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Kemikte yerlesim gosteren epiteloid hemanjiyoendotelyoma

Epithelioid hemangioendothelioma of bone

Fevziye KABUKCUOGLU,' Yavuz KABUKCUOGLU,’ Ayten LIVAOGLU,' Aysim OZAGARI,'
Raffi ARMAGAN,’ Unal KUZGUN?

Sisli Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, 'Patoloji Klinigi, *1. Ortopedi ve Travmatoloji Klinigi

Epiteloid hemanjioendotelyoma, histolojik goriiniimii ve
klinik gidisi hemanjiom ve anjiyosarkom arasinda yer
alan, ara habasette bir damar tiimoriidiir. Nadiren kemik-
te de yerlesim gosterir. Kirk sekiz yasinda kadin hastada
gecirdigi travma nedeniyle cekilen diiz grafide, sol ayak
birinci metatars diyafizinde hasara yol agan litik lezyon
saptandi. Manyetik rezonans goriintiilemede, birinci me-
tatarsal kemigin biiyiik bir kismini kaplayan intramediil-
ler solid lezyon izlendi. Sintigrafik incelemede, sol tibia
diyafiz ve sol ayak birinci metatarsta tutulum goriildii.
Histopatolojik incelemede, miksoid stroma iginde farkli
caplarda vaskiiler yapilari doseyen veya solid adalar ya-
pan atipik endotelyal hiicrelerden olusan neoplastik lezyon
izlendi. 1mmﬁnhist0kimyasal incelemede, faktor VIII,
CD34, CD31 ve vimentin ile immiinreaktivite saptandi.
Bu bulgularla epiteloid hemanjiyoendotelyoma tanist ko-
nan hastaya metatars subtotal rezeksiyonu ve fibula ile re-
konstriiksiyon yapildi. Tibiadaki lezyon genis olarak ¢i-
kartildi. Dort yillik takipte lokal niiks veya metastaz go-
riilmedi.

Anahtar sozciikler: Kemik neoplazileri/patoloji/radyografi;
hemanjiyoendotelyoma, epiteloid/patoloji.

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.

Hemanjiyoendotelyoma terimi yiizeyel ve derin
yumusak dokularda hafif agrili, soliter bir kitle olarak
gelisen; damar endoteli kaynakli; histolojik goriiniim-
leri hemanjiyom ve anjiyosarkom arasinda yer alan ara
habasette bir grup damar tiimérii i¢in kullanilmakta-
dir.™ Epiteloid hemanjiyoendotelyoma bu grubun en
agresif liyesidir ve metastaz riski tagir.”’ Her yasta go-
riilebilse de cocuklarda nadirdir. Nadiren i¢ organlar
ve kemikte de yerlesim gosterir.”* Kemikte geligen

hemanjiyoendotelyoma, yumusak dokuda gelisenlere
gore siklikla multifokal veya multisentriktir.*¥ Bu ya-
zida, kemikte yerlesim gosteren epiteloid hemanjiyo-
endotelyoma saptadigimiz bir olgu klinik, radyolojik
ve histopatolojik 6zellikleriyle sunuldu.

Olgu sunumu

Kirk sekiz yasinda kadin hastanin, gegirdigi
ayak travmasi nedeniyle cekilen diiz grafisinde,
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sol ayak birinci metatars diyafizinde hasara yol
acan litik lezyon saptandi (Sekil 1). Manyetik re-
zonans goriintiillemede (MRG), birinci metatarsal
kemigin biiyiik bir kismin1 kaplayan intramediiller
solid lezyon goriildii. Lezyon, belirgin lobiilasyon
ve ekspansiyon yapmaktayd: ve Tr-agirlikli kesit-
lerde hiperintens sinyal degisikligi gosteriyordu
(Sekil 2). Sintigrafide sol ayakta ve sol tibia diya-
fizinde tutulum vardi. Viicudun diger kisimlarinda
tutulum goriilmedi. Diiz grafide, tibia 1/3 iist bir-
lesme yerinde, anterior kortekste diizensiz kalin-
lasmaya neden olan lezyon izlendi (Sekil 3). Man-
yetik rezonans goriintiilemede, tibia diyafizi 1/3
orta segmentte anterior kortekste ¢ikinti olusturan,
3x2x2 cm boyutlarinda, sinirlari diizensiz kontrast
tutulumu gosteren lezyon goriildii (Sekil 4).

Birinci metatars ve tibiadan yapilan Jam-Shidi
igne biyopsisinin histopatolojik incelemesinde, mik-
soid stroma icinde farkli caplarda vaskiiler yapilari
doseyen ve solid adalar yapan iri, hafif pleomorfizm
gosteren, vezikiiler niikleuslu, belirgin niikleollii,
eozinofilik ya da vakuolize sitoplazmali, bir kismi
ise igsi sekilli atipik endotelyal hiicrelerden olusan
neoplastik lezyon izlendi (Sekil 5). Immiinhistokim-
yasal calismada, lezyonu olusturan hiicrelerde faktor
VIII, CD31, CD34 ve vimentin ile immiinreaktivite
izlenirken, pansitokeratin ve epitel membran anti-
jeni (EMA) ile immiinreaktivite goriilmedi. Bu bul-
gularla hastaya epiteloid hemanjiyoendotelyoma ta-
nist kondu ve metatars rezeksiyonu ve fibula grefti
ile rekonstriiksiyon uygulandi.

Patoloji laboratuvaria gonderilen 4.5x3.5x2 cm
boyutlarindaki kemik dokusunun dekalsifikasyonu
sonrasi elde edilen hematoksilen-eozin boyali kesit-
lerde igne biyopsisi ile aym 6zellikte tiimor dokusu

Sekil 1. Sol ayak 6n-arka diiz grafisinde, birinci metatars
diyafizinde hasara yol acan, yer yer litik lezyonlar
g6rildu.

goriildii. On biiyiik biiylitmede 1-2 mitotik sekil ve
fokal nekroz odaklar1 goriildii. Daha sonra, tibiadaki
lezyon bolgesine genis rezeksiyon uygulandi. Doku-
nun histopatolojik incelemesinde de ayni ozellikte
tiimor dokusu goriildii.

Dort yil sonraki kontrolde, fibulanin metatars
olarak adapte oldugu ve birinci metatarsofalangeal
eklemde artroz gelistigi belirlendi (Sekil 6). Eklem-
deki artroz i¢in artrodez yapildi. Lokal niiks veya i¢
organ metastazi goriilmedi.

Sekil 2. Manyetik rezonans gérintilemede, birinci metatarsal kemigin blyik kismini kapla-

yan intrameddller solid lezyon gérildi. Belirgin lobulasyon ve hafif ekspansiyon ya-
pan lezyon, To-agirlikli kesitlerde hiperintens sinyal degisikligi géstermekteydi.
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Sekil 3. Diz iki yonli tibia 1/3 st kismini gosteren grafide,
tibia anterolateral yizeyinde, kortekste dizensiz
genisleme yapmis, etrafi sklerotik lezyon izlendi.

Tartisma

Kemik kaynakli vaskiiler timorler, kemik tiimor-
leri i¢inde nadir bir grubu olustururlar. Epiteloid he-
manjiyoendotelyoma terimi ilk olarak Weiss ve En-
zinger” tarafindan, hemanjiyom ve anjiyosarkom

arasinda yer alan yumusak dokunun ara habasette
malign vaskiiler tiimorii i¢in kullanilmistir. Kemik
yerlesimli hemanjiyoendotelyomanin en ¢ok goriil-
diigii donem 20-30’lu yaglardir ve kadin erkek dagi-
limu esittir."! Radyografik olarak, kemikte hasara yol
acan litik lezyon goriiliir. Iskelet sisteminin herhangi
bir pargasi tutulabilir. Olgularin yaklagik yarist mul-
tifokaldir.”” Coklu lezyonlar alt ekstremitelerde top-
lanma egilimindedir.”® Sunulan olguda da sol meta-
tars ve tibiada olmak iizere ¢coklu tutulum vardi.

Epiteloid hemanjiyoendotelyomanin mikrosko-
bik incelemesinde, merkezde cogu kez bir ven ve
cevresinde hiyalinize veya miksoid bir zemin igeri-
sinde solid adalar ya da bant tarzinda dizilim goste-
ren, limenlerinde yer yer eritrosit iceren primitif da-
marlarin izlendigi epiteloid endotel hiicreleri gorii-
liir. Epiteloid endotel hiicreleri tipik olarak bol eozi-
nofilik, vakuollii sitoplazmalidir, oval niikleus ge-
nellikle ekzantrik yerlesimlidir."*”

Immiinhistokimyasal olarak epiteloid hemanjiyo-
endotelyoma hiicreleri CD31, CD34, faktor VIII ve
vimentin ile pozitif immiinreaktivite verir."! Olgula-
rin yaklasik 1/4’tinde sitokeratin ve EMA ile de po-
zitif immiinreaktivite bildirilmistir; ancak, boyanma
zayif ve fokaldir."* Sunulan olguda faktor VIII,
CD31, CD34 ve vimentin ile immiinreaktivite izlen-
mis, sitokeratin ve EMA ile boyanma izlenmemistir.

Epiteloid hemanjiyoendotelyomanin ayirici tani-
sinda epiteloid hemanjiyom ele alinmalidir.*”' Kemi-
gin epiteloid hemanjiyomu da epiteloid endotelyal

Sekil 4. Tibia 1/3 diyafizer bdlgenin MRG incelemesinde, tibia anterior kortekste 3x2x2 cm bo-
yutlarinda diizensiz sinirli ve tibia anterior kasi ile sinirlari net ayirt edilemeyen lezyon.
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Sekll 5. FarkI| gaplarda vaskuiler yapllarl d0§eyen hafif
pleomorfik endotel hicrelerinden olusan neopla-
zik lezyon (H-E x 200).

hiicreler icerir; bunlar genis kiiboidaldir ve eozinofi-
lik sitoplazmaldir. Iyi gelismis vaskiiler kanallar
dikkat ¢eker. Epiteloid hemanjiyoendotelyomadaki
vaskiiler kanallar ise primitif goriiniimdedir. Belir-
gin liimen olusumu yerine kordon ve yuvalanmalar
tarzinda gelisim izlenir. Yine hiyalinize ve miksoid
stroma tipik olarak epiteloid hemanjiyoendotelyo-
mada goriiliir. Kemigin epiteloid hemanjiyomu daha
az siklikla multifokaldir."

Anjiyosarkomun epiteloid tiirii zaman zaman
ayirici tanida sorun yaratir. Bu tiirde ¢ok atipik ve
mitotik, aktif solid tabakalar yapan epiteloid endotel
hiicreleri vardir. Diizensiz siniizoidal kanallar sek-
linde vaskiiler yapilar izlenir ve nekroz yaygindir."
Sunulan olguda az miktarda ve fokal nekroz izlendi.
Mitoz orani diisiiktii.

Epiteloid hemanjiyoendotelyoma kiiciik biiyiit-
mede lobiillii goriintimliidiir ve santral miksoid alan
cevresinde dev hiicreler igerebilir. Bu goriiniim, lo-
biillii goriiniimii olan ve miksoid stroma iceren
kondromiksoid fibrom tanisina neden olabilir. An-
cak, kondromiksoid fibromda karakteristik lezyon
merkezde hiposelliiler, periferde hiperselliilerdir ve
epiteloid hemanjiyoendotelyomadaki gibi vakuollii
sitoplazma bulunmaz."!

Ozellikle multifokal tutulum goriildiigiinde karsi-
nom metastazi ayirici taniya girer. Metastatik karsi-
nomlarda niikleer atipi ve mitotik aktivite daha faz-
ladir, dezmoplazik reaksiyon belirgindir. Epiteloid
hemanjiyoendotelyomada vaskiiler ve endotelyal
antijenlerle pozitif boyanma goriiliir. Zaman zaman

Sekil 6. Hastanin dért yil sonraki kontroliinde ¢ekilen sol
ayak 6n-arka ve yan grafileri. Fibulanin metatars
olarak adapte oldugu ve birinci metatarsofalan-
geal eklemde artroz gelistigi gorullyor.

EMA ve sitokeratin immiinreaktivitesi izlense de,
zayif ve fokal boyanma seklindedir."

Epiteloid hemanjiyoendotelyomanin yaklagik
%251 atipik Ozellikler gostermektedir."® Hiicresel
atipi, mitotik aktivite artis1 ve nekroz gosteren lez-
yonlarin daha kotii seyretmesi beklenebilir.!"! Buna
karsin, diisiik dereceli goriiniimiine ragmen metastaz
yapabilen lezyonlar da bildirilmis oldugundan, sade-
ce morfolojiye dayanarak prognozu belirlemek
miimkiin olmamaktadir.”” Epiteloid hemanjiyoen-
dotelyomada multifokal lezyon sikliginin yiiksek ol-
mas1 nedeniyle kemik taramasi yapilmasi ve tedavi-
nin buna gore belirlenmesi gerekmektedir. Rezeksi-
yon i¢in uygunsa radikal cerrahi uygulanabilir. Rad-
yoterapi etkin olmakla birlikte sarkom gelisme riski
tagimaktadir."” Sunulan olgunun dort yillik takibin-
de lokal niiks veya i¢ organ ya da lenf bezi metasta-
71 izlenmemistir. Epiteloid hemanjiyoendotelyoma-
da, teknik olarak yeterli rezeksiyon yapilabiliyorsa,
genis rezeksiyon uygun tedavi se¢imidir.
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