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TUBERO SKLEROZLU HASTADA BILATERAL RENAL ANJIOMYOLIPOM
SEBEBI ILE MASIF RETROPERITONEAL KANAMA

Ozcan KILICT, Talat YURDAKUL! , Mehmet KAYNAR', Orhan OZBEK? , Fiisun BABA3

0Z:

Renal anjiomyolipom (AML), tiiberoskleroz kompleksinin (TS) en yaygin tirolojik
bulgusudur. Bu kitleler daha ¢ok kanamayla iliskili 6nemli derecede morbiditeye
sebep olabilirler. Burada, bilateral renal cerrahi uygulanan TS ile iliskili, iki tarafli
ve ¢ok sayida renal AML’si bulunan hastay1 sunuyoruz. Olgu, klinik bulgular ve
tedavi yontemleri esliginde tartisilmistir.

Anahtar Kelimeler: Renal Anjiomyolipom, Tiiberoskleroz, Cerrahi, Kanama,
‘Waunderlich Sendromu.

MASSIVE RETROPERITONEAL HEMORRHAGE DUE TO BILATERAL
RENAL ANGIOMYOLIPOMA IN A PATIENT WITH TUBEROUS
SCLEROSIS

ABSTRACT

Renal angiomyolipoma (AML) is one of the most common urological manifesta-
tions of tuberous sclerosis complex (TS). These lesions may cause significant
morbidity, mostly related to complications from bleeding. Here, we present a pa-
tient with bilateral multiple renal AML associated with TS who underwent bilateral
renal surgery. The case is discussed in the light of clinical findings and treatment
modalities.
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GIRIS:

Tiberoskleroz kompleksi (TS); cilt, beyin ve bobrekte
benign neoplazilerle karekterize degisik klinik tablolarla or-
taya ¢ikan bir hastaliktir. Bobrek lezyonlari anjiomyolipom
(AML), basit kist, polikistik bobrek ve renal hiicreli karsi-
nom veya bunlarin birkaginin ayni anda var olmasi seklinde
goriilebilmektedir.! Tiiberosklerozlu olgulardaki AML’ler ge-
nellikle ¢ift tarafli ve ¢ok odakli olma egilimindedirler. Genel
olarak AML’ler asemptomatik seyredip histopatolojik olarak
benign ozellikler gostermekle birlikte TS’li eriskin olgularda
onemli morbidite ve mortaliteye neden olabilmektedirler .2

Anjiomyolipomlarda tan1 genelde, timor dis1 sikayetler
nedeniyle hasta incelenirken bilgisayarli tomografi (BT)
veya manyetik rezonans (MR) goriintiileme sirasinda tiimor
icinde yag dokusunun gosterilmesi ile rastlantisal olarak
konmaktadir.

Olgu sunumumuzda; makroskobik hematiiri nedeni ile
degerlendirilen ve bilateral renal AML tanis1 konan olgunun
literatiir esliginde klinik takip ve tedavi siireci tartisiimistir.

OLGU SUNUMU

Otuz yasinda erkek hasta 2 giin 6nce baglayan sag lomber
agri1ve makroskobik hematiirinedeni ile hastanemize basvurdu.
Hastanin fizik muayenesinde, batin sag tarafinda hassasiyet
ve yiiziinde yanak ile burun kanatlar1 arasinda ¢ok sayida cilt
lezyonlar1 gozlendi (Resim 1). Hastanin bdbrek fonksiyon
testleri normal sinirlarda ve Hgb: 11,2 g/dl idi. Ultrasonogra-
fide (US) bilateral bobreklerde kistik komponentleri de olan
solid kitle izlenmesi {izerine BT yapildi. BT de sag bobregin
alt poliinde 6x4 cm’lik bir adet ve diger lokalizasyonlarda
lem’lik 2 adet olmak iizere toplam 3 adet yag dansitesinde

Resim 1. Yiizde adenoma sebaseum.
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Resim 2: Bilateral renal AML, BT goriintiisii.

alanlar igeren lezyonlar (anjiomyolipom) ; sol bobrekte ise en
bliyligliniin boyutu 12 ¢cm olan toplam 3 (digerleri 2 cm ve 1
cm) adet ve sagdakilerle ayni karakterde lezyonlar (Resim 2)
tespit edildi.

Hastaya yapilan tanisal sistoskopide sag iireterden he-
matiirik idrar akimi1 gézlenmesi iizerine aktif kanamanin lo-
kalizasyonu dogrulanip hastaya selektif sag renal arteryel
embolizasyon yapild: fakat islem sonrasi hematiiri devam
ettigi i¢in cerrahi planlandi. Sag bobrek alt pole, acik operas-
yonla parsiyel nefrektomi (bobregin yaklagik 1/3°1 ¢ikarildr)
ve diger kiiglik capli 2 kitlenin eniikleasyonu yapilip JJ stent
konuldu. Hastanin sag bobrek spesmeninin mikroskopik in-
celenmesinde; ¢ok sayida irili ufakli kalin hyalinize duvarl
vaskiiler yapilar, bu vaskiiler yapilarin duvar ile devamlilik
gosteren oval igsi niikleuslu uzun igsi sitoplazmali, bir ara-
ya gelerek demetler olusturan mezenkimal hiicreler ve arada
gelisi giizel dagilan matiir adipositlerden olusmus trifazik bir
tiimoral yapi izlendi (Resim 3a). Igsi sitoplazmali mezenkimal
hiicre demetleri gelisigiizel caprazlagsmalar sergilemekte, bazi
alanlarda ise daha yuvarlak eozinofilik epiteloid sitoplazma-
I1, niikleusu vezikiiler yuvarlak ve ekzantrik yerlesimli solid
hiicre adalar1 olusturmakta idi (Resim 3b). Bu alanlarda bizar
hiperkromatik lobiile niikleuslu, genis eozinofilik sitoplazmali
iri timor dev hiicreleri de dikkati gekti. Tiimdr igerisinde genis

Resim 3: Renal kitlelerin mikroskopik gortiniimii
(A: H.E 100x, B: H.E 200x)

serbest kanama alanlar1 ve bu alanlar komsulugunda hemora-
jik enfarkt alanlart mevcut olup mitoz ve tiimor nekrozu iz-
lenmedi. Yapilan immiinohistokimyasal boyamada spindle ve
epitelyumoid karakterli hiicrelerin Aktin , Desmin, HMB-45
ile pozitif boyandigi, S-100 ile adipositlerin pozitif boyandig:
goriildi. Bu mevcut morfolojik bulgularla olguya ‘Epiteloid
Tipte Anjiomyolipom’ tanist konuldu.

Ayrica yapilan norolojik ve dermatolojik degerlendirme-
lerde, yiizdeki lezyonlarin adenoma sebaseum oldugu (biyopsi
sonucu fasiyal anjiofibrom) ve kranial MR’de subkortikal tii-
berler izlendi. Hastanin 6zge¢misinde, aile dykiisiinde 6zellik
yoktu ve mental durumu normal olarak degerlendirildi.

Operasyon sonrasi ilk ay takipte ultrasonik olarak sag
bobrek kalan kisminda herhangi bir patolojik durum ve sol
bobrekteki kitlelerde boyut artis1 saptanmadi; bobrek fonksi-
yon testleri de normal sinirlarda idi. Hastaya iirolojik agidan
sol renal AML nedeniyle tiger aylik yakin takip onerildi ve
olusabilecek komplikasyonlar belirtildi.

Hasta ilk operasyondan sonraki 3. ayda sol lomber agri
ve sok tablosu ile acil servise getirildi. Batin sol kisimda pal-
pabl kitle mevcuttu, Hb: 5 gr/dl, tansiyon 80/40 mmHg idi.
US’de solda retroperitoneal bolgeyi kaplayan hiperekoik solid
kitle izlendi. Hasta kan replasmani esliginde acilen operasyo-
na almip eksplore edildi. Sol bobrekteki kitlenin retroperito-
neal bolgeye masif kanamis oldugu gozlendi. Sol taraf normal
bobrek dokusunun ¢ok az olmasi ve lokalizasyonunun parsiyel
nefrektomi igin uygun olmamasi nedeniyle total nefrektomi
yapildi. Patolojik incelemede, spesmendeki tiimoral yapr sag
bobrekle ayn1 morfolojide olup burada ayrica timdr igerisinde
fibrokollajenize bag dokusu ile sinirlanmis genis bir hematom
mevcuttu. Seyrek mitozlar izlendi. Bu materyale de Epiteloid
Tipte Angiomyolipom tanist konuldu.

Hastanin yaklagik 2 yildir periyodik takibine multidi-
sipliner olarak devam edilmekte olup, tirolojik agidan bobrek
fonksiyonlar1 normal sinirlarda seyretmektedir mevcut bob-
rekte herhangi bir patolojik durum saptanmamustir.

TARTISMA:

Anjiomyolipom, ¢esitli oranlarda anormal kan damarlart,
diiz kas dokusu ve yag igeren benign bir tlimdrdiir. Sporadik
renal AML genel popiilasyonda %1-2 iken TS’de %50-75 ora-
ninda goriilmektedir. Klasik olarak AML orta yas bayanlarda
stk goriiliirken, tiiberosklerozlu hastalarda daha geng yasta,
cinsiyet ayrimi olmadan ortaya ¢ikar.3-6

Anjiomyolipomlar, genellikle asemptomatik olup en sik
olarak lezyonlarin ¢ap1 ile orantili olacak sekilde kitle, flank
agr1 ve hematiiri ile, bazen de retroperitoneal bolgeye hemo-
dinamiyi bozacak miktarda kanama ile ortaya ¢ikabilirler. En
ciddi klinik tablo Wunderlich Sendromu veya spontan peri-
renal hematom olarak adlandirilmaktadir. Bu sendromun en
stk sebebi de AML gibi bening neoplazilerdir’. Tuberoskle-
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rozlu olgularda patognomonik olan cilt lezyonlari, nérolojik
bulgular ve diger organlarin tutulumuna goére klinik bulgular
eslik edebilir. US, BT ve MR’ nin yaygin olarak kullanimi ve
kitlede yag dansitesi gézlenmesi ile BT incelemede kesin tani
konabilmektedir.

Hastamizda ilk bagvuru sirasinda makroskobik hematiiri
ve lomber agr1 mevcut olup yapilan US ve BT ile AML dii-
stinlilmiis; cilt lezyonlarindan alinan biyopsinin fasiyal anji-
ofibrom olarak rapor edilmesi ve kranial MR’de subkortikal
tiiberlerin tespiti ile birlikte TS tanis1 konulmusgtur.

Renal AML’nin dogal seyri net olarak anlasilmig olma-
sa da yasla birlikte say1 ve boyutunun arttig1 bilinmektedir.
Tiiberosklerozlu ve ¢ok sayida AML’si olan hastalarda izo-
le lezyonu olanlara gére tiimor boyutunda artis daha fazla
oranda olmaktadir.® Renal AML’de lezyonun semptomatik
olmasini ve lezyonun biiyiimesini etkileyen en dnemli faktor-
ler; lezyonun boyutu, ¢ok sayida olmasi ve TS varligi olarak
belirtilmistir.”

Osterling ve ark.® semptomatik olan AML’lerin %90’dan
fazlasinin 4 cm’den biiyiik oldugunu ve asemptomatik olan-
larin ise biiylik cogunlugunun 4cm’den kii¢iik oldugunu be-
lirtmiglerdir. Ancak bu ¢aligmada TS varligt ayrica dikkate
alinmamustir. Benzer sekilde Steiner ve ark.!0 da boyut ve
semptomlar arasindaki iliskiyi belirtmisler; TS’li hastalarda
kitlelerin bilateral olma egiliminde oldugunu, daha geng yasta
goriildiigiinii, daha biiyiik boyutlu, daha ¢ok semptomatik ol-
dugunu ve boyuttaki artis nedeniyle daha fazla oranda cerrahi
girisim gerektigini sdylemislerdir. Bu nedenle 4cm’den biiyiik
AML veya TS varliginin semptom geligsimi ve cerrahi gerekli-
lik agisindan yiiksek risk oldugunu vurgulamislardir.

Semptomsuz AML’lerin tedavisi genellikle konservatif-
tir ve araliklarla takip yeterli goriilmektedir. Tiiberoskleroza
eslik eden AML olgularinin bilateral ve ¢ok odakli olma ola-
silig1 ve zamanla boyut artis1 olasiliklarindan dolay1 yakindan
izlenmesi gerektigi belirtilmektedir.!! Aver ve ark.!? yaymla-
rinda TS’li bilateral AML’li hastada biiyiik boyutlu kitleye (13
cm) ragmen ii¢ yillik yakin takipte dnemli bir boyut artis1 ve
komplikasyon gozlemlemediklerini bildirmislerdir.

Semptomlu AML’nin tedavisinde amag¢ nefronlar1 ve
bobrek fonksiyonlarini korumaktir. Bu nedenle tedavide 6nce-
likli olarak selektif arteriyel embolizasyon, laparoskopik veya
acik parsiyel nefrektomi, acik veya laparoskopik kriyoablas-
yon veya radyofrekans ablasyon yapilmali; gerekli durumda
total nefrektomi uygulanmalidir.!3

Biiyiik veya kanamali kitlelerde total nefrektomi ile et-
kin tedavi saglanmakla beraber nefron koruyucu parsiyel nef-
rektomi genellikle uygulanan bir secenektir.!4 Yapilan calis-
malarda soliter bobrekli AML’1i hastalarda nefron koruyucu
parsiyel nefrektominin basarili bir sekilde uygulanabildigi ve
bu hastalarda diisiik komplikasyon oranlari, minimal bobrek
fonksiyon degisikligi ve takiplerinde rekiirrensin olmadig:
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gosterilmistir.!> Ayrica akut kanama veya biiyiik kitlelerde
operasyon Oncesi selektif arteryel embolizasyon cerrahiyi ko-
laylastirict bir segenektir. 10

Bizim olgumuzda ilk ameliyatta aktif kanamali taraf olan
sag bobrege oncelikli olarak selektif arteriyel embolizasyon
denenmis ancak hematiirinin devam etmesi nedeni ile sag bob-
rek alt poldeki kitle agik olarak parsiyel nefrektomi ile ¢ika-
rilmig, ayni bobrekteki iki adet satellit kitle entikle edilmistir.
Sol bobrekteki daha biiyiik kitleye; takip sirasinda AML’nin
en dnemli komplikasyonu olan masif retroperitoneal hemoraji
ortaya ¢ikmasi, hastanin klinik ve hemodinamik durumunun
bozuklugu ve daha dnceden bildigimiz kitlelerin boyut ve lo-
kalizasyonu goz Oniine alinarak; acil operasyonla nefrektomi
yapilmak durumunda kalinmuistir.

Sonug olarak; TS ile birliktelik gdsteren semptomatik,
biiytik, ¢ok odakli, bilateral ve yasla birlikte biiytime egilimli
kitlelerde tedavi biiyiik oranda gerekmektedir. Tedavi yonte-
minin se¢iminde bobrek fonksiyonlarmi maksimum 6lgiide
korumaya 6zen gosterilmelidir. Tiiberosklerozlu hastalarda
biiyiikk boyutlu AML varliginda, bizim hastamizda kargilasti-
gimiz gibi masif retroperitoneal kanama sebebi ile Wunder-
lich Sendromu olasilig1 yiiksektir, takip karar1 verirken bu du-
rumun g6z oniinde bulundurulmasi ve TS’li hastalarda daha
dikkatli olunmas1 gerekmektedir.
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