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MALIGN HEMANJIOPERISITOMA
(Bir Vaka Nedeniyle)
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OZET
Hemanjioperisitoma nadir goriilen bening

vaskiiler timorler arasinda yer almasina karsin ma-
ling karakter de gésterebilir.

Yaklagsik bir yildan fazla yakinmast olan ve
yaygin organ metastazlar: ile basvuran 20 yasinda
malign hemanjioperisitoma tanist alan vaka tiimériin
az gorilmesi nedeniyle takdim edilmigtir.

Anahtar Kelimeler: Hemanjioperisitoma.

SUMMARY

Malign Hemangiopericytoma
(A case report)

Although bening vascular tumors are rarely seen,
hemangiopericytoma can also show malign charac-
ter.

A malign hemangiopericytoma case of a 20 years
old patient who had a history about more than one
Yyear and widespread organ metastases was presented
because of rare occurence of the tumor.

Key Words: Hemangiopericytoma.

GIRIS

Ik kez 1942 yilinda Stout ve Murray tarafindan
tanimlanan hemanjioperisitoma perisitlerden kaynak-
landif1 kabul edilen vaskiiler bir tiimordiir (1,2).

Erigkinlerde goriilebildigi gibi ¢ocukluk ¢aginda
da kargimiza ¢ikabilir. Aynca gocukluk ¢aginda
goriilen konjenital hemanjioperisitoma vakalar1 da
bildirilmigtir (3,4).

Ozellikle yumusak dokuda yerlesen tiimor bening
seyirli olmasina kargin bir kismi malign 6zellik
gosterebilmektedir.

Yapilan cesitli ¢aligma verilerine gore, tiimériin
infiltratif biiyiimesi %15-30, lenfojen ve hematojen
yolla yaptif1 uzak organ metastazlan ise %11-57
olarak bildirilmektedir (5).

VAKA TAKDIMI

AL, 20 yaginda, evli, bir ¢ocuklu ev kadin. Hal-
sizlik, kilo kaybi, nefes darligi, yaygmn viicut
agrilar, gogiiste yara, idrarin az ve kirmizi, biiyiik
abdestin beyaz gelmesi yakinmalartyla bagvuran has-
ta, yaklagik 14 ay oncesine kadar higbir yakinmasi
olmadifim belirtmekte. Daha sonra sag uyluk iist

kisminda aniden siddetli agn ve arkasindan sisligin
belirgin hale gelmesi iizerine hekime bagvurarak is-
mini bilmedigi ilaglart kullandigin1 ancak bunlardan
herhangi bir yarar saglayamamasi iizerine, bir baska
doktora giderek ameliyat oldugu ve "kemikten alinan
parganin temiz” geldigini bildiren hastamiz; ameliyat
oldufu bacakta afrinin dayanilmaz boyutlara
ulagmasi ve gogiiste yara olusmasi, idrarin kirmiz,
biiyiik abdestin beyaz gelmesi, tiim viicudun sarar-
mast lzerine klinifimize tetkik ve tedavi igin
yatirildi,

Oz ve soy gegmisinde belirgin bir dzellik sapta-
namads.

Sorulanlara yerinde ve zamaninda cevap veriyor.
Uyku, igtah miksiyon ve defekasyon azalms.

Fizik Muayenede, kan basinc1 100/80 mmHg,
ates 36.5 derece, Nabiz 108/dk. ritmik, solunum
sayist 30/dk., zayif goriiniimde. Cilt ve skleralar
ikterik, sag servikal ve sol aksiller bolgede 0.5 cm
boyutlarinda, orta sertliktc agrisiz lenfadenopati mev-
cut. Sternum iizerinde 4x8 cm biiyiikliigiinde ko-
laylikla kanayan iilsere lezyon saptand. Akcigerlerde
dinlenmekle kaidelerde solunum sesleri alinmiyor,
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perkiisyonda matite mevcut. Kalp sesleri derinden
gelmekte, ek ses, iifiiriim yok. Batin bombe, kara-
ciger kot kavsini 12 cm ge¢mekte, epigastriumu dol-
durmug, keskin kenarli, agrili, iizeri pirtiikli. Dalak
ele gelmiyor. Perkiisyonda batnda agiklif1 yukariya
bakan matite saptandi. Sag inguinal bdlgede eski
kesi izi, saf uylukta bolgesel ddem gozlendi.

Laboratuar Bulgulari: Eritrosit 3.100.000/mm3,
lokosit 7600/mm3, Hic %31, sedimantasyon yarim
saatte 20, bir saatte 50 mm, periferik yaymada eritro-
sitler normositer, normakrom &zellikte, trombositler
yeterli, parcali %76, eosinofil %2, lenfosit %22 ola-
rak bulundu. Aghik kan sekeri %90 mg, BUN %17
mg (N.7-23 %mg), kreatinin %1.7 ml (N.0.6-1.5
%mg), SGOT 82 UK (N.8-40 UK). SGPT 52 UK
(N.5-35 UK), total protein %6.7 gm, alb. %2.8 gm,
glo. %3.9 gm, alklen fosfotaz 18.19 BLU (N.0.8-
2.3 BLU) Total Bilirubin %4.8 mg, direkt bilirubin
%3.8 mg. Gaitada sterkobilinojen menfi. idrarda bi-
liriibin - artmig, iirobilinojen menfi olarak
degerlendirildi.

EKG: Disiik voltaj ve yaygin T negatifligi ha-
kim. Teleradyografide her iki siniis kapali.

Ekokardiyografik incelemede az miktarda perikar-
diyal efiizyon saptandi.

Batin parasentez mayiinin dansitesi 1018, protein
+++, kiiltiirde iircme yok.

Batin uln'asonoémﬁsindc, karaciger ekosu hetero-
jen, karaciger ici ve dist safra yollart genis, koledok
takip edildiginde distalinde 11 mm biiyiikliigiinde,
heterojen ckolu, cevreside ekolusent sinir igeren bir
kitle imaji al:nmlsllr.Pankreas normal lokalizasyon-
da, ekosu artmig ve heterojen olup, bagin 6n
kisminda tiiberkiilasyon yapan, muntazama yakin
sinirlt 25 mm gapinda bir kitle imaji alinmigtir,
Batinda serbest asit goriiniimii dikkati gekmis, her
iki bobrek ekosu artmig (6dem), ayrica yer kaplayan
olusum saptanamamigtir. Overler normalden biiyiik
olarak degerlendirilmigtir (Resim-1)

Hastaya 5 mCi Tc 99 m siilfiir kolloid verildik-
ten sonra yapilan karacifer ve dalak sintigrafisinde;
Karaciger ileri derccede biiyiik, aktivite utulumunun
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Resim I: Batin ultrasonu

heterojen oldufu goriilmiig, karaciger dig1 organlarda,
veriebra ve kostalarda tutulum gozlenmis, dalakta da
aktivite tutulumu artmig, difektif alan gozlen-
memigtir (Resim 2).
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Resim 2: Karaciger ve dalak sintigrafisi

Hastaya 15 mCi Tc 99m MDP verildikien sonra
yapilan tiim viicut kemikleri sintigrafisinde; Sternum
ile sag femurda multipl anaktif (litik) alanlar
gozlenmigtir. L3-L4 arasinda, manibrium sterni
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Resim 3: Gégiis Kemik Sintigrafisi

disinda ve saginda, kalatasinin saifinda ¢e
yiksck aktivite tutulumlar gozlenmistir,
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Resim 4: Femur Sinii grafisi.
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Resim 5: Tiim Viicut K emik Sintigrafisi.

goriilmektedir, By calismalardan sonra: 1-Koledok alt
ucu obstriiksiyonu (Pankreas bagi Ca ?), 2- Pankreas
digt malignite ve 3- Yaygin kemik metastazlar
disiiniilmiistiir,

Hastaya Pektoral adele Ve slernum iizerindeki
tlserden yapilan biopsi sonucu: Deri ve pektoral ka-
Stan yapilan biyopsi maleryalinin incclenmesinde,
hiicre yapist benzer, ancak gencel olarak pektoral kasta
daha iyi diferansiye alanlar gosteren Liimér dokusy
bulunmaktadir. Tiimgr hiicreleri orta boyda, yuvarlak
ya da fusiform sekilli, kromatinden zengin
¢ekirdeklere ve dar sitoplazmalara sahip atipik
hiicreler olup, bag dokusu stromas; igerisinde kitleler
olusturmug, yer yer diffuz ireyig gostermektedir.
Deri, deri alu dokusu bu timér jle infiltre olup,
tlscrasyona neden olmugtur. Ozellikle pektoral kas-
tan alinan parcalarda belirgin olmak iizere malj gn he-
manjioperisitoma goriiniimii meveutwr, By diferan-
siyasyona bakilarak vaka malign hemanjioperisitoma
kabul edilcbilir (Patolog Dr. A. Bagoz). Resim VI'da
hastanin biopsi sonucu mikroskopisi goriilmektedir,
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Resim 6: Timoriin Histopatolojik Gériiniimii.

Yapilan baun ponksiyon mayii mikroskopik in-
celemesinde; incelenen yayma preparatlarda poli-
morflar, eritrositler ve lenfositler, mezotel hiicreleri
iceren bir zemin iizerinde, degisik sekiller gosteren,
hiperkromatik ¢ekirdekli, dar sitoplazmals, daha Once
biopside goriilen timor hiicrelerine morfolojik yon-
den benzer atipik tiimor hiicrelerinin olugturduklar
kiigiik kiimeler - goriilmektedir (Patolog Dr. A.
Bagoz).

Hastanin klinik takibi sirasinda genel durum git-
tikge bozuldu, belifgin kalb yetmezlifi ortaya ¢ikti
ve tiim 1srarlara karsin ailesinin istegiyle taburcu
edildi.

TARTISMA

Staut'a gore maling vaskiiler tiimorler histolojik
olarak intimal endotelyal kokenli malign hemanjio-
endotelioma ve adventisiyal perivaskiiler perisitlerden
gelisen hemanjioperisitoma olarak baglica iki ana
gruba aynlir (4). Hemanjioperisitoma ilk kez Stout
ve Murray tarafindan 1942 yilinda Zimmermann'in
perisitlerinden kaynafini alan kapillerin etrafinda
santrifugal ve radier tarzda yerlesen ig seklinde fusi-
form hiicrelerden meydana gelmig vaskiiler bir timor
olarak tammlanmistr (2,6,7). Literatiir tarandifinda
hemanjioperisitoma olarak yaklasik 400 olgu bildi-
rilmesine kargin tiimdriin daha sik bulundugu kabul
edilmektedir. Omegin agnsiz govde ve ekstremite-
lerde yavag biiyilyen olusumlarin hi¢ olmazsa bir
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kism1 hemanjioperisitomadir (5).

Tiimor her yas grubu igerisinde kargimiza
cikabilir. Erigkinlerde her iki cins esit olarak tutulur
ve en stk 40-60 yas arasinda goriiliir. Erigkinlere gore
tiimoriin cocuklarda goriilme riski daha az olup, er-
keklerde tutulum kizlara gore daha fazladir (4,8). Los
Angeles ¢ocuk hastanesinde 1967-1981 yillan
arasinda 6 ¢ocukta hemanjioperisitoma saptanmigur.
Bunlarin 4'ii kiz 1 tanesi erkek ¢ocugu idi (9). He-
manjioperisitomalarin %10-151 ¢ocukluk ¢aginda
karsitmiza ¢ikmaktadir. Kaufman ve Stout'un
yaptiklan ¢aligmada olgularin %10'u 15 yagn altinda
olup bunlarin da %10'unda dogumsal olarak timdr
bulunmaktadir (3). Ote yandan hemanjioperisito-
manin ailesel gegisi de soz konusudur. Plukker ve ar-
kadaslari otosomal resesif gegis Ornegi gosteren bir
tiimor ailesi bildirmislerdir. Bu ailede kiz ve erkek
iki kardes ve 5. dereceden kuzende hemanjioperisito-
ma saptanmig olup, erkek kardesde tiimor yerlesimi

.kafa derisinde; kiz kardese ise batin sol alt kadranda

bulunmustur. Yapilan tedaviye karsin takipde her iki-
sinde de niiks ve metastaz izlenmistir (4).

Hemanjioperisitoma daha gok yumusak dokularda
yerlesim gostermektedir. Timor bag-boyun, ckstre-
mitelerin kas, fasia, subkutan doku ve nadiren cilt
gibi yumusak dokularinda, retroperitoneal bolge,
uterus, pankreas ve meninkslerde oturabilir. Subku-
tan doku ve kas tutulumu sikhikla gozlenir. Erig-
kinlerde daha gok alt ckstremite ve retroperitonel
bolgelerden, cocuklarda ise bag-boyun ve alt ekstre-
mitelerden koken alir (4,6,7). Kemik kokenli heman-
jioperisitoma oldukga nadirdir. §imdiye kadar 45
primer kemik tutulumlu hemanjioperisitoma olgusu
bildirilmistir.Mayo klinikde yapilan bir ¢aliymada
8452 primer kemik tiimoriiniin 7'sinde primer kemik
kokenli hemanjioperisitoma saptanmig olup bunlarin
bityiik bir kismu pelvis ve alt ekstremite yerlesimli
olarak bulunmustur. Mayo klinik serisinde primer
kemik tiimorlerinin %0.80', malign primer kemik
tiimorlerinin %0.1'1 vaskiiler primer kemik timor-
lerinin %4.7'si ve malign vaskiiler kemik timor-
lerinin %11'i hemanjioperisitoma olarak degerlen-
dirilmistir. Bu galismada primer kemik hemanjioperi-
sitoma olgularinin yaglan 12-90 arasinda degismekte
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olup, tiimér en sik 40-50 yaglari arasinda sap-
tanmigtr. Kadin-erkek orani ise 1.8'e 1 olarak belir-
tilmigtir (10,11).

Hemanjioperisitoma, genelde yavag biiyiiyen
tiimorler arasinda yer almasina kargin, bazi olgularda
biiyiime son derccede hizhidir (1,2,7). Tiimor genel-
*:kle kiigitk ama bazen 8 cm ¢apa kadar biiyiiyebilir.
Subkutan yerlesimli tiimor klinik olarak lipoma
benzer. Bilyiik ¢cofunlukla tek bir nodiil halindedir.
Kirmizi-kahverengi olan tiimor dokusunda hemoraji,
nckroz ve kistik dejenercsans saptanabilir. Hemanjio-
perisitomalarin 3/4'ii sinirh veya kapsiilliidiir(2,6,7).
Kutane lezyon ise kirmizi, sert ve ¢ofu kez invazedir
(6).

Histolojik olarak hemanjioperisitoma damar dig
duvarinda yerlegim gosteren perisitlerden kaynagim
alan bir tiimdr olarak bilinir. Tiimdriin histolojik
yapisinda 3 ana yapi soz konusudur: 1-Normal endo-
telle dégenmis cesitli damarlan tiimér hiicrelerinden
ayiran degigik kalinlikta bu damarlarin etralini yaka
seklinde saran bag dokusu, 2- Proliferasyon gostercn
parankimal hiicrelerin giipheli veya belirgin oldugu
kabul cdilen damarlarin konnektif bag dokusu ta-
ralindan spiral sckilde sarilmasi, 3- Retikiilin 6zellik
gosteren fibrillerin hiicre gruplanimi ya da hiicreyi
¢evrelemesi tiimoriin belirgin histolojik ozellik-
lerindendir.Bu tablonun bazi yerlerinde lipid i¢eren
kopiik hiicreleri bulunmaktadir. Boylece tiimérde
normal bazal membran, endotel hiicreler ve kapiller-
den olugan vaskiiler bir komponent ile gergek
biiyiimeyi saglayan seliiler bir komponent goze
¢arpmaktadir (3,8). Tiimor hiigreleri if scklinde olup
trikrom boyalarla myofibril saptanmaz. Damar endo-
tel hiicrelerinden giimiis boyamast ile bazal membran
olmamas: ile ayrnilir. Bir ¢ok dallanmig damar
yapilar geyik boynuzu manzarasi gosterirler. Timor
histolojik olarak benign, borderline malign ve ma-
lign olarak ayrilir. Bening tiimorler ‘iyi diferansiye,
mitotik atkivitesi az, retikiilin ve kollejen fibrillerin
iiniform dagilimi belirgindir. Invazyon, vaskiiler pa-
tern ve ig scklinde perisit yoktur. Borderline malign
hemanjioperisitomada tiimor fazla scliiler; malign
tiimorde ise mitoz sik, anaplazi belirgindir. Timor
morfolojisi ile tiimdr agressitivitesi arasinda paralel-
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lik s6z konusudur. Nekroz, hemoraji, artmig selii-
larite ve yiiksek mitotik indeks tim&r agressivitesi
Ichine alinmalidir (1,2,12).

Hemanjioperisitoma lokal agressivite, uzak meta-
stazlar ve niiksler ilc malign bir klinik sergilemekte-
dir. Dogumsal hemanjioperisitoma genelde beningn
ozellik gosterse de malignite insidensi ge¢ ¢cacukluk
ve erigkinlerde fazladir. Ote yandan tiimér meningial
yerlesimli ise pratikman malign kabul edilmelidir.
Maningial yerlesimde %80 niiks, %23 metastaz soz
konusudur. Meningial yerlesim diginda gelisen he-
manjioperisitomalarda niiks ve metastaz oran ¢egitli
galigma gruplarinca farklilik gostermektedir. Enzin-
ger ve Smith'in yapug: ¢aligmada mctastaz olasihifi
%15 olarak bulunmusgtur. Stout ise hemanjioperisi- .
toma ofgularinin %11.7'sinde hizli bilyiime ve uzak
metastaz saptamigtir. Metastaz geligsmesi ortalama
1.5 yilda olmaktadir. Cerrahi tedaviden sonra lokal
niiks orani ise %20-50 arasinda bildirilmigtir. Lokal
rekiirrens uzak metastaz habercisidir ve genellikle
tumor eksizyonundan 5 yil ya da daha sonra lokal
niiks kargimiza ¢ikmaktadr. Metastazlar hematojen ve
lenfojen yolla ve siklikla akciger (%50), karacifer ve
daha az olmak kaydiyla kemik, pankreas, bobrek, ti-
roid, adrenal bez ve mediasten gibi diger bolgelere
olabilir (3,5,13).

Klinik olarak subkutane hemanjioperisitoma
¢ofu kez lipoma benzer. Primer kemik tiimériinde
afrn, nadiren patolojik kirik ve noérolojik belirtiler
olabilir. Réntgende osteolitik kemik destriiksiyonu,
periostal yeni kemik olugumlari, radyoniiklid ¢alig-
mada ise soguk alanlar goriintiilenbilir. Ozetle he-
manjioperisitomada klinik ve radyolojik bulgular
nonspesifiktir (11).

Hemanjioperisitoma; glomus timorii, infantil
fibrosarkoma, malign fibro-histiositoma, malign
schwannoma, anjioblastik meningioma, sinovyal
sarkoma, yiiksck vaskiilarite gbsteren leiyomiyosar-
koma ve mezensimal kondrosarkoma ile ayirici
tamya gidilmelidir. Histolojik olarak ayirici tan1 her
zaman kolay degildir, bazen clektronmikroskobik
calisma gerckebilir (2,8,13). =

Scgilecek tedavi miimkiinse lokal rezeksiyondur.
Radikal cerrahi yontemler bazen gerekebilir. Cerra-
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hiden sonra %20-50 arasinda lokal niiks olabilir. Ke-
molcrapi denencbilir. Adriamisin tck bagina ya da
diger antimitotiklerle kombine uygulanabilir ve bu
tedaviden yiiksek bagan saglandif belirtilmistir.
Tiimo6r gencllikle radyoresistandir. Fakat bazi
¢alisma gruplari radyoterapinin faydali oldugunu sa-
vunmaktadirlar. Uzak mctastaz yapmig olgularda 5
yil i¢cinde mortalite %50 civanndadir (1,5,12,13,14).

Takdim cttifimiz olgumuzda primer kaynag bu-
lamadik. Ama yaklagik 1.5 yil igerisinde metastaz-
larin ortaya ¢ikmasim ve ilk yakimalarin uyluk st

A. K"aya, N.A. Sezer, L. Karabulut, IF. Tuncel

kismimdan baslamasi goz Oniinc alinirsa, primer
odagm uyluk oldugu kabul cdilebilir. Hangi dokudan
kaynaklandifini sdylemek elimizdcki verilerle elbette
olasi degildir.Ultrason ve sintigrafli sonuglarma gore
yaygin kemik karaciger, pankreas metastazlan bulun-
dugunu sdyleyebiliriz.Hastanin gegmigi géz Oniine
alinarak stcrnum iizeri deri ve deri alu, pektoral adale
metastazlarindan da bahsedilebilir. Ayrica bauin ma-
yiinde atiptik hiicreler belirlenmigstir. Perikardiyal ve
plevral clliizyonun incelenmesi hastanin direng
gostermesi yiziinden yapilamadi icin bu bolgelerde
mctastaz olup olmadigm ortaya koyamadik.
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