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Ureteropelvik Bilegke Darligina
Neden Olan Agresif Anjiyomiksoma:
Bir Olgu Sunumu ve
Literatiirin Gozden Gecirilmesi

Aggressive Angiomyxoma Causing
Ureteropelvic Junction Obstruction:
A Case Report and Review of the Literature

OZET Mezenkimal bir tiimér olan agresif anjiyomiksoma erkeklerde nadir goriilen bir tiimérdiir.
Erkeklerde genelllikle inguinal ve skrotal alani etkiler. Renal ve perirenal anjiyomiksoma daha
nadir olarak goriliir. Tedavisi genis eksizyondur. Eksizyon sonrasi tekrarlama siklig1 %36-72
arasindadir. Bu makalede sundugumuz hasta daha 6nce bobrek tasi, u-p darlik ve hidronefroz
tanilari ile piyelolitotomi ve piyeloplasti ameliyati ile tedavi edilmisti. Bu operasyon sirasinda,
eksize edilen adinamik iireteropelvik bileske segmenti olarak diisiiniilen dokunun patolojik
inceleme sonucu agresif anjiyomiksoma gelmisti. Operasyondan 2.5 y1l sonra daha onceki gelis
sikdyetiyle ayni1 sekilde, sol yan agrisiyla klinigimize tekrar bagvurdu. Ureteropelvik bileskede
idrar stazi ve hidronefroz tespit edilmesi iizerine hastaya agresif anjiyomiksoma niiksii ve/veya
anastomoz darlig1 6n tanilari ile dismembered piyeloplasti yapilmasina karar verildi. Bu ameliyatta
eksize edilen renal pelvis dokusu ve stenotik u-p segmentin patolojik inceleme sonucu tekrar
agresif anjiyomiksoma geldi. Yapilan bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans goriintiileme
agresif anjiyoamiksomay: goriintiileyemedi. Biz bu ¢alismada, bildigimiz kadariyla 20 yasindaki
erkek hastada u-p bileske darligina neden olan tekrarlayan ilk agresif anjiyomiksoma vakasini
sunduk.

Anahtar Kelimeler: Miksoma; tireter tikanikliy; iireter; iireter timorleri; tireter hastaliklar:

ABSTRACT Aggressive angiomyxoma (AA) is a rare benign mezenchymal tumor which occurs
rarely in males. It arises from inguinal and scrotal regions in males. Renal and perirenal AA occur
even more rarely. Treatment is wide excision. After excision, the recurrence rate is around 36-72%.
In this article we reported a patient who previously underwent pyelolitotomy and pyeloplasty op-
eration because of u-p junction obstruction complicated with renal pelvis stone disease. Intraoper-
atively excised tissue which was considered as adynamic ureteropelvic junction segment that had
been sent to pathologic examination and the result revealed the diagnosis of AA. Two and a half
years after the first operation the patient admitted to again our clinic with the same initial symp-
toms, especially left flank pain complaint. We decided to perform dismembered pyeloplasty with
the prediagnosis of recurrent AA and/or stenosis of the previous anastomosis. The pathologic ex-
amination of the excised renal pelvic tissue and stenotic u-p segment was again AA. BT and MRI
were unable to demonstrate a mass lesion. To our knowledge this is the first case of recurrent ag-
gressive angiomyxoma which resulted in recurrent ureteropelvic junction obstruction in a 20 years
old young male patient.

Key Words: Myxoma; ureteral obstruction; ureter; ureteral neoplasms; ureteral diseases
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gresif anjiyomiksoma (AA) genellikle eris-
Akin kadinlarin pelvis ve perineal bolgesin-

den  kaynaklanan  nadir, benign
mezenkimal miksoid timordiir. Genellikle pelvik
bolgedeki yumusak dokudan, perine veya vulvadan
kaynaklanir. Siklikla lokal infiltrasyon yapar. Me-
tastaz goriilmez. Eksizyon sonrasi yiiksek lokal
niiks riski vardir. Bu ¢aligmada, 20 yasindaki geng
erkek hastada tireteropelvik bilegke (UPB) darlig:-

na yol acan oldukg¢a nadir bir vaka olan renal pel-

visin  tekrarlayan agresif anjiyomiksomas:
sunulmustur.
I OLGU SUNUMU
OLGU GECMISI
ilk Ameliyat

Yirmi yasindaki erkek hastanin ilk yakinmalar 2
yil 6ncesine dayanmakta idi. O tarihte, 3 aydir sii-
regelen sol yan agris1 nedeni ile yapilan tetkikle-
rinde sol bobrekte hidronefroz ve renal pelviste tag
tespit edilmis. Bunun {izerine yapilan incelemeler-
de sol U-P bileske darlig: tanisi konan hastaya 2006
yilinda sol dismembered piyeloplasti ve piyelolito-
tomi ameliyat1 yapilmais.

ilk Ameliyata Ait Patolojik inceleme

Ameliyat sirasinda eksize edilen adinamik U-P bi-
leske segmentinin patolojik incelemesi, agresif an-
rapor
immiinohistokimyasal boyamada tiimériin desmin,

jiyomiksom olarak edilmis. Yapilan
aktin, progesteron, CD34 ve Ostrojene negatif ol-
dugu gorilmiis.

Herhangi bir komplikasyon olmaksizin sifa ile
evine gonderilen hasta, bir buguk ay sonrasina ve-
rilen double J stentin ¢ikarilmas: randevusuna gel-
memis, stent 1 y1l sonra hastanin yakinmalarinin
artmasi {izerine tekrar hastaneye bagvurmas: tizeri-
ne ¢ikarilmis.

Bu islemden sonra herhangi bir kaydina rast-
lamadigimiz hastanin bir sonraki gelisi, double j
stent ¢ekilmesinden bir buguk yil sonra (ilk ameli-
yatindan iki buguk yil sonra), ameliyat oldugu sol
bobreginde tekrar baslayan siddetli agrilar nedeni
ile olmustur.

Turkiye Klinikleri ] Urology 2011;2(1)

Burak OZCIFT ve ark.

ikinci Bagvuru

Esas yakinmas: siddetli sol yan agris1 olan hastanin
fizik muayenesinde, sol kostavertebral a¢1 hassasi-
yeti ve sol bobrekte palpasyonda agr1 disinda bir
bulguya rastlanamadi. Laboratuvar incelemesinde
hafif anemi (hemoglobin 10.1 g/dL) disinda gerek
bobrek gerekse karaciger fonksiyon testlerinde bir
anormallige rastlanmadi. Kan kreatinin degeri 1.16
mg/dL kan iire azotu ise 11 mg/dL olarak ol¢iildii.
Idrar analizinde mikroskobik hematiiri ve piyiiri
olmakla beraber idrar kiiltiiriinde tireme gozlen-
medi.

[k etapta yapilan radyolojik gériintiilemelerde
elde olunan sonuglar: su sekilde siralayabiliriz:

Uriner sistem ultrasonografisi: Her iki bobre-
gin boyutu artmig parankim kalinlig1 sagda belir-
gin olmak {izere ileri derecede incelmis olarak
goriiliirken, pelvikaliksiyel yapilarda grade 4 dila-
tasyona ve sag bobrekte ¢ok sayida, tasa ait olabile-
cek ekojenitelere rastlandi.

Intravenoz {irografi: Her iki bobrekte hidro-
nefroz, sag bobrek alt kaliks grubunda 0.5-1 cm bo-

2. saat prone

RESIM 1: intravendz tirografide 2. saat sonunda opak maddenin tiretere
gecmedigi gbzlendi.
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RESIM 2: Bilgisayarli tomografide kitlesel lezyon tespit edilememesine rag-
men hidronefroz gésterildi.

yutlarinda birkag adet tas izlendi. Sag bobrek kont-
ralaterale kiyasla daha kii¢iik izlendi. Boyutlar art-
mis sol bobrekte opak maddenin pelviste staza
ugradigi ve iiretere gecisin olmadig: gozlendi (Re-
sim 1).

Bir 6nceki ameliyatinda renal pelvisin agresif
anjiyomiksomasi olarak tani almis hastada olmasi
kuvvetle muhtemel bir lokal niiksii tespit etmek
adina yapilan bilgisayarl tomografi (BT) ve man-
yetik rezonans goriintilleme (MRG) incelemeleri,
sol bobrek etrafinda anjiyomiksomay: diistindiire-
cek bir lezyonun varligini gosteremedi (Resim 2).

BT: Sag bobrek boyutu sola gore kiiciilmiis, her
iki bobregin pelvikaliksiyel sisteminde belirgin ge-
nisleme izlenmekte olup renal pelvisler belirgin se-
kilde
izlenmemis oldugu goriildii.

MRG: Sag bobrekte ¢ok daha siddetli olmak
tizere her iki bobrekte pelvikaliksiyel dilatasyon ve

geniglemis ve {reteral genislemenin

renal parankimal incelme ve kontural irregilarite
dikkati cekmektedir.

Hastaya yapilan bilateral retrograd piyelogra-
fide sol bobrekte iireteropelvik bilegkeden bobre-
ge gecis izlenmedi. Sag bobrek iireteri ve toplayici
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sistemleri dilate olarak izlendi, fakat sag bobrekte
hidrotireteronefrozu agiklayacak bir obstriiksiyon
ya da tas bulgusuna rastlanmadi.

Hastanin siddetli agrilarini dindirmek ve bob-
rek fonksiyonunu korumak amaciyla hastanin sol
bobregine perkiitan nefrostomi takilmasina karar
verildi. Nefrostomi sonrasi sol bobregin kreatinin
klerensi 66.5 mL/dakika sag bobregin iiretral ola-
rak hesaplanan kreatinin klerensi ise 17.4 mL/da-
kika olarak bulundu.

Nefrostomi takildiktan sonra yapilan anterog-
rad piyelografide kontrast maddenin {iretere geg-
medigi izlendi.

Bu veriler degerlendirildiginde hastada anjiyo-
miksomun niiks etmesi ve/veya ilk ameliyatta yapi-
lan anastomozun daraldig: kanaatlerine varildi ve
hasta piyeloplasti revizyonu i¢in ameliyat listesine
alindi.

ikinci Ameliyat

Cerrahi miidahale sol flank insizyonla yapildi. Eks-
plorasyonda dilate renal pelvis etrafinda ve iirete-
ropelvik bolgede bol miktarda skar dokusu
mevcuttu. Herhangi bir kitleye rastlanmad. Ilk
ameliyat patolojisi goz oniinde bulundurularak skar
dokularindan biyopsiler alindi. Hastaya dismem-
bered piyeloplasti tekrar yapild: ve eksize edilen
segment diger biyopsilerle birlikte patolojik ince-
leme icin laboratuvara yollandi. Ameliyat sonunda
hastaya double j stent konuldu.

Patoloji

Renal pelvis cevresindeki stipheli alanlardan alinan
biyopsiler kanamali fibrolipomat6z dokulara ola-
rak rapor edildi, bu bolgelerde anjiyomiksom ile
uyumlu bir lezyon goriilmedi.

Eksize edilen renal pelvis dokusunda ise anji-
yomiksom ile uyumlu bulgulara rastlandi. Lezyon
yildizs: hiicreler icermekte idi ve immiinohisto-
kimyasal olarak desmin ve diiz kas aktin negatif
olarak rapor edildi (Resim 3 ve 4).

KLINIK iZLEM

Ameliyat sonras1 7. giinde sifa ile evine gonderilen
hasta gecen bagvurularinda oldugu gibi kontrole

Turkiye Klinikleri ] Urology 2011;2(1)
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RESIM 3: Hiposelliiler miksoid stroma igerisinde degisken boyutlarda, ince ve
kalin duvarli damarlar (Hematoksilen-Eozin X 100).

gelmedi. Hastanin ayrica double j stent ¢ekim ran-
devusuna da gelmedigi tespit edildi. Hastaya verdi-
gi adres ve telefondan ulagilmak istendi, fakat
verdigi bilgilerin yanhs oldugu goriildii. Hastanin
su anki klinik durumu bilinmemektedir.

I TARTISMA

AA genellikle dogurganlik ¢agindaki kadinlarin
pelvik bolgesinden kaynaklanan yavas biiyliyen
nadir bir mezenkimal tiimoérdiir.! Kadinlarda er-
keklere oranla 6 kat daha fazla goriilmektedir.?
Zayif metastatik potansiyeli olmasi nedeni ile sar-
koma  olarak  simiflandirilmayip,  malign
mezenkimal timorler kategorisinde siniflandiril-
maktadir. Metastaz yapmamakla birlikte tiimor
lokal invaziv olup, siklikla tekrarlar. Anjiyomik-
somalar en sik olarak kadinlarin vulvasindan
koken alir. Ayrica paravajinal, perirektal ve peri-
neal alanlar da igerebilir. Erkeklerde ise ¢ok na-
dir olup genellikle inguinal ve skrotal alani

etkiler.3*

1983 yilinda Steeper ve Rosai tarafindan tarif
edildiginden beri bizim bilgilerimize gore Ingilizce
yazilan literatiirde kadinlarda yaklagik olarak 150
vaka bildirilmigtir. Siklikla orta yash kadinlarda go-
rilmekte olup, 13-78 yas arasinda bildirilen vaka-
lar olmustur (ortalama yags 46). Erkeklerde goriilme
yas1 18-70 yil arasinda degigsmektedir.>* Bizim bil-

Turkiye Klinikleri ] Urology 2011;2(1)

RESIM 4: Miksoid stroma icerisinde atipi géstermeyen igsi-yildizsi hicreler,
eritrosit ekstravazyonu (Hematoksilen-Eozin X 400).

gilerimize gore Ingilizce yazilan literatiirde erkek-
lerde skrotum (%38), spermatik kord (%33), perine
(%13), mesane gibi intrapelvik organlar (%8), in-
guinal alanda lokalize olan yaklasik olarak 39 adet
agresif anjiyomiksoma vakas1 bildirildigi goriil-
mektedir.>® Perirenal ve renal doku anjiyomikso-
mast ¢ok nadirdir. Literatiirde bir tane peripelvik
doku anjiyomiksoid tiimorii® ve 2 renal miksoma
vakasi bildirilmistir.” Bizim bilgimize gore bu sun-
dugumuz vaka, gen¢ erkekte UPB de lokalize olan
ve obstriiksiyona yol acan tekrarlayan AA olarak
ilk vakadar.

AA tanisi genellikle yukarida belirtilen viicut
alanlarindaki agrisiz kitlenin patolojik incelemesi
ile konulur. Makroskobik olarak AA kapsiilli go-
rintimlii, diizgin konturlu ve iyi sinirhidir. Mik-
roskobik incelemede gevsek stroma igerisinde igsi
stromal hiicreler, genis limenli duvarlar kalinlas-
mis damar yapilar gozlenir. Damar liimenleri erit-
rositlerle doludur ve bazilarinin duvarlarinda
hiyalinizasyon ve fibrin birikimi gézlenir. immiin-
histokimyasal olarak desmin, kasa 6zgii aktin ve vi-
mentin pozitif yanit verebilir. Ostrojen ve
progesteron reseptor proteini pozitif olabilir. S100
protein, faktér VIII-Rag, karsinoembriyojenik an-
tijen ve sitokeratine immiin olarak negatif yanit ve-
rir. BT incelemesinde homojen, diisiik ya da esit
yogunluklu iyi tanimlanmig kitlesel lezyon olarak
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gosterilir. MRG’de T2 agirlikli imajlarda yiiksek yo-
gunluklu lezyon olarak goriiliir.® Bu vakada lezyo-
nu BT ve MRG ile gostermek miimkiin olmadi.
Bize gore bunun nedeni lezyonun lokalizasyon iti-
bariyle tanimlanmasinin zor bir yerde olmasi ve t1-
kanikliga neden olacak radyolojik goriintiileme
boyutuna ulagmadan semptom vermesi olarak dii-
stinitilmektedir.

AA, eksizyonu zor olan tiimor olarak tanimla-
nan bir hastaliktir.® Tedavi secenegi timoriin genis
eksizyonudur. Lokal infiltratif olmas: nedeni ile
tam olarak eksize edilememektedir. Yiizeyel yerle-
simliler kolaylikla ¢ikarilabilirken, derin yerlesim-
lilerde bu olasihik zayiftir. Rezeksiyonun tam
olmamas: niiks riskini arttirir.>!! Eksizyon sonrasi
tekrarlama sikligi %36-72 arasindadir. Ameliyat
sonras1 uzun siireli takibinin USG, BT veya MRG
ile yapilmasi onerilir.'*"®> Bizim bilgilerimize gore
Ingilizce yazilan literatiirde operasyon sonrasi d6-
nemde inkomplet rezeksiyona baglandirabilecek en
erken niiks postoperatif 9. ayda, en ge¢ niiks post-
operatif 14. yilda bildirilmistir.'®® Bu olgu sunu-
munda postoperatif 28. ayda niiks olmustur.
Literatiirde bizim bildigimiz kadariyla giintimiize
degin metastaz bildirilmemistir. Genis eksizyon,
tekrarlamanin 6nlenmesinde ¢ok 6nemlidir. Bu va-
kada, anjiyomiksomun ortaya ¢ikis sekli, ortaya
¢ikt1g1 yer ve tedavisi orijinallik gostermektedir.
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Genelde kitle ve buna ikincil baz1 semptomlar: ile
ortaya ¢ikan bu tiimér, UPB’den koken aldigindan
dolay1 heniiz biiyliyemeden bu hastada UPB darli-
gina neden olmus ve ancak dismembered piyelop-
lastide patolojiye gonderilen adinamik segmentin
incelenmesi sonucu taninabilmistir. AA’nin teda-
visi genis ve agresif eksizyondur. Fakat bu tedavi
bu hastaya uygulanamazdi. Kars1 bobrek fonksi-
yonlar1 bozuk bir hastada nefrektomi bir segenek
olamayacag: gibi, piyeloplasti i¢in yeterli doku bi-
rakmak adina eksize edilecek pelvis dokusu da s1-
nirl tutulmaliydi.

Sonucta, bu vaka nadir bir tim6r olmasina
ragmen, AA’nin renal pelvis veya perirenal doku-
lardan gelisebilecegini ve UPB darligina yol agabi-
lecegini ilk kez dokiimante etmesi agisindan
onemlidir. UPB’den koken alan bir AA, erken d6-
nemde UPB darligina neden olarak semptom vere-
bilir. Bu durumda goriintiileme yontemleri kitle
lezyonunu gostermeyebilir. Hatta cerrahi eksplo-
rasyon bile bir kitleyi ayirt etme agisindan yardim-
UPB darhg
ameliyatlarinda eksize edilen adinamik renal pel-

c1  olmayabilir. Bu durumda
vis segmentinin patolojik incelemesi ¢ok 6nemli-
dir. Bu sekilde tanis1 konulan bir AA vakasi, niiks
etme riskine kars1 yakin takibe alinip bobregin
fonksiyonel olarak korunmas: adina diizenli doub-
le ] stent degisimleri ile izleme alinmalidur.
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