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Ozet

Tuberoskleroz, tiim organlar: tutabilen ancak en sik deri, beyin, kalp, g6z ve bobregi tutan benign hamartomatoz lezyonlar ile ka-
rakterize otozomal dominant bir hastaliktir. Renal anjiomyolipom (AML) matiir yag hiicreleri, diiz kas dokusu ve kalin duvarli kan
damarlarini degisen oranlarda igeren benign bir tiimordiir. Tuberoskleroz kompleksinin (TS) en yaygin tirolojik tutulumu renal
anjiomyolipomlardir. Anjiomyolipomlar asemptomatik olabilmekle beraber, palpabl kitle, agri, hematiiri sikayeti ile tani alabilir,
masif kanamaya neden olarak morbidite ve mortaliteye sebep olabilirler. Biz de palpable kitle ile tan1 konulan, masif kanamaya neden
olan ve cerrahi tedavi yapilan dev renal anjiomyolipom olgumuzu paylasmak ve bulgular esliginde giincel literatiirii degerlendirmek
istedik.
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Abstract

Tuberous sclerosis is an autosomal dominant disease characterized with benign hamartomatosis lesions which may involve all organs
but most commonly involve skin, brain, heart, eye and kidney. Renal angiomyolipoma (AML) is a benign tumor including mature fat
cells, flat muscle tissue and thick walled blood vessels in different ratios. Angiomyolipomas are the most common urological involve-
ment of tuberous sclerosis complex (TS). Although angiomyolipomas may be asymptomatic, they can be diagnosed with palpable
mass, pain and hematuria complaint and may cause morbidity and mortality by massive bleeding. We wanted to share our giant renal
angiomyolipoma case which was diagnosed with a palpable mass and caused a massive bleeding and was treated surgically and review

the current literature with the findings.
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Giris

Tuberoskleroz otozomal dominant gegis gosteren, mental
retardasyon, epilepsi, adenoma sebaseum, bobrek, kemik,
akciger ve retinada goriilen hamartomlarla karakterize
konjenital ve familyal bir hastaliktir. Bobrek lezyonlari
anjiomyolipom (AML), basit kist, polikistik bobrek ve re-
nal hicreli karsinom veya bunlarin birka¢inin ayni anda
var olmast seklinde ortaya ¢ikabilir (1,2). TS’lu olgularin
%40- 80’inde bobreklerde kiigiik, siklikla asemptomatik,
bilateral ve multipl anjiyomyolipomlar goriilmektedir
(3). Benign karakterde oldugundan, tan1 konmadan 6nce
bitylik boyutlara ulasabilir (4). Bu lezyonlar asemptoma-
tik olabildigi gibi %10-25 olguda akut masif hemoraji ile
klinik verebilir, hastay soka sokabilir (5,6). Anormal da-

marlanmalar1 ve anevrizmal yapilar icermeleri nedeniy-
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le 4 cm ve tizeri tliimoérler spontan kanama riski tagirlar.
En sik mortalite nedeni masif spontan kanamaya baglh
olusmaktadir (7). Ultrasonografi (USG) tanida yardimci
olsada kesin tan1 genellikle asemptomatik lezyonlara rast-
lantisal olarak bilgisayarli tomografi (BT) veya manyetik
rezonans goriintilleme (MRG) de yag agirlikl lezyonlarin
goriilmesi ile tan1 konulmaktadir. (2,8).

Bizde bu yazida renal AMLye sekonder masif internal he-
moraji ile tan1 alan Tuberosklerozu ve bilateral renal AML
lezyonlar1 olan olgumuzu paylagmak ve bu sayede giincel
literatiirti degerlendirmek istedik.

Olgu Sunumu

Ortopedi klinigi tarafindan skolyoz diizeltme operasyonu
amacryla hastaneye yatirilan onsekiz yaginda bayan hasta

Tuberoskleroz Kompleksli Hastada Hemorajik Giant Renal
Anjiomyolipoma Nefron Koruyucu Cerrahi Yaklasim: Olgu
Sunumu - Sonmez MG, Haliloglu AH, Tangal S, Goger YE.
ve Demirelli E.



operasyon Oncesinde gece baslayan karmn agris1 sikaye-
ti olmasi tizerine 6nce genel cerrahiye danigilmis, akut
karin olarak diisiiniilmemesi ve vyapilan fizik muayene
de sol tarafta kosta altinda yaklasik 10 cm'lik kitle palpe
edilmesi, karin muayenesinde sol tarafta defansi ve hassa-
siyeti saptanmast {izerine tarafimiza konsiilte edildi. Hasta
sol bobrekte kitle stiphesi nedeniyle tiroloji klinigine dev-
ralindi. Hastanin yapilan takiplerinde hemoglobin (Hb)
diizeyinin 12 g/dL’ den sabah kontroliinde 9 g/dl'ye diistii-
gi gozlendi. Hastanin kreatinin: 1.2 mg/dl, WBC:12200,
TiT:normal olarak 6lgiildii.

Abdomen Ultrasonografi de: Bilateral bobrek parankimi
igerisinde boyutlar1 10-20 mm ¢ap1 arasinda degisen mul-
tiple hiperekojen yuvarlak kitle lezyonlar: izlenen hastada
sol bobrek boyutu artmis olup sinirlart bobrekten ayrica
ayirt edilemeyen sol {ist kadran: dolduran yaklasik 13x9
cm boyutunda heterojen solid kitle lezyonu tespit edildi.
Ayiricr tanida 6ncelikle anjiomyolipoma distintldiigii ve
douglasta belirgin mayi disinda diger yapilarin normal ol-
dugu raporlandi.

Kontrasth Abdomen Bilgisayarli Tomografi (BT) de: Bi-
lateral bobrek parankimi icersinde oncelikle anjiomyo-
lipom ile uyumlu multiple 5-15 mm’lik lezyonlar tespit
edildi. Sol bébrek anteriorunda egzofitik uzanim gosteren
sol renal vene basi yapan (indente), pankreas ile yakin
komsulukta yag iceren heterojen 13x8 cm boyutunda ice-
resinde hemoraji alani olan solid kitle izlendi (Giant anji-
omyolipom). Hastanin tuberoskleroz kompleksi agisindan
kranial BT ile degerlendirilmesi 6nerildi. Hastanin AML
ve bobrek ile ilgili BT bulgular1 resim 1 ‘de izlenmektedir.

Preoperatif yapilan degerlendirme de bobrek fonksiyon-
lar1, elektrolit diizeyleri,kanama profili normal tespit edi-
len, hemoglobin diizeyleri hizli diistis gosteren hastanin
sol bobrekteki hemorajik dev anjiomyolipom agisindan
acil opere edilmesine karar verildi.

Sol yarim chevron kesi ile yapilan operasyonda bobrek
tist polden kaynaklanan yaklasik 13*8 cm biiyiikligiinde
kitle gortldi, kitlenin renal vene ve artere ileri derecede
yakin oldugu izlendi. Bébrek tizerinde yaygin 1-2 cm bo-
yutlarinda ¢ok sayida anjiomyolipom oldugu diisiiniilen
kitleler goriildii. Renal arter ve ven klempe edildi. Soguk
iskemi olusturuldu ve soguk iskemi siiresinde keskin ve
kiint diseksiyonlar ile kitle ¢ikarildi ve a¢ildi anjiomyoli-
pom oldugu diisiiniilen lezyonun igine kanadig: goril-

dii. Operasyon yaklasik olarak 95 dakika siirdii. Hastaya
intraoperatif hemoraji nedeniyle 2 iinite, postoperatif
1. glin hemoglobin diisiikliigli nedeniyle 2 {inite eritrosit
stispansiyonu transfiize edildi. Kontrol Hb:11.3 g/dl ola-
rak olgildi.

Resim 1: Sol Hemorajik Giant AMLnin BT goriintiisii.

Patoloji

Makroskopik incelemede elastik kivamls, kirli sar1 renk-
te dis kisminda sinirlar: diizensiz timor ve tiimoriin i¢
kisminda genis hematom alani izlenen 12,7x7,8 cm 6l¢ii-
lerinde sol parsiyel nefrektomi materyali, Mikroskopik
incelemede Hematoksilen Eosin (H&E) boyali kesitlerde
kalin duvarli damarlar, matiir yag dokusu ve diiz kas lifle-
rinden olusan tiimoral doku goriildii. Hiicresel atipi, pleo-
morfizm ve mitoz gorulmedi. Patolojinin AML ile uyumlu
oldugu raporlandi. Hastanin Renal AML ilgili patoloji go-
riintiileri resim 2'de izlenmektedir.

Genel durumu diizelen hasta tuberosklerozun diger kom-
panentleri agisindan dermatoloji, géz hastaliklari, néroloji
klinikleri tarafindan degerlendirildi. Degerlendirme so-
nucunda dermatoloji ve goz klinikleri tarafindan tedavi
gerektiren ve tuberoskleroz kompleksi a¢isindan anlamh
patolojik bulgular tespit edilmedi. Hastanin nérolojik mu-
ayenesi normal olarak saptandi ve yapilan Kranial BT'de
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bilateral ventrikiilde subependimal yerlesimli en biiytigii
sol atrium diizeyinde yaklagik 7x10 mm boyutunda ¢ok
sayida kalsifiye nodiiller izlendi (Hamartom?). Sol sereb-
ral hemisferde, sol lentiform niikleusta birka¢ adet mi-
limetrik kalsifiye odaklar rapor edildi. Sag temporal lob
median kesiminde hipodens alan saptandi. Bu bulgularin
tuberoskleroz kompleksi ile uyumlu oldugu tespit edil-
di. Diger kranial yapilar normal degerlendirildi. Krani-
al tomografideki hamartomlar agisindan tedaviye gerek
duyulmadi. Postoperatif dénem komplikasyonsuz gegti.
Postoperatif 4. Giin dreni ¢ekilen hasta postoperatif 6.giin
taburcu edildi. Hastanin patolojisi renal anjiomyolipoma
olarak geldi. Postoperatif 6. Ay ¢ekilen bilgisayarli to-
mografide bilateral anjiomyolipomla uyumlu milimetrik
lezyonlarda onceki incelemeler ile anlaml fark gozlen-
medi.

Resim 2: Renal AMLye ait patolojik gortinim (H&E bo-
yalt kesitler).

Postoperatif 1 yil sonra skolyoz nedeniyle siddetli agrilar:
olan hastaya ortopedi klinigi tarafindan operasyon karari
alind1. Posterior enstriimantasyon+fiizyon yapilan hasta-
da postoperatif 8. saatte parapleji gelisti, bunun tizerine
paraplejinin  hematoma bagli oldugu diisiiniilerek hasta
tekrar operasyona alindi ve laminektomi yapildi. Pos-
toperatif 3. giin nefes darlig1 parsiyel oksijen basincinda
diisme nedeniye ¢ekilen akciger grafisinde sag orta lobda
atelektazik alanlar izlenen hasta da pulmoner emboli ge-
listigine karar verilip heparin infiizyonu ve oksijen teda-
visi bagland1. Takipte hastanin klinigi ve oksijen saturas-
yonu normale dondii. Postoperatif genel durumu diizelen
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hastanin ileri fizik tedavi rehabilitasyonu planlandi. Hasta
anjiomyolipom agisindan sorunsuz takip edilmektedir.

Tartisma

Tuberoskleroz Bourneville hastalig1 olarakta bilinen néro-
kutanoz bir sendromdur (9). 6000-12000 de bir siklikta
gozlenmektedir. Timor siipressér genler olan 9. kromo-
zomdaki TSC1 ve 16.kromozomdaki TSC2 ‘deki alel kayb:
sonucunda olusmaktadir ve bu genetik mutasyonlar ne-
ticesinde hamartin ve tiiberin kompleksinin fonksiyonu
bozulmakta ve rapamisinin memeli hedefi (mTOR) sinyal
yolundaki inhibitér etkisi bozuldugu i¢in klinik bulgular
ortaya ¢ikmaktadir. Bu durum vaskiiler endotelyal growth
faktor (VEGF), epidermal growth faktor (EGF), trombosit
kaynakli growth faktériin (PDGF) asir1 iiretimine neden
olmaktadir (10,11). Renal anjiomyolipomlar normal po-
pulasyonda %0,3-3 arasinda goriilmektedir. Tuberosk-
lerozlu hastalarda ise bu oran %80%e kadar ¢ikmaktadir
(12). USG, BT ve MR’nin yaygin olarak kullanimi ve kitle-
de yag dansitesi gozlenmesi ile kesin tan1 konabilmektedir.
Caplar1 birka¢ mm den 20 cm ye kadar olabilir. Geng ba-
yanlarda daha sik goriilen tiimor bu hastalarda multiple,
bilateral ve semptomatik olmaya daha meyillidir (4,13).
Klinik tuberoskleroz tanist Roach kriterleri kullanilarak
konulur (14)

Bizim olgumuzda tuberosklerozun iki majér bulgusu olan
renal anjiomyolipomlar ve subepandimal nodiillerin var-
l1ig1 mevcuttu. Subepandimal nodiillere ragmen hastanin
norolojik muayenesi normaldi. Olgumuz tuberosklerozla
uyumlu 18 yasinda geng bayan hastaydi, renal kitleler to-
mografi gorlintiilerinde saptanan yag dansiteli lezyonlar
nedeniyle anjiomyolipom olarak diistiniildd, bu lezyonlar
multiple ve bilateraldi. En bityiik AML boyutu 13 cm ola-
rak olculda.

Anjiomyolipomlar, genellikle asemptomatik olup en sik
olarak lezyonlarin cap: ile orantili olacak sekilde kitle,
flank agri,hematiiri, bobrek yetmezligi, retroperitoneal
bolgeye hemodinamiyi bozacak miktarda kanama ile or-
taya ¢ikabilirler. Sik goriilen ve korkulan komplikasyon
spontan masif hemorajidir ve hastayr hipovolemik soka
sokabilir, spontan riiptiir gelisebilir. (2,6). Masif retro-
peritoneal kanamanin oldugu Wunderlich Sendromuna
neden olabilir (12).

4 cmden biytik, semptomatik, obstriiksiyona neden olan
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tuberosklerozda goriilen anjiomyolipomlar belirgin he-
moraji riski igerdiginden, genellikle bu lezyonlara mii-
dahale edilmelidir. Tuberosklerozlu hastada cerrahinin
amaci hastay1 komplikasyonlardan korumak ve bobrek
fonksiyonlarinin devamliligini saglamaktir, bu yiizden
miimkiin oldugunca nefron koruyucu cerrahi uygulan-
malidir. Bu nedenle embolizasyon, parsiyel nefrektomi,
basit eniikleasyon, kriyoterapi gibi nefron koruyucu giri-
simler ile tedavi edilebilir (15). Tedavi edilen hastalarda
son donem bobrek yetmezligi gelismesi ihtimali oldukca
azalmaktadir. (16). Gerekli olgularda total nefrektomi de
cerrahi tedavi de uygulanabilir (13).

Bizim olgumuz da kitle etkisi ile incelemeye alinan, semp-
tomatik internal hemoraji gosteren dev anjiomyolipoma
sekonder hasta da hizli hemoglobin diisiisii izlenmesi tize-
rine acilen opere edilmis ve hastaya parsiyel nefrektomi
yapilmistir. Hasta cerrahi sonrasi bobrek fonksiyonlar: ve
diger kiiciik boyuttaki AMLlar a¢isindan sorunsuz takip
edilmektedir.

3 cmden kiigiik asemptomatik anjiomyolipomlarin ge-
nellikle takip edilmesi 6nerilmektedir. 3 cmden biiyiik
asemptomatik AML i¢in mTOR inhibitorleri (rapamisin
ve tiirevleri: Temsirolimus, Everolimus) gintimiizde
onerilen kisa dénemde en etkili birincil tedavi yontemidir
(17). Asemptomatik anjiomyolipom i¢in bobrek koruyu-
cu rezeksiyon veya selektif embolizasyon da ikinci tedavi
secenegidir. Takipteki lezyonlara yilda 0,5 cmden daha
fazla bityliyorlarsa malignite riski nedeniyle igne biyopsi-
sine gerek duyulabilir. Bu hastalara takipte 1-3 yilda bir
abdominal goriintilleme(MRG, BT) yapilmas: 6nerilmek-
tedir. Dlizenli araliklarla yapilan renal fonksiyon taramasi
ve kan basinci kontrollerinde son dénem bobrek yetmezli-
i ve hipertansiyon agisindan hastalar kontrol edilmelidir
(18).

Bizim olgumuzda da cerrahi ile ¢ikarilan AML haricinde
diger lezyonlar 1,5-2 cm boyutunda ve asemptomatik ol-
dugu i¢in bagka bir medikal veya cerrahi tedavi uygulan-
mayarak hasta takibe alindi. Hasta, takiplerinde anjiom-
yolipom agisindan sorunsuz takip edilmektedir.

Sonug¢

Tuberosklerozlu hastalarda renal anjiomyolipomlar
asemptomatik olsa dahi siki takip edilmeli, 4 cmden bii-

yik lezyonlara mutlaka tedavi verilmesi gerekmektedir.
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Ozellikle biiyiik hacimli kitlelerin kanama ve komplikas-
yon ihtimali daha fazla oldugu i¢in tedavi planinin bir an
once belirlenmesi, bu planlamanin uygun hastalarda bob-
rek koruyucu yaklagimlar ile yapilmasini 6neriyoruz.
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