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OZET
Renal anjivomiyolipom siklikla tiiberoskleroz hastaligina eslik etmektedir. Yirmi ii¢ vasinda tiiberoskle-
rozlu bayvan hasta, vaklasik ii¢ ay 6nce dogumu izleven siddetli flank agrisi ve kannda sislik vakinmasi ile
goriildii. Tetkikler sonucunda bilateral renal anjivomiyolipom ve sel tarafta buna bagh kanama belirlendi.
Sola selektif renal anjivografi ve embolizasyon uygulandiktan sonra nefrektomi uygulandi. Olgu, goriintiilleme
vontemleri ve klinik bulgular esliginde tartisilmisar.
Anahtar Kelimeler: Renal anjivomiyolipom, tiiberoskleroz, selektif embolizasvon

ABSTRACT
Renal angiomyolipoma is often associated with tuberous sclerosis. A 23-vear-old female was admitted
with severe flank pain and abdominal distention which appeared following birth about three months ago.
Examinations revealed bilateral renal angiomyolipoma and bleeding on the left side. The hypervascular left
renal mass was embolized with selective renal angiography and then nephrectomy was undertaken. The case is
discussed in light of clinical findings and imaging modalities.
Key Words: Renal angiomyolipoma, tuberous sclerosis, Bourneville's disease, Selective embolization

GiRi$

Bourncville scndromu veva vaygin kullani-
mu ile tiiberoskleroz hastaliy ilk olarak 1880 yi-
Iinda tanimlannustir. Her 9,000-170.000 yeni
doganda bir bildirilmistir'. Bu hastalikta renal
hamartomatéz tiimorler, serebral ve kiitanéz
lezyonlara eslik etmektedir. Ancak en tipik bulgu
serebrumdaki  hamartomlarcir. Hamartomlarin
bobrel: disinda en stk tutulum gosterdigi organ
ise gozdiir. Olgular %10-25"i otozomal domi-
nant olarak gegis gosterirken, cogunda aile oykii-
sii bulunmaksizin 16°nc1 kromozom TSC2 genin-
deki mutasyon ile ortaya gikmaktadir.

Tiiberosklerozlu hastalarin %40-80’inde an-
Jjiyomivolipom gozlenmekte ve siklikla 10 yasin
iizerinde belirgin hale gelmektedir'~. Renal lez-
yonlar siklikla ¢ok odakhidir ve ender olarak re-
nal yetmezlige vol agmaktadir.

OLGU SUNUMU

Yirmi-ii¢ yasinda bavan hasta, t¢ yildir ara
ara olan sol yan agrisi, basvuru tarihinden ¢ ay
dnce, dogumu izleyerek baslayan siddetli agri ve

karmda sislik yakmmalarn ile bagvurdu. Fizik in-
celemcde arteriyel kan basinct 110/70 mmHg idi.
Fizik incelemede, karm sol tarafim tiimiivle dol-
duran palpasyonla duyarl kitle saptandi. Labora-
tuar incelemede hemoglobinin 10 g/dL. olmasi
disinda herhangi bir anormallik voktu. Kan krea-
tinin diizeyi 1.2 mg/dL (0.5-1.3) ve 24 saatlik id-
rarda kreatinin klirensi 87 mL/dk idi. Tanwva vo-
nelik olarak vapilan ilk radvolojik inceleme olan
abdominal ultrasonografide karacigerde en biivii-
gii 20 mm olan ¢ok savida hiperekoik, periferi
hipoekoik halo igermeven iyi suurli kitle lezyon-
lar1 saptandi. Sag bobrek 160x110x90 mm bo-
vutlarinda idi ve normal parankim dokusu izlen-
miyordu. Bunun verine en biiyiigii 50x44 mm
boyutlarmda ¢ok sayida hiperekoik solid kompo-
nent igeren lezyonlar mevcuttu. Sol bobrek lo-
junda atipik goriinimlii diizensiz kistik alanlar ve
hiperckoik solid komponentler bulunduran, mikst
vapida, 220x140x100 mm boyutlarinda, alt polii
over lojuna wzanan ve mide ve barsaklan saga
iten hiperekoik-hipervaskiiler kitle saptandi. Bu-
nu izleyerek yapilan bilgisayarli tomografi (BT)
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incelemesinde, kranial kesitlerde subependimal
alanlarda degisik boyutlarda ve ¢ok sayida kalsi-
fikasyonlar izlendi. Karacigerde iki adet 1 cm’lik
vag dansitesinde lipom ile uyumlu lezyonlar
meveuttu, Sag bobregin 15 cm vertikal uzunlukta
oldugu ve en biiviigii 49x44 mm’lik ¢ok sayida
hamartomat6z yapida lezyonlar igerdigi izlendi.
Sol bobrek lojunda dalak hilusundan baslayip
pelvisi dolduran kistik alanlar igeren, yer yer
kontrast artig1 gisteren ve yag dansitesinde genig
lipomatdz alan igeren hamartomatéz timér goz-
lendi (Sekil 1). Manyetik rezonans goriintilleme
(MR) ile sag bobrek 168x108x90 mm boyutla-
nnda idi. Iginde T1A ve T2A’da hiperintens, yag
baskili sekanslarda baskilanma gosteren yag ice-
rikli alanlar, TIA ve T2A’da hipointens fibroz
doku igerikli alanlarin oldugu anjiyomiyolipoinla
uyumlu lezyonlar mevcuttu. Sol bobrek 185x
165x140 mm boyutlarinda idi. Kistik, inferior
kesimde daha belirgin yag iceren alanlar olan ve
normal bobrek dokusunun izlenmedigi anjiyomi-
yolipom ile uyumlu lezyon izlendi. Bobrek etra-
finda kanamaya ait gérimiim izlendi. Patolojik
boyutta lenf nodu yoktu (Sekil 2a-b). 99mTc-
DTPA ile vapilan sintigrafik incelemede, sag
bobregin glomeriiler filtrasyon hizi 60 mL/dk,
sol bébreginki ise 7 mL/dk olarak bulundu.

Sekil 1: Aksial, post Kontrast BT kesitlerinde, sol bobrek lo-
kalizasyonunda 16 cm ¢apli ve sag bobrek lokalizasyonunda
9 cm gapli igerisinde septumlar, vaskiiler yapilar ve yag kom-
ponenti olan anjiyomiyolipomlara ait goriintim.

Cerrahi eksplorasyondan 24 saat 6nce femo-
ral arterden girilerek renal anjivografi yapildi.
Sol renal arter selektif olarak kateterize edildi.
Bunu izleyerek 500-700 mm bityiikliikte polivi-
nil alkol (PVA) ve koiller ile renal arter ve dalla-
n embolize edildi (Sekil 3a-b).
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Sekil 2-a: Aksial, yag baskilamali gradient eko MR sekansm-
da solda anjiyomiyolipom igerisinde hiperintens vaskiler
vapilar izlenmektedir.

Sekil 2-b: Aksial T2 agurlikli MR kesitinde, sol bobrekteki 8
cm gaplt lipom komponenti ve her iki bdbrekteki anjivomi-
volipom komponentleri heterojen yapida izlenmektedir.

Sekil 3-a: Selektif sol renal anjiyografide renal arter
dallarinda distorsiyon gosteren ektazik vaskiiler yapilar ve
anevrizmalar izlenmektedir.



Sekil 3-b: Sol renal arterin PVA ve koil embolizasyonundan
sonra yapilan kontrol anjiyografide sol bobrek arterinin
tarmamen oblitere oldugu izleniyor.

Karm orta hat insizyonu ile transperitoneal
eksplorasyonda dalak hilusundan baslayp, tiim
sol kadram dolduran ve orta hatt1 da gegen, infe-
riorda kiigiik pelvise kadar uzanan lezyon kapsiil-
lii olarak ve tek parca halinde ¢ikartildh (Sekil 4).
Postoperatif herhangi bir sorunu olmayan hasta
10°ncu giinde ¢ikanldr.

Sekil 4: Cikanlan kitlenin makroskobik gorimtisa.

Kitlenin hisiopatolojik imcelemesinde, gros
olarak 32x20x18 cm boyutlarinda kapsiillii, kesit
yapildiginda renal parankimin gozlenmedigi,
icinde 12x7x6 cm’lik kanama alam igeren yapi
izlendi. Mikroskobik incelemede kalin duvarl
damar yapilar1, adipd doku ve diiz kas hiicrele-
rinden olusmus timér dokusu goriildii. Tiimor
hiicrelerinde pleomorfizm ve mitoz aktivitesi
saptanmadi. Bu bulgular egliginde tiimor anjiyo-
miyolipom olarak bildirildi (Sekil 5).

Bilateral anjiyomiyoliponi, karacigerde gok
sayida lipomatdz lezyon ve kranial subependimal
yerlesimli ¢ok sayida kalsifikasyonlar nedeniyle
aile ovkiisii olmayan hasta titberoskleroz olarak
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kabul edildi. Postoperatif iigiincii ay kontroliinde
yakinmasi olmayan hastanin kan kreatinin diizeyi
1.1 mg/dL (0.5-1.3), 24 saatlik idrarda kreatinin
klirensi 88 mL/dk idi. Sag bobrek ultrasonografi-
sinde tiim bobregi tutan ve en biiyiigii 58x40 mm
olan anjiyomiyolipomlar izlendi.

Sekil 5: Matir vag dokusu iginde degisik gaplarda damar
yapilart ve ¢evresinde diiz kas dokusu (Hematoksilen-Eozin,
x30).

TARTISMA

Tiuberoskleroza eglik etmeyen anjiyomiyoli-
pom siklikla kadinlarda ve 35 ile 60 yaslar ara-
sinda goriilmektedir. Bu duramda hastalik flank
agnsi, hematiri ve ender olarak acil cerrahi veya
girisim gerektiren retroperitoneal kanama ile
kendini belli edebilir. Bunun yaninda tiiberoskle-
roza eslik eden formu ise siklikla nérolojik bul-
gular nedeniyle yapilan incelemeler sonucunda
saptanmaktadir. Tiimoriin hipervaskiiler olmasi
nedeniyle renal hiicreli karsinomdan ayrimi BT’ -
nin kullanima girmesiyle daha kolay yapilir hale
gelmistir. BT de tamsal olan bulgu diisiik densi-
teli yag dokusunun kitle igimde saptanmasidir.

Flank agris1 veya kanama gibi semptomatik
olan hastalar disinda olgularin girisimsiz. izlemi
onerilmektedir. Tiberoskleroza eslik etmeyen
semptomatik olgularda selektif anjiyografik em-
bolizasyon, nefron koruyucu cerrahiler veya ma-
sif kanamalarda nefrcktomi gerckebilir. Tiiberos-
kleroza eglik eden anjiyomiyolipom olgulannin,
bilateral ve ¢ok odakli olma olasilifi nedeniyle,
yakindan izlenmesi, ancak kitlenin biiyiimesi
veya kanama durumunda eksplore edilmesi one-
rilmektedir’.

Tiiberosklerozlu hastalar onceki yillarda
santral sinir sistemi sorunlar: nedeniyle kaybedi-
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lirken, giiniimiizde sag kalim oranlariun diizel-
mesi iirologlann ilgilenmesi gereken sorunlari
artirmustir™. Shepherd ve arkadaslarina gére tii-
beroskleroz nedeniyle izlenen 335 hastadan 40’1
bu hastaliga bagli ncdenlerle kaybedilmistir.
Kaybedilen bu hastalarda ilk sirada metastatik
renal hiicreli karsinom olmak iizere, anjiyomiyo-
lipoma bagh masif kanama veyva bobrek yetmez-
ligi gibi renal nedenler etkilidir®.

Kesitsel goriintiileme yontemleri olan BT,
ultrasonografi ve MR nin kullaninu ile bdbregin
parenkimal lezyonlan daha rahat tammlanabil-
mektedir. Bu lezyonlarda ultrasonografinin yara-
n kistik-solit ayrmunin yapilmasi iken BT ile
lezyonun daha ayrmtilandiriimasi, kontrast mad-
de verilimi sonrasi bu maddenin lezyouca patolo-
jik tutulup tutulmamasi ve tiimdriin klinik olarak
evrelendirilmesine imkan tanir. Anjiomiyolipom
tanisinin konulmasi ultrasonografik olarak miim-
kiinse de kesin tani i¢in BT de vag igerigine
bagh disiik densite alanlarin goriilmesi ile tam
kesinlestirili. MR’nin bobrek timorlerindeki
kullantmi ise anadamarlarin (trombiis agisindan)
incelenmesi ve ¢evre dokulara invazyonun daha
iyi goruntiilenmesidir. Bu nedenle renal paranki-

mal lezyonlarda en énemli goriintiileme yontemi
BT dir.

Tiiberoskleroza eslik eden olgularda en 6-
nemli nokta hastalarin yakin izlemi ve sempto-

matik hastalarda gercken girisimlerin yapilmasi
olmahdir.
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