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Karaciğerin nadir görülen primer tümörü: Epiteloid hemanjioendotelyoma

Epithelial hemangioendothelioma: A rare primary tumor of liver
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 1. Giriş
 Epiteloid hemanjioendotelyoma, benign hemanjiyom ile 
malign hemanjiyosarkom arasında orta derecede maligniteye 
sahip olan nadir bir tümördür. Karaciğer yerleşimli hemanji-
oendotelyomalar sıklıkla 30-40 yaşlarındaki kadınlarda görü-
lür. Risk faktörleri olarak travma, hormonlar, vinylchloride, 
asbestos üzerinde durulmaktadır (Makhlouf ve ark., 1999; 
Nudo ve ark., 2008).   

 Hepatik epiteloid hemanjioendotelyomanın kesin tedavi-
si konusunda fikir birliği yoktur. Metastazı olmayan hasta-
larda karaciğer nakli tavsiye edilmekle birlikte (Cardinal ve 
ark., 2009), soliter vakalarda rezeksiyon öneren çalışmalar da 
mevcuttur (Ben-Haim ve ark.,1999). Bu çalışmada amaç, cer-
rahi tedavi uyguladığımız hepatik epiteloid hemanjiyoendo-
telyoma olgusunu sunmak ve literatür eşliğinde tartışmaktır.  

Epiteloid hemanjioendotelyoma ilk olarak 1982 yılında Weiss ve Enzinger tarafından 
tarif edilmiştir. Damarsal yapılardan köken alan, benign hemanjiyom ile malign heman-
jiyosarkom arasında orta derecede maligniteye sahip olan nadir bir tümördür. Hepatik 
epiteloid hemanjiyo endotelyoma asemptomatik olup tanı çoğunlukla rastlantısal olarak 
yapılan görüntülemeler sonucunda konulur. Nonspesifik karın ağrısı nedeniyle yapılan 
tetkikler sonucunda hepatik epiteloid hemanjiyoendotelyoma tanısı koyarak cerrahi te-
davi uyguladığımız olgumuzu sunmayı ve literatür eşliğinde tartışmayı amaçladık.
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ABSTRACT

Epithelioid hemangioendothelioma was first described by Weiss and Enzinger in 1982. 
It is a rare tumor of vascular origin and its malignant potential ranges between benign 
hemangioma and obviously malignant hemangio-endotheliosarcoma. Hepatic epithelioid 
hemangioendothelioma is an asemptomatic tumor and mostly diagnosed with spontane-
ous imaging. We present a patient who was investigated for nonspesific abdominal pain 
and the diagnosis confirmed hepatic epithelioid hemangio-endothelioma and performed 
surgery was performed.

J. Exp. Clin. Med., 2013; 30: S111-S113

Bu olgu sunumu 10. Ulusal HPB Cerrahi Kongresi’nde  (7-9 Nisan 2011 ) poster olarak 
sunulmuştur.
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 2. Olgu
 Altmışbir yaşındaki erkek hastada nonspesifik karın 
ağrısı nedeniyle yapılan ultrasonografik (USG) incelemede 
karaciğerde nodüler lezyonlar saptanması üzerine 
kliniğimize refere edildi. Hastaya çekilen manyetik rezonans 
görüntülemede (MRG) karaciğer sağ lobda en büyüğü iki 
cm çapında, dört tanesi kapsül altı, bir tanesi parankim içi 
yerleşimli olmak üzere toplam beş adet tümöral kitle saptandı. 
Kitleden USG eşliğinde yapılan perkütan biyopsi sonucunda 
hepatik hemanjioendotelyoma tanısı kondu (Şek. 1).

 Hastaya uygulanabilecek tedavilerle ilgili ayrıntılı bilgi 
verildi. Karaciğer nakli ya da rezeksiyon seçenekleri sunuldu. 
Canlı vericinin olmaması, kadaverik organ azlığı, tümörün 
malignite potansiyelinin düşük olması ve uzak organ metas-
tazı olmaması üzerine periferik yerleşimli kitlelere rezeksi-
yon, parankim içindeki lezyona ise ameliyattan sonra per-
kutan radyo frekans ablasyon (RFA) yapılması kararı alındı. 
Eksplorasyonda karaciğerde kapsül altına yerleşmiş küçük 
tümörler saptandı. İntraoperatif yapılan USG’de ameliyat ön-
cesi MRG’da saptanamayan yedi adet lezyon daha saptandı. 
Bu lezyonların 10 tanesi sağ lob yerleşimli idi. Tümörlerin 
çapları 0,6-2,4 cm arasında değişmekteydi. Tümörler çevre 
sağlam doku ile birlikte çıkartıldı (Şek.2).

 Çıkartılan kitlelerin histopatolojik incelemesinde, tüm çı-
karılan kitlelerde benzer histomorfolojik özellikler sergileyen 
tümöral yapı izlendi. Tümör geniş eozinofilik sitoplazmalı 
epiteloid görünümlü hücrelerin vasküler boşluk benzeri yapı-
lar oluşturmaları ile karakterliydi. Tümör yer yer miksoid, yer 
yer hyalinize nadir alanlarda da fibrotik ara doku özellikleri 
sergilemekteydi. Sellüler seviyede artmış atipik mitotik fi-
gürler ve pleomorfizm mevcuttu. İmmünohistokimyasal ola-
rak tümör hücrelerinin CD31 ile pozitif boyandığı gözlendi.
Ameliyat sonrası erken dönemde bir sorun yaşamayan hasta 
5. gün taburcu edildi.  Hasta sorunsuz bir şekilde dört aydır 
takip edilmektedir. 

 3. Tartışma
 Epiteloid hemanjioendotelyoma ilk olarak 1982 yılında 
Weiss ve Enzinger tarafından tarif edilmiştir (Weiss ve En-
zinger, 1982; Cardinal ve ark., 2009). Mide, dalak, karaciğer, 
akciğer, kemik, yumuşak doku, deri gibi farklı bölgelerin da-
marsal yapılarından köken alabilen nadir bir tümördür. Be-
nign hemanjiyom ile malign hemanjiyosarkom arasında orta 
derecede maligniteye sahip olan nadir bir tümördür (Weiss ve 
Enzinger, 1982). 
 Hepatik epiteloid hemanjiyoendotelyoma (HEHE) çoğun-
lukla 30-40 yaşlarındaki yetişkin kadınlarda görülür. HEHE 
çoğunlukla asemptomatik olup tanı rastlantısal olarak yapılan 
görüntüleme yöntemleri sonucunda saptanır. Semptomatik 
hastalarda en sık görülen klinik  şikâyetler ve bulgular; sağ 
üst kadran ağrısı, hepatomegali ve kilo kaybıdır. Hastalığın 
gelişimine yönelik kesin risk faktörleri bilinmemekle beraber 
travma, hormonlar,  vinylchloride, asbestos, thorotrastcont-
rast, alkol ve viral hepatitler bildirilen nedenler arasındadır 
(Makhlouf ve ark., 1999; Nudo ve ark. 2008). Nonspesifik 
semptomlar, erken dönemlerde normal karaciğer fonksiyon 
testleri ve multifokal tümör nedeniyle hastalığın tanısı güç 
konmaktadır. Ayırıcı tanıda diferansiye metastatik karsinom, 
hepatoselüler karsinom, anjiosarkom ve atipik hepatik ka-
vernöz hemanjiom düşünülmelidir (Makhlouf ve ark., 1999; 
Nudo ve ark., 2008). 
 Bilgisayarlı tomografi tümörün yaygınlığını göstermek 
için en duyarlı görüntüleme yöntemidir. Tanı anında BT’de 
tipik olarak periferik ya da subkapsüler yerleşim gösteren 
hipoatenue olmuş çok sayıda tümörler görülür. MRG’de T1 
ağırlıklı serilerde hipointens, T2 ağırlıklı serilerde ise heto-
rojen artmış sinyal intensitesi dikkat çeker (Mehrabi ve ark., 
2006; Nudo ve ark., 2008). 
 Histopatolojik değerlendirme kesin tanı koydurucu yön-
temdir. Histolojik bulgular epiteloid morfolojideki hücrele-
rin tanımlanmasından ibarettir. Terminal hepatik venüller ve  
portal ven dalları içine yayılım yaygındır.  Faktör 8 ile ilişkili 
antigen, CD 31, CD 34 gibi diğer endotelyal  hücre belirle-
yicileri ile yapılan boyama ile vasküler tümörün karakteristik 
özellikleri doğrulanabilir (Ishak ve ark., 1984). Cerrahi tedavi 
bu hastalarda esas tedavi yöntemidir. Soliter lezyonlarda lo-
kal rezeksiyon uygulanabilir. Hastaların çoğunda tanı anında 
karaciğerde multifokal lezyonlar olması nedeniyle daha bü-
yük rezeksiyonlar veya karaciğer nakli daha sık tercih edil-
mektedir (Kelleher ve ark., 1989; Cardinal ve ark., 2009). 
Periportal lenf nodu metastazı haricindeki metastazlar kötü 
prognoz göstergesidir. Metastazı olan hastalarda transarteryel 
kemoembolizasyon (TAKE) ile cerrahi girişimlere göre daha 
iyi sonuçlar elde edilmiştir (Cardinal ve ark., 2009). 

Şek. 1. Hyalinize bir stroma içinde, iri-hiperkromatik nükleuslu, 
geniş sitoplazmalı, vasküler yapılar oluşturma eğiliminde 
atipik epiteloid hücrelerden oluşan tümöral gelişim 
(H&Ex200).

Şek. 2. Tümörlerin enükleasyonu sonrası karaciğer sağ lobu

Deneysel ve Klinik Tıp Dergisi - Journal of Experimental and Clinical Medicine 30 (2013) S111-S113



113

 Cardinal ve ark. (2009) cerrahi veya radyolojik tedavi 
uyguladıkları 25 hastalık serilerinde 17 hastaya karaciğer 
nakli, dört hastaya TAKE, iki hastaya rezeksiyon, iki hastaya 
da önce TAKE sonra karaciğer nakli uygulamışlar. Karaciğer 
nakli yapılan hastalarda ortalama 172 ay, TAKE uyguladıkla-
rı hastalarda ise ortalama 83 ay sağ kalım elde etmişler. Rod-
riguez ve ark. (1987) Birleşik Organ Dağıtım Ağı (UNOS) 
datasını kullanarak yaptıkları retrospektif bir araştırmada, 
1987-2005 yılları arasında HEHE nedeniyle 110 hastaya ka-
raciğer nakli yapıldığını ve bu hastalarda % 64 oranında beş 
yıllık sağ kalım elde edildiğini saptadılar.
 Özellikle multipl lezyonlu vakalarda temel tedavi yönte-
mi transplantasyon olmakla beraber, canlı vericinin olmama-
sı ve ülkemizde kadaverik organ azlığı nedeniyle bu yöntem 
pek uygulanamamaktadır. Görüntüleme yöntemlerinin duyar-
lılığı her ne kadar yüksek olsa da bizim vakada olduğu gibi 
peroperatif olarak tümör sayısı ve yerleşimi ile ilgili sürpriz 
sonuçlarla karşılaşılabilmektedir. Biz bu amaçla tümör loka-

lizasyonu ve sayısını saptamak için intraoperatif USG kul-
landık. Soliter lezyonu olan veya tümörlerin birbirine yakın 
olduğu durumlarda rezeksiyon uygulanabilir. 
 Bizim olgumuzda ise cerrahi tedavi şeceneği olarak enük-
leasyon uyguladık. Her ne kadar 10 adet tümör sağ lobda 
saptanmasına rağmen; tümör boyutlarının küçük olması ve 
hastalığın seyrinin yavaş olması nedeniyle, tümörlere enükle-
asyonun uygulandı. Tüm lezyonlar başarılı bir şekilde çıkarı-
larak uygun tedavi sağlanmış oldu. 
 Sonuç olarak, HEHE çok nadir görülen ve tedavisi güç 
olan bir tümördür. Metastaz yapmamış multipl lezyonlar-
da primer tedavi transplantasyon olmakla birlikte, seçilmiş 
vakalarda eksizyon uygulanabilir. Eksizyon planlanılan va-
kalarda rezidü tümör bırakmamak için intraoperatif USG 
yapmak gerekir. Cerrahi uygulanan hastalar MRG ile takip 
edilmelidir. Yeni tümör saptanan hastalar rezeksiyon ve/veya 
RFA ile tedavi edilebilir.
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