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Tuberoskleroz Kompleksi (Bournville Hastalig)
- Ile Iligkili Bilateral Renal Angiomyolipoma: Olgu

Sunumu

Ciineyt Ozden, Ozer Giizel, Cevdet Serkan Gokkaya, Sedat Yahsi, Ali Memis,

Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, 1. Uroloji Klinigi, Ankara

Tiberoskleroz ile iliskili bilateral, multifokal ve kiiciik boyutta olan angiomyolipomalar genellikle asemptomatiktir.
Ancak zamanla biytr ve ciddi hemorajiye yol acabilirler. Ttuberoskleroz disinda izlenen soliter lezyonlara gére
biiyiimeye daha ¢ok egilimlidirler. Bu vakalarda mortalite yiiksektir ve genellikle nérolojik komplikasyonlara baglidir.
Bu olgu sunumunda tiberoskleroz kompleksi iligkili bilateral renal angiomyolipomlu bir hasta degerlendirildi.

Anahtar Kelimeler: Bébrek, Angiomyolipoma, Ttiberoskleroz, Tedavi

Bilateral Renal Angiomyolipoma Associated With Tuberous Sclerosis Complex (Bourneville Disease): A
Case Report

Bilateral, multifocal and small angiomyolipomas associated with tuberous sclerosis are generally asymtomatic.
However they enlarge in time and may lead to severe hemorrhage. They have a greater tendency to enlarge
compared to other solitary lesions. High mortality is seen in these cases and usually it is due to neurological
complications. A patient with bilateral angiomyolipoma associated with tuberous sclerosis complex is evaluated in
this case report.
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GiRi§

Tuberoskleroz baglica mental retardasyon, epilepsi ve adenoma sebaseum triadi ile karakterize otozomal dominant
gecisli bir hastaliktir. Tlk kez 1862'de Von Recklinghausen tarafindan beyinde sklerotik alanlar ve kalpte tiimér ile tarif
edilmistir. Bourneville ise, 1880'de tuberoskleroz terimini bir sendrom olarak kullanmustir. Bu ilk tanimlamalar
dogrulugunu korumakla birlikte glinimizde yaygin sistem tutulumlart nedeniyle artik tuberosklerozis kompleksi
(TSK) tanimt tercih edilmektedir. Prevalanst 1/10000 olarak rapor edilir.! 2

TSK, baslica santral sinir sistemi, deri, retina, bébrek ve kalbi tutan bir hamartomatozistir. TSK’li hastalarda bébrek
tutulumu ile iligkili patolojiler angiomyolipom (%70-80), renal kist (%20) ve ¢ok nadiren kanserdir.> Bu olgu
sunumunda TSK iliskili bilateral bébrek angiomyolipomlu bir hasta degetlendirildi.

OLGU SUNUMU

Yirmi ¢ yasinda kadin hasta Mayis 2006 tarihinde bilateral lomber agri sikdyetiyle klinigimize bagvurdu. 2 yildir
aralikli olan lomber agrist kiint vasifli idi. Ozgegmisinde epilepsi nedeniyle 15 senedir antiepileptik tedavi,
hipermenore teshisiyle 3 aydir oral kontraseptif kullanimi ve nérolojik olarak orta derecede mental retarde raporu
mevcuttu. Hastanin kimsesiz olmasi nedeniyle soy gegmisi hakkinda bilgi alinamadi. Fizik muayenede karin sol st
kadranda derin palpasyonla irregiiler, immobil kitle ele geliyordu. Burun etrafinda kirmizi renkte, multiple
angiofibromat6éz cilt lezyonlart mevcuttu. Laboratuar incelemesinde rutin biyokimya ve hemogram degerleri
normaldi. Akciger ve direkt triner sistem grafilerinde patolojik bulgu yoktu. Abdominal Bilgisayarli Tomografide
(BT), karaciger sag lob anterior segmentte 40 mm hipodens kitle mevcuttu (Resim 1). Her iki bébrek boyutlar ileri
derecede artmis ve konturlari lobule idi. Her iki bobregin tamamint infiltre eden, kistik alanlar iceren, heterojen
kontraslanan kitle lezyonlart mevcuttu. Her iki treter kalibrasyonlati normal ve patolojik boyutlarda lenf nodu yoktu
(Resim 2). Abdominal Ultrasonografide (USG) karaciger ve bobreklerdeki kitle lezyonlarinin hiperekojen oldugu
rapor edildi. Bu bulgularla hastada karaciger ve bilateral bobrek AML’nin eslik etigi TSK olabilecegi stuphesiyle
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kranial, kalp ve g6z tutulumlar icin tetkik edildi.
Kranial manyetik resonanzda (MR), bilateral serebral
hemisferde sulkuslarda minimal dizeyde atrofi ile
uyumlu  belirginlesme  saptandi.  Bilateral lateral
ventrikiiler sistemde subependimal alanda en biytgi
solda trigon diizeyinde posteriorda yaklagtk 5mm
capinda olan, o6ncelikle kalsifiye subependimal
hamartom ile uyumlu oldugu disinilen nodiler
lezyonlar tespit edildi. Bilateral frontal, parietal,
oksipital diizeylerde, kortikal gri cevher ve subkortikal
beyaz cevher periventrikiller beyaz cevherde T1A
serilerde izointens, T2A serilerde hiperintens sinyalde
izlenen Oncelikle "tiber" ile uyumlu oldugu
distnilen  lezyonlar  saptandi.  Yapilan = goz
konsiltasyonunda retinal hamartom tespit edildi.
Kardiak muayene ve ckokardiyograminda patolojik
bulgu yoktu. Hastanin aldigi 6strojen ve progestin
iceren oral kontraseptif tedavi hormonal etkilesim ile
AML’nin  biyimesi ve spontan retroperitoneal
kanamaya yol agabileceginden kesildi. Hastaya yaygin
bilateral bobrek AML tutulumu nedeniyle cerrahi
tedavi uygulanmadi. Hastadan sorumlu sosyal yardim
uzmanlarina TSK ve bébrek AML ile ilgili ciddi
komplikasyonlar hakkinda detayl: bilgi verilerek yakin
takip 6nerildi. Hastanin en son kontroliinde (teshisten
18 ay sonra) serum Ure ve kreatin diizeyleri normal,
retroperitoneal kanama ile ilgili semptom ve bulgu
yoktu.

Resim 1. Bilgisayarli Tomografide karacigerde

hipodens kitle lezyonu (Beyaz oklar).
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Resim 2. Bilgisayarli Tomografide her iki bobregin
tamamini infiltre eden heterojen kontraslanan kitle
lezyonlar1.

TARTISMA

AMLsi bébrek kitlelerinin %3’ind olusturan benign
bir timérdir. Bu timoétler matiir adipoz yag dokusu,
diz kas hiicreleri ve kalin duvarlt vaskiiler yapilarin
farkli oranlarda bir araya gelmesiyle olugurlar. Bébrek
anjiyomiyolipomunun iki tipi mevcuttur. Birincisi
tiberoskleroz, von Recklinghausen
neurofibromatozisi veya von Hippel Lindau hastaligt
gibi degisik hastaliklarla iliskili iken diger tipi izole
lezyon olarak goralir.# Birinci tipte, bobrek AMI.’si
siklikla multipl, bilateral, semptomatik ve cinsiyet
ayrimi gostermez. AML’nin izole tipi ise genellikle tek
ve asemptomatik olup, Ozellikle 5-6. dekadlardaki
kadinlarda gorilir. Bébrek AMLleri tiiberosklerozlu
hastalarda %40-80 oraninda gorilebilirler. Karaciger
AMI’si  ise nadiren tiberosklerozlu hastalarda
gorilir. Bizim hastamizda ise tiiberoskleroz ile ilskili
hem boébrek hemde karaciger AMIL’si mevcuttu.

Bu hastalarda karin/lomber agri, hematiri veya
karinda ele gelen kitle en yaygin sikdyetlerdir. Bu
timotlerin en ciddi istenmeyen yan etkisi yasami
tehdit eden ileri derecede bir retroperitoneal
kanamadir. Tumoér boyutu ve kanama riski arasinda
stki bir iliski vardir. AML’ye bagli retroperitoneal

kanama riski 4 cm tzerindeki timérlerde daha
fazladur.®
AMDlerin  igerdikleri  yag  dokusu  nedeniyle

goruntileme yontemleri ile tanist kolaydir. Abdominal
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USG’de, ekojenitesi yiiksek, yuvarlak ve iyi sinurlt kitle
lezyonlart gibi karakteristik bulgular tespit edilit.
Abdominal BT’de kitle dansitesinin 50 HU’nin altinda
olmast tanisaldir. Bununla birlikte distk yag igerikli,
kanamali ve nekrozlu anjiyomiyolipomlarin tanist da
oldukca zordur. Sipheli durumlarda kesin tant icin
eksplorasyon kaginilmaz olmaktadir.”

Bobrek  AML’li  vakalarin  tedavisi  O6ncelikle
tiberosklerozun vatrligina gore degisir. Tuberoskleroz
disinda izlenen bébrek AMLler goreceli olarak yavasg
biiyiiyen timorlerdir. Ancak olgularin  %25’inden
fazlasinda gosterilmis olan hormonal reseptérlerin
(ostrojen ve/veya progesteron) vatligindan dolay
gebelik déneminde kanama ile sonuclanan timor
boyutunda artis bildirilmistir.® Bu nedenle hastamizin
kullandig1 Ostrojen/progesteron  iceren  oral
kontraseptif tedavi kesildi. Tiberoskleroz disinda
izlenen AML vakalarinda tedavi timoriin boyut ve
semptomlarin varligina dayanir. Semptomatik ve 4
cm’den buyik ~ AMLli  hastalarda  ciddi
komplikasyonlar  gelismeden  selektif  arteryel
embolizasyon veya parsiyel nefrektomi ile cerrahi
tedavi genellikle 6nerilir.>

Tuberoskleroz ile iliskili bilateral, multifokal ve kiictik
boyutta olan AMI’ler genellikle asemptomatiktir.
Ancak zamanla biyir ve ciddi hemorajiye yol
acabilirler. Bu AML’ler tiiberoskleroz disinda izlenen
soliter lezyonlara gbre biyiimeye daha cok egilimlidir.
Yas arttikca lezyonlarin boyut ve sayist artar.’ Bu
vakalarda mortalite oldukca yiksek ve genellikle
noérolojik komplikasyonlara baglidir. Hastalarda renal
yetmezlik  gelismeden  daha  6nce  norolojik
komplikasyonlar ortaya ¢tkar. Bu nedenle renal
tutulumun ge¢ dénem komplikasyonu olarak bébrek
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yetmezligi daha c¢ok yaslh hastalarda gorilir.
Tuberosklerozun eslik ettigi AML’li vakalarin %1’inde
son doénem renal yetmezlik rapor edilmistir.!® Bu
nedenletle tuberosklerozlu, bilateral bobrek AML
vakalarinda retroperitoneal kanama gelisene kadar
konservatif ~ yaklasim  6nerilir.  Riptire  olmus
olgularda ise Onerilen tedavi secenekleri acik veya
laparoskopik, parsiyel veya toplam nefrektomi,
kriyoablasyon, radyo frekans ablasyon ve transkateter
selektif arteriyel embolizasyondur.> ¢ ?
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