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ÖZET

Anahtar sözcükler:

Epithelioid Hemangioendothelioma And Spindle Cell Hemangioendothelioma (Report of Two )

SUMMARY

Key Words:

Epiteloid hemangioendotelioma ve ið hücreli hemangioendotelioma seyrek görülen ara grup vaskuler
tümörlerdir. Burada tipik histopatolojik bulgularý olan bir epiteloid hemangioendotelioma ve bir ið hücreli
hemangioendotelioma olgusu seyrek görülmeleri nedeniyle sunulmuþtur.

Epiteloid hemangioendotelioma, ið hücreli hemangioendotelioma

Epithelioid hemangioendothelioma and spindle cell hemangioendothelioma are uncommon vascular neoplasms
which are considered to be vascular proliferations of intermediate malignant potential. Here we report a case of
epithelioid hemangioendothelioma and a case of spindle cell hemangioendothelioma with typical pathological
features.

Epithelioid hemangioendothelioma, spindle cell hemangioendothelioma,

Case
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Epiteloid hemangioendotelioma (EHE) ve ið
hücreli hemangioendotelioma (ÝHE) seyrek görülen
ara grup vaskuler tümörlerdir. EHE 1982 yýlýnda
tanýmlanmýþ, epiteloid hücre adalarý yanýsýra
içlerinde eritrosit bulunan intrasitoplazmik
minilumina içeren hücrelerden oluþmaktadýr. ÝHE ise
1986'da tanýmlanmýþ olup, kavernöz hemangiom
alanlarý ile çevrede iðsi hücre proliferasyonu içeren bir
tümördür . EHE ara grup vasküler tümörler arasýnda
sayýlmakla birlikte bazý araþtýrýcýlarca düþük dereceli
malign bir neoplazm olarak, ÝHE ise reaktif bir olay
olarak kabul edilmektedir .

Tipik histopatolojik bulgularý olan bu 2 olgu
seyrek görülmeleri nedeniyle sunulmuþtur.

69 yaþýnda erkek hastada sol üst kol
medialinde, 4-5 yýldýr var olan 3 cm. çaplý, iyi sýnýrlý
aðrýlý kitle bulunmaktadýr. Dýþ yüzü düzgün, solid,
konjesyone materyalin bir damarla iliþkisi
bulunmaktadýr. Mikroskobisinde anjiosentrik geliþim
gösteren tümör dokusu görülmektedir (Resim 1).
Tümör dokusu, içlerinde eritrosit bulunan vakuol
þeklinde intrasitoplazmik lumina içeren hücreler
yanýsýra epiteloid hücre adalarýndan oluþmaktadýr
(Resim 2). Bazý alanlarda pleomorfizm, 10 büyük
büyütme alanýnda bir mitoz dikkati çekmektedir.
Stroma yer yer miksoid özelliktedir, periferde bir
odakta intravaskuler tümör trombüsü görülmektedir.
Uygulanan retikulin boyasýnda hücreler ve hücre
gruplarý çevresindeki retikulin çatýsý net olarak
seçilebilmektedir. Ýmmunhistokimyasal incelemede
CD31 ve CD34 ile pozitif, sitokeratin ve

karsinoembrionik antijen (CEA) ile negatif sonuç
alýnmýþtýr (Resim 3). EHE tanýsý konan hastaya daha
sonra aksiler diseksiyon uygulanmýþ, metastaz
saptanmamýþtýr.
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1. olgu: Resim 1.

Resim 2.

EHE'de angiosentrik geliþim (H&E x 40)

EHE'de eritrosit içeren intrasitoplazmik lumina
(H&E x 200)
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Resim 3.

Resim 4.

EHE'de CD 34 pozitifliði (CD 34 x 200)

ÝHE' de iðsi hücreli ve kavernöz alanlar
(H&E X 200 )

2. olgu

TARTIÞMA

22 yaþýnda, 2 yýl önce klivus kordomasý
nedeniyle opere olmuþ kadýn hastanýn sað ayak
medialinde deri altýnda nodül saptanmýþ, 7 yýl önce
ayný yerden çýkarýlan kitle "kavernöz hemangiom"
tanýsý almýþtýr. 2 cm. çaplý lezyonda kavernöz
hemangiom özelliðinde ince duvarlý damar yapýlarý,
ayrýca iðsi hücre proliferasyonu gösteren alanlar, yer
yer ise miksoid alanlar izlenmektedir (Resim 4).
Olguya ÝHE tanýsý konmuþtur.

Her iki olgu da iki yýldýr izlemde olup þu ana
kadar rekürrens saptanmamýþtýr.

EHE ve ÝHE seyrek görülen ara grup vaskuler
tümörlerdir. EHE her yaþta görülebilir, genellikle
soliter, aðrýlý bir kitle þeklindedir ve olgularýn en
azýndan yarýsý bir damarla iliþkilidir . Epiteloid hücre
adalarý yanýsýra intrasellüler eritrosit içeren vakuol
þeklinde lumina tipiktir. Stroma miksoid görünümde
olabilir. Mitoz çoðunlukla yoktur . Olgumuz bu tipik
özellikleri taþýmaktadýr.

Ayýrýcý tanýda karsinomlar, özell ikle
adenokarsinom, malign melanom, baþta epiteloid
angiosarkom olmak üzere diðer sarkomlar
bulunmaktadýr. Angiosarkomda mitoz, pleomorfizm,
nekroz belirgindir ve tümör düzensiz sinozoidal

vaskuler kanallar þeklindedir .
Ýmmunhistokimyasal olarak Faktör VIII-RA,

Ulex eoropaeus, CD31, CD34 gibi endotelial
belirleyiciler ile sitokeratin ve CEA gibi epitelial
belirleyiciler yardýmcýdýr. CD31 için en spesifik-
sensitif belirleyici denmesine raðmen bazý
çalýþmalarda negatif bulunmuþ, bazýlarýnda ise %26
oranýnda sitokeratin pozitifliði saptanmýþtýr . Bu
nedenle yumuþak doku tümörlerinde geniþ ÝHK panel
uygulanmasý önerilmektedir. Olgumuzda CD 31 ve
CD34 ile pozitif, sitokeratin ve CEA ile negatif sonuç
alýnmýþtýr.

E H E t e d a v i s i n d e l o k a l e k s i z y o n
uygulanmaktadýr. En sýk metastaz bölgesel lenf
nodlarýna olduðu için lenf nodu diseksiyonu
önerilmektedir . Histolojik olarak agresif formlarýn
diðer sarkomlar gibi tedavi edilmesi gerekmektedir .
Yapýlan çalýþmalarda %13 lokal rekürrens, %21
metastaz, %17 hastalýktan ölüm bildirilmektedir .
Bizim olgumuzda iki yýldýr rekürrens veya metastaz
bulunmamaktadýr. EHE'e yumuþak doku dýþýnda
karaciðer, akciðer, göðüs duvarý, ön mediyasten gibi
birçok yerde rastlanabilmektedir . Karaciðerde
yerleþim gösteren ve karaciðerin belirgin
deformitesine yol açýp sekonder olarak portal
hipertansiyon oluþturan malign özellik taþýyan bir
olgu bildirilmiþtir . EHE ara grup vasküler tümörler
arasýnda sayýlmakla birlikte düþük dereceli malign bir
neoplazm olarak kabul edilmesi gerektiði
düþünülmektedir .

ÝHE genellikle genç eriþkinlerde, distal
ekstremitede, yüzeyel, iyi sýnýrlý nodul þeklindedir.
Kavernöz hemangiom ile iðsi hücre alanlarý
içermektedir. Tümör hücrelerinde vakuolizasyon,
arada flebolit ve kalsifikasyon bulunabilmektedir.

ÝHK olarak F VIII-RA ile kavernöz yapýlarýn
endoteli pozitif, iðsi hücreler genellikle negatif sonuç
vermektedir . Yapýlan bir çalýþmada PCNA, Ki-67 ve
DNA flow sitometrik incelemeleri ile tümörün
proliferatif aktivitesi düþük olarak bulunmuþtur .
Ayrýca %58 rekürrens göstermekle birlikte metastaz
ve hastalýktan ölüm bildirilmemiþtir . Bu nedenle
bazý araþtýrýcýlarca tekrarlayan intravaskuler tromboz
ve rekanalizasyona cevap olarak geliþen reaktif bir
olay olduðu düþünülmektedir . Olgumuza ait tümör
de kaynaklarda tanýmlanan histopatolojik ve
immunhistokimyasal özelliklere sahiptir.

Son yýllarda yapýlan bir çalýþmada her iki
özelliði de taþýyan "karýþýk hemangioendothelioma"
lardan bahsedilse de rekürrens oraný ve metastatik
potansiyeli bilinmediðinden, bu tanýmlama için uzun
süreli takipli çalýþmalara gereksinim olduðu
düþünülmektedir .

Ara grup vasküler tümörler yelpazesinin iki uç
noktasýný oluþturan olgularýmýz, seyrek görülmeleri ve
tipik histopatolojik bulgularý olmasý nedeniyle
sunulmuþtur.
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