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Epithelioid hemangioendothelioma is a low-grade malig-
nant tumor with a histologic appearance and clinical course
between that of a hemangioma and angiosarcoma. It is
rarely encountered in the bone. A 48-year-old woman was
examined following trauma. A cystic lesion was noted on a
plain radiograph of the left foot, destructing the diaphysis of
the first metatarsal bone. Magnetic resonance imaging
showed a solid intramedullary lesion involving a large part
of the bone. Scintigraphic examination showed uptake in
the diaphysis of the left tibia and the first metatarsal bone of
the left foot. Histopathologic examination showed a neo-
plastic lesion consisting of atypical endothelial cells lining
vascular structures or forming solid nests in a myxoid stro-
ma. The tumor was immunoreactive for factor VIII, CD31,
CD34, and vimentin. A diagnosis of epithelioid heman-
gioendothelioma was made and the patient underwent
subtotal resection of the metatarsal bone with reconstruction
of the fibula, and a wide resection of the tibial lesion. No
recurrences or metastasis were observed during a four-year
follow-up.
Key words: Bone neoplasms/pathology/radiography; heman-
gioendothelioma, epithelioid/pathology.

Epiteloid hemanjioendotelyoma, histolojik görünümü ve
klinik gidifli hemanjiom ve anjiyosarkom aras›nda yer
alan, ara habasette bir damar tümörüdür. Nadiren kemik-
te de yerleflim gösterir. K›rk sekiz yafl›nda kad›n hastada
geçirdi¤i travma nedeniyle çekilen düz grafide, sol ayak
birinci metatars diyafizinde hasara yol açan litik lezyon
saptand›. Manyetik rezonans görüntülemede, birinci me-
tatarsal kemi¤in büyük bir k›sm›n› kaplayan intramedül-
ler solid lezyon izlendi. Sintigrafik incelemede, sol tibia
diyafiz ve sol ayak birinci metatarsta tutulum görüldü.
Histopatolojik incelemede, miksoid stroma içinde farkl›
çaplarda vasküler yap›lar› döfleyen veya solid adalar ya-
pan atipik endotelyal hücrelerden oluflan neoplastik lezyon
izlendi. ‹mmünhistokimyasal incelemede, faktör VIII,
CD34, CD31 ve vimentin ile immünreaktivite saptand›.
Bu bulgularla epiteloid hemanjiyoendotelyoma tan›s› ko-
nan hastaya metatars subtotal rezeksiyonu ve fibula ile re-
konstrüksiyon yap›ld›. Tibiadaki lezyon genifl olarak ç›-
kart›ld›. Dört y›ll›k takipte lokal nüks veya metastaz gö-
rülmedi. 
Anahtar sözcükler: Kemik neoplazileri/patoloji/radyografi;
hemanjiyoendotelyoma, epiteloid/patoloji.
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Hemanjiyoendotelyoma terimi yüzeyel ve derin
yumuflak dokularda hafif a¤r›l›, soliter bir kitle olarak
geliflen; damar endoteli kaynakl›; histolojik görünüm-
leri hemanjiyom ve anjiyosarkom aras›nda yer alan ara
habasette bir grup damar tümörü için kullan›lmakta-
d›r.[1] Epiteloid hemanjiyoendotelyoma bu grubun en
agresif üyesidir ve metastaz riski tafl›r.[2] Her yaflta gö-
rülebilse de çocuklarda nadirdir. Nadiren iç organlar
ve kemikte de yerleflim gösterir.[3,4] Kemikte geliflen

hemanjiyoendotelyoma, yumuflak dokuda geliflenlere
göre s›kl›kla multifokal veya multisentriktir.[2,4] Bu ya-
z›da, kemikte yerleflim gösteren epiteloid hemanjiyo-
endotelyoma saptad›¤›m›z bir olgu klinik, radyolojik
ve histopatolojik özellikleriyle sunuldu.

Olgu sunumu

K›rk sekiz yafl›nda kad›n hastan›n, geçirdi¤i
ayak travmas› nedeniyle çekilen düz grafisinde,



sol ayak birinci metatars diyafizinde hasara yol
açan litik lezyon saptand› (fiekil 1). Manyetik re-
zonans görüntülemede (MRG), birinci metatarsal
kemi¤in büyük bir k›sm›n› kaplayan intramedüller
solid lezyon görüldü. Lezyon, belirgin lobülasyon
ve ekspansiyon yapmaktayd› ve T2-a¤›rl›kl› kesit-
lerde hiperintens sinyal de¤iflikli¤i gösteriyordu
(fiekil 2). Sintigrafide sol ayakta ve sol tibia diya-
fizinde tutulum vard›. Vücudun di¤er k›s›mlar›nda
tutulum görülmedi. Düz grafide, tibia 1/3 üst bir-
leflme yerinde, anterior kortekste düzensiz kal›n-
laflmaya neden olan lezyon izlendi (fiekil 3). Man-
yetik rezonans görüntülemede, tibia diyafizi 1/3
orta segmentte anterior kortekste ç›k›nt› oluflturan,
3x2x2 cm boyutlar›nda, s›n›rlar› düzensiz kontrast
tutulumu gösteren lezyon görüldü (fiekil 4). 

Birinci metatars ve tibiadan yap›lan Jam-Shidi
i¤ne biyopsisinin histopatolojik incelemesinde, mik-
soid stroma içinde farkl› çaplarda vasküler yap›lar›
döfleyen ve solid adalar yapan iri, hafif pleomorfizm
gösteren, veziküler nükleuslu, belirgin nükleollü,
eozinofilik ya da vakuolize sitoplazmal›, bir k›sm›
ise i¤si flekilli atipik endotelyal hücrelerden oluflan
neoplastik lezyon izlendi (fiekil 5). ‹mmünhistokim-
yasal çal›flmada, lezyonu oluflturan hücrelerde faktör
VIII, CD31, CD34 ve vimentin ile immünreaktivite
izlenirken, pansitokeratin ve epitel membran  anti-
jeni (EMA) ile immünreaktivite görülmedi. Bu bul-
gularla hastaya epiteloid hemanjiyoendotelyoma ta-
n›s› kondu ve metatars rezeksiyonu ve fibula grefti
ile rekonstrüksiyon uyguland›.

Patoloji laboratuvar›na gönderilen 4.5x3.5x2 cm
boyutlar›ndaki kemik dokusunun dekalsifikasyonu
sonras› elde edilen hematoksilen-eozin boyal› kesit-
lerde i¤ne biyopsisi ile ayn› özellikte tümör dokusu

görüldü. On büyük büyütmede 1-2 mitotik flekil ve
fokal nekroz odaklar› görüldü. Daha sonra, tibiadaki
lezyon bölgesine genifl rezeksiyon uyguland›. Doku-
nun histopatolojik incelemesinde de ayn› özellikte
tümör dokusu görüldü.

Dört y›l sonraki kontrolde, fibulan›n metatars
olarak adapte oldu¤u ve birinci metatarsofalangeal
eklemde artroz geliflti¤i belirlendi (fiekil 6). Eklem-
deki artroz için artrodez yap›ld›. Lokal nüks veya iç
organ metastaz› görülmedi.

fiekil 1. Sol ayak ön-arka düz grafisinde, birinci metatars
diyafizinde hasara yol açan, yer yer litik lezyonlar
görüldü.

fiekil 2. Manyetik rezonans görüntülemede, birinci metatarsal kemi¤in büyük k›sm›n› kapla-
yan intramedüller solid lezyon görüldü. Belirgin lobülasyon ve hafif ekspansiyon ya-
pan lezyon, T2-a¤›rl›kl› kesitlerde hiperintens sinyal de¤iflikli¤i göstermekteydi.
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Tart›flma

Kemik kaynakl› vasküler tümörler, kemik tümör-
leri içinde nadir bir grubu olufltururlar. Epiteloid he-
manjiyoendotelyoma terimi ilk olarak Weiss ve En-
zinger[2] taraf›ndan, hemanjiyom ve anjiyosarkom

aras›nda yer alan yumuflak dokunun ara habasette
malign vasküler tümörü için kullan›lm›flt›r. Kemik
yerleflimli hemanjiyoendotelyoman›n en çok görül-
dü¤ü dönem 20-30’lu yafllard›r ve kad›n erkek da¤›-
l›m› eflittir.[4] Radyografik olarak, kemikte hasara yol
açan litik lezyon görülür. ‹skelet sisteminin herhangi
bir parças› tutulabilir. Olgular›n yaklafl›k yar›s› mul-
tifokaldir.[2] Çoklu lezyonlar alt ekstremitelerde top-
lanma e¤ilimindedir.[5,6] Sunulan olguda da sol meta-
tars ve tibiada olmak üzere çoklu tutulum vard›.

Epiteloid hemanjiyoendotelyoman›n mikrosko-
bik incelemesinde, merkezde ço¤u kez bir ven ve
çevresinde hiyalinize veya miksoid bir zemin içeri-
sinde solid adalar ya da bant tarz›nda dizilim göste-
ren, lümenlerinde yer yer eritrosit içeren primitif da-
marlar›n izlendi¤i epiteloid endotel hücreleri görü-
lür. Epiteloid endotel hücreleri tipik olarak bol eozi-
nofilik, vakuollü sitoplazmal›d›r, oval nükleus ge-
nellikle ekzantrik yerleflimlidir.[1,4,7]

‹mmünhistokimyasal olarak epiteloid hemanjiyo-
endotelyoma hücreleri CD31, CD34, faktör VIII ve
vimentin ile pozitif immünreaktivite verir.[1] Olgula-
r›n yaklafl›k 1/4’ünde sitokeratin ve EMA ile de po-
zitif immünreaktivite bildirilmifltir; ancak, boyanma
zay›f ve fokaldir.[1,4] Sunulan olguda faktör VIII,
CD31, CD34 ve vimentin ile immünreaktivite izlen-
mifl, sitokeratin ve EMA ile boyanma izlenmemifltir.

Epiteloid hemanjiyoendotelyoman›n ay›r›c› tan›-
s›nda epiteloid hemanjiyom ele al›nmal›d›r.[8,9] Kemi-
¤in epiteloid hemanjiyomu da epiteloid endotelyal

fiekil 3. Düz iki yönlü tibia 1/3 üst k›sm›n› gösteren grafide,
tibia anterolateral yüzeyinde, kortekste düzensiz
geniflleme yapm›fl, etraf› sklerotik lezyon izlendi.

fiekil 4. Tibia 1/3 diyafizer bölgenin MRG incelemesinde, tibia anterior kortekste 3x2x2 cm bo-
yutlar›nda düzensiz s›n›rl› ve tibia anterior kas› ile s›n›rlar› net ay›rt edilemeyen lezyon.
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hücreler içerir; bunlar genifl küboidald›r ve eozinofi-
lik sitoplazmal›d›r. ‹yi geliflmifl vasküler kanallar
dikkat çeker. Epiteloid hemanjiyoendotelyomadaki
vasküler kanallar ise primitif görünümdedir. Belir-
gin lümen oluflumu yerine kordon ve yuvalanmalar
tarz›nda geliflim izlenir. Yine hiyalinize ve miksoid
stroma tipik olarak epiteloid hemanjiyoendotelyo-
mada görülür. Kemi¤in epiteloid hemanjiyomu daha
az s›kl›kla multifokaldir.[9]

Anjiyosarkomun epiteloid türü zaman zaman
ay›r›c› tan›da sorun yarat›r. Bu türde çok atipik ve
mitotik, aktif solid tabakalar yapan epiteloid endotel
hücreleri vard›r. Düzensiz sinüzoidal kanallar flek-
linde vasküler yap›lar izlenir ve nekroz yayg›nd›r.[1]

Sunulan olguda az miktarda ve fokal nekroz izlendi.
Mitoz oran› düflüktü.

Epiteloid hemanjiyoendotelyoma küçük büyüt-
mede lobüllü görünümlüdür ve santral miksoid alan
çevresinde dev hücreler içerebilir. Bu görünüm, lo-
büllü görünümü olan ve miksoid stroma içeren
kondromiksoid fibrom tan›s›na neden olabilir. An-
cak, kondromiksoid fibromda karakteristik lezyon
merkezde hiposellüler, periferde hipersellülerdir ve
epiteloid hemanjiyoendotelyomadaki gibi vakuollü
sitoplazma bulunmaz.[4]

Özellikle multifokal tutulum görüldü¤ünde karsi-
nom metastaz› ay›r›c› tan›ya girer. Metastatik karsi-
nomlarda nükleer atipi ve mitotik aktivite daha faz-
lad›r, dezmoplazik reaksiyon belirgindir. Epiteloid
hemanjiyoendotelyomada vasküler ve endotelyal
antijenlerle pozitif boyanma görülür. Zaman zaman

EMA ve sitokeratin immünreaktivitesi izlense de,
zay›f ve fokal boyanma fleklindedir.[1,4]

Epiteloid hemanjiyoendotelyoman›n yaklafl›k
%25’i atipik özellikler göstermektedir.[1,6] Hücresel
atipi, mitotik aktivite art›fl› ve nekroz gösteren lez-
yonlar›n daha kötü seyretmesi beklenebilir.[1] Buna
karfl›n, düflük dereceli görünümüne ra¤men metastaz
yapabilen lezyonlar da bildirilmifl oldu¤undan, sade-
ce morfolojiye dayanarak prognozu belirlemek
mümkün olmamaktad›r.[2,3] Epiteloid hemanjiyoen-
dotelyomada multifokal lezyon s›kl›¤›n›n yüksek ol-
mas› nedeniyle kemik taramas› yap›lmas› ve tedavi-
nin buna göre belirlenmesi gerekmektedir. Rezeksi-
yon için uygunsa radikal cerrahi uygulanabilir. Rad-
yoterapi etkin olmakla birlikte sarkom geliflme riski
tafl›maktad›r.[10] Sunulan olgunun dört y›ll›k takibin-
de lokal nüks veya iç organ ya da lenf bezi metasta-
z› izlenmemifltir. Epiteloid hemanjiyoendotelyoma-
da, teknik olarak yeterli rezeksiyon yap›labiliyorsa,
genifl rezeksiyon uygun tedavi seçimidir.
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