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: OZET
Renal anjiomiyolipom, daha ¢ok tuberoskleroz ile birlikte bulunup, kan damarlar, diiz kas hiicreleri ve
vag dokusundan olusan benign karakterli bir tiimérdiir. Tiimoriin ¢ocuklarda varhg nadirdir. Bu ¢cahiymada
9 yagsinda bir kiz ¢ocugunda goriilen bilateral anjiomiyolipom olgusu, bu yay grubunda tiimériin nadir
goriilmesi, tam ve ayirica tamidaki zorluklar nedeniyle sunulmuy ve olgu literatiir gozden gecirilerek
irdelenmistir.
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ABSTRACT
Renal angiomyolipoma frequently present with tuberosclerosis and it is benign and composed of bleod
vessels, cells of smooth muscles and tissue of flat in its structure. It is rarely seen children. Here present a 9
year old girl presenting bilateral renal angiomyolipoma. This case was presented here because of its rarerity,
our difficulties in diagnosis and differential diagnosis . We discussed our case in the light of current literature.
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GIRiS

Renal anjiyomiyolipomlar, nadir rastlanan
ve daha ¢ok tuberoskleroz hastalign ile birlikte
bulunan, benign, ince duvarlt kan damarlan, diiz
kas hiicreleri ve matiir adipozitlerden meydana
gelen tiimérlerdir'*>*. Tuberosklerozlu hastalar-
da asemptomatik seyreden renal anjiyomiyoli-
p03mlar, 6nemli morbidite ve mortaliteye sahip-
ur-,

Renal anjiyomiyolipom tamsi hikaye, klinik
bulgular, ultrasonografi (USG) ve bilgisayarh to-
mografi (BT) ile konulur’®’. Ancak hastahgm
cocuklarda nadir gériillmesi nedeniyle teshisi zor-
dur.

Resim 1. Batm-pelvik BT de sag bobrek kaynakli tiimor ve
sol bobrek orta ve tist polde hidronefroz.

OLGU

Bir ay once baglayan karin agnisi ve diziiri
sikayetleri bulunan 9 yasindaki kiz gocugunun
fizik muayenesinde sol lomber bolgede 5x5 cm
¢apinda yumusak, diizgiin yiizeyli kitle saptandi.
Tam kan ve kan biyokimya o6lgiimleri normal
sinirlarda idi. Idrar mikroskobisinde silme eritro-
sit mevcuttu. USG ve BT’de sag bobrek iist
poliinde 4x3,5 cm ve orta poliinde 2x1 cm ¢apin-
da hipockoik solid kitle , sol bobrekte ise, tist pol
lokalizasyonundan orta alt polim posteriyoruna
uzanan, renal pelvis ile iligkisi olan, 7x3 cm ¢a-
pinda solid komponenti olan, 14x11x9 cm boyu-
tunda kistik kitle mevcut idi (Resim 1,2).

Resim 2. Batin-pelvik BT’de sol bobrek alt polde tiimor
kitlesinin goriiniimi.
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Intravenéz pyelografide sol bobrek alt po-
limde minimal fonksivon gosteren imaj izlendi.
Eksploratavar laparotomide sol bobrek 9x8 cm
boyutunda, ileri derecede hidronefrotikti ve alt
lobda 3x3 cm ¢apinda san kahverengi solid kitle
ile birlikte 3x2 cm cbadinda normal bébrek
dokusu vardi. Sag bobregin st poliinde 3x3 cm
ve orta polde 2x1 cm ¢apmda san kahvereugi
goriiniimde solid kitle mevcuttu ve bobrek nor-
mal boyutlarda idi. Solid yapilar wedge rezeksi-
von ile parsiyel cksize edildi. Histopatolojik
incelemede bilateral renal anjiyomiyolipom tani-
st konuldu (Resim 3). Olgunun postoperatif do-
nemde ire ve kreatinin 6l¢iimleri normal deger-
lerde scvretti. Cekilen kranial BT’de tuberoz
skleroz tamisi konuldu ve takibe alindi.

u e
Resim 3. Mattir vag dohusu. diz has ve han damarlar igaen
anjiotrrivolipon.

TARTISMA

Renal anjivomiyolipom, ilk defa Bournevil-
le tarafindan 1880 vilinda tuberosklerozlu hasta-
larda tamimianmustr ve tiim bobrek tiimérlerinin
%2-6.47iinii  olusturmaktadir’™.  Anjiyomiyoli-
pom cocuklarda nadirdir ve kizlarda daha fazla
goriildigii bildirilmistir'>*. Olgumuz 9 yasinda
kiz gocugudur.

Renal anjiyomiyolipom daha ¢ok karin agri-
s1 ve makroskopik hematiiri ile semptomatik hale
gelmesine ragmen, karinda kitle, ates, kann sis-
kinligi, bulanti, kusma, hipertansivon ve renal
yetmezlik yaparak da semptomatik hale gelebil-
mektedir™®®. Olgumuz kann agnst ve diziiri
sikayeti ile klinigimize bagvurdu, ancak hematiiri
mikroskobik olarak tespit edildi. Fizik muayene-
de karinda sol lomber bolgede palpe cdilebilen
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kitle ve hidronefroz vardi ancak renal yetmezlik
voktu.

Renal anjiyomiyolipomun direkt grafiler ve
intravenoz piyelografiden daha ¢ok, USG ve BT’
de tiimd&r dokusu iizerinde yag dokusu dansitesin-
de lezyonlarin goriilmesiyle tanisimn kovulabil-
digi bildirilmistir™®’. Son yillarda magnetik
rezonans géruntileme yontemi ayirict tanida kul-
lanilabilmektedir’. Ayrica USG esliginde ince
igne biyopsisinin tanida kullamlabilecegi bildiril-
mesine ragmen®'’, McCullough ve arkadaslan’,
renal anjivomiyolipomun vaskiiler tiimér olma-
sindan dolayr énermemislerdir. Olgumuzun rad-
yolojik inceleme sonuglart degerlendirildiginde
cocuklarda nadir goriilen renal anjiyomiyolipom
yerine, bobrekte daha sik goriilen diger solid
timorler ve ozellikle Willm’s tiiméri diigiinil-
miistiir, ancak tan histopatolojik olarak konul-
mugtur,

Renal anjiyomiyolipom hastalann %80 ’inde
bilateral ve multipl olup, olgularin %50-80 ninde
tuberoskleroz ile birlikte goriilmektedir™''. Tu-
bero sklerozun tanisinda en degerli yontem olan
BT de tubers ya da gliosis’le iligkili klasik krani-
al kalsifikasyonlar goriilmesi patognomonik bul-
gular olarak kabul edilir'. Olgumuzda da renal
anjiyomiyolipom bilateral olup tuberoz skleroz
ile birlikte bulunmustur. Ancak iligkili tubero
skleroz tanst postoperatif donemde ¢ekilen kra-
nial BT de klasik klasifikasyonlarin goritlmesivle
konulmustur.

Oesterling ve arkadaslarmin® 602 olguyu
iceren adult calismalarinda, semptomatik anjivo-
miyolipomlu hastalarin %90’1nda timér 4 cm ve
daha biiyiik, asemptomatik anjiyomiyolipomlu
hastalarin %064 ’iinde ise timdr ¢apiumn 4 cm’nin
altinda oldugunu, dolayisivla tiimor bivikliigi
ile semptomlarn olusmasi arasinda bir korelas-
yon oldugunu bildirmislerdir. Olgumuzda ise sol
bobrekteki tiimér ¢apr 4 cm’nin iizerinde olup
hastalik semptomatik hale gelmistir. Ancak calis-
mamizda bir olgu oldugundan bu goriisii destek-
lemekte yetersiz oldugu goriisiindeyiz.

Hastaligin tedavisinde daha 6nceleri timor-
lii bobregin total c¢ikarilmast tercih edilirken,
gimiimiizde ise tumoére bagh masif hemoraji
malignite saptanmasi disinda, hastaligin bening
karakterli olusu nedeni ile konservatif tedavi
vapiimakiadir''>'"®. Tedavide arterivel emboli-



zasyonu Oneren raporlar da vardir'*®. Ayrica

renal anjiyomiyolipomlarm %4.4°ii Renal Hiicre-
li Ca’va doniismesi nedeni ile intraoperatif fro-
zen yapilmasi énerilmektedir'®'’.  Olgumuzun
cksplorasyonunda sol bobregin ileri derecede
hidronefrotik olmasi ve tiimoér dokusu ile birlikte
¢ok az parankim dokusu igermesi, sag bobrekte
de orta ve iist pollerde tiimér dokusunun bulun-
mast wedge rezeksiyon yaparak hastaya daha
konservatif yaklasmamiza neden olmustur. Sol
bobrekteki hidronefrozun ise tiimériin bobrek {ist
pol pelvikaliksiyel yapilara yaptigi basi sonucu
olustugu saptanmustir. Postoperatif donemde his-
topatolojik tam, renal anjiyomiyolipom gclmesi
iizerine konservatif tedavive devam edilmistir.

Hastamizin takip siiresinin kisa olmasindan
dolay1 morbidite konusunda bilgilerimiz yetersiz-
dir.
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