Renal anjiomiyolipomlara glincel yaklasim
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OZET

Anjiomiyolipomlar temel olarak lokal komplikasyonlara yol aca-
bilecek, perivaskiiler epiteloid hiicre timorleri grubundan benign
bobrek tiimorleridir. Olgularin % 80'i sporadik ve soliterdir. Geri ka-
lan %20'si tuberoskleroz kompleksi ve pulmoner lenfanjioleiyomi-
yomatozisin bir parcasi olarak karsimiza ¢ikar. Angiomiyolipomun
klinik spektrumu cok genistir. Rastlantisal olarak saptanan kigiik
boyutlu bir bobrek kitlesinden hayati tehdit eden retroperitoneal
kanamaya kadar uzanan bir klinik yelpaze olusturur. Hastalarin cogu
insidental olarak tespit edilen vakalardir. Angiomiyolipomlarin ¢o-
gunlugu benign karakterli olmasina ragmen kiguk bir kismi cok
agresif davranis paternine sahip olup lokal invazyon olusturabi-
lir. Klasik ultrasonografik gorintiisi hiperekojen bir kitle ve akus-
tik golge seklindedir. Anjiomiyolipomun klasik tomografi gorin-
tlsy, arasina degisik miktarlarda doku dansitesi serpistirilmis, agir-
likli olarak nonhomojen yag dokusundan olusan kitle seklindedir.
Anjiomiyolipom icin tani koydurucu olan yag varligi manyetik re-
zonans goriuntileme ile de gosterilebilir. Temel yaklagim izlem ya
da konservatif tedavi edici girisimleri uygulamaktir. Kii¢tik lezyon-
lar sadece izlemde tutulabilecek iken, biiytik olanlar icin, kanamaya
veya agriya neden olanlar icin ya da diisiik yag iceridi ile RCC ayirimi
yapilamayan stpheli kitleler icin kesin taniy1 saglamak amaci ile gi-
risim gerekli olabilir. Angiomyolipomlarin cerrahi tedavisi icin nef-
ron koruyucu yaklasim tercih edilmelidir.

njiomiyolipomlar temel olarak lokal komplikasyonlara yol

acabilecek benign bébrek tlimorleridir. Degisik miktar-

larda kas, yag ve vaskiiler dokudan olusurlar. Patolojik si-

niflamada hamartom olarak da tanimlanirlar. Hamartom
bir organin yapisinda bulunan dokularin anormal miktarlarda birik-
mesiyle olusan kitle olarak tanimlanirken aslinda bobrek yag ve kas
dokusu icermez. insidansi erkeklerde %0,1, kadinlarda %0,2'dir (1).
Kadinlarda daha sik goriilmesinin hormonal nedenler ile iliskili olabi-
lecegi 6ne siirtilmektedir. Anjiomiyolipom dokusunda siklikla dstro-
jen ve progesteron reseptorleri de bulunur (2,3). Angiomiyolipomlar
boébregin yani sira basta karaciger olmak lizere baska yerlerde de bu-
lunabilirler. Olgularin % 80'i sporadik ve soliterdir. Geri kalan %20'si
tuberoskleroz kompleksi (TS) ve pulmoner lenfanjioleiyomiyomato-
zisin (LAM) bir parcasi olarak karsimiza ¢ikar. Bu hasta gruplarindaki
renal lezyonlar bilateral ve multipl olma egilimindedir (4). Bir otopsi
calismasinda tuberoskleroz kompleksli hastalarin %67’sinde angio-
miyolipom saptanmistir (5).
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ABSTRACT

Angiomyolipoma (AML) is a benign renal tumor that is mem-
ber of the perivascular epithelioid cells tumor group. They
have a propensity to grow over time and may cause local
complications. Although AMLs are classically associated with
the tuberous sclerosis complex, approximately 70% to 80%
of renal AMLs occur sporadically. They have a very large cli-
nic spectrum between an incidental asymptomatic small renal
lesion and life threatening retroperitoneal bleeding. A small
proportion of AMLs can present with an aggressive behavi-
oral pattern. Classical ultrasound finding is a hyperechoge-
nic lesion with acoustic shadow. The demonstration of fat on
computed tomography or magnetic resonance imaging wit-
hin a solid renal lesion is usually confirmatory of the diagno-
sis. Whereas small lesions can only be kept under surveillance,
large lesions, lesions that cause to pain or bleeding or lesions
that can not be differentiated from RCC may require interventi-
on. Given the benign nature of these lesions, renal-preserving
treatments are favored.

Angiomiyolipomun klinik spektrumu c¢ok genistir. Rastlantisal
olarak saptanan kiictiik boyutlu bir bobrek kitlesinden hayati tehdit
eden retroperitoneal kanamaya (Wunderlich sendromu) kadar uza-
nan bir klinik yelpaze olusturur. Hastalarin ¢cogu insidental olarak
tespit edilen vakalardir. Dért cm'den buytik kitlelerin %68- 80'inde
semptom gelisir, yaklasik %50-60'inda hemoraji goriliir ve hemoraji
ile gelen hastalarin 3'te 1'i hipovolemik sok gelisir (6,7). Nadiren, pal-
pe edilebilen kitle seklinde de semptom verebilir. Renal hiicreli karsi-
nom (RCC) ile ayirici tanisinin zorlugu énemli bir problemdir. RCC ta-
nisi ile opere edilen hastalarin %5,7'sinin patolojik tanisi angiomiyo-
lipom olarak saptanmistir (8). Angiomiyolipomlarin cogunlugu be-
nign karakterli olmasina ragmen kuictk bir kismi ¢cok agresif davra-
nis paternine sahip olup lokal invazyon olusturabilir. Lokal invazyon
yapanlarin buylk ¢cogunlugu renal ven ve vena kava inferiora uzana-
bilir. Lokal lenf nodu tulumu bildiren yayinlar mevcuttur (9). Bu ag-
resif davranish tiimorlerin %80 kadinlarda olur ve buyiik boyutlu-
durlar. Noninvazif anjiomiyolipomlar genellikle asemptomatik iken

43

DERLEME




- - - -

ultrasonografik gorintusu.

agresif angiomiyolipomlarin yaklasik %70'i
semptomatiktir (10). Epiteloid anjiomiyoli-
pomlar agresif angiomiyolipomlarin alt gru-
bunu olusturur. Lokal agresif davranisglarinin
yani sira metastatik vakalarda bildirilmistir
(11,12). Blyuk tiimorlerin 3'te 1'i tani anin-
da lokal invazyon veya metastaz olustur-
mustur. Bu timorler atipik epiteloid hiicre-
lerden olusur, ¢cok az veya hi¢ yag icermez.
Bilgisayarli tomografi (BT) bulgulari RCC ile
benzer oldudu icin tanisal zorluk yasanir ve
bu vakalarin ¢cogu siklikla RCC gibi tedavi
edilir (13).

Angiomiyolipom tanisinda radyolojik go-
rintileme yontemlerinin  6nemi buyuk-
tur. Klasik ultrasonografik goérintisi hipe-
rekojen bir kitle ve akustik golge seklinde-
dir. Angiomiyolipom renal lezyonlar ara-
sinda en hiperekojen gorinti verendir(3).
Akustik g6lgelenmenin nedeni angiomiyo-
lipomun icerdigi farkh dokularin ultrasonik

“Gri skala ultrasonografinin
kiiciik renal kitlelerin
tanisindalki diisiik
duyarliligs nedeni ile
doppler ultrasonografi ile
kombine edilerek yapilan
calismalarda, yalniz gri
skala ultrasonografinin
anjiomiyolipom tanisindaki
dogrulugu %21 iken doppler
ultrasonografi ile kombine
edildiginde tanisal kesinlik
orannin %82,4’e ¢iktig:
goriilmiistiir.”
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Sekil 1. Anjiomyolipomun klasik akustik golgeli hiperekojen

ses dalgalarini farkli yansitma paternleridir
(14). Minimal yag iceren angiomiyolipomla-
rin tanisi tim radyolojik yontemlerde oldu-
gu gibi ultrasongrafide de sikintilidir. Bu tip
anjiomiyolipomlar yag dokusu icermedikleri
icin kas dokusu-yag dokusu interferansi sag-
lanamaz ve renal parankimle izoekojen g6-
riintd verirler. Ultrasonografik olarak angi-
omiyolipomlarin goérintisu siklikla RCC ile
karisabilir, RCC'lerin %12'si sonografik olarak
angiomiyolipom tanisi alabilir(14). Bu oran
3 cm'’in altindaki kitlelerde %30'u bulabilir
(15). Siegel ve ark. retrospektif calismalarin-
da anjiomiyolipom ile RCC'in ultrasonogra-
fik karakteristiklerini karsilagtirmislar, kitlede
hipoekojen sinir ve/veya tumor icinde kist
gorinimini daha ¢ok RCC ile uyumlu bul-
muglardir (14). Ayni calismada akustik golge-
lenme anjiomiyolipomlarin %33’linde g6z-
lenirken, RCC'lerin hi¢birinde akustik golge-
lenme saptanmamistir. Akustik gélgelenme
gosteren hiperekojen kitle siklikla anjiomi-
yolipom distindiirmesine karsin, duyarhhg
yuksek olan bir bulgu degildir (16).

Gri skala ultrasonografinin kii¢tik renal kit-
lelerin tanisindaki disiik duyarliig nedeni
ile doppler ultrasonografi ile kombine edile-
rek yapilan ¢alismalarda, yalniz gri skala ult-
rasonografinin anjiomiyolipom tanisindaki
dogrulugu %21 iken doppler ultrasonografi
ile kombine edildiginde tanisal kesinlik ora-
ninin %82,4'e cikugr gorilmistir. Ozellikle
psoddoanevrizmalar iceren anjiomiyolipom-
larin tanisinda renkli doppler ultrasonogra-
fi avantaj saglamaktadir (17,18).

GUnimizde kigik renal kitlelerin rad-
yolojik degerlendirmesinde en dnemli yeri
tutan bilgisayarli tomografide (BT) anjio-
miyolipom disiindiiren ana bulgu lezyon-
daki makroskopik yag goruntlst olmak-
la birlikte, RCC, lipom, liposarkom, onkosi-
tom, Willms Timori ve teratom gibi yag ice-
ren timorler ayiric tanida dasundlmelidir
(19-21). Anjiomiyolipomun klasik tomografi

Sekil 2. Farkli atenuasyon alanlari ile birlikte yag iceren renal
anjiomyolipomun kontrastsiz bilgisayarli tomografi goriintisu.

goriintlisy, arasina degisik miktarlarda doku
dansitesi serpistirilmis, agirlikli olarak non-
homojen yag dokusundan olusan kitle sek-
lindedir (22). Anjiomiyolipomun icerdigi
yag, cilt alti yag dokusu ve retroperitoneal
yag dokusu ile benzer goriinimdedir. Tipik
olarak yag dokusu -10 HU degerlerindedir
ancak -15,-30 HU limitleri yag dokusu tespi-
tinin 6zgllliguni arttinr (3,23). Bosniak ve
ark. kesit kalinligini inceltmenin yag dokusu
tespitini daha kolaylastirdigini bildirmisler-
dir (24). Bir ka¢ merkez BT gorintdleri ile an-
jiomiyolipom ve RCC ayrimi Gizerine ¢calismis-
tir. Nadiren de olsa RCC kitlelerinde goriilen
yag birikiminin lokal doku nekrozuna bag-
I, ortasinda yagl doku olan osseoz metap-
lazi veya sinis yagdi tarafindan yutulmus go-
rinimde olmasiyla karakterize oldugu (21),
ve kitlede kalsifikasyon gortlmesinin RCC
distindirmesi gerektigi belirtilmis ise de,
yine nadir de olsa kalsifikasyon iceren anji-
omiyolipom ve kalsifikasyonsuz yag iceren
RCC olgulari oldugu bilnmektedir (25,26).
Perirenal yagli dokuya, sinls yagina, komsu
venlere ivazyon ve yag icermeyen lenf nodu
goriinimi malignite lehine degerlendirilir
(27). Minimal yag iceren anjiomiyolipomla-
rin RCC'den ayriminda bifazik helikal BT kul-
lanilabilir. BT histogram analizi de RCC ve mi-
nimal yag iceren angiomiyolipom ayriminda
kullanilan ayri bir metoddur (16).
Anjiomiyolipom icin tani koydurucu olan
yag varligi manyetik rezonans goriintiileme
(MRGQ) ile de gosterilebilir. Angiomiyolipom
tanisinda kullanilan bir ka¢ MRG sekan-
st tanimlanmistir. Klasik olarak kullanilan
yag baskili ve yag baskili olmayan sekans-
lar arasindaki fark lezyonun icerdigi yagi or-
taya koyar. T1 agirhkh goriintilerde yag do-
kusu ytiksek sinyal yogunlugu saglar. Ancak
bu durum angiomiyolipom icin karakteristik
degildir. RCC ve hemorajik kistler benzer go-
riintliyd olusturabilirler. Bazi MRG artefaktla-
ri da anjiomiyolipom tanisinda kullanilabilir.
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Ana tedavi endikasyonlary,;
hemoraji ve agr: gibi
semptomlar: iyilestirmek,
biiyiik tiimorlerde kitle
etkisini azaltmak, diisiik
yag igerikli RCC ayirimi
yapilamayan siipheli
kitlelerde kesin tan: ve
tedaviyi saglamak olarak

stralanabilir.

Bunlardan ikisi kimyasal kayma ve hint mi-
rekkebi artefaktidir. Bu iki artefakt ozelligi-
nin birlikte kullanildigi bazi yayinlarda va-
kalarin tamaminda angiomiyolipom tani-
st dogru olarak konulmustur (28-30). Ayrica,
kontrast allerjisi veya bozulmus renal fonksi-
yon sebebiyle BT uygulanamayan hastalarda
renal lezyon varliginda primer gériintileme
yontemi MRG'dir.

Son donemde kullanim sikligi artan FDG
PET BT'nin anjiomiyolipom tanisinda ki rolt
konusunda sinirli sayida yayin mevcuttur ve
sonuglar geliskilidir (31). Bir grup, ¢alisma-
larinda anjiomiyolipomun FDG PET incele-
mesinde metabolik olarak aktif oldugunu
ve RCC tanisi alabilecegini belirtmistir (32).
Baska bir grup karaciger anjiomiyolipomu-
nu degerlendirdikleri calismalarinda FDG tu-
tulumunun artmadigini fakat 11C asetat tu-
tulumunun arttigini gostermisler; bunu da
kitlenin diiz kas icerigine baglamigslardir (33).

Yukarida bahsedilen goriintiileme yon-
temlerine gore daha invazif olmasina kar-
sin, Ozellikle es zamanl selektif arteriyel
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embolizasyon uygulanmasinin planlandig
olgularda anjiografinin de tanisal rolG vardir.
Anjiografide uzun kiviimli damarlardan olu-
san anjiomiyolipom normal renal damarlar-
dan kolaylikla ayrilir. Kitlenin icerdigi psddo-
anevrizmalarin varligi da anjiomiyolipom le-
hine bulgudur ve kanamaya yol acabilecek-
leri endisesi ile verilecek tedavi kararinda et-
kilidirler (34).

Anjiomiyolipomlar ¢ogunlukla insiden-
tal olarak ya da retroperitoneal hemora-
ji gibi supheli hastaliklar tetkik edilirken
tespit edilir. Ana tedavi endikasyonlari; he-
moraji ve agri gibi semptomlar iyilestir-
mek, biyik timorlerde kitle etkisini azalt-
mak, disik yag icerikli RCC ayirimi yapila-
mayan slpheli kitlelerde kesin tani ve te-
daviyi saglamak olarak siralanabilir. Tedavi
gerekliligini ve seklini belirleyen faktor-
ler, semptom varhgi, lezyonun boyutu,
anevrizma varlidi, bir hastalik kompleksi-
nin (TS ve LAM) parcasi olup olmama du-
rumu, bobrek rezervi, gebelik plani, has-
tanin uyumu, meslegi, aktivite durumu-
dur (4). Lezyon boyutu 4 cm'den biyuk
olan hastalarin %82-94'ii semptomatik-
tir ve %50-60't herhangi bir dénemde ka-
nayabilir. Kanama olasiliginin diger belir-
tecleri timorin multifokal olmasi ve ile-
ri derecede vaskiiler anomali icermesi-
dir (35). Angiomyolipomlarin cerrahi te-
davisi icin nefron koruyucu yaklasim ter-
cih edilmelidir. Ozellikle multipl renal an-
jiomiyolipomlu hastalarda uzun dénem
sonuglari renal fonksiyonun korunmasina
baghdir. Anjiomyolipomlarin dogal seyri
ile ilgili olarak lezyonun boyutu ve semp-
tom arasindaki iliskiyi konu eden ilk ¢alis-
malardan birini yayimlayan Oesterling ve
ark/nin olusturdugu tedavi semasina gore
asemptomatik 4 cm'den kiglk anjiomi-
yolipomlar yillik ultrasonografi ile takip
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