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5.1.2.  EPİTELOİD ANJİOMYOLİPOM (EPİTELOİD PECOMA)

Berna KARABULUT 1 
Kemal KÖSEMEHMETOĞLU 2

5.1.2.1. Tanım
	▶ En az %80 ve daha fazlası epiteloid hücrelerden oluşan, anjiomyolipomun (AML) na-

dir rastlanılan malign formudur (1).

5.1.2.2. Köken/ Patogenez
	▶ Beyin, kalp, deri, akciğerler ve böbreklerde hamartomlar ile karakterli, otozomal bas-

kın bir hastalık olan tüberoskleroz kompleksi (TSK) ile ilişkilidir (2).
	▶ Sporadik epiteloid AML (EAML) olgularında 16p13 kromozomu üzerinde bulunan 

TSC2 geninde mutasyon saptanmıştır.  
	▶ Primer TSK’da görülen TSC1 geni ve EAML’de izlenen TSC2 genlerindeki mutasyon-

lar, ürünleri olan hamartin ve tuberin proteinlerinin kompleks oluşturmalarını önler. 
	▶ Sonuç olarak mTOR/p70S6K yolağının aktivasyonu ile artmış damar düz kası farklı-

laşması ve hücre büyümesine yol açar (2,3).  
	▶ TFE3 geni yeniden düzenlenmenin olduğu PEComaların klinik ve patolojik özellikle-

rinin klasik PEComa’dan farklı olduğu vurgulanmıştır. 
	▶ TFE3, lizozom oluşumunu uyararak hücre metabolizmasının düzenlenmesine katkıda 

bulunur. 
	▶ Artmış otofajik süreç sonucu mTOR sinyal yolağının aktivasyonu sonuç olarak tü-

mörogeneze neden olur (2-4).  
	▶ Bu tümörlerin pigment farklılaşması gösteren Xp11 translokasyon tümörleri olarak 

sınıflandırılması önerilmiştir (2,5). 

5.1.2.3. Epidemiyoloji
	▶ Böbrek AML’lerinin %4,6-7,7’sidir (2,6).
	▶ Ortalama yaş 50 (30-80) (6,7).
	▶ Kadın/Erkek: ~1 (6-8).
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	▶ Lei ve arkadaşlarının 2015 yılında yayınlamış oldukları çalışmada ise üç veya daha faz-
la tümör özelliğinin bir arada bulunmasının artmış malignite riski ile ilişkili olduğunu 
saptanmıştır (12):

	▷ Tümör çapının 9 cm’den büyük olması,
	▷ Ven içerisinde tümör trombüsü,
	▷ Epiteloid hücrelerin %70’ten fazla olması ya da atipik hücrelerin %60’tan fazla ol-

ması,
	▷ Nekroz. 

	▶ TSK ve/veya eş zamanlı AML, 7 cm’den büyük tümör çapı, Patern A, perinefrik yağ 
doku veya renal ven tutulumu ve nekroz varlığı; hastalığın ilerlemesi, nüks, metastaz 
ya da hastalığa ikincil ölüm ile ilişkilidir (8).

	▶ Malign PEComa’nın tedavisinde basılı bir kılavuz yoktur. Raporlanan tedavi seçenek-
leri cerrahi tedavi, kemoterapi, hedeflenmiş tedavi, immünoterapi ve endokrin teda-
vidir. 

	▶ Cerrahi, renal EAML’nin tedavisinde ana tedavidir. Tümör boyutu 4 cm ve daha büyük 
olanlarda radikal nefrektomi ideal tedavidir. 4 cm’den küçük tümörlerde genellikle kıs-
mi nefrektomi uygulanır (2).

	▶ Akut rüptür, hemoraji ve cerrahi yapılamayan hastalarda seçici arteriyel embolizasyon 
önemli bir tedavi seçeneğidir (13,14).

	▶ mTOR yolağını hedefleyen tedavilerin cerrahi tedavi yapılamayan hastalarda ilk sıra 
tedavi olarak kullanılmaktadır (15,16). Ancak bu hastalarda ilaç direnci ya da hastalı-
ğın ilerlemesi ile karşılaşmaktadır (2).
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