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Ozet: 38 yasindaki erkek hastada serebellum orta cizgi-
deki 4x3x2.5 cm boyuttaki kistik, mural noddl iceren Kkit-
lenin cerrahi girisim materyali makroskopik olarak, 8x5x5
ve 3x2x2 mm boyutlarda ve hiperemiktir. Histopatolojik
incelemedeki bulgular, olduk¢a 6zgin olup bifazik
gorundmdedir. Lezyon hiperplastik endotel hicreleri ve
perisitlerle déseli yogun kapiller ag ile lipid igeren, bol
soluk sitoplazmali pleomorfik ya da loblle ¢ekirdekli
stromal hicrelerden olusmaktadir. Mitoz gézlenmemisgtir.
Ayrica hastanin gdz dibinde hemanjiomu ve bdbrekte
multipl kistleri bulunmasi nedeniyle von Hippel-Lindau
Sendromu olarak dustndlmustdr.

Anahtar Sozciikler: Kapiller hemanjioblastom, bifazik
gbrunim, von Hippel-Lindau sendromu.

apiller hemanjioblastom kdkeni bilinmeyen, benign

damarsal bir lezyondur. Arka fossadaki timdérlerin
%10'u ve tum intrakranial neoplazilerin %1-2 sini
olusturur (1-3). Timdr 3.-5. on yilda belirgin olmak tzere
erkeklerde kadinlara gore ki kat sikliktadir. Hemanijio-
blastom en gok serebellum vermisi ve yan kirelerinde
daha az siklikta servikal spinal kord, medulla, ponsta
gorilir. Bu alanlarda solid ya da kistik intrameduller kit-
leler bicimindedir. Kapiller hemanjioblastom tek ya da

2Norogirurji Anabilim Dall

Summary: In this article; 38 year old male patient who
had a cystic mass with a mural nodule of 4x3x2.5 cm di-
mensions which was placed on the cerebellar midline
was presented. On gross examination, the operation
material had 8x5x5 and 3x2x2 mm dimensions with hy-
peremic appearance. Histopathologic features of the tu-
mor are highly characteristic and biphasic pattern. The
lesion consis of a rich network of capillaries lined by hy-
perplastic endotelial cell and pericytes and surrounded
by large stromal cells with abundant vacuolated, lipid-
rich, poorly staining cytoplasm and a variably lobulated
or pleomorphic nucleus. Also there were no mitotic fig-
ures, Since the patient had a retinal hemangioma and
multipl renal cysts; it is consistent with von Hippel-
Lindau syndrome.

Key Words: Capillary hemangioblastoma, biphasic pat-
tern, von Hippel-Lindau syndrome.

multipl alanlarda gorilebilir (1). Beraberinde karaciger,
bébrek, pankreas kistleri, renal hicreli adenomlar ve
karsinomlar, epididim kistadenomlari ve feckromositoma
gibi gesitli santral sinir sistemi digl lezyonlan ya da reti-
nal hemanijioblastom ile birlikte olabilirler (1, 4, 5). Olgu-
larin biydk bir kismi sporadik olsa da énemli bir kismi
ailesel ozellik gdsterir. Serebellar hemanjioblastom “Lin-
dau timoru” olarak adlandirilir: Lindau tmaéri santral si-
nir sistemi disi lezyonlarla birlikte olursa Lindau sendro-
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mu olarak retinal anjiom ("von Hippel timéri”) ile birlikte
oldugunda “von Hippel-Lindau hastali§l ya da sendro-
mu" olarak tanimlanir (1).

Bu makalede, intrakranial neoplaziler arasinda %1-2 gibi
seyrek siklikta goriilen kapiller hemanjioblastomun histo-
patolojik, dokukimyasal ve immin dokukimyasal bulgu-
larini yeniden gbzden gegirerek incelemeyi amagladik.

Olgu Sunumu ve Patolojik Bulgular

Otuzsekiz yasindaki erkek hastanin, serebellum vermisi
orta gizgide yeralan kistik mural nodiline ait operasyon
materyali (1879/99) makroskopik olarak; 8x5x5 ve 3x2x2
mm boyutlarda hiperemik 6zelikteki dokulardir. Olgunun
mikroskopik incelemesinde, iki degisik komponent
icerdigi gbrulmuistir. Bunlar damarsal yapilar ile vakuolld,
soluk sitoplazmali, kimileri bizar gérinimli gekirdek
iceren stromal hicrelerden olusmaktadir (Resim 1).
Olgu HE dizeyinde hemanjioblastom ile uyumlu olarak
distnilmis ve retikilin ile yag boyasi gibi dokukimya-
sal, ayrica; S-100, NSE, CD68, GFAP, Faktdr-VIIl gibi
immiin dokukimyasal (IDK) boyalar yapilmigtir. Stromal
hiicreler, uygulanan IDK'sal islemlerle NSE , CD68 ve S-
100 ile diffiz olumlu olarak boyanmistir (Resim 2-4).
Retikilin 6zel boyasinda, hicrelerin retikillin agiyla
sanldigl gbzlenmigtir (Resim 5). Faktor-VIll ile de stro-
mal hlcrelerde olumsuz, damarsal yapilarda belirgin
olumlu boyanma gézlenmistir (Resim 6). Uygulanan
Bzel yag boyasinda stromal hiicrelerde yer yer olumlu
boyanma izlenmistir.

Tartisma

Kapiller hemanjioblastomlar biyolojik olarak oldukga
yavag blylyen, morfolojik olarak siklikla kistik ozellikli

lezyonlardir. BT de, timor kistik 6zelligi nedeniyle kon-

trast tutan nodil biciminde izlenir (1,2,4). Semptomlar
timaordn kistik kisminin ilerleyici buyamesi ile iligkilidir.
Ayrica kimi olguda timdr doKusundaki damar endotel
hicrelerinden eritropoetin  salgisina bagh olarak
polisitemi gelisir. Sundugumuz olguda, 38 yasindaki
erkek hasta, basagrisi yakinmasiyla DDY hastanesine
bagvurmus ve burada hipertansiyon tanisi almigtir. Daha
sonra hastanin basdénmesi ve kusmalari baglayarak
yeniden ayni hastaneye bagvurmus, burada gekilen BT'
sinde serebellumunda kistik kitlesi saptanmigtir. Son
bir aydir dengesizlik yakinmasi olan hastanin, hastane-
mizde yapilan fizik bakisinda, gz dibinde hemanjiomu
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ve bobreklerinde de multipl Kistleri oldugu saptanmistir.
Hastanin BT bulgusu da  kistik mural nodiil
tanimlanmistir. Hemanjioblastomlar makroskopik olarak
genellikle iyi simirl olup hem solid hem de Kkistik
goérinimdedir. Solid komponent ya da mural noddl, BT
de kontrast tutan, anjiografide ise damarsal Gzellik
gosterir. TUm&r makroskopik olarak lipit icerigine bagll
olarak parlak sar renktedir. Histolojik 6zellikleri oldukga
dzglin olup, iki komponentten olusur. Bunlari, hiperplas-
tik endotel hicreleri ile désell kapiller ag ile lipid iceren
bol, soluk sitoplazmal pleomorfik ya da loblile gekirdekli
stromal hiicrelerden olusturur. Mitoz genelde bulunmaz
(1,2). Stromal hiicrelerin kokeni belli degildir. ligili
kaynaklar, stromal hiicrelerin hem glial hem de damarsal
kékenli oldugunu gbstermektedir. Ultrastriktirel ve doku
kiltir calismalari da bu belirsizligi ¢ézUmleyememistir.
Timorin duz kas, epiteliyal, endoteliyal ve kromafin
belirleyicilerle boyanma g&stermemesi, indiferansiye
mezenkimal kokenli oldugu yoéninde bir zitlik olus-
turmasina karsin, bu timdrler klasik olarak damarsal
kokenli olarak kabul edilirler. Stromal hiicreler, IDK sal
islemlerde Faktér Vllli/von Willebrand's faktori ile
boyanma géstermezler (1). Stromal hicreler NSE,
S-100, GFAP, keratin ve aktin ile olumlu boyanma
gosterip Faktor-Vlll ile boyanmazlar (2,4).

Olgumuzun HE boyal kesitleri tani igin yeterli olmustur.
Tanly: desteklemek amaciyla NSE, S-100, GFAP,
keratin, CD68, retikilin, Faktor-VIlIl ve yag boyalari ile
boyanma 6zellikleri kaynaklarla uyumludur,

Kapiller hemanijioblastomun ayirici tanisinda; metastatik
renal hiicreli karsinom (RHK) o6nemli bir yer tutar.
Ayrimda, RHK da nekroz, mitoz belirginligi ve EMA ile
immunreaktivite gostermeleri énemlidir (1,2,4). Ayrica
anaplastik astrositom ve meningiomlar da RHK gibi
lezyonla benzerlik gbsterir. Yapilan bir calismada
bunlarin ayriminda, intraoperatif smearler incelenmis ve
hemanjioblastomdaki hicrelerin oldukga selldler ve
koheziv oldugu, sitoplazmik simirlarin belirgin olmayip
nikleuslarin hiperkromatik ve hafif pleomorfik oldugu
saptanmistir. Meningiom, RHK ve anaplastik astrositom-
larin smearleri hemanjioblastomlardan daha diskocheziv
ozellik gostermektedir. RHK daki hicreler belirgin
hiicresel sinirll olup astrositomda ise sitoplazmik
fibrilarite gostermektedir (6). Bir diger ayirt edilmesi
gereken lezyon anjiogliomdur. Anjiogliomda damarsal
yapllar arasinda neoplastik astroglial hicreler karigik
olarak bulunur ve genellikle anjioglial komponent belir-
gindir (2).
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Resim 1. Damarsal yapilar ile stromal hiicrelerden olusan bi- Resim 4. Stromal hicrelerin S-100 pozitifligi (40x).
fazlk gbrinidm. (1879/99, 40xHE).

Resim 5. Retikilin boyasinda damarsal yapilar ile stromal
Resim 2. Stromal hiicrelerde NSE pozitifligi (20x). hiicrelerin retikiiler gatisi (40x).

Resim 3. Stromal hiicrelerde CD68 pozitifligi (20x). Reslm 6. Damarsal yapilarin Faktor-VIll lle olan belirginligi (40x).
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Kapiller hemanjioblastomlar multipl 6zellikte olabilirler
(7). Bilateral feokromositom ve von Hippel-Lindau Sen-
dromunun birlikte gorildigl olgular bildiriimistir (9).

Sonug olarak, kapiller hemanjioblastomlar biyolojik
olarak oldukga yavag buyliyen, morfolojik olarak kistik ve
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