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Karacigerin nadir goriilen primer tiimorii: Epiteloid hemanjioendotelyoma

Epithelial hemangioendothelioma: A rare primary tumor of liver
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Epiteloid hemanjioendotelyoma ilk olarak 1982 yilinda Weiss ve Enzinger tarafindan
tarif edilmistir. Damarsal yapilardan koken alan, benign hemanjiyom ile malign heman-
jiyosarkom arasinda orta derecede maligniteye sahip olan nadir bir tiimordiir. Hepatik
epiteloid hemanjiyo endotelyoma asemptomatik olup tani ¢ogunlukla rastlantisal olarak
yapilan goriintiilemeler sonucunda konulur. Nonspesifik karin agris1 nedeniyle yapilan
tetkikler sonucunda hepatik epiteloid hemanjiyoendotelyoma tanist koyarak cerrahi te-
davi uyguladigimiz olgumuzu sunmayi ve literatiir esliginde tartigmay1 amacladik.

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

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

Resection sunulmustur.
Tumor
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1. Giris Hepatik epiteloid hemanjioendotelyomanin kesin tedavi-
Epiteloid hemanjioendotelyoma, benign hemanjiyom ile si konusunda fikir birligi yoktur. Metastazi olmayan hasta-
malign hemanjiyosarkom arasinda orta derecede maligniteye larda karaciger nakli tavsiye edilmekle birlikte (Cardinal ve
sahip olan nadir bir tlimordiir. Karaciger yerlesimli hemanji- ark., 2009), soliter vakalarda rezeksiyon oneren ¢aligmalar da
oendotelyomalar siklikla 30-40 yaslarindaki kadinlarda gorii- mevcuttur (Ben-Haim ve ark.,1999). Bu calismada amag, cer-
liir. Risk faktorleri olarak travma, hormonlar, vinylchloride, rahi tedavi uyguladigimiz hepatik epiteloid hemanjiyoendo-
asbestos tizerinde durulmaktadir (Makhlouf ve ark., 1999; telyoma olgusunu sunmak ve literatiir esliginde tartigmaktir.

Nudo ve ark., 2008).
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2. Olgu

Altmigbir yasindaki erkek hastada nonspesifik karin
agris1 nedeniyle yapilan ultrasonografik (USG) incelemede
karacigerde nodiiller lezyonlar saptanmasi lizerine
klinigimize refere edildi. Hastaya ¢ekilen manyetik rezonans
goriintiilemede (MRG) karaciger sag lobda en biiytigii iki
cm capinda, dort tanesi kapsiil alt1, bir tanesi parankim ici
yerlesimli olmak iizere toplam bes adet tiimoral kitle saptandi.
Kitleden USG esliginde yapilan perkiitan biyopsi sonucunda
hepatik hemanjioendotelyoma tanist kondu (Sek. 1).

Sek. 1. Hyalinize bir stroma icinde, iri-hiperkromatik niikleuslu,
genis sitoplazmali, vaskiiler yapilar olugturma egiliminde
atipik epiteloid hiicrelerden olusan tiimoral gelisim
(H&Ex200).

Hastaya uygulanabilecek tedavilerle ilgili ayrintili bilgi
verildi. Karaciger nakli ya da rezeksiyon secenekleri sunuldu.
Canli vericinin olmamasi, kadaverik organ azligi, tiimoriin
malignite potansiyelinin diisiik olmas1 ve uzak organ metas-
tazit olmamasi iizerine periferik yerlesimli kitlelere rezeksi-
yon, parankim ic¢indeki lezyona ise ameliyattan sonra per-
kutan radyo frekans ablasyon (RFA) yapilmasi karar1 alindi.
Eksplorasyonda karacierde kapsiil altina yerlesmis kiiciik
tiimorler saptandi. Intraoperatif yapilan USG’de ameliyat 6n-
cesi MRG’da saptanamayan yedi adet lezyon daha saptandi.
Bu lezyonlarin 10 tanesi sag lob yerlesimli idi. Tiimorlerin
caplar1 0,6-24 cm arasinda degismekteydi. Tiimorler cevre
saglam doku ile birlikte ¢ikartildi (Sek.2).

Sek. 2. Tiimorlerin eniikleasyonu sonrasi karaciger sag lobu

Cikartilan kitlelerin histopatolojik incelemesinde, tiim ¢1-
karilan kitlelerde benzer histomorfolojik 6zellikler sergileyen
timoral yapi izlendi. Timor genis eozinofilik sitoplazmali
epiteloid goriiniimlii hiicrelerin vaskiiler bosluk benzeri yapi-
lar olugturmalari ile karakterliydi. Tiimor yer yer miksoid, yer
yer hyalinize nadir alanlarda da fibrotik ara doku 6zellikleri
sergilemekteydi. Selliiler seviyede artmis atipik mitotik fi-
giirler ve pleomorfizm mevcuttu. immiinohistokimyasal ola-
rak tiimor hiicrelerinin CD31 ile pozitif boyandig1 gozlendi.
Ameliyat sonras1 erken donemde bir sorun yasamayan hasta
5. giin taburcu edildi. Hasta sorunsuz bir sekilde dort aydir
takip edilmektedir.

3. Tartisma

Epiteloid hemanjioendotelyoma ilk olarak 1982 yilinda
Weiss ve Enzinger tarafindan tarif edilmigtir (Weiss ve En-
zinger, 1982; Cardinal ve ark., 2009). Mide, dalak, karaciger,
akciger, kemik, yumusak doku, deri gibi farkli bolgelerin da-
marsal yapilarindan koken alabilen nadir bir tiimordiir. Be-
nign hemanjiyom ile malign hemanjiyosarkom arasinda orta
derecede maligniteye sahip olan nadir bir tiimordiir (Weiss ve
Enzinger, 1982).

Hepatik epiteloid hemanjiyoendotelyoma (HEHE) cogun-
lukla 30-40 yaslarindaki yetigskin kadinlarda goriiliir. HEHE
cogunlukla asemptomatik olup tani rastlantisal olarak yapilan
goriintiileme yontemleri sonucunda saptanir. Semptomatik
hastalarda en sik goriilen klinik sikayetler ve bulgular; sag
iist kadran agris1, hepatomegali ve kilo kaybidir. Hastaligin
gelisimine yonelik kesin risk faktorleri bilinmemekle beraber
travma, hormonlar, vinylchloride, asbestos, thorotrastcont-
rast, alkol ve viral hepatitler bildirilen nedenler arasindadir
(Makhlouf ve ark., 1999; Nudo ve ark. 2008). Nonspesifik
semptomlar, erken donemlerde normal karaciger fonksiyon
testleri ve multifokal tiimor nedeniyle hastaligin tanisi giic
konmaktadir. Ayirict tanida diferansiye metastatik karsinom,
hepatoseliiler karsinom, anjiosarkom ve atipik hepatik ka-
vernoz hemanjiom diisliniilmelidir (Makhlouf ve ark., 1999;
Nudo ve ark., 2008).

Bilgisayarli tomografi tiimdriin yaygmhigini gostermek
icin en duyarli goriintiileme yontemidir. Tan1 aninda BT de
tipik olarak periferik ya da subkapsiiler yerlesim gosteren
hipoatenue olmug ¢ok sayida tiimorler goriiliir. MRG’de T,
agirlikh serilerde hipointens, T, agirhikli serilerde ise heto-
rojen artmig sinyal intensitesi dikkat ceker (Mehrabi ve ark.,
2006; Nudo ve ark., 2008).

Histopatolojik degerlendirme kesin tan1 koydurucu yon-
temdir. Histolojik bulgular epiteloid morfolojideki hiicrele-
rin tamimlanmasindan ibarettir. Terminal hepatik veniiller ve
portal ven dallar1 icine yayilim yaygindir. Faktor 8 ile iligkili
antigen, CD 31, CD 34 gibi diger endotelyal hiicre belirle-
yicileri ile yapilan boyama ile vaskiiler tiimoriin karakteristik
ozellikleri dogrulanabilir (Ishak ve ark., 1984). Cerrahi tedavi
bu hastalarda esas tedavi yontemidir. Soliter lezyonlarda lo-
kal rezeksiyon uygulanabilir. Hastalarin ¢ogunda tan1 aninda
karacigerde multifokal lezyonlar olmasi nedeniyle daha bii-
yiik rezeksiyonlar veya karaciger nakli daha sik tercih edil-
mektedir (Kelleher ve ark., 1989; Cardinal ve ark., 2009).
Periportal lenf nodu metastaz1 haricindeki metastazlar kotii
prognoz gostergesidir. Metastazi olan hastalarda transarteryel
kemoembolizasyon (TAKE) ile cerrahi girisimlere gore daha
iyi sonuclar elde edilmistir (Cardinal ve ark., 2009).
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Cardinal ve ark. (2009) cerrahi veya radyolojik tedavi
uyguladiklar1 25 hastalik serilerinde 17 hastaya karaciger
nakli, dort hastaya TAKE, iki hastaya rezeksiyon, iki hastaya
da 6nce TAKE sonra karaciger nakli uygulamiglar. Karaciger
nakli yapilan hastalarda ortalama 172 ay, TAKE uyguladikla-
11 hastalarda ise ortalama 83 ay sag kalim elde etmisler. Rod-
riguez ve ark. (1987) Birlesik Organ Dagitim Agi (UNOS)
datasin1 kullanarak yaptiklari retrospektif bir arastirmada,
1987-2005 yillart arasinda HEHE nedeniyle 110 hastaya ka-
raciger nakli yapildigini ve bu hastalarda % 64 oraninda bes
yillik sag kalim elde edildigini saptadilar.

Ozellikle multipl lezyonlu vakalarda temel tedavi yonte-
mi transplantasyon olmakla beraber, canli vericinin olmama-
s1 ve lilkemizde kadaverik organ azlig1 nedeniyle bu yontem
pek uygulanamamaktadir. Goriintiileme yontemlerinin duyar-
l1l1g1 her ne kadar yiiksek olsa da bizim vakada oldugu gibi
peroperatif olarak tlimor sayist ve yerlesimi ile ilgili siirpriz
sonuglarla kargsilagilabilmektedir. Biz bu amagla tiimor loka-
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lizasyonu ve sayisini saptamak icin intraoperatif USG kul-
landik. Soliter lezyonu olan veya tiimorlerin birbirine yakin
oldugu durumlarda rezeksiyon uygulanabilir.

Bizim olgumuzda ise cerrahi tedavi secenegi olarak eniik-
leasyon uyguladik. Her ne kadar 10 adet tiimor sag lobda
saptanmasina ragmen; tiimor boyutlarmin kiiciik olmas: ve
hastaligin seyrinin yavas olmasi nedeniyle, tiimorlere eniikle-
asyonun uygulandi. Tiim lezyonlar basaril1 bir sekilde ¢ikari-
larak uygun tedavi saglanmig oldu.

Sonug olarak, HEHE ¢ok nadir goriilen ve tedavisi gii¢
olan bir tiimordiir. Metastaz yapmamis multipl lezyonlar-
da primer tedavi transplantasyon olmakla birlikte, secilmis
vakalarda eksizyon uygulanabilir. Eksizyon planlanilan va-
kalarda rezidii tiimor birakmamak icin intraoperatif USG
yapmak gerekir. Cerrahi uygulanan hastalar MRG ile takip
edilmelidir. Yeni tiimor saptanan hastalar rezeksiyon ve/veya
RFA ile tedavi edilebilir.
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