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Bu galisma, “23” International Intensive Care Symposium’da (19-22 Mayis 2021, Online) s6zlii olarak sunulmustur.

OZET Tiiberoskleroz kompleksi (TSK); mental retardasyon, epilepsi,
bobrek, kemik, akciger ve retinada goriilen hamartomlarla karakte-
rize multisistemik otozomal dominant gecisli bir hastaliktir. Bobrek
lezyonlar1; anjiyomiyolipom (AML), basit kist, polikistik bobrek ve
renal hiicreli karsinom seklinde goriilebilmektedir. Renal AML,
asemptomatik olabildigi gibi %10-25 olguda akut masif kanama ile
sok gibi 6liimciil komplikasyonlar goriilebilir. Anormal damarlanma-
lar ve anevrizmal yapilar icermeleri nedeniyle 4 cm ve tizeri timor-
ler spontan kanama riski tasimakla birlikte en sik mortalite nedeni,
masif spontan kanamaya bagli hipotansiyon ve sok tablosudur. Bu
olgu sunumunda, TSK hastalig1 tanist olup; Wunderlich sendromu
birlikteligi nedeniyle renal AML’ye sekonder spontan masif internal
kanama, hipotansiyon ve sok tablosu gelisen hastay: sunmak istedik.
AML, TSK ile birlikte goriilebilir ve sok gibi hayati tehdit eden
komplikasyonlara neden olabilir. Erken tani ile mortalite ve morbi-
dite azaltilabilir.

Anahtar Kelimeler: Tiiberoskleroz kompleksi; anjiyomiyolipom; sok

ABSTRACT Tuberous sclerosis complex (TSC); it is a multisystemic
autosomal dominant disease characterized by mental retardation,
epilepsy, hamartomas in kidney, bone, lung and retina. Kidney lesions
can be seen as angiomyolipoma (AML), simple cyst, polycystic kidney
and renal cell carcinoma. Although renal AML can be asymptomatic,
fatal complications such as acute massive hemorrhage and shock can be
seen in 10-25% of cases. Tumors of 4 cm and above carry the risk of
spontaneous bleeding because they contain abnormal vascularization
and aneurysmal structures, but the most common cause of mortality is
hypotension and shock due to massive spontaneous bleeding. In this
case report, a patient who was diagnosed with TSC disease and
developed spontaneous massive internal hemorrhage, hypotension and
shock secondary to renal AML due to the association of Wunderlich
syndrome. AML can be seen together with TSC and can cause life-
threatening complications such as shock. Early diagnosis can reduce
mortality and morbidity.
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Tiiberoskleroz kompleksi (TSK); mental retar-
dasyon, epilepsi, adenoma sebaseum, bobrek, kemik,
akciger ve retinada goriilen hamartomlarla karakte-
rize degisik klinik tablolarla ortaya ¢ikan multisiste-
mik otozomal dominant gegisli bir hastaliktir. Bobrek
lezyonlari; anjiyomiyolipom (AML), basit kist, poli-
kistik bobrek ve renal hiicreli karsinom seklinde go-
rlilebilmektedir.! Renal AML, TSK’nin en yaygin

gorlilen irolojik bulgularindan biridir. Olgular
asemptomatik olabildigi gibi %10-25°1 akut masif ka-
nama ile klinik verebilir.>* Anormal damarlanmalar
ve anevrizmal yapilar icermeleri nedeniyle 4 cm ve
iizeri tiimdrler spontan kanama riski tasimakla bir-
likte en sik mortalite nedeni, masif spontan kanamaya
bagli hipotansiyon ve sok tablosudur.>® Wunderlich
sendromu, nadir goriilen spontan nontravmatik renal

Correspondence: Mustafa Kemal YILDIRIM
Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon ABD, Isparta, TURKIYE/TURKEY
E-mail: mkemaly32@gmail.com

Peer review under responsibility of Turkiye Klinikleri Journal of Anesthesiology Reanimation.

Received: 18 Jun 2021

Received in revised form: 23 Sep 2021

Accepted: 12 Oct 2021 Available online: 15 Oct 2021

2146-894X | Copyright © 2021 by Tirkiye Klinikleri. This is an open
access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

151


https://orcid.org/0000-0002-8622-6072
https://orcid.org/0000-0002-6210-5962
https://orcid.org/0000-0003-2750-0665
https://orcid.org/0000-0001-7843-9337
https://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/

Mustafa Kemal YILDIRIM ve ark.

Turkiye Klinikleri J Anest Reanim. 2021;19(3):151-4

kanama ile karakterize akut karin agrisi, batinda ele
gelen kitle ve hipovolemik sok klasik triad1 ile karsi-
miza ¢ikabilen ve hayati tehdit eden klinik bir du-
rumdur.”

Bu olgu sunumunda, TSK tanis1 olup; Wunder-
lich sendromu birlikteligi nedeniyle renal AML’ye se-
konder spontan masif internal kanama, hipotansiyon
ve sok tablosu gelisen hastay1 sunmak istedik.

I OLGU SUNUMU

TSK ile takip edilmekte olan 32 yasinda erkek hasta,
ani baglayan siddetli karin agrisi sikayeti ile acil ser-
vise basvurdu. Acil servise gelisinde yapilan muaye-
nesi sirasinda Olgiilen vital bulgulari: Tansiyon
arteriyel: 60/40 mmHg, kalp tepe atimi: 140 atim/dk,
siniis ritminde, oksijen saturasyonu pulse oksimetre
ile %90, Glaskow Koma Skoru (GKS): E4M4V2, bi-
ling konflize, letarjik olarak tespit edildi. Yapilan fizik
muayenesinde: Batinda yaygin distansiyon, sag kad-
ranlarda daha siddetli olmakla birlikte tiim kadran-
larda palpasyonla siddetli agri1, sag kostovertebral ag1
hassasiyeti pozitif, rebound ve defans pozitif olarak
bulundu. Hastanin laboratuvar tetkiklerinde; kreati-
nin: 1,06 mg/dL, beyaz kan hiicresi: 17,8 10"3/mm?,
trombosit: 264 10"3/mm? olarak 6l¢iildii. Diger pa-
rametreleri normaldi. Takip degerlerinde hemoglobin
diizeyinin 1 saat i¢inde 11,9 g/dL’den 9 g/dL’ye diis-
tiigli gozlendi. Batin bilgisayarl tomografisinde bi-
lateral bobrekte AML tespit edildi (Resim 1).
Hipotansiyonu mevcut olan hastada 6n tan1 olarak
AML ye sekonder akut masif kanama diisiintildii. Bu
sirada sok tablosu gelisen hasta acil serviste entiibe
edilip, gerekli siv1 ve kan {irlinlerinin hizl verilebil-
mesi ve postoperatif donemde diyalize alinma ihti-
maline karsi hastaya sag internal jugular venden
diyaliz kateteri acild1. Ayn1 zamanda noradrenalin in-
flizyonu baslanan hastaya ameliyathaneye nakledi-
lene kadar 1 {inite eritrosit siispansiyonu, 1 {inite taze
donmus plazma ve 1.000 cc kristaloid sivi verildi.
Kanama kontrolii amaciyla cerrahi tarafindan acil
operasyona alindi. Operasyonda sag total nefrektomi
yapildi. Intraoperatif olarak yiiksek doz noradrenalin
ve adrenalin infiizyonu devam etti. Operasyon esna-
sinda yaklasik 4.000 mL kanamasi olan hastaya in-
traoperatif olarak 8.200 mL kristaloid sivi, 800 mL
Voluven® (Fresenius Kabi, Canada) %6 IV, 3 iinite
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RESIM 1: Hastanin anjiyomiyolipom tomografi gériintiisi.

eritrosit siispansiyonu, 2 iinite taze donmus plazma
verildi. Postoperatif sok tablosu devam eden hasta,
takip ve tedavi amacl yogun bakima entiibe olarak
sevk edildi. Hastanin yogun bakimdaki kontrol kan
degerleri hemoglobin: 7,7 g/dL, trombosit: 76
10"3/mm?®, beyaz kan hiicresi: 44 10"3/mm’® idi.
Yogun bakimda ilk giin entiibe, sedatize halde takip
edilen hasta yatiginin 2. giiniinde ekstiibe edildi. Ya-
tisinin 3. giiniinde hemogram takiplerinde diisme ol-
mast ve pozitif inotrop ihtiyaci artmasi iizerine
kontrol batin bilgisayarli tomografisinde siirrenalde
kanama 6n tanisiyla tekrar operasyona alindi. Intrao-
peratif kanama kontrolii yapilan hasta, postoperatif
donemde yogun bakima ¢ikarildi ve ayn1 giin ekstiibe
edildi. Hastanin yatisinin 4. giinde inotrop ihtiyaci
kalmad. ikinci operasyonu ve yogun bakima yattigi
siire zarfinda hastaya toplamda 10 iinite eritrosit siis-
pansiyonu, 8 linite taze donmus plazma, 3 iinite trom-
boferez replasmani yapildi. Yogun bakim takiplerinde
inotrop ihtiyaci kalmayan, GKS: 15, oryante-koopere
ve vitalleri stabil seyreden hasta 12. giinde servise ¢1-
karildi. Hastadan aydinlatilmis onam alinmistir.

I TARTISMA

Renal AML; diiz kas hiicreleri, dismorfik kan da-
marlar1 ve adipositler (trifazik histoloji) iceren me-
zenkimal bobrek tiimorleridir. Nadir goriilmekle
birlikte tiim bobrek tiimorlerinin %2-6,4’{ini olustu-
rur. Ortalama goriilme yas1 41 olmakla birlikte 6-80
yaglari arasinda ortaya ¢ikabilecegi bildirilmektedir.®?
Renal AMLlerin yaklasik %80°1 sporadiktir ve her-
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hangi bir genetik sendromla baglantis1 bulunama-
mistir. Fakat bazi AML’ler, TSK veya pulmoner len-
fanjiyoleiomiyomatoz ile birlikte goriilebilir. Renal
AMPD lerin %10-20’sinin TSK ile iliskili oldugu dii-
siiniilmekle birlikte TSK’li hastalarin %80-90’1nda
AML bulunmustur.'” Otuz iki yasindaki hastamiz,
yaklagik 1,5 y1l 6nce karin agris1 sikdyetlerinin eti-
yolojisi arastirilirken manyetik rezonans goriintiile-
mesinde bilateral renal AML saptanmasi tizerine ileri
tetkikler yapilmis ve tiiberoskleroz tanisi almstir.

AMUL1i hastalarda karin/bel agrisi, hematiiri veya
karinda palpabl kitle (Lenk triadr) en yaygin sikayet-
lerdir. Renal AML’deki ana morbidite, retroperitoneal
veya hematiiri seklinde olabilen spontan kanamadir.
Tiimdriin damar yapilarindan zengin olmasi ve ¢ok
biiyiik boyutlara ulasabilmesi nedeniyle riiptiir gelis-
mektedir. Ozellikle 4 cm’den biiyiik kitlelerin %68-
80’inde klinik semptom gelismekte, semptomatik
olgularin yaklasik %50-60’imnda kanama, kanamali
hastalarin 1/3’iinde ise hemorajik sok goriilmekte-
dir.'"'2 Hastamizda, sagda 21,5x16,4x5,1 c¢m, solda
8x6x11 cm Olgiilerinde bilateralite gosteren AML mev-
cuttu. Acil servise ani siddetli karin agris1 sikayetiyle
gelen hastamizda, sag bobrekteki AML damar yapila-
rindan zengin olup; bobrek kapsiiliinii perfore eden
damar yapilar icermekteydi ve spontan kanama ger-
ceklesmisti. Yine ¢ok kisa siirede hemorajik sok mey-
dana gelmis ve hasta acilen operasyona alinmustir.

Diinya Saglik Orgiitii renal AML’yi; klasik AML
ve epiteloid AML olmak iizere 2 tipe ayirmaktadir.
Klasik AML, iyi huylu bir tiimordiir ve trifazik his-
tolojiye sahiptir. Trifazik histolojiye sahip klasik
AML de, diiz kas komponentini olusturan hiicrelerde
hiperselliilarite, atipi, pleomorfizm veya epiteloid
morfoloji izlenebilir. Vaskiiler komponent, hiyalinize
damarlardan olusur. Yag komponentini, matiir adipo-
sitler olusturabilir. Epiteloid varyantta ise mikrosko-
bik olarak poligonal, berrak ya da eozinofilik
sitoplazmali, hiperkromatik niikleuslu hiicreler gorii-
liir. Bu varyantlarda multilobiile niikleus ve multi-
niikleasyon ile birlikte kanama ve nekroz daha sik
gorilir.*!15 Olgumuzda da sag nefrektomi patoloji ra-
porunda; “Tumdr yer yer epiteloid, yer yer igsi ka-
rakterde
pleomorfizm ve mitozun izlenmedigi hiicrelerden
olugsmakta olup, bu hiicreler arasinda lipositik karak-

sinsityal yapida, monoton, belirgin
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terde hiicreler ve hiyalinize duvarli irili ufakl yaygin
damar yapilari izlenmektedir.” seklinde belirtilmistir.
Olgumuzda, literatiirdeki trifazik tiimor tanimina
uygun sekilde klasik AML goriilmektedir.

Wunderlich sendromu, subkapsiiler ve perirenal
bosluklarda akut spontan, nontravmatik kanama ile
karakterize nadir bir durumdur. Ilk olarak 1856 yi-
linda tanimlanan bu sendromda akut karin agrisi, ba-
tinda ele gelen kitle ve hipovolemik sok klasik triadidir.
Bu triad, renal AML’lerdeki en tehlikeli klinik tablodur.
Waunderlich sendromuna en sik neden tiimérlerdir. Tyi
huylu timorler arasmnda AML en yaygin olani iken, koti
huylu tiimorler arasinda renal hiicreli karsinom en yay-
gin olanidir. Bu tiimorler, olgularin %57-63’{inii olus-
turur. Vaskiiler etiyolojiler %18-26 arasinda degisen 2.
sirada yer alir. Poliarteritis nodosa en sik olmak {izere
anevrizmalar, arteriyovendz malformasyonlar, renal ven
trombozu ve infarktlar en yaygin vaskiiler nedenlerdir.”
Bu sendromda bilgisayarli tomografi taramasi, tercih
edilen goriintilleme yontemidir. Tedavi, siddete bagh
olarak renal arter embolizasyonunu veya nefrektomiyi
igerir. Olgumuz, Wunderlich sendromu ile birliktelik
gostermekte olup; olgumuzda AML’nin biiyiik bo-
yutlu olmasi, spontan masif perirenal kanama olmasi
ve hastay1 Evre 4 sok tablosuna sokmasi sebebiyle
cerrahi miidahale tercih edilmistir.

Sonug olarak TSK, nadir goriilen, ciddi klinik
durumlara sebep olabilen bir hastaliktir. AML’ler,
TSK ile birlikte goriilebilen ve ciddi kanama komp-
likasyonu olabilen lezyonlardir. Sok gibi hayat: teh-
dit eden 6liimciil komplikasyonlara neden olabilen bu
nadir hastalikta; hastamizda oldugu gibi komplikas-
yonlarin erken taninarak, multidisipliner yaklagim ile
uygulanan tedavinin mortalite ve morbiditeyi azalta-
bilecegini diisiiniiyoruz.
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