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Littoral hicreli anjiyom
Littoral cell angioma
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Vaskiiler neoplazmlar dalagin en sik gdriilen
primer nonhematopoetik tiimorleridir. Littoral hiicreli
anjiyom ise yeni tamimlanmis, kirmizi pulpadaki lit-
toral hiicrelerden koken alan, dalaga 6zgiil benign
bir neoplazmdir. Bu tiimor hem endotelial hem de
histiyositik belirleyiciler ile pozitif boyanma gosterir.
Burada splenik littoral hiicreli anjiyom tanisi almis iki
olgunun histopatolojik ve immiinhistokimyasal 6zel-
likleri sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Dalak, vaskiler timorler, littoral
hucreli anjiyom

Vascular neoplasms are the most common pri-
mary nonhematopoietic tumors of the spleen. Littoral
cell angioma is a benign, newly described vascular
tumor originating from littoral cells of the red pulp
representing a lesion unique to the spleen. These
tumors express both vascular and histiocyte-associ-
ated antigens. Herein, we describe the histopatho-
logic and immunohistochemical features of two
splenic littoral cell angioma.
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Vaskuler neoplazmlar dalagin en sik gérilen primer
nonhematopoetik timéorleridir . Bunlar hemanjiyom, lit-
toral hicreli anjiyom (LHA), lenfanjiyom, hemanijiy-
operisitom, hemanjiyoendotelyom, kaposi sarkom ve
anjiyosarkom olarak sayilabilir ®. Hemanjiyom en sik
gorilen timordir. Diger bir 6rnedi olusturan LHA ise
yeni tanimlanmis, ender gorilen benign karakterde bir
neoplazmdir.

Burada tanimlanan dalaktaki vaskuler lezyonlar LHA
lehine yorumlanmis ve olgular histolojik olarak literattr
1siginda sunulmustur.

OLGULAR

1. Olgu:

47 yasinda bayan hasta, 3-4 aydir batinda sag Ust
kadranda ortaya cikan ve sirta yayilan agn yakinmasi ile
genel cerrahi poliklinigine basvurmustur. Safra kesesi
patolojisi disinulerek yapilan abdominal ultrasono-

grafisinde safra kesesinde polip yanisira dalak lojunda
46x42 mm boyutlarinda kistik lezyon saptanmistr.
Dalakta tamimlanan bu lezyon bilgisayarli tomografi ile
degerlendirildiginde lenfanjiyom lehine yorumlanmstr.
Hastaya kolesistektomi ile aym seansta splenektomi
uygulanmistir.

Makroskopik olarak 155 gr. agiriginda, 10x7x4 cm.
boyutlarinda, ylzeyi dizgin splenektomi materyalinin
kesit yliziinde 3,5 cm. ¢apl sar-kahverengi renkli solid,
cevreden iyi sinirla ayrilmis, yer yer yariklanmalar
gosteren lezyon gozlenmistir.

Histolojik incelemede cevre dokudan iyi sinirla
aynlmis, yer yer solid stroma iginde sinus benzeri yarik-
lar tarzinda, baz alanlarda papiller yapilar olusturmus,
vaskuler proliferasyon gosteren lezyon izlenmistir
(Resim 1). Sinds benzeri vaskiler yapilarin yassilasmis,
yer yer ise daha kolumnar gériiniimde ylksek endotel
hicreleri ile dbseli oldugu ve baz alanlarda bu
hdcrelerin limene dokildaga gordlmustir (Resim 2).
Arada hemofagositoz gosteren histiositler, stromada
lenfositler, eritrositler, hemosiderinli makrofajlar bulun-
maktadir. Immunhistokimyasal inceleme sonucunda lit-
toral hucreler faktor VI, lizozim ve CD68 ile pozitif, S-
100 proteini ile nonspesifik boyanma go&stermistir
(Resim 3). Ayrica uygulanan CD34 boyasi negatif olarak
degerlendirilmistir.

2. Olgu:

Al aydir karinda sislik ve agn yakinmasi olan 60
yasindaki kadin hasta yakinmalarnnin artmasi Uzerine
acil servise basvurmustur. Trombositopeni, dalakta
hiperekojen lezyonlar, ayrica sagda plevral eflizyon,
karaciger fonksiyon testlerinde ylkseklik bulunmustur.
ileri tetkik icin yatinlan hastanin dalaktaki kitlelerin ety-
olojisini belilemek amaciyla splenektomi yapiimasina
karar verilmistir.

Makroskopik olarak 680 gr. agrrlidinda, 24x13x7,5
cm. boyutlarindaki splenektomi materyalinin kesit yuzl
konjesyone gériiniimde olup 1 cm. gaph kistik lezyon
bulunmaktadir.

Histolojik incelemede ise cok sayida, degisik boyut-
larda, bir kismi genislemis vaskuler bosluklar gézlen-
mektedir. Cogu alanda limene dogru papiller gelisim
gosteren vaskiiler yapilan kolumnar hiicrelerin désedigi,



36 N. Culhaci ve ark.

Resim 1: 1. olgu, papiller yapilar olusturmus, vaskuler lezyon,
(H&E, x40)

limeninde cok sayida dékulmus endotel hiicreleri ve bu
hicrelerde belirgin hemofagositoz dikkati gekmektedir
(Resim 4). imminhistokimyasal incelemede endotel
hicreleri faktér VIl ve CD68 ile pozitif boyanmistir
(Resim 5). CD34 bu olguda da negatif olarak deger-
lendirilmistir.

Bu bulgularla her iki olguya da LHA tanisi verilmistir.

TARTISMA

Vaskdiler timorler, dalagin en sik gorllen non-
hematopoetik timorleridir. Hemanjiyomlar, bunlarin
icinde en sik gérilen tir olup cogunlukla kavernoz tipte-
dir ®. LHA ise yeni tanimlanmus vaskler bir neoplazmdir
ve splenik kirmizi pulpadaki littoral hiicrelerden koken
aldigi belirtilmektedir. Littoral hiicrelerin fagositoz 6zelligi
kazanmig sinlis endotel hicreleri oldugu dusltnilmekte-
dir .

LHA cogdunlukla erigkinlerde goriliirse de cocuklar-
da da tamimlanmigtir. Bir yasinda bir kiz gocugunda da
dalakta LHA goruldigi bildirimektedir .

LHA cogunlukla baska lezyonlar nedeniyle cikarilan
dalakta rastlantisal olarak bulunur. Klinik olarak diger
vaskuler timérler gibi splenomegali ve hipersplenizm
gibi klinik bulgular olusturabilir. Gorintileme yontem-
leriyle olgumuzda oldugu gibi kistik yapilar iceren
blyumus dalak saptanabilir.

LHA makroskopik olarak gesitli blylkliklerde ola-
bildigi gibi soliter nodul veya multipl lezyonlar seklinde
de gorulebilir.

Mikroskopik incelemede LHA, splenik sinlslere ben-
zer anastomozlar gdsteren, yer yer papiller uzanimlar
oiusturan vaskuler yapilar, solid alanlar ve kist benzeri
yapilardan olusmaktadir. Vaskiler yapilar coguniukla
yuksek endotelial hlcreler ile déselidir. Bazen bu
htcrelerin vaskdler Ilimene dokuldigi, arada makrofaj/
histiosit benzeri hiicreler ve hemofagositozun dikkati
cektigi belirtimektedir. Bu karakteristik histolojik 6zellik-
ler bizim olgularimizda da belirgin olarak izlenmistir.

Immiinhistokimyasal olarak neoplastik hiicreler hem

Resim 2: 1. Olgu, kolumnar endotel hiicreleri (H&E, x400)

Resim 3: 1. Olgu, lizozim pozitifiigi (Lizozim, x400)

endotelial (Faktor VIII, BMA-120 gibi) hem de histiositik
(lizozim, CD 68) belirleyiciler ile pozitif boyanma goésterir.
Son caligmalarda LHA icin immunhistokimyasal panel;
faktor VIl +, CD68 +, CD21+, CD8 -, CD34- olarak
belirtimektedir ©. Dalagin sik gorilen hemanjiyomlarin-
da histiositik belirleyiciler ile boyanma saptanmamist.
Olgularimizda faktor VIII, lizozim ve CD 68 ile pozitif boy-
anma go6zlenmesi, CD34'n negatif sonuc vermesi LHA
tanimizi kuvvetle desteklemistir.

Littoral hdcrelerde, ultrastriktirel olarak Weibel-
Palade yapilar izlenmektedir. Michal ve ark.  fagositoz
ve sitoplazmada hemosiderin depozitleri yanisira timor
hicre sitoplazmasinda fokal eosinofilik globll bulun-
masinin tipik oldugunu belirtmektedirler. Bu globdillerin
fagosite edilmis eritrosit, lenfosit ve plazma
hicrelerinden olustugu distnilmektedir.

Morfolojik acidan ayirici tanida hamartomlar yanisira
hemanjiyom, lenfanjiyom, hemanjiyoendotelyom,
anjiyosarkom gibi dalagin diger vaskuier timérleri
dastndlmelidir. Tumorin papiller yapilar olusturmasi,
arada yiksek doseyici endoteliyal hiicreler olmasi, ek
olarak hemanjiyomlarin aksine histiositik belirleyiciler ile



Resim 4: 2. Olgu papiller gelisim gosteren vaskuler yapilar
(H&E, x200)

pozitif sonu¢ vermesi LHA'un tamisinda yardimcidir.
Kicuk bldylutmede multinoddler 6zelligi ile bazi graniilo-
matoz inflamatuar lezyonlarla karisabilir ®. Nikleer atip-
inin ve mitotik aktivitenin olmamasi ile anjiyosarkomlar-
dan ayrilabilir. Olgulanmizda atipi ve mitoz saptan-
mamistir.

Rosso ve ark. ® ise morfolojik, immiinolojik ve ultra-
striiktlrel olarak, splenik sinis déseyici hicrelerinden
(littoral hticreleri) kaynaklanan malign bir vaskdler tGmaor
tanimlamiglar ve ‘littoral hicreli anjiyosarkom" olarak
tan vermislerdir. Olguda ektazik damar yapilari, intralu-
minal papiller olusumlar, hemofagositoz izlenmekte;
ayrica timér hicreleri malign nikleer 6zellikler tasimak-
tadir. Solid alanlarda mitotik figurler bulunmaktadir.
Sonucta dalakta tim vaskuler yapilardan anjiyosarkom
gelisebilecegi belirtiimektedir.

Heese ve ark. yakin zamanda littoral hicreli anjiy-
omun sitolojik bulgularini yayinlamiglardir © ve sellGler
yaymalarda yer yer papiller yapilar, bir kismi arada tek
hticre seklinde kolumnar htcreler, hem intrastoplazmik
hem extrasellller hemosiderin pigmenti ve grandler
debri gordlmustdr. Nlkleus yuvarlak, oval 6zellikte olup
bazi hiicrelerde gentik bulunmaktadir.

Sonug olarak; LHA benign karakterde, iki yonli difer-
ansiyasyon gosteren, yeni tamimlanmis bir lezyon olup
dalagin vaskdler patolojilerinde ayirici tanida akilda tutul-
malidir.
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Resim 5: 2. Olgu, CD68 pozitifligi (CD68, x200)
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