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ABSTRACT

Tuberous sclerosis is a  multiple system disease, 
involving the brain, skin, kidneys, heart and other 
visceral organs. We report a patient with bilateral 
renal angiomyolipomas, diffuse pulmonary cysts, and 
skin adenoma sebaceum. Following the discovery of 
a renal mass 8 years previously, a left nephrectomy 
was performed, histopathological examination 
revealing increased kidney fatty tissue. Exertional 
dyspnea, spontaneous pneumothorax history, and 
bilateral multiple cystic lesions in computed 
tomography of thorax wore consistent with pulmonary 
lymphangioleiomyomatosis, an unusual entity known 
to coexist with tuberous sclerosis. Over the last few 
years, pulmonary symptoms have worsened and the 
right kidney has enlarged secondary to 
angiomyolipomatosis.

We want to report this case since it describes an 
association between pulmonary lymphangiolei 
myomatosis and renal angiomyomatosis which is not 
well documented.

Key Words: Renal angiomyolipoma, tuberous 
sclerosis, lymphangioleiomyomatosis, adenoma 
sebaceum.

INTRODUCTION

Tuberous sclerosis complex is an autosomal 
dominant disorder characterized by hamartomas in

one or more organs particularly in the skin, brain, 
heart, retina and kidneys. Pulmonary involvement has 
been reported to occur in less than 1% of patients (1). 
Histologically, pulmonary involvement in tuberous 
sclerosis is identical to pulmonary 
lymphangioleiomyomatosis (2,3). Pulmonary 
lymphangioleiomyomatosis is a disease which 
presents with progressive dyspnea, spontaneous 
pneumothorax and hemoptysis. At the onset of 
symptoms, patients with tuberous sclerosis and 
lymphangioleiomyomatosis are almost always women 
of reproductive age. There is also a low frequency of 
mental deficiency and seizures in this subgroup of 
patients with tuberous sclerosis (4). Pathologically, 
proliferation of immature smooth muscle throughout 
the tissue surrounding bronchi, blood vessels and 
lymphatic vessels with minimal surrounding fibrosis is 
seen (5). Proliferation results in obstruction of 
bronchioles, air trapping, bullae and pneumothorax. 
The lungs are filled with multiple cystic cavities, 
grossly as well as microscopically (5). Bilateral renal 
tumors with fat density are consistent with 
angiomyolipomas (6). The coexistence of 
l ym p h a n g i o l e i om y o m a t o s i s  and renal  
angiomyolipomas are seen in tuberous sclerosis.

In this case report, we report a female patient with 
tuberous sclerosis and pulmonary involvement 
followed up for 6 years. She presented with renal 
angiomyolipoma, adenoma sebaceum of the face 
skin, with subsequent progressive exertional 
dyspnea. To our knowledge the relationship between 
angiomyolipoma and pulmonary disease in tuberous 
sclerosis has not received attention in the nephrology 
literature.
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BENİGN PROSTAT HİPERPLAZİSÎ TEDAVİSİNDE ETKİLİ SEÇİMİNİZ: CARDURA**1
CARDURA® ile maksimum akış hızında sadece 2 hafta içinde anlamlı 
artış sağlanır.4
CARDURA® ile 48 aya varan sürelerde başlangıca göre etki azalmadan 
tedaviye devam edilebilir.1

CARDURA® ile obstrüktif ve irritatif semptomlarda etkili düzelme görülür.3
CARDURA® normotansif hastalarda güvenle kullanılır.1

CARDURA® ile plasebodan sadece %  6 daha fazla yan etki görülmüştür.5

CARDURA®’nın cinsel fonksiyonlar üzerinde kanıtlanmış olumlu etkisi vardır.2 

CARDURA®’nın PSA seviyesi üzerine etkisi yoktur.6

CARDURA® günde tek dozluk sabah ya da akşam uygulanabilen 
kolay pozolojisi ile hasta uyumunu artırır.6

CARDURA® tedavisine I mg ile başlanır ve I hafta sonra 2mg’a çıkılır. 
Tedaviye verilen yanıta göre doz 4 mg’a veya 8 mg’a yükseltilir.7
EN SIK K ULLA NILA N  D O Z  4mg’dır.6

Referanslar:

1. H. Lepor, S. Kaplan, I. Klimberg D. Mobley, A . Fawxy M Gaffney, K. Ice, and N. Dias fo r the multicenter study group. Doxazosin for BPH: Long term efficacy and safety in hypertensive and normotensive patients. The Journal of Urology, vol 157, 525-530, 
February 1997 2. Grimm Rh; Grandits G; Svendsen K Journal of Urology-1996; 155: 469A 3. Chappie Cr, Carter TJ, et ol A three month double b lind study o f doxaxosin as treatment for benign prostatic bladder outflow obstruction Br. J Urol 1994, 74:50-56 
4. Fawxy A ; Braun K; Lewis G P$ Gaffney M ; Ice K; Dias N, Journal of Urology-1995 154:105-109 5. Claus G, Roehrbom and Richard L. Siegel. Safety and Efficacy of Doxazosin in BPH: A  pooled analysis of three double-blind, placebo controlled studies. 
Urology 48 (3), 1996; 406-415 6. Data on file  Pfizer Inc. 7. Cardura0" ürün prospektiisü. Ayrıntılı b ilg i için prospektüs özetine bakınız.

CA R D U R A ®  Prospektüs Özeti:
CARDURA®, 2  m g ve 4  m g m esila t tuzu şeklinde a k tif  m adde o lan doksazosin in  2 m g ve 4  m g 'a  eşdeğer m ik ta rla rın ı ih tiva  eden beyaz tab le tle r halindedir. Farmakolojik özellikleri: Doksazosin vazodila tör 
e tk is in i, alfa-1 adrenoseptörlerin postsinaptik bölgede kom petitif ve se lektif b loka jı yo luyla  gösterir. Terapötik dozların  oral uygulanm asından sonra doksazosin iy i absorbe e d ilir  ve doruk kan seviyeleri yaklaşık 
2  saa tte  teşekkül eder. Plazma elim inasyonu b ifa z ik tir  ve te rm ina l p lazm a e lim inasyon yarı öm rü  22 sa a ttir  k i bu, günde b ir kez uygulanm asının tem elin i oluşturur. Doksazosin yoğun b ir b iç im de metabolize 
o lu r ancak % 5 'in d e n  azı değişm em iş ilaç  ha linde  itrah ed ilir. Yaşlılarda ve böbrek ye tm ezliğ i o lan  hasta larda yap ılan  fa rm akokine tik  çalışm alar, norm al böbrek fonksiyonu olan hasta lara kıyasla an lam lı 
d e ğ iş ik lik le r gösterm em iştir. Endikasyonları: H ipertansiyon ve Benign P rostat H iperp lazis i. Kullanım Şekli ve Dozu: (H ipertansiyon) D oksazosinin m u ta t gün lük doz sınırları günde 1-16 mg'dır. Tedavinin b ir 
veya ik i ha fta  süreyle günde b ir defa verilen 1 m g ile başlatılm ası önerilm ektedir. Daha sonraki b ir veya iki ha ftada  doz günde 1 defa verilen 2  m g 'a  çıkarılabilir. Eğer gerekirse, kan basıncında istenen azalmayı 
gerçekleştirmek iç in  hastanın kişisel cevabına bağlı olarak dozaj benzer sürelerde tedricen artırılarak günde 4  mg, 8 mg ve 16 m g'a çıkarılabilir. O lağan dozaj günde tek doz olarak 2-4 mg'dır. (BPH) Doksazosinin 
başlangıç dozu günde b ir defa 1 mg'dır. Hastanın ferd i ü rod inam iklerine ve BPH sem ptom ato lo jis ine bağlı o larak doz 2 m g'a, 4  m g 'a  ve önerilen en yüksek doz olan 8 m g'a kadar çıkarılabilir, ö ne rilen  titrasyon 
ara lığ ı 1-2 haftadır. Böbrek ye tm ezliğ i o lan  hasta larda doksazosin fa rm akok ine tiğ i değişm ediğ i iç in  ve doksazosin in  m evcut böbrek disfonksiyonunu kö tü leş tird iğ ine  iliş k in  h içb ir kan ıt bu lunm adığından bu 
hastalarda m uta t dozlar ku llanılab ilir. Kontrendikasyonları: CARDURA®, kinazolin lere aşırı hassasiyeti o lduğu b ilinen  hastalarda kontrendikedir. Uyarılar/Önlemler: Her ne kadar hayvan deneylerinde teratojenik 
e tk ile r görü lm em işse de çok yüksek dozlarda, hayvanlarda fe ta l haya tta  ka lm anın azaldığı görülm üştür. Bu dozlar insanlar iç in  önerilen m aksim um  dozun yaklaşık 300 katı idi. H am ile  ve emziren kadınlarda 
yeterli ve iyi kon tro llü  ça lışm a lar bulunm adığı iç in , h am ile lik  veya em zirm e dönem inde CARDURA® ku llan ım ın ın  em niyeti henüz tesp it edilm em iştir. CARDURA®'nın çocuklarda ku llanım ı hakkında herhangi 
b ir deneyim mevcut değildir. Araba/Makine Kullanımı: Ö zellikle tedav in in  başlangıcında m akine ku llanm a veya m otorlu araç ku llanm a aktivite lerinde bozulm a görülebilir. Yan Etkiler/Advers Etkiler: (Hipertansiyon) 
H ipo tans iyon lu  hasta la rla  yap ılan  kon tro llü  k lin ik  a raştırm alarda CARD U R A®  tedavis ine iliş k in  en sık rastlanan yan e tk ile r postürel tip te  (nadiren senkop ile  b ir lik te  görülen) veya non-spesifik reaksiyonlar 
o lup  b u n la r arasında baş dönm esi, baş ağrısı, yo rgun luk/ha ls iz lik , postürel göz kararm ası, vertigo, ödem , asten i, uyku basm ası, bu lan tı ve r in it  mevcuttur. (BPH) BPH'de yap ılan  kon tro llü  k lin ik  çalışmalar, 
h ipertans iyondakine  benzer yan etk i p ro fili gösterir. İlaç Etkileşimleri: Plazm adaki C A R D U R A® 'nın büyük b ir  kısmı (% 98) prote ine bağlıdır. İnsan plazm asındaki in -v itro  veriler C ARDURA®'nın, d igoksin, 
fe n ito in , varfa rin  veya indom etaz in 'in  prote ine bağlanışı üzerinde b ir  etk is i o lm adığ ın ı gösterm iştir. C ARDURA®  k lin ik  deneyim de, advers ilaç  e tk ileş im i o lm adan, tia z id  diüretikler, furosem id, beta bloker 
ilaçlar, non-steroid an tien flam a tua r ilaçlar, an tib iyotik ler, o ra l h ipog lisem ik ilaçlar, ü rikosürik  a ja n la r veya an tikoagü lan la rla  beraber kullanılm ıştır. Doz Aşımı: Aşırı doz h ipotansiyona neden olmuşsa, hasta, 
başı aşağıya doğru, s ırtüstü ya ta r b ir vaziyete ge tirilm e lid ir. K işisel o la rak hastanın durum una göre uygun olacağı düşünülen d iğer destekleyici ön lem ler alınm alıd ır. CARDURA® yüksek derecede proteine 
bağ lı o lduğu iç in  d iy a liz  endike değild ir. Takdim Şekli: Beheri 2m g doksazosine eşdeğer 20 ta b le tlik  b lis te r am ba la jla rda . Beheri 4 mg doksazosine eşdeğer 20 ta b le tlik  b lis te r am ba la jla rda . Satış Fiyatı: 
C A R D U R A ®  (doksazos in ) her b ir i 2  m g 'a  eşdeğer 20  ta b le t 1 .490 .000  T L ; her b ir i 4 m g 'a  eşdeğer 20  ta b le t 2 .7 6 5 .0 0 0  T L . (Temmuz 1997 ta r ih in d e k i perakende sa tış f iy a tla r ı esas a lınm ıştır.) 

A yrın tılı b ilg i iç in  firm am ıza  başvurunuz. Yasal Kategori: Reçete ile satılır. Ruhsat No: 166/91 Ruhsat Tarihi: 25.11.1993 Ruhsat Sahibi: PFIZER İLAÇ LAR I A.Ş. ta ra fından PFIZER INC. şirketinin müsaadesiyle 
Ortaköy / ISTANBUL'da imal edilm iştir. TEL: (0212) 260 22 10 /8 H a t - 258 30 10 (IPD: 26.10.1992) / (SB: 06.04.1995)



GÜVENLİ ve ETKİN TEDAVİ !
FORMÜLÜ: Her mL'de 10 mg mebeverin HCl'e eşdeğer miktarda mebeverin pamoat ENDİKASYONLARI: Sindirim yollarının fonksiyo

nel bozukluğu (örneğin iritabl kolon sendromu) nedeniyle ortaya çıkan barsak ağrısı, spazmı ve şişkinlik g ib i belirtilerin giderilmesin

de kullanılır, KONTRENDİKASYONLARI: Yoktur, UYARILAR/ÖNLEMLER: Gebelik sırasında kullanımı konusunda her ilaç için olduğu gi

bi dikkatli davranılmalıdır. YAN ETKİLER: Tedavi dozlarında kullanıldağında Duspatalin'e bağlı hiç bir yan etki bildirilmemiştir, KUL

LANIM ŞEKLİ VE DOZU: 3 Yaş/günde 3 kez 2.5 mL, 4-8 ya ş / günde 3 kez 5 mL, 9-10 ya ş / günde 3 kez 10 mL, 10 yaş üstü ve eriş

kinlerde günde 3 kez 15 mL. TİCARİ ŞEKLİ: 250  mL'lik şişelerde. Reçete ile satılır. ®:Tescil edilmiş marka.

Solvay Duphar B.V., Weesp-Hollanda

lisansı ile Ruhsat sahibi ve üretim yeri

Eczacıbaşı İlaç

Daha fazla bilgi için kuruluşumuza başvurunuz. 

Eczacıbaşı İlaç Pazarlama

Büyükdere Cad. 185 8 0 710  Levent, İstanbul

IHEczacıbası

•  ÜÇ YAŞIN ÜSTÜNDEKİ ÇOCUKLARDA 

•  BARSAK MOTİLİTESİNİ DÜZENLEYEN

•  BARSAK SPAZMLARINI ÖNLEYEN

•  ANTİKOLİNERJİK YAN ETKİLERİ VE 

HERHANGİ BİR KONTRENDİKASYONU OLMAYAN
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nan  hastanız için

Oral östrojen preparatı
Bileşimi: Aktif madde Östradiol (Hemihidrat) 2.0 mg Endikasyonlan: Estrofem film tablet; östrojen eksikliği sendromunun tedavisinde kullanılır. Utcrusu intakt 
(sağlam) olan kadınlarda koruma yapılarak tedavi uygulanmalıdır. Kontrendikasyonlan • İçerdiği maddelere karşı bilinen aşın duyarlılık • Bilinen, şüphelenilen meme 

kanseri ya da geçmişinde meme kanseri öyküsü olması • Bilinen ya da şüphelenilen; östrojene bağımlı neoplazi (örneğin endometrium kanseri) • Akut ve kronik karaciğer 
hastalıklan, derin ven trombozu, tromboembolik serebral ve periferik hastalıklar, etyolojisi açık olmayan genital kanamalar, gebelik, hemoglobinopatiler, porfiria, hipertansiyon, 

myoma uteri, Dubin Johnson sendromu, hemolitik anemi, otoskleroz. Uyanlar/Önlemler: Koruyucu olarak progestogen kullanılmaksızın yapılan östrojen tedavisinin endometrial 
hiperplazi ve kanser riskini arttırdığı gösterilmiştir. Atipik veya adenomatöz endometrial hiperplazi sıklıkla kanserin öncülüdür ve korumasız östrojen tedavisi endometrial 

hiperplazi prevalansını arttırır. Endometriumda fazladan hiperplazi gelişmesi riski, her siklusta en az 10 gün süreyle yeterli dozda progestogen kullanılması sayesinde önlenebilir. Östrojen ile tedavi görmüş 
kadınlarda meme kanseri riski olasılığına yönelik görüşler mevcuttur. Ancak yapılan çalışmaların çoğunda artmış bir meme kanseri insidansı gösterilememiştir. Bazı çalışmalarda ise 10 yıl ve daha uzun süreli 
kullanımda meme kanseri riskinde hafif bir artışa dikkat çekilmiştir. Epidemiyolojik çalışmalarda östrojen tedavisi görmüş kadınlarda meme kanseri mortalitesinde hiç bir artış görülmemiştir, önlemler: Tedaviye 
başlamadan önce: Herhangi bir östrojen tedavisine başlamadan önce hastanın fizik muayenesinin yanı sıra medikal ve ailesel öyküsünün detaylı biçimde alınması gerekir.Özellikle kan basmcı ölçülmeli, meme, 
karın ve jinekolojik muayene ayrıntıyla yapılmalıdır. Sağlam bir uterusu olan ancak nedeni belli olmayan genital kanamadan şikayet eden kadınlarda ve yine sağlam bir uterusu olan ve daha önce korumasız olarak 
östrojenle tedavi görmüş kadınlarda; endometriumda olası bir hiperstimülasyon ve maligniteye karşı Estrofem Tablet tedavisine başlamadan önce özel dikkat gösterilmelidir. Akut veya kronik bir karaciğer hastalığı 
geçirmekte olan ya da daha önce bu tip bir hastalık geçirmiş olan kadınlarda karaciğer fonksiyon testleri normale dönmemişse, Estrofem Tablet ile tedavi sırasında düzenli olarak karaciğer fonksiyon tesderi takip 
edilmelidir. Venöz trombolik bozukluğu olan veya geçmişinde östrojenlere bağlı olarak buna benzer bir bozukluk geçirmiş olan kadınlarda tedavi sırasında düzenli olarak plazma pıhtılaşma testleri yapılmalıdır. 
Antihipertansif tedavi gören , epilepsi, migren, diyabet, astma ve kalp yetmezliği gibi hastalıklan olan kadınlar sıkı kontrol altında tedavi edilmelidir. Östrojen tedavisi sırasında daha önceden var olan uterus 
miyomlannın boyudan artabilir, endometriosis varsa; semptomlan alevlenebilir. Tedavi Sırasında: Tedavi sırasında veya tedaviden hemen sonra anormal ve düzensiz kanamalar gelişirse; olası bir uterus malignitesini 
ekarte etmek için diyagnosdk aspirasyon biyopsisi veya küretaj yapılmalıdır. Genel kural olarak yapılan jinekolojik muayenenin dışında herhangi bir fiziksel muayene yapılmadan östrojenlerin kullanımı bir yıldan 
daha uzun süreli olmamalıdır. Kemik mineral içeriğindeki kaybı önlemek için uzun vadeli koruma, kırık oluşma riski olan kadınlarla sınırlandırılmalıdır. Tedavinin Hemen Sonlandınlmasını Gerektiren Durumlar: 
Venöz tromboembolik bozukluklar • Sardık başlaması • Migren tipi başağnlannın başlaması • Ani görme bozuklukları • Kan basıncında bariz artış, Gebelik ve Laktasyon sırasında Önlemler: Estrofem film 
tablet’in gebeliği önleyici etkisi yoktur. Bilinen veya şüphelenilen gebelik durumunda Estrofem Tablet kullanımı kontrendikedir. Bu tedaviyi görecek kadınlarda laktasyon olası değilse de ;östrojenlcr emziren 
kadınlarda süte geçmektedir. Yan Etkiler/Advers Etkiler: Tedavinin ilk birkaç ayında doza bağımlı olarak yaklaşık %10 oranında memelerde hassasiyet,bulantı ve ödem görülmektedir. Bu gibi belirtiler normal 
olarak geçicidir. Bildirilen meme kanseri vakaları da vardır. İlaç Etkileşimleri: Karaciğer enzimlerini uyaran ilaçlar östrojenlerin metabolizmasını arttırır. Bu östrojenin etkisinin azalmasına yol açabilir. Barbitüratlar, 
fenitoin, rifampisin ve karbamazepin gibi karaciğer enzimlerini uyaran ilaçlarla etkileştiği gösterilmiştir. Kullanım Şekli ve Dozu: Estrofem Film Tablet oral yolla, hergün 1 tablet alınacak şekilde ara verilmeksizin 
kullanılır. Histerektomize kadınlarda ya da postmenopozal kadınlarda uygun herhangi bir günde tedavi başlatılabilir. Eğer hasta adet görüyorsa tedaviye kanamanın 5. günü başlanır. 1-2 mg. 17{5-östradiol, östrojen 
yetmezliğinin semptomlarım gidermek için yeterlidir. Bu doz kemikten mineral kaybının engellenmesi için de yeterlidir. Günde 1-2 mg. östrojen ile vazomotor semptomlan giderilemeyen kadınlarda daha yüksek 
doz önerilebilir. Ticari Takdim Şekli ve Ambalaj Muhtevası: Estrofem Film Tablet takvimli ve çevrimli plastik kutusu içinde, mavi renkte 28 tablet içerir. Ruhsat Sahibi: Novo Nordisk Sağlık Ürünleri Tic. M  
Ltd. Şti. Nispetiye Cad. Akmerkez E3 blok Kat:7 80600 Etiler - İstanbul Ruhsat tarihi ve No’su: 19.08.1997 102/46 Üretim yeri, isim ve adresi: Novo Nordisk A/S DK-2880 Bagsvaerd, Danimarka. 
Reçete ile satılır. KDV dahil P.S.F 1.133.300 TL. (Temmuz 1997) Daha geniş bilgi için firmamıza başvurunuz.

Novo Nordisk, 54 ülkede, 13.200 çalışanıyla, hormonbilimin önde gelen firmasıdır. 
Novo Nordisk İnternet Home Page: http: // www.novo.dk
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İpsûlde mide asidine dayanıklı enterik kaplı mikropelletler halinde; 

(PMAKOLOJİK ÖZELLİKLERİ: Lansoprazol, gastrik asit sekresyonunu 

ireden antiülser bir ilaçtır. Lansoprazol, parietal hücrelerde, proton 

ren H7 K‘ ATP az'ı inhibe ederek gastrik asit oluşumunu son aşamasında 

¡ol, hem bazal hem de stimüle edilmiş asit sekresyonunu inhibe eder. 

mffi Duodenal Ülser 2. Gastrik Ülser 3. Reflü özofajit’in kısa süreli 

pger Ellison Sendromu dahil patolojik hipersekresyonun uzun süreli 

m .  KONTRENDİKASYONLARI: Aprazol’ûn bileşiminde bulunan 

f t e  aşırı duyarlılığı olan hastalarda kullanılmamalıdır. 

■ R :  Lansoprazole'ün gebelikte, laktasyonda ve 18 yaşın altında 

m ^K  henüz yoktur. Bu nedenle kesin gerekmedikçe kullanılmamalıdır. 

EfQVtXİLER: Aprazol iyi tolere edilir. Seyrek olarak görülen bulantı, 

gaoKayetleri, deri döküntüleri ve baş ağrısı gibi yan etkiler hafif 
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İdeal Oral Antidiabetik

^  Pankreastaki Beta hücrelerinin

glukoza cevabını normale dönüştürür.1

^  Hipoglisemi riski düşüktür.2

^  Diabetin vasküler komplikasyonlarını 

geciktirir.3
i

A  Ekonomik 100 tablet ambalajlı ilk 

gliclazide preparatı.

1
Referanslar: 1. Diabètes Care, Vol. 15 No: 6, 1992 737-754 2. Curr. Med. Res. Vol. 9 

No: 1 1984 56-63 3. The American Journal Medicinc Junc 24. 1991 Vol: 90 (Suppl. 6 A) 

Yasuo Akanuma et. al. 4. Curr. Med. Res. Opin Vol. 10 Nd: 5 1986 351 - 358
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nevofam-L
20mg en̂ ıat» • tamotrtn FORMÜLÜ: Her liyofilize ampul 20 mg famotidin, 8 mg aspartik asit, 40 mg mannitol içerir. Her çözücü ampul 5 mİ enjeksiyonluk distile su içerir. ÖZELLİKLERİ: Histamin H2-reseptör antagonistidir. Primer etkisi 
gastrik asit oluşumunun inhibisyonu üzerinedir. ENDİKASYONLARI: NEVOFAM-L liyofilize enjektabl ampul Zollinger-Ellison sendromu, sistemik mastositozis ve multipl endokrin adenomalar gibi patolojik hipersekretuar durumlar ile inatçı peptik 
ülser, H2-reseptör antagonistleri ile oral tedavi uygulanamayan hastaların tedavisinde ve aspirasyon pnömonisinin (asit aspirasyonu pnömonisinin) profilaksisinde endikedir. KONTRENDİKASYONLARI: Famotidin ve diğer H2-reseptör antagonisti 
ilaçlara karşı aşırı duyarlılığı olanlarda kontrendikedir. YAN ETKİLERİ: Baş ağrısı, baş dönmesi, kabızlık, diyare en sık görülen yan etkilerdir. Nadir olarak bradikardi, taşikardi, bronkospazm, ateş, agranülositoz, nötropeni, trombositopeni, deri 
ve ağız kuruluğu, iştah kaybı, kulak çınlaması görülebilir. UYARI VE ÖNLEMLER: Hamilelikte, emzirme sürelerinde ve çocuklarda kullanım emniyeti kanıtlanmamıştır. Ciddi böbrek yetmezliği olan bireylerde doz ayarlaması yapılmalıdır. İLAÇ 
ETKİLEŞMELERİ: p450 enzim sistemi ile metabolize olan ilaçlarla önemli derecede etkileşim göstermez. KULLANIM ŞEKLİ VE DOZU: Duodenum ülseri ve patolojik gastrik hipersekretuar durumlarda: NEVOFAM-L 20 mg liyofilize enjektabl 
ampul çözücüsü içerisinde eritildikten sonra intravenöz yoldan direkt olarak uygulanabildiği gibi intravenöz enfüzyon şeklinde de uygulanabilir. İ.V.Bolus: 20 mg aktif madde içeren NEVOFAM-L solüsyonu her 12 saatte bir en az 2 dakikalık bir 
süre içerisinde damara enjekte edilir. Aralıklı Enfüzyon: 20 mg aktif madde içeren NEVOFAM-L solüsyonu %  0.9 sodyum klorür, %  5/10 dekstroz, laktaklı ringer, %  5 sodyum bikarbonat gibi uygun İ.V. solüsyonlar ile 100 mİ ye seyreltilerek her 
12 saatte bir 15-20 dakikalık bir süre içerisinde verilir. Aspirasyon pnömonisinin (asit aspirasyonu pnömonisinin) profilaksisinde: Operasyon öncesi gece ve operasyon sabahı olmak üzere 20 mg intramüsküler olarak uygulanır. Yaşlı hastalarda 
doz erişkin ve adolesanlardaki gibidir. TİCARİ ŞEKLİ: NEVOFAM-L 20 mg liyofilize enjektabl; 2 liyofilize ampul, 2 eritici ampul prospektüsü ile birlikte . Reçete ile satılır.

nevofam
20-40mg tablet tamoMm FORMÜLÜ :  Her NEVOFAM tablet 20 /  40 mg famotidin içerir. ÖZELLİKLERİ:  Histamin H2-reseptör antagonistidir. Primer etkisi gastrik asit oluşumunun inhibisyonu üzerinedir. ENDİKASYONLARI: NEVOFAM tablet 
duodenum ülseri, selim mide ülseri, tekrarlayıcı ülserasyonlar, patolojik hipersekresyon durumları, reflü özofajit ve gastrit tedavilerinde kullanılır. KONTRENDİKASYONLARI: NEVOFAM tablet, famotidine karşı duyarlı bireylerde kullanılmamalıdır. YAN 
ETKİLERİ: Önemli bir yan etkisi yoktur, hastalar ilacı genelde iyi tolere ederler. Seyrek olarak baş ağrısı, baş dönmesi, deri döküntüleri, ağız kuruluğu, bulantı, kusma, şişkinlik, iştahsızlık, diyare ve kabızlık görülebilir. UYARI VE ÖNLEMLER : 
Hamilelikte, emzirme sürelerinde ve çocuklarda kullanım emniyeti kanıtlanmamıştır. Ciddi böbrek yetmezliği olan bireylerde doz ayarlaması yapılmalıdır. İLAÇ ETKİLEŞMELERİ: Famotidinin ilaçlar ile etkileşimi söz konusu değildir. Yapılan 
çalışmalarda varfarin, teofilin, fenitoin, diazepam, aminopirin ve antipirin ile bir etkileşim saptanmamıştır. KULLANIM ŞEKLİ VE DOZU : Duodenum ülseri: Gece yatmadan önce tek doz 40 mg NEVOFAM tablet, 4-8 hafta selim mide ülseri: Gece 
yatmadan önce tek doz 40 mg NEVOFAM tablet, 6-8 hafta Ülser nüksleri profilaksisi: Gece yatmadan önce tek doz 20 mg NEVOFAM tablet. Patolojik hipersekresyon durumları: 6 saat ara ile 20 mg NEVOFAM tablet. TİCARİ ŞEKLİ: NEVOFAM 
20 mg tablet, 60 tabletlik blister ambalajda prospektüsü ile birlikte. NEVOFAM 40 mg tablet, 30 tabletlik blister ambalajda prospektüsü ile birlikte. Reçete ile satılır.
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Postmenopozal kadınlarda Günde 1 tablet ile

V a zo m o to r s e m p to m la rı g id e r ir

L ib id o  ve ru h s a l d u ru m u  d ü z e ltir

O s te o p o ro zu  ö n le r

K a n a m a s ız  te d a v i s a ğ la r
LİVİAL TABLET : 1 Tablet 2.5 mg. tibolon içerir.
F arm o lo iik  Ö z e llik le r:  Tibolon sentetik bir steroiddir.Tibolon klimakterikte overfonsiyonlarının kaybolmasından sonra hipotalamik-hipofizersistemi stabilize eder. Bu santral etki, tibolon’un 
hormonal özelliklerinin aşağıdaki etkilerle gösterilen, estrojenik, progestagenik ve zayıf androjenik etkilerinden kaynaklanmaktadır.Tibolon günde 2.5 mg. dozda postmenopozal 
kadınlarda gonadotrofın düzeylerini baskılar ve fertil kadınlarda ovülasyonu inhibe eder. Yine aynı dozda, Tibolon postmenopozal kadınlarda endometriumda uyarıya neden olmaz. 
Aynı zamanda vajinal mukoza üzerinde uyarıcı etki de görülmüştür. Tibolon'un aynı dozda postmenopozal kemik kaybını inhibe ettiği; menopozal şikayetler,özellikle ateş basması ve 
terleme gibi vazomotor şikayetleri giderdiği,libido ve ruh halini olumlu yönde etkilediği gösten\m işt\r.Endikasyonları: Doğal ve cerrahi menopoz sonrası oluşan şikayetler. 
K o n tren d ikasyo n la rı : Gebelik ve laktasyon, hormonlara bağlı tümör vartığı veya şüphesi,kardiovasküler veya serebrovasküler bozukluklar, veya özgeçmişte bunların tanımlanması , 
etiolojisi bilinmıyen vajinal kanama, ağır karaciğer bozuklukları. U yarıla r/Ö n lem ler: Tibilon kontraseptif amaçla kullanılmaz, önerilenden yüksek dozlar vaiinal kanamaya neden olabilir. 
Tibolon son adet kanamasının üzerinden bir yıl(12 ay) geçmeden alınmamalıdır. Bu süre geçmeden alınırsa düzensiz menstrüel kanama oluşabilir.HRT için başka bir preparattan 
Tibolon'a geçiliyorsa, endometrium evvelce uyarılmış olabileceğinden, bir progestagen yardımıyla çekilme kanaması indüksiyonu önerilir. Yan etk ile r!A dvers  etk ile r: ub\\or\ a tahammül 
iyidir ve tedavi esnasındaki yan etki insidansı düşüktür. Seyrek olarak şu yan etkiler gözlenmiştir: vücut ağırlığında değişme, baş dönmesi seboreık dermatoz, vajinal kanama, baş ağrısı, 
gastrointestinal rahatsızlık, prétibial ödem İlaç  e tk ileş im le ri: Fenitoin, karbamazepin ve rifampisin gibi enzim indüksiyonu yapan ilaçlar Tibolon metabolizmasını hızlandırabilir ve sonuçta 
aktivitesini düşürebilir. K u llan ım  ş ek li ve d o zu : Tabletler tercihan günün aynı saatinde çiğnenmeden, bir miktar sıvı ile yutulmalıdır.Doz günde bir tabletdır ve kesintisiz uzun sure 
kullanılabilir. Kullanım şekli: Bir kaç hafta içinde semptomlarda düzelme görülür*, ama optimal sonuçlar tedaviye en az 3 ay devam edildikten sonra alınır.
Taktim  ş e k li ve fiya tı: 28 tabletlik strip içeren kutularda %15 KDV.Ii P.S.F. 2.344.000 TL.(Temmuz 1996) R u h s a t ta. ve  no : 22/3/1994-168/41 (R eçe te  ile  satılır.)
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CASE REPORT

A 38-year-old woman was seen at Marmara 
University Hospital, Nephrology Unit in 1990 
complaining of right flank pain. This right sided pain 
has been present for the last three years. Eight years 
previously a diagnosis of left renal mass had been 
made at another hospital, and left radical 
nephrectomy had been performed. Pathologically the 
kidney was enlarged with huge fat tissue, hydropic 
and granular degeneration, pelvic fat tissue, huge fat 
tissue in perirenal tissues were seen in light 
microscopic examination. She also described 
recurrent protuberan nodular skin lesions occurring 
particularly on the face aggravated by sunlight, 
starting in her childhood. On presentation physical

examination revealed a blood pressure of 120/80 
mmHg, pulse rate 76/min, nodular lesions on the 
face, depigmented irregular areas on the limbs and 
trunk, on palpation an irregular soft mass in the right 
flank. The neurological examination was normal. 
Abdominal ultrasonographic examination revealed a 
149x145 mm lobulated, nonhomogen, hyperecoic 
right kidney with multiple calcified lesions. Abdominal 
CT demonstrated a huge right kidney containing fatty 
tissue (Fig 1). She had had a spontaneous 
pneumothorax 8 years previously but it had healed 
spontaneously. At presentation to our Nephrology 
Clinic, chest examination was interpreted as normal, 
slight increase of reticulonodular marking and right 
sided hyperinflation in chest X-Ray being overlooked 
(Fig 2). Routine laboratory examination of blood and

Fig. 1:
CT scan of abdomen, 

showing renal 
angiomyolipoma, 

typical fat tissue density 
in the right kidney

Fig. 2 :

PA chest X-Ray, 
showing bilateral re
ticulonodular 
pattern with right 
sided hyperinflation.
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urine was normal. The patient was followed up in 
the Nephrology Clinic with a diagnosis of renal 
angiomyolipomatosis. Two years later she was 
presented to the Department of Pulmonary 
Medicine complaining of progressive dyspnea on 
exertion for 2 years. Chest X-Ray revealed bilateral 
reticulonodular infiltration. Pulmonary function tests 
revealed FVC:1.40L (44%predicted), FEV1.0.80L 
(30% predicted), FEV1/FVC:57%, and these were 
interpreted as obstructive and restrictive changes. 
Thorax CT revealed widespread, diffuse, small, thin 
walled, pulmonary cysts with a larger one on the 
right side (Fig 3). She had never smoked cigarettes, 
did not take oral contraceptives, and had passed 
the menopause 1 year previously. The clinical, 
radiographic and functional lung findings were 
consistent with the pulmonary manifestations of 
lymphangioleiomyomatosis. Skin, kidney and 
pulmonary findings were consistent with a diagnosis 
of tuberous sclerosis. Biopsy of the skin nodules 
showed adenoma sebaceum. The patient refused 
lung biopsy. There was no history of disease in any 
of her relatives. The patient became progressively 
more dyspneic, follow-up pulmonary function tests 4 
years later showed deterioration in pulmonary 
volumes and flows. CT of thorax 4 years later 
revealed enlargement of the biggest cyst. She 
developed mild hypertension controlled by antihy
pertensives, and CT of the abdomen showed 
enlargement of renal angiomyolipoma after 4 years. 
She had restricted exercise capacity on usual daily 
activities.

DISCUSSION

In this case report, we describe a female patient 
with tuberous sclerosis and pulmonary involvement 
who had pulmonary cysts, skin adenoma 
sebaceum, and renal angiomyolipomas.

There is a controversy about the terminology in 
tuberous sclerosis and lymphangioleiomyomatosis. 
Tuberous sclerosis and lymphangioleiomyomatosis 
are nearly identical histologically, yet whether they 
are part of the same disease spectrum is 
controversial. In lymphangioleiomyomatosis, 
chylothorax is more frequent and the smooth 
muscle is located primarily around the lymphatics, 
spontaneous pneumothorax is the typical 
presentation and lymphangioleiomyomatosis is 
considered to be a forme fruste (7,8). Although 
tuberous sclerosis is inherited as an autosomal 
dominant trait, it has variable penetrance and as is 
likely in this case with a high rate of spontaneous 
mutation (9).

Pulmonary involvement in tuberous sclerosis was 
first reported in 1918 by Lutembacher (10). Fie 
described cystic and nodular changes in the lungs

Fig. 3 :  CT scan of the thorax, showing multiple, thin- 
walled different sized cysts distributed in both 
lungs, and a big cyst on right side.

of a 36-year-old woman with dyspnea who died of 
bilateral pneumothoraces. By 1997 many cases of cystic 
lesions in the lungs of patients with tuberous sclerosis 
had been reported (Table I). Recently, Castro et al 
reported 9 patients with pulmonary involvement in 
tuberous sclerosis complex with an average of 17 years 
follow-up after diagnosis. They found pulmonary 
involvement of patients with tuberous sclerosis (n=388) to 
be approximately 2.3%, this series being the biggest in 
the literature. All patients were female, the mean age at 
the onset of pulmonary symptoms was 33 years (range 
22 to 36). There was a mean delay in the diagnosis of 
tuberous sclerosis of 8 years (11), (in our patient, this 
time was 8 years after first kidney operation). Respiratory 
manifestations included dyspnea, pneumothorax, 
hemoptysis, cough and chest pain (11). In our patient, 
there were exertional progressive dyspnea, flank pain, 
skin lesions, and spontaneous pneumothorax. In Castro's 
seri CT of thorax revealed numerous well-defined cysts 
outlined by thin walls (11). Similarly, high resolution chest 
CT of our patient showed diffuse well defined thin walled
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Table I. Cases with pulmonary and/or renal Involvement In literature

Author's name Publication year Number of cases Involved organ system

LutembacherR (10) 1918 1 case Pulmonary
Dwyer JM (1) 1971 3 cases and 31 cases from literature Pulmonary/renal
Bender BL (5) 1982 50 cases Pulmonary/renal
Capron F (3) 1983 1 case Pulmonary
Kerr LA (8) 1993 7 cases Pulmonary/renal
Uzzo RG (18) 1994 1 case and 5 cases from literature Pulmonary/renal
Scully RE (22) 1994 1 case Pulmonary/renal
Castro M (11) 1995 9 cases Pulmonary/renal
Lantuejoul S (23) 1997 1 case Pulmonary

cysts, with a large bullae. High resolution chest CT Is 
more sensitive In showing pulmonary involvement in 
tuberous sclerosis. Lenoir et al found thin walled 
cysts scattered at random in all parts of the lungs and 
findings correlated better with carbonmonoxide than 
did the plain radiographic findings in tuberous 
sclerosis and lymphangioleiornyomatosis. They have 
reported that pulmonary involvement illustrated by CT 
did not necessitate pulmonary biopsy proof (12). 
Castro et al found an obstructive pattern in lung 
function tests in all patients except one (11). In our 
patient, the lung function test revealed a mixture of 
restrictive and obstructive patterns. We believe skin 
biopsy, renal biopsy and CT findings in our patient 
are consistent with tuberous sclerosis resembling 
diagnoses made by Castro et al without any lung 
biopsy (11).

Lesions of the kidney, most commonly are associated 
with tuberous sclerosis. Angiomyolipoma and 
epithelial cysts which are frequently multiple and 
bilateral, may occur singly or in combination. The 
prevalence of renal angiomyolipoma in cases of 
tuberous sclerosis has been estimated to be between 
50 and 80% (13,14). Chronic renal failure due to 
angiomyolipoma is not widely known to clinical 
nephrologists (15). In a recent study, Schillinger et al 
surveyed the French dialysis centers with a 
questionnaire and found the approximate prevalance 
of tuberous sclerosis with end-stage renal failure to 
be 0.7 cases per million and that of end-stage renal 
failure in tuberous sclerosis to be 1 per 100. Renal 
impairment was the first manifestation of tuberous 
sclerosis in about half of the cases. They found 
angiomyolipomas in 23.1% of cases, cysts in 18.5%, 
both in 53.8%, malignancies were associated in 
13.8% of cases (16). Hyperreninemic hypertension 
has been reported to be the earliest sign of tuberous 
sclerosis in young children (17). In our patient, renal 
function was normal, however hypertension 
developed. New diagnostic techniques (such as CT 
and ultrasonography) make it easy to diagnose. 
Angiomyolipomatosis has a classic appearance on 
CT and the fatty component also makes this lesion 
hyperechoic on renal ultrasonograpy. Uzzo et al

reported a young white woman with bilateral 
angiomyolipomatosis and tuberous sclerosis who 
presented 8 years after initial diagnosis with 
spontaneous pneumothorax as the first indication of 
pulmonary involvement (18). They reviewed the 
urological literature, and found similar 5 women who 
had suffered renal angiomyolipoma and pulmonary 
signs (18). We believe that our patient is another 
example of this association, first presenting with 
angiomyolipoma and spontaneous pneumothorax 
and later developing progressive exertional dyspnea.

Previous experience in treating patients with 
lymhangioleiomyomatosis has served to guide 
therapy in pulmonary tuberous sclerosis. A meta- 
analysis has showed that administration of 
progesterone or oopherectomy are the most effective 
treatments, resulting in improvement or stabilization 
of the disease in the majority of cases (19). Estrogen 
and progesterone receptors have been identified in 
patients with pulmonary tuberous sclerosis and 
lymphangioleiornyomatosis, but no correlation is 
known between the response to treatment and the 
presence of these receptors (20). Castro et al treated 
4/9 patients with hormonal manipulation, 1/7 with 
oopherectomy and followed up for an average of 23 
months. Three of these patients had beneficial res
ponses. Overall survival was 78% after an average of 
17 years following the diagnosis of tuberous sclerosis 
(11). They found that the survival of patients with 
pulmonary tuberous sclerosis is not significantly 
different from that of patients with tuberous sclerosis 
without lung involvement, in that series the cause of 
death was the pulmonary involvement in 86% of 
patients. The morbidity of angiomyolipomatosis is 
minor when compared to that of pulmonary 
lymphangioleiornyomatosis although in a recent large 
review the most common cause of death among 
patients with tuberous sclerosis was renal disease 
with renal failure in half of these patients (21). To 
date, our patient survived 14 years after first sign, still 
renal function is in normal limits.

In conclusion, we believe that although the number of 
patients is small, tuberous sclerosis complex should
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be thought in patients with spontaneous 
pneumothorax, renal mass and skin adenoma 
sebaceum lesions.
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