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Yenidogan karacigerinde diffiiz-fatal infantil hemanjiyoendotelyoma: Olgu sunumu

Diffuse fatal infantile hemangioendothelioma in an infant liver: Case report

Serkan Senol’, Asim Yériik?, ihsan Kuru3, Asuman Kiral*, Gizem Ersoy*

OZET

infantil hemanjioendotelyoma 3 yasin altindaki gocuklar-
da karacigerde gorilebilen nadir bir timoérdir. Genellikle
insidental saptanmakla birlikte karaciger buyumesiyle de
ortaya gikabilirler. Burada hepatosplenomegalisi olan ve
takibinde solunum-dolasim yetmezIigi gelisen yenidogan
bir hasta karacigerinde infantil hemanjioendotelyoma ol-
gusu literatr egliginde sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: infant, karaciger, fatal, infantil he-
manjiyoendotelyoma

GIRIS

infantil hemanjioendotelyoma 3 yasin altindaki co-
cuklarda hepatoblastomadan sonra karacigerde en
sik gorllen timoérdlr ve hemen hepsi 6 ayin altinda
tespit edilir [1,2]. Daha ¢ok insidental olarak sap-
tanmakla birlikte karaciger blyimesiyle de ortaya
cikabilirler. Boyutlari birka¢g milimetreden 20 cm’ye
kadar olabilir ve genellikle iyi sinirlidirlar [3,4]. Bu-
rada Hepatomegali ile gelen ve karacigerde multipl
timoral lezyonlar igeren, takibinde solunum- dola-
sim yetmezligi gelisen infantil Hepatik Hemanjioen-
dotelyoma olgusu literattir esliginde sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Solukluk sikayetiyle basvuran yenidogan hasta
hemoglobin 5,2 ve beyaz kure sayisi 28500 sap-
tanmasi Uzerine l6semi 6n tanisiyla ¢ocuk Klini-
gine sevk edildi. Hastanin sis ve gergin batininda
inguinale kadar uzanan 8-9 cm’lik hepatomegalisi
ve 2-3 cm splenomegalisi mevcuttu. USG'de ka-
racigerde vaskularizasyon artigi ve organin buyuk
kismini kaplayan jeografik sinirli multipl alanlar iz-
lendi. Takibin ilerleyen glnlerinde anemi ve trom-
bositopeni gelisen hastada kemik iligi ve periferik
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Infantile hemangioendothelioma is a rare tumor in the liver
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yayma degerlendirmesi normaldi. Tru-cut karaciger
biyopsisinde hepatositler arasinda lobller halde,
yer yer siskin epiteloid gorinimli hicreler ile do-
seli endotelyal hicrelerden olusan kapiller kimeler
izlendi (Resim 1,2). Bu hlcre kimelerinde CD31 ve
CD34 ile immun reaktivite gozlenirken (Resim 3,4),
Hep-Par-1 ve CK7 ile immun reaktivite saptanma-
di. Ayrica tumor hicrelerinde mitoz, atipi ve nekroz
izlenmedi. Bu bulgularla olgu infantil hemanjioendo-
telyoma olarak raporlandi. Hasta birka¢ hafta sonra
solunum ve dolagim yetmezliginden kaybedildi.

Resim 1. Hafif fibrotik stromada bol kapiller yapilardan
olusan lezyon (H&E, x100)
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Resim 2. Kismen vakuolll ve seffaf sitoplazmali epitelo-
id Ozellikte endotelle doseli kapiller proliferasyon (H&E,
x200)

Resim 3. CD31 ile timérde diffiiz pozitiflik (imminohis-
tokimya, x100)

Resim 4. CD34 ile timérde diffiiz pozitiflik (immiinohis-
tokimya, x100)

TARTISMA

infantil Hepatik Hemanjiyoendotelyoma c¢ocuklar-
da karacigerin en sik gorilen vaskuler timoéridar
ve tum ¢ocukluk ¢agi hepatik timdrlerinin %12’sini
olusturur [5]. Abdominal kitle en yaygin sikayet olup,
hastalarda hepatomegali, ylksek kardiyak ¢ikis vo-
Iimd, kalp yetmezligi ve trombositopeni de gelise-
bilmektedir. Hastaligin dogal seyri degisiklik goster-
mekle birlikte semptomatik olanlarda, 6zellikle de
kalp yetmezligi ya da sariligi olanlarda 6lum geli-
sebilecegi bildirilmektedir [6,7]. infantil hemanjioen-
dotelyoma histomorfolojik olarak siskin endotelyal
hacreli kigiik damarlardan olusan bir neoplazi olup,
daha selim tip1 ve malignite 6zellikleri gdsterebilen
tip2 formlar tariflenmistir [2]. Endotelyal hicreler
dendritik ya da epiteloid gérinimdedir ve sitop-
lazmalari bizim vakamizda oldugu gibi genis ve
vakuollt goérulebilir, stromalari miksoid veya fibroz
Ozellikte olabilir. Hepatosellller primer lezyonlardan
(adenom, karsinom vs.) veya epitelyal maligniteler
gibi antitelerden ayriminda morfolojik &zelliklerin
yani sira CD31 ve CD34 gibi vaskiler lezyonlara
0zgl immunohistokimyasal belirtecler yararlidir. Ay-
rica anjiosarkom gibi vaskuler malignitelerden ati-
pi, nekroz ve mitoz yoklugu yani sira yarik benzeri
vaskuler kanalli solid buylime paterninin olmamasi
ile ayrilirlar [2,4,8,9]. intermedier gruba giren infan-
til hemanjioendotelyomada prognozu genelde tu-
morin kendisinden ¢ok, sebep oldugu hematolojik
anormalliklere bagli kardiak ve solunum problemleri
ile karaciger yetmezIigi belirler [8-12]. Ancak nadir
de olsa literatirde metastazlarindan bahsedilen in-
fantil lezyonlar malignite potansiyeli tagiyabilirler ve
agresif davranis sergileyebilirler [13]. Diger yandan
bu tumérler karacigerde diffiz tutulumla da ortaya
¢ikabilirler. Bu konuda literattire bakildiginda, Diffliz
infantil Hepatik Hemanjiyoendotelyomali bir hasta
karacigerinde timaorin neden oldugu hacim artisina
bagli kardiyopulmoner arrest ve 6lim rapor edildi-
gi gorulmektedir [14]. Bizim olgumuzdakine benzer
sekilde infantlarda karacigerde kitle gériinimu olus-
turmadan masif buyime ve hematolojik malignen-
siye benzer klinik bulgular veren olgularin biyopsi
drneklerinde ayirici tanida infantil hemanjioendotel-
yomanin da g6z Undnde bulundurulmasi dnemlidir.
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