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intrakranyal Hemanjiyoperistom: .
4 Olgu Sunumu ve Literattir Gozden Gegirilmesi
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OZET

Intrakranyal hemanjiyoperistom (HPC) dural siniisler boyunca yerlesen nadir ve agresif seyirli bir timordiir. Tiim intrakraniyal timorle-
rin %1’inden azin1 olusturur. Bu yazida HPC nedeniyle klinigimizde 2015 yilinda opere edilen 4 olguyu klinik ve radyolojik agidan tartisma-

y1 amagladik.
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Intracranial Hemangiopericytoma: 4 Case Reports and Literature Review

ABSTRACT

Intracranial meningeal hemangiopericytoma (HPC) is a rare and aggressive intracranial neoplasm located along the dural sinuses. It consti-
tutes less than 1 % of all intracranial tumors. In this manuscript we aim to discuss clinic and radiological features of 4 cerebral HPC cases

that were operated in our department in 2015.
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Hemanjiyoperistom (HPC) kapiller ve postkapiller
venillerin gevresindeki Zimmermann'in kontraktil
perisitlerinden orijin alan ve malign potansiyele sahip,
ender goriilen bir vaskiiler tiimér olup g¢ogunlukla
retroperitoneal bolge, kalca ve uylukta goriiliir'. Sant-
ral sinir sistemi (SSS) HPC’s1 kendini tipik olarak,
meninkslerle iligkili sert vaskiiler tiimorler seklinde
gosterir?.

Santral Sinir Sistemi (SSS) HPC’s1 ile ilgili bir¢ok
yayin ¢ok az klinik detay icerir. Daha 6nceleri menen-
jiomlarin bir alt tipi olarak tanimlanan bu tiimor daha
sonra ayr1 bir grup olarak ele alinmistir. HPC daha
siklikla supratentoriyal yerlesir ve menenjiomdan
daha gen¢ yasta klinik vermeye egilimlidir’.
HPC’lerin yaklastk %10’u ¢ocuklarda gorllir ve

erkek kadmn oram 1.4:1°dir*. Hastalarin basvuru sika-
yetleri lezyonun yeri ile iligkili olsa de en sik goriilen
belirtiler bas agrisi, nobet, gérme kaybi ve motor gii¢-
stizliiktiir®. HPC’ler menenjiomlardan cok daha nadir
goralur ve Klinik olarak cok daha agresif seyirlidir.
Lokal rekiirrens ve ekstrakraniyal metastaz sik goriiliir.
Preoperatif donemde ayirici tanidaki giigliikler cerrahi
sirasinda biiyiik sorunlara neden olabilir.

Biz bu yazida HPC nedeniyle klinigimizde 2015 y1-
linda opere edilen 4 olguyu klinik ve radyolojik agidan
tartistik.
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Olgu 1

Otuz yasinda erkek hasta 1 yil dnce baglayan yiiziin
sag tarafinda uyusukluk, sag gézde bulanik gérme, sag
kulakta isitme azligi sikayetleri ile poliklinigimize
bagvurdu. Norolojik muayenesi normal olan MRG’de
sag serebellopontin kosede, vaskiiler yapilara ve 4.
ventrikiile basi olusturan, heterojen kontrast tutan,
7.5%x.5 cm ve 5.5x4.5 cm boyutlarinda orta fossa ve
posterior fossa uzanimli kitle mevcuttu. Odyometride
sagda kismi isitme kayb1 tespit edildi. Hasta sag kra-
nioyorbitozigomatik kraniyotomi ile opere edildi.
Kavernéz siniis lateral duvarindan baslanarak timor
eksize edilmeye calisildi ancak oldukga vaskiler bir
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lezyon olmasindan dolay1 biyopsi alinarak operasyona
son verildi. Patolojisi HPC olarak raporlandi. Hasta
embolizasyon sonrasi cerrahi planlanarak taburcu
edildi (Sekil 1).

Sekil 1:

A-D Kraniyal MRG'de sag serebellopontin késede,
vaskiiler yapilara ve 4. ventrikiile basi olusturan,
heterojen kontrast tutan, 7.5x.5 cm ve 5.5x4.5 cm

boyutlarinda orta fossa ve posterior fossa uzanimi

kitle. E-F Postoperatif kraniyal BT

Olgu 2

Elli bir yasinda erkek hasta 5 ay dnce baslayan unut-
kanlik, hareketlerde yavaslama, idrar kagirma ve 2 ay
once baglayan gorme bozuklugu sikayetleri ile bas-
vurdu. Norolojik muayenesinde kaba konfrontasyonda
bitemporal heteronim hemianopsik olan hastanin
MRG’sinde, 3. ventrikiilde 3x2 ¢m boyutlarinda yo-
gun kontrast tutan, hidrosefaliye neden olmus kitle ile
uyumlu goérinim mevcuttu. Sag pterional kraniotomi
ile opere edilen hasta da optik kiazmanin altinda bes-
leyici ve drene edici vaskiiler yapilar: bulunan tiimoral
doku ile karsilasildi. Oncelikle drene edildi takiben
besleyici damarlar koagile edildi. Takiben tlimor
aspirator, bipolar ve pensetler yardimiyla dekomprese
edildikten sonra blok halinde total ¢ikartildi. Kanama
kontroliini takiben loja eksternal ventrikiler drenaj
seti (EVDS) konuldu. Postoperatif kontrol Kranial BT
incelemesinde operasyon lojunda ve ventrikillerde
kanama olmasi {izerine sol frontalden yeni bir EVDS
kateteri takildi. Postoperatif donemde yogun bakim
Unitesinde entube olarak takip edilen hasta postopera-
tif 5. glinlinde eksitus oldu (Sekil 2).
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Sekil 2:
A-B Preopratif kraniyal MRG'de 3. ventrikiilde 3x2
cm boyutlarinda yogun kontrast tutan, hidrosefaliye
neden olmus kitle ile uyumlu goriiniim izlenmekte. C-
D postoperatif erken dénem BT. E-F Postoperatif gec
dénem BT

Olgu 3

Kirk dort yasinda kadin hasta 15 yil 6nce memeden
stit gelme, 2 y1l 6nce adet gérememe, 4 ay dnce de bas
agrist ve gorme bozuklugu sikayetleri, ani gdérme
kayb1 sikayeti ile bagvurdu. Norolojik muayenesinde
kaba konfrontasyonda bitemporal heteronim hemia-
nopsik, her iki gdzde 1 metreden parmak sayan hasta-
nin sellar MRG’sinde sellar bélgeden suprasellar bol-
geye uzanan 3.2 x 2 cm kistik komponentleri bulunan
hipofizer makroadenom ile uyumlu gériinim mevcut-
tu. Hasta transnazal transsfenoidal yolla kitle eksizyo-
nu amactyla operasyona alindi. Olduk¢a kanamali, gri-
mor renkli kitle ile karsilagilmasi {izerine subtotal
eksize edilerek operasyon sonlandirildi. Patolojisi
HPC olarak raporlanan hasta 2 ay sonra transkraniyal
yolla yeniden opere edildi. Sag pterional kraniotomi
yapilarak optik sinirler arasma yerlesmis, selladan
kdken alan, pembe-mor renkli ileri derecede vaskiiler
tiimoral doku total eksize edildi (Sekil 3). Postopera-
tif déonemde entiibe olarak yogun bakim initesine
alinan hasta koopere olmasi {izerine tedricen ekstlibe
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edildi. Norolojik muayenesinde defisiti olmayan hasta
postoperatif 6. gliniinde taburcu edildi.

Sekil 3:
A-D Sella MRG’de sellar bélgeden suprasellar bélge-
ye uzanan 3.2 x 2 cm kistik icerikleri bulunan kitle
gorinum izlenmekte. E-F Postoperatif kraniyal BT

koopere, oryante, ektremitelerde taraf bulgusu olma-
yan hasta postoperatif 5. Glinlinde taburcu edildi.

Sekil 4:
A-C Preoperatif kraniyal MRG 'de sag parietooksipi-
tal bolgede yogun kontrast tutan, 4x5 cm boyutlarinda,
smirlart belirgin kitle ile uyumlu gériiniim izlenmekte.
D-E Preoperatif serebral anjiyografi. F-G Postopera-
tif kraniyal BT

Olgu 4

Kirk alt1 yaginda kadin hasta 2 aydir olan bas agris1 ve
bulanti-kusma sikayetleri ile bagvurdu. Norolojik
muayenesinde kaba konfrontasyonda sol homonim
hemianopsi mevcut olan hastanin MRG’sinde sag
parietooksipital bolgede yogun kontrast tutan, 4x5 cm
boyutlarinda, smirlart belirgin kitle ile uyumlu gorQ-
nim mevcuttu. Hastaya serebral DSA incelemesi
yapildi ve lezyonun oldukca vaskiiler oldugu goriilme-
si Uzerine operasyondan 1 giin 6nce embolizasyon
uygulanmaya ¢alisildi, ancak basarili olunamadi. Ta-
kiben hasta opere edildi. Sag oksipital kraniyotomi
yapildi. Posterior interhemisferik yolla tabani tentori-
yuma uzanan ve falksdan kdéken alan ileri derecede
kanamali, sert kivamli, gri-beyaz renkli timdoral kitle
mikrogirurjikal teknikler kullanilarak total eksize
edildi. Patoloji raporu (HPC) olarak raporlandi (Sekil
4). Postoperatif donemde entlibe olarak yogun bakim
iinitesine alinan hasta koopere olmasi lizerine tedricen
ekstiibe edildi. Norolojik muayenesinde suur agik,

Tartisma

HPC terimini ilk kez 1942'de Stout ve Murray tanim-
lamislardir®.  Primer intrakraniyal hemanjiyoperisto-
may ise ilk defa 1954'de Bagg ve Garret bildirmistir®,
Yumusak doku sarkomlar1 arasmmda HPC’lar %2’den
daha az orandadir. SSS’de ortalama goriilme yas1
40'r. Erkeklerde iki kat daha fazla goruliir. Yaklagik
%80'i supratentoryal yerlesimlidir’. Agresif biiyiime,
lokal niiks ve stk metastaz egilimi, bu tiimorlerin kli-
nik olarak goze carpan ozellikleridir’.

Soliter fibroz timérler ve HPC imminohistokimyasal
olarak saptanabilen STAT6 nUkleer ekspresyonunu
gosterirler ve aymi tiim0riin degisik evreleri olarak
nitelendirilmislerdir®. WHO 2016 siniflamasinda soli-
ter fibroz tiimér/ HPC 3 evre olarak simiflandirilmistir®,
Evre 1 yiiksek kollajendz, diisiik selliilarite gdsteren
daha 6nce soliter fibroz tiimor olarak siniflandirilan
gruptur. Evre 2 tumdrler daha selliler, daha az kolla-
jendz, ‘geyik boynuzu’ damarlanmasi olan daha 6nce
HPC olarak raporlanan tlimérlerdir. Evre 3 timorler
daha once anaplastik HPC olarak raporlanan 10 bi-
yiitme alaninda 5 veya daha fazla mitoz izlenen olgu-
lardur.

SSS hemanjiyoperistomasimin  klinigi  degiskenlik
gosterir. En yaygin belirti bag agrisi olup, hastalarin
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yarisinda bildirilmistir. Yaklasik %25 parezi ve
%20'de nébet gorilir’. Bizim olgularimizda degisik
yerlesim yerleri nedeniyle sadece bir olgu da bas agri-
s1 sikayeti mevcuttu.

Radyolojik bulgulari meningiomalar ile benzerdir.
Bilgisayarlt beyin tomografisi (BBT) ve MRG'de
kalsifikasyondan ve hiperosteozisten yoksun géralir.
Anjiyografide ise tipik olarak timor boyalari ile isa-
retlenen multipl, irregiiler, tirbugson benzeri bircok
kiicik damar goriliir’. Ortalama yasam siiresi tani
konulduktan sonra 84 aydir’. Bizim olgularmmzin
heniiz ortalama takip stiresi 9.6 aydir.

HPC’li hastalarda adjuvan radyoterapi cerrahiden
bagimsiz olarak bir prognostik faktor olarak bildiril-
mektedir'®. Schiariti ve ark cerrahi sonrasi uygulanan
adjuvan radyoterapinin lokal rekirrensi ortalama 154
aydan 254 aya uzattigmi bildirmiglerdir'®. Zhu ve
ark’lar1 da subtotal rezeksiyon uygulanan hastalarda
radyoterapinin lokal kontrolii saglamada etkili oldu-
gunu bildirmistir™. Bizim olgularimizdan; birinde
kaverndz siniis komsulugunda rezidii kitle olmasi
Uzerine gamma knife uygulandi, birinde rezidii kitle-
nin bilyiik olmasi nedeniyle radyoterapi uygulandi, bir
digerinde ise total eksizyon saglandigi icin ek tedavi
uygulanmadi.

Timoriin total c¢ikarilmas: rekiirrensi azaltan ve sag
kalimi arttiran en énemli etkendir'™. Gros total rezek-
siyon yapilan olgularda progresyonsuz sagkalim ve
sagkalim subtotal eksizyon uygulananlardan anlaml
olarak uzun saptanmistir. Olgularimizin 3’{in de total
eksizyon saglanirken 1 olgu da asir1 kanama nedeniyle
biyopsi yapilmistir. Bu olguda embolizasyon sonrasi
cerrahi planlanmaktadir. HPC’l1 hastalarda preoperatif
donemde kraniyal gorintulemelerin dikkatli incelen-
mesi ve ameliyat 6ncesi uygulanacak embolizasyon
guvenli total eksizyona olanak verecektir.
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