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Bölüm 3

BÖBREĞİN ANJİOMYOLİPOMU: KLİNİKOPATOLOJİK 
VE İMMUNOHİSTOKİMYASAL ÇALIŞMA; 11 YILLIK 
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GİRİŞ

Böbreğin mezenkimal tümörleri nadirdir ve geniş bir morfolojik spektrum 
içerir. Böbrekte diğer organlarda olduğu gibi leiomyom ve hemanjiom başta ol-
mak üzere schwannom, lenfanjiom, glomus tümörü, fibrom, soliterf ibröz tümör  
ve lipom daha az sıklıkta görülür. Böbrek anjiomyolipomu (AML) ise nadir an-
cak böbrekteki en sık mezenkimal tümördür, tüm böbrek tümörlerinin %2-6’sını 
oluşturur (1,2). Böbrek AML’u geçmişte böbrek hamartomu olarak düşünülür 
iken, günümüzde genetik çalışmalarla klonal neoplastik proliferasyon olduğu 
gösterilmiştir. Perivasküler epiteloid hücrelerden (PEC) köken alır ve perivaskü-
ler epiteloid hücre tümörü (PEComa) grubundadır(3).

AML, çeşitli oranlarda anormal kan damarı, düz kas dokusu ve yağ içeren 
benign tümürdür. Olguların %80’i sporadik, izole kitleler şeklinde karşımıza çı-
kar ancak %20’sinde tuberoskleroz (TS) veya pulmoner lenfanjioleiomyomatoz 
(LAM) ilişkili AML görülür. Spora dikrenal AML genel popülasyonda %1-2 iken 
tuberosklerozlu (TS) hastalarda %50-75 oranında görülebilmektedir. Klasik ola-
rak AML orta yaş bayanlarda sık görülür ancak TS’lu hastalarda daha genç yaşta 
ve cinsiyet ayrımı yapmadan görülür(4).

Böbreğin AML’unun klinik spektrumu çok geniştir. Rastlantısal olarak sapta-
nan küçük boyutlu bir kitleden hayatı tehdit edebilen retroperitoneal kanamaya 
neden olabilecek ve karsinomu düşündürecek kadar büyük boyutta kitleler şek-
linde prezente olabilir. Klinik olarak bir böbrekte tek veya birden çok sayıda ya da 
nadiren multiple olabilir. İki taraflı olduğunda sıklıkla TS sendromunun bir par-
çasıdır. Günümüzde ultrasonografi, bilgisayarlı tomografi ve manyetik rezonans 
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4 cm’in üzerindeki kitlelerde kitlenin boyutuna, lokalizasyonuna göre öncelikle 
tedavi “selektif arteriyel embolizasyon”, “parsiyel nefrektomi”, kriyoablasyon veya 
“radyofrekans ablasyon yapılması”, gerekli durumlarda radikal nefrektomi uygu-
lanması önerilmektedir. (4, 12, 13). Ayrıca TS ve LAM ilişkili AML’lu olgularda 
mTOR inhibitörleri de kullanılabilmektedir (2). Bizim derlememizde orta polde 
yerleşmiş 2 olguya, tüm böbrek parankimini kaplayan 4 olguya, üst ve alt polde 
yerleşmiş ve ortalama 8 cm’in üzerinde olan 3’er olguya radikal nefrektomi yapıl-
dı. 4 cm’in altında olan bir olgu vardı, kitle “üst polde lokalize idi” ve bu olguya 
parsiyel nefrektomi yapıldı.

AML’ların büyük çoğunluğu tipik AML morfolojisinde olup daha az bir kısmı 
monofazik morfolojide ve çok nadir az bir kısmı da epiteloid morfolojide izlenir. 
Bizim derlememizde 20 olgunun 12’si (%60) tipik AML, 6’sı (%30) monofazik 
AML ve 2’si (%10) epiteloid AML idi. Verilerimiz literatür verileri ile uyumludur. 
Epiteloidanji omyolipomların ikiside kadınlarda izlenmiş, 13 ve 15 cm çapında 
kitleler şeklinde idi ve bu veride literatür bilgileri ile uyumlu idi. Ancak bizim 
iki olgumuzda da kitleler böbrek parankiminde sınırlı takiplerinde metastaz ve 
rekürrens izlenmedi.

SONUÇ

Renal AML, böbreğin en yaygın “benign neoplazmıdır”. Klinik pratikte ciddi 
tanısal zorluklar ortaya koyma potansiyeli olan değişken ve heterojen bir yapı-
ya sahiptir. Tipik AML’lerin özellikleri klinik ve histopatolojik olarak iyi tanım-
lanmıştır, ancak klasik olmayan AML’ler özellikle böbreğin malign tümörleri ile 
klinik olarak karışabilir. Klasik AML’de 4 cm altındaki kitlelerde izlem mümkün 
iken, 4 cm üstü ve kitle boyutundan bağımsız maligniteyi düşündüren kitlelerde 
kitleden biyopsi veya kitlenin cerrahi eksizyonu yapılmalıdır. Histopatolojik ola-
rak epiteloid AML tanısı alan olgular klinik olarak malignite poatansiyeli olan 
tümörler olduğu için takipte kalmalıdır.
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