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Streszczenie

Przedstawiono przypadek 76-letniej kobiety z mnogimi guzami angiomyolipoma w jed-
nej nerce. Chora nie miata zadnych objawéw ze strony ukladu moczowego, zmiany
w nerce uwidoczniono w czasie badania USG wykonanego z powodu podejrzenia
kamicy zo6tciowej. Angiomyolipoma nalezy do tagodnych guzéw z grupy hamartoma,
a jego wzrost laczony jest z czynno$cig hormonalng organizmu. Mnogie angiomyolipo-
mata nerki, bardzo rzadko wystepujace, zwigzane sg zazwyczaj z zespotem stwardnie-
nia guzowatego (choroba Bourneville’a-Pringle’a). Istotg choroby jest wystepowanie
mnogich guzéw hamartoma w obrebie skéry, mézgowia, nerek, serca, kosci, ptuc
i oczu. Male angiomyolipomata nerek nie daja objawow i sg zazwyczaj wykrywane
w badaniach obrazowych przypadkowo, duze moga by¢ przyczyng istotnych dolegli-
wosci. Do ciezkich, zagrazajacych zyciu powiktan angiomyolipoma nerki nalezg krwa-
wienia z guza. Ryzyko krwawienia zalezy od $rednicy guza i zwieksza sie znaczaco
w guzach o $rednicy powyzej 4 cm. Tomografia komputerowa jest metodg obrazowsa
zalecang do oceny ryzyka powiktan krwotocznych w angiomyolipoma. Czesto$¢ badan
kontrolnych zalezy od $rednicy guza — przy guzach o $rednicy ponizej 4 cm bada-
nie wykonuje sie raz w roku, przy guzach o $rednicy powyzej 4 cm — co 6 miesiecy.
W leczeniu powiklan krwotocznych angiomyolipoma stosuje si¢ leczenie chirurgiczne
(cze$ciowe lub radykalne usuniecie nerki) lub embolizacje naczyn nerkowych. Arterio-
grafia tetnicy nerkowej i embolizacja pozwalaja na unikniecie zabiegu chirurgicznego.
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Abstract

We present a 76-year-old patient with multiple renal angiomylipoma in one kidney.
The patient had not been having any urinary tract symptoms, the lesions in kidney were
visualized in US examination performed because of cholelithiasis suspicion. Angiomyo-
lipoma is included to the benign tumors of hamartoma group and its growth is related
to the hormonal activity of the organism. Multiple renal angiomyolipomata, occurring
very rarely, are usually related to the tuberous sclerosis syndrome (Bourneville-Pringle
disease). The nature of this disease is the occurrence of multiple hamartoma type tumors
in the skin, brain, kidneys, heart, bones, lungs and eyes. Small renal angiomyolipomata
are asymptomatic and are usually accidentally diagnosed during imaging examinations,
big ones may be the reason of significant ailments. Among severe, life threatening com-
plications of renal angiomyolipoma one can number bleeding from the tumor. Bleeding
risk depends on the tumor diameter and significantly increases in tumors of the diameter
above 4 cm. Computed tomography is an imaging method recommended for the assess-
ment of hemorrhagic complications in angiomyolipoma. The check-up frequency depends
on the tumor diameter — in tumors smaller than 4 cm the examination is performed once
yearly, in tumors greater than 4 cm — every 6 months. In the treatment of hemorrhagic
complications of angiomyolipoma, a surgical treatment (partial or radical nephrectomy)
or renal vessel embolization is used. Renal arteriography with embolization is an impor-

B tant therapeutic method to control the bleeding and to avoid surgery.

Angiomyolipoma nerki (AML) jest tagodnym no-
wotworem zaliczanym do grupy hamartoma lub
choristoma. Typowy AML zawiera (w réznych
proporcjach) utkanie mie$niéwki gtadkiej, tkanki
tluszczowej i naczyn krwiono$nych. Zmiany struk-
turalne powoduja pogrubienie $ciany naczyn i nie-
kompletny rozwéj blaszki sprezystej wewnetrznej,
co prowadzi do powiktan krwotocznych. Drugi typ
AML, zawierajacy dodatkowo okotonaczyniowe ko-
morki nablonkowe, jest bardziej agresywny od po-
staci klasyczne;j.

AML wystepuje u 0,3-3% populacji (mniej wiecej
u 1 miliona os6b na $wiecie), czesciej u kobiet (4:1),
co sugeruje wplyw czynnos$ci hormonalnej na wzrost
guza®,

Moze wystepowac jako guz izolowany lub jako czesé
zespolu zwigzanego ze stwardnieniem guzowatym.
Zespo6l stwardnienia guzowatego (tuberous sclero-
sis complex, TSC, choroba Bourneville’a-Pringle’a)
jest choroba uwarunkowang genetycznie, o czesto-
Sci wystepowania 1:10 000-1:20 000. Istotg TSC sa
zaburzenia migracji, proliferacji i réznicowania ko-
morek. W przebiegu choroby dochodzi do tworzenia
guzéw typu hamartoma. Zmiany rozwijaja sie wielo-
narzadowo i mogg dotyczy¢ skéry, mézgowia, nerek,
serca, kosci, ptuc i oczu. Rokowanie jest powazne,
gdyz okoto 25% chorych umiera przed ukoniczeniem
10. roku zycia, a 75% — przed ukonczeniem 25. roku
zycia. Przyczyng zgonéw sg powiklania neurolo-
giczne (guzy w o$rodkowym uktadzie nerwowym,
padaczka) i nefrologiczne (niewydolno$¢ nerek, rak
nerki, ostre powiklania krwotoczne), rzadziej proble-
my sercowe i ptucne.

Renal angiomyolipoma (AML) is a benign neoplasm
included to the hamartoma or choristoma groups.
Typically AML contains (in different proportions) the
texture of smooth muscle, fatty tissue and blood ves-
sels. Structural changes cause vessel wall thicken-
ing and incomplete development of internal elastic
lamina which leads to hemorrhagic complications.
Another AML type, consisting additionally of peri-
vascular epithelial cells, is more aggressive than the
classical form.

AML occurs in 0.3-3% of population (more or less in
1 million of people around the world), more often in
women (4:1) which suggests hormonal activity influ-
ence on the tumor growth™,

It can occur as an isolated tumor or as a part of the
syndrome related to tuberous sclerosis. Tuberous
sclerosis complex (TSC, Bourneville-Pringle disease)
is a genetic disease with the incidence of 1:10 000-
1:20 000. The nature of TSC are the migration, pro-
liferation and differentiation disturbances. In the
course of the disease hamartoma type tumors form.
The lesions develop in many organs and may relate to
the skin, brain, kidneys, heart, bones, lungs and eyes.
The prognosis is serious because 25% of patients die
before the age of 10 and 75% - before the age of 25.
The cause of death are neurological (central nervous
system tumors, epilepsy) and nephrological (kid-
ney insufficiency, kidney cancer, acute hemorrhagic
complications) complications, more rarely heart and
lungs problems.

In about 80% of cases AML appears as a single le-
sion, usually in women in the fourth and fifth decade
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Ryc. 1 A, B. Mnogie angiomyolipomata nerki w obrazie USG

Fig. 1 A, B. Multiple renal angiomyolipomata in the US image

W okoto 80% przypadkéw AML wystepuje jako zmia-
na pojedyncza, zazwyczaj u kobiet w czwartej i piatej
dekadzie zycia. Angiomyolipomata nerki zwigzane ze
stwardnieniem guzowatym sg zazwyczaj wicksze niz
guzy izolowane, wystepuja jako zmiany wieloogni-
skowe lub dwustronne, czesciej u mtodszych chorych
(w trzeciej dekadzie zycia). W przypadku stwardnie-
nia guzowatego czesto$¢ wystepowania AML u kobiet
tylko nieznacznie przewyzsza czesto$¢ wystepowania
u mezezyzn®,

W wielu badaniach wykazano, ze czesto$é wystepo-
wania objawow i ryzyko krwawienia wzrasta wraz
z rozmiarami AML. Wyré6znia sie trzy typy powiktan
krwotocznych: zesp6t Wunderlicha (samoistne krwa-
wienie zaotrzewnowe bez przebytego urazu), krwa-
wienie lub pekniecie nerki po urazie i pekniecie ner-
ki w czasie cigzy (wtérne do zaleznego od czynno$ci
hormonalnej wzrostu guza)®.

Niemniej jednak wiekszos¢ AML nie daje objawow
i wykrywana jest w badaniach obrazowych (ultra-
sonografia i tomografia komputerowa) przeprowa-
dzanych z powodu innych schorzen. Przedstawiamy
przypadek chorej z mnogimi AML jednej nerki, u kt6-
rej bezobjawowe AML zostaly wykryte w badaniu
ultrasonograficznym (USG) wykonanym z powodu
podejrzenia kamicy pecherzykowe;.

Opis przypadku

Siedemdziesiecioszescioletnia chora zostata skierowa-
na na badanie USG jamy brzusznej z podejrzeniem ka-
micy pecherzyka z6lciowego. Skarzyla sie na poposit-
kowe béle w prawym podzebrzu. Innych dolegliwosci
nie podawata. Pacjentka dotychczas nie chorowala.

of life. Renal angiomyolipomata related to tuberous
sclerosis are usually greater than isolated lesions, oc-
cur as multifocal or bilateral lesions, more often in
younger patients (in the third decade of life). In case
of tuberous sclerosis AML incidence in women only
slightly exceeds the incidence in men®.

It has been shown in many studies that the occur-
rence of symptoms and hemorrhage risk increases
with AML size. Three types of hemorrhagic com-
plications can be distinguished: Wunderlich’s syn-
drome (spontaneous retroperitoneal bleeding with
no trauma), bleeding or kidney fracture after trauma
and kidney fracture during pregnancy (secondarily to
hormone activity dependent tumor growth)®.

Nevertheless, the majority of AML does not produce
symptoms and is diagnosed in imaging examinations
(ultrasound and computed tomography) performed
because of other diseases. We present the case of
a patient with multiple AML of one kidney who had
asymptomatic AML diagnosed in ultrasound exami-
nation (US) performed because of cholelithiasis sus-
picion.

Case report

A 76-year-old patient was referred to the abdominal
cavity US examination because of cholelithiasis sus-
picion. The patient complained of postprandial pain
in the right subcostal area. She did not report other
ailments. She had not had any diseases.

The presence of fine stones in gallbladder was con-
firmed in the US examination. The image of the right
kidney was normal. In the flesh and renal hilum
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Ryc. 2 A, B. Angiomyolipoma nerki w obrazie TK

Fig. 2 A, B. Renal angiomyolipoma in the CT image

W badaniu USG potwierdzono obecno$¢ drobnych
kamieni w pecherzyku zélciowym. Obraz prawej
nerki byl prawidlowy. W migzszu i zatoce lewej ner-
ki uwidoczniono liczne, o réwnych zarysach, hiper-
echogeniczne zmiany ogniskowe o $rednicy od 15 do
29 mm (ryc. 1 A, B). Wstepnie rozpoznano mnogie
angiomyolipomata nerki. Pacjentke skierowano na
tomografie komputerowg (TK) jamy brzusznej, ktéra
potwierdzita wstepng diagnoze (ryc. 2 A, B). W ba-
daniu fizykalnym, w badaniach laboratoryjnych, na
zdjeciu klatki piersiowej nie stwierdzono odchylen od
stanu prawidlowego. Pacjentka pozostaje w ambula-
toryjnej obserwacji.

Omoéwienie

Zazwyczaj zmiana o typie AML jest wykrywana
w badaniach obrazowych jamy brzusznej (USG, TK)
przypadkowo, w trakcie diagnostyki innych scho-
rzen. W USG AML jawi sie jako zmiana o wysokiej
echogenicznosci (hiperechogeniczna), o jednorodnej
lub (gléwnie w przypadku wickszych guzéw) niejed-
norodnej echogenicznosci, bez zwapnien. Moze by¢
trudna do odréznienia od raka nerki. Rozpoznanie
wymaga potwierdzenia w badaniu TK, w ktérym
AML jest guzem o wyraznych granicach, zawieraja-
cym rézne ilosci ttuszezu i tkanek miekkich (chociaz
zazwyczaj dominuje ttuszcz). Wielko$é guza moze
wahad sie od kilku milimetréw do ponad 20 centy-
metréw. Tylko niektérzy pacjenci zgtaszajg objawy
charakterystyczne dla AML, znane jako triada Lenka:

multiple hyperechogenic focal lesions, of even out-
line and diameter from 15 to 29 mm were visualized
(fig. 1 A, B). Multiple renal angiomyolipomata was
diagnosed preliminarily. The patient was referred
to the abdominal cavity computed tomography (CT)
which confirmed the preliminary diagnosis (fig. 2 A,
B). In physical examination and laboratory tests no
deviation from normal. The patient remains in outpa-
tient observation.

Discussion

Usually AML type lesion is diagnosed in the abdomi-
nal cavity imaging examination (US, CT) acciden-
tally, during the diagnostic process of other diseases.
In the US AML appears as a lesion of high echo-
genicity (hyperechogenic) of homogenic (mainly in
case of larger tumors) or heterogenic echogenicity
with no calcifications. It can be difficult to be distin-
guished from kidney cancer. The diagnosis requires
a confirmation in CT examination in which AML ap-
pears as a well-defined tumor, containing different
amounts of fat and soft tissues (although usually fat
dominates). The size of the tumor may oscillate be-
tween several millimeters to over 20 centimeters.
Only some patients report symptoms characteristic
for AML, known as Lenk’s triad: lumbar area pain
(53%), palpable tumor (47%) and massive hematu-
ria (23%). Other rare concomitant symptoms are:
nausea, vomiting, fever, anemia, blood pressure os-
cillations.
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bdl w okolicy ledZzwiowej (53%), wyczuwalny palpa-
cyjnie guz (47%) i masywny krwiomocz (23%). Inne
rzadko wystepujace objawy towarzyszace to: mdlosci,
wymioty, goraczka, niedokrwisto$é, wahania ci$nie-
nia krwi.

Ryzyko krwawienia wzrasta wraz z rozmiarami guza
i oceniane jest na 13% w guzach mniejszych (do
4 cm) i na 51% w przypadku guzéw o $rednicy prze-
kraczajacej 4 cm.

U wigkszosci pacjentéw ze zmianami do 4 cm objawy
kliniczne nie wystepujg — chorzy ci pozostajg w ob-
serwacji i raz w roku majg wykonywane badanie TK.

Bezobjawowe AML o $rednicy powyzej 4 cm musza
by¢ regularnie — co 6 miesiecy — oceniane w TK. Ob-
jawy kliniczne wystepujg z reguly w przypadku AML
o $rednicy powyzej 8 cm. Istnieje woéwczas duze ry-
zyko samoistnego lub pourazowego pekniecia an-
giomyolipoma powiktanego krwawieniem. Pacjenci
z tak duzymi guzami sg kwalifikowani do angiografii
i selektywnej embolizacji.

W przypadku przewleklego krwawienia, podejrzenia
nowotworu ztosliwego lub niepowodzenia emboliza-
cji moze by¢ konieczne usuniecie nerki — cze$ciowe
lub radykalne.

Profilaktyczna embolizacja u pacjentéw bez objawéw,
z AML o $rednicy 4 cm lub wigkszych jest zalecana
w wyselekcjonowanej grupie pacjentéw wysokiego
ryzyka, do ktorej nalezg kobiety planujace cigze, oraz
w przypadku os6b, u ktérych wykonywanie regular-
nych badan kontrolnych moze by¢ utrudnione.

Metode embolizacji naczyn stosuje sie¢ w guzach
nerki jako samodzielng metode leczniczg lub, cze-
$ciej, jako przygotowanie do zabiegu operacyjnego.
W przypadku AML zastosowanie majg oba warian-
ty. Embolizacja tetnicy nerkowej w przypadku AML
jest wskazana w krwawieniach spowodowanych pek-
nieciem guza (metoda pierwszego rzutu). Emboliza-
cja powoduje jednoczes$nie zmniejszenie wymiaréw
guza i moze by¢ wykorzystana w przypadku nagtych
krwotokow, ale takze jako planowe postepowanie te-
rapeutyczne. Embolizacja tetnicy nerkowej pozwala
roéwniez na wykonanie oszcze¢dzajacego zabiegu chi-
rurgicznego*.

The risk of bleeding increases with the size of a tu-
mor and is estimated for 13% in smaller tumors (up
to 4 cm) and 51% in case of tumors of the diameter
exceeding 4 cm.

In the majority of patients with lesions up to 4 cm
clinical symptoms do not occur - these patients re-
main in observation and have CT examination per-
formed once yearly.

Asymptomatic AML greater than 4 cm must be reg-
ularly — every 6 months — assessed in CT. Clinical
symptoms usually appear in AML greater than 8 cm.
There is then a significant risk of spontaneous or
posttraumatic angiomyolipoma fracture complicated
by bleeding. Patients with so big tumors should be
qualified for angiography and selective embolization.

In case of chronic bleeding, malignant neoplasm sus-
picion or embolization failure, the removal of the kid-
ney might be necessary — partial or radical.

Prophylactic embolization in asymptomatic patients,
with AML of the diameter 4 cm or greater is recom-
mended in the selected group of high risk patients
to which belong women planning a pregnancy and
patients for whom the performance or regular check-
ups might be difficult.

Vessel embolization method is used in kidney tumors
as a separate treatment method or, more often, as
a preparation for the operative treatment. In case of
AML both variants are used. Renal artery emboliza-
tion in case of AML is recommended in case of bleed-
ing caused by tumor fracture (first choice method).
At the same time, embolization causes decrease in
tumor size and can be used in case of a sudden hem-
orrhage as well as a planned therapeutic procedure.
Renal artery embolization also enables the perfor-
mance of conserving surgical procedure+%,
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