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OZET

Anjiomyolipoma bobregin nadir goriilen benign bir tiimoriidiir, degisik oranlarda diiz kas dokusu,
kan damarlan ve yag hiicreleri ihtiva ederler. Tuberoz sklerozla birlikte bulunabilir. Lezyonlar kii¢iik veya
biiyiik, asemptomatik veya semptomatik, unilateral veya bilateral olabilirler. Profiiz hemorajiye, biiyii-
meye, ¢cogalmaya egilimlidirler. Sunulan vaka hemorajik sok gelismesine yol agacak kadar retroperi-
toneal hemorajisi olan tuberoz sklerozlu bilateral anjiomyolipoma vakasidir.

SUMMARY

Angiomyolipoma is a rare benign renal tumor composed of smooth muscle, blood vessels and adi-
pose tissue. Some of them are associated with tuberous sclerosis (TS). The lesions can be small or big,
asymptomatic or symptomatic, unilateral or bilateral. They tend to cause significant hemorrhage, to
enlarge and to multiply. This is an angiomyolipoma with TS that caused to retroperitoneal hemorrhage
and hemorrhagic shock.

GIRIS lerin % 1’inden daha azim teskil eder. (1).
Renal Anjiomyolipoma (AML) Otozomal, dominant gegisli herediter, familyal bir
(Hamartoma), degisik oranlarda diiz kas dokusu, hastaliktr (2,3).

kalin duvarl kan damarlan ve olgun yag hiicreleri
ihtiva eden bobregin nadir goriilen benign tiimor-
lerindendir, cerrahi olarak ¢ikarilan renal tiimor-

Bu hastalarda hamartoma beyinde, gizde,
kalpte, akcigerde ve kemikte bulunabilir (2,3).
1880(de Bourneville beyindeki lezyonlar: (tuber-
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leri) tammlayarak bu hastahigi Tuberoz Skleroz
(TS) olarak isimlendirmistir (2,4). TS un degisik
sekillerinde ortak 6zellik beyindeki tuber’lerdir
ve TS tamsi icin bunlarin gosterilesi yeterlidir
(2.4). TS lu vakalarin % 50-80 ‘inde renal lezyon
olarak anjiomyohpom goriliir (2).

Renal AML genellikle kiiciuk, asempto-
matik, multipl odaklt ve bilateral olarak bulun-
abilir (1.2.3). TS u olmayan hamatomalar daha
¢ok orta vash kadinlarda soliter ve unilateral
olarak bulunur (1.6).

AML lar kapsiilsiiz. sari-gri renkte, yvuvar-
lak veya oval lezyonlar olup bobrek kapsiilunde
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diizgiin veya irregiiler sislik olustururlar. Profiiz
hemorajiye, bliviimeye ve c¢ogalmaya egilim
vardir (3,6.7).

AMLda yaygin semptomlar; gros hemattiri,
abdominal yada tlank agnist. bulanti-kusma, ates
ve abdominal distansivondur. Fizik muayenede
renal, perirenal yada retroperitoneal hemoraji
enfeksiyon, hipertansiyon ve renal vetmezlige ait
bulgular tespit edilebilir (2,7).

AML disinda  baska nedenlerle de
olusabilen retroperitoneal hemorajinin klinik
soriniimi degiskenlik arzedebilir ve nonspesifik-
tir. Hastalardin bir kisminda semptom ve bulgular
akut hastalik olusmadan 6nce tedricen gelisebilir.
Diger bir kisminda ise internal hemoraji ve hipo-
volemik sok ani ve dramatik bir tablo gorilebilir
(5).

Burada sunulan vaka hemorajik sok tablosu
meydana gelinceye kadar sessiz kalmig tuberoz
sklerozlu bilateral anjiomyolipom vakasidir ve
ilgic ozellikleri nedeniyle tartistlmisur.

OLGU ;

61 yagindaki erkek hastamiz (M.C.). -0
elin kadar dnce siddetli yan agrisi, bulanu -
kusma nedeniyle baska bir Kuruma miracaat
ctmis . burada anemik bulunarak 4 lnite kan
transfiize edilmis. Yapilan US de bobrekte bilat-
cral Kitle, BT de bilateral anjiomyolipom ile
uyumlu goriindi tespit edilen hasta daha sonra
sevkedilmis. Sevk tarihinden 4 hafta sonra F.U.
Tip Fakiiltesi Arastirma Hastanesi acil polikli-
nigine sok tablosu i¢inde getirilen hastanin genel
durumu orta, suuru agikty, bitkin gériinamlaydii.
Fizik muayenesinde batin normal bombelikteydi,
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batin sag kadranda palpasyonla hassasiyet mev-
cuttu, istemli defans vardy, kitle palpe edilemedi.
Sag kostovertebral aci hassas bulundu.

Hb: 6.6 KK: 2.800.000 Hct: % 20 olarak
bulunmasi tizerine hastaya 3 unite kan transfiiz-
yonu yapildi. Bilgisayarli tomografide: sadda
bobregin ileri derecede deformasyona ugrachgi,
bébrekten mense alan Kitlenin muitipl odukh ve
heterojen vaskiiler alanlar ve vag dansitesi veren
alanlar tespit edildi. Sol bébrek hipoplazik olarak
degerlendirildi, birkag odak halinde AML ile
uyumlu goriintiic meveuttu, (Resim 1) Teshisi
dogrulamak i¢in vapilan beyin BT sinde patogno-
monik vlarak serebellar ve subepandimal kalsifiye
tuber’ler goriildi. (Resim 2). Akciger grafisi nor-
mal olarak degerlendirildi. Hasta operasyvona
hazirlanirken hipertansiyon atagr gegirdi. tibbi
tedavr ile kontrol altina alindi. Merkezimizde
niikleer manyetik rezonans (NMR) goriintiileme
imkam  yoktur.  Hastamin - klimigi  goézinune
almarak anjiografi yapiimamisur,

13 01
10 38:5|

Resim 2: Serchellar ve subepandimal Kalsifive tberles
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Hastaya batin hassasiyeti nedeniyle eksplo-
rasyon yapildi. Sag retroperitoneal bolgede biiyiik
bir hematom goriildii, eski pithtilar bosaltildi. Sag
bobregin frajil oldugu, hemorajinin bobrekten
kaynakindigi anlasildi. Sol bobrek palpe edildi,
hipoplazik olmast ve AML bulgulari bulunmasi
nedeniyle nefrektomiden vazgegildi. Hemostaz
saglanmaya caligildi. Sag bobrekten biopsi
alindi. Hastaya perop. 3 iinite kan transfiize edil-
di. Postoperatif donemde vital bulgular stabillesti.

Mikroskobik incelemede kas lifi guruplari,
kalin duvarli damar kesitleri ve adipoz doku kom-
ponentleri ile bébrek tubuluslart gorildii.

TARTISMA

Bobregin benign ve nadir goriilen bir
timorii olan AML, ¢ogu hastada TS ile birlikte
goriiliir,  asemptomatik, kiigiik, multifokal ve
bilateral olarak bulunabilir. Diger bir goriiniim
sekli de erigkinlerde ve daha ¢ok kadinlarda
goriilen unilateral, biiytik, semptomatik seklidir
(1.2.3). Bizim vakamiz ise; TS ile birlikte,
multipl odakli, semptomatik, biiyiik ve bilat-
eraldir, TS tamisinda en énemli bulgu intrakranial
tuberlerin gosterilmesidir. Serebral kalsifikasyon-
lar, akciger tutulumu, kemik lezyonlan TS un ge¢
bulgulan olarak bildirilmistir. (10) Vakamizda
intrakranial kalsifiye tuberler (Resim 2) belirgin
olarak goriilmekteydi. Akciger grafisinde, uzun
kemiklerde, vertebralarda tutuluma ait bulgu
gozlenmedi.

AML’1 bir kisim hastada , semptom ve bul-
gular tedricen gelisir, diger bir kisminda ise yiik-
sek vaskiilariteleri nedeniyle spontan hemorajiye
egilimlidirler ve ani olarak hemoraji, hematiiri ,
Abdomende yada flankta agn, ates, bulanti ve ani
olarak hemoraji, hematiiri, abdomende yada
flankta agn, ates, bulanti-kusma, ve abdominal
distansiyon gibi gastrointestinal semptomlar
ortaya ¢ikabilir (2,3,5,7). Mc Dougal ve ark. spon-
tan renal hemorajili 78 vakanin iigte birinde
hemorajik sok bulundugunu, bu vakalarin %
24’linde benign tiimor tespit edildigini bildirdiler
(5). Oesterlin ve ark. yayinlanmis olan AML'L)
602 hastay1 yeniden incelediler , % 51 inde spon-
tan retroperitoneal hemorajiye neden olan 4

cm.’den biiyiik AML tespit ettiler ve bunlarin %
9’u soktaydi (5). Bizim hastamizda ilk semptom
siddetli sag yan agnsi, bulanti-kusmadir. Daha
sonra muhtemelen hemorajinin devam etmesi
nedeniyle abdominal hassasiyet ve hemorajik sok
tablosu yerlesmisgtir.

Renal AML’lar perirenal veya renal sinus
yag dokusuna yayilabilirler, bolgesel lenfatikleri
ve diger i¢ organlan tutabilir (1,6,8_. Ekstrarenal
yayilim, metastatik potansivelden cok, tiimoriin
cok odakhliginin belirtisidir. Rezeksiyon sonrasi
rekiirrens potansiyeline sahiptir. Progressif
biiylimeye veya rekiirrense bagh 6lim bildiriime-
mistir (1,6).

Ultrasonografide AML’ye ait hiperekon-
jenite ve ozellikle bilgisayarlh tomografi
(BT)'deki yag doku dansitesi teghiste ayirict bir
ozelliktir, % 95 oraminda renal hiicreli karsinom-
dan ayrilmasini saglar (1.2,6). Hemoraji varsa BT,
NMR ile kombine edildiginde spontan periferik
hemorajinin tamisim kolaylastirir ancak altta
yatan patoloji herzaman belirlenemez (6,7.9).
Anjiografideki neovaskularizasyon, renal Kkarsi-
nomdan ayirmak igin yeterince tipik degildir
(3,6). Sundugumuz vakada, sag bobrek ileri dere-
cede deformeydi, multipl odakh, heterojen eko-
jeniteli, eski kanama alanlari ve vaskiiler yapilar
olan, yag dansitesinde alanlar vardi. Sol babrek
hipoplazik ve lezyon ile atake idi.

AML’lu hastalarin degerlendirilmesi semp-
tomlara ve siddetine gore dedisebilir. Hayati
tehdit eden hemorajisi olanlarda acil nefrektomi
gereklidir. Daha hafif semptomlu yada biiyiik
tiimorlii vakalarda parsiyel nefrektomi, eniik-
leasyon veya selektif arter embolizasyonu tercih
edilebilir. (6). izole timérlerde komplet cerrahi
cksizyon uygulanabilir (3). Preoperatif taniy.
dogrulamak i¢in miidahele 6ncesi frozen biopsi de
tavsiye edilmektedir (5). Selektif arter embolizas -
yonunu tedavide ilk tercih olarak savunanlarda
meveuttur ve kanamay: durdurdugu bildirilmekte-
dir (3). Hastanmizin patolojisinin bilateral olmas:,
sagda ¢ok biiyiik ve semptomatik olmasi, sol
bobregin hipoplazik olarak degerlendirilmesi bizi
konservatif davranmaya zorlamig ve  konvan-
siyonel cerrahi girisimden alikoymustur.
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