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Pulmoner epitelioid hemanjiyoendotelyoma
(Olgu sunumu)

Pulmonary epithelioid hemangioendothelioma
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Ozet

Giris ve amag: Pulmoner epiteloid hemanjiyoendo-
telyom, oldukga az gérilen bir primer akciger maligni-
tesidir. Onceleri intravaskiiler sklerozan bronkoalveolar
tumér olarak tanimlanan bu malignite karaciger, bas-
boyun bélgesi, oral mukoza, kemik, mediasten, diafrag-
ma ve beyinde de primer olarak ortaya g¢ikabilir. Amaci-
miz, saptadigimiz olduk¢a az gérilen bu olguyu sun-
maktir.

Olgu sunumu: Ates yiksekligi ve hemoptizi yakinmalari
ile basvuran 54 yasindaki kadin olguya, uygulanan tim
tanisal girisimlere ragmen tani konamadi. Yapilan agik
akciger biyopsisi sonucunda epiteloid hemanjiyoendo-
telyom tanisi alan olgu akciger biyopsisinden 45 giin
sonra timér progresyonu nedeniyle éldi.

Sonug: Ulasabildigimiz kaynaklarda daha 6nce yaklasik
50 olgunun bildirildigi belirtilen bu az gorilen akciger
malignitesi ilgili kaynaklarin egliginde sunulmaktadir.

Anahtar sozciikler: Epitelioid, hemanjiyoendotelyom, akciger.

Pulmoner epitelioid hemanjiyoendotelyom, olduk¢a az
gériilen bir akciger malignitesidir. Onceleri intravas-
kiler sklerozan bronkioalveolar timor olarak bilinen bu
malignite daha sonra epitelioid hemanjiyoendotelyom ola-
rak tanimlanmistir (1, 2, 4). Kadin/erkek goérilme orani
4/3 seklindedir (2) ve %50’den fazla olgu 40 yasin altin-
dadir (3). Radyolojik incelemede bilateral multipl noduler
opasiteler seklinde gorilen (1-6) bu malignitenin ortala-
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Summary

Introduction and purpose: Pulmonary epithelioid
hemangioendothelioma (PEH) is a very rarely seen
primary lung neoplasm. It has formerly known as intra-
vascular sclerosing bronchioalveolar tumour and it may
occur also in the liver, head and neck area, oral mucosa,
mediastinum, diaphragm and brain. In this article, a case
of pulmonary epithelioid hemangioendothelioma is
presented.

Case report: A 54 year old female was referred to our
department with high fever and hemoptysis. The histo-
pathological examination of the specimens which were
obtained by open lung biopsy revealed pulmonary
epitheloid haemangioendothelioma. The patient died of
tumour progresion 45 days after the operation.
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ma sagkalimi 4.6 yildir (3). Ates yiksekligi ve hemoptizi
ile kendini gOsteren, agik akciger biyopsisi ile tani kon-
mus 54 yasindaki kadin olgu sunulmaktadir.

Olgu sunumu

22 paket yili sigara oykislU olan 54 yasindaki kadin
olgunun, Subat 2002'de gegirdigi Ust solunum yolu
enfeksiyonu sonrasinda 6kslriik ve hemoptizi yakin-
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malari baslamig ve Nisan 2002’de hospitalize edilmistir.
Cekilen akciger grafisi ve gogus bilgisayarli tomo-
grafisinde (BT) (Resim 1) bilateral konsolide alanlar sap-
tanan olgunun yapilan bronkopisinde hemoptiziye neden
olabilecek herhangi bir patolojiye rastlanmamistir. Yapi-
lan romatolojik ve immunolojik hastaliklara yoénelik ince-
lemeler ile de herhangi bir sonuca ulasilamamis ve has-
taya ayaktan poliklinik izlemi énerilerek eksterne edilmis-
tir. Hemoptizi yakinmasi giderek artan (yaklasik 200 ml/
glin) olguda ylksek ates de olusmasi Uzerine Haziran
2002’ de tekrar hospitalize edilmistir. O dénemdeki akci-
ger grafisinde bilateral yama tarzinda dizensiz sinirli
opasiteler ve gekilen gégus ylksek rezollisyonlu bilgisa-
yarli tomografisinde de bir 6nceki BT’'ye gbre progresyon
gbsteren, her iki akciger Ust zonlarindan baslayip bazal-
lere kadar devam eden, gevresinde buzlu cam goérini-
minin de oldugu ve ¢aplari 10 ila 25 mm arasinda
degisen asiner infiltrasyonlarin ve daha Onceki BT'de
bulunmayan ve c¢aplari 10 ila 15 mm'’yi bulan multipl
mediastinal lenf nodlarinin bulundugu rapor edilmistir.
PPD negatif olarak bulunmustur. Hemokiltiir ve balgam
kiltirlerinde ise patojen bakteri Girememisg, direk mikro-
kopik bakida asidorezistan bakteri saptanmamistir.
Yapilan bronkoskopisinde herhangi bir endobronsiyal
lezyona ve hemoptiziye neden olabilecek bir odaga rast-
lanmamig, alinan bronkoalveolar lavaj (makrofaj:%90,
I6kosit: %8, lenfosit: %2, CD4/CD8: 3) ve sag alt lobdan
yapilan transbronsiyal biyopsi sonucunda gerek mikrobi-
yolojik gerekse patolojik bir taniya ulasilamamistir. Batin
ultrasonografisinde yagl karaciger diginda bir bulgu
saptanmamig, uygulanan sag skalen lenf bezi biyopsisi
sonucu, lenf bezlerinde reaktif hiperplazi seklinde rapor
edilmigtir. Diger yontemler ile tani konamayan olguya
acik akciger biyopsisi planlanmistir.

Klinigimize basvurdugunda ates yuksekligi ve 10-20
ml/gin seklinde hemoptizi yakinmalari devam eden
olgunun yapilan fizik muayenesinde solunum sistemi
oskiiltasyonundaki bilateral kaba raller, kardiak oskultas-
yonunda ise 2/6 sistolik Ufirim disinda patolojik bulgu
saptanmadi. Akciger grafisinde bilateral yama tarzi opa-
siteler saptandi. Her iki kostofrenik sinUsler kiinttl. Labo-
ratuar sonuglari: hemoglobin: 10.0 gr/dl, hematokrit: %30.8,
beyaz kan hiicresi: 10300/mm?®, nétrofil: %71.3, lenfosit:
%21.4, eritrosit sedimentasyon hizi: 105 mm/saat idi, ek
olarak SGOT: 24 U/L, SGPT: 37 U/L, alkalen fosfataz:
254 U/L, albumin: 3.0 gr/dl, globulin: 4.0 gr/dl, total
bilirubin: 0.44 mg/dl, laktat dehidrogenaz: 370 U/L, aglik
glukoz: 106 mg/dl, ure: 22 mg/dl, kreatinin: 0.68 mg/dl,
sodyum: 148 mEq/L, potasyum: 4.6 mEq/L olarak bil-
dirildi. Alinan kan ve balgam kdltirlerinde patojen bakteri
Uremedi. HIV serolojisi negatif olarak rapor edildi. Solu-
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Resim 1. Olgunun BT kesiti.

Resim 2. Alveoler parankimde eritrositlerle dolu bosluklari
doéseyen atipik endotelyal hicreler. (H.E. X200).

Resim 3. Timoér hucrelerinde CD31 poxzitifligi. (Anti-CD31 X200).
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num fonksiyon testlerinde ise birinci saniyedeki zorlu
ekspiratuar volim (FEV+{): 1200 ml (%63), zorlu vital
kapasite (FVC): 1600 ml (%65) ve FEV4/FVC: %75 sek-
lindeydi. Yapilan ekokardiyografisinde hafif aort darhgi
ve birinci derece mitral yetmezlik saptandi.

Sag lateral mini torakotomi insizyonu ile toraksa giril-
diginde plevranin serbest oldugu ayrica, tim akcigerde
yaygin olarak mevcut olan ve gaplari 2.5 cm’e kadar
ulasan birgok parankimal nodilin bulundugu saptandi.
Alt lob lateral bazal segmentten wedge rezeksiyon ile
aclk akciger biyopsisi uygulandi. Biyopsi materyalinin
rutin islemleri sonucunda elde edilen kesitlerde alveoler
parankimin, igerisi eritrositlerle dolu bogluklari déseyen
hiperkromatik, pleomorfik nukleuslu atipik endotelyal
hicrelerden olusan timdral doku ile infiltre oldugu izlendi
(Resim 2). Tumor hucreleri immun dokukimyasal olarak
endotel belirleyicileri olan CD34 ve CD31 ile olumlu
boyandi (Resim 3). Bu bulgular epitelioid hemanjiyo-
endotelyom olarak rapor edildi. Deflazacort tablet 30
mg/giin seklindeki peroral tedavisi diizenlenen olgu
akciger biyopsisinden 45 glin sonra tumér progresyonu
nedeniyle dldd.

Tartisma

Pulmoner hemanjiyoendotelyom, olduk¢a az gérilen bir
primer akciger malignitesidir. Karaciger, bas-boyun
bdlgesi, oral mukoza, kemik, mediasten, diafragma ve
beyinde de primer olarak ortaya ¢ikabilir (1). Multisentrik
olarak, ¢zellikle akciger ve karacigerde, gorilebilir Bu
timor ilk olarak 1975 yilinda Dail ve Liebow tarafindan
intravaskuler sklerozan bronkoalveolar tiumoér ismiyle
tanimlanmis (4) ve 1982 yilinda Weiss ve Enzinger “epi-
telioid hemanjiyoendotelyom” terimini kullanmistir (2, 4).

Olgularin %75’i kadindir (2). Gérilme yasi 7-76 arasinda
degismesine ragmen (1,3), %50’den fazla olgu 40 yasin
altindadir (3). Hastalarin yarisi asemptomatiktir . Erkek
hastalarin daha semptomatik oldugu bildirilmigtir (1).
Semptomlar ise kilo kaybi, soluk darhgi, hafif ploretik
g6gus agrisi, 6kslruk, hemoptizi seklinde olabilir, bir
olguda hipertrofik pulmoner osteoartropati bildirilmistir (2,
3). Radyolojik olarak genelde multipl bilateral nodiler
opasiteler seklinde kendini gdsterir ve nodiillerin ¢aplari
cogunlukla 2 cm’den kiguktir (1-6). Plevral eflizyon ve
hiler lenfadenopati %9 hastada gorillr ve kétu prognozu
isaret eder (1,3). Kotl prognozu isaret eden diger bulgu-
lar igsi hicrelerin bulunmasi, timoriin ekstraplevral pro-
liferasyonu ile birlikte olan fibrinofibréz plérit olmasi,
hava yolu, vaskiler ya da plevral yayilim ile ilgili agir
semptomlarin bulunmasi seklindedir (1,5).
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Tanida genelde videotorakoskopik veya acgik akciger
biyopsisi kullanilir. Belirgin bir spesifik laboratuar bulgu
saptanmamistir. Balgam ya da plevral sivinin sitolojik
incelemesi sonuglar tipik olarak negatiftir (3). Brons
fircalama biyopsisi ve transbrosiyal biyopsi ve ayrica
endoskopik ultrason esliginde transdzefageal igne biyop-
sisi ile tani konan birer olgu bildirilmistir (7,8). Ayirici
tanida hepatoseliler, adrenal ya da renal karsinomlar,
sarkom ve ndroendokrin timdrler akla gelmelidir. TUmor
ciddi sekilde membranlar igerebilir ve mezotelyomayi
taklit edebilir (4).

Pulmoner epitelioid hemanjiyoendotelyom, endoteloid ya
da histiositik hicrelerinin primitif vaskdler diferansiyas-
yonu ile karakterize bir timordir (3). Tumoérun santrali
tipik olarak sklerotik ve hiposellllerdir. Santral kalsifi-
kasyon, ossifikasyon ve kondrifikasyon %10 olguda
gorulebilir. Bu bulgular hyalinize grantiloma, infarkt ya da
brongiyal kondromatéz hamartom ile karigabilir. TUmér
hicreleri genis intrasitoplazmik vakuoller icerebilir.
Tumorin endotelial kaynakli oldugu, faktér VIII ile iligkili
antijene veya CD31’e ydnelik immun dokukimyasal
calismalar ile gdsterilebilir (1-5).

Pulmoner epitelioid hemanjiyoendotelyom, biyolojik ola-
rak disik dereceli bir timordur. Yayillim genelde direk
olarak plevral ve intraalvoler ya da hematojen yolla olur.
Lenfatik yayilim oldukga azdir (5). Hastalarin %25’inden
azinda uzak metastazlar gorulur ve genelde karacigere,
cilde, bdbreklere, dalaga, retroperitoneal yumusak doku-
lara hematojen yayilim seklinde olur (1). Senkron santral
sinir sistemi metastazi olan bir olgu bildirilmistir (9).

Tedavi genelde palyatiftir. Cok az goérilen sinirli timori
olan olgularda kuratif rezeksiyon uygulanabilir. Bu ti-
morler kemoterapi ya da radyoterapiye duyarsizdirlar (1,
2, 5). Olgularin ¢ogu herhangi bir sagdaltim uygu-
lanmadan periyodik kontroller ile izlenir.

Ortalama sagkalim 4.6 yildir (3, 5). En kisa sagkalim
gros hemoptizi nedeniyle élen bir olguda 8 haftadir.En
uzun sagkalm ise 24 yilda 13 cerrahi (11 torakotomi)
rezeksiyon uygulanan ve azalan solunumsal fonksiyonlar
ve en sonunda pndémoni nedeniyle dlen bir olguya aittir
(1, 2). Kitaichi ve ark. (1), yaptiklari gok merkezli bir ¢a-
lismada (¢ hastada parsiyel spontan regresyon saptan-
digini bildirmislerdir. Oliimler genelde giderek artan res-
triktif solunumsal yetersizlik nedeniyle ya da ekstrato-
rakal yayihma bagli komplikasyonlar nedeniyle olmak-
tadir (2, 3).

Sonug olarak, az gorilen bir primer akciger tumori olan
epiteloid hemanjiyoendotelyom, 6zellikle radyolojik ola-
rak bilateral multipl noduler opasiteler seklinde kendini
gosteren ve tani konmakta guglik cekilen olgularda
ayrici tanilar arasinda yer almalidir.
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