiiri, karin veya yan agrisi, bulanti-kusma, hi-
pertansiyon ve atestir. Bir kisim anjiomyolipoma
yiiksek vaskiilarite varlig1 nedeniyle spontan he-
morajiye egilimlidirler ve hemorajik sok goriile-
bilir.!! Mc Dougal ve arkadaglari spontan hemo-
rajili 78 vakanin iigte birinde hemorajik ok bu-
lundugunu, bu vakalarin % 24'linde anjiomyoli-
poma tespit edildigini bildirmislerdir.!? Qester-
ling'in 602 hastay: iceren anjiomyolipoma seri-
sinde, % 51 spontan retroperitoneal hemorajiye
neden olan 4'cm den biiyiik anjiomyolipoma
tespit ctmisler ve bunlarin da % 9'unun sokta ol-
dugunu bildirmislerdir.® Spontan retroperitoneal
hemoraji'ye vakalarimizdan hi¢ birinde rastlan-
mamistir.

Anjiomyolipoma takip siiresince yavas yada
hizli biiyiiyebilir. Literatiirlerde 10 yilda 10
cm'lik biiyiime oldugu gibi, 3,5 yilda 5 cm'lik ar-
tiglarin saptandig serilerde vardir.8-13 Bizim seri-
mizde takibe alinan 8 hastadan iigiinde (%
37.25), ortalama 3.3742.26 (1-7 yil) yillik siirede
tiimor boyutunda 843.46 mm (4-10 mm) arti§ ol-
mustur (Tablo-2).

Ultrasonografi anjiomyolipoma'ya ait hipe-
rekojenite ve ozellikle BT'deki yag doku dansite-
si teshiste ayirier bir 6zelliktir. Bobrek hiicreli
karsinomdan % 95 oraninda ayrilmasini saglar.

A8 A4

Hemoraji varsa BT ve MRI kombine edildiginde
spontan periferik hemorajinin tamsi kolaylagir
ancak altta yatan patoloji her zaman belirlene-
mez. Anjiografideki neovaskiilarizasyon da renal
karsinomdan ayirim igin yeterince tipik degil-
dir.>714.15 Serimizde, preop BT ile ya§ doku-
dansitesi fazla olmadigi icin, bobrek tiimorii ayn-
m1 yapilamayan 4 hastanin da, patolojik deger-
lendirilmesinde anjiomyolipoma'da yag dokusu
baskin bulunmamstir (Tablo 4).

Insidensi fazla olmamakla beraber anjiom-
yolipoma, bobrek hiicreli kanser veya onkositom
ile birlikte bulunabilir. Ancak bunlarin anjiomyo-
lipomadan m1 koken aldig1 yoksa rastlantisal ola-
rak birlikte bulundugu bilinmemektedir. Tiibe-
roskleroz ile birlikte bulunan anjiomyolipomali
hastalarda bobrek hiicreli kanser sikhig1 daha faz-
la olmaktadir. Anjiomyolipomal: hastalarda go-
riilen bobrek hiicreli kanserin agresif seyir gos-
termedigi diigiintiilmektedir. Anjiomyolipoma ve
babrek hiicreli kanser birlikteligine vakalarimiz-
da rastlanmamistir, 3.16.:20.

Tiiberosklerozlu vakamizda BT ile bobrek
tlimorii aynim yapilamamig ve yapilan parsiyel
nefrektomi sonrasinda patoloji piyesinde yag do-
ku yogunlugu az bulunmustur. Bu da preoperatif
sliphemizi desteklemektedir (Tablo-4).

Eksize edilen anjiomyolipomanin ayni béb-
rekte niiksii veya yeni anjiomyolipomanin kontr-
lateral bobrekte goriiliisii nadirdir. Bizim 15 va-
kalik serimizde niikse veya kontrlateral yeni tii-
mére rastlanmamigtir, 17:21.22

Renal anjiomyolipoma'lar perirenal veya re-
nal sinus yag dokusuna yayilabilirler, bolgesel
lenfatikleri ve diger i¢ organlan tutabilir. Extra-
renal yayihm, metastatik potansiyelin degil, tii-
moriin multifokalitesinin belirtisidir. Bu teoriyi
multipl organda siklikla bulunusu destekler (AC,
dalak, uterus, yumusak doku). Metastazik anji-
omyolipoma'dan dliim bildirilmemistir. Literatiir-
de 11 adet hiler lenf nodu tutulumu olan vaka
bildirilmigtir. Serimizde bir vakada lenf invazyo-
nu saptanmig, 7 yildir takibimizde olup kontrol-
lerinde multifokaliteye rastlanmamuastir (Tablo-
4). Anjiomyolipoma'nin nodal yayilim insidensi,
az sayida hastaya lenfadenektomi yapildigindan
bilinmemektedir.7:16:23.28



4 c¢m altinda boyutu olan hastalar genellikle
asemptomatiktir ve nadiren cerrahi tedavi gere-
kir. Serimizde 4 cm'in altinda 7 anjiomyolipoma
olgusu da takip edilmektedir. 4 cm < ve sempto-
matik tiimorli 8 hastadan 7'si (% 87.5) opere
edilmigtir (Tablo 3).

4 cm'in iistiinde ve belirgin semptomlu has-
talarin spontan riiptiir ve masif hemoraji riski
fazladir. Bu tiimérler anjiografi ile degerlendiril-
meli ve miimkiinse selektif arteriyel embolizas-
yon yapilmalidir. Konservatif kalinan hastalarda
normal parankimi korumak i¢in koruyucu amagh
cerrahi tedavi endike olabilir, Tiimor bobregin
kenarinda oldugunda eniikleasyon en iyi yontem
olabilir. Bobregin bir poliinde multipl kiigiik lez-
yonlu hastalarda segkin operasyon sekli parsiyel
nefrektomi olabilir.> Tiiberosklerozlu vakamiz-
da multipl anjiomyolipomalara rastlanmig ve par-
siyel nefrektomi yapilmigtir (Tablo 3).

Serimizdeki hastalardan S'ine (% 71.43) ra-
dikal nefrektomi, birine eniikleasyon ve birine de
parsiyel nefrektomi yapilmistir. Opere edilen
hastalarin hepsinin tiimor ¢api>4 cm bulunmusg-
tur. Embolizasyon higbir vakamiza uygulanma-
mistir (Tablo 3). Tedavide tam bir goriigbirligi
saglanmamakla birlikte, en genis seriyi ortaya
koyan Oesterling tarafindan one siiriilen protokol
tercih edilmektedir. Buna gore;

1) Boyutu 4 cm'pin altinda asemptomatik
olan tek anjiomyolipoma varsa yillik BT veya
USG ile takip edilmelidir. Bu hastalara nadiren
miidahele gerekir. Semptomatik olanlarda, semp-
tomlar gozlenmeli artig varsa anjiografi ve selek-
tif arteriyel embolizasyon veya nefron koruyucu
cerrahi yapilabilir.

2) 4 cm < tek anjiomyolipomalar, asempto-
matik, hafif ve ciddi semptomatik olarak ii¢ bo-
liimde degerlendirilmistir.

Asemptomatik veya hafif semptomatik va-
kalarda konservatif yaklasimla 6 aylik USG veya
BT ile takip gerckir. Bilyiik semptomsuz anjiom-
yolipomalarda komplikasyon olugabileceginden
olusabilecek renal parankim hasarini 6nlemek
icin embolizasyon veya nefron koruyucu cerrahi
yapilabilir. 4 cm'den biiyiik, ciddi semptomatik,
kanama ve kontrol aluna alinamayan agn varh-
ginda, nefron koruyucu cerrahi veya arteriyel
embolizasyon yapilabilir.

RENAL ANJIOMYOLIPOMADA TANI

Tiiberoskleroziu hastalarda anjiomyolipo-
manin davransi farkl oldugundan takibi de fark-
lidir. Tiiberoskleroz ile birlikte anjiomyolipoma
varliginda 4 cm'den kiigiik tiimorler 6 aylik ara-
liklarla USG ile takip edilmeli, anjiomyolipoma
biiyliyor ve semptomatik olursa embolizasyon
veya cerrahi yapilabilir. Tiiberoskleroz ile birlik-
te anjiomyolipoma'da 4 cm'den biiyiik timorler-
de semptomlarin gelisme riski nedeniyle cerrahi
gerekebilir ve profilaktik olarak embolizasyon
veya nefron koruyucu cerrahi yapilabilir.8
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