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Olgu Sunumu / Case Report

Arteriyel ve vendz tikanikliga neden olan epithelioid hemanjiyoendotelyom

Epithelioid hemangioendothelioma leading to arterial and venous occlusion
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Epiteloid hemanjioendotelyom nadir goriilen vaskiiler bir
tiimordiir. Bu yazida 35 yasindaki kadin hastada femo-
ral arter ve ven tikanma bulgulariyla seyreden epiteloid
hemanjioendotelyom olgusu, literatiir taramas: egliginde
sunuldu. Vaskiiler yakinmalar1 olan hastalarda vaskiiler
tiimorler akilda tutulmalidir.

Anahtar sozciikler: Epiteloid hemanjioendotelyom; femoral
arter; femoral ven; tikaniklik.

Epithelioid hemanjioendothelioma (EHE) lokal niiks
ve metastaz yapabilen, hemanjiyom ve anjiyosarkom
arasinda siniflanan, endotel kokenli, orta derecede
malign ve nadir goriilen vaskiiler bir tiimordiir. Basta
karaciger ve akciger olmak iizere en sik parankimal
organ tutulumu goriiliir, kemik ve yumusak doku tutulu-
mu nadirdir. Yumugak doku tutulumunun %65’1 ekstre-
mitelerdedir ve venler arterlerden daha fazla tutulur.!

Yazimizda uzun siiredir postflebitik sendrom tani-
styla takip edilen; femoral arter ve veni ayn1 anda tutan
EHE olgusunu, literatiir taramasi esliginde sunduk.

OLGU SUNUMU

Sag bacagindaki siglik ve agr1 yakinmasi ile bag-
vurdugu bagka bir merkezde bes yildir postflebitik
sendrom tanisi ile takip edilen 35 yasindaki kadin hasta
yakinmalarinin artmasi lizerine klinigimize sevk edildi.

Epithelioid hemangioendothelioma is a rare vascular
tumor. In this article, we report a 35-year-old female case
of epithelioid hemangioendothelioma leading to femoral
and vascular occlusion in the light of literature review.
Vascular tumors should be considered in patients with
vascular complaints.

Keywords: Epithelioid hemangioendothelioma; femoral artery;
femoral vein; occlusion.

Hasta; sag uyluk orta kisminda siirekli agri, bacakta
uyusma, baldir ve ayak parmaklarinda 30-40 metrede
klodikasyon tarif ediyordu. Fizik muayenesinde sag
baldirda 3 cm, uylukta 2 cm cap artig1 vardi. Homans
negatifti ve bacaklarini sarkitinca hafif siyanotik renk
degisikligi oluyordu, popliteal ve distal nabizlar sol
tarafa gore daha zayif aliniyordu. Ayak bilegi - kol
basing indeksi (ABI) sagda 0.6 ve solda 1 olarak 6lgiil-
dii. Sag uyluk ortasinda i¢ bolgede 3-4 cm’lik mobil
kitle ele geliyordu. Doppler ultrasonografi (USG)'de
Hunter kanalinda yiizeyel femoral arteri ve veni igine
alan, arter limenini kismen, ven liimenini tamamen
oblitere eden 4x6 cm boyutlarinda kitle belirlendi
(Sekil 1). Manyetik rezonans (MR) anjiyografisinde;
sag yiizeyel femoral arterde 1.5 cm’lik segmentte %60
darlik gozlendi (Sekil 2). Sistemik muayenesi ve diger
laboratuvar bulgular1 normal olan hasta damar invazyo-
nu olan yumusak doku tiimorii 6n tanisiyla eksizyon ve
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Sekil 1. Doppler ultrasonografide: Vaskiiler yapilar: ¢cevrelemis
kitle (oklar) izleniyor. Kitle ortasindan gecen hipoekoik tiibiiler
yap1 yiizeyel femoral artere aittir.

revaskiilarizasyon amactyla ameliyata alindi. Epidural
anestezi altinda gerekli eksplorasyon yapilarak sagda
Hunter kanali giriginde arteri ve veni saran, safendz
siniri baskilayan 4x6 cm boyutlarinda kitleye ulasil-
di. Sistemik heparinizasyonun ardindan tiimoral kit-
lenin proksimalindeki ve distalindeki vaskiiler yapilar
klemplerle kontrol altina alindi. Sinir dokusu kitleden
kolayca serbestlestirildi. Tiimor, igcindeki arter, ven ve
cevresindeki kas dokusu ile birlikte yaklagik 10x8x8 cm
boyutlarinda genig bir rezeksiyonla ¢ikarildi. Sol uyluk
bolgesinden hazirlanan safen ven ile 6nce femoral vene,
sonra ters gevrilerek femoral artere greft interpozisyonu
yapilarak revaskiilarizasyon saglandi. Ameliyat sonrasi

W"«‘ :

i
Sekil 2. Manyetik rezonans

sag stiperfisyal femoral arterdeki
goriilmekte.

anjiyografide
darlik

besinci giinde yara iyilesmesi iyi, agr1, uyusma ve klo-
dikasyon yakinmalar1 tamamen diizelmis, sag bacakta
ABI= 1 ve tiim nabizlar1 palpe edilebilir sekilde sifa ile
taburcu edildi.

Cikarilan kitlenin histopatolojik incelemesinde iri
vezikiiler c¢ekirdekli, bazilar1 vakuolize goriiniimde
genis eozinofilik stoplazmali hiicreler, degisik cap-
larda kapiller boyutta damarsal yapilar, multiniikleer
dev hiicre olusumlar1 goriilerek EHE tanis1 konul-
du (Sekil 3a, b). Ameliyat sonrasi donemde onkoloji

Sekil 3. (a) Epithelioid hemangioendotheliomanin hlstopatolopk goriintimii. Iri vesikiile geklrdekll bazilar1 vakuolize
goriinlimde genis eozinofilik sitoplazmali hiicreler ve degisik caplarda kapiller boyutta damarsal yapilarla birlikte
multiniikleer dev hiicre olusumlar1 izlenmektedir (H-E x 400). (b) Immiinhistokimyasal boyamada vimentin pozitiftir

(H-E x 400).
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Sekil 4. Olgunun iki y1l sonra yapilan kontrol anjiyografisinde: Uyluk (a) iist ve (b) alt yarisi diizeyinden elde edilen djjital
substraksiyon angiyografi goriintiilerinde sirasiyla (a) proksimal ve (b) distal anastomoz hatlar1 (oklar) acik ve sorunsuz olarak
izleniyor.

boliimiince yapilan taramalarda metastaz saptanmadi,
kemoterapi veya radyoterapi uygulanmasina gerek
duyulmadi. Halen besinci yilinda, asemptomatik olan
hasta lokal niiks veya metastatik lezyon olmaksizin
takip edilmektedir (Sekil 4).

TARTISMA

Primer vaskiiler timorler arasinda en sik rastla-
nanlar1 genig venleri tutan sarkomlar ya da leiyomyo-
sarkomlardir. Epithelioid hemanjioendothelioma c¢ok
nadir goriilen vaskiiler orijinli bir tiimordiir. Weiss ve
Enzinger™ tarafindan 1982°de diigiik dereceli malign
timor olarak tanimlanmigtir. Etyolojisi bilinmemekle
birlikte hepatik EHE oral kontraseptif kullanimi, poly-
vinil chloride maruziyeti ve viral hepatitler ile baglantili
olabilir. Ancak bu faktorlerle vaskiiler EHE arasinda
baglant1 kurulamamaistir. Prognozu degisken olup once-
den tahmin edilemez.” Klinik olarak benign hemanji-
yom ve malign anjiyosarkom arasi bir seyir izlerler.”
Klinik belirti ve bulgular tiimériin yerlesim yeriyle ilgi-
lidir. Tamamen asemptomatik veya olgumuzdaki gibi
agrili lezyonlar seklinde olabilir.® Literatiirde ekstre-
mite yerlesimli EHE olgularinin ¢ogunlugunun venoz
kaynakli oldugu bildirilmistir.'*57 Biz de olgumuzda
vendz tikanma semptomlarinin bes yil 6nce baglamasi
nedeniyle tiimoriin femoral venden kaynaklandigini,
daha sonra femoral artere invaze oldugunu ve arteriyel
darlik belirtilerinin bagladigini diigiiniiyoruz.

Epithelioid hemanjioendothelioma, yuvarlak ya da
poligonal sekilli, epiteloid endotelyal hiicrelerle karak-
terizedir. Bu hiicreler bol eozinofilik hiyalin sitoplazma
icerir. Sitoplazmik vakuolleri ve niikleer vezikiilleri
karakteristiktir.”? Makroskopik olarak nekroze ya da
kalsifiye merkezli olabilen, kiire seklinde kikirdak
benzeri yar1 saydam lezyonlardir.'! Bu tiimoriin ayirici
tanisinda epithelioid goriiniimde olabilen metastatik
karsinomlar ve cesitli sarkomlar bulunur. Endotelyal
belirteclerden CD31, CD34, faktor 8 ve vimentin var-
liginin immiinhistokimyasal olarak gosterilmesi taniy1
kesinlestirir.”!

Tiimoriin tamaminin eksizyonu tedavinin ana unsu-
rudur.® Epithelioid hemanjioendotheliomanin kesin
tanist histopatolojik incelemeyle konulur. Ameliyat
oncesi donemde doku 6rnegi alinmasinin zorlugu nede-
niyle kesin tani genellikle ameliyat sonrasi donemde
konulmaktadir. ince igne biyopsisi yapilabilse de diyag-
nostik yonii tartigmalidir.® Charette ve ark.”! femoral
veni tutmus olan EHE olgusundaki tani1 zorlugundan
bahsetmiglerdir. Ameliyat sirasinda ven duvarindaki
diizensiz boliim frozen incelemede kronik trombiis ola-
rak tanimlanmig, tam spesimenin ekstramural boliimii-
niin incelenmesiyle EHE tanisi1 konulabilmistir. Cerrahi
eksizyon sonrasinda kemoterapinin faydasi tartismali
iken radyoterapinin olumlu etkisi de kanitlanmamistir.!
Mortalite oranlar1 tiimoriin yerlesim yerine gore degis-
kenlik gosterir. Pulmoner ya da hepatik lezyonlarda
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%40-65 iken, yumusak dokudan kaynaklananlarda
%13’diir. Epithelioid hemanjioendotheliomanin lokal
niiks orani ise %13’diir. Olgularin %21-61’inde metastaz
bulunur.'® Lenf nodlari, karaciger ve akciger gibi
metastatik alanlar remisyondan uzun bir siire sonra
ortaya cikar.

Her iki cinsiyet de esit oranda goriiliir ancak kadin-
larda pulmoner ve hepatik lezyonlar seklinde goriilmeye
egilimliyken, erkeklerde siklikla mediastinal tiimorler
seklinde goriiliir” Hemen hemen her yagsta goriilebilir
ancak cocukluk déneminde nadiren ortaya ¢ikar.

Hastamizdaki gibi vaskiiler yapilarda tikanma, trom-
boflebit, 6dem gibi bulgularla kendini gosterebilir.!!
Bilgisayarl1 tomografide lezyonlar diisiilk yogunluklu
lezyonlar olarak tanimlanabilirken MR’de hipointens ya
da hiperintens bir kitle olarak goriilebilir.”™

Sonug olarak, arteriyel veya venoz darlik yahut
tikanma bulgulariyla gelen hastalarda vaskiiler orijinli
tiimorler akilda tutularak damar traseleri boyunca kitle
olup olmadiginin incelenmesi klinik taninin gecikme-
sini Onleyecektir. Bugiin i¢in tartigmasiz tek tedavisi
cerrahi eksizyon olan ve metastaz yapabilen bu orta
derece malign tiimoriin tan1 ve tedavisinin vakit gegi-
rilmeden yapilmasi i¢in iyi bir klinik inceleme gerek-
mektedir.
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