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OZET
Epiteloid hemanjioendotelyoma malign biyolojik davranis sergileyen nadir bir vaskiler timordur. Siklikla yumusak
vaskiler endotelyal hiicrelerden kdken alir fakat karaciger, akciger, kemik ve deri gibi pek ¢ok lokalizasyonda
bulunabilir. Yavas buylyen disik veya borderline malign timoér olarak kabul edilirler ancak agresif formlari da
bildirilmigtir. Bu yazida 24 yasinda yumusak dokuda multifokal yerlesimli epiteloid hemanjioendotelyoma olgusu klinik,
radyolojik ve histopatolojik bulgulari ile birlikte sunulmustur.
Anahtar Kelimeler: Epiteloid hemanjioendotelyoma, multifokal, vaskiler tumor

ABSTRACT

Epitheloid hemangioendothelioma (EHE) is a rare vascular tumor with malignant biological behavior. It arises from
vascular endothelial cells, usually within soft tissues, and can occur in almost all locations, but tumor can be found in
liver, lungs, bone and skin. It is considered to be a low or borderline malignant tumor with, usually, slow progression, but
aggressive forms have been described. We present a 24 year-old female case of multifocal epitheloid
hemangioendothelioma of the soft tissue with its clinical, radiological and histopathological findings.
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OLGU SUNUMU

24 yasinda kadin hasta, 8ay 6nce sad ayak
bileginde kitle sikayeti ile 0zel bir merkeze
basvurmus, fizk muayenede sad kurusis
posteriorunda ciltten kabarik agik renkte kitle
saptanmistir.  Yapillan MRI incelemesinde,
hipervaskulerize 6cm c¢apinda (Resim 1) kitle
eksize edilmistir. Makroskobik olarak 5,5x4x2 cm
ebatlarda gri-beyaz renkte eksizyon materyalinin
kesit ylzli solid gorinimde ve sert kivaml idi.
Mikroskobik incelemede; olduk¢a hyalinize bir
stroma igerisinde eozinofilik sitoplazmali epiteloid
gorinumlt  hicrelerden olusan kuguk yuvalar,
trabekiiller olusturmus neoplastik yapi1 gorilmustir
(Resim 2, 3). Timor hicreleri bazi alanlarda igsi
hicreli morfoloji gostermekteydi. Yer yer nekroz,

biyolojik davranis gdsterebilen nadir vaskuler bir
tumordur'®. EHE terimi  ilk olarak Weiss ve
Enzinger tarafindan hemanjiom ve anjiosarkom
arasinda yer alan borderline yumusak doku
vaskuller timorl olarak tanlmlanm|§t|r3. EHE;
akciger, karaciger, yumusak doku ve kemikte
gorilebilir*®. Beyin, meninksler, meme, lenf nodu
ve bas-boyun bolgesi gibi farkli bolgelerde de
rapor edilmistir’®. EHE’nin eozinofilik ve vakuoler
sitoplazmali  epiteloid  endotelyal hicreleri
karakteristik 6zelligidir®. Elektron mikroskopik (EM)
incelemede  Weibel-palade  cisimcikleri  ve
immunohistokimyasal (IHK) Faktor VIl antijenleri
tani koydurucudur. Literatirde multipl
lokalizasyonlu az sayida EHE olgusu bildirilmistir®.
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selliler pleomorfizm
alaninda 3 mitoz izlenmistir. HK yéntemi ile
uygulanan Faktor VIII, CD34 (Resim 4) ve CD31
tumor hiicrelerinde pozitif, keratin ve S-100 negatif
sonug vermistir. Olgu bu morfolojik bulgularla EHE
olarak degerlendiriimis ve agresif davranis
gOsterebilecegi nedeniyle yakin takibi onerilmigtir.
Olguda sekiz ay sonra yapilan kontrollerde sol
aksiller bodlgede palpasyonla ele gelen sinirlar
3x2 cm. buyikliginde mobil kitle
saptanmistir. MRI’ da sagda infraspinatus kasinda

ile 10 baydk byutme

belirgin,

fusiform sekilli 2 cm uzunlukta solda ise latissimus

Resim 1. Sag kuruisteki kitle.
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Resim 3. H&E vaskdler diferansiasyon alanlari
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dorsi kasinda 4-5 cm c¢apli yumugsak doku kitlesi
izlenmistir.  Bu bulgularla  MRI
lezyonlarin sinyal paterninin kruristeki lezyona
benzer 6zellikte oldugu ve bu kitlenin multifokal ya
da yumusak doku metastazi olabilecegi seklinde
rapor edilmigtir. Hastaya kitle
uygulanmistir.  Makroskobik olarak  eksizyon
materyali 6x3x2,5cm boyutlarda solid goriinimde
ve sert kivamda olup mikroskobik kruris
lokalizasyonlu ilk eksize edilen tumor ile ayni
morfolojik yapida oldugu saptanmistir(Resim 5)ve
olgu multifokal EHE olarak yorumlanmistir.
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Resim 2. H&E Hyalinize stromada trabekuler
olusturmus neoplastic yapi
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Resim 4. IHK ile tumor hiicre stoplazmalarinda CD31

pozitifligi
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Resim 5. H&E aksiller bolgedeki neoplastic yapi
TARTISMA . S . . s 27
antijenleri tumdor hicrelerinde pozitiftir™". CD34
Epiteloid Hemanjioendotelyoma; vaskuler

endotelyal hicrelerden gelisen orta derecede
agresif bir neoplazmdir. Hemanjioendotelyomalari
epiteloid HE, spindle hicreli HE, kaposiform HE,
hobnail (Dabska-retiform) HE, polymorphous HE
gibi histolojik tipleri tanimlanmustir®.

Yumusak doku EHE’lar anjiosentrik, vaskdler
timorler olup, kadin erkek orani esittir. Siklikla 2-9
dekatlar arasinda gorulurler, cocuklarda
gorilmeleri nadirdir®’. Tumor yiizeyel ya da derin
yumusak dokuda soliter bir timor olarak gelisir,
%25 multifokal olabilecedi  bildirilmigtir*>*%**.
Multifokal EHE pek c¢ok organda bildiriimekle
birlikte daha gok kemik ve karaciger goriilmektedir.
Yumusak doku, cilt, akcigerde de vaka bazinda
bildirimler vardir'*. Oral kontraseptifler nedeni ile
olustugu dusilindlen karaciger EHE disinda belirli
etiyolojik ajan ile iliskisi kurulamam|§t|r12.

EHE karakteristik olarak epiteloid veya
histiyositoid gorunimlii endotelyal hicrelerden
gelismemis vaskiler bosluklar ve eritrosit iceren
intrasitoplazmik vakuoller olusturmasi nedeniyle
primitif vaskuler diferansiasyon sergilemektedirs.
Elektron mikroskobik olarak iyi gelismis bir bazal
lamina, piknotik kesecikler ve daha spesifik olan
Weibel-Palade cisimcikleri gorulur.
immiinohistokimyasal olarak Fak VI ve CD31
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hemopoietik progenitor bir antijen olup, endotelial
hicreleri agiga c¢ikaran EHE’nin de dahil oldugu
vaskiler tumérler i¢cin hassas bir belirleyicidir.
Dértte bir hastada timoér mitotik aktivite (10 buyuk
bluyitmede 1'den fazla mitoz), fokal spindle
hiicreler veya nekroz ile anlaml atipi alanlari igerir
ve bu morfolojik bulgularin bulunmasi agresif
davranigi destekler®. Bizim olgumuzda da fokal
nekroz, pleomorfizm, spindle hicreli alanlar
yanisira 10 BBA'da (i¢ mitoz mevcuttu.

Ayirici tanida; metastatik karsinom ya da
melanom ve epiteloid gorinimla gesitli sarkomlar
yer alir. EHE’lardan farkli olarak karsinom ve
melanomlarin  yumusak doku metastazlarinda
mitotik aktivite ve nukleer atipi fazladir ve nadiren
anjiosentriktirler.  Immiinohistokimyasal
melanom’da HMB-45 ve melanin pozitifligi ayirici

olarak

tanida yardimcidir. Epiteloid anjiosarkom yuksek
mitotik aktiviteli epiteloid endotelyal hicrelerden
olusur; bu timérde nekroz yaygindir ve vaskiler
farkhlagsmasi
kanallarin olusumu seklinde gérUIUrg.

Epiteloid sarkom EHE’ ye oldukca benzerlik

irreguler  sintzoidal  vaskuler

gOstermesi nedeniyle ayirici tanida 6nemli yer
tutar. Epiteloid sarkom genclerde distal
ekstremitede gordlir; mikroskobik olarak nekrotik
debri ve kollajeni iceren eozinofilik hiicrelerle cevrili
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nodullerden olusmaktadir. IHK ve EM ayirici tanida
yardimcidir. EHE da 1/4
pozitifligi varken ES daha zayif veya fokaldir.

hastada sitokeratin

EHE'da VWFnin sitoplazmada gosterilmesi
demostratiftir. EM'da  hucreler  endotelium
karekteristigi olan iyi gelismis bazal lamina,
piknotik  vezikiller ve bazen Weibel-Palade
cisimcikleri icerir®.

Mevcut olgu histopatolojik bulgulari,
imminohistokimyasal  6zellikleri  (Faktér VI,

CD31,CD 34 pozitifligi, keratin negatifligi) ile tipik
bir EHE olgusu olup, yerlesim yerleri nedeniyle
multifokal EHE olarak degerlendirilmistir. EHE’lerin
cesitli sarkomlar, karsinomlar ve melanomlarin
ayirici tanisinda akilda tutulmasi gereken timérler
oldugu unutulmamalidir.
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