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Giriş 

Anjiyomiyolipom (AML) perivasküler epiteloid hücre 
tümörlerinin epiteloid diferansiyasyonu olan tümör ailesinin 
alt grubudur (1). Perivasküler epiteloid hücre tümörleri kan 
damarları etrafındaki epiteloid hücrelerin klonal proliferasyonu 
ile ortaya çıkmaktadırlar (2). Renal AML, tüberoz skleroz (TSC) 
veya pulmoner lenfanjiyoleiomiyomatozis (LAM) ile birlikte 
görülebildiği gibi, sporadik olarak her ikisi olmadan da ortaya 
çıkabilir. AML’lerin %80’i sporadiktir ve herhangi bir genetik 
sendromla ilişkileri yoktur. Ancak tanı konan renal AML’nin 
yaklaşık %10’unda TSC bulunduğu düşünülmektedir (3).

Epidemiyoloji

Renal AML otopside %0,3 ile %2,1 oranında saptanırken 
(4), görüntüleme yöntemlerindeki gelişmeler ve görüntüleme 

sayılarının artışına paralel olarak genel popülasyonda insidental 
saptanma sıklığı giderek artmaktadır (3,4,5,6,7,8,9).
Fittschen ve ark.’nın (10) çalışmasında altmış binden fazla 
hasta abdominal ultrason (US) ile taranmış, AML prevelansı 
%0,44 (n=270/61389) saptanmıştır. Yapılan değerlendirmede 
AML’nin kadınlarda (%0,60) erkeklere göre (%0,28) daha 
sık görüldüğü ortaya konulmuştur. Hastaların %57’sinde sağ 
böbrek, %43’ünde sol böbrekte tutulum saptanmıştır. 
Japonyada ultrasonografi (USG) kullanılarak yapılan bir prevalans 
çalışmasında AML’nin kadınlarda prevalansı %0,2 erkeklerde 
%0,1 olarak saptanmıştır. Bu bulgular da Fittschen ve ark.’nın 
(10) çalışmasını destekler niteliktedir (8).
Potansiyel böbrek donörü olan 1948 hastanın bilgisayarlı 
tomografi (BT) ile görüntülendiği bir çalışmada AML prevalansı 
%2,2 saptanırken ortalama tümör boyutu 5 mm olarak 
raporlanmıştır (9). US ile yapılmış çalışmalara göre prevelansın 
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Anjiyomiyolipom (AML) perivasküler epitel hücre tümörleri olarak 
adlandırılan bir tümör ailesinin üyesidir. Renal AML, tüberoz skleroz (TSC) 
veya pulmoner lenfanjiyoleiomiyomatozis (LAM) ile birlikte görülebildiği 
gibi, sporadik olarak her ikisi olmadan da ortaya çıkabilir. Renal AML otopside 
%0,3 ile %2,1 oranında saptanmaktadır. AML’lerin %80’i sporadiktir ve 
herhangi bir genetik sendromla ilişkileri yoktur. AML’lerin iki histolojik tipi 
bulunmaktadır; klasik ve epiteloid tip. Klasik AML’ler benign seyrederken 
epiteloid tip seyrek de olsa malign transformasyon gösterebilmektedir. 
Renal AML’lerde ana risk hamilelerde daha sıklıkla gözlenebilen, Wunderlich 
Sendromu olarak bilinen retroperitoneal kanamadır. Sporadik AML tanısı 
görüntüleme yöntemleri ultrason, bilgisayarlı tomografi veya manyetik 
rezonans ile konulabilmektedir. Görüntüleme yöntemleri ile AML tanısı 
konulamadığında iğne biyopsisi gerekebilir. Yapılabilecek müdahaleler 
nefron koruyucu cerrahi (NKC), selektif renal arter embolizasyonu, 
radyofrekans ablasyonu ve total nefrektomiyi içerir. Dört cm’den büyük 
çaplı renal AML’lerde damarlanması fazla olan veya eşlik eden 5 mm ve 
üzeri anevrizması olanlarda spontan kanama riski nedeni ile profilaktik cerahi 
önerilmektedir.
Anahtar Kelimeler: Renal anjiyomiyolipom, tuberoskleroz, 
retroperitoneal kanama

Angiomyolipoma is a member of a family of tumors called 
perivascular epithelioid cell tumors. Renal angiomyolipoma (AML) 
should be occured with tuberous sclerosis complex or pulmonary 
lymphangioleiomyomatosis or occured as a sporadic AML. Renal AMLs 
are found in 0.3% to 2.1% of kidneys at autopsy. About 80% of AMLs are 
sporadic and not associated with any genetic syndrome. There are two 
histologic types of AMLs; classic and epithelioid. Classic AMLs are benign 
but epithelioid type occasionally undergoes malignant transformation. 
The main risk of renal AML is the rupture with massive retroperitoneal 
bleeding, called Wunderlich syndrome which may occur in pregnants 
frequently. The diagnosis of renal AML is generally made by imaging 
studies (usually ultrasound, computed tomography or magnetic 
resonance imaging (MRI)). If it is not possible to diagnose renal AML 
with imaging studies, percutaneous needle biopsy may be required. 
Potential interventions include nephron sparing surgery, selective renal 
artery embolisation, radiofrequency ablation and total nephrectomy. 
Prophylactic surgery is generally recommended in patients with AMLs 
larger than 4 cm diameter or those with high vascularity and/or an 
aneurysm measured ≥5 mm to prevent spontaneous hemorrhage.
Key Words: Renal angiomyolipoma, tuberosclerosis, retroperitoneal 
hemorrhage
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çok daha yüksek izlenmesi ileri görüntüleme yöntemlerinin 
kullanılması ile daha küçük boyutlu tümörlerin saptanması 
sonucu olabilir. 

Klinik Bulgular

Sporadik renal AML’nin en sık görüldüğü hasta grubu ortaya yaş 
kadınlardır. Tüm hasta gruplarında en ciddi komplikasyonları 
retroperitoneal kanama (Wunderlich sendromu), hematüri, 
böbrek fonksiyon bozukluğudur. Wunderlich sendromu klasik 
olarak hamilelik sırasında ortaya çıkar ve hastaların %20’sinde 
hemorajik şok gözlenebilir (3). Genellikle sporadik AML semptom 
vermez ve renal görüntüleme sırasında rastlantısal saptanan tek 
lezyon olarak izlenir. 
Sporadik AML’den farklı olarak TSC ilişkili AML’de ise lezyonlar 
her iki böbrekte ve multipl olarak izlenir (11). Yavaş büyüyen 
sporadik AML genellikle renal fonksiyonlarda bozulmaya yol 
açmaz (5). 

Histoloji

AML’lerin klasik tip ve epiteloid tip olmak üzere iki major 
histolojik tipi bulunmaktadır (5,6,12). Klasik tip daha sık 
gözlenmektedir (13). 
Klasik tip; majör görünüm, internal elastik laminanın düzgün 
gelişimini engelleyen anormal kalın damar duvarları, çeşitli 
oranda düz kas benzeri hücre, adipoz dokudur. Primer olarak 
böbrekte bulunurken, dalak, karaciğer, uterus ve fallop 
tüplerde de saptanmıştır (14). Tanımlanan her komponent 
değişik oranlarda izlenebileceği gibi bazı komponenetler hiç 
görülmeyebilir de. 
Epiteloid tip; bol eozinofilik ve granüler sitoplazmalı epiteloid 
komponent içermesi ile klasik tipten ayırt edilir (15). Epiteloid 
tip daha agresif seyredebilir, metastaz potansiyeli vardır ve 
cerrahi sonrası adjuvan terapi ile sonlandırılır (16). Renal hücreli 
karsinom (RHK) tanısı konulmuş hastaların aslında epiteloid AML 
olduğunu gösterir retrospektif çalışmalar bulunmaktadır (17). 
Epiteloid AML tanısı için tümörün epiteloid komponent oranı 
konusunda henüz bir fikir birliği yoktur (13,18).
Klasik tipin aksine epiteloid tip malign transformasyon gösterebilir 
ancak buna nadiren rastlanmaktadır. Malign transformasyon 
kendini lokal rekürrens veya uzak metastaz olarak gösterebilir. 
Tuberosklerozlu hastalarda malign transformasyon riski rölatif 
olarak daha yüksektir (13,18,19).
Aydın ve ark.’nın 194 hastada AML’nin klinik ve histopatolojik 
özelliklerini bildirmişlerdir. Çalışmada hastaların %15’inde 
(n=29) AML’nin epiteloid komponenti saptanmış, bunun 
yanında hastaların 14’ünde nükleer aitipi, 7’sinde mitoz içeren 
anormal histolojik bulgular da gözlemlenmiştir. Bu hastalarda 
ortalama epiteloid komponent oranı %51 olarak raporlanmıştır. 
Epiteloid komponent varlığı TSC’li hastalarda (%27), sporadik 
AML (%7) olanlara göre daha yüksek oranda saptanmıştır. 5,1 
yıllık ortalama takip sonuçları verilen çalışmada lokal rekürrens 
ya da uzak metastaz izlenmemiştir (13). 
AML’nin histolojik bulgularının değerlendirildiği bu çalışmada 
TSC ilişkili AML’lerde sporadik AML’lerden farklı olarak 3 histolojik 
değişikliğin varlığı saptanmıştır. Saptanan bu değişiklikler; 
epitelioid-varyant AML’ler, epitelial renal kistler ve mikroskopik 
AML odaklarıdır (13). 

Epiteloid komponent değerlendirme konusunda yapılmış bir 
diğer çalışmada 40 hastada epiteloid komponent oranı %5 
ile %90 arasında raporlanmıştır. Takip verisi olan 24 hastanın 
%26’sında (n=9) ortalama 33 ayda lokal rekürrens veya distal 
metastaz saptandığı bildirilmiştir (19). 
Epiteloid AML tanımlamasında 4 mikroskobik özellik 
önerilmektedir. Bunlar %70 ve üzeri oranda atipik epiteloid 
hücre varlığı, 10’luk büyütme alanında 2 veya daha fazla mitoz, 
atipik mitoz ve nekroz olarak sıralanır. Bu özelliklerden 3’ünün 
veya hepsinin birlikte bulunması malignensi için yüksek prediktif 
değer taşımaktadır. Tanımlanan bu model ile malign epiteloid 
AML gelişen hastalarının %78’i ve benign lezyonların %100’ü 
ayırt edilebilmektedir (19).
İntraglomerüler lezyonlar: Bu lezyonlar glomerüler damarlarda 
adipöz ve düz kas hücreleri içeren mikroskobik AML’lerdir.

Tanı
AML ayırıcı tanısında en önemli lezyonlar RHK, onkositom 
ve primer herhangi bir tümörün metastazıdır. Tanımlanan 
lezyonlar genellikle kendilerine özgü radyolojik bulgularla ayırt 
edilebilmektedir. 
USG’de AML’nin klasik görüntüsü posterior akustik gölgelenmesi 
olan hiperekoik lezyonlar şeklindedir (3,5,7). Tüm renal tümörler 
arasında USG’de ekojenitesi en fazla olanlar AML’lerdir. AML 
tanısında en sık kullanılan görüntüleme yöntemi BT’dir. MR 
görüntülemede hem T1 hem T2 ağırlıklı sekanslarda yağ 
içeriğine bağlı hiperintens görünüm, yağ baskılanmış T1 
imajlarda hipointens görünüm AML’lerin diğer lezyonlardan 
ayrımında yardımcıdır (7,20). AML’de yağ oranı azaldıkça 
BT veya US ile tanı güçleşir. Bu durumda MR görüntüleme 
kullanılabilmektedir. MR’da T2 ağırlıklı imajlarda AML’de düz kas 
hipointens izlenirken RHK’de hiper intens izlenir. Ancak papiller 
RHK’ler de T2 ağırlıklı imajlarda hipointens olabilirken bu durum 
yağdan fakir AML’lerden ayrımında güçlük yaratmaktadır (20). 
Cerrahi rezeksiyon sonrası yapılan değerlendirmelerde 
AML’lerin yarısının yağdan fakir içeriğe sahip olduğu, bu 
nedenle AML’nin görüntüleme yöntemleri ile diğer renal 
lezyonlardan ayrımında güçlüğe sebep olduğu bildirilmiştir 
(6,21). Görüntüleme yöntemleri ile AML’nin tanısı konulamıyorsa 
tanı için görüntüleme destekli perkütan iğne biyopsisi cerrahi 
eksplorasyon yerine alternatif olarak önerilebilir. Biyopsi için 
uygun iğne kullanıldığında yağ oranı düşük olan AML’lerin 
biyopsi sonrası kanama riski diğer renal tümörlerin kanama 
riskinden daha yüksek değildir (22).
Şüpheli durumlarda renal biyopsi doku spesifik 
immünhistokimyasal tekniklerle analiz edilebilir. 
Anjiomiyolipomlardaki düz kas komponenti vimentin kas spesifik 
aktin gibi mezenşimal markırlar ile pozitif boyanmaktadır 
(3,23). Bazıları CD 177 için pozitif boyanabilirler. Sitokeratin 
gibi epitelyal markırlar RHK’de sıklıkla görülebilirken, 
AML’lerde yoktur. AML düz kas morfolojisi sarkomatoid RHK 
veya leiyomiyosarkoma ile benzerlik göstermektedir ki bu da 
biyopsinin yorumlanmasını zorlaştırmaktadır (23). Düz kasa 
spesifik boyaların ve human melanoma black-45’in (HMB-45) 
geliştirilmesi perkütanöz biyopsinin güvenilirliğini arttırmıştır 
(3,23). HMB-45 immünreaktivitesi perivasküler epiteloid hücre 
tümörlerinin bir özelliği olup, aslında tüm AML’ler HMB-
45 ile pozitif boyanırlar. Renal hücreli kanserler HMB-45 ile 
boyanmazlar. Ancak AML’lerin küçük bir kısmı özellikle epiteloid 
tip HMB-45 ile boyanmazlar (3).
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Woo ve ark.’nın (24) çalışmasında ekzofitik yerleşimli 
renal AML (n=14) ile histopatolojik tanı almış perirenal 
liposarkom (n=16) hastalarının preoperatif BT’leri retrospektif 
olarak değerlendirilmiştir. Egzofitik renal AML’lerin boyutu 
liposarkomlara göre daha küçük saptanmıştır, radyolojik 
bulgularda ise renal parankimal defekt, multipl lineer damarlar, 
intratümoral damarlarda anevrizmal dilatasyonlar, renal 
parankimal vasküler pedikül, hemoraji, enkapsüle marjin ve 
diğer intrarenal yağlı lezyonlar gösterdiği rapor edilmiştir.
Tuberosklerozlu hastaların ayrımında AML’li hastalarda 
karakteristik deri lezyonları, multipl organlarda benign tümörler 
gibi TSC’nin diğer bulgularının varlığı değerlendirilmelidir. 
AML’li olguların sadece %10’unda TSC ile birliktelik saptansa 
da tüm hastalar tanı konulmamış ya da subklinik TSC açısından 
araştırılmalıdır. Sporadik renal AML, TSC ile birliktelik gösteren 
renal AML ile karşılaştırıldığında genellikle daha ileri yaşta ortaya 
çıkmakta, genellikle multipl değil tek olmakta, daha nadir 
spontan hemorajiye ve semptomlara yol açmakta, daha yavaş 
büyüme seyri göstermektedir (5,11). 
Sporadik AML’lerin (n=46) klinik özelliklerinin TSC ilişki AML 
(n=14) ile karşılaştırıldığı bir çalışmada sporadik AML’nin yaş 
ortalamasıının (49’a karşı 26) daha yüksek olduğu, daha az 
oranda multipl ve bilateralite gösterdiği (%13’e karşı %100) 
bildirilmiştir (11).
Nelson ve ark. (5) daha yüksek sayılı bir hasta grubunda (n=366) 
da benzer sonuçlar elde etmiştir. 
Sporadik AML’li hastaların (n=297) yaş ortalamasının daha 
yüksek olduğu (52’ye karşı 30), ortalama tümör boyutunun 
daha küçük olduğu (5,4 cm’e karşı 8,9 cm), multipl lezyon 
oranın daha az olduğu (%13’e karşı %97) ve akut hemoraji 
oranının daha düşük (%14’e karşı %44) olduğu bulunmuştur. 
Ortalama 3,3 yıllık takip süresinde sporadik AML’li hastalarda 
böbrek fonksiyon kaybı izlenmemiştir (5). 

Tedavi
Sporadik AML’li hastalarda, TSC ilişkili AML’li hastalara göre 
nadiren aktif müdahale gerekmektedir. Oesterling ve ark. (25) 
4 cm’den büyük çaplı renal AML’lerde damarlanması fazla olan 
veya eşlik eden 5 mm ve üzeri anevrizması olanlarda spontan 
kanama riski nedeni ile profilaktik cerahi önermektedirler. Ancak 
4-8 cm çaplı renal AML’ler için 6 ay aralar ile takip edilebileceği 
de öne sürülmüştür (26,27). Takip protokolü hasta ile ayrıntılı 
bir şekilde paylaşılarak abdominal travmadan kaçınması ortaya 
çıkan herhangi bir semptom varlığında hastaneye başvurması 
gerekliliği anlatılmalıdır. Cerrahi tedavi intramural nekroz ve/
veya kalsifikasyon nedeni ile yüksek malignensi şüphesi olan 
hastalarda önerilebilir (28). Yapılabilecek müdahaleler nefron 
koruyucu cerrahi (NKC), selektif renal arter embolizasyonu, total 
nefrektomi ve radyofrekans ablasyonu içerir. Müdahale hastaya 
göre farklılık gösterebilir.
Cerrahiye aday olan 7-10 cm boyutlu tümörler ve multipl AML’li 
hastalarda total nefrektomi yerine NKC önemli bir seçenektir 
(29). Tümör yeri, boyutu, hemoraji veya üriner fistül riski 
gibi NKC’ye uygun olmayan tümörler için selektif renal arter 
embolizasyonu veya total nefrektomi uygun bir seçenek olabilir .
AML tanısı ile transarteryel embolizasyon yapılan 524 olgunun 
incelendiği bir çalışmada hastaların %35,9’unda kendini sınırlayan 
postembolizasyon sendromu gelişmiştir. Bu hasta grubunda 
embolizasyona bağlı mortalite gelişmemiştir. Embolizasyon 
sonrası ortalama 39 aylık takip süresinde tümör boyutunda 

%38,3 azalma (ortalama 3,4 cm) saptanmıştır. Takip süresinde 
%20,9 hastada plansız embolizasyon tekrarı ya da cerrahi 
gerekmiştir. Tekrar işlem nedenleri; AML revaskülarizasyonu 
(%30), değişmeyen ya da artan tümör boyutu (%22,6), dirençli 
veya tekrarlayan semptomlar (%16,7) ve akut retroperitoneal 
hemoraji ortaya çıkmasıdır (%14,3) (30). 
Çin’de yapılan sporadik AML’li 14 hastanın dahil edildiği bir 
çalışmada toplam 19 AML’ye USG kılavuzluğunda perkütan 
mikrodalga radyofrekans ablasyonu uygulanmış. On yedi 
lezyona tek seans 2 hastaya çift seans mikrodalga radyofrekans 
ablasyonu yapılmıştır. Takiplerde 15 lezyonda tam ablasyon 
sağlanmış, hiçbir hastada renal fonksiyon kaybı gözlenmemiştir 
(31). Bir çalışmada sporadik lenfanjiyomiyomatozisli ve TSC ilişkili 
AML’li hastalarda (n=94) sirolimus medikal tedavisinin etkinliği 
değerlendirilmiştir. İlk yılda AML’nin tedaviye cevap oranı 
%46,8 olarak saptanmıştır. Sirolimusa bağlı gözlenen en sık yan 
etkiler stomatit, solunum yolu enfeksiyonu, deri lezyonları ve 
hiperlipidemi olarak bildirilmiştir. Çalışmanın sonunda sirolimus 
tedavisi sırasında AML’nin tedaviye cevap verdiği ancak tedavi 
kesilmesi ile tümörün yeniden büyüme eğilimine geçtiği, genel 
olarak da sporadik lenfanjiyomiyomatozisli ya da TSC ilişkili 
AML’li hastalarda efektif ve güvenli bir tedavi olduğu kanaatine 
varılmıştır (32).

Takip 
Asemptomatik, 4 cm’den küçük AML’lerde kanamaya yol 
açabilecek hızlı tümör büyümesini ekarte edebilmek için yıllık 
USG gibi tekrarlayan görüntüleme çalışmaları yeterlidir. Gebe 
veya östrojen tedavisi alanlarda daha sıkı takip gerekir.
Kadın seks hormonlarının AML büyümesini tetiklediğini bildiren 
çalışmalar bulunmaktadır. Bu, sıklık ve boyuttaki artışı, hamilelik 
sırasındaki kanama komplikasyonunda artışı, hamilelik sırasında 
veya eksojen hormon terapisi sonrasına AML boyutunda artışı 
içermektedir (33). Hamilelerde AML boyut ve rüptür risk 
artışının nedeni AML’de östrojen ve progesteron reseptör 
ekspresyonu olması, maternal dolaşımın artması ve hamileliğe 
bağlı intraabdominal basıncın artması olarak gösterilmiştir (34).
Renal AML’si olan kadınların hamilelik ve östrojen alımının 
oluşturacağı potansiyel risk konusunda uyarılması ve bu 
durumlarda takip sıklığının arttırılması gerekir. Östrojen teavisine 
başlayan kadınlarda US takibinin 6 ayda bir yapılması, eğer renal 
AML stabil seyrediyor ise sonrasında yıllık aralıklara kontrol 
önerilmektedir. Daha önce kanamış ya da 4 cm büyük olan 
doğurganlık çağındaki AML’li kadınlarda hamilelik öncesinde 
kitlenin cerrahi olarak çıkarılması önerilebilir (35).
Avrupa Üroloji Derneği (EAU) kılavuzlarına göre AML için 
en uygun yaklaşımın aktif izlem olacağı belirtilmiştir (Kanıt 
Derecesi (KD): 3). Aktif izleme son verilecek ise selektif arteryal 
embolizasyon ilk seçenek tedavi olarak önerilmektedir (KD: 
3). Cerrahi tedavi tercih edilecek ise birçok hastanın NKC ile 
yönetilebileceği, bazı hastalarda komplet nefrektomi gerekliliği 
belirtilmiştir (KD: 3). Radyofrekans ablasyon bir diğer seçenek 
olarak kullanılabilir. Ayrıca m-TOR inhibitörleri (everolimus 
ve sirolimus) ile tümör hacmi azaltılıp, bu tedavi ile cerrahi 
ertelenebileceği belirtilmektedir (36).

Sonuç
Renal AML sıklıkla benign karakter gösteren perivasküler epiteloid 
hücre tümörleridir. Özellikle büyük boyutlu (>4 cm) olanlar 
benign olmalarına rağmen retroperitoneal veya toplayıcı sistem 
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içerisine kanama gibi komplikasyonlara yol açabilir. AML klasik 
ve epiteloid tip olmak üzere iki histolojik tipe ayrılırken, epiteloid 
AML malign transformasyon riski taşıması açısından önemlidir. 
Yağdan fakir olan AML’nin tanısının zor olması nedeniyle 
renal kitlelerin yönetiminde benign olan bu tümörün rezeke 
edilebileceği akılda tutulmalıdır. Güncel yaklaşımda ve EAU 
kılavuzlarında önerilen ilk seçenek aktif izlem olmakla birlikte 
tedavi gerekliliğinde ilk seçeneğin selektif arter embolizasyonu 
olduğu, cerrahi seçeneğin en sona bırakılması ve mümkün olan 
her durumda NKC’nin tercih edilmesi gereklidir. 
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