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Dev Renal Anjiomyolipoma Rupturi

Rupture of Giant Renal Angiomylipoma
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OzET

Anjiomyolipoma renal ttimérlerin yaklasik %5'ini olusturur. Benign karekterde olduklarindan, tani konmadan énce buylk
boyutlara ulasabilirler. 4 cm’den kli¢lik lezyonlar cogunlukla asemptomatiktir. 4 cm’den bliylik lezyonlarda intratlimdral ya da peri-
nefritik hemorayji riski artar ve lezyon semptomatik hale gelebilir. Tedavi yaklasimlari, timdriin boyutuna ve komplikasyonlarina
bagh degisir. Ultrasonografi ve bilgisayarli tomografi, kitlenin boyutu, i¢ yapisi ve komplikasyonlarinin degerlendiriimesinde, béy-
lelikle bébrek koruyucu cerrahi yaklasimlara yén vermesinde dederlidir. Burada, kanamali dev renal anjiomyolipomanin radyolo-
jik bulgulari sunulmaktdir. Hastada tliberoz skleroz ile uyumlu klinik ve radyolojik bulgular bulunmamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Renal anjiomyolipoma, US, BT.

SUMMARY

Angiomyolipomas form approximately 5% of renal tumors. Because of their benign character, they may reach extensive sizes
before the diagnosis. They are usually asymptomatic if the tumor size is less than 4 cm. In angiomyolipomas greater than 4 cm,
there is an increased risk of intratumoral or perinephritic hemorrage and patients may become symptomatic. Therapeutic app-
roach, differs with respect to size of the tumor and complications. Ulirasonography (US) and computed tomography (CT) are
important in evaluating the tumor size, internal structure of tumor and complications. In that way, nephron sparing surgery can
be planned. Herein, we report the radiological findings of a patient with giant hemorrhagic renal angiomyolipoma. The patient did
not have clinical and radiological signs of tuberosclerosis.
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GiRiS OLGU

Anjiomyolipoma (AML) matlr yag hucreleri, diz
kas dokusu ve kalin duvarli kan damarlarini degisen
oranlarda igeren, mezensimal kaynakli benign bir
timoérdir (1,2). AML populasyonda yaklasik %0.3
oraninda gorillr ve solid bobrek kitlelerinin %5'ini
olusturur (3). En sik bdbrekten kaynaklanir, daha az
siklikta karaciger, lenf nodlari, dalak, akciger ve ret-
roperitoneal alanda gorultr. AML en sik soliter lezyon
olarak saptanir (1). Benign karakterde oldugundan,
tani konmadan 6nce blytk boyutlara ulagabilir ve
hatta timor ici hemoraji gelisirse, acil tedavi gereke-
bilir.

Altmis dort yasinda erkek hasta, siddetli karin
agrisi, halsizlik, bas dénmesi ve karin sol yaninda
eline gelen sertlik nedeniyle acil servise bagvurdu.
Oykiistinde; daha &nceden sol bébrekte AML tanisi
aldigi, ancak lezyonun diizenli araliklarla takibini yap-
tirmadid1 6grenildi. Fizik muayenesinde; batin sol
yarisinda loblle konturlu, sert kitle palpe edildi.
Batinda hassasiyet ve defans bulgusu mevcuttu.
Tansiyon arteriyel: 100/70 mmHg, ates: 37.5°C dl¢ul-
di. PA AC grafisi ve EKG bulgulari normaldi.
Laboratuvar bulgulari: WBC: 24.6 K/uL, HGB: 10
g/dL, HCT: %29.7, CK-MB:79U/L, LDH:673 U/L, Ure:

48



Sayin B ve ark.

80 mg/dL, kreatinin: 2,36 mg/dL olarak geldi. Diger
rutin biyokimya degerleri ve APTT, protrombin zama-
ni, INR, fibrinojen degerleri normal sinirlar igindeydi.

Abdominal ultrasonografi (USG) incelemesinde;
sol bébregdi cevreleyerek anterolaterale iten, paranki-
mini belirgin basilayan, yaklasik 15 x 20 x 25 cm (AP
x TR x SAG) boyutta hiperekoik kitle lezyonu izlendi
ve AML olarak degerlendirildi (Resim 1). Lezyon ice-
risinde hemoraiji ile uyumlu heterojen hipoekoik alan-
lar mevcuttu.

10 mm kesit kalinligt ve araligi ile, intraventz
kontrast madde veriimeden ve verilerek yapilan
abdominal bilgisayarli tomografi (BT) incelemesinde;
bdbregi timlyle cevreleyerek parankimini basilayan,
icerisinde heterojen gériinimde solid yumusak doku
komponentleri ve yagd dansitesinde hipodens alanlar
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Resim 1. Sol bdbregi cevreleyerek parankimini basila-
yan, icerisinde hemorajiye sekonder hipoekoik alaniar
bulunan hiperikoik kitle lezyonu izleniyor.

bulunan, batin sol yarisini tama yakin doldurarak
karin 6n duvarini iten ve iliak kanat seviyesine kadar
uzanan, iyi sinirh kitle lezyonu izlendi (Resim 2). Kitle
icerisinde hemorajiye sekonder heterojen hipodens
alanlar mevcuttu. Ayrica kitlenin santral kesiminde,
kontrastsiz incelemede hipodens, kontrastl incele-
mede hiperdens izlenen alan, psédoanevrizma ile
uyumlu degerlendirildi (Resim 3a,3b). Kitle basi
nedeniyle, yer yer bdbrek parankiminden ve psoas
kasindan ayirt edilemiyordu.

Genel durumunun bozulmasi ve takip esnasinda
hemoglobin degerlerinin giderek dismesi Uzerine
operasyona alinan hastaya acil sartlarda total nefrek-
tomi yapildi ve preoperatif AML tanisi, operasyon

sonrasl patoloji ile dogrulandi.

Resim 2. Sol bébregi timiiyle cevreleyerek batin sol ya-
risini dolduran, icerisinde solid yumusak doku kompe-
nenti bulunan, yag dansitesinde diizgiin sinirlh kitle
lezyonu izleniyor.

Resim 3a, 3b. Kitlenin santralinde kontrastsiz kesitlerde hipodens, kontrastl kesitlerde heperdens olarak izlenen alan psé-
doanevrizma ile uyumliu degerlendirildi.
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AML matir yag hicreleri, diz kas dokusu ve kalin
duvarli kan damarlarini degisen oranlarda igeren,
mezengimal kaynakli benign bir timérdir (1-3). En
sik bobrekte gorillrler. Cogunlukla asemptomatik
olduklarindan, USG veya BT tetkiki esnasinda tesa-
difen saptanirlar. Renal AMLler ya izole lezyonlar
olarak ya da tliberoz skleroz (TS), von
Recklinghausen’s nérofibromatozis ve Von-Hippel
Lindau hastaligi ile birlikte gérulebilir (1). TS’nin klasik
triadi mental retardasyon, epilepsi ve adenoma seba-
seumdur. TS'li hastalarin %40-80’ inde cinsiyet farki
gostermeksizin renal AML gérilmekte olup, bunlar
siklikla bilateral, multifokal, kiclk ve asemptomatik
lezyonlardir (1).

TS ile iligkili olmayan izole AML’ler genellikle daha
blylk, soliter, unilateral lezyonlardir ve en sik 5.-6.
dekadda, kadinlarda gorllir (1). Boyutu 4 cm’den
kiclk tumorler genellikle asemptomatiktir. Oesterling
ve arkadaslarinin ¢galismasinda, timér boyutuna gére
hastanin semptomlari kiyaslandiginda; 4 cm ve daha
blyutk timérlerin %82’si semptomatik iken, 4 cm’den
kliglik timorlerin %230 semptomatik olarak bildiril-
mistir (4). Chen ve arkadaslarinin calismasinda, 4
cm’den blyulk timorlerin %90’ semptomatik olarak
bildirilmistir (5). Semptom ve bulgular timérin boyut-
lari, biyime hizi ve psédoanevrizmanin buyUklugu
ile yakindan iliskilidir (6). Renal AML’nin bildirilen en
stk bulgu ve semptomlari; karin agrisi, palpabl kitle,
hematri, toplayici sistem obstriksiyonu, Uriner sis-
tem infeksiyonu, nefrolitiasis ve bdbrek yetmezligidir
(1,2,4,5). Bizim olgumuzda siddetli yan agrisi, ele
gelen kitle ve hematuri bulgulari mevcuttu. Hastanin
TS dykusi ve TS'yi distinduren Klinik bulgulari yoktu.

TUmorin komplikasyonlart nadir goérulir, fakat
ciddidir. Komplikasyonlar timérin boyutu ve igerigine
bagli degisir. Blylk boyutlu timérlerde spontan rip-
tlr riski artar, subkapstler, perirenal veya pararenal
hematom gelisebilir, hatta %10 hastada fatal sonucla-
nabilen masif kanama gorilebilir (4,6). Oesterling ve
arkadaslarinin bildirdigine goére, cerrahi olarak ¢ikari-
lan lezyonlarda, intratimdral veya perinefritik hemo-
raji bulgusu, 4 cm’den blylk lezyonlarda %51 iken 4
cm’den kiguk lezyonlarda %10 oraninda goériilmekie-
dir (6).

Bu hastada oldugu gibi, ¢ok buyik boyutlara ula-
sabilen AML nadirdir (1). Bizim olgumuz literatlrde bil-
dirilen en biyik AMLlerden biridir. Bu gibi vakalarda
ortaya cikan agri, timor icine tekrarlayan kanamalari
disinddrmelidir (1). Timor icindeki kas hucrelerinde

progesteron reseptdrleri mevcuttur. Bu nedenle hor-
monal etkenler (gebelik, postpubertal dénem gibi)
buylmeyi hizlandirabilir. Gebelikte AML'nin rlptlr ve
kanama riski artar. AML'ler normalden daha kalin
duvarli, ancak elastik tabakasi olmayan vaskuler yapi-
lar icerirler. Bu durum intratimoral kan damarlarinda
psddoanevrizma olusumu ve hemorajiye yatkinlk
saglar (6,7). Hemorajik AML iginde intratimoral pso-
doanevrizma bulunmasi sik degildir, psédoanevrizma-
lar bazen spontan tromboze olabilirler (7).
Psodoanevrizmalar USG ile timér icerisinde, yuvarlak
hipoiekoik lezyonlar olarak gorlir ve renkli Doppler
USG ile renkle dolum gosterir. Kaynaklanan vaskiler
yapi ile iliskide oldugu yerden yapilan spektral analiz-
de izlenen to-and-fro akimi, sistolik besleyen ve dias-
tolik drene eden arteriyel akimin bulgusudur (6). Son
yillarda BT ve manyetik rezonans goérintileme (MRG)
anjiografideki ilerlemeler sayesinde, timoér i¢i psédoa-
nevrizmanin saptanmasinda gelisme kaydedilmistir
(8,9). Psbddoanevrizma BT’de erken arteriyel fazda
kontrastlanma gdsterir. Bizim olgumuzda da timor
icerisinde, kontrastsiz kesitlerde hipodens, kontrastli
kesitlerde hiperdens olarak izlenen alan psddoanev-
rizma ile uyumlu degerlendirildi. Ancak hastanin acil
tedavi endikasyonu ve gerekli teknik sartlar mevcut
olmadigindan renal anjiografisi yapilamadi.

USG, BT ve MRG gibi goriintileme yéntemlerinin
yaygin olarak kullaniimaya baglanmasindan 6nce
AMU'ler temel olarak renal cell karsinomadan ayirt
edilemiyordu. Bu timérlerin ayirici tanisini yapmak
tedavi ve prognozda 6nemli rol oynamaktadir. Son
yillarda USG ve BT ile yag dokusunun taninmasiyla
lezyonlarin neredeyse tamaminda dogru tani koyula-
bilmektedir (1,5,10). USG’de tipik olarak iyi sinirli
hiperekoik lezyonlar olarak goérilirler, ancak goéri-
ntmleri timorin icerigine bagli degisir. BT ile lezyon-
daki yag doku dansitesi Ol¢llerek (-50 HU’dan az),
%95 vakada tani konabilir ve renal cell karsinomadan
ayrimi yapilabilir (11,12). Ancak, lezyon minimal yag
dokusu iceriyorsa radyolojik gérinimul degisir ve
renal call karsinomadan ayrimi giiclesir (2,12). Eger
lezyon ile bébregin sinirlari birbirinden net ayirt edile-
miyorsa, kitle icinde kanama, nekroz veya kalsifikas-
yon varsa, renal cell ca’dan slphelenilmelidir
(1,5,10).

Tanida konvansiyonel radyografi, intravendz pye-
lografi (IVP) ve anjiografinin radyografik bulgulari
nonspesifik ve givenilir degildir (1). Anjiografide, tri-
bilison benzeri genislemis, tortiyoze damarlar, interlo-
ber ve interlobller arterlerde anevrizmal dilatasyon
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ve psddoanevrizmalar gorillir. Anjiografi ile AML'nin
malign timorlerle ayirici tanisinda dogruluk orani
disuktir (1,11). Patolojik olarak multintkleer dev
hicreler icerdiginden liposarkom, malign fibrdz histi-
yositoma, leiyomyosarkoma ve sarkomatoid karsino-
madan ayrimi glg¢ olabilir. HMB-45 ile immunoreaki-
vite gosterirler. AML disinda diger benign ve malign
renal timaorler HVIB-45 ile boyanmazlar (13).

Renal AML’ler benign tlmdrler olduklarindan
genellikle tedavi gerektirmezler ve USG ile takip edi-
lebilirler. Ancak buylme gdsterirlerse zamanla semp-
tomatik hale gelebilirler. Tedaviye karar verirken
timorin boyutu, blylime hizi, semptomlari, kompli-
kasyonlari ve radyolojik olarak taninin kesinlik dere-
cesi gbz onlne alnir. Agri, hematlri semptomlar
varsa, boyutu 4 cm’den blylkse ya da malignite
ekarte edilemiyorsa tedavi endikedir. Blyik ve semp-
tomatik timorlerde cerrahi eksizyon ve/veya nefrek-
tomi gerekebilir. 1976 yilindan 6nce, TS ile iligkili
olmayan AML'lerin %93’G total nefrektomi ile tedavi
ediliyordu. Son yillarda sonografik ve tomografik bul-
gularin kesin taniya katkilari nedeniyle olabildigince
konservatif tedavi yapiimaktadir. Selektif transluminal
arteriyel embolizasyon, akut dénemde psédoanevriz-
manin tedavisinde ve kanama kontrolliinde etkili bir
yéntemdir (1). Bunun disinda kriyoterapinin renal
fonksiyonlari korumada etkinligi konusunda klinik
calismalar devam etmektedir.

Oesterling ve arkadaslari AML’'nin boyutlari ve
semptomlarina gdére tedavi yaklasimlarini tanimla-
miglardir (4). Tedavide vakaya gore selektif arteriyel
embolizasyon veya cerrahi tedavi yapilir. Cerrahi
tedavi eger renal dokuyu korumak mimkin ise entik-
leasyon veya parsiyel nefrektomi gibi konservatif
olmalidir. Ozellikle biiyiik boyutta, bilateral ve multipl
tlmorleri bulunan TS’li hastalarda tedavide amag ola-
bildigince renal fonksiyonlari korumaktir. Fazeli-Matin
ve Novick’in ¢alismasinda, nefron koruyucu cerrahi
yaklasimla opere edilen toplam 27 hastanin 21’inde
tek bdbrek fonksiyone idi. Bu hastalarda ameliyat
sonrasi renal fonksiyonlar stabil seyretmis olup
hemodiyalize gerek olmamistir (14). Ancak bizim
olgumuzda timdér boyutunun ¢ok biytk olmasi, kana-
manin devam etmesi ve hastanin genel durumunun
bozulmasi nedeniyle, acil total nefrektomi yapilmistir.

Anevrizma formasyonu ile spontan ripttr arasin-
da da anlamli bir iliski mevcuttur. intratiiméral anev-
rizmanin varligi spontan riptir agisindan belirleyici
rol oynadigindan, anevrizmanin teshisi tedavinin
planlanmasinda énemlidir (7).

Sonug olarak AML benign karakterde olmasina
ragmen, blytme egilimi gdsterir ve doubling time 47-
55 aydir. Bu nedenle boyutu 4 cm’den ktguk timdrler
klinik ve radyolojik dizenli olarak takip edilirler. 4
cm’den bulyUk ve sempomatik olan timé&rlerde, kana-
ma veya riptir gelismesini 6nlemek amaciyla, timo-
rin entkleasyonu veya parsiyel nefrektomi gibi nef-
ron koruyucu cerrahi ydntemler ya da selektif arteriyel
embolizasyon uygulanir.
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