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Ozet

Abstract

Renal anjiomyolipom (AML) matir yag hicreleri, diiz kas dokusu ve
kalin duvarli kan damarlarini degisen oranlarda iceren benign bir
timordir. Asemptomatik olabildikleri gibi agri, kitle, gros hematari
ve masif hemoraji ile de semptom verebilirler. Kanama riski boyut ve
gebelik gibi hormonal etkilerle artar. Calismamizda 1 yildir sol yan
agrisi olan ve sezeryan ile dogum yaptiktan sonraki 2 gin icinde
siddetli agri nedeniyle iki kez acil servise bagvurmasi sonucu sol renal
anjiomyolipom saptanan 32 yasinda bayan olgu sunulmaktadir. (Ha-
seki Tip Bllteni 2012, 50: 104-6)

Anahtar Kelimeler: Renal anjiomyolipom, sezeryan, hemoraji

Angiomyolipomas of the kidney are benign lesions composed of
abnormal thick-walled blood vessels, smooth muscle cells and
mature adipocytes. It may be asymptomatic; or may present with
flank pain, mass, gross hematuria and massive hemorrhage. The risk
of bleeding is increased with size and hormonal situations such as
pregnancy. In this study, we report a case of renal angiomyolipoma
in a 32-year-old woman who presented to the emergency
department with flank pain aggravated 2 days after a caesarean
section. (The Medical Bulletin of Haseki 2012, 50: 104-6)
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Giris

Anjiomyolipomlar (AML) sessiz gidisli olabildiginden
gozden kagarak nadiren akut batin tablosuyla karsimiza
cikabilir. Renal anjiomyolipomlar mattr yagd hicreleri, diz kas
dokusu ve kalin duvarli kan damarlarini degisen oranlarda
icerirler (1,2). AML poptlasyonda yaklasik %0.3 oraninda
gordllr ve solid bobrek kitlelerinin %5'ini olusturur (3). En sik
bobrekten kaynaklanir, daha az siklikta karaciger, lenf nodlari,
dalak, akciger ve retroperitoneal alan, genital sistem ve ¢ok
nadir olarak Ust solunum yollarinda gordlir (4). AML en sik
soliter lezyon olarak saptanir. Benign karakterde oldugundan,
tani konmadan 6nce buylk boyutlara ulasabilir (5).
Histogenezleri karisik olan bu timorlerin diiz kas ve yag
hicrelerine difaransiye olan pluripotent hicrelerden
gelistigine inanilmaktadir. AML olgularinin tuberoskleroz ile
birlikteligi anlamlidir (1). Renal AML, tuberosklerozla birlikte
oldugunda daha geng yaslarda ve bilateral olma egilimindedir
(4). Asemptomatik olabildigi gibi %10-25 olguda akut masif
hemoraji ile klinik verebilir (3). Calismamizda sezeryandan
yaklasik bir yil 6nce ara ara mevcut olan ve dogumdan sonra

2 gin boyunca giderek siddetlenen yan agdrisi  nedeniyle
insidental olarak saptanan renal AML olgusu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Otuziki yasinda hasta 1 yildir intermittan, zaman
zaman siddetlenen sol yan agdrisi nedeniyle cesitli medikal
tedaviler almis. Gebelik sirasinda yapilan rutin tam kan, tam
idrar tahlili normal sinirlarda; yapilan idrar mikroskopisinde
9-10 lokosit, 4-5 eritrosit, bol epitelyum huicresi saptanmis.
Ancak sol yan agrisini aciklayacak herhangi bir ek inceleme,
gorintileme ydéntemi uygulanmamis. Son trimestrde
siddetlenmesine ve sol tarafa lokalize olmasina ragmen
agrilar gebelik agrilari ile aciklanmis. Sezeryandan sonraki 2
glin icinde iki kez acil klinige basvuran hastaya ilk
basvurusunda yine medikal tedavi yapilarak evine
gonderilmis. Cok siddetlenen agrilar nedeniyle ikinci kez acil
klinige yaptigi basvuruda yapilan tam kan tetkikinde
hemoglobin (Hb):7 g/dl, tam idrar tetkikinde belirgin
hematdiri (Blood:+++, idrar mikroskopisi: eritrosit 1069/HPF,
|6kosit 100/HPF, yassi epitel 4/HPF) saptanmis. Bilgisayarli
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batin tomografisinde (BT) perirenal hematom saptanan
hastaya sol nefrektomi uygulanmis.

Gros patolojide, 15x9x8 cm Olctilerindeki sol nefrektomi
materyalinin kesitinde Ust polde 8x8x6.5 cm Olclstinde
elastik kivamli, kirli sari renkte, bdbrek dokusu ile gegis
bolgesinde kismen ekspansif sinirli, dis kisminda sinirlari
dizensiz  tumor gorildi. Timorin dis kisminda  yaklasik
7x4x3.5 cm Olglsinde hematom alani ve cerrahi sinirlar ile
devamlilik gdsteren 5.5x5.3x3 ¢cm dlclistinde dlzensiz sinirli,
sertce kivamli, kirli beyaz renkli fibrozis alani izlendi (Resim1).

Mikroskopik incelemede Hematoksilen Eosin (H&E) boyali
kesitlerde saglam bdbrek dokusundan ince bir hat ile ayriimis
kalin duvarli damarlar, matir yag dokusu ve diz kas
liflerinden olusan timodral doku géruldi (Resim 2, 3).
Hicresel atipi, pleomorfizm ve mitoz goriimedi.
immiinohistokimyasal calismada  timér  hiicrelerinde
Aktin(+), Desmin fokal(+), HMB45(+), Caldesmon(+),
Vimentin(+), S100 fokal(+) immin boyanma gdésterdi (Resim
3). CD68, CD117, CD34, CD31, CD99, EMA, Bcl-2 negatif
saptandi. Tumor hdcrelerinde Ki 67 indeksi %0 olarak

Sekil 1. Bobrek Ust pole yerlesmis eski, yeni kanama ve fibrozis alanlari
iceren tUmor dokusu (Makroskopik goriniim)

saptandi. Mevcut bulgularla timdre renal anjiomyolipom
tanisi konuldu. Cerrahi sinirlarda  timoér  devambilik
gostermekteydi. Kitlenin cevresinde genis hematom alani,
taze ve eski kanama bulgulari, timorin icine dek uzanim
gobsteren ve cerrahi sinirlar ile devam eden yaygin fibroblastik
proliferasyon gordldi. Alti aylik klinik takipte hastada timére
ait reklrrens yada komplikasyon saptanmadi.

Tartisma

Anjiomiyolipomlar matlr yag hicreleri, diiz kas dokusu ve
kalin duvarll kan damar komponentlerini degisen oranlarda
iceren, mezensimal kaynakli benign timorlerdir (1,2). Bu
nedenle ayiric  tanida leiomiyom, leiomiyosarkom,

gastrointestinal stromal timdr, musindz tubdler igsi hicreli
karsinom,

sarkomatoid karsinom, soliter fibrdz timor,

Sekil 4. Diz kas Aktini, Caldesmon ve Vimentin ile kas komponenti
pozitiftir. (A) Aktin, 100X, (B) Caldesmon, 100X, (C) Vimentin, 100X, (D)
Kalin duvarli damarlar. (CD 34, 100X)
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onkositoma, perirenal liposarkom, renal hicreli karsinom,
Wilms timari ve renal lenfomalar gibi bir cok timaor yer alir (9).

Tipik morfolojik 6zellikleri ve immunohistokimyasal
bulgular nedeniyle ayirici tanisi zor degildir. Ancak eslik eden
hematom ve eski kanama bulgulari morfolojiyi degistirerek
tani zorlugu yaratabilir (6).

Anjiomyolipomlar en sik bobrekte gorulirler. Cogunlukla
asemptomatik olduklarindan, ultrason (USG) veya tomografi
(BT) tetkiki esnasinda tesadlfen saptanirlar. Renal AML'ler ya
izole lezyonlar olarak ya da tlberoskleroz (TS), von
Recklinghausen’s nérofibromatozis ve Von-Hippel Lindau
hastaligi ile birlikte gorulebilir. TS'li hastalarin %40-80" inde
cinsiyet farki gostermeksizin renal AML gorllmekte olup,
bunlar siklikla bilateral, multifokal, klclk ve asemptomatik
lezyonlardir. TS ile iliskili olmayan izole AML'ler genellikle daha
bUyUk, soliter, unilateral lezyonlardir ve en sik 5-6. dekadda,
kadinlarda gordlir (7,10). Bizim olgumuz literatlrde bildirilen
sporadik olgularin  yas araligina gore olduk¢a geng bir
yastaydi. TUmor buylk boyutlu, soliter ve unilateral olup,
hastada klinikopatolojik olarak TS lehine bulgu saptanmadi.

Renal AML'nin bildirilen en sik bulgu ve semptomlari,
karin agrisi, palpabl kitle, hematdri, toplayici sistem
obstriksiyonu, Uriner sistem infeksiyonu, nefrolitiasis ve
bobrek yetmezligidir. Blyldk boyutlu timorlerde spontan
rlptdr riski artar, subkapsuler, perirenal veya pararenal
hematom gelisebilir. Hatta %10 hastada fatal sonuglanabilen
masif kanama gordlebilir (3,5,8). TUimor icindeki kas
hicrelerinde progesteron reseptorleri mevcuttur. Bu nedenle
hormonal etkenler (gebelik, postpubertal dénem gibi)
blydmeyi hizlandirabilir. Bu nedenle gebelikte AML nin riiptir
ve kanama riski artar (3,5,9).

Bizim olgumuzda da gebelikte siddetlenen agri, timoriin
hormonal etki ile blylyerek yaptigi kitle etkisine bagl olabilir.
Ancak timor gevresinde buylk boyutta taze ve eski kanama
alanlari iceren hematomun ve hematom c¢evresindeki ¢ok
yaygin fibrozisin varligi, timdrde uzun slredir yavas bir slireg
halinde kanamalar oldugunu, kanama alanlarinda
organizasyon ve rezorbsiyon sureclerinin bulundugunu
gostermektedir. TUmor cevresindeki genis taze kanama
alanlari ise dogum travmasi ile tetiklenmis olabilir. Hastanin
yaklasik bir yildir intermitan, zaman zaman siddetlenen sol
yan agrisi olmasina ragmen, rutin gebelik kontrolleri sirasinda
Hb degerlerinde herhangi bir dists ve tam idrar tahlilinde
hematlri bulgusu saptanmamasi nedeniyle herhangi bir
sistemde kanamadan stpheleniimediginden yalnizca medikal
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tedavi almistir. Bu donemde Hb degerlerinde dists olmamasi
kanamanin kronik bir stirecte oldugunu gdstermektedir. Rutin
gebelik takiplerinde hastanin sol yan agrisini agiklamaya
yonelik herhangi bir gérintileme yontemi uygulanmamistir.
Hasta sezeryan sonrasinda ikinci kez siddetli yan adrisi ile
basvurdugunda ise Hb diizeyinde dists, hematlri gorilmus
ve ¢ekilen batin tomografisinde hastada perirenal hematom
saptanmistir.

Olgumuzda gebelik 6ncesinden beri varolan ve gebelik
boyunca siren yan agrisi semptomuna ragmen batin
incelemesi yapilmamis olmasi nedeniyle slren kanamalar
yaygin fibrozis ve batin ici yapisiklik gibi dnemli
komplikasyonlara yol acarak, timdriin komplet rezeksiyonunu
olanaksiz hale getirmistir. Sonug olarak gebelikte saptanan
yan agrisi durumunda renal timorler de akla getirilerek
komplikasyonsuz erken tani ve tedavi olanagi saglanmalidir.
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