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ABSTRACT

Introduction: Renal lymphangiomatosis is a rare developmental malformation resulting in the
development of cystic masses in the peri-pelvic or peri-renal areas. The lymphatic tissue around the kidney
fails to establish a normal communication with the rest of the lymphatic system. This pathology leads to
dilatation of the lymphatic channels around the kidneys that causes formation of unilocular or multilocular
cystic mass. This condition is usually bilateral but it might be unilateral and can be focal when smaller
intrarenal lymphatics are obstructed. Frequently, this pathology can be confused with other renal cystic
diseases. Up to date, this anomaly has been reported in radiology literature and to our knowledge it has not
been published in Turkish urology literature, yet. The aim of this study was to discuss five cases of renal
lymhangiomatosis with the relevant the literature.

Materials and Methods: Between December 2003 and January 2007, a total of five patients diagnosed as
renal lymphangiomatosis were included into the study. All patients were evaluated with physical examination,
routine hematologic and biochemical analysis, urinalysis, urinary ultrasonography, computerized
tomography, CT urography and MR, if needed.

Results: The median age of the patients was 48.8 (41-54) years and the median follow-up period was 1.9 (9
ay-3 years) years. Three of the patients were female. Family history was unremarkable in all patients. Three
patients were referred to our clinic from other clinics. The other two patients admitted to our clinic with
complaints of bilaterally flank pain. After radiologic evaluation, bilateral renal lymhangiomatosis were
detected in all patients. Only in two patients, costovertebral angle tenderness was detected. There was no
history of haematuria, dysuria or oliguria. Routine hematologic and biochemical analysis were within normal
ranges in all cases. On radiologic evaluation renal paranchymes were detected as normal. In addition there
was no hydroureteronephrosis.

Conclusion: Although, it is a relatively rarely seen congenital lymphatic disorder of the kidney, renal
lymphangiomatosis should be considered in the differential diagnosis of renal cystic diseases and
hydronephrosis.
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OZET

Bobrek lenfanjiomatozisi peripelvik ya da perineal alanda kistik kitlelerin gelismesi ile kendini gosteren ender
goriilen bir bozukluktur. Bu patolojide bobrek etrafindaki lenfatik dokunun diger lenfatik yapilar ile birlesmesinde bir
bozukluk bulunmaktadir. Bu patoloji bobrek ¢evresindeki lenfatik kanallarin dilatasyonuna ve sonugta unilokiiler ya
da multilokiiler goriiniimlii kistik yapilarin olugmasina neden olmaktadir. Genellikle iki tarafli olarak bildirilmesine
ragmen tek tarafli ve kiigclik intrarenal lenfatiklerin obstriiksiyonuna bagli fokal de olabilmektedir. Bu patoloji
bobregin diger kistik bozukluklari ile siklikla karstirilmaktadir. Bu bozukluk giintimiize kadar ki radyoloji
yaymlarinda bildirilmistir bizim bilgilerimize gore Tiirkce olarak {iroloji yaymlarinda bu patoloji bildirilmemistir. Bu
calismada bobrek lenfanjiyomatozisli bes hastanin yayinlar esliginde tartisilmasi amaglanmistir.

Aralik 2003 ve ocak 2007 tarihleri arasinda bobrek lenfanjiyomatozisi tanisi ile takip edilen toplam 5 hasta
caligmaya alind1. Hastalarin tamanu fiziksel inceleme, rutin hematolojik ve biyokimyasal analizler, tam idrar tetkiki,
tiriner ultrasonografi, BT tirografi ve MR tetkikleri ile degerlendirildiler.

Hastalarin ortalama yas1 48.8 (41-54) yil ve ortalama takip siireleri 1.9 (9 ay-3 yil) yil olarak saptandi.
Caligmamzdaki bes hastanin 3 tanesi kadin idi. Ug hasta baska kliniklerden ileri degerlendirmeler igin klinigimize
sevk edilirken kalan 2 hasta iki tarafli yan agrist nedeni ile klinigimize bagvurdu. Radyolojik degerlendirmeden sonra
bes hastada da iki tarafli lenfanjiyomatozis tespit edildi. Yalnizca 2 hastada kostovertebral aci hassasiyeti tespit
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edildi. Higbir hastada hematiiri, diziiri yas da oligiiri 6ykiisii yoktu. Rutin hematolojik ve biyokimyasal analizler
normal smirlar igerisindeydi. Radyolojik degerlendirmelerde bobrek parankimleri normal olarak tespit edildi. Ayrica

hicbir hastada hidroiireteronefroz goriilmedi.

Bobrek lenfanjiomatozisi ender goriilen bir bozukluk olmasina karsin 6zellikle bobregin kistik hastaliklar ile
hidronefrozlarin degerlendirilmesinde ayirici tanida goz 6niinde bulundurulmalidir.
Anahtar kelimeler: Bobrek, Lenfanjiyomatozis, Ultrasonografi, Tomografi

GIRIS

Bobregin dogumsal lenfanjiyomatozisi perire-
nal lenfatik sistemdeki bozukluk ile karakterize en-
der goriilen bir bozukluktur'. Bobrek cevresinde ya
da peripelvik alanda siklikla unilokiiler ya da mul-
tilokiiler kistik olusumlar goriilebilmektedir. Bu
bozuklugun klinik 6nemi basta bobregin kistik
hastaliklar1 olmak {izere hidronefroz, lipomatozis
ve apse gibi patolojiler ile ayirict tanida sik olarak
karisabilmesinden ileri gelmektedir™®. Bobrek
lenfanjiyomatozisinde radyolojik degerlendirme
diger patolojilerin ayirici tanisinda en dnemli ince-
lemeyi olusturmaktadir. Bu bozukluk simdiye ka-
dar radyoloji yayinlarinda bildirilmesine karsin bi-
zim bilgilerimize gore Tiirk¢e yazilan iiroloji ya-
yinlarinda bildirilmemistir.

Bu ¢alismada bobrek lenfanjiyomatozisi tanisi
ile klinigimizde degerlendirilerek takipleri yapilan
bes olgunun yaymlar esliginde tartisilmasi amag-
lanmuistir.

ot

Resim 1. Ultrasonografi degerlendirmesinde anekoik kistik ya-
pilarin goriinimii

GEREC ve YONTEM

Aralik 2003 ve Ocak 2007 tarihleri arasinda
klinigimizde bobrek lenfanjiyomatozisi tanisi ile
takipleri yapilan bes olgu ¢alismaya alindi. Hasta-
lar klinigimizde ayrmtili dykd, fiziksel inceleme,
rutin hematolojik ve biyokimyasal incelemeler,
tam idrar tetkiki, idrar kiiltiirii, direk {iriner sistem
grafileri, liriner ultrasonografi, intravendz tirografi,
bilgisayarli tomografi (BT) tirografi ve manyetik
rezonans (MR) tetkikleri ile degerlendirildiler. Ol-
gular klinigimizde 3 ayda bir iiriner ultrasonografi
ve gerektiginde BT diirografi tetkikleri yapilarak
takip edildiler. Bobrek cerrahisi gecirmis hastalar
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ile malin hastaliklara bagli olarak radyoterapi ya
da kemoterapi uygulanan hastalar ¢aligma dis1 bi-
rakildilar.

BULGULAR

Olgularin ortalama yas1 48.8 (41-54) yil ve
ortalama takip siireleri 1.9 (9 ay-3 yil) yil olarak
saptandi. Olgularimn ii¢ii kadin ikisi de erkekti. Top-
lam bes olgunun ii¢ tanesi diger kliniklerde baska
nedenler ile yapilan tim batin ultrasonografi tekti-
kinde tesadiifen saptanan anormal hiler goriintiilere
bagl olarak ileri degerlendirme icin klinigimize
sevk edilirken kalan iki hasta iki tarafli yan agrisi
yakinmasi ile klinigimize bagvurdu. Bes olguda da
bobrek lenfanjiyomatozisi iki tarafli olarak tespit
edildi. Uriner sistemin radyolojik degerlendirmele-
rinde higbir hastada hidroiireteronefroz saptanma-
dig1 gibi parankim kalinliklarinin da normal oldu-
gu tespit edildi. Baslangi¢ incelemelerine gore has-
tanemiz radyoloji boliimiinde yapilan ultrasonogra-
fik degerlendirmelerde ii¢ hastada bobrek lenfanji-
yomatozisi tanist diisiiniilmekle birlikte iki hasta-
daki goriintiiler bobrek lenfanjiyomatozisi agisin-
dan siipheli idi. Ultrasonografi incelemeleri hasta-
larda hiler anekoik kistik yapilar oldugunu gosterdi
(Resim 1). Ultrasonografi degerlendirmelerinde
normal parankimal yapilara ilave olarak kist duvar-
larinin ince yapida oldugu saptandi. Hastalarin ta-
mamina BT iirografi tetkiki yapildi. BT irografi
incelenmesinde intravendz kontrast madde veril-
mesini takiben alinan kesitlerde biitiin hastalarda
goriilen ve hidronefroz lehine yorumlanabilecek
bobrek siniisteki genislemis kistik yapilarin topla-
yict sistemle iligkili olmadig1 anlasildi (Resim 2).
Bundan baska bu kistik yapilarin bobrek kaliksleri
ile infindibulumda itilmeye yol agtiklar1 goriildii.
Ayni gorilintiiler daha 6nce yapilan intravenoz iiro-
grafi tetkiklerinde de ortaya konuldu (Resim 3).
Sadece bir hastada, hiler bolgede lenfanjiyomato-
zis ile uyumlu goriinen yapilardan emin olmak i¢in
MR incelemesi yapildi. MR’da T1 agirlikli incele-
melerde her iki bobrek siniisleri hizasinda diisiik
sinyal dansitesinde kistik lezyonlar saptanirken T2
incelemelerde ise i¢i sivi dolu bu yapilarin ekojeni-



telerinin arttig1 anlasildi (Resim 4). Bu bulgularla
lenfanjiyomatozis oldugu diisiiniildii. Hastalarin
higbirinde iiriner sistemde tas goriilmedi. Ortalama
1.9 yillik takipler sonrasi radyolojik olarak sapta-
nan bu gorintiilerin hi¢bir hastada degismedigi
saptandi.

Resim 2. BT iirografide iki tarafli parankimin normal oldugu,
pelvis renalisten (siyah oklar) ayr1 bobrek siniisteki kistik olu-
sumlar (beyaz oklar) goriilmektedir.

Resim 3. iki tarafh kaliksiyel dilatasyonlarmn oldugu intravendz
irografi.

TARTISMA
Lenfanjiyomatozis, lenfatik sistemin benin,
dogumsal ve ender goriilen bir bozuklugudur'?.

DOGUMSAL LENFANJIYOMATOZIS
(Congenital Lymphangiomatosis)

Lenfanjiyomatozisli olgularin %95’ boyun ve ak-
silla gibi yerlesimlerde bildirilirken geri kalan %
5’1 de akciger, plevra, perikard, mediasten, karaci-
ger, dalak, pankreas, kolon, retroperiton, ireter,
mezenter, skrotum, penis, kemik ve bobrek gibi
viicudun diger yerlerinde bildirilmistir’. Bobrek
lenfanjiyomatozisinde bobrek ¢evresindeki lenfatik
dokunun hiler bdlgedeki diger lenfatik yapilar ile
birlesmesinde bir bozukluk bulunmaktadir'. Bu du-
rum bobrek ¢evresinde bulunan lenfatik kanallarin
dilatasyonuna ve sonugcta lenfatiklerin diiz kas hiic-
relerinin proliferasyonuna bagli olarak unilokiiler
ya da multilokiiler goriiniimlii kistik yapilarin olus-
masina neden olmaktadir'. ilk olarak 1889 yilinda
iki tarafli palpabl abdominal kitle olarak bildirilen
bobrek lenfanjiyomatozisi, yayimnlarda peripelvik
lenfanjiyektazi, bobrek higromasi ve parapelvik ya
da peripelvik lenfatik kist adlariyla da bilinmekte-
dir’**. Bu bozukluk genellikle iki tarafli olarak bil-
dirilmesine kargin tek tarafli ya da kiigiik intrarenal
lenfatiklerin obstriiksiyonuna bagl olarak fokal de
olabilmektedir. Calismamizda bes hastada da iki
tarafli lenfanjiyomatozis oldugu goriildii. Yayimnlar-
da bu patolojinin her yasta goriilebilecegi bildiril-
mistir. Bununla birlikte cinsiyet ya da yas dagili-
minda belirgin bir 6zellik bulunmamaktadir'>.

Resim 4. MR incelenmesinde T1 ve T2 kesitlerde hiperintes ve
hipointens kistik yapilar goriilmektedir.

Bu bozuklukta etiyoloji ¢ok acik degildir ve
birgok yazar fetal primitif lenfatik keselerin bulun-
duklart yerlesimlerdeki anormal yerlesmelerinin
buna neden olabilecegini ileri siirmektedirler™.
Guntimiize kadar sadece bir ¢alismada iki kiz kar-
deste saptandiginin bildirilmesi nedeni ile aragtir-
macilar bu bozuklugun herediter olabilecegini de
one siirmiislerdir’. Calismalarda perinefritik sivi
artisinin neden oldugu glomeriiler filtrasyondaki
artig ve asit gelisimi nedeni ile gebeligin bu bozuk-
lugu ortaya gikarabilecegi ve gebelik sonrasi bu
patolojinin kendiliginden kayboldugu da bildiril-
mektedir*’.

Hastalarin klinige bagvuru yakinmalari ele ge-
len abdominal kitle seklinde olabilir. Bununla bir-
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likte siklikla bagka nedenlerden dolay1 yapilan ru-
tin radyolojik incelemelerde saptanmaktadirlar'*’.
Hastalarin rutin hematolojik incelemeleri, kan ba-
singlar1 ve bobrek islevleri normaldir. Buna karsin
hafif bobrek islev bozuklugu, gegici hipertansiyon,
hematiiri ve proteniiiri gibi yakinma ve bulgular
olabilecegi de bildirilmistir'>°. Calismamizdaki
bes hastanin iigiinde tan1 baska nedenlerle yapilan
radyolojik degerlendirmeler sonucu tesadiifen ko-
nulurken diger iki hastanin yan agrist yakinmast ile
klinigimize basvurdugu gortldii.

Radyolojik goriintiilleme yontemleri bu bo-
zuklugun diger bobrek kistik yapilarin ayirici tani-
larinda olduk¢a 6nemli rol oynamaktadir. Ultraso-
nografi incelemesi ¢alismamizdaki hastalarda ol-
dugu gibi siklikla perinefritik alanda anekoik kistik
lezyonlar oldugunu goéstermektedir. Bu kistik alan-
lar, genis lenfatik damarlar pedikiilde birlestikleri
icin parapelvik alana kadar uzanmaktadirlar'**.
Bu alanlar iginde ince ekolar ya da debris olmasi
lenfanjiyomatozis igi kanamay1 desteklemektedir.
Ayrica her iki bobrekte hiperekojenite ve normal
kortikomediiller bileske farkliliginin kayb1 da goz-
lenebilir. Bu hali ile otozomal resesif polikistik
bobrek ile ayiric1 tanida karisabilmesine karsin
bobrek lenfanjiyomatozisinde normal bobrek islev-
lerinin yan1 sira USG ve BT de santral retroperito-
neal ve ince duvarli parapelvik kistlerin goriilmesi
ile ayrilmaktadir’. Ultrasonografi incelenmesinde
ender de olsa perirenal fasyanin kalinlagmasina ait
bulgular goriilebilmektedir. Bobrek lenfanjiyoma-
tozisinde tomografi incelemesi ise siklikla perire-
nal ve pararenal alanlarda ince duvarlari olan sivi
dolu yapilar gostermektedir. Tomografi gogunluk-
la s1v1 dansitesindedir. Kanama varliginda yiiksek
ise dansiteyi igerebilmektedir. MR incelemesinde
Younathan ve ark. T1 agirlikli incelemelerde hipo-
intens perirenal kistleri, T2 agirlikli incelemelerde
ise parlak yapilari tarif etmektedirler®. Intravenoz
iirografi incelemesinde iki tarafli nefromegali ile
birden fazla parapelvik kistlerin neden oldugu kali-
siyel distorsiyonlar goriilebilir. Bu goriinimii ne-
deni ile tanida ilk olarak otozomal dominant poli-
kistik bobrek hastalig1 akla gelebilir. Ancak BT in-
celemesi polikistik bobrek hastaligindaki paranki-
mal birden ¢ok kistler yerine bobrek lenfanjiyoma-
tozisindeki birden ¢ok parapelvik kistleri ve nor-
mal parankimi gostermektedir. Caligmamizdaki
hastalarin radyolojik incelemelerinde de benzer
bulgularin oldugu goriildii. Hastaligin tanisi radyo-
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lojik incelemelerden baska biyopsi ya da nefrekto-
mi spesimeninin patolojik incelenmesiyle de ko-
nulmaktadir. Bu bozuklukta, kistik yapilardan ali-
nan sivi incelemelerinin lenfatik yapida oldugunun

saptanmasi da taniya yardimei olabilmektedir".

Bobrek lenfanjiyomatozisinin ayirict tanisin-
da polikistik bobrek hastaligi, tirinom, hidronefroz,
apseler, ekinokokal kist, multilokiiler kistik yapi-
daki bobrek hiicreli kanserler, bobrek siniisii lipo-
matozisi ve bobrek lenfomasi bulunmaktadir™”’,
Ancak bu hastaliklarda klinik ¢cogu zaman belirgin
olup radyolojik incelemelerde de bobrek lenfanji-
yomatozisinde saptanan saglam parankimin korun-
madig1 gortilmektedir. Buna ek olarak patolojik in-
celemelerde bobrek lenfanjiyomatozisinde kistik
alanlarin vaskiiler orijini destekleyen endotelyum
ile kapli olmasi diger kistik hastaliklardan ayirt
edilmesinde 6nemli yer tutmaktadir. Calismamiz-
daki iki hastada da baslangic degerlendirmeleri
hidronefroz yoniindeydi.

Hastaligin klinik gidisi selim oldugu i¢in ol-
gular siklikla belirli araliklarla takip edilerek de-
gerlendirilmektedir. Bundan baska yayimlarda ge-
belik sirasinda olusan bobrek lenfanjiyomatozisi-
nin perkiitan drenaj ile tedavi edildigi de goriil-
mektedir’’. Bu hastalikta goriilen kistik yapilarin
rezeksiyonu sirasinda asir1 kanamaya egilim oldu-
gundan istenmeyen nefrektomiler olabilmektedir’.
Yayinlarda yalnizca bir olguda iki tarafli lenfanji-
yomatozisin marsupializasyon ile giderildigi de
bildirilmektedir.

Sonug olarak, bobrek lenfanjiyomatozisi en-
der goriilen bir bozukluk olmasina karsin 6zellikle
bobregin kistik hastaliklari ile hidronefrozlarin de-
gerlendirilmesi sirasinda ayirici tanida g6z niinde
bulundurulmalidir.
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