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SUMMARY

most of these patients.

Tuberosklerozis’le birlikte en sik goriilen lezyonlardan biri, renal anjiomyolipomalardir. Bu lez-
yonlar; genellikle bilateral ve multipldirler. Ozellikle tuberosklerozis’le birlikte olan renal anjiomyo-
lipomalarda, ultrasonografi (US) ve bilgisayarh tomografi (BT) ile preoperatif tani, % 100’e yakin
oranda dogru konabilmektedir. Bu sayede hastalarin bircogunda gereksiz cerrahi miidahaleler énlene-

"The common lesions associated with tuberous-sclerosis are renal angiomyolipomas. These lesions
arg usually bilateral and multiple. Renal angiomyolipomas especially associated with tuberous-sclero-
sis are diagnosed in nearly 100 percent of the patients with ultrasonograpy (US) and computerized to-
mography (CT) preoperatively. In this way unnecessary surgical inverventions can be prevented in
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VAKA SUNUMU

32 yasindaki bayan hastada 10 yildan beri
bas agrisi sikayetleri mevcutmus. Son zaman-
larda ortaya ¢ikan bilateral lomber agri nedeni ile
dahiliye uzmanina bagvurmustu. Hastanin yapi-
lan US’sinde her iki bobrekte multipl kistik ve
yag dansitesinde lezyonlar saptanmas: iizerine
klinigimize sevkedildi. Hastada US’de tanimla-
nan lezyonlarin, yag dansitesinde olmasi nede-
niyle renal anjiomyolipoma olabilecegini diigiin-
diik ve bilateral olmasi nedeniyle de tuberoskle-
rozis aragtirdik. Fizik muayenesinde; ¢enenin sol
kosesinde, deriden kabarik, bir cm gapta keloid
lezyon, sag el hipotenar bolgede kahverengi kil
neviis (Resim 1), kafa derisinde multipl kist seba-
seler,* tirnak yataginda sarabi renkte fibroma,

sirtta yaklagik 15 ¢m g¢apinda deriden kabarik
deri denginde plak (Shagreen patch) saptandi
(Resim 2). Bu karakteristik cilt lezyonlarini da
(1) hastada tesbit ettikten sonra tuberosklero-
zis'de tutulmasi muhtemel diger sistemleri de ta-
radik.

Cilt lezyonlarinin diginda mental retardasyon
ve epileptik nébetler en sik karsilanan diger bul-
gulardir. Hastanin mentalitesi normal olup yapi-
lan EEG’de epileptik odak saptanmadi. Akciger,
santral sinir sistemi, gastrointestinal sistem (GIS)
pankreas, karaciger, dalak. lenf nodlar1 da bu has-
talikta etkilenebilmektedir. Santral sinir sistemi
hari¢ (Hasta BBT ¢ektirmek istemedi), diger or-
ganlar tararandi ve sadece karacigerde hemanji-
om saptand1 (Resim 4).
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Hastanin gézdibi muayenesinde. her iki goz-
de retinanin periferinde lokalize, sari-beyaz
renkte makiiler lezyonlar saptandi. Retinal he-
martoma olarak adlandirilan bu lezyonlar, tube-
rosklerozis vakalarinin % 50'sinde gorilir ve
patognomoniktir (1).

Resim 1: Elde kil virtis

Resim 2: Sirtla “*Shagreen patch”™

Hastanin iirografisinde her iki bobrek fonksi-
yonlart normal olarak saptandi ve sag kalisiel
sistemde itilme tesbit edildi (Resim 3). Abdomi-
nal BT de, her iki bibrekte en biiyligi 3.7 cm
olan, ¢ok degisik biiyiikliklerde ve cok sayida
yag dansitesinde lezyonlar saptandi (Resim 4- 5).
Hastamin soygecmisinde benzer sikayet ve bul-
gular olan ya da tuberosklerozis tamsi almis
kimse yoktu. Hasta bilateral renal tutulumlu tu-
berosklerosis tanisi ile yakindan takip edilmek
tizere taburcu edildi.

[esim 50 BT de henkr babrekte multipl lezyonl
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Tuberosklerosis, ilk defa 1880 yilinda Bour-
neville tarafindan tamimlanmistir (1,2). Otozo-
mal dominant gegis gosterir. 1/10.00 oraninda
goriiliir. Tuberosklerozis’de temel lezyon hamar-
tomalardir. Hamartomalar santral sinir sistemi
(kortikal tiiberler) ve cilt (Anjiofibroma, adeno-
ma sebaseum) bagta olmak iizere; retina (fakoma,
hamartoma), bobrekler (anjiomyolipoma, renal
kist), kalp (rabdomyoma), GIS, karaciZer, pank-
reas, dalak, lenf nodlari, tiroid ve paratiroid gibi
organlari da tutar (1, 2, 3,). Renal lezyonlar anji-
omyolipoma ve renal kistler olarak kargimiza ¢i1-
karlar, Genellikle bilateral ve multipldirler. Tube-
rosklerozis’li hastalarin % 50-80 inde goriiliir (3).
Bu lezyonlar ¢ogu kez asemptomatik olup, semp-
tomlar lezyonlarin ¢api ile orantili olarak artar.
Kitle, flank agr1 ve gross hematiiri en sik kargi-
lagilan semptom ve bulgulardir. Hastamizda
flank agr disindaki semptom ve bulgular yoktu.
Bu nonspesifik sikayet nedeniyle yapilan US’de
heriki bobrekte yag dansitesinde multipl kitleler
olmasi nedeniyle renal anjiomyolipoma diigiiniil-
dii ve lezyonlarn bilateral olmasi bizi tuberosk-
lerozis aragtirmaya itti. Cilt ve retinadaki bulgu-
lar renal bulgularla bir araya getirildiginde klinik
olarak tuberosklerozis tanis1 kondu.

Bobrekteki bu benign renal lezyonlarin en
dénemli komplikasyonu yagami tehdit eden kana-
malardir. Renal tutulumlu tiiberosklerozisli has-
talarda bobrek nedenli 6liimler; kronik renal yet-
mezlik, renal hemoraji ve renal hiicreli kanser ile
olmaktadir (2). Renal anjiomyolipomada tani, tu-
berosklerozis varliginda kolaydir. Cilt lezyonlar
patognomoniktir. Hastamizda patognomik sayi-
lan cilt lezyonlarinin hemen hepsi mevcuttu.
(adenoma sebaseum, tirnak yataginda fibroma,
shagreen patch, neviis) Ozellikle US ve BT nin
yaygin kullanilmasi ile tani preoperatif % 95 ora-
ninda konabilmektedir (2). Renal anjiomyolipo-
malarin igermis olduklari yag, bu goriintiileme
yontemlerinde énemli bir “lendmark”tir.

Anjiomyolipomalarda % 4.4 oraninda renal
hiicreli kanser gelistigi rapor edilmektedir (2).
Bazen renal hiicreli kanserler de yiiksek yag ige-
rirler ve bu vakalarda ayirici taniya girmek zor
olabilir. Bu gibi durumlarda perkutan ince igne
aspirasyon biopsileri onerilmektedir (5, 6).
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1976 yilindan 6nce tuberosklerozis’le birlikte
olmayan renal anjiomyolipomalarin % 90’ indan
fazlasi nefrektomi ile tedavi edilirken, US ve
BT’nin rutin kullamma girmesi ile bu oran,
1984’lerde % 50’lere kadar diisiiriilmiistiir (3).

Renal anjiomyolipomalarin tedavisinde goz
oniinde bulundurulan knriterler, hastanin sempto-
matolojisi ve renal lezyonlarin ¢apidir. 4 cm’den
biiyiik lezyonlarda spontan riiptiir ve massiv he-
moraji riski yiiksektir (3, 7, 8). Tuberosklerozis’te
genellikle her iki bébrek tutuldugu ve lezyonlar
multipl oldugu igin, éncelikle bébrek koruyucu
tedaviler diigiiniilmektedir. Nefrektomi, yasam
tehdit eden kanama riskinde ve malinite siiphe-
sinde diigiiniilmesi gereken bir tedavi modalitesi
olmalidir (2, 3). Bunun haricinde;

1- Parsiyel nefrektomi

2- Eniikliiasyon

3- Siiperselektif ateryal embolizasyon

IIk diisiiniilmesi gereken tedavi secenekleri
olmahdir. Buna ragmen litaretiire baktigimizda.
Japonya’da 429 anjiomyolipoma vakasinin, %
71’ine total nefrektomi, % 13.7’sine parsiyel nef-
rektromi ve eniikliiasyon, % 2.27sine de selektif
embolizasyon yapilmig oldugunu gormekteyiz
(9). Ancak tedavi seceneklerindeki bu oranlar ya-
vag yavag tersine donmektedir.

Son yillarda renal tiimérlerde dahi renal pa-
rankim koruyucu girigimlere literatiirde sikga
rastlamaktayiz (10). Renal anjiomyolipomalarda
yiiksek yag icerigi nedeniyle preoperatif tam US
ve BT ile miimkiin olmaktadir. Siipheli vakalarda
alinan aspirasyon biopsileri ile tan1 % 95 oranin-
da konabilmektedir. Béylece birgok bébregin ge-
reksiz nefrektomiden korunabilecedi kanaatinde-

yiz.
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