¢ ACTA
: ONCOLOGICA
& TURCICA

Olgu Sunumu 106

Giant Renal Angiomyolipoma with Spontaneous Retroperitoneal
Hemorrhage: A Case Report

Retroperitoneal Kanamaya Neden Olan Dev Renal Anjiomyolipoma
Olgusu
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OZET

Anjiomyolipoma renal tiimorlerin yaklasik %5’ini olusturur. Benign karekterde olduklarindan, tan1 konmadan
once biiylik boyutlara ulasabilirler. Kitle boyutu 4 cm’den kiiciik lezyonlar ¢gogunlukla asemptomatiktir. Boyutu
4 cm’den biiyiik lezyonlarda intratiimdral ya da perinefritik hemoraji riski artar ve lezyon semptomatik hale
gelebilir. Tedavi yaklasimlari, tiimoriin boyutuna ve komplikasyonlarina bagli degisir. Ultrasonografi ve
bilgisayarli tomografi, kitlenin boyutu, i¢ yapis1 ve komplikasyonlarinin degerlendirilmesinde, bdylelikle bobrek
koruyucu cerrahi yaklasimlara yon vermesinde degerlidir. Biz olgumuzda spontan retroperitoneal kanamaya
neden olmus 13 cm boyutundaki renal anjiomyolipomay1 sunmay1 amagladik

Anahtar Kelimeler: Renal anjiyomyolipoma, Wunderlich Sendromu, Nefrektomi

ABSTRACT

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 be come symptomatic. Therapeutic approach, differs with respect to size of the tumor and
complications. Ultrasonography (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. We
aimed to present a case of spontaneous retroperitoneal hemorrhage, in a patient with 13 cm renal
anjiomyolipoma.
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GIRiS OLGU SUNUMU

Anjiyomyolipoma (AML) matiir yag hiicreleri,
diiz kas dokusu ve kalin duvarlh kan
damarlarin1  degisen  oranlarda  igeren,
mezensimal kaynakli benign bir timordir(1).
AML popiilasyonda %0.3 oraninda goriiliir ve
solid bobrek kitlelerinin % 5'ini olusturur (2-
9). En sik bobrekten kaynaklanir, daha az
siklikla karaciger, lenf nodlari, dalak, akciger
ve retroperitoneal alanda goriilir. Benign
karakterde oldugu icin tam1 konulmadan &nce
bliyiik boyutlara ulasabilir ve hatta timor igi
hemoraji gelisirse (Wunderlich Sendromu) acil
tedavi gerektirebilir.

Siddetli sol yan agris1 ve halsizlik nedeniyle
acil servise bagvuran elli bir yasinda kadin
hastanin ~ Oykiisiinde; daha Onceden sol
bobrekte AML tanmist  aldigi, takiplerine
tarafta kostovertebral agi hassasiyeti, batinda
hassasiyet ve defans bulgusu vardi.
Laboratuvar bulgularinda hemoglobin degeri
7.03 g/dl, hematokrit degeri %?23.5, serum
kreatinin degeri 1.06 mg/dl, diger rutin
biyokimya degerleri ve APTT, protrombin
zamani, INR degeri normal sinirlar igindeydi.
Tansiyon arteryel 100/70 mmhg, ates: 37.5 C
olgiildii.
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Abdominal  ultrasonografi  (USG)
incelemesinde; sol bobrek hiler bolgeden
mediale ve superiora uzanim
gosteren,hiperekojen, 10 cm  boyutunda,
icerisinde  vaskiiller yapilarda barindiran
Anjiyomyolipomay1 diisiindiiren kitle lezyonu
izlendi. Hastaya 3 U eritorosit siispansiyonu
replasmani yapildi. Hasta selektif arteryel
embolizasyon agisindan girisimsel radyolojiye
danisildi.  Girisimsel radyoloji  tarafindan
selektif arteryel embolizasyon yapildi (Figiir
1).

Figiir 1: GirisimselhRadyoloji tarafindan
embolizasyon uygulanan riiptiire olmus vaskiiler
yapl.

Islem sonrasi intravendz kontrast
madde verildikten sonra c¢ekilen bilgisayarl
tomografide (BT)sol bobrek lojunda yaklasik
124x120 mm boyutlarinda, yag dansitesinde
hipodens alanlar barindiran, superolateral
kesimde 38 mm kalinlikta hiperdens
komponent  igeren,  anjioyomyolipomay1
diisiindiiren kitle izlendi. Bobrek dokusu
siiperior kesimde renal arter distal wug
lokalizasyonunda belirgin artefakt olusturan
embolizasyon materyali lehine hiperdens
olusum saptandi. Sag bobrek normal izlendi
(Figlir 2). Girisimsel radyolojide selektif
arteryel embolizasyon uygulandiktan sonra
elektif sartlarda operasyona alinan hastaya
total nefrektomi yapildi (Figiir 3). Peroperatif
komplikasyon olmayan hastanin postoperatif 5.
giin dreni alind1 ve taburcu edildi. Preoperatif
AML tanisi, operasyon sonrasi patoloji ile de
dogrulandi. Makroskobik goriiniimde
13,5x10x6 cm boyutlarinda bobrek iist ve orta
polinde yerlesim gosteren kitle lezyonu
izlendi.  Mikroskobik  gériiniimde  ise
sitoplazmanin periferine yerlesmis,
normokromik  niikleuslu, genis vakuole
sitoplazmali matiir adipositler, duvari hyalinize
vaskiiler yapilar ve damar duvarindan koéken
almis goriinimde igsi hiicreler izlendi.
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Immiinohistokimyasal ~ calismada  lezyonu
olusturan hiicrelerde HMB45, aktin, desmin ile
pozitif boyanma tespit edildi.

Figiir 2: + Yag iceriginden zengin
Anjiomyolipoma oldugu diisiiniilen kitle lezyonu,
+ sol bobrek, sag resimde ok isaretiyle gosterilen
alan girigsimsel radyoloji tarafindan uygulanan
embolizasyon materyali.

1 s
Figiir 3 : 4 soliireter, 4 sol bobrek alt poli, +

sol renal hilus, ok isaretiyle gosterilen alan sol
bobrek posteriorunda organize hematom.

TARTISMA

AML kalin duvarli anevrizmal damarlar, diiz
kas dokusu ve degisik diizeylerde adipoz
dokudan olusan benign bir neoplazmdir. Ilk
olarak 1951 yilinda Morgan tarafindan
tanimlanmigtir(3). Ancak su an  igin
anjiomyolipomanin  perivaskiiler  epiteloid
hiicrelerden (PEC) farklilastigi, ndral krest
kokenli oldugu kabul edilmektedir(4). Timor
kadinlarda 6nemli diizeyde Ostrojen reseptorii
sentezlemekte ve bu yolla potansiyel hormonal
etki olugturmaktadir. Olgularin %80°1 sporadik
ve soliterdir. Sporadik anjiyomyolipomalar
yavag  biylime  egilimindedir, genelde
insidental olarak saptanir. Olgularin %20’si ise
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Tuberoskleroz (TS) kompleksi ya da nadiren
pulmoner lenfanjiomyomatozisin(LAM)
pargast olarak Kkarsimiza c¢ikmaktadir (5).
Anjiyomyolipomalarin ~ ¢ogunlugu  benign
karakterli olmasina ragmen, kiigiik bir kismm
agresif davranig paternine sahip olup lokal
invazyon olusturabilir. Klasik ve epiteloid
olmak iizere iki histolojik tipi bulunmaktadir.
Epiteloid AML, AML’nin malign
transformasyon gdsterme egilimi olan ender
bir c¢esididir ve daha c¢ok Tuberoskleroz
kompleksi ile birlikte bulunur.

Olgu Sunumu

Renal anjiomyolipomanin en ciddi
komplikasyonu olan “Wunderlich Sendromu”
ya da masif retroperitonel hemoraji hastalarin
%10 undan fazlasinda bildirilmistir ve eger,
uygun tedavi yapilmazsa belirgin morbidite ve
potansiyel mortaliteye sahiptir.
Anjiomyolipoma  spontan  retroperitoneal
kanamanin en sik sebebidir. Boyutta artis (>4
cm), multifokal olmasi ve tuberoskleroz ile
birlikteligi kanama riskini arttirir(5). Yan agrist
veya karn agrisi, palpabl kitle ve gross
hematiiriyi igeren Lenck triadi, Wunderlich
Sendromunun klasik bulgusudur(6).
Olgumuzda acil servise yasami tehdit eden
hemoraji ve siddetli yan agrisi nedeniyle
bagvurdu.

AML tanisinda radyolojik goriintiileme
yontemlerinin 6nemi biiyiiktiir ve diger bobrek
tiimorlerinden karakteristik radyolojik
goriiniimleri ile ayirt edilebilirler.USG de
diizglin sinirli, golgelenme veren, yiiksek
ekojenik lezyonlar seklinde goriintiilenir (6).
BT’de renal lezyon igerisinde yag dokusu
varligi (<-20 hounsfield unite) ayirt edici
Ozelliktir(7-8). Yag baskili magnetik rezonans
gorilintiileme tani i¢in oldukca fikir vericidir.
Yag komponenti i¢eren renal hiicreli karsinom,
lipom, liposarkom, onkositom, Wilms timorii
ve teratom gibi yag igeren tlimdrler ayirici
tanida disiiniilmelidir. Abdominal
BT;anjiomyolipoma varligi ve kanama gibi
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komplikasyonlarin belirlenmesinde en duyarli
yontemdir.

Asemptomatik, 4 cm’den kiigiik
AML’lerde  konservatif tedavi segenegi
uygulanir. Boyutu 4 cm’den biiyiikk AML’lerde
ise tedavi segenegi tartigmalidir. Ancak takip
edilmesi gii¢ yliksek riskli hastalarda ve gebe
kalmay1 planlayan geng¢ kadinlarda profilaktik
vaskuler  embolizasyon  uygulanabilir(9).
Yapilan bazi c¢aligmalarda, embolizasyonun
bobrek  fonksiyonlarimi ~ koruyup  tiimor
boyutunu azalttig1 gdsterilmistir(9).

Semptomatik ~ hastalarda  selektif
embolizasyon, nefron koruyucu cerrahi ve total
nefrektomi tedavi secenegi olarak
diistiniilebilir. Selektif embolizasyon
Wunderlich Sendromu vakalarinda, ozellikle
bilateral ve multiple anjiomyolipomu olan
tiilberosklerozlu hastalarda ve 6nceden var olan
bobrek yetmezligi durumunda tercih edilir(8).
Hayat1 tehdit eden kanama durumunda total
nefrektomiyide iceren acil ameliyat
gerekebilir. Olgumuzda oldugu gibi 6ncelikle
hastaya selektif arteryel embolizasyon
uygulandi, ardindan elektif olarak hastaya
nefrektomi uygulandi.

Sonuc¢

Anjiomyolipomalar nadir goriilen benign
bobrek tiimorleridir. Biiyiik timor boyutu ve
tiiberosklerozla  birlikteligi  retroperitoneal
hemoraji  gibi  komplikasyonlar1  arttirir.
Dev renal AML'si  goriintileme  ile
tanimlanabilir. Tan1 histopatolojik inceleme ve
immiinohistokimyasal calisma ile dogrulanir.
Yiksek kanama riski tasiyan kitlelerde,
kanama riskini azaltmak ve dev kitlenin neden
oldugu bast bulgularini ortadan kaldirmak igin
konservatif tedavi yerine parsiyel veya total
nefrektomi tercih edilir.
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