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Sinonazal Tip Hemanjioperisitom: Bir Olgu Sunumu

Sinonasal-Type Haemangiopericytoma: A Case Report
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Tim sinonazal neoplazmlarin % 0,5’inden azini olusturan sinonazal
tip hemanjioperisitom, genellikle 3 cm ¢apta olup, nazal kavitede
unilateral polipoid doku olusturur. Sunulan 34 yagindaki kadin
hasta burun tikaniklig1 ve kanama sikayeti ile bagvurmugstur. Yapilan
nazal endoskopide; sag alt konka ve lateral nazal duvar kaynakli,
tizeri diizgiin mukoza ile kapli, nazofarinksten orofarenkse uzanim
gosteren, 3,5x3x2 cm oOlgiilerde polipoid kitle saptanmigtir. Olgumuz
histopatolojik ve klinik bulgulariyla karakteristik 6zellikler tasimasina
karsin, farkliliklar gosteren immiinohistokimyasal bulgulariyla, bu
timorlerin dogas: hakkinda yeni bakis agilar: saglamaktadur.

Anahtar Sozciikler: Hemanjioperisitom, Nazal kavite, Immiinohis-
tokimya

ABSTRACT

Sinonasal-type hemangiopericytomas, which comprise less than 0.5%
of all sinonasal neoplasms, arise unilaterally in the nasal cavity as
polypoid masses with a mean diameter of about 3 cm. A 34-year-old
female patient was admitted due to nasal obstruction and epistaxis.
A polypoid mass covered with intact mucosa that originated both
from the right inferior concha and lateral nasal wall was detected
by nasal endoscopy. The tumor, extending from the oropharynx to
the nasopharynx, was measured as 3,5x3x2 cm. Although exhibiting
characteristic histopathological features and typical clinical
symptoms, this case with unexpected immunohistochemical findings
can provide a viewpoint on the nature of this kind of tumors.
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GIRIS
Sinonazal tip hemanjioperisitom (SHP) (glomanjioperi-
sitom), myoid hiicre kékenli glomus tiimorii ve perisitik
hiicre kokenli hemanjioperisitom arasinda diferansiyasyon
gosteren, perivaskiiler myoid fenotip sergileyen, tim si-
nonazal neoplazmlarin % 0,5'inden azini olusturan nadir
bir neoplazidir (1). Genellikle nazal kavitede unilateral
polipoid doku olusturup paranazal siniislere de uzanim
gosterebilir. Kadinlarda biraz daha sik goriiliir. Yas araligi
degiskendir, ortalama 7. dekadda goriiliir. Cogu hastada bir
yildan kisa bir siirede nazal obstriiksiyon, epistaksis, daha
az siklikla da burun akintisi ve bagagrisi ile bulgu verir (1-5).
Radyolojik goriintiileme yontemleri, siklikla siniizit, kemik
erozyonu ve sklerozun eslik ettigi nazal kavite ve paranazal
siniis opasifikasyonu gosterir (1,2). Genellikle 3 cm ¢apta-
dir ancak 8 cmden biiyiik ¢apta lezyonlar da bildirilmistir.
Polipoid doku, pembe-gri, yumusak, 6dematoz ve siklikla
hemorajiktir. Bu lezyon, yumusak doku tipi hemanjioperi-
sitomdan davranis 6zellikleriyle belirgin bigimde farklilik
gosterir (1). Agresiv davranis gosteren SHP (malign SHP),
olgularin % 2’sinde izlenen nadir bir formudur. Lokal re-

kiirrens genellikle inkomplet cerrahi eksizyona bagh gelisir
ve olgularin % 7-40’1inda bildirilmistir (2,3).

OLGU SUNUMU

Yaklagik 5-6 yildir burun tikaniklig1 ve kanama yakinmasi
olan 34 yasinda kadin hastaya yapilan nazal endoskopide;
sag alt konka ve lateral nazal duvar kaynakly, tizeri diizgiin
mukoza ile kapli, nazofarinksten orofarinkse uzanim gos-
teren, 3.5x3x2 cm Ol¢iilerde polipoid kitle saptandi. Lezyo-
nun niteligini ortaya koymak iizere yapilan radyolojik in-
celemelerde kitle, “benign” olarak degerlendirildi ve kemik
yapilarda destriiksiyon ya da litik bir lezyon olusturmadig:
izlendi. Yapilan insizyonel biopsinin de “benign” olarak
degerlendirilmesi {izerine kitleye total komplet eksizyon
uygulandi. Makroskopik incelemeye alinan eksizyon ma-
teryali, en biiyiik ¢ap1 3.5 cm olan, diizgiin mukoza ile 6r-
tild, polipoid bir kitleydi. Histopatolojik incelemede; ¢ogu
alanda epitelle arasinda saglam bir zon birakan ve olduk¢a
hiicresel olan tiimoriin, geyik boynuzu tarzinda dallanan
damarlar yani sira hyalinize, kalin duvarli damar yapilar1
ile genislemis tromboze damarlar icerdigi goruldi (Sekil
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1). Smnurlar1 belirsiz eozinofilik sitoplazmali, 1limli pleo-
morfizm gosteren igsi-oval nitkleuslarla karakterli tiimor
hiicreleri, kisa demetler olusturma egilimindeydi ($ekil
2). Timor hicreleri arasinda, mast hiicrelerini de iceren
inflamatuvar infiltrasyon izlendi. Immiinohistokimyasal
(IHK) incelemede bu hiicreler diiz kas aktini, kas spesifik
aktin (Sekil 3A), CD31, pansitokeratin, EMA, CK-19, CK-
8/18, CD99 ve S-100 ile negatif, vimentin (Sekil 3B) ve
bcl-2 ile diffiiz pozitif (Sekil 3C), CD34 (Sekil 3D) ile fokal
pozitiflik gosterdi. Timor hiicreleri H&E kesitlerde mitoz
gostermezken, Ki-67 proliferasyon indeksi %5’in altinda
pozitif olarak degerlendirildi. Lezyonun cerrahi sinirlarin-
da tliimor saptanmadi. Ayirici tanida diistiniilmesi gereken
lobiiler kapiller hemanjiyom, soliter fibroz tiimor, glomus
timori, leilomyom, anjiofibrom, monofazik sinovyal sar-
kom, fibrosarkom, malign periferik sinir kilifi tiimorii ve
diger igsi tiimorler, olgumuzda sergilenen farkli morfolojik
ozellikler ve THK sonuglar1 degerlendirilerek dislandi. Olgu
“Sinonazal tip hemanjioperisitom” olarak degerlendirildi.

TARTISMA

Stout ve Murray, SHP olgularin bir kisminda myofibril
igermeyen elonge hiicrelerin karakteristik diiz kas hiicrele-
rine dogru gegis gosterdigini bildirmislerdir. Bu bulgulara
dayanarak yazarlar perisitik hiicrenin modifiye diiz kas
hiicresi oldugunu belirtmislerdir (6). Perisitlerin myoid
karakteri IHK ve elektron mikroskopik ¢aligmalarla kanit-
lanmistir. Daha sonraki yillarda Fletcher, SHP’un aksine,
yumusak doku hemanjioperisitomunun (HP) perisitik
diferansiyasyon gostermedigini vurgulamistir (7-9). SHP’a
kas kokenli bir tiimér goriinimi veren, daha belirgin
eozinofilik sitoplazmali, daha igsi sekilli hiicrelerdir. SHP,
yumusak doku tipi HP ile kiyaslandiginda, daha uniform
ve daha kii¢iik hiicreler icerir ve prognozu miikemmeldir
(9). Yumusak doku tipi HPde tiimoér hiicreleri gelisigiizel
dagilim gosterirken, SHPde timor hiicreleri tabakalar, kisa
demetler seklinde izlenen bir patern sergilerler (10). SHPde
CD34 negatif ya da fokal pozitif iken, yumusak doku tipi
HP'de CD34 daha yaygin ve giiglii pozitiftir (5,10,11).

Cogu yazar SHP ile glomus timoriintin ortak ozellikler
gosterdigini ve bu timordeki myoid diferansiyasyonun
glomus tiimori ile iligkili oldugunu bildirmislerdir (12).
Iyi sinirhi organoid yuvalardan olugan glomus tiimériinde
hiicreler, santral niikleuslu, genis eozinofilik sitoplazmali,
oval-yuvarlak sekilli hiicrelerdir. Glomus timorii diiz kas
aktini, kas spesifik aktin, vimentin, kalponin ve degisken
derecede desmin ve CD34 immiinreaktivitesi gosterir (13).
Istk mikroskopik goriintilerinin farkliliklarma ragmen
SHP ve glomus tiimérii ortak [HK ve elektron mikrosko-
pik ozellikler gosterirler. Granter ve ark. morfolojik olarak
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Sekil 1: Epitel altinda ince bir saglam zon birakan, igsi hiicrelerden
olusan tiimorde hyalinize, kalin duvarli damar yapilar ile geyik
boynuzu tarzinda dallanan damarlar (H&E; x4).

Sekil 2: Hafif derecede pleomorfizm gosteren igsi-oval niikleus-
larla karakterli, eozinofilik sitoplazmali timor hiicreleri (H&E;
x40).

ortlisen perivaskiiller myoid diferansiyasyon gosteren
timorleri bir spektrumda incelemislerdir. 24 olguluk bu
calismada erigkin myofibromatozis, glomanjioperisitom
ve myoperisitomay1 iceren 3 kategori tanimlamiglardir.
Geyik boynuzu tarzinda dallanan damarlar i¢eren heman-
jioperisitom paterni gosteren tiimorler glomanjioperisitom,
soluk ya da bazofilik sitoplazmali yuvarlak hiicreler iceren
timorler glomus tiimori olarak tanimlanmigtir (14). Bizim
olgumuz belirgin igsi hiicre komponenti ve geyik boynuzu
tarzinda damarlar icerdigi i¢in histolojik olarak glomus
timori ekarte edilmistir.

Ayiricr taniya giren lobiiler kapiller hemanjiyom, diffiiz
patern sergileyen SHP’un aksine lobiiler bir biiyiime
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Se
hiicrelerinde bcl-2 pozitifligi (bcl-2; x20). D) Timor hiicrelerinde fokal CD34 pozitifligi (CD34; x10).

paterni sergiler. Lobiiler kapiller hemanjiyom bazen lobiiler
patern sergilemeyebilir. Bu gibi durumlarda, endotelle
doseli vaskiiler bosluklar ¢evresinde izlenen inflamatuvar
hiicreler ve fibroblastlar1 igeren graniilasyon dokusu benzeri
gorinimi ile ayrimi yapilabilir. Bu vaskiiler bosluklar
SHP’un vaskiiler komponentini andirabilir. Ancak SHPda
izlenen perivaskiiler hyalinizasyon lobiiler kapiller
hemanjiyomun bir 6zelligi degildir (6). Monofazik sinovyal
sarkom da hemajioperistom benzeri vaskiiler patern
gosterebilir. Hemanjioperisitomda bu patern daha yaygin ve
hyalinizasyon igerirken, sinovyal sarkomda bu patern fokal
alanlarda izlenir. Histolojik olarak bu iki tlimoérii ayirmak
her zaman kolay olmayabilir Hemanjioperisitomda
immiinhistokimyasal olarak epitelyal diferansiyasyonun
yoklugu ayirici tanida yardimei olabilir (15). Ayrica sinovyal
sarkom i¢in sinonazal traktin oldukga atipik bir yerlesim
bolgesi olmasi, histolojik olarak hemanjioperisitom benzeri
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pozitifligi (Vimentin; x20)

vaskiiler paternin yaygin olmasi, pleomorfizm ve mitozun
belirgin olmamasi ve sinovyal sarkomda degisik oranlarda
pozitif oldugu bildirilen immiin boyalarin (EMA, CK7,
CK8/18, CK19, S100, CD99) olgumuzda negatif olmasi
nedeniyle bu tan1 diglanmuistir.

Soliter fibroz tiimor (SFT) de nazal kavite ve paranazal
sintislerde goriilebilir (6). SFT mikroskopik olarak, kalin/
hyalinize duvarli damarlar ve genis kollogenize alanlar
iceren fibroz lezyonlardan daha selliiler ve daha az fibroz
goriniimde lezyonlara dek degisen morfolojik cesitlilik
gosterir. SFT selliiler varyantinda, genellikle SHP’a benzer
sekilde geyik boynuzu tarzinda dallanan ince duvarl
damarlar bulunmasina karsin SHPdan farkli olarak tiimor
hiicreleri yuvarlak-oval monomorfiktir. IHK olarak SFT’ler
ozellikle fibroz formu, siklikla CD34 (%80-90) ve CD99
(%70), daha nadir ise bcl-2 (%30), EMA (%20) eksprese
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edebilir. Selliiler formdaki SFT, siklikla fibroz formuna gore
CD34 ile daha az pozitiflik gosterir (16).

SHP’un morfolojik ve prognostik olarak farkl iki timor
kategorisine ayrildigina dair bazi kanitlar bulunmaktadir.
flk kategori (yaklagtk olgularin %10-15’i) selliller SFT
ile ortiistir. Bu timorler degisik derecelerde selliiler atipi
igeren oval ya da igsi hiicrelerden olusur. Cogu SFT'deki
gibi, timor hicreleri genellikle herhangi bir myoid
diferansiyasyon gostermezler. Klinik davranis selliiler SFT
ile benzerdir. Az oranda rekiirrens ve metastaz goriilebilir
(16,17). Ikinci katergorideki (olgularin yaklagik %85-
901) lezyonlar glomus tiimoriine benzer. Bu izlenim su
gozlemlere dayanir: Bazi SHP’lar glomus timdriine ya
da diiz kas neoplazmina benzer alanlar icerebilir. Tiimor
hiicreleri kas spesifik aktin ve SMA ile pozitif iken desmin
ve CD34 negatiftir. Bulezyonlar ger¢ek hemanjioperisitomu
ya da myoperisitomu temsil eder. Komplet lokal eksizyonla
kiir saglanir ve prognoz miilkemmeldir (15,17). Bizim
olgumuz da selliler SFT ile ortiisen ilk kategoride yer
almaktadir. IHK olarak bcl-2 reaktivitesi gostermesi, myoid
diferansiyasyon gostermemesi ve fokal alanlarda CD34
pozitifligi bunu desteklemektedir.

Olgumuz, histopatolojik o6zellikler agisindan genel SHP
paternini gostermekle birlikte ITHK &zellikleri farkliliklar
gostermekteydi. Ancak literatiirde, bizim olgumuzda
oldugu gibi aktin negatif, bcl-2 pozitif ve CD34 fokal pozitif
az sayida SHP olgusu da bildirilmektedir (7). Olgumuzun
histolojik ve IHK 6zellikleri ile nadir gériilen bu alt grupta
yer aldig1 diisiintilmiistiir.

Glomanjioperisitomlar Diinya Saglik Orgiitiiniin sinifla-
masina gore burun ve paranazal siniislerin borderline ve
diisitk malignite potansiyelli yuamusak doku tiimorleri kate-
gorisi igerisinde yer almaktadir (2). SHPda 5 yillik sagkalim
%90dir. Rekiirrens, olgularin %30’unda gorilir ve in-
komplet cerrahi rezeksiyona bagl gelistigi bildirilmektedir.
(2,3,5). Yapilan bazi ¢alismalarda hastaligin rekiirrensinde,
semptomlarin uzun stirmesi, kemik invazyonu ve niikleer
pleomorfizmin 6nemli kriterler oldugu belirtilmektedir (7).
Cogu olguda rekiirrens operasyondan ilk 5 yil sonra gelisir
(9). Agresiv davranis ise olgularin %2’sinde goriilmektedir
ve bunu belirleyen bulgular kaynaklarda; tiimér boyutunun
5 cmden biiytik olmasi, kemik invazyonu, belirgin niikleer
pleomorfizm, 10 biiyiik bitylitme alaninda 4’ten fazla mitoz
saptanmasi, nekroz ve proliferasyon indeksinin %10dan
fazla olmasi seklinde bildirilmektedir. Bizim olgumuzda
timor boyutunun 3.5 cm olmasi, kemik invazyonunun
olmamasi, belirgin niikleer pleomorfizm icermemesi, mi-
toz ve nekrozun goriilmemesi, proliferasyon indeksinin
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%10dan disiik olmasi benign davranis gosterecegi lehine
bulgulardir. Bu bulgulara paralel olarak olgumuzun 18
aylik izleminde rekiirrens ya da metastaz saptanmamustir.
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