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Karacigerde Bir Epiteloid Hemanjioendotelyoma Olgusu
A Case of Epitheloid Hemangioendothelioma of the Liver
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Epiteloid hemanjioendotelyoma damar kdkenli,
nadir gorilen ve etyolojisi bilinmeyen bir neoplazidir.
Klinik gidisi ve prognozu degisken olup, énceden
bilinemez. Bu yazida siklikla metastatik adenokarsi-
nom ile karnstirilabilmesi ve nadir gorilmesi
nedeniyle bir hepatik epiteloid hemanjioendotelyoma
vakasi sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Epiteloid hemajioendotelyoma,
karaciger

Epitheloid hemangioendothelioma is a rare neo-
plasm of vascular origin whose etiology is not
known. Its clinical course and prognosis are variable
and unpredictable. In this report, we present a case
of epitheloid hemangioendothelioma of liver which is
frequently misdiagnosed as metastatic adenocarci-
noma.
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Epiteloid hemanjioendotelyoma (EH), damar kokenli
bir neoplazi olup, akciger, dalak, kemik, beyin meme gibi
bircok organda saptanmakla beraber primer karaciger
tutulumunu ilk kez Ishak ve arkadaslan " 32 vakalik bir
seride bildirmiglerdir. llk defa 1982 yilinda Weiss ve
Enzinger * tarafindan yumusak dokuda hemanjiom ve
anjiosarkom arasinda klinik gidis gosteren bir antite
olarak tanimlanmistir.

OLGU SUNUMU

1998 yilinda Ust abdominal agn sikayeti nedeniyle
basvuran 36 yasindaki kadin hastanin rutin hematolojik
ve biyokimyasal incelemelerinde spesifik bir bulgu sap-
tanmamistir. Serolojik olarak HBs antijeni ve anti-HCV
antikoru  negatif  bulunmustur.  Ultrasonografik
incelemede karacigerde 5 cm ¢apinda hipoekoik
noduler lezyon saptanmistir. Anjiografide damarlanmasi
cok belirgin olmayan, patolojik opaklanma gostermeyen
lezyon tespit edilmistir. Baska bir merkezde lezyona
yapilan igne biyopsisi metastatik adenokarsinom olarak
degerlendirilmis, ancak hastanin klinik seyrinin uyma-

masi ve primer odak saptanamamasi nedeniyle Onkoloji
bolimu tarafindan tekrar biyopsi yapiimasina karar ver-
ilmistir.

GEREG VE YONTEM

Bir cm uzunlugunda silindirik ve kirli beyaz renkte
igne biyopsi materyalidir. Rutin hematoksilen-eosin
bayos! yanisira musikarmen ve immunhistokimyasal
olarak monoklonal mouse-Faktor VIII (DAKO, Denmark)
ile CD-34 (DAKO, Denmark) kullamma hazir (predilie)
antikorlar uygulandi. Boyamada streptavidin-biotin indi-
rekt Gicli metod ile kromojen olarak AEC kullanildi.

Mikroskopik bulgular :

Histopatolojik incelemede hyalinize matriks icinde
sinizoidleri doseyen, yer yer safra duktulilerine ben-
zeyen tubuler yapilann da izlendigi tuméral gelisim
gozlenmistir (Resim 1).

Tamoral hicrelerin buytk kismi belirgin nukleol
iceren, iri, vezikiler nukleuslu, genis sitoplazmali, pleo-
morfik gérinimde epiteloid hicreler olup, bir kismi da
tagh yUzlk hlcresi benzeri gérinim veren intrasito-
plazmik vakuoller izlenmistir. Bu hicrelerde 6zel boya-
ma ile misin saptanmamstir. Yer yer multinukleer
hiicreler izlenmis olup, belirgin mitoz gordlmemistir.

Resim 1: Hyalinize matriks icinde sintzoidleri infiltre eden pleo-
morfik tdmar hicrelerinin bir kisminda intrasitoplazmik vakuoller
ve yer yer multinikleer dev hlcreler izleniyor (HE, x200).
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immﬂnhistokimyasal calismada sinGzoidleri déseyen
neoplastik hicrelerde Faktér VIl ve CD-34 ile kuvvetli
boyanma tespit edilmistir (Resim 2).

Mevcut histopatolojik bulgular esliginde, vakanin
klinikopatolojik 6zellikleri ve anjiografik incelemede
belirgin vakularizasyon saptanmamasi gézoniine ali-
narak lezyona epiteloid hemanjioendotelyoma tanisi
konulmustur. Parsiyel hepatektomi uygulanan hastanin
periyodik kontrolleri devam etmektedir.

TARTISMA

Karacigerde epiteloid hemanjioendotelyoma, genel-
likle yetigkin kadinlarda gérilmektedir. Etyolojisi kesin
olarak bilinmemekle birlikte hormonal etkinin rolii
oldugu disinilmektedir ©. Vinil kloride maruz kalma ve
major travma OykUsil bulunan vakalar da bilidirilmistir ©.
Hastalar genellikle sag Ust kadran agnsi ve kilo kaybi
gibi spesifik olmayan semptomlar ile basvururlar.
Vakalarin %70'inde serum alkalen fosfataz degerleri yuk-
sek bulunur. Tani, gériintiileme yontemleri ve karaciger
biyopsisi ile konur “,

Karaciger tutulumu nodiiler ve diffiiz olmak tizere iki
tipte gérdlir. Noduler tip hastaligin erken safhasinda
gordlir ve vakalarin gogunda multipl nodiiller meveuttur.
Daha ileri safhalarda nodiillerin biydyerek birlesmesi ile
diffuz infiltratif gelisim gézlenir. Lezyon, portal ve baski
yaparak veya infiltre ederek portosistemik santlar, portal
hipertansiyon ve splenomegali gelisimine neden olabilir
"". Bizim vakamizda 5 cm gapinda tek bir nodiil mevcut
olup, karaciger parankimine infiltrasyon saptanmamistir.

Makroskopik olarak timor 0,2-14 cm boyutlarinda,
sert, beyaz renkte olup, cogunlukla multipldir. Histolojik
olarak tumér, fibréz stroma icinde dentritik veya epiteloid
hicrelerden olusur. Bu hiicreler tipik olarak siniizoidler
ve kucik venler icinde yayilarak gruplar olusturur.
Komsu karaciger hticre tabakalar atrofik olabilir, Siklikla
timérin damarsal kokenini goésteren intrasitoplazmik
vaskuler limen formasyonu olusturan vakuoller icerir.
TUmor nodiilinin merkezinde atrofik timér hiicreleri,
hyalin skar formasyonu ve kalsifikasyonlar ile karakterli
regresif degisiklikler meydana gelebilir %9, Bizim
vakamizda da mevcut olan vaskiler differansiyasyon
gosteren epiteloid hiicreler ve eritrosit igeren intrasito-
plazmik vakuollerin varlidi ile hyalinize, mikzomatéz stro-
ma, epiteloid hemanjioendotelyomanin tipik histolojik
ozelliklerini olusturur.

Vaskller yapisi immiinhistokimyasal olarak faktor
VI, CD34 ve CD31'den en az bir tanesinin pozitif boy-
anmasiyla desteklenir . Vakamizda sintzoidleri
déseyen neoplastik epiteoid hiicrelerde Faktér VIl ve
CD 34 pozitif bulunmasi ile bu hiicrelerin endotelyal
kokenli oldugu distnuimistir. Ultrastriiktirel olarak,
timorin endotelyal yapisini gésteren Weibel-Palade
cisimcikleri, bazal lamina, pinositik vakuoller ile epiteloid
gorinumi veren cok sayida intermedier filamanlar gos-
terilebilir .

Karacigerin diger malignitelerinden ve anjiosarkom-
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Resim 2 : Faktor VIl ile tdmér hicrelerinde pozitif boyanma
goruliyor (Faktér VIII, AEC, x200)

dan daha iyi prognoza sahiptir”. Bu nedenle dogru tani
verilmesi gok onemlidir. Metastaz olgulann %27'inde
tespit edilmis olup, siklik sirasiyla akcigerler, bélgesel
lenf nodlari, kemik ve dalakta gériilebilir. Bizim vakamiz-
da yapilan cesitli incelemeler sonucunda metastaz sap-
tanmamisti. Makhlouf ve arkadaslar 137 vakalk bir
seride kapsil infiltrasyonu, nekroz, hipersellilarite,
mitoz sayisi, igsi hicelerin baskin olugu gibi histolojik
ozellikler arasinda sadece hipersellllariteyi klinik gidig
icin anlamii bulmuslardir ® Nekroz da kétii bir prognos-
tik faktorddr.

Vakamizda hiperselliilarite ve nekroz mevcut degildir.
Tamérin intrahepatik yayiliminin prognoz iizerinde etk-
isi yoktur ®. Tamér raptard ile intraperitoneal kanama
olusmasi ciddi bir komplikasyon olarak ortaya gikar. Bu
durumda mortalite %43 olarak gozlenmistir ©.

Radyolojik olarak tumoriin vaskiler natir(inin
acikga gosteriimemesi tanida zorluklara yol agmaktadir
@, Anjiografik incelemede timériin damarlanmasinin
belirgin olmamasindan dolayi, vakamizda histolojik
incelemeden Once vaskdiler bir timér disindilmemistir.

Histopatolojik olarak ayirici tanida adenokarsinom
metastazlari, kolanjiokarsinom hepatoselliiler karsinom,
anjiosarkom, postnekrotik fibrozis ve veno-okluziv
hastaliklar ekarte edilmelidir. Epiteloid hemanjioendote-
lyomada portal alan korunacak sekilde gerceklesen infil-
tratif blyime paterni; terminal hepatik vendillerde ve por-
tal ve dallarinda invazyon olmasi; endotelyal hiicre
isaretleyicileri (FVIIl, CD34, CD31) ile belirlenen epiteloid
ve dendritik hicreler; misin, safra, CEA ve a-fetopro-
teinin saptanmamasi ve karakteristik ultrastriiktiirel 6zel-
likler (bazal lamina, sitoplazmik intermediler filamanlar,
Weibel-Palade cisimcikleri, pinositik vezikiiller) ayirici
tanida yardimci olmaktadir @.

Tedavide parsiyel hepatektomi, kemoterapi ve rady-
oterapi uygulanmaktadir. Ancak en uygun tedavi
secgenegi parsiyel hepatektomi olup, ortalama yasam
stresi 8 yildir ® Epiteloid hemanjioendotelyomanin
dogal gidisi bilinemediginden tedavinin etkinligini deger-
lendirmek mimkin olmamaktadir. ® Timor yayiliminin
prognoz lzerinde etkisi yoktur. Herhangi bir spesifik
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tedavi almayan hastalarin yasam suresi uzun olabilirken,
bazilan karaciger yetmezligi nedeniyle hizli fatal gidis
gosterebilir . Parsiyel hepatektomi yapilan hastamizin
taridan iki yil sonra halen yasadigi 6grenilmistir.

Epiteloid hemanjioendotelyoma, karaciger noddler
lezyonlarinda kendine 6zgl biyolojisi nedeniyle mutlak
akla getirilmesi gereken bir lezyondur.
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