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INTRA VASKÜLER PAPILLER
ENDOTELY AL HIPERPLAZI

Dr. Gülay Akalin(*) • Dr. Misten Demiryont(**)

(JZET: Vegetan intravasküler hemangioendoteliom yada intravasküler angiomatozis adininda kullanil
digi, hakiki bir neoplazmdan çok, reaktif bir vasküler proliferasyon olarak kabul edilen, iki intravas
küler papiller endotelyal hiperplazi yakasi sunulmustur.
Vakanin biri 14 yasinda, erkek, sol el basparmak, digeri ise 60 yasinda, kadin, sol yanakta yer alan,
her ikiside 1 cm çapinda nodül görünümünde lezyondu. Histopatolojik incelemede, genislemis damar
yapilari içerisinde, endotel hücrelerinin tomurcuklanma biçiminde papillalar olusiurmasi ve kümeler
yaptigi gözlenmistir. . -
Papiller endotelyal hiperplaziler, bizim vakalarimizda izlendigi gibi primer lezyonlar seklinde, ya da
iltihap, staz hadiselerinin bulundugu zeminden çikan segonder lezyonlar seklinde görülmektedir.
Özellikle damar cidarinda rüpiür oldugu zaman, bir angiosarkomdan zor ayirtedilen ve nadir izlenen iki
intravasküler papiller endotelyal hiperplazi yakasi sunulmus, benzer damar tümöderinden farkliliklari
vurgulanmistir.

SUMMARf: Two cases of intravascular papillary endothelial hyperplasia were studied.The lesion was
firstly described as "vegetant intravascular hemangioendothelioma" or "intravascular angiomatosis".
It was a tme neoplasm that displays areactive vascular proliferation.
One of the cases was a 14 year-old, male. The tumor was located in the thumb. The other case was a
60 year-old, female whose tumor was located in her left face. Both of them were solitary nodular
masses of about 1 cm.
Histopathologically, the lesion contained papillary tufts that lined for the most part by a single !ayer
of endothelial cells within dilated vessels.
Papillary endothelial hyperplasia was encountered as a primary endothelial poliferation as in our cas
es. The lesion was also secondarily observed as a vascular proliferation in response to inflamrnation
and stasis within a vascular bed.

The tumor was especially with mimicking angiosarcoma when represented vascular rupture.
in the study two intravascular papillary endothelial hyperplasia cases were presented and differential
diagnosis of this lesion from smilary vascular tumors was discussed.

Intravasküler papiller endotelyal hiperplazi, ilk kez 1923 yilinda Masson tarafindan
"intravasküler vejetatif hemangioendoteliom" adi altinda, 68 yasindaki bir hastada hemo
roid içerisinde tanimlanmistir (8). Daha sonraki çalismalarda "Masson'un psödoangiosar
komu" adi altinda adlandirilmis son yillarda ise"intravasküler papiller endotelyal hiperlazi"
adi kullanilmaktadir (5, 7).

Lezyon, genellikle bas, boyun ve ekstremitelerde, tek bir nodül biçiminde izlenmekte
dir. Iltihapll hemoroidlerde, üreteral karünkül, larinks poliplerinin damarsal yapilarinda sik,
daha nadirende intramüsküler hemangiom vakalarinda da görülmektedir (1, 4). Kaynak
larda bildirilen sporodik vakalar yaninda, daha büyük seri/erde lezyon'un orta yaslarda
görüldügü kaydedilmektedir (1).

Intravasküler papiller hiperplazi tanisi alan iki vaka incelenmis, histogenezi, ayirici ta
ni özellikleri üzerinde durularak tartisilmistir.

(*) Istanbul Haseki Hastanesi Patoloji Bölümü
(**) i. U. Istanbul Tip Fakültesi Patoloji Anabilim Dali Ögretim Üyesi
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Resim 1:Damar lümenini tümüyle dolduran ve yeryer damar cidari ile baglantilar
olusturan, kitlenin orta kisminda, hiyalinize bant seklinde yapi içeren papiller endote
lyal hiperplazi (H-E X 310, Pat. Prot. No. 7698/79).

Resim 2: Çevresinde düz kas ve kismen parçalanmis elastik lifleri içeren damar, lüme
ne dogru papiller yapilar (H-E X 310).
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Resim 3: Sol yanakta, nasolabial sulkus'a yakin ciltten kabarik nodüL.

Resim 4: Damar lümenine dogru uzanan tek sira, yeryerde küçük kümeler olusturan
endotel hücreleri ile döseli papiller yapilar (H-E X 310, Vakif Gureba Hast. Biopsi Prot.
No. 1554/86).
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Resim 5: Orta kisimda hiyalinize bag dokusu çevresinde endotel hücrelerinin dösedigi
uzantilar (H-EX 500).

MATERYEL VE METOT

çalismamizda Vakif Gureba Hastanesinde ve i. U. Istanbul Tip Fakültesi Patoloji Ana
bilim Dalinda saptanan iki intravasküler papiller endotelyal hiperplazi vakasi incelenmis
tir. Her iki lezyon total eksizyon ile çikartilarak gönderilmistir. Doku örneklerinden hazirla
nan kesitler parafin takibinden sonra hematoksilen-eosin ile boyanarak incelenmistir. Ay
rica bu kesitlerde periodik asid-Schiff, Gomori'nin gümüs boyasi ve elastika von Gieson
boyalari yapilmistir.

BULGULAR

Vaka 1: (Pat. Prot. No. 7698/79, i. U. ist. Tip Fak)
14 yasinda, erkek (A.O.U.), sol el basparmaginda iki aydir bulunan kitle. Klinik tani,

sarkom olup, totalolarak çikartilmistir. Makroskopik incelemede, 1 cm çapinda, kesiti gri
beyaz, elastik kivamda yuvarlak lezyon.

Mikroskopik incelemede, genislemis çok sayida damarsal yapilar içinde, endotel hüc
releri ile döseli papiller gelismeler görüldü.

Bu papiller yapilar bazi alanlarda anastomozlar yapmakta ve bir kisminda hematoksi
len-eosin ile asidofilik boyanan hiyalen madde birikimi izlenmekteydi(Resim 1). Demir ci
darinda, elastika von Gieson ile daha iyi görülen daginik düz kas ve elastik lif yapisi mev
cuttu (Resim 2). Lezyonlar tümüyle damarlar içinde yeralmakta, damar disinda görülme
mekteydi. Çevre dokuda ve damar cidarinda iltihabi reaksiyon görülmemekteydi.

Vaka 2: (Vakif Gureba biopsi Prot. No. 1554/86)
60 yasinda kadin hasta (Z. A.), sol yanaginda 1 yildir bulunan kitle nedeniyle hastane-
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ye basvurmustur. Klinik tani "keratoakantoma" olup, total çikartilmistir (Resim 3). Mak
roskopik incelemede, 1 x 0.5 cm büyüklügünde, üst yüzünde deri bulunan, deriden kaba
rik, esmer renkte parça.

Mikroskopik incelemede, ince epidermis altinda endotel hücreleri ile döseli genis da
marsal yapi içerisinde, endotel hücre kümeleri yani sira belirgin hiyalen madde birikimi
olan papiller yapilar görüldü (Resim 4, 5). Yeryerde lezyonda kuagulum biçiminde bazi
alanlari trombüse benzer yapi vardi. Bu damarsal yapinin disinda dermiste ve subdermis
te herhangi bir degisiklik görülmedi.

TARTISMA

Masson, papiller endotelyal hiperplaziyi geç dönemde organizasyon gösteren trom
büs içinde gelisen bir endotelyal proliferasyon olarak tanimlanmistir (8). Salyer ve ark.
(11) ise, "intravasküler ançiiomatozis" adini önerdikleri bu lezyonu, trombüs organizasyo
nunun özel bir sekli olarak kabul etmislerdir. Lezyon, trombüs ile birlikte kan akimindaki
yavaslamanin, endotel hücrelerinin proliferasyonundan sorumlu tutulmaktadir (4).

Histolojik olarak inceledigimiz iki vakadan ilkinde trombüs varligini destekliyici bir
özellik izlenmemistir. Buna karsin ikinci vakada, tek bir damarsal yapi içinde kuagulum
biçiminde gelisen bir alan çevresinde, endotel hücrelerinin gelisme göstermesi, lezyonun
trombüse bagli bir gelismeyi destekleyici bir özellik olarak degerlendirilmistir.

Kreutner ve ark. (5), bir vakayi ultrastrüktürel düzeyde incelemis, papillar endotelyal
hiperplazi ve granulasyon dokusunun damarsal yapi benzerligine dikkat çekmislerdir.
Weiss ve ark. (13) endotel hücrelirinin reaktif bir degisiklik sonucu gelistigini kaydetmis
lerdir.

Intravasküler papiller endotelyal hiperplazi siklikla bas, boyun ve ekstremitelerde,
subkutan yerlesim gösterirler (3). Clearkin ve ark. (1)'nin 44 vakalik serilerinde en sik
parmak, ikinci siklikta ise, bas lokalizasyonu tanimlanmaktadir. Ayni kaynakta yas orta
lamasi 39 olarak verilmektedir. Vakalarimizdan biri 14, digeri ise 60 yasinda olup, biri bas
parmak digeri ise yanakta yeralmaktaydi.

Lezyon, endotel hücrelerinin proliferatif bir gelisimidir. ancak bu hücrelerde pleomorfi
zim ve nadiren mitoz görülebilecegi belirtilmektedir (4, 12). Hücrelerin bu özelligi tasidigi
zaman bir angiosarkom tanisi alma olasiligi üzerinde durulmaktadir (5, 6). Ancak trombo
tik kitle içinde papillalarin bulunmasi, sadece damar içinde birbiri ile anostomoz yapan ge
lisme ayirici tanida önem kazanir (1).

Weiss ve Enzinger (13) tarafindan tanimlanan "epithelioid hemangioendoteliom" adi ile
adlandirilan, hemangiom ve angiosarkom arasinda boderline damar tümörleri içinde yer
alan tümör, siskin, vakuollü sitoplazmalara sahip, kümeler olusturan endotel hücrelerin
den solid kordon yapilarindan olusan, infiltratif özelligi ile, papiller endotelyal hiperplazi
den ayirimi yapilmaktadir.

Papiller endotelyal hiperplazinin, angiosarkomun, özel bir tipi olan malign endovaskü
ler papiller angioedotelyomdan ayirimi gerekmektedir. Bu tümörde, hücresel anaplazi,
nüks ve metastazlann izlenmesi önem tasimaktadir (9, 2). Atipik piyogenik granülomun,
papiller endotelyal hiperplaziden ayiriminin, bu vakalarda serbest endotel hücrelerinin bu
lunmamasi ile yapilmaktadir (10).

Yaptigimiz çalismada her iki vakada da proliferasyon gösteren endotel hücrelerinde
mitoz ve pleomorfizm görülmemistir. Papiller yapilar damar içinde sinirli olup, damar rüp
türü izlenmemektedir. Ayrica nekroz alanlari yoktur. Clearkin ve ark. (1) belirttigi gibi da
mar içinde papiller yapilar endotelle döseli ve oldukça belirgin olup, tani güçlügü ortaya
çikmamistir.

Ayirici heriki vakada da damar disindaki çevre dokuda iltihap yada staz belirtilerinin
görülmemesi, hadisenin primer bir intravasküler papiller endotelyal hiperplazi oldugunu
düsündürdü.

Birinci vakada trombüs ile iliskili bir yapi olmamasina karsin ikinci vakada trombüse
benzer bir gelisme üzerinde papiller yapilarin görülmesi, Enzinger ve ark. (3) da belirttigi
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gibi, ikinci vaka daha erken, birinci vaka ise, daha geç evredeki papiller endotelyal hiper
plazinin gelisme safhalari olabilecegini bizlere düsündürdü.
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