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OZET: Hemangioperisitoma, kapiller perisitlerden koken
alan, genellikle agresif seyreden, niiks-metastaz yapmaya
meyilli ve nadir goriilen bir yumusak doku timoriidiir.
Tiimériin Scm’den bilylik olmasi, artmis mitotik aktivite,
yiiksek selliilarite, immatiir veya pleomorfik tiimor hiicre-
leri, kanama ve nekroz odaklarinin  gdzlenmesi
malignitenin gostergeleridir. Temel tedavisi radikal cerra-
hidir. Bu olguda dev retroperitoneal hemanjioperisitoma
nedeniyle opere edilen 48 yasindaki erkek hastay1 sunmay1
amagladik.

Anahtar Kelimeler: Hemanjioperisitoma, Retroperiton,
Mezengimal Timor

ABSTRACT: Hemangiopericytoma is a rare soft tissue
sarcom that originates capillary pericyte and usually
shows agressive prognosis and tendency to metastasis or
recurrence. It is reported that a malignant course is
asssociated with a large tumor (greater than 5 cm), an
increased mitotic rate, high cellularity, immature and
pleomorphic tumor cells and foci of hemorrhage and
necrosis. Basic therapy is radical surgery. In this case we
aim to present a 48 year old man who operated for giant
retroperitoneal hemangioperyctoma.
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GIRIiS

Hemangioperisitoma  nadir  gorillen  bir
mezensimal neoplazmdir ve biitlin vaskiiler tiimorle-
rin %1°den azin1 olusturur (1,2). Tk kez 1942 yilinda
Stout ve Murray tarafindan tanimlanmistir . Timo-
riin orijini, kapillerler ve postkapiller veniiller etrafi-
na yerlesmis olan, kan akimi ve permeabiliteyi dii-
zenleyen ve ilk kez Zimmermann tarafindan tanim-
lanmis  bulunan  perisit  hiicreleridir  (3).
Hemangioperisitomalar vucudun herhangi bir yerin-
de bulunabilirse de en sik alt ekstremiteler, pelvik
fossa, retroperiton, bag-boyun, gogiis ve karinda lo-
kalize olur (4). Bu raporda dev boyutlu
retroperitoneal hemangioperisitomali bir olguyu lite-
ratiir bilgileriyle sunmay1 amagladik.

OLGU SUNUMU
48 yagindaki erkek hasta karinda siskinlik ve

karm agris1 sikayetleri ile klinigimize bagvurdu. Fi-
zik muayenesinde karnin sol yarisini1 dolduran kitle
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tesbit edilen hastanin kan biokimyasi ve sitokeratin
19 fragment, karsinoembriyonik antigen, -
fetoprotein gibi tiimor markirlari normaldi. USG ve
batin tomografisinde heterojen kontrastlanma gdste-
ren, kistik nekrotik alanlar igeren 18X16X16 cm bo-
yutlarinda orta hatt1 minimal gegen kitle lezyonu ve
batinda yaygin asit tesbit edildi (Sekill). Asit sitolo-
jisinde mezotel hiicreleri, lenfosit hiicreleri ve
PMNL iceren mixt iltihabi hiicre infiltrasyonu izlen-
di. Perkiitan igne biyopsi sonucunda, anjiomatdz
ozellikler igeren, malignite potansiyeli belirleneme-
yen mezengimal neoplazm olarak rapor edilen kitle-
nin immunhistokimyasal incelemesinde timdr hiic-
relerinin CD34 ile pozitif, S-100 ile negatif olarak
boyandig1 saptandi. Operasyon sirasinda hastanin
batinindan 6 litre asit bosaltildiktan sonra yapilan
eksplorasyonda kitlenin kapstillii oldugu, batin igi
organlara yer yer yapisikliklar gosterdigi ve
retroperitondan koken aldig: tespit edildi. Kitle total
olarak  c¢ikarillarak  operasyona son  verildi.
Postoperatif komplikasyon gelismeyen hasta 7. giin
taburcu edildi.

PATOLOJIK INCELEME
Kitle 20x16x15cm boyutlarinda, 1,5 kg agirhi-

ginda, lobiile goriiniimdeydi. ince bir kapsiille ¢evri-
li olan solid kitlenin kesit yiizeyinde kanamal1 kistik
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yapilar, dejenerasyon ve kanama alanlari, ¢esitli bii-
yiikliiklerde kistler ile gri beyaz renkli kiiciik
nodiiler yada papiller yapilar mevcuttu.

Spesmenin mikroskopik incelemesinde, kana-
ma alanlari, ince g¢eperli dilate vaskiiler yapilar,
miksoid dejenerasyon yanisira perivaskiiler alanda
yogunlasan  mezenkimal hiicrelerden  olusan
neoplazm dokusu izlendi. Diisiik mitotik aktivite
tesbit edildi (10 biiyiik biiylitme alaninda ortalama
2-3 mitotik aktivite). Nekroz yoktu. Kitle lezyonu-
nun etrafini ¢eviren fibréz kapstilde yer yer incelme
ve neoplazm invazyonu mevceuttu.
Immunhistokimyasal olarak tiimdr hiicrelerinde
vimentin ile diffiiz ve yaygin, CD34 ve aktin ile
fokal pozitif sitoplazmik boyanma saptandi. Diisiik
malignite derecesinde hemanjiyoperisitoma olarak
rapor edilden kitlenin cerrahi sinirlart intakti (Sekil
2,3.,4).

TARTISMA

Timor her iki cinste esit oranda goriiliir. Her
yas grubunda goriilmekle birlikte en sik orta yas
grubunda (ortalama yas 45) rastlanir (1,5).
Hemanjioperisitoma viicudun herhangi bir yerinde
goriilebilse de siklikla alt ekstremiteleri, pelvik bos-
lugu, bas-boyun bdlgesini, dalak gibi intraabdominal
organlar1 ve retroperitonu tutar. Vakalarin yaklasik
olarak %25’ retroperitondan kdken alir (1,4).
Tiimortin kendine 6zgii klinik ve radyolojik bulgula-
1 yoktur. Hemanjioperisitoma genellikle agresif sey-
reder, niilks ve metastaz yapmaya meyillidir (5).
Hastalarin prognozu ¢ok degiskendir ve 5 yillik has-
taliksiz sagkalim %50°den azdir (6). Timor siklikla
akciger, karaciger ve kemige metaztaz yapar (1,6,7).
Tilimoriin Sem’den bilyiik olmasi, artmis mitotik ak-
tivite (Her 10 HPF’de 4’den fazla mitotik figiir),
yiiksek selliilerite, immatiir veya pleomorfik timor
hiicreleri, kanama ve nekroz odaklarinin gézlenmesi
malignitenin gostergeleridir (3,7,8). Bu olguda tii-
mdriin biiyiikligiine ragmen mitotik aktivitenin dii-
siik olmasi, nekroz odaklarinin goriilmemesi diisiik
malignite derecesini gosteriyordu.

Hemanjioperisitomanin histolojik ayirici tani-
sinda soliter fibroz tumor ve synoviyal sarkoma,
mezengimal kondrosarkom, anjiosarkom,
mezotelioma gibi bir ¢ok mesenkimal tiimor diisiinii-
lebilir (9). Hemanjioperisitomanin bu tiimorlerden
ayrilmasi zor olabilir. Bu durumda
immiinhistokimyasal boyamalar tani1 konulmasinda
yardimeidirlar. Immunhistokimyasal olarak
hemanjioperistoma, vimentin ve CD34’¢ kars1 reak-
siyon verirken faktor VIII, S-100, desmin, laminin,
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karsinoembriyojenik antijen ve synaptophysine karsi
reaksiyon vermez (3,10). Bu vakada da vimentin,
CD34 ve aktin ile pozitif sitoplazmik boyanma go-
riilmiigtir. Nanda ve arkadaglart ince igne biopsisi
ile hemanjioperisitomanin primer spesifik tanisinin
konulmasinin zor oldugunu, sitolojik analizin
hemanjioperisitomanin niiksii ve metaztazinin tani-
sina izin verebilecegini bildirmislerdir (5). Nitekim
perkiitan igne biopsisi ile hastamiza mezensimal tii-
mor tanist konulmus ancak cinsi ayirt edilememistir.

Cerrahi radikal eksizyon
hemanjioperisitomanin seckin tedavisidir. Biitiin
hemanjioperisitomalarin malign gibi degerlendirile-
rek genisletilmis cerrahi uygulanmasi tavsiye edil-
mektedir (2,6,8). Buna ragmen %50 oraninda niiks
goriilebilir. Ancak kiiratif rezeksiyon sonrasi lokal
rekurrens goriilme zamani, diger sarkom tiplerinden
daha uzundur ve ortalama 29 ay olarak bildirilmistir.
Literatiirde ilk rezeksiyondan 23 y1l sonra niiks eden
mediastinal hemanjioperisitoma olgusu mevcuttur
(3). Kaneko ve arkadaslari, omental
hemanjioperisitomalarda yiiksek mitotik indeksin
(4>10 HPF) ve 20cm veya daha biiytik tiimor boyu-
tunun rezeksiyon sonrasi timor niiksiiyle iligkili ol-
dugunu bildirmislerdir (8). Spitz ve arkadaslari, 36
hastalik serilerinde retroperitoneal ve meningeal tii-
morlerin daha yiiksek rekiirrens oranlar ile seyretti-
gini ve ekstremitelerde yerlesen timorlerin farkli
bolgelerde yerlesen tiimorlere gore daha uzun do-
nem niikssliz seyrettigini tespit etmislerdir (11).
Rekiirrensleri azaltmak i¢in adjuvan kemoterapi ve
radyoterapi uygulanabilir. Ancak bugiine degin etkili
bir kemoterapi veya radyoterapi rejimi tanimlanma-
mistir (3,7,8). Bu vakada, hemanjioperisitomanin
diisiik malignite derecesi gdstermesi ve cerrahi sinir-
larin intakt olmas1 nedeniyle sadece cerrahi ile yeti-
nilmis, medikal onkoloji bdliimiince ilave bir teda-
viye gerek goriilmemistir. Hastanin bir yillik taki-
binde lokal niikse veya uzak organ metaztazina rast-
lanilmamustir.

Sonu¢ olarak, hemanjioperisitoma yiiksek
rekiirrens oranlariyla seyreden ve temel tedavisi ra-
dikal cerrahi olan mezengimal bir timdrdiir.
Niikslerin erken tespiti hastanin prognozunda 6nemli
bir rol oynar. Bu nedenle hastalar dikkatli bir sekilde
ve oldukga uzun bir donem takip edilmelidir.
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