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(OLGU SUNUMU VE LITERATURUN GOZDEN GECIRILMESI)
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OZET: Primer kardiyak anjiosarkomlar, nadir timérler olup kalbin primer tiimérlerinin %8.8'ini olustururlar. Kadin ve erkeklerde esit oranda gériiliir, daha gok dérdiinci de-
katta ortaya gikar ve en sik sag atriumda yerlesirler. Genellikle ancak postmortem tani konulabilen ve en sik akcigerlere metastaz yapan kardiyak anjiosarkomlarnin
prognozlar oldukga kotd olup, iki yil yagam orani %17 dolayindadir. Alti aydir devam eden oksirik, gogis agnsi, nefes darhgi ve zayiflama sikayetleri ile bag vuran
30 yagindaki kadin hastanin yapilan fizik muayenesinde, konjestif kalp yetmezligine ait bulgular tesbit edildi. Rutin radyolojik ve laboratuar tetkiklerinde spesifik bir bul-
guya rastlanmadi. EKG'de disiik voltaj ve tim derivasyonlarda T negatifligi saptandi. Hasta tetkik doneminde gelisen akut kalp tamponadi nedeniyle kaybedildi. Ya-
pilan otopside sag atriumu tamamen ve sag ventrikilli kismen tutan timériin, perikarda infilirasyon gdsterdigi ve perikardiyal boslugu doldurdugu gérildd. Histopato-
lojik incelemede yaygin nekroz ve kanama alanlar iceren timérde, immanhistokimyasal boyamada timér hicrelerinin sitokeratin ile negatif, vimentin ve FVIIl ile po-
zitif boyandigi saptandi. Anjiosarkom tanisi alan timorin, sag ve sol akcigerde yaygin metastaz ve timér trombisleri olusturdugu gorildi. Diger organlarda patolojik
bir bulguya rastlanmadi. Olgu literatir verileri igiginda tartigild.

ANAHTAR KELIMELER: Kardiak anjiosarkom.

SUMMARY: PRIMARY CARDIAC ANGIOSARCOMA. Cardiac angiosarcomas are rare and accounting for 8.8 % of primary cardiac tumors. Clinically, incidence is equal
in men and women and most patients are in the fourth decade. It classically located in the right atrium. Often, they are diagnosed only at autopsy. Prognose is poor
and survival for two years is 17%. The patient, who is 30 years old female was admitted to hospital with following complains; cough for 6 months, chest pain, dispnea
and weakness. On physical examination, cyanosis, crepitane rale of the left lobe of lung, hepatomegaly, ascites, pretibial edema were detected. There was no speci-
fic finding on laboratory tests. EKG showed low voltage and negative T in all derivations. The patient died from acute cardiac tamponade. Postmortem examination
showed that the tumor which was in right atrium had diffuse growth pattern and diffuselly infiltrated the surrounding structures including the pericardial space. Micros-
copic examination disclosed that the tumor had extensive areas of necrosis and hemorrhage. Lung showed extensive metastases which had peculiar tendency to lo-
calize around vessels and also tumor thrombous was observed. By immunohistochemistry tumoral cells were positive for vimentin, FVIIl related antigen and negati-
ve for cytokeratin, Herein, we discussed the cardiac angiosarcomas in view of the literature.

KEY WORDS: Cardiac angiosarcoma.

GIRIS Cekilen teleradyogramda kardiyotorasik indeksin arttigi

ve solda hiler dolgunluk oldugu gézlendi. EKG'de nodal ritim,

Primer kalp timérleri nadirdir ve yaklasik %25'ini malign
olanlar olusturur. Malign timérlerinin biyik bir kismini da
sarkomlar olusturmaktadir. Sarkomlar arasinda ise en sik
goruleni anjiosarkomdur (1-4). Primer kalp anjiosarkomu, pri-
mer kalp timérlerinin %9'unu olusturmakta ve oldukga agre-
siv seyretmektedir (2,5-9). Kalbin anjiosarkomu en sik orta
yasta gorilmekte ve gogunlukla sag atriumda yerlesmekte-
dir. Genellikle kan akim bozukluklarina sebep olur. Modern
gorintileme yontemlerine ragmen tanisi oldukga gii¢ olan
anjiosarkomda, tani torakotomi veya postmortem otopsi ile
konabilmektedir. Cerrahi mortalitesi oldukga yiiksek olan bu
timarler tam aldiginda, genellikle metastaz yapmis olarak
karsimiza gelmektedir (1,2,9).

OLGU SUNUMU

Zayiflama, ates, nefes darligi ve sirta vuran gégus agrisi
sikayetleri ile Kardiyoloji klinigine bas vuran 30 yasindaki ka-
din hastada, bu sikayetlerinin 6 ay 6nce basladigi ve son on
giinde ise bu sikayetlere dksiriik ve kanli balgam eklendigi
belirtimektedir. Hastanin yapilan fizik muayenesinde siya-
noz, juguler vendz dolgunluk, sol akciger bazalinde krepitan
raller, batinda asit, hepatomegali ve pretibial 6dem oldugu
goriildi. Kardiyovaskiiler sistemde, dinlemekle kayda deger
bir 6zellik izlenmedi. Arteryel tansiyon 110/70 mmHg ve na-
biz 76/dk olarak élgildi.
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bitlin derivasyonlarda disik voltaj ve T negatifligi mevcuttu.
Hemogramda Hb: 10.6 mg/100ml, Htc: 31, WBC: 11.700,
MCV: 80.6, trombosit: 121.000, PT: 16 sn, aPTT: 34 sn, se-
dimentasyon: 8 mm/saat olarak saptanirken, biyokimya de-
gerlerinin normal sinirlar iginde oldugu gériildi. Perikardiyal
eflizyonun etyolojisi arastirilan hastada, kalp tamponadi ge-
listi ve acil olarak ameliyata alindi, ancak hasta kurtarilama-
di.

Olgunun yapilan otopsisinde sag atriumun, kismen sag
ventrikiliin yaygin nekroz ve hemorajik alanlar igeren timo-
ral doku ile genigleyip blyid{igu izlendi. (Resim 1). Perikar-
dial boslugun ise hemorajik, kolay pargalanan, goguniugu
pthti izlenimi veren kitle ile dolu oldugu gériildil. Her iki akei-

Resim 1: Sag atriumda (RA) yerlegen ve sag vetrikiile (RV) uzanan,
normal yapinn yerini alan ve nekrotik gériiniimlii tiimaral yapr (oklar)
izlenmektedir.
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Resim 2: Solid tiiméral gruplar arasina dagilmg, degisik sekil ve
biiyiikliikte, varik tarzinda ve yer yer agizlagan hoghiklar ve bu bogluklar
dageyen atipik endotel hiicreleri (HE x100).

Resim 3: Tiimoral dokunun myokard invazyonu (HE x40).

ger kesitlerinde yaygin olarak 0.5-2 cm capinda gevreden
kotu simirli, hemorajik lezyonlar gorildi.

Mikroskopik incelemede, genellikle oval/uzantili ve vezi-
kiler niikleuslu, nikleolleri segilemeyen, dar ve eozinofilik si-
toplazmali, sitoplazma sinirlari belirsiz timdral hiicreler gé-
rildd. Bu hiicreler solid adalar olusturmaktaydi; bazi alanlar-
da ise degisik sekil ve biyikliikte, siskin atipik hicrelerle do-
seli yer yer anastomozlar yapan yarik benzeri yapilar olus-
turmaktaydi. Timdr dokusunun bol miktarda kanama ve nek-
roz odaklari igerdigi ve mitozdan fakir oldugu gérildi (Resim
2-3). Yapilan imminhistokimyasal boyamada tumér hiicrele-
ri sitokeratin ve LCA ile boyanmazken, vimentin ve F-VIII
(Resim 4) ile diffliz olarak boyandi. Akciger kesitlerinde mak-
roskopik olarak tariflenen alanlarda, damarlar gevresinde si-
nirll veya damar iginde trombis olusturan ¢ok sayida metas-
taz odaklan izlendi (Resim 5). Tim bu veriler 1s1ginda olgu-
ya "anjiosarkom” tanisi kondu.

TARTISMA

Anjiosarkom, kalbin en sik gérilen primer sarkomu olup
(1,3,4,8,10-12), primer kalp tiimorlerinin %2-20'sini (6,13),
tim kalp sarkomlarinin %30-100’sini olusturmaktadir (1,4,6,
7,10,13). 1984’e kadar 118 olgu (14) ve 1992'ye kadar 161
olgu (9) ve 1997'ye kadar 182 olgu bildirilmistir. Literatiirde
bildirilen anjiosarkomlu olgularin yaslari, 9-80 arasinda de-
gismekle beraber daha gok 40-50 yaslar arasinda gérilmek-

te (1,4,9,11,12,15-33) ve erkek kadin oranin 3-2/1 oldugu
belirtiimektedir (4,9).

Primer kalp anjiosarkomu, en sik sag atriumdan kdken
almaktadir (%65-75) (1,4,7-9,13,17-20,23,27,31-36). Daha
az siklikta ise, perikard (11,30,34,37), sag ve sol ventrikiil
(12,21), sag ventrikil (2), sol atrium (7,38,39), koroner arter
(40) ve slperior vena cava'dan (15) kdken alir.

Ekstrakardiak anjiosarkomlarin etyopatogenezinde kro-
nik lenfédem, bazi karsinojenler ve radyasyon suglanmakta-
dir (11). Ancak kardiak anjiosarkomlarin gelisiminde rol alan
herhangi bir predispozan faktér saptanamamistir (11,39)

Kardiak anjiosarkomlu hastalarda izlenen klinik semp-
tomlar, cogunlukla nonspesifiktir ve hastalar genellikle akci-
ger ve perikardial semptomlar ile doktora bag vurmaktadirlar
(9,22,39). En sik gérillen semptomlar arasinda gégiis agrisi
(4,9,28,35), dispne (4,9,17,24), hemoptizi (4,9,23,30), kilo
kaybr (9,36), siyanoz (17,19), halsizlik (24,30), gece terleme-
leri (9,24), mikroanjiopatik hemolitik anemi (19,23), ve daha
az siklikta ise anoreksi (9), GiS kanamalari (19), trombosito-
peni (19), bulanti-kusma (9), 6ksirik (24), senkop (4,21),
yizde ve boyunda simetrik siskinlik (24), stperior vena kava
sendromu (4,24) ve konjestif kalp yetmezligi bulgulan (21)
goriilmektedir. Hastalarda kalpte riiptir geliserek, perikardi-
yal efiizyon (9,11,29,33), kalp tamponadi (9,11,22,27,30) ve
spontan pnomotoraks (40) gelisebilmektedir. Bu olgularda
ayrica kardiyomegali (9,11,24) ve sistolik dftirim (24) bildiril-
mektedir. Medikal tedaviye cevap vermeyen kanli perikardi-
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Resim 4: Biiviik bir damar (D) gevresinde yerlesim gasteren ve F-VIII ile
diffiiz ve kuvvetli pozitiflik gasteren tiimaral doku izlenmektedir (x200).

Resim 5: Anjiosarkomun akciger metastazinda damar trombiislerinden
hiri izlenmektediv (HE x100).
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TABLO 1: ANJIOSARKOM iLE MEZOTELYOMA
AYRIMINDA KULLANILAN BOYALAR

Anjiosarkom Mezotelyoma

PAS -
Kolloidal demir -
Keratin -
EMA -
F-Vill +
UEA 1

o+ o+ o+

al efiizyon varliginda ayirici tanida mutlaka anjiosarkom dii-
sunilmelidir (18,21). EKG'de sinus tasikardisi (9,24), nons-
pesifik ST-T dalga degisiklikleri, T negatifligi, diisik voltaj,
sag aks deviasyonu ve atrial fibrilasyon bulgulari géraldigi
belirtimektedir (9). Radyografik degisiklikler arasinda kardi-
yomegali, blyimus kalp sinirlari ve mediastinal diizensizlik-
ten baska kayda deger bir 6zellik izlenmemektedir (9,24).

Modern gérintileme ydntemlerine ragmen, kardiyak an-
jiosarkomun tanisi hala oldukga zor olup, genellikle (%70-88)
torakotomi veya otopsi (5,9,12,18,27,30) ile ve daha seyrek
olarak transézefajial ekokardiyografi rehberliginde igne bi-
yopsisi (27) ile konabilmektedir. Ekokardiyografi, MR ve bil-
gisayarli tomografi ile ancak kitle varlig ve yayilimi saptana-
bilmektedir. Anjiosarkomda spesifik bir doku dansitesi olma-
dig icin kesin tani zordur (9,11,18,37). Perikardiosentez ile
alinan sivinin sitolojik incelenmesinde, malign karakterde ati-
pik hiicreler gorilebilmekle beraber, kesin tani genellikle bi-
yopsi ile konabilmektedir (9,11). immiinhistokimyasal y&n-
temle uygulanan endotelyal isaretleyiciler (F VIII, Ulex euro-
paeus, CD 34, CD 31) tanida yardimcidir. Fakat timérde ko-
ti diferansiye veya indiferansiye alanlar boyanmayabilir
(4,9,11,31,41-45). F VIl ile iligkili antijen antikoru siklikla kul-
lanilir. Endotelyal diferansiasyon igin kismen spesifik bir isa-
retleyicidir (31,42,43). Bitkisel bir lektin olan Ulex europaeus
anjiosarkomlarda F VIl e gore daha sensitif fakat daha az
spesifiktir. Ayrica bazi yumusak doku ve karsinomlarda da
pozitifligi bildirilmistir (4,9,11,33). CD 34 (Insan hematopoetik
kék hicre antijeni) anjiosarkomlarda biyiik oranda pozitiflik
verir ancak diger bazi yumusak doku timérlerinde de pozitif-
lik gorilebilir (41-45). CD 31 (Trombosit-endotel hiicre adez-
yon molekiili) endotelyal diferansiasyon icin oldukga spesi-
fik ve sensitif gérinmektedir, ancak bu antikor da bazi karsi-
nom ve mezotelyomalarda boyanma gésterebilmektedir (42-
44). Anjiosarkomlarda ayrica sitokeratin, EMA pozitifligi ola-
bilecegi de bildiriimektedir (41-43).

Kardiyak anjiosarkomlarin ayirici tanisinda en sik mezo-
telyoma, Kaposi sarkomu gibi timérler problem olusturmak-
tadir. Bu timdrler ile anjiosarkomlar arasindaki temel ayirici
ozellikler sdyle dzetlenebilir.

Mezotelyoma: Ozellikle perikard kokenli veya perikardi-
yal invazyon gdsteren anjiosarkomlar klinik, makroskopik ve
mikroskopik olarak mezotelyoma ile oldukg¢a benzestiginden,
ayirici tanida problem olusturmaktadirlar. Bu iki timérin ay-
rnminda kullanilan &zel boyanma kriterleri (11) Tablo 1'de
ozetlenmistir.

Kaposi sarkomu: Kaposi sarkomu genellikle epikard ve-
ya perikartta yerlesir, asemptomatik, kiictk kitleler olusturur-
lar. AIDS'li bireylerde siklikla deri lezyonlar: ile birliktelik gés-
terirler. Oysa kardiak anjiosarkomlar biyik kitle yaparlar ve
hemen daima semptom verirler (23).

Literatlirde tiroide metastaz yapan az diferansiye aniji-
osarkom olgusunun yanls olarak “anaplastik tiroid karsino-
mu" tanisi aldig bildirilmektedir (36). Kardiyak anjiosarkom-

lar, bir cok organa metastaz yaptigindan ve bazi organlarin
primer timérleri ile karisabildiginden, bu organlardaki timaor-
lerin ayirici tanisinda anjiosarkom da diistiniilmelidir.

Anjiosarkomlar tani kondugunda, olgularin %65-75'inde
metastaz yapmistir. Metastazlarini siklik sirasina gére akci-
gerler (%65), karaciger (%22), plevra (%19) ve beyine (%19)
yaptig1 gérilmektedir. Daha az siklikta ise, kemik, deri, yu-
musak doku, gingiva, tiroid, mediasten, pulmoner hiler lenf
nodilleri, periton, dalak, pankreas, medulla spinalis, bébrek,
adrenaller, mesane ve retroperitonal bélgeye metastaz yap-
tig1 bildirilmektedir (2,9,11,19,23-25,28,37,39).

Kardiyak anjiosarkomlarin prognozlari oldukga kétudir
(1,5,10). Literatirde bildirilen yasam sireleri 0-36 ay arasin-
da degismektedir ve ortalama 6-9 aydir (6,12,16,21,24,
30,32). Tedaviden sonra 24-36 ay hastaliksiz yasam surele-
ri bildirilmekle (15,17,18,37) beraber, hastalarin gogunlugu
tani konduktan sonra bir yil icinde élmektedirler (1,7,9,10,12,
22,36). Iki yil yasam sansinin ortalama %14-17 oldugu belir-
tilmektedir (7,39).

Tdmérin sol kalpte yerlesmesi, nekroz igermemesi, mi-
tozdan fakir olmasi ve metastaz yapmamasi iyi prognoz kri-
teri olarak sayilmaktadir. Yas, cins, differansiasyon derecesi
ve histolojik tip ile prognoz arasinda bir iligki olmadigi belirtil-
mektedir. Burke ve ark.’nin yaptiklari calismada, kardiak sar-
komlarda prognozu belirliyen ve etkileyen en énemli kriterle-
rin timérdeki mitoz sayisi (<10 veya >10) ve olgunun tedavi
gdrip gérmemesi oldugu belirtiimektedir (4).

Kardiak anjiosarkomlarin heniiz optimal bir tedavi yonte-
mi yoktur (9). Timérin butiniyle veya bu mimkiin degilse
kismi rezeksiyonu, tedavinin ilk basamagini olusturmaktadir.
Ne yazik ki timor her zaman biitiinlyle ¢ikarilamamaktadir
(15,17,18,24). Bu olgularda operatif mortalite orani %8.3 do-
layindadir (7). Aslinda en radikal tedavi metodu, kalp transp-
lantasyonu olmasina ragmen, bu pratikte her zaman mim-
kin olmamaktadir (25).

Radyoterapi, bir ¢ok olguda cerrahi tedaviye ek olarak
veya operasyon yapilamayan olgularda tek basina ve genel-
likle 50-60 Gy dozunda uygulanmaktadir (17,18,24). Timo-
rin cerrahi rezeksiyonundan sonra en ge¢ 2-3 hafta iginde
radyoterapinin baslamasi ve tedavi siiresinin 6 haftay gec-
memesi gerektigi belirtimektedir. Tedavide, kemoterapinin
radyoterapiye Ustlnligi olmadig! gibi metaztazlar da engel-
leyemedigi bildirilmektedir (2,15,18,24). Kemoterapi ve rad-
yoterapi ile timéral kitlede ve metastaz odaklarinda kiigiilme
olmakla beraber (24), yasam siiresinin artmadigi belirtimek-
tedir (2,7,9,30,34).
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