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5.1.2. EPITELOID ANJIOMYOLIPOM (EPITELOID PECOMA)

Berna KARABULUT' 3
Kemal KOSEMEHMETOGLU 2

5.1.2.1. Tanim

» En az %80 ve daha fazlasi epiteloid hiicrelerden olugan, anjiomyolipomun (AML) na-
dir rastlanilan malign formudur (1).

5.1.2.2. Koken/ Patogenez

» Beyin, kalp, deri, akcigerler ve bobreklerde hamartomlar ile karakterli, otozomal bas-
kin bir hastalik olan tiiberoskleroz kompleksi (TSK) ile iliskilidir (2).

» Sporadik epiteloid AML (EAML) olgularinda 16p13 kromozomu iizerinde bulunan
TSC2 geninde mutasyon saptanmustr.

» Primer TSKda goriilen TSCI geni ve EAMLde izlenen TSC2 genlerindeki mutasyon-
lar, tirtinleri olan hamartin ve tuberin proteinlerinin kompleks olusturmalarini énler.

» Sonug olarak mTOR/p70S6K yolaginin aktivasyonu ile artmis damar diiz kas: farkli-
lagmasi ve hiicre bityiimesine yol agar (2,3).

» TFE3 geni yeniden diizenlenmenin oldugu PEComalarin klinik ve patolojik 6zellikle-
rinin klasik PEComadan farkli oldugu vurgulanmigtir.

» TFE3, lizozom olusumunu uyararak hiicre metabolizmasinin diizenlenmesine katkida
bulunur.

» Artmus otofajik siire¢ sonucu mTOR sinyal yolaginin aktivasyonu sonug olarak tii-
morogeneze neden olur (2-4).

» Bu timorlerin pigment farklilagmas: gosteren Xpl11 translokasyon tiimorleri olarak
siiflandirilmasi 6nerilmistir (2,5).

5.1.2.3. Epidemiyoloji

» Bobrek AMLlerinin %4,6-7,7sidir (2,6).
» Ortalama yas 50 (30-80) (6,7).

» Kadin/Erkek: ~1 (6-8).
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» Leive arkadaslarinin 2015 yilinda yayinlamis olduklar: ¢alismada ise ti¢ veya daha faz-
la tiimor 6zelliginin bir arada bulunmasinin artmis malignite riski ile iliskili oldugunu
saptanmuigtir (12):
> Tumor ¢apmin 9 cmden biiyiik olmasi,
> Ven igerisinde tiimér trombiist,
> Epiteloid hiicrelerin %70’ten fazla olmasi ya da atipik hiicrelerin %60’tan fazla ol-

mas,
> Nekroz.

» TSK ve/veya es zamanli AML, 7 cmden biiylik tiimoér ¢api, Patern A, perinefrik yag
doku veya renal ven tutulumu ve nekroz varligi; hastaligin ilerlemesi, niiks, metastaz
ya da hastaliga ikincil 6liim ile iliskilidir (8).

» Malign PEComanin tedavisinde basili bir kilavuz yoktur. Raporlanan tedavi segenek-
leri cerrahi tedavi, kemoterapi, hedeflenmis tedavi, immiinoterapi ve endokrin teda-
vidir.

» Cerrahi, renal EAMInin tedavisinde ana tedavidir. Tiimor boyutu 4 cm ve daha biiyiik
olanlarda radikal nefrektomi ideal tedavidir. 4 cmden kiigiik tiimorlerde genellikle kis-
mi nefrektomi uygulanir (2).

» Akut riiptiir, hemoraji ve cerrahi yapilamayan hastalarda segici arteriyel embolizasyon
onemli bir tedavi segenegidir (13,14).

» mTOR yolagini hedefleyen tedavilerin cerrahi tedavi yapilamayan hastalarda ilk sira
tedavi olarak kullanilmaktadir (15,16). Ancak bu hastalarda ilag direnci ya da hastali-
g ilerlemesi ile karsilasmaktadir (2).
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