TORK UROLOJI DERGISI
Cilt: 10, Say1: 2, 95- 101 1984

BIR RENAL ANGIOMYOLIPOMA OLGUSU
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Renal Angiomyolipomalar (AML) veya hamartomlar, benign mezankimal
tiimérlerdir ve solid renal tiimérlerin %3'lUnd teskil ‘edrerier. Nadiren gori-
Hirler. Farrow ve arkadaslar Mayo klinikte 50 yillik bir sire icinde 2409
bobrek timéri arasinda sadece 23 angiomyolipoma olgusuna rastlamiglar-
dir. Bu seride ortalama yas 41 ve kadin/erkek orant 2,6/1 olarak bildiril-
mistir (2). Angiomyolipomalar genellikle tek tarafhdirlar. Tek veya muitipl
olabilirler. Price ve Mostofi 30 olguluk angiomyolipoma serisinde, %13'lniin
tek bobrekte vz multipl oldugunu gérmistir (2). Fakat bu seride bilateroi
olanina rastlanmamistir. Farrow ve arkadaslar 23 olguluk serisinde, %30
unun multipl oldugunu saptamistir. Bunlarin da % 15'inin bilateral oldugu ve
multipl scleroz ile beraber olduklan bildirilmistir (2). Bazen tuberoz skleroz
(Bourreaville hastalidi), bazen de neurofibromatozis (Sturge-Weber veya Von
Hippel Lindau hastaligi) ile birlikte goriliirler. Angiomyolipomalarnn %20’si-
nin tuberoz sklzroz ile birlikte oldugu bildiriimektedir (2, 3, 4, 5, 6). Genellik-
le 35-40 yaslarinda, kadinlarda daha sikhikla gérilmekte olup daha cok sad
tarafta lokalizedirler (2, 5).

OLGU :

Prot No.: (30476/82), F.M., 32 yasinda kadin hasta. Bes yildan beri si-
regelen belinin sag tarafinda kiint karakterde agri ve zaman zaman gérilen
hematlri yakinmalari olmus. Fizik muayenesinde, sad bébregin alt polu no-
diiker yapida ve mobil olarak palpe ediliyordu. [drar analizi normal bulundu.
Yapilan kan tetkiklerinde sedimantasyon ve hemogram normai sinirlar ice-
risinde idi. LDH 245 U/L, CRP {(—) bulundu.

(*) Cerrohpasa Tip Fak. Uroloji Ana Bilim Dali
(**) Cerrchpasa Tip Fak. Patoloji Ana Bilim Dal)
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resim 1 — Olguya ait I.V. Pyelografi: Sog bobrek alt kaiis grubunde duzensizlix ile bir-
likte (st kalisde dilatasyon gorulmokte, sol bdbrek normal gorilmektedir,

Resim 2 — Qlguya ait akciger grafisi: Bir patoloji gorulmemektedir.

Radyolojik tetkik'er icerisinde, direk Uriner sistam grafisinde bir 6zellik
saptanamadi. V. Pyelografide sag bébrek alt kalis grubunda diizensizlik
ile birlikte Ust kaliste dilatasyon saptandi (Resim 1). Sol bobrek anatomik
v2 fonksiyone] olarak normai bulundu. Ayrica yapilan akcidger grafisinde pa-
tolojik saptanmadwr (Resim 2). Ancak ultrasonografide sag bobrek alt po-
linde, sinirlari net olarak belirlenemeyen ekojenik bir soha saptand! (Re-
sim 3). Bunun uUzerine yapilan sag szlektif anjiografide, sag bébrek alt po-
lunde hipervaskularizasyon, bébrek sinirlarinda buyume, arterioler anevriz-
malar ve patolojik damariar tesbit edildi (Resim 4). Yine T 99 M ile yapilan
rznal sintigrafide, erken dinamik fazda, sag bdbrek alt polinde vaskuler bir
olusum saptandi (Resim 5).

Hastaya sag nefrektomi uygulandi. Tumor perinefritik dokulara infiltre
degildi. Cikarilan piyes 15x 8 x4 cm boyutlarinda olup, ylzeyinde ve kesitin-
de 5 ila, 0,3 cm caplarinda sayisiz nodiller mevcuttu. Bunlar sart kivaml
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Resim 3 — Olguya ait Ultrasonograofi: Sog bobrek alt peolinde simirlart net olarak belir-
lenemeyen ekojenik bir scha gorilmekte.

Resim 4 — Olguya it selektif angiografi: Sog bobrek alt polinde hipervaskilarizasyon,
bobrek sinirlorinde buyume, arteriolar anevrizmalor ve potolojik domarlar go-
rilmekte.

belirgin sinirli nodullerdi. Bu nodiilier diizensiz olarak her tarafa searpilmis-
ti (Resim 6). Yapilan mikroskopik incelemede, demeztler olusturan bag doku-
su ve diz kas hlcreleri arasinda, daginik yada yer yer topluluklar yapan,
cok sayida bazilarinin cidan hiyalinizle damar kesitleri ve yer yar olgun
tipte yag dokusu infiltrasyonu gorulerek renal angiomyolipoma tamisi ko-
nuldu (Prot No: 116/82) (Resim 7).

Post op devresi normal gegcen hastaya radyoterapi ve kemotarapi uy-
gulandi. Tuberoz sklerozis yoninden yapilan, kemik grafivari, goz dibi ve no-
rolojik muayenerarinde bir bulgu tesbit edilmedi.

TARTISMA

Renal Angiomyolipomalar (AML), tlberoz sclerozisle birlikte oldukla-
rinda bilateraldirler. Saf AML'lar genellikle tek taraflidir. %4-8 oraninda
lezyonun bilateral olabileceg! bildiriimistir (2, 3)-

Bu tlimorler makroskopik olarak gri sarimtirak renktedirler. TUmér an-
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Resim 5 — Olguya aoit renal sintigrafi: Sog bdbrek alt polde voskiler bir olusum goril-
mekte,

Resim 6 — Olguya oit bobregin uzuniuguna kesildikten sonraki maokroskopik gorinumi :
Kesit 0,3 ile 5 cm caplarinda sayisiz nodiller, duzensiz dagilimlar gdster-
mektedir.

kapsiile degildir, ve genellikie bébrek disina dogru bliyime gdsterir. Price
ve Mostofinin serilerinde, %23 olguda periranal dokulara yayilma oldugu
fakat kalis ve pelvise invazyon olmadig), oysa Farrow ve arkadaslarinin
serisinde, %6 pelvis invazyonu, %25 kapsil disina yayilma oldugu ve
%6 da perirenal dokulara yapisma saptanmistir. Serilerin hi¢ birinde damar
invazyonu ve metastaz saptanmamistir (2). Geanellikle yuvarlak yada oval
kapsili kabartan dizglin ylzeyli yada nodullu kiteler olustururlar. Kesitte
kan pihtilar igeren pseudokistik alanlar gérilebilir. Histopatolojik inceleme-
de, yag dokusu alanlari, kas lifieri ve aynca kahin hyalinize duvarl, 1i-
menleri eksantrik olan kan damarlar gordlir (2, 4).

Genellikle kiint karakterde lomber agn ve mikroskopik hematiiri has-
taligin sik gériilen semptomlandir. Nadiren pihti pasajina badh olarak kolik
tarzinda agrilar goribebilir. Bunlara ilaveten lomber kitle, ates bazen de hi-
pertansiyon gortlebilir. Ates, timoér ici nekrozlara baghdir. Hipertansiyon
timor kitlesinin bobrek parankimi ve damarlarina yaptidi basi ile ilgilidir.
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Resim 7 — Olguya aqit bobregin mikroskopik goriniimi: Demetler olusturan bag dokusu
ve diz kas hiicreleri arasinda, dagimk ya da yer yer topluluklar yapan, ba-
zilarinin cidari hyalinize cok sayida damar kesitleri ve yer yer olgun tipte
yad dokusu infiltrosyonu gérilmektedir.

Makroskopik hematiiride hastalidin ileri donemierinde ortaya c¢tkaa bir
samptomdur (1, 3, 4). %20 olguda spontan perirenal kanamalar gériilebilir.
Bu kanamalar c¢ogunlukla retroperitoneal veya subkapstller nadiren de
intraperitoneal olabilir (2, 3, 4). Olgumuzda kiint tarzdaki sag lomber agri ve
intermittant makroskopik hematiiri baslca semptomlar olmustur.

Direk Urirear sistem grafisinde, timor yoguniugu distlk oldugu i¢in si-
nirlarinin goriilemedigi, bazen de yag dokulan nedeni ile radyotranslisent
alanlar gériilebiidigi ileri strilmistiir. 1.V. Pyelografide, diger bobrek ti-
morberi gibi yer isgal edici kitle imajlan verir (3, 4). Bu bakimdan radyolojik
gorinime dayanarak lezyonun AML karakterinde oldugunu sdylemek mim-
kiin degildir. Olgumuz bu agidan farkhlik gdstermistir. Zira 1.V. Pyelografide
herhangi bir kitle imaji gérilmemektedir. Ancak bilaharz ¢ektirdigimiz ult-
rasonografide ve renal sintigrafide ve de angiografide, alt kutupta timéral
kithe olduguna karar verebilmzk imkani olmustur. Nitekim literatiirde de be-
lirtildigi gibi, ultrasonografi ve C.A.T.ile kitkz varh@i kolayca saptanabilmek-
tedir (3, 4). Ancak rend. anjiografice AML'ye has bir bulgu dikkati cekebi-
lir. Renal arter ve dallan normal ¢apta olup, hichir zaman amput2 olmaz-
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lar, tiimor hipervaskiilarize olup arterioller tortidz goérunumdedir. Ayni za-
manda arteriollerde kiiciik anevrizmalar vardir ve bazen bunlar (zliim sal-
kimi gériinimi ortaya koyarlar, Bu timérlerde arterivenoz fistuller ve er-
Ken donus gorilmez (1, 3, 4). Olgumuzdaki arteriografi bulgulan klasik bil-
gilere uyum gobstermektedir.

Kesin tani olgumuzda da oldugu gibi ancak histopatolojik inceleme
ile konulabilir,

Tek tarafli AML olgularinda, birlikte tuberoz sklerozis gorilme olasihd:
oldukca disiktiir. Bu olasiik ancok ¢ift taraflt olgularda fazladir. Tek ta-
rafli lezyon goérilen olgumuzda da tuberoz sklerozise it buigu saptanmadi

Angiomyolipomanin malign bir lezyon olmadig hakkinda fikir birligi var-
dir (1, 2, 3, 4, 5). Bu bakimdan sadece nefrektomi yapilmasi yeterli goriil-
mektedir. Cift tarafli olgularda sadece konservatif tedavi yapiimalidir. An-
cak perirenal bir hemorajide nefrektomi veya parsiel nefrektomi yapilabi-
lir (4, 6). Olgumuzda da gerek anemnezi ve gerekse akciger grafisi ve
biyolojik timor marker’larina istinaden timérin benign karakter gdsterdigi
ortadadir. Olgumuza sadece nefrektomi uyguladik., Postop devrede radyo-
terapiye ve kemoterapiye gerek goérmedik. Bir yil sonra yapilan kontrollar-
da herhangi bir metastaz bulgusuna rastlamadik.

OZET

Bir bobrek angiomyolipomu (AML) saptadigimiz 32 yasindaki kadin
hasta sunularaok, literatlir gdzden gegcirildi. Bobrek AML'sinin semptomato-
lojisi, patolojisi, teshis metodlai, ve tedavisi olgumuzla iliskili olarak tar-
tisiid.

SUMMARY

A case of renal angiomyolipoma (AML) 32 years old femaie patient
was presented and literature was reviewed. Symptomatology, pathology,
diagnostic methods, and treatment of r2nal angiomyolipoma correlating
with our case were discussed.
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