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Vaka Sunumu / Case Report

Cocukluk Caginin Ender Bir Neoplastik
Hastaligi: Multifokal Epiteloid
Hemanjioendotelyoma Vakasi

A Rare Neoplastic Disease of Childhood:
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On yedi yasinda kiz hasta, karacigerde dort farkli segmentte insidental olarak saptanmis
epiteloid hemanjioendotelyoma tanisiyla tarafimiza yénlendirildi. Karaciger tru-cut
biyopsi materyalinin yeniden incelenmesi sonucunda epiteloid hemanjioendotelyoma ile
uyumlu oldugu gériildii. Yapilan tetkiklerinde akciger ve beyinde multipl metastatik
odaklar saptanan hasta asemptomatik oldugundan tedavisiz izlemine karar verildi. Bir
yillik izlem stiresi boyunca herhangi bir semptomu olmayan hastamizin bir yil sonundaki
kontrol gériintiilemelerinde kitlelerin boyutlarinin artmadigi ve yeni bir metastaz olma-
digi goriildii. Multipl metastazi olan epiteloid hemanjioendotelyoma vakalari icin beva-
cizumab terapisi veya cerrahi tedavi yéntemleri uygulanabilmektedir. Hastamizin seyri,
kitle boyutlarina ve metastaz yayginligina bakilmaksizin, asemptomatik epiteloid
hemanjioendotelyoma hastalarinin tedavisiz izlemi igin cesaret verici olmustur.

Anahtar kelimeler: Metastaz, multifokal epiteloid hemanjioendotelyoma, vaskiiler tiimér
ABSTRACT

A 17-year-old girl in whom the diagnosis of epithelioid hemangioendothelioma was
established in four different segments of the liver incidentally was referred to us.
Further examination of tru-cut biopsy material showed multiple metastatic lesions in
the brain and both lungs. Since the patient was asymptomatic, she was followed up
without treatment for a year. At the first-year control visit, the radiologic examination
indicated a stable epithelioid hemangioendothelioma without any new metastatic
lesion, and increase in the dimensions of the mass lesion. The management of epithe-
lioid hemangioendothelioma consists of surgical treatment, drug administration such
as bevacizumab or follow-up without treatment. The course of the disease in our pati-
ent encouraged follow-up of asymptomatic patients with epithelioid hemangioendot-
helioma without treatment, regardless of the extent of metastatic lesions,and dimen-
sions of the mass lesion
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GiRiS

Epiteloid hemanjioendotelyoma (EHE), milyonda bir-
den az insidans ile olduk¢a ender gorilen, klinik ola-
rak hemanjiom ile anjiosarkom arasinda davranis
gosteren, Diinya Saglik Orgiiti’niin 2014 siniflamasi-
na gore malign kabul edilmis, vaskiler endotel kay-
nakh bir neoplazidir @. Kadin ve erkeklerde esit

oranda goriilmekle birlikte, siklikla 4. ve 5. dekadin
hastaligidir. Cocuklarda olduk¢a enderdir. Baslica
karaciger olmak (zere, akciger, kemik, deri, beyin,
dalak gibi viicudun birgok farkl organinda gorulebilir.
Histopatolojik ve immiinohistokimyasal testler EHE
tanisinda biiylik 6neme sahiptir, timor hiicreleri igin
faktor 8, CD31 ve CD34 pozitifligi, bilinen immiino-
histokimyasal 6zelliklerdendir 2,

© Logos Tip Yayincilik tarafindan yayinlanmaktadir.

Bu dergide yayinlanan biittin makaleler Creative Commons Atif-GayriTicari 4.0 Uluslararasi Lisansi ile lisanslanmistir.

This journal published by Logos Medical Publishing.

Licenced by Creative Commons Attribution-NonCommercial 4.0 International (CC BY-NC 4.0)

48


http://orcid.org/0000-0001-7780-0231
http://orcid.org/0000-0002-7428-3897
mailto:drozgebayrak@gmail.com
http://orcid.org/0000-0003-4758-3808
http://orcid.org/0000-0002-4374-7134
http://orcid.org/0000-0003-4531-6466
http://orcid.org/0000-0003-4344-8117
http://orcid.org/0000-0002-4730-7697
http://orcid.org/0000-0002-8835-3235

0. Bayrak Demirel ve ark., Cocukluk Caginin Ender Bir Neoplastik Hastaligi: Multifokal Epiteloid Hemanjioendotelyoma Vakasi

Burada, kusma nedeniyle basvuran ve insidental ola-
rak multifokal epiteloid hemanjioendotelyoma tanisi
alan vaka, ender gorilmesi nedeniyle ve tedavisiz
izlemi boyunca seyri ile sunulmustur.

VAKA
Hastanin ebeveynlerinden sézIi onam alinmistir.
On yedi yasinda kiz hasta, karacigerde insidental ola-

rak saptanmis EHE tanisiyla tarafimiza refere edildi.
Vital bulgulari stabil olan hastanin fizik muayenesi

normaldi. Hastanin kusma nedeniyle basvurdugu Resim 1.
hastanede yapilan batin ultrasonografisinde, karaci-
gerin her iki lobunda, buyik olani 8. segmentte, 4x4
cm boyutunda olmak Gzere cok sayida vaskiilerize
lezyon saptandigi 6grenildi. Batin bilgisayarli tomog-
rafisinde (BT), karacigerin 2., 4., 5. ve 8. segmentle-
rinde hipodens, heterojen kontrast tutulumu goste-
ren, konturlari kismen dizensiz, buyGgi 4.5 cm
capinda birkag adet lezyon saptanirken, st batin BT
anjiografisinde patolojik bulguya rastlanmamisti.
Karaciger sag lobdaki solid lezyona yonelik tru-cut
biyopsi patolojik incelemesi, 6n planda epiteloid
hemanjioendotelyoma ile uyumlu olmak Uzere vas-
kiler neoplastik lezyon olarak sonuglanmisti. Hasta,
Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Poliklinigimize kendi
istegi ile basvurdu. Tarafimizca yapilan tam kan sayi-
mi ve biyokimyasal laboratuvar tetkiklerinde anor-
mal bulgu belirlenmedi. Tumor belirtegleri, beta-
insan koriyonik gonadotropin, alfa fetoprotein ve
noron spesifik enolaz dlizeyleri normal araliklarda
saptandi. Hastaya ait daha 6nce elde edilen karaciger
trucut biyopsi materyalinin yeniden incelenmesi
sonucunda, CD34+, CD31+, pansitokeratin-epiteloid
hemanjioendotelyoma ile uyumlu oldugu gorulda.
Dinamik kontrastli batin manyetik rezonans goriinti-
leme (MRG) ile konfirmasyon yapildi (Resim 1).
EHE’nin metastaz yapabilme ozelligi nedeniyle tara-
ma amach cekilen toraks BT’de akcigerlerde c¢ok
sayida, en buyugu 8 mm ¢apa ulasan metastatik
odaklar (Resim 2) ve kontrastli kranial MRG’de sag

santral sulkusta Ust konveksiteye yakin kesimde yer-
lesik, 6x4 mm, sol oksipital horn kraniodorsolateral Resim 3.
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komsulugunda periventrikiiler alanda 6 mm caplarda
metastaz lehine degerlendirilen kitlesel gelisimler
saptandi (Resim 3). Yapilan tetkiklerinde akciger ve
beyinde multipl metastatik odaklar saptanan hasta
asemptomatik oldugundan tedavisiz izlemine karar
verildi. Bir yillik izlem siiresinin sonunda ¢ekilen kra-
nial MRG ve toraks BT’de kitlelerin boyutlarinin art-
madigi ve yeni bir metastaz olmadig1 gorildi.

TARTISMA

Epiteloid hemanjioendotelyoma, vaskiiler endotel
kaynakli bir neoplazi olup, ¢ocuklarda oldukca ender
gorulir. Vakalarin %21’inde izole karaciger tutulumu,
%18’inde karaciger ve akcigerin birlikte tutulumu
bildirilmekle beraber, beyin ile birlikte birden fazla
organ tutulumunun oldugu EHE vakalari oldukca
enderdir 2, Baglica tedavi secenekleri; tedavisiz
izlem, cerrahi, immiinoterapi, kemoterapi ve hedefe
yonelik tedavidir ®), Tedavisiz takip genellikle selim
seyirli, asemptomatik, insidental olarak saptanan
EHE vakalarinda tercih edilirken, agresif seyirli,
metastatik vakalarin tedavisi tartismalidir. Son yillar-
da, bu tip hastalar igin, rekombine monoklonal anti-
kor olan bevacizumab, kemoterapiye alternatif ola-
rak gosterilmektedir. Literatlirde bulunan az sayida
calismada, EHE yonetiminde bevacizumabin basaril
bir tedavi alternatifi olabileceginden s6z edilmekte-
dir &7, Hastamizin beyninde, akcigerlerinde yaygin
metastazlari olmasina ragmen, asemptomatik olmasi
sebebiyle tedavisiz izlemine karar verildi. Bir yil son-
rasindaki kontrol tetkiklerinde kitle boyutlarinda
artis veya yeni bir kitle goriilmemesi, takibi boyunca
herhangi bir semptomunun olmayisi, metastatik EHE
vakalarinda da konservatif yaklasim icin cesaretlen-
diricidir.

Siklikla eriskin poptilasyonu etkileyen EHE’nin, pedi-
atrik vakalarda birden fazla organ tutulumu ile birlik-
te gorulebilecegi animsanmalidir. Kitle boyutlarina
ve metastaz yayginhgina bakilmaksizin, semptomu
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olmayan hastalarin tedavisiz izlemi olasidir.

Cikar Catismasi: Yazarlar ¢ikar ¢atismasi olmadigi be-
yan ederler.

Finansal Destek: Herhangi bir finansal destekten ya-
rarlanilmamistir.

Hasta Onami: Hastanin ebeveynlerinden sozlii onam
alinmistir.
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