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OZET: Hepatoblastom 5 yagin {izerinde nadir olarak bildirilmektedir. Buna kargin literaliirde gok az sayida da olsa erigkin olqu bildirisi yer almaktadir. Birgok anomali veya
sendromla birlikte olabilen bu timdr hepatoselliiler karsinomun aksine, genellikle sirozu elmayan karacigerde gordlir. Olgulann gok biyik bir bdliminde alfa-
fetoprotein belirgin derecede yiiksektir. Mikroskopik incelemede saf epitelyal veya mikst epitelyal-mezenkimal tipler ayirdedilir. Burda biri 67 yasinda mikst tipte, digeri
24 yaginda sal epitelyal tipte hepatoblastom tanisi almig 2 olgu bildirilmektedir.
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SUMMARY: Hepatoblastoma in Adult: It is reported that hepatoblastoma is rare over 5 years of age. But there is a few adult cases of hepatoblastoma in literature. The tu-
mor is associated with many anomalies and syndromes. In contrast to liver cell carcinoma, hepatoblastoma usually occurs in livers without cirrhosis. Serum alpha-
fetoprotein levels are markedly elevated in high percentage of cases. Microscopically pure epithelial or mixed epithelial-mesenchymal types are seen. In this study. 2
adult cases of hepatoblastoma (67 and 24 years old) have been reported. These cases are diagnosed as mixed type in one and pure epithelal type in the other.
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GIRIS

Gocukluk ¢caginda en sik gérilen primer karaciger timo-
ri olan hepatoblastom, bu ¢aga 6zgi diger organ (hemopo-
etik, adrenal, bbrek, géz, merkez sinir sistemi) timorlerine
oranla nadirdir (1, 2, 3). Hastalarin gogu ilk 2-3 yas iginde
olup, 5. yastan sonra gériilmesi olagan digi sayilmaktadir
(3, 4, 5). Bununla birlikte literatiirde in utero olgularin varhigi
bildirildigi gibi (3, 6), cok az sayida erigkin olgu bildirisi de
yer almaktadir (2, 4, 7, 8, 9, 10, 1). Erkek ¢ocuklarda kizla-
ra oranla daha sik gorulir (1, 4, 5, 12); fakat bu farkin 5.
yastan sonra kayboldugu gézlenir (4).

Tumdr cocuklarda konjenital anomaliler veya hastalikla-
ra eslik edebilmektedir. Bunlardan en sik olarak bildirilenler
hemihipertrofi, Beckwith-Wiedemann sendromu, Wilms ti-
mord, makroglossi, glikojen depo hastaligi, familyal polipo-
zis gibi durumlardadir (3, 4, 6, 7). Ayrica timérde HCG ya-
pimina bagh erken puberte gdsteren olgular da vardir (1, 3,
4, 12, 13). Hepatoselliler karsinomun aksine, hepatoblas-
tom siroz ile birliktelik gbéstermez (2, 3, 5, 7, 9); yine de erig-
kin olgu bildirilerinden birkag tanesinde siroz tanimlanmigtir
(11).

Klinikte, karin sigligi, istahsizlik, kilo kaybi, kusma en sik
belirtilerdir; sarilik nadirdir (1-4). Hastalarin biiylk bir béli-
miinde serum alfa-fetoprotein diizeyi belirgin olarak yiiksel-
mistir (1, 34, 7, 8, 12, 13). Timér genellikle soliter, bazan
multipl noddiller olusturur (2, 3, 4, 5, 6, 7, 11, 12); siklikla
sag lobda yerlesim gosterir (2, 3, 4, 11).

Makroskopik olarak oldukga iyi sinirli, hatta bazan kap-
siilli gériinimde, ¢api birkag cm'den 20-25 cm'e kadar de-
gisebilen kitleler olugturur (1-7). Kesit yizeyi kaba nodulla
veya lobilll, yizeyden kabaran, rengi gri-beyazdan agik
kahverengi veya yesile kadar degisebilen gériinimdedir;
kanama, nekroz veya bazan kireglenmeler igerebilir (1-4).

Mikroskopik olarak saf epitelyal-mezenkimal ve anap-
lastik tipler ayirdedilir. Epitelyal alanlarin iginde, bazi olgu-
larda birka¢ sirall diizensiz kordonlar olugturan fetal hiicre-
ler, bazilaninda ise kordon, serit veya rozet benzeri yapilar

Resim 1 : Immatiir mezenkim icinde diizensiz kitle ya da adenoid
yapilar olugturan biperkromatik cekirdekli, dar sitoplazmal epitel
biicreleri. Sag alt kosede kilirdak adacig (HE X 80)

olusturan yada diizensiz tireyen embriyonal hiicreler Gstin- 8 . : - ' :
lik gosterir. Mikst tiplerde bu alanlara ek olarak, bag doku- Resim 2 : Makrotrabekiiler alan iginde belirgin pleomorfizm ve mi-
su elemanlari, osteoid, kikirdak, kas gibi primitif mezenkim- oz sikligi (HE X 200).

den gelisen dokular gozlenir. Daha nadir olarak da, terato-
mu andiracak derecede olgun epitelyal ve mezenkimal do-
kulara rastlanir. Anaplastik veya indiferansiye kiguik hiicreli  tip, néroblastomu andiran hiperkromatik gekirdekli dar sitop-
lazmal kigik hiicre ureyisinden olusur (3-7). Bazan hepa-
* [.U. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dalr tosellller karsinom gériinimunde anaplastik hiicreler ve sik
** | U Cerrahpaga Tip Fakiiltesi Genel Cerrahi Anabilim Dal: mitoz igeren makrotrabekiler alanlara da rastlanir. Bu tiple-
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rin ve anaplastik hepatoblastomlarin prognozu kétiidir (3,
4, 6).

Anabilim dalimizda 1994 yilinda tari alan yasl bir eris-
kin olgu ve onunla ilgili arastirma sirasinda argivimizde rast-
ladigimiz 1978 yilinda tani almig geng erigkin bir olgu bura-
da sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Olgu 1: 67 yasindaki erkek hasta 3 aydir kadin sag ta-
rafinda agn ve kilo kaybi nedeniyle basvurdugunda, fizik
muayenede Gzellik bulunmayip, laboratuvar testlerinde alfa-
fetoprotein belirgin, karsinoembriyonik antijen hafif derece-
de ylksek bulundu. Batin BT'de karaciger sol lob lateral
segmentte 3.5 cm c¢apinda hipodens nodiiler lezyon sap-
tandi. Baska bir organda kaynak olabilecek lezyon buluna-
madigindan, kitle primer karaciger timéri kabul edilip
1.4.1994 tarihinde sol hepatektomi uygulandi.

Ameliyat materyalinin makroskopik incelemesinde
16x10x3 cm boyutlarindaki karaciger dokusu iginde
4x3.5x2.5 cm 6lgilerinde, kesit ylizeyi san renkte parlak ve
lobiilli gériniimde, yer yer nekroz alanlari igeren, yumusak
kivamli, iyi simirh bir kitle gdzlendi. Cevre karaciger dokusu
makronodiler siroz gérinimiinde idi.

Mikroskopik incelemede, karaciger dokusunda siroz ile
uyumlu bulgular mevcuttu. Timorin kesitlerinde ise bir gok
alanda 2-3 sirall, nisbeten diizenli kordoniar olusturan fetal
tipte epitel Ureyisi yaninda tubuler veya rozet benzeri ade-
‘noid yapilar olusturan, daha hiperkromatik ¢ekirdekli ve dar
sitoplazmali embryonal hiicreler (Resim 1), yer yer cok sa-
yida mitoziceren makrotrabekiller hepatoselliler karsinom
alanlan (Resim 2) godzlendi. Bir ¢ok kesitte bu epitelyal
alanlarla i¢ ice immatiir mezenkimal hiicre reyisi, matir ya
da immatir hiicreden zengin kikirdak adaciklan, osteoid
doku gibi mezenkimal elemanlara rastlandi (Resim 1). Ti-
morde genis nekroz alanlan mevcuttu. Bu bulgular ile olgu
mikst tip hepatoblastom olarak degerlendirildi.

Kemoterapiyi kabul etmeyen hastada Temmuz 1994 de
alt ekstremitelerde sislik, 6dem, parestezi gelisti ve lomber
2-3. vertebra diizeyinde metastaz saptandi: hasta Agustos
1994 de kaybedildi.

Olgu 2: 24 yasindaki kadin hasta bes aydan beri siiren
karin sag st kisminda agn, karinda sislik, bacaklarda siglik
ve istahsizlik sikayetleri ile basvurdugunda yapilan incele-
mede karaciger timéri saptanarak CTF Cerrahi Klinigine
yatinlmistir. Hastanin 6zgegmisinde 10 yasinda iken gegiril-
mis sarilik hikayesi diginda bir 6zellik yoktur. Radyolojik in-
celemelerde timoriin sadece karaciger sag lobunu isgal et-
tigi goriilerek, sag hepatektomi yapilmak lizere ameliyata
alinan hastada operasyon sirasinda V. Cava Inferior agila-
rak abondan kanama olmasina ve kardiyak arrest gelisme-
sine kargin massif kan transfiizyonu, internal kalp masaji ve
intrakardiyak adrenalin enjeksiyonu ile hasta yasatilarak
ameliyat bitirilmistir.

Patolojiye génderilen ameliyat materyalinin raporundan
elde edilen makroskopik 6zellikleri soyledir: 12x6x1 cm bo-
yutlanindaki karaciger dokusuna bitisik 22x20x8 cm olgile-
rinde tamami kapstlli timéral kitle; kesitte sari-kahverengi
gorinim, yer yer nekroz ve kanama alanlari, yumusak ki-
vam,; ayrica kapsiil Ustiinde en biiyigid 1 cm ¢apinda beyaz
renkli nodiller mevcuttur.

Arsiv lamlarinin yeniden incelenmesinde her alanda da-
ha gok fetal tipte epitel hiicrelerinden olusan 2-3 siral, bazi
yerlerde daha genig kordonlar ile aralarinda siniizoidal bog-
luklar gérilmistir. Kesitlerde belirgin pleomorfizm gézlen-
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memis, mezenkimal elemanlara rastianmamistir. Olgu 1978
yilindaki raporunda hepatoblastom, yeniden gézden gegirili-
sinde ise epitelyal tipte hepatoblastom olarak degerlendiril-
mistir.

Hasta, hipoproteinemiye bagl gelisen anazarka tarz
6dem sonucu ameliyattan 3 hafta sonra kaybedilmistir.

TARTISMA

Cocukluk gaginin en sik primer karaciger timori olma-
sina karsin, o ¢agda dahi gok az goriilen hepatoblastomun
erigkinde gérilmesi son derece nadirdir. Bununla birlikte li-
teratiirde az sayida eriskin olgu bildirileri mevcuttur (2, 8, 9,
10, 11). Kishimoto ve arkadasglari (11) 1984 yilinda yayinla-
diklar Eriskinlerde Karacigerin Malign Mikst Timori baslik-
Il yazilarinda, o giine kadar karacigerin mikst timérd, emb-
ryonik timor veya hepatoblastom olarak bildirilmis ve hepsi
ayni timor olarak kabul edilen olgulardan iyi tanimlanma-
mis bir kag tanesini liste digi birakarak, kendi olgulan da
dahil olmak lzere 16 olgu bildirisini biraraya toplamislardir.
Cogu otopsi veya ameliyat materyalinde tani alan bu olgu-
larin yaslar 19 ile 84 arasinda degismektedir; timiinde epi-
telyal tip hepatoblastoma ait 6zellikler ile birlikte gesitli me-
zenkimal doku &rnekleri bulunmaktadir. Edmondson'un pri-
mer karaciger timédrleri siniflamasina gére degerlendirilen
bu olgularda bir ya da her iki komponent habaset gdster-
mektedir. Bizim 1 nolu olgumuzda mikst tip hepatoblastom
gbzlenmis olup, epitelyal komponentte sik mitozlar ve anap-
lastik hicreler iceren hepatosellller karsinom alanlari, me-
zenkimal komponentte ise hiicreden zengin ve bazilari im-
matdr kikirdak adaciklan ve immatir mezenkim dikkati gek-
migtir. Klasik hepatoblastom literatiirinde mikst tiplerde os-
teoid alanlarin genellikle bol gériildigi, kikirdak ve kan do-
kularina daha seyrek rastlandigi bildiriimesine (3, 4) karsin,
Kishimoto'nun topladigi erigkin seride selim ya da habis ki-
kirdak dokusu gogu olguda mevcuttur. Bizim olgumuzda da
bol kikirdak dokusu gozlenmis, ancak bir alanda osteoide
rastlanmistir. Kesitlerde kas yoéniinde diferansiasyon sap-
tanmamustir. Literatire mikrotrabekiler epitelyal alanlarin
varligi kéti prognoz belirtisi olarak bildiriimektedir (3, 4, 6)
ve bdyle alanlan sikga gdzledigimiz hastamiz da 4 ay icin-
de metastaz gelistirerek kaybedilmistir. Bu olgumuzda dik-
kat gekici bir bagka ézellik de gevre karacigerde siroz goz-
lenmesidir. Genellikle literatlirde, hepatoselliiler karsino-
mun aksine hepatoblastomun sirozla birlikie gérilmedigi
vurgulanmaktadir (2, 3, 5, 7, 9). Kishimoto'nun topladigi 16
olguluk erigkin seride 4 olguda siroz gozlenmistir. Olgumuz
kanimizca bu agidan da énem kazanmaktadr. Olgu 2 de
gdzlenen timér ¢ok bilyiik olmasina kargin saf epitelyal tip-
tedir ve ¢ogunlukla fetal tip epitelden olusmaktadir. Tam re-
zeksiyon mimkiin oldugunda bu tir olgular en iyi prognoza
sahip olarak bildiriimektedir (3, 4, 6, 7); ancak olgumuz
ameliyattan 3 hafta sonra hipoproteinemiye bagl anazarka
tarzi 6dem sonucu kaybedilmistir.
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