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Olgu Bildirisi / Case Report

Tiuiberosklerozda dev renal anjiyomyolipomlar:
Bilgisayarli tomografi bulgulari

Giant Renal Angiomyolipomas in Tuberous Sclerosis: Computed Tomography Findings
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Ankara Tuberoskleroz, tim organlari tutabilen ancak en sik deri, beyin, kalp, g6z ve bébregi tutan benign

hamartomat6z lezyonlar ile karakterize otozomal dominant bir hastaliktir. Tiberosklerozlularin
%40-80'inde bilateral, multipl, kiiclik ve siklikla asemptomatik renal anjiyomyolipomlar goril-
mektedir. Ancak sunulan olguda oldugu gibi boyutlari 20 cm’yi asan anjiyomyolipomlar oldukca
nadirdir. Boyutlar biyudiikce semptomatik olma olasiligi ve masif, hatta fatal hemorajiyle so-
nuglanan spontan riiptir riski artmaktadir. Bilgisayarli tomografi, diisiik oranlardaki yag icerigini
bile saptayabilmesi nedeniyle, renal anjiyomyolipomlarin tanisinda ilk tercih edilen gériintileme
yontemidir.
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Tuberous sclerosis is an autosomal dominant disorder characterized by hamartomas that may
occur in any organ system, but most often occur in skin, brain, heart, eye and kidney. Between
40 and 80% of patients with tuberous sclerosis have renal angiomyolipomas which are often
bilateral, multifocal, small and often asymptomatic. Very large renal angiomyolipoma, like the case
reported here, are very rare. They are often symptomatic and have a propensity for spontaneous
rupture, resulting in massive and at times, fatal hemorrhage. Because of its sensitivity in detecting
small amounts of fat, computed tomography is imaging modality of choice in the diagnosis of
renal angiomyolipomas.
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tiberoskleroz (TS), tiim organlarda goriilebilen ancak en sik deri, beyin,
goz, kalp ve bobrekleri etkileyen hamartomlar ile karakterize, otozomal
dominant gegis gosteren herediter bir hastalikur. TS’li olgularin %40-
80’inde bobreklerde kiigiik, siklikla asemptomatik, bilateral ve multipl anjiyom-
yolipom (AML)’lar goriilmektedir. Yirmi santimetreden biiyitk AMLler olduk¢a
nadirdir (1,2). Bu yazi ile, her iki bobreginde dev anjiyomyolipomlart olan ol-
gunun bilgisayarli tomografi (BT) bulgulari sunularak, konuyla ilgili kaynaklar

gdzden gecirildi.
23. Ulusal Radyoloji Kongresi'nde (5-8 Kasim 2002) poster olarak Olg u sunumu
sunulmustur, Kiiciik yaglardan beri epilepsi dykiisii olan, 31 yasindaki mental retarde ka-
din olgu, epileptik nébet sonrasi kafa travmas ve tedricen artan karin sisligi ya-
Gelistarihi: 10.12:2004 - Kabul tarihi: 10.01.2005 kinmastyla acil servise bagvurdu. Fizik inceleme ve laboratuvar incelemelerinden
Yazisma adresi sonra olguya abdominal ultrasonografi (US), kranyal ve abdomen BT inceleme-
Dr.E.Nisa Unld leri yapildu.
Tahran Cad. No:38 06540/Kavaklidere, Ankara c . . .
Tel - (0505) 292 40 87 Fizik incelemede; ciltte yaygin adenoma sebaseumlar, kranyumda verteks dii-
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zeyinde sislik ve sertlik, karinda distansiyon ve hemen tiim abdomeni kaplayan
palpabl kitleler saptandi. Laboratuvar incelemede &zellik yoktu. Olguya gebelik
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Sekil 1. Karin BT. Her iki bobrekte multipl, yag doku
dansitesinde, anjiyomyolipom ile uyumlu lezyonlar
mevcuttur.

Sekil 2. Karin BT. Sol bobrekte anjiyomyolipom disinda kistik lezyonlar (A) ve sagda anjiyomyolipomun kanamasina bagl pararenal hematom (B) goriiltyor.

olasiligt nedeniyle 6ncelikle abdominal US inceleme ya-
pildi. USde karinda genis boyutlu ekojen kitle lezyonlar,
sagda kitle iginde ve ¢evresinde yogun icerikli sivi degerleri
izlendi. Intravendz (IV) kontrast madde verilerek kranyal
BT; oral ve iv kontrast madde verilerek tiim karin BT in-
celemeleri yapildi. Kranyal BT’de ventrikiiler sistemde
subependimal bolgede ve subkortikal beyaz cevherde mili-
metrik boyutlu kalsifiye nodiiller, bilateral serebral hemis-
ferlerde parankimal tiiberler ve verteks diizeyinde paryetal
kemikte sklerotik lezyon seklinde tiiberoskleroz icin tipik
bulgular saptandi. Tiim karin BT de, en biiyiigii sagda 33-
x25 cm boyutlarinda ve hemorajik vasifta olmak tizere, her
iki bobrekte masif, viseral organlari iterek karni hemen
timiiyle dolduran, igerisinde vaskiiler yapilara ait lineer
dansitelerin ve yumusak dokularin secildigi, yag icerikli,
anjiyomyolipom ile uyumlu genis boyutlarda kitle lezyon-
lart izlendi (Sekil 1). Ayrica her iki bobrekte kortikal kistler

ve sagda genis boyutlu pararenal hematom da mevcuttu
(Sekil 2A,B). Olguda ayrica inceleme dahilindeki kemik
yapilarda yer yer sklerotik lezyonlar izlendi ($ekil 3A,B).
Tanimlanan bulgularla tiiberoskleroz tanist alan olgu, sag
bobrekteki hemorajik lezyona ydnelik embolizasyon one-
risini kabul etmeyen yakinlarinin istegi tizerine, haliyle ta-

burcu edildi.

Tartisma

Tiiberoskleroz, klinik klasik triadi epilepsi, mental re-
tardasyon ve adenoma sebaseum olan otozomal dominant
gecisli bir hastalikur (3,4). Viicuttaki hemen tiim organlar
tutulabilir. Ancak en sik deri, beyin, goz, kalp ve bobregi
tutan, benign hamartomatoz lezyonlar ile karakterizedir
(3). Deri bulgulari arasinda hipomelanotik nodiiller, su-
bungual fibromlar ve cafe-au-lait lekeleri de bulunur (4,5).
Santral sinir sistemi tutulumu en sik, %90’1 kalsifiye olan
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Sekil 3. BT'de kemik pencerede, lomber vertebra korpusunda (A) ve verteks diizeyinde parietal kemikte (B) osteosklerotik lezyonlar goriliyor.

subependimal ve periventrikiiler hamartomlar geklinde-
dir. Kalsifiye hamartomlar en iyi BT ile gosterilebilir (4).
Biiytimiis multiniikleer astrosit kiimelerinin olusturdugu
kortikal-subkortikal tiiberler de goriilebilir. Parankimal
tiberler BT de diisiik ateniiasyon alanlar1 seklinde izlenir.
Nadiren hiperdens olabilirler. Kalsifikasyon orani sube-
pendimal hamartomlara gore daha disiikeiir. Magnetik
rezonans goriintileme (MRG) parankimal tiiberlerin go-
riintiilenmesinde BT ye tistiindiir. Tiiberler T1 agurlikli se-
kanslarda diisiik veya intermediate, T2 agirlikli sekanslarda
yiiksek, proton dansite agirlikli goriintiilerde ise degisken
sinyal intensitesindedir. Sadece %10’u kontrast tutulumu
gosterir (4). Diger intrakranyal bulgular, serebral atrofi,
infarkt, anevrizma, araknoid kist ve dev hiicreli astrositom-
dur (3). Sunulan olguda kranyal BT de, ventrikiiler sistem-
de subependimal bolgede ve subkortikal beyaz cevherde
milimetrik boyutlu kalsifiye nodiiller ve bilateral serebral
hemisferlerde parankimal tiiberler seklinde tiiberoskleroz
icin tipik bulgular mevcuttu.

Olgularin %45-66’sinda kemik lezyonlarina rastlanir.
[skelet tutulumu daha gok yamali ve dens olarak izlenen
sklerozis seklindedir. Yuvarlak veya oval sklerotik lezyonlar
en stk vertebra, kosta, kalvaryum, uzun kemikler ve pelvis-
te goriiliir. Kist benzeri lezyonlar el ve ayak parmaklarinda
lokalizedir. Gogiis radyografisi ile birlikte degerlendirildi-
ginde sarkoidozis veya nérofibromatozis ile karigtirilabilir.
Sklerotik ve litik lezyonlar metastazi taklit edebilir. Sintig-
rafi ve MRG ayirict tanida yararlidir (4,5,6). Sunulan ol-
guda tiim karin BT de, incelemeye dahil olan cesitli torakal
ve lomber vertebralarda, kostalarda, pelvik kemiklerde ve
kranyal BT de, verteks diizeyinde paryetal kemikte sklero-
tik lezyonlar mevcuttu.

Gozde en sik retinal hamartomlar gézlenir. Kalpte rab-
domyomlar ve akcigerde lenfanjiyomyomatozis goriilebilir
(3,6).

Bobreklerde en sik kargsilagilan lezyonlar AMLlerdir, an-
cak tek veya multipl kistler de bulunabilir. Renal AMLler
mezengimal kokenli benign, yavas biiyiiyen ve tiim renal
kitlelerin %1’inden azini olusturan tiimérlerdir. TS lilerin
ise %40-80’inde rastlanir ve siklikla asemptomatik, kiiciik,
multipl ve bilateraldir. Erken yaslarda ortaya ¢ikar ve cin-
siyet ayrimi yoktur. Yirmi santimetreden biiyiik AML ol-
dukea az goriiliir (1,2). Boyutlar: biiytiditk¢e semptomatik
olma olasilig1 ve masif, hatta fatal hemorajiyle sonuglanan
spontan riiptiir riski artar. Timor igine, perinefritik veya
retroperitoneal bolgeye akut kanama olursa ciddi agr1 olu-
sabilir. Daha az siklikla kronik yan agrisi, hematiiri, ates,
bulanti, kusma, hipertansiyon veya bobrek yetmezligi go-
riilebilir. Semptomlar genellikle 25 yasinda ortaya ¢ikar (2).
Son yillarda US ve BT ile renal AMLlerin hemen hepsinin
preoperatif tanist konabilmektedir. USde tipik goriiniim
iyi sinirli hiperekoik kitle seklindedir; ancak goriiniim
kitlenin yag icerigi, hemoraji ve nekroza gore degisebilir.
AMLler BT de diisiik dansiteli lezyonlar seklinde izlenir.
Kii¢iik miktardaki yag: dahi saptayabilmesi nedeniyle BT
tanida ilk tercih edilen yontemdir. Ancak tipik bulgular,
yag icermeyen AML, hemoraji veya nekroz durumunda
degisebilir. Boyle durumlarda kitleyi diger solid tiimorler-
den ayirt etmek miimkiin olmayabilir (1). Bizim olgumuz-
da, karin USde genis boyutlu ekojen kitle lezyonlari, sagda
kitle icinde ve gevresinde kan lehine degerlendirilen yogun
icerikli stvi degerleri izlendi. BT de, en biiyiigii sagda 33-
x25 c¢m boyutlarinda ve hemorajik vasifta olmak tizere, her
iki bobrekte, viseral organlari iterek abdomeni hemen tii-
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miiyle dolduran, ierisinde vaskiiler yapilara ait lineer dan-
sitelerin ve yumusak dokularin secildigi, yag icerikli, AML
ile uyumlu genis boyutlarda kitle lezyonlari izlendi. Ayrica
her iki bobrekte kortikal kistler ve sagda genis boyutlu pa-
rarenal hematom da mevcuttu.

AMLler MRG'de karakteristik olarak T1 agurlikli se-
kanslarda hiperintenstir. Anjiyografide kiiciik arteryel
anevrizma ve ektazilerin yani sira, lober ve interlober arter-
lerde incelme ve distorsiyon izlenir. Giiniimiizde anjiyog-
rafi, invaziv olusu ve malign tiimérler ile AML ayrimini
yapamamas! nedeniyle tanisal amacli olarak kullanilma-

maktadir (4).
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