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Renal Epithelioid Angiomyolipoma: Two Case Reports and Review of the Literature
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Renal epiteloid anjiyomiyolipom (EAML), renal hücreli karsinomu taklit 
edebilen, klinik olarak benign ya da malign davranışlı anjiyomiyolipom 
(AML) çeşididir. Tanısında radyolojik görüntülemelerin güvenilirliği 
sınırlı olup, kesin tanı için histopatolojik inceleme gerekmektedir. Bu 
tümörlerde tüberoskleroz kompleksi (TSK) ile olan ilişkisi, malignite ve 
kötü prognostik kriterleri dikkatli sorgulanmalı ve hastalar buna göre 
değerlendirilmelidir. Bu yazıda, renal kitle nedenli cerrahi uygulanan ve 
EAML olarak değerlendirilen 28 yaşında kadın ve 59 yaşında erkek iki 
olguyu literatür eşliğinde sunulmuştur. 
Anahtar Kelimeler: Renal kitle, renal anjiyomiyolipom, epitelioid 
anjiyomiyolipom

Renal epithelioid angiomyolipoma (EAML), a kind of angiomyolipoma 
(AML), can mimic renal cell carcinoma and may render either benign 
or malignant behavior. The reliability of radiological imaging is limited 
in the diagnosis and histopathologic examination is required for the 
definitive diagnosis. In these tumors, relationship with tuberous sclerosis 
complex (TSC) and malignancy and poor prognostic criteria should be 
carefully questioned and patients should be considered accordingly. In 
this article, two cases were presented in whom surgeries were performed 
because of renal masses and diagnosed as EAML which were a 28-year-
old woman and a 59-year-old male in the light of the literature.
Keywords: Renal mass, renal angiomyolipoma, epithelioid 
angiomyolipoma

SummaryÖz

Giriş

Anjiyomiyolipomlar (AML), içerisinde düz kas hücreleri, kan 
damarları ve yağ hücreleri içeren mezenkim kökenli böbrek 
tümörleridir ve %2-6,4 oranında gözlenirler (1,2,3). AML’ler 
çoğunlukla benign seyirli tümörlerdir fakat spontan kanama 
riskleri vardır (4,5). AML’lerin %80’i sporadik, %20’si tüberoz 
skleroz kompleksinin (TSK) bir parçası olarak gözlenirler 
(6,7). Bilateral ve multifokal olgularda TSK olabileceği ve TSK 
içerisinde de %50 oranında AML gözlenebildiği bildirilmiştir 
(8). Ayrıca bu tümörler böbrek dışında başlıca retroperitoneal 
alan ve karaciğerde de bulunabilmektedir (9). Bir AML 
varyantı olan epiteloid anjiyomiyolipom (EAML), renal hücreli 
karsinomu taklit edebilen, klinik olarak benign ve malign 
(agresif ve metastazlarla) seyredebilen monotipik AML çeşididir 
(10,11,12,13,14,15). 
Bu yazıda, yan ağrısı nedenli yapılan tetkiklerinde malign 
görünümlü renal kitle saptanan ve kliniğimizde cerrahi 
uygulanan, EAML tanısı konan 59 yaşında erkek ve 28 yaşında 
kadın iki olguyu literatür eşliğinde sunmayı amaçladık. 

Olgu Sunumları

Olgu 1
Sağ yan ağrısı nedenli yapılan ultrasonografi incelemesinde 
sağ böbrekte 9 cm kitlesel lezyon görülen 59 yaşında erkek 
hastanın manyetik rezonans görüntüleme (MRG) incelemesinde 
sağ böbrekte en büyüğü alt polde 9x7 cm boyutlarında, 
içerisinde kanama odakları bulunan, heterojen iç yapıda iki adet, 
AML ile uyumlu kitlesel lezyon saptandı (Resim 1a). İzlemde 
tümörde büyüme saptanması nedeniyle hastaya sağ radikal 
nefrektomi yapıldı. Nefrektomi patolojisinde 12 cm ve 2 cm 
boyutlarında, yaygın kanama ve nekroz alanları içeren iki adet 
lezyon izlenmekteydi. Klasik AML alanları yanı sıra epiteloid 
morfolojide ve atipi gösteren alanlar yer almaktaydı (Resim 1b). 
İmmünohistokimyasal incelemede HMB-45, aktin ve vimentin 
pozitifliği saptanmıştır. Olguda vasküler invazyon gözlenmiş ve 
cerrahi sınır pozitif olarak değerlendirilmiştir. Tümör boyutunun 
7 cm’den büyük olması, nekroz ve vasküler invazyon varlığı 
nedeni ile olgu malign EAML olarak değerlendirilmiştir. 
Hastanın post-operatif yapılan taramasında TSK ile uyumlu 
bulguya rastlanmamıştır. Sonrasında hastanın takip dışı 
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kalması nedenli metastaz varlığına yönelik taraması tarafımızca 
yapılamadı. Hastanın post-operatif 12. ayda ise dış merkezde 
böbrek tümörü metastazları nedeniyle kaybedildiği öğrenildi.  
Olgu 2
Yirmi sekiz yaşında kadın hastada sol yan ağrısı nedenli yapılan 
ultrasonografi ve bilgisayarlı tomografi (BT) incelemelerinde sol 
böbrek üst polünden kaynaklı ve adrenal loja uzanan 7,5 cm 
çapında, sağ böbrek alt polde 4 cm çapında ve karaciğerde farklı 
boyutlarda multipl kitlesel lezyonlar saptandı (Resim 2a). Hastaya 
bilateral lezyonları olması nedeniyle sol parsiyel nefrektomi ve 
adrenalektomi yapıldı. EAML olarak tanı alan olguda cerrahi 
sınır pozitif olup adrenal bez invazyonu saptanmadı (Resim 2b). 
Postoperatif altıncı ay kontrol BT tetkiklerinde, hastanın önceki 
tetkikleri ile uyumlu olarak, karaciğerde çok sayıda erken arteriyal 
fazda kontrast tutan hiperdens lezyonlar, segment 2’de düşük 
dansiteli ilk planda lipom ile uyumlu lezyon ve sağ böbrek alt 
polde 4 cm boyutunda mikst dansitede üç adet hamartomatöz 
lezyon mevcuttu (Resim 2c). Sol böbrek parsiyel nefrektomi loju 
ise olağan saptandı. Beyin tomografisi normal olan hasta TSK 
açısından araştırılmış ve TSK olarak değerlendirilmiştir. Sonra 
hastaya 4 cm boyutunda mikst dansitede lezyon olması nedenli 
sağ parsiyel nefrektomi yapıldı. Histopatolojik incelemede 3 cm 
çapında klasik AML gözlendi. Hasta kliniğimizde postoperatif 
18. ayında sorunsuz bir şekilde takip edilmektedir.

Tartışma
AML dismorfik kan damarları, yağ dokusu ve düz kasların 
bir araya gelmesi ile oluşmaktadır. Renal AML’lerin %1’i ise 
epitelioid morfoloji göstermektedir (10). Epitelioid AML ilk kez 
Mai ve ark. (16) tarafından 1996 yılında tanımlanmıştır. 2004 
yılında ise Dünya Sağlık Örgütü’nün yapmış olduğu tümör 
sınıflamasında malignite potansiyeli olan mezenkimal tümör 
olduğu belirtilmiştir (17). Renal EAML saf sporadik EAML ve TSK 
ile ilişkili EAML olmak üzere iki alt grupta incelenmektedir. TSC ile 
birlikteliğine bakıldığında EAML’nin klasik AML’den daha yüksek 
oranda birliktelik gösterdiği saptanmıştır (18). İlk olgumuzda TSK 
saptanmamışken, ikinci olgumuz TSK olarak değerlendirilmiştir. 
Epitelioid AML’nin klinik yansımalarına baktığımızda küçük 
tümörlerde semptomların az olduğu, tümör boyutu arttıkça ağrı 
(>4 cm tümörlerin %30’unda), palpable kitle ve zayıflama gibi 
semptomların arttığı görülmektedir. Epitelioid AML radyolojik 
bulgularına baktığımızda BT ve MRG’de tümör boyutunun fazla 

oluşu, multipl lezyonların varlığı ve tümör sınırının net oluşu ile 
AML’ye göre daha spesifik bulguları olduğu söylenebilir (19). 
Buna rağmen radyolojik görüntülemelerin EAML tanısında 
güvenilirliği sınırlı olup, kesin tanı için histopatolojik inceleme 
gerekmektedir (20). Malign EAML’nin ise radyolojik olarak 
sarkom ve renal hücreli karsinom gibi malign tümörlerden 
ayrımı zordur. Görüntüleme yöntemlerinde ve hatta 
üreterorenoskopide bile üst üriner sistem ürotelyal karsinomdan 
ayrımının yapılamadığı olgular bildirilmiştir (21). Histopatolojik 
incelemede yüksek sayıda epitelioid hücrelerin varlığı, poligonal 
hücreler ve nükleer atipi varlığı, hemorojik nekroz varlığı ve 
AML bileşenlerinin varlığı EAML tanısında önemli bulguları 
oluşturmaktadır. İmmünohistokimyasal incelemede ise HMB-
45, SMA ve vimentin ile boyanmaları tanıda anlamlıdır (14,22). 
Epitelioid AML çoğunlukla benign seyirli tümörler olmakla birlikte 
malignite potansiyeli mevcuttur. Bazı serilerde 8 yıllık takipte 
metastaz ya da lokal nüks gözlenmezken bazı serilerde metastaz ve 
erken dönemde fatal seyir gözlenmiştir (11,23). Bazı yazarlar atipik 
hücre varlığı, hemoraji ve nekroz varlığı, vasküler invazyon ve lenf 
nodu metastazı varlığı ile lokal nüks varlığını malignite kriterleri 
olarak belirtmektedir (24). Brimo ve ark. (15) atipik epitelioid hücre 
oranının >%70, mitotik sayının ≥2/10 HP, atipik mitoz ve nekroz 
varlığının malignite göstergesi olduğunu belirtmiştir. Prognostik 
faktörlere baktığımızda TSK varlığı, tümörün >7 cm oluşu, kanser 
benzeri büyüme paterni göstermesi, nekroz varlığı ve lokal invazyon 
varlığı kötü prognostik faktörler olarak tanımlanmıştır (12). Genel 
olarak benign seyirli EAML’lerin tedavilerine baktığımızda klasik 
AML gibi özellikle semptomatik, multipl ve 4 cm üzeri lezyonların 
kanama riski nedeniyle anjiyo-embolizasyon ya da nefron koruyucu 
cerrahi ile tedavi edilmeleri önerilmektedir (7). Özellikle TSK 
ilişkili ve malign potansiyelli EAML tedavisinde ise cerrahi sonrası 
memeli rapamisin hedef inhibitörlerinin ve anjiyotensin reseptör 
inhibitörlerinin kullanıldığı olgu bazında raporlar mevcuttur (25). 
Olgularımıza baktığımızda her iki olguda da tümör boyutu 
büyük olup klinik yansımaları yan ağrısı şeklinde olmuştur. 
Olgu 1’de 12 cm ve 2 cm boyutlarında, nekroz alanları içeren 
immünohistokimyasal boyamada HMB-45, aktin ve vimentin 
pozitifliği mevcut tümöre sahip, TSK uyumlu bulgu saptanmayan 
sporadik malign seyirli EAML olgusu nefrektomi sonrası takip 
dışı kalarak ve ek tedavi alamayarak postoperatif birinci yılında 
hastalığa bağlı kaybedilmiştir. Olguya baktığımızda yüksek 
tümör boyutu (>7 cm), nekroz varlığı ve kanser benzeri 

Resim 1. a) Manyetik rezonans incelemesinde sağ böbrek alt 
polde 9x7 cm boyutlarında, içerisinde kanama odakları içeren, 
heterojen içyapıda anjiyomiyolipom ile uyumlu kitlesel lezyon, 
b) Mikroskopik olarak tümörde atipi gösteren alanlarda epiteloid 
morfolojide anjiyomiyolipom alanları (Hematoksilen&Eozin, 
x100).

Resim 2. a) Koronal manyetik rezonans görüntüsünde sol 
böbrek üst polünden kaynaklı ve adrenal loja uzanan 7,5 cm 
boyutunda kitlesel lezyon, b) Tümörün mikroskopik görüntüsü: 
Epiteloid morfolojide anjiyomiyolipom (Hematoksilen&Eozin, 
x200), c) Bilgisayarlı tomografi incelemesinde sağ böbrek alt 
polde 4 cm boyutunda mikst dansitede hamartomatöz lezyon 
ve karaciğerde lezyonlar
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büyüme özellikleri ile patolojisindeki vasküler invazyon pozitifliği 
malignite lehine kriterler olarak karşımıza çıkmaktadır. Olgu 
2’de 6,5 cm boyutlarında immünohistokimyasal boyamasında 
HMB-45 ve aktin pozitifliği mevcut tümörü olan, TSK ile ilişkili 
EAML olgusunda diğer böbrekte ve karaciğerde multiple AML 
odakları mevcut olup, TSK dışında malignite potansiyeli ya da 
kötü prognostik faktör lehine herhangi bir kriter saptanmamıştır. 
Nitekim olgu nefron koruyucu tedaviler sonrası postoperatif 18. 
ayında stabil bulgular ile takip edilmektedir. Cerrahi sınır pozitifliği 
malign EAML’de kötü prognostik faktör olarak gösterilmemiştir 
(12). Fakat olgulara bakıldığında 2. olguda prognoza herhangi 
bir etkisi saptanmayan cerrahi sınır pozitifliğinin 1. olguda 
malignite kriterlerinin mevcut oluşu ile birlikte prognozu kötü 
etkileyebileceği net olmasa da söylenebilir. Fakat bu bulgunun 
netleşmesi için geniş malign EAML serilerinin incelenmesi 
gerekmektedir.
Sonuç olarak; EAML çoğunlukla benign davranış sergileyen, 
görüntüleme yöntemleri ile malign tümörlerden ayrımı yapılamayan, 
TSK ile ilişkili olabilen, kesin tanısı histopatolojik inceleme sonucu 
konulan, malignite potansiyeli olan ve bu potansiyeli gösteren 
histopatolojik kriterlere sahip nadir tümörlerdir.
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