
Tüberoskleroz kompleksi (TSK); mental retar-
dasyon, epilepsi, adenoma sebaseum, böbrek, kemik, 
akciğer ve retinada görülen hamartomlarla karakte-
rize değişik klinik tablolarla ortaya çıkan multisiste-
mik otozomal dominant geçişli bir hastalıktır. Böbrek 
lezyonları; anjiyomiyolipom (AML), basit kist, poli-
kistik böbrek ve renal hücreli karsinom şeklinde gö-
rülebilmektedir.1 Renal AML, TSK’nin en yaygın 

görülen ürolojik bulgularından biridir. Olgular 
asemptomatik olabildiği gibi %10-25’i akut masif ka-
nama ile klinik verebilir.2-4 Anormal damarlanmalar 
ve anevrizmal yapılar içermeleri nedeniyle 4 cm ve 
üzeri tümörler spontan kanama riski taşımakla bir-
likte en sık mortalite nedeni, masif spontan kanamaya 
bağlı hipotansiyon ve şok tablosudur.5,6 Wunderlich 
sendromu, nadir görülen spontan nontravmatik renal 
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Bu çalışma, “23rd International Intensive Care Symposium”da (19-22 Mayıs 2021, Online) sözlü olarak sunulmuştur. 

ÖZET Tüberoskleroz kompleksi (TSK); mental retardasyon, epilepsi, 
böbrek, kemik, akciğer ve retinada görülen hamartomlarla karakte-
rize multisistemik otozomal dominant geçişli bir hastalıktır. Böbrek 
lezyonları; anjiyomiyolipom (AML), basit kist, polikistik böbrek ve 
renal hücreli karsinom şeklinde görülebilmektedir. Renal AML, 
asemptomatik olabildiği gibi %10-25 olguda akut masif kanama ile 
şok gibi ölümcül komplikasyonlar görülebilir. Anormal damarlanma-
lar ve anevrizmal yapılar içermeleri nedeniyle 4 cm ve üzeri tümör-
ler spontan kanama riski taşımakla birlikte en sık mortalite nedeni, 
masif spontan kanamaya bağlı hipotansiyon ve şok tablosudur. Bu 
olgu sunumunda, TSK hastalığı tanısı olup; Wunderlich sendromu 
birlikteliği nedeniyle renal AML’ye sekonder spontan masif internal 
kanama, hipotansiyon ve şok tablosu gelişen hastayı sunmak istedik. 
AML, TSK ile birlikte görülebilir ve şok gibi hayatı tehdit eden 
komplikasyonlara neden olabilir. Erken tanı ile mortalite ve morbi-
dite azaltılabilir. 
 
Anah tar Ke li me ler: Tüberoskleroz kompleksi; anjiyomiyolipom; şok 

ABS TRACT 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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kanama ile karakterize akut karın ağrısı, batında ele 
gelen kitle ve hipovolemik şok klasik triadı ile karşı-
mıza çıkabilen ve hayatı tehdit eden klinik bir du-
rumdur.7 

Bu olgu sunumunda, TSK tanısı olup; Wunder-
lich sendromu birlikteliği nedeniyle renal AML’ye se-
konder spontan masif internal kanama, hipotansiyon 
ve şok tablosu gelişen hastayı sunmak istedik. 

 OLGU SUNUMU 
TSK ile takip edilmekte olan 32 yaşında erkek hasta, 
ani başlayan şiddetli karın ağrısı şikâyeti ile acil ser-
vise başvurdu. Acil servise gelişinde yapılan muaye-
nesi sırasında ölçülen vital bulguları: Tansiyon 
arteriyel: 60/40 mmHg, kalp tepe atımı: 140 atım/dk, 
sinüs ritminde, oksijen saturasyonu pulse oksimetre 
ile %90, Glaskow Koma Skoru (GKS): E4M4V2, bi-
linç konfüze, letarjik olarak tespit edildi. Yapılan fizik 
muayenesinde: Batında yaygın distansiyon, sağ kad-
ranlarda daha şiddetli olmakla birlikte tüm kadran-
larda palpasyonla şiddetli ağrı, sağ kostovertebral açı 
hassasiyeti pozitif, rebound ve defans pozitif olarak 
bulundu. Hastanın laboratuvar tetkiklerinde; kreati-
nin: 1,06 mg/dL, beyaz kan hücresi: 17,8 10^3/mm3, 
trombosit: 264 10^3/mm3 olarak ölçüldü. Diğer pa-
rametreleri normaldi. Takip değerlerinde hemoglobin 
düzeyinin 1 saat içinde 11,9 g/dL’den 9 g/dL’ye düş-
tüğü gözlendi. Batın bilgisayarlı tomografisinde bi-
lateral böbrekte AML tespit edildi (Resim 1). 
Hipotansiyonu mevcut olan hastada ön tanı olarak 
AML’ye sekonder akut masif kanama düşünüldü. Bu 
sırada şok tablosu gelişen hasta acil serviste entübe 
edilip, gerekli sıvı ve kan ürünlerinin hızlı verilebil-
mesi ve postoperatif dönemde diyalize alınma ihti-
maline karşı hastaya sağ internal jugular venden 
diyaliz kateteri açıldı. Aynı zamanda noradrenalin in-
füzyonu başlanan hastaya ameliyathaneye nakledi-
lene kadar 1 ünite eritrosit süspansiyonu, 1 ünite taze 
donmuş plazma ve 1.000 cc kristaloid sıvı verildi. 
Kanama kontrolü amacıyla cerrahi tarafından acil 
operasyona alındı. Operasyonda sağ total nefrektomi 
yapıldı. İntraoperatif olarak yüksek doz noradrenalin 
ve adrenalin infüzyonu devam etti. Operasyon esna-
sında yaklaşık 4.000 mL kanaması olan hastaya in-
traoperatif olarak 8.200 mL kristaloid sıvı, 800 mL 
Voluven® (Fresenius Kabi, Canada) %6 IV, 3 ünite 

eritrosit süspansiyonu, 2 ünite taze donmuş plazma 
verildi. Postoperatif şok tablosu devam eden hasta, 
takip ve tedavi amaçlı yoğun bakıma entübe olarak 
sevk edildi. Hastanın yoğun bakımdaki kontrol kan 
değerleri hemoglobin: 7,7 g/dL, trombosit: 76 
10^3/mm3, beyaz kan hücresi: 44 10^3/mm3 idi. 
Yoğun bakımda ilk gün entübe, sedatize hâlde takip 
edilen hasta yatışının 2. gününde ekstübe edildi. Ya-
tışının 3. gününde hemogram takiplerinde düşme ol-
ması ve pozitif inotrop ihtiyacı artması üzerine 
kontrol batın bilgisayarlı tomografisinde sürrenalde 
kanama ön tanısıyla tekrar operasyona alındı. İntrao-
peratif kanama kontrolü yapılan hasta, postoperatif 
dönemde yoğun bakıma çıkarıldı ve aynı gün ekstübe 
edildi. Hastanın yatışının 4. günde inotrop ihtiyacı 
kalmadı. İkinci operasyonu ve yoğun bakıma yattığı 
süre zarfında hastaya toplamda 10 ünite eritrosit süs-
pansiyonu, 8 ünite taze donmuş plazma, 3 ünite trom-
boferez replasmanı yapıldı. Yoğun bakım takiplerinde 
inotrop ihtiyacı kalmayan, GKS: 15, oryante-koopere 
ve vitalleri stabil seyreden hasta 12. günde servise çı-
karıldı. Hastadan aydınlatılmış onam alınmıştır. 

 TARTIŞMA 
Renal AML; düz kas hücreleri, dismorfik kan da-
marları ve adipositler (trifazik histoloji) içeren me-
zenkimal böbrek tümörleridir. Nadir görülmekle 
birlikte tüm böbrek tümörlerinin %2-6,4’ünü oluştu-
rur. Ortalama görülme yaşı 41 olmakla birlikte 6-80 
yaşları arasında ortaya çıkabileceği bildirilmektedir.8,9 
Renal AML’lerin yaklaşık %80’i sporadiktir ve her-
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RESİM 1: Hastanın anjiyomiyolipom tomografi görüntüsü.



hangi bir genetik sendromla bağlantısı bulunama-
mıştır. Fakat bazı AML’ler, TSK veya pulmoner len-
fanjiyoleiomiyomatoz ile birlikte görülebilir. Renal 
AML’lerin %10-20’sinin TSK ile ilişkili olduğu dü-
şünülmekle birlikte TSK’li hastaların %80-90’ında 
AML bulunmuştur.10 Otuz iki yaşındaki hastamız, 
yaklaşık 1,5 yıl önce karın ağrısı şikâyetlerinin eti-
yolojisi araştırılırken manyetik rezonans görüntüle-
mesinde bilateral renal AML saptanması üzerine ileri 
tetkikler yapılmış ve tüberoskleroz tanısı almıştır. 

AML’li hastalarda karın/bel ağrısı, hematüri veya 
karında palpabl kitle (Lenk triadı) en yaygın şikâyet-
lerdir. Renal AML’deki ana morbidite, retroperitoneal 
veya hematüri şeklinde olabilen spontan kanamadır. 
Tümörün damar yapılarından zengin olması ve çok 
büyük boyutlara ulaşabilmesi nedeniyle rüptür geliş-
mektedir. Özellikle 4 cm’den büyük kitlelerin %68-
80’inde klinik semptom gelişmekte, semptomatik 
olguların yaklaşık %50-60’ında kanama, kanamalı 
hastaların 1/3’ünde ise hemorajik şok görülmekte-
dir.11,12 Hastamızda, sağda 21,5x16,4x5,1 cm, solda 
8x6x11 cm ölçülerinde bilateralite gösteren AML mev-
cuttu. Acil servise ani şiddetli karın ağrısı şikâyetiyle 
gelen hastamızda, sağ böbrekteki AML damar yapıla-
rından zengin olup; böbrek kapsülünü perfore eden 
damar yapıları içermekteydi ve spontan kanama ger-
çekleşmişti. Yine çok kısa sürede hemorajik şok mey-
dana gelmiş ve hasta acilen operasyona alınmıştır.  

Dünya Sağlık Örgütü renal AML’yi; klasik AML 
ve epiteloid AML olmak üzere 2 tipe ayırmaktadır. 
Klasik AML, iyi huylu bir tümördür ve trifazik his-
tolojiye sahiptir. Trifazik histolojiye sahip klasik 
AML’de, düz kas komponentini oluşturan hücrelerde 
hipersellülarite, atipi, pleomorfizm veya epiteloid 
morfoloji izlenebilir. Vasküler komponent, hiyalinize 
damarlardan oluşur. Yağ komponentini, matür adipo-
sitler oluşturabilir. Epiteloid varyantta ise mikrosko-
bik olarak poligonal, berrak ya da eozinofilik 
sitoplazmalı, hiperkromatik nükleuslu hücreler görü-
lür. Bu varyantlarda multilobüle nükleus ve multi-
nükleasyon ile birlikte kanama ve nekroz daha sık 
görülür.13-15 Olgumuzda da sağ nefrektomi patoloji ra-
porunda; “Tümör yer yer epiteloid, yer yer iğsi ka-
rakterde sinsityal yapıda, monoton, belirgin 
pleomorfizm ve mitozun izlenmediği hücrelerden 
oluşmakta olup, bu hücreler arasında lipositik karak-

terde hücreler ve hiyalinize duvarlı irili ufaklı yaygın 
damar yapıları izlenmektedir.” şeklinde belirtilmiştir. 
Olgumuzda, literatürdeki trifazik tümör tanımına 
uygun şekilde klasik AML görülmektedir. 

Wunderlich sendromu, subkapsüler ve perirenal 
boşluklarda akut spontan, nontravmatik kanama ile 
karakterize nadir bir durumdur. İlk olarak 1856 yı-
lında tanımlanan bu sendromda akut karın ağrısı, ba-
tında ele gelen kitle ve hipovolemik şok klasik triadıdır. 
Bu triad, renal AML’lerdeki en tehlikeli klinik tablodur. 
Wunderlich sendromuna en sık neden tümörlerdir. İyi 
huylu tümörler arasında AML en yaygın olanı iken, kötü 
huylu tümörler arasında renal hücreli karsinom en yay-
gın olanıdır. Bu tümörler, olguların %57-63’ünü oluş-
turur. Vasküler etiyolojiler %18-26 arasında değişen 2. 
sırada yer alır. Poliarteritis nodosa en sık olmak üzere 
anevrizmalar, arteriyovenöz malformasyonlar, renal ven 
trombozu ve infarktlar en yaygın vasküler nedenlerdir.7 

Bu sendromda bilgisayarlı tomografi taraması, tercih 
edilen görüntüleme yöntemidir. Tedavi, şiddete bağlı 
olarak renal arter embolizasyonunu veya nefrektomiyi 
içerir. Olgumuz, Wunderlich sendromu ile birliktelik 
göstermekte olup; olgumuzda AML’nin büyük bo-
yutlu olması, spontan masif perirenal kanama olması 
ve hastayı Evre 4 şok tablosuna sokması sebebiyle 
cerrahi müdahale tercih edilmiştir. 

Sonuç olarak TSK, nadir görülen, ciddi klinik 
durumlara sebep olabilen bir hastalıktır. AML’ler, 
TSK ile birlikte görülebilen ve ciddi kanama komp-
likasyonu olabilen lezyonlardır. Şok gibi hayatı teh-
dit eden ölümcül komplikasyonlara neden olabilen bu 
nadir hastalıkta; hastamızda olduğu gibi komplikas-
yonların erken tanınarak, multidisipliner yaklaşım ile 
uygulanan tedavinin mortalite ve morbiditeyi azalta-
bileceğini düşünüyoruz. 
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