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intranazal Hemanjioperisitoma (Olgu Sunumu)
Intranasal Hemangiopericytoma (Case Report)

Sema Bircan ', Nazan Bozdogan ?, Serpil Dizbay Sak '
' Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali, Ankara
“ S.B. Kinkkale Devlet Hastanesi Patoloji Bélim, Kirkkale

Hemanjioperisitoma vaskuler orijinli nadir bir
timordir. Bu timér herhangi bir vaskiiler alandan
kaynaklanabilirken nasal kavite ve paranasal
sintslerde nadiren bulunur. Literatiir bilgileri bi
timorlerin diger lokalizasyonlara gore yiiksek rekdr-
rens oranlarimi ve daha benign histolojik
gérinimiini  vurgulamaktadir. Burada intranasal
hemanjioperisitomali 60 yasinda bir kadin hasta
sunulmaktadir. Olgunun histopatolojik ve immiinhis-
tokimyasal ozellikleri literatiir bilgileri 1s1ginda
tartisiimistir,
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Hemangiopericytoma is a rare tumor of vascular
origin. It may arise from any vascular site, but it is
very rarely localised in the nasal cavity and
paranasal sinuses. A review of the literature shows
high recurrence rates in spite of a benign histologic-
nature. In this report, a case of 60-year-old woman
with intranasal hemangiopericytoma who was admit-
ted to the hospital with epistaxis and nasal obstruc-
tion is presented. Histopathological and immunohis-
tochemical features of this case are discussed with a
review of literature.
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Hemanjioperisitoma genellikle govde veya ekstremit-
ede yerlesen, vaskdler orijinli bir tumordir. Kapiller
duvarin kontraktil hicreleri olan * perisit” lerden
gelistigine inanilmaktadir "'¥. Sinonasal yerlesimli
hemanjioperisitomalar ise nadir olarak izlenir. Diger
hemanjioperisitomalara gore biyolojik davranisinin farkl
oldugu, prognozunun genellikle benign ozellik goster-
digi, ancak nukslerin ge¢ dénemde ortaya gikabilmesi
nedeniyle uzun sdreli izlemin gerekli oldugu bildirilmek-
tedir *%. Bu gozlemlerden dolay! bir kisim arastirici bu
lezyonlarn “ hemanjioperisitoma benzeri (hemangioperi-
cytoma-like) timorler” olarak isimlendirmis, heman-
jioperisitomalar icerisinde Gzel bir vaskiler timor ola-
bilecegini belirtmislerdir "#. Burada intranasal yerlesim
gosteren hemanjioperisitoma olgusu immunhis-

tokimyasal bulgulanyla birlikte bu konuda yayinlanmis
literatur esliginde tartisilacaktr.

OLGU SUNUMU

Olgumuz, burundan nefes almada zorluk ceken 60
yasinda kadin hastadur. iki-Gg yildir yakinmalan bulunan
hasta Subat 1998'de epistaksis gelismesi ile Ankara
Universitesi KBB Kilinidi'ne basvurmustur. Yapilan anteri-
or rinoskobik incelemede sol nasal kaviteyi dolduran
kitle tesbit edilmistir. Septum orta hatta, konkalar normal
gorinimde izlenmistir. Ozgegmisinde hipertansiyon ve
histerektomi Oykusl bulunan hastanin yapilan tetkikleri
ve sistemik muayenesinde patolojik bulgu saptan-
mamigtir. Transnasal operasyon igin genel anestezi
uygulanan hastada, koanaya kadar uzanan sol nazal
kaviteyi dolduran kitle cikanlmistir. Patolojik olarak
materyalin gri-beyaz renkte, en buyugu 2x1x0,5 cm
boyutlarinda genelde polipoid Ozellikte ¢ok sayida
parcgalardan olustugu izlenmistir. Histolojik olarak ince-
lendiginde damardan oldukga zengin timoral gelisim
tesbit edilmistir. Degisik blyukllikteki bu damarlarin tek
sirali endotelle doseli oldugu, vaskdiler yapilar arasinda-
ki mesafeyi yer yer mikzoid alanlar gosteren, genelde
solid olarak dizelenmis, minimal pleomorfizm iceren,
sitoplazma sinirlan belirsiz, epiteloid, igsi nikleuslu
tdmor hdcrelerinin doldurdugu izlenmistir. 50 bulylk
blyltme alaninda mitoz sayisi 1'in altinda saptanmistir.
Damarlar cevresinde genelde hyalini bir kalinlasmanin
bulundugu, timor hacrelerinin bu kalinlasmadan
itibaren basladigi tebit edilmistir. Nekroz saptanmamustir.
Yapilan retiktilin boyamasinda, timoér hucrelerinin
ekstravaskuller olduklar ve ¢ogu alanda hucrelerin
retikilin kilifla tek-tek sarl olduklari gordlmistar.
Yizeyde solunum yolu epiteli veya metaplastik skuamoz
epitel bulunan dokularda timaéran yer yer ylizeye kadar
devam ettigi dikkati cekmistir (Resim 1). Ayrica stroma-
da konjesyon, lenfosit ve eozinofilden zengin inflamatu-
ar hucreler izlenmistir. Toluidin mavisi ile daginik olarak
mast hicrelerine rastlanmistir. Tim bu histolojik dzellik-
ler sonucunda intranasal hemanjioperisitom dustnuilen
olguya immunhistokimyasal inceleme yapilmistir.
Sitokeratin ile boyanma géstermeyen timor hiicreleri
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Resim 1: Ylzeydeki solunum yolu epiteli altinda, bol vaskuler
yapi ve bunlar arasinda solid dizelenmis igsi hiicre proliferasy-
onu (HE x40).

Vimentin ile yaygin ve kuvvetli pozitif olarak bulunmustur
(Resim 2). FVIII ile damarlar kuvvetli pozitifken tamor
hicrelerinin boyanmadig: saptanmstir. Ayrica histolojik
olarak dikkati cekmeyen komprese gorinumde cok
sayida damar gorulmustir. Desmin fokal bir alanda zayif
pozitiflik gosterirken diz kas aktini (SMA) fokal timor
hiucrelerinde kuvvetli pozitiflik gostermistir. S-100 ile
yapilan boyamada az sayida hicrede daginik tek tek
pozitiflik izlenmistir. Bu incelemeler sonucunda olgunun
intranasal hemanjioperisitoma ile uyumlu oldugu
dlstnulmistar. Hasta 2 yildir semptomsuz ve saglikhidir.

TARTISMA

Vaskdler orijinli nadir bir timor olan hemanjioperisit-
omanin, kapiller duvarinin kontraktil hicreler olan
“perisit" lerden gelistigine inanilmaktadir *'*, Normalde
kapiller duvarin dis ytizeyinde bulunan perisitler, andifer-
ansiye adventisyel konnektif dokudan kaynaklanirlar .
Dz kas hicreleri ile iligkili olan bu hicreler myofibril
icermemelerine ragmen kontraktil glice sahiptirler ve
kasilarak kapiller Ilumen capini de@istirirler @,
Hemanjioperisitomalar genellikle gévde veya ekstremit-
ede agrisiz kitle olarak bulunurken, herhangi bir lokaliza-
syonda da gérllebilirler ™ Bas-boyun yerlesimi yiik-
sekken oral ve nasal kavite, paranasal siniislerde daha
az gordllrler ®. Gotte ve ark.'nin @ bildirdiklerine gére lit-
eratirde 91 sinonasal hemanjioperisitoma olgusu bulun-
maktadir. Serilerin az sayida olmasi, eldeki verilerin bir
cogunun olgu sunumlarina dayanmasi, hastaligin
patolojik Ozellikleri ve progresyonu hakkindaki bilgi
birikimini zorlastirmaktadir 7.

Sinonasal hemanjioperisitomalarda belirgin bir cins
baskinligr yoktur, her yasta izlenebilirler ancak 5 ve 6.
dekatta en sik olarak izlenirler “**. Etiyolojik faktorler
belirsizdir . Primer semptom epistaksis ve nasal
obstriiksiyondur ©*, Makroskobik olarak genellikle gri
veya kirmizimsi polipoid kitleler olustururlar ',

Resim 2: Tumor hicrelerinde Vimentin ile yaygin ve kuvvetli
pozitif boyanma (x100).

Gorunumu genellikle vaskuler bir timor suphesine yol
acmaz . Klinisyenlerin birgogu bu lezyonlan bizim olgu-
muzda oldugu gibi allerjik polip olarak yorumlar ®9.

Klasik yerlesimli hemanjioperisitomalarda en genis
seri Enzinger ve Smith’e "? ait olup, benign ve malign
formlarin histolojik ozellikleri tanimlanmis  hemoraji,
nekroz, artmis sellilarite ve mitoz sayisina (10 blylk
blyitme alaninda > 4) dayanan malignite kriterleri sap-
tanmustir. Fakat bu histolojik ozelliklerin prognostik
degerinin sinir oldugu, malign biyolojik davranisin nadir
mitozlu ve hucresel atipisi belirsiz timorlerde de bulun-
abildigi belirtiimistir. Bu calismaya gore 6.5 cm'den daha
klglk olanlarda iyi prognoz beklenir. Sinonasal yer-
lesimli timdrlerin blylklikleri ise genelikle 6.5 cm den
kuguktur ve bu durum vyerlesim yeri itibariyle erken
semptom vermelerine baglanabilir. Compagno ve ark. 7
ise sinonasal hemanjioperisitomlarin klasik heman-
jioperisitomlarin histolojik spektrumu iginde Gzel bir
vaskuler timor oldugunu iddia etmisler, bu lezyonlar icin
“hemanjioperisitoma benzeri "tumaér” ismini  Gner-
mislerdir. Bunlarin dizenli dizelenim gosteren uniform
hicrelerden olustugu, tipik hemanjioperisitomada ise
daha fazla interstisyel kollajen bulundugu, hiicrelerin
gelisigtzel dizelendigini bildirmiglerdir 7,

Sinonasal timorlerin biyolojik davranislarinin farkl
oldugu, klasik formlardan daha disiik reklrrens ile cok
daha az metastaz olasiligi bildirilmistir "9. Ancak bu
calismalarda hasta takibi nispeten kisa olup, ortalama
4.5 yildir . Lokal rekUrrensler ilk timorlerden cok uzun
stre sonra gordlebilir, 15 yilda Gg kez niks ve 12 yil
sonra lenf nodill metastazi yapmis olgular bulunmak-
tadir ®". Intranasal yerlesimde genellikle histolojik
olarak diglk gradeli hemanjioperisitomlar bulunurken,
yiksek gradeli olgular nadirdir ®. Literatiirlerde gok az
sinonasal malign hemanjioperisitoma olgusu bildiriimek-
tedlr IIO.H]_

Ayrica tanida karisabilecegi hemanjioendoteliyoma,
vaskuler leiomyoma, glomus tlimérii, schwannoma ve



karsinomalardan ayinmda retikiilin ve Masson'un
trikrom boyamalar, immiinhistokimya ve ultrastrukturel
yontemler kullanilabilir " immUnhistokimyasal olarak
olgumuzda da gorildigi gibi timaor hiicrelerinde yaygin
vimentin pozitifiigi, sitokeratin ve FVIII negatifligi tipik bul-
gudur. Fokal SMA pozitifligi literatiirde de belirtildigi gibi
hicrelerin diiz kas benzeri 6zelligine kanit sayilabilir @,
S-100 ve desmin literatirde az sayida olguda pozitif
olarak bildirilmistir. Elektron mikroskobik olarak timér
hicrelerini stirekli veya kesintili sekilde cevreleyen bazal
membran veya bazal membran benzeri materyalin
bulunmasi, hiicrelerin endotelden tamamen ayri olmasi,
azalmis hiicre procesleri ve ince sitoplazmik flamanlarin
onemi bulunmaktadir. =9,

Bu timoérlerde basit eksizyondan sonra lokal rekiir-
rens egilimi, metastaz olasiligi genis radikal eksizyonla
tedavi edilmesi dusiincesini desteklemektedir 2%,
Postoperatif slre arttikca rekirrens oraninin arttig
bildirilmistir . Radyoterapiye dair kanitlar net degildir.
Primer tedavi olmadig diistintilmektedir, 101,

Ozet olarak, nasal hemanjioperisitoma 5 yillik prog-
nozu cok iyi olan lokal invaziv bir timordir. Sinonasal
tamorlerin ayirici tanisinda akilda bulundurulmalidir. sik-
Iikla benign ve iyi diferansiye histolojiye ragmen Sik
reklrrensleri, bu lokalizasyonda genis eksizyonun zor-
lugundan kaynaklanabilir.
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