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ABSTRACT

Introduction: The aim of the study is to determine the factors that affect the clinical course of
angiomyolipomas (AML)

Materials and Methods: Between January 1992 and November 2003, 24 patients were diagnosed clinically
and radiologically to have angiomyolipoma. They were followed prospectively for a mean of 4.6 years (range:
2-11 years). Patients were divided into 3 groups; Group 1: Patients with a solitary lesion, Group2: Patients
with multiple lesions associated with tuberous sclerosis and Group 3: Patients with multiple lesions having no
tuberous sclerosis. According to the size of the lesion (lesions <4 cm and lesions >4cm) patients were also
subdivided into 2 groups. The lesions were followed regularly every 6 month with ultrasonography. These 3
groups were compared in terms of symptoms, size and the percentage of the growth of the lesion.

Results: The median age of the patients was 43 (31-59). 13 patients in group 1, 1 patient in group 2 and 4
patients in group 3 had lesions <4 cm and 1 patient in group 1, 2 patients in group 2 and 3 patients in group 3
had lesions >4 cm. In 3 patients from group 2 and 2 patients from group 3 the lesions were bilateral. 7 cases
out of 24 (29.1%) were diagnosed incidentally. Patients were found to have 8 different symptoms which were
observed 37 times among all patients. The most common symptom, abdominal and flank pain, was observed in
54.1 % (13 patients) of patients. In patients with lesions <4 cm the prevalence of these symptoms were 16.2%
(6), 2.7% (1), 5.4% (2) and in patients with lesions >4 cm were 8.1% (3), 37.8% (14), 29.7% (11) in groupl, 2
and 3 respectively. Considering the growth of the lesions; in group 1with lesions <4 cm only 1 patient out of 13
showed 0.6 cm (18.1%) growth during follow-up. Similarly 1 patient of groupl with lesion >4 cm showed no
increase in size of the lesion. In group 2 all patients showed an increase in size of the lesions, which was 1 cm
(33.3%) in the group with the lesion <4 cm (1 patient) and 4.6+3.4 cm (41.8%) in the group with the lesion >4
cm (2 patients). Among group 3 patients with the lesions <4 cm, 3 of 4 showed a mean increase in the diameter
of previous lesion of 0.9+4.2 cm (28.1%), while in 1 patient the lesion remained unchanged. Similarly in group
3 patients with the lesions >4 cm, 2 out of 3 showed a mean increase of 1.8+5.3 cm (33.3%), while 1 remained
unchanged.

Conclusion: In AML patients the most important factors which determine the lesion to grow and be
symptomatic are the size, the number (multiplicity) of the lesions and the presence of tuberous sclerosis.

Key words: Angiomyolipoma, symptom, size of the lesion, tuberous sclerosis

OZET

Bu c¢alismamizda bobrek anjiyomiyolipomlu olgularin  klinik seyrini etkileyen faktorlerin belirlenmesini
amacladik.

Ocak 1992 ile kasim 2003 yillart arasinda klinik ve radyolojik olarak tani konan 24 olgu prospektif olarak
ortalama 4.6 yil (2 -11 y1l) takip edildi. Hastalar tek lezyonlu grup (grup 1), tubero skleroz’lu ve ¢ok sayida lezyonlu
grup (grup II) ve tubero sklerozsuz ¢ok sayida lezyonlu grup (grup III) olmak iizere 3 gruba ayrildi. Ayrica
hastalardaki tiimor boyutuna gore, 4 cm ve altindaki olgular ile 4 cm iizerindeki olgular olmak {izere 2 alt grup
olusturuldu. Tiim hastalarin lezyonlar1 ultrasonografi ile 6 ayda bir takip edildi. Bu 3 grubun semptomlari, timor
boyutlari ve lezyon boyutlarindaki artig yiizdeleri birbirleriyle karsilagtirildi.

Hastalarin yagslar1 31 ile 59 arasinda (ortalama 43 yas) degismekteydi. Olgularin gruplara gore dagilimina
bakildiginda; grup-I de 4cm ve altinda 13, 4 cm {izerinde 1 toplam 14 olgu, grup-II de 4 cm ve altinda 1, 4 cm
iizerinde 2 toplam 3 olgu ve grup-III de 4 cm ve altinda 4, 4 cm {izerinde 3 toplam 7 olgu saptandi.Grup-II deki 3 ve
grup-3 deki 2 toplam 5 olguda timor iki tarafliydi. Bu 24 olgunun 7 tanesi (%29.1) rastlantisal olarak saptandi.
Hastalarda en sik goriilen semptom, abdominal ve lomber bdlgede agri olup, olgularin 13’tinde (%54.1) saptandi.
Olgularda 8 ¢esit, toplam 37 semptom saptandi. Bu semptomlarin gruplara gére dagilima bakildiginda; 4 cm ve
altinda lezyonu olan hastalar igin, grup-I’'de 6 (%16.2), grup-II’de 1 (%2.7), grup-IlI’de 2 (%5.4) semptom
goriilirken, 4 cm iizerinde lezyonu olan hastalarda ise sirasiyla 3 (%8.1),14 (% 37.8) ve 11(%29.7) semptom
saptand1. Hastalarin tiimor boyutundaki biiylime miktari ve orani agisindan bakildiginda; grup-I de 4 cm ve altindaki
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13 olgudan sadece 1’de bilyiime saptandi. Bu olgunun bilyiime miktar1 0.6 cm (%18.1) idi. Grup-I deki 4 cm
iizerindeki 1 olguda yine lezyonda biiylime saptanmadi. Grup II deki toplam 3 olguda da biiylime goriildi. 4 cm ve
altindaki 1 olgu, 1 cm (%33.3) artarken, 4 cm iizerindeki 2 olgu ortalama 4.6+3.4 cm (%41.8) artt1.Grup-1II"de 4 cm
ve altindaki 3 olgu ortalama 0.9+4.2 cm (%28.1) artarken, 1 olgunun lezyon boyutunda degisiklik goriilmedi. Yine
ayni gruptaki 4 cm iizerindeki 2 olgu ortalama 1.8+5.3 cm (%33.3) biiyiirken, 1 olguda lezyonda degisiklik

saptanmadi.

AML’da lezyonun semptomatik olmasini ve lezyon biiylimesini etkileyen en 6nemli faktorler; lezyonun boyutu,

lezyonun ¢ok sayida olmasi ve tubero sklerozun varligidir.

Anahtar Kelimeler: Anjiyomiyolipom, semptom, lezyon boyutu, tubero skleroz

GIRiS

Bobrek anjiyomiyolipomu (AML), igeriginde
degisik miktarlarda (matiir) olgun yag dokusu, diiz
kas hiicresi ve kalin duvarli kan damarlar1 iceren
ender goriilen iyi huylu tiiméorlerdir. AML’lerin
toplumdaki sikligi %0.07 ile %0.3 arasinda degis-
mektedir'. Olgularin tamanmina yakini bobrekte go-
riliir ancak yayinlarda 40 tane bobrek disinda go-
rilmiis olgu bildirilmektedir®. Klinik olarak, izole
lezyon seklinde yada tubero skleroz ile birlikte
(Bourneville Hastalig1) karsimiza ¢ikar. Tubero sk-
lerozisli hastalarin yaklasik %40 ile %80’inde bob-
rek AML saptanir. Tubero sklerozlu olgulardaki
AMVL ler, genelde iki tarafli ve ¢ok odakli olma
egilimindedirler’. izole AML’ler tiim olgularm %
80’ini olustururken, tubero sklerozla birlikte gorii-
lenler, olgularin %20’ni olusturur. Tubero skleroz
mental retardasyon, epilepsi ve adenoma sebaseum
triadindan olusan kalitimsal bir hastaliktir®.

Lezyonlar genelde asemptomatik seyirlidir.
Karm yada bel bolgesinde agr, kitle i¢i kanama,
hematiiri ve ele gelen kitle en stk goriilen klinik
bulgulardir™®. AML’nin tanisi yiiksek yag igerigi
nedeniyle ultrasonografi ve tomografi ile konur.
Tomografide kitlenin yiiksek yag igerigi nedeniyle
negatif yogunlukta (-20 ile -80 +HU) goriintii ve-
rmesi tan1 koydurucudur. Yiiksek yag icerigi bu
lezyonun MR ile T1 ve T2 agirlikli goriintiilerde
yiiks7ek yogunluklu sinyaller alinmasina neden
olur’.

AML’lerin timor boyutu ve sebep oldugu
klinik bulgulara gére tedavi plani belirlenir. Lez-
yonlarin iyi huylu olmasi nedeniyle 4 cm’den kii-
¢iik ve semptomsuz olgularda semptomatik, diger
olgularda ise cerrahi tedavi uygulanir®.

Caligmamizda tek, ¢ok sayili ve tuberoskle-
rozlu multipl bobrek AML’lu olgulardaki; semp-
tom siklig1, biiyiime orani, cerrahi gereklilik agi-
sindan rol oynayan etkenlerin saptanmasi amaglan-
migtir.
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GEREC ve YONTEM

Ocak 1992 ile Kasim 2003 tarihleri arasinda
klinigimizde siradan klinik ve radyolojik yontem-
lerle 24 bobrek AML olgusu saptandi. Hastalarin
timiine fizik muayene, tam idrar tetkiki, hemog-
ram, rutin biyokimya, 1 aylik tansiyon takibi, ult-
rasonografi ve ardindan tomografi yapildi. Tani
konduktan sonra cerrahi uygulanmayan 20 hasta-
nin kitle lezyonlari, 6 ayda bir ultrasonografi ile
takip edildi. Calismaya dahil edilen tiim olgulara;
mental retardasyon, epilepsi ve adenoma sebaseum
icin ayrmtili nérolojik muayene yapilip tubero sk-
leroz arastirmasi yapildi. Hastalardan baslangic
klinik ve radyolojik bulgularina gore, grup I; tek
lezyonu olan, grup II; tubero sklerozu ve gok sayili
lezyonu olan ve grup III; tubero sklerozsuz ve ¢ok
say1l1 lezyonu olan 3 grup olusturuldu. Ayrica bu 3
gruptan, timor boyutuna gore, 4 cm veya daha kii-
¢lik ve 4 cm’den daha biiyiik lezyonu olan olgular
diye 2 ayr alt grup olusturuldu. Bu {i¢ gruptaki ol-
gularin, 2 ile 11 y1l (ortalama 4.6 yil) takipleri son-
rast, semptomatolojisi, timor boyutundaki ortala-
ma artig miktar1 ve yiizdesi belirlenip birbirleriyle
karsilastirildi. Gruplar, Mann-Whitney test 1-2,
Kruskal-Wallis test ve Fisher’in Kesin Ki-kare tes-
ti ile istatistiksel olarak degerlendirildi.

BULGULAR

Calismaya alinan hastalarin yaslar1 31 ile 59
arasinda (ortalama 43 yas) degismekteydi. Olgular-
da bdbrek disinda herhangi bir organda AML iz-
lenmedi. Bu olgularin 16’s1 (%66.6) kadin, 8’1 (%
33.3) erkekti. Olgularin 7 tanesi (%29.1) rastlanti-
sal olarak saptanirken, hastalarin 13’{inde (%54.1)
karin veya bel bolgesinde agri, 6’sinda (%25) mik-
roskobik ve/veya makroskobik hematiiri, 5’inde
(%20.8) hemoraji, 4’iinde (%16.6) ele gelen kitle,
3’tinde (%12.5) anemi, 2’inde (%8.3) hipertansi-
yon, 2’inde (%8.3) bobrek yetmezligi ve yine 2’-
sinde (%8.3) sok (TA: 90/50 mmHg’nin altinda)
semptomlar1 saptandi. Bu olgulardaki toplam 37



semptomun gruplara gore dagilimina bakildiginda;
4 cm ve altinda lezyonu olan hastalar i¢in, grup I’-
de 6 (%16.2), grup II’de 1 (%2.7) grup I1I’de 2 (%
5.4) semptom saptanirken, 4 cm iizerinde lezyonu
olan hastalarda ise sirasiyla 3 (%8.1), 14 (%37.8),
11 (%29.7) semptom saptandi (Tablo 1). Gruplar
birbiriyle semptom agisindan karsilastirildiginda
bobrek yetmezligi ve anemi agisindan grup I ile 11
arasinda istatistiksel olarak farkli bulundu (p<
0.05). Gruplardaki lezyon boyutu 4 cm ve altindaki
olgular ile 4 cm iizerindeki olgularin semptomlari
karsilastirildiginda yine 4 cm iizerindeki olgular
daha semptomatik izlendi (p<0.05).

Hastalarin tiimdrleri 10°u sagda (%41.6), 9’u
solda (%37.5) ve 5’1 (%20.8) iki tarafli olarak sap-
tandi. Tek lezyonlu grup I’de, 14 (%58.3) olgu
saptanirken, bunun 13°i 4 cm ve altinda, bir tanesi
4 cm tizerindeydi. Tubero sklerozlu ¢ok sayili lez-
yonlu grup II’de, 3 (%12.5) olgu saptanirken bun-
larm timii (%100) iki tarafliydi. Grup II’de 4 cm
ve altinda 1 olgu, 4 cm fizerinde 2 olgu saptandi.
Yine tubero sklerozsuz c¢ok sayili lezyonlu grup
[II"de 7 olgu (%29.1) saptanirken, bunlarin 4 tane-
si 4 cm ve altinda, 3 tanesi 4 cm iizerinde izlendi.
Bu olgulardan 2 tanesi (%28.5) iki tarafliyd: (Tab-
lo 2). Her ii¢ gruptaki iki tarafli olgularin sayisi de-
gerlendirildiginde Grup II ve Grup III’deki olgular
Grup I’e gore daha fazla iki tarafli olarak bulundu
(p<0.05).

Hastalarin tiimér boyutundaki degisikliklere
gore; degisiklik olmayan olgu sayist grup I’de 13,

BOBREK ANJIYOMIYOLIPOMU
(Renal Angiomyolipom)

grup III’de 2 olarak saptanirken, grup II’de biitiin
olgularda tiimor boyutlarinda artis saptandi. Grup
I’de sadece 1 olguda tiimér boyutunda degisiklik
saptanirken bu lezyon 3.3 cm olup, ortalama 4.6
yil sonra 0.6 cm (%18.1) biiylimistiir. Grup II’deki
4 cm altinda 1 olgu saptandi. Bu olgunun tiimér
boyutu 3 cm olup, ortalama 4.6 yil sonra 1 cm (%
33.3) biiylidiigii izlendi. Yine bu gruptaki 4 cm
iizerinde 2 olguda ortalama 11 c¢m olan tiimér bo-
yutu, 4.6 yil sonra ortalama 4.6 cm (%41.8) artt1.
Grup III’deki 4 cm ve altindaki degisiklik olan 3
olgunun ortalama tiimér boyutu 3.243.8 cm idi. Bu
lezyonlarin takiplerinde ortalama 0.9 cm (%28.1)
artis saptandi. Bu gruptaki 4 cm ve iizerinde degi-
siklik olan 2 olgunun ortalama tiimor boyutu 5.4+
4.2 cm olup, ortalama 4.6 y1l sonra boyutunda or-
talama 1.8 (%33.3) cm’lik artig saptandi (Tablo 3).
Kitle boyutunda artig olan olgular degerlendirildi-
ginde; Grup I ile Il ve Grup I ile III arasinda fark
goriliirken (p<0.05). grup 1II ile III arasinda istatis-
tiksel fark goriilmedi (p>0.05).

Takipler sonrasi higbir olguda yeni bir lezyon
ve AML’nin bobrek hiicreli kansere doniisiimii
saptanmadi. Olgularm 20’sine (%83.3) medikal
tedavi ve izlem uygulanirken, 4’iine (%16.6) cerra-
hi tedavi uygulandi. Cerrahi tedavi olarak; 1 olgu-
ya parsiyel nefrektomi (grup III’den), 1 olguya iki
tarafli radikal nefrektomi (grup II’den) ve 2 olguya
tek tarafli radikal nefrektomi (grup II ve III’den)
uygulandi. Opere edilen hastalarin hepsi 4 cm’den
biiyiik ve semptomatik idi (Tablo 4).

Tablo 1. Bobrek AML’li olgularin klinik semptomlari
Grup I Grup II Grup III
4 cmvel 4 cm? 4 cmvel 4 cm? 4 cmvel 4 cm? T(::Elﬂ;l
(n=13) (n=1) (n=1) (n=2) (n=4) (n=3)

Karm/Bel agris1 4 1 1 2 2 3 13 (%54.1)
Hematiiri 1 - - 2 - 3 6 (%25)
Kanama - 1 - 2 - 2 5 (%20.8)
Ele gelen kitle - 1 - 2 - 1 4 (%16.6)
Anemi - - - 2 - 1 3 (%12.5)
Hipertansiyon 1 - - 1 - - 2 (%8.3)
Bobrek yetmezligi - - - 2 - - 2 (%8.3)
Sok - - - 1 - 1 2 (%8.3)
Toplam 6(%16.2) | 3(%8.1) | 1(%2.7) | 14 (%37.8) | 2(%5.4) | 11 (%29.7)
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Tablo 2. Tiimor boyut ve lokalizasyonunun gruplara dagilimi

Grup I (n=14) Grup II (n=3) Grup III (n=7) Toplam (n=24)
Tiimér | 4 cmve 13 1 4 18
boyutu | 4cm 1 1 2 3 6
iki tarafl olgular - 3 2 5
Tablo 3. Tiimdr boyutunda artis oranlari
Grup I (n=14) Grup II (n=3) Grup III (n=7)
4cmvel | 4em? | 4cmvel 4 cmt 4 cmvel 4 cmt
(n=13) (n=1) (n=1) (n=2) (n=4) (n=3)
Degisiklik olmayan olgu sayis1 12 1 - - 1 1
Degisiklik olan olgu sayis1 1 - 1 2 3 2
Ortalama tiimor boyutu (cm) 33 4.7 3 11 3.2 5.4
Timor boyutunda artig orani (cm) ve 0.6 - 1 4.6 0.9 1.8
yiizdesi (%18.1) (%33.3) (%41.8) (%28.1) (%33.3)

Tablo 4. Olgulara uygulanan tedaviler

Grup I (n=14) Grup II (n=3) Grup I (n=7)
4 cm vel 4 cm? 4 cmvel 4 cmT 4 cmyvel 4 cm?
(n=13) (n=1) (n=1) (n=2) (n=4) (n=3)
Izlem 13 1 1 - 4 1
Parsiyel Nefrektomi - - - - - 1
Tek Tarafli nefrektomi - - - 1 - 1
Iki tarafli nefrektomi - - - 1 - -

TARTISMA

Bobrek AML olgularinin tanist rastlantisal
veya semptom sonrasi yapilan ultrasonografi ve to-
mografi ile konmaktadir. Oesterling ve arkadaslari
602 hasta iizerinde yaptiklar1 ¢alismada hastalarin
ancak %40’mda semptom oldugunu ve taniy1 ge-
nellikle tomografi ile koyduklarmni belirtmislerdir.
Yine bu hastalarda tiimoriin seyri ve tedavi plani-
nin belirlenmesinde 4 cm’lik timdr ¢apmin sinir
kabul edilmesi gerektigini vurgulamislardir®. Bi-
zim g¢alismamizda ise hastalarin  %54.1’inde, en
fazla bel ve karin agris1 olmak iizere gesitli semp-
tomlar saptandi. Semptomlarin genel dagilimina
bakildiginda toplam 37 semptomun 28’i (%75.6) 4
cm lizerindeki hastalarda, 9’u ise (%24.4) 4 cm ve
altindaki hastalarda goriildii. 4 cm’den daha biiyiik
6 olgumuzun hepsinde bel veya karmn agrisi goriil-
dii.

Bobrek AML’nin en 6nemli istenmeyen yan
etkisi kanamadir. Lezyonun boyutu, ¢ok odakli ol-
masi ve lezyon igi vaskiiler anomaliler kanama igin
en 6nemli risk faktorleridir’. Calismamizda toplam
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5 olguda (%20.8) kanama saptandi, 5 olguda tliimor
cap1 4 cm {istiindeydi. Bu olgularin 3 tanesine he-
mogram kaybi1 nedeniyle cerrahi uygulandi.

AML’li hastalarda tubero skleroz goriilme
orani, Steiner ve arkadaslarma6 gore %17, Kennel-
ly ve arkadaslarma’ gére ise %29 olarak bildiril-
mektedir. Bizim ¢alismamizda bu oran %12.5 ola-
rak saptandi. Tubero sklerozu ve bobrek AML’si
olan 3 olgumuzun tiimii iki tarafliydi ve 2’sinin
boyutu 4 cm’nin istiindeydi. Bu iki hastanin birisi-
ne iki tarafli digerine ise tek tarafli radikal nefrek-
tomi uygulandi. Yine ¢aligmamizda semptomatik
acidan bakildiginda en fazla semptom %40.5 ile
tubero sklerozlu ¢ok sayili lezyonu olan grup II’-
deki hastalarda gorildii.

Laurent ve arkadaslarinin 55 hasta iizerinde
yaptig1 ortalama 4.3 yil takip siiresi olan c¢alisma-
da; tiimoér boyutunda, izole lezyonlar1 olanlarda %
5, ¢ok sayil1 lezyonu olanlarda %22 ve tubero skle-
rozlu ¢ok sayili lezyonu olan hastalarda %18 artig
saptamislardir’.



Bizim calismamizda ise, ortalama 4.6 yillik
takip sonrasi tiimor boyutu; izole 4 cm’den kiiciik
lezyonlarda %18.1, ¢ok sayili lezyonu olanlarda;
lezyon 4 cm ve altinda ise %28.1, 4 cm’den biiyiik
ise lezyonlarda %33.3 boyut artig1 saptandi. Tube-
ro sklerozlu ¢ok sayili lezyonu olan olgularda ise;
lezyon 4 cm altinda ise %33.3, lezyon 4 cm {ize-
rinde ise %41.8 boyut artis1 saptandi. Tubero skle-
rozlu AML’li olgulardan 2’sine (%66.6) cerrahi te-
davi gerekmistir.

AML’1i hastalarin timor boyutu; semptoma-
toloji, bilylime oran1 ve cerrahi gereklilik agisindan
bakildiginda o&zellikle 4 cm’den biiyiik ve ¢ok sa-
yili lezyonu olan olgularin, neden olabilecegi is-
tenmeyen yan etki oranlar1 daha yiiksek oldugun-
dan daha dikkatli izlenmelidirler.

Yine bu calismamiz sonucunda, iki tarafli
bobrek AML’li olgularda ailesel bir hastalik olan
tubero sklerozun arastirilmasi gerektigini diisiinii-
yoruz.

BOBREK ANJIYOMIYOLIPOMU
(Renal Angiomyolipom)
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