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OZET

Epitelioid hemanjioendoteliom kemikte nadiren primer ola-
rak gorulen, anjiosentrik, vaskuler orijinli, dufluk gradeli
malign bir timordir. Bu nedenle kemik vakalar>n>n az go-
raldied merkezlerde metastatik karsinom, melanom ve
epiteloid gérinim veren sarkomlarla karsflabilir. Ay>r>c>
tan», histopatolojik olarak hematoksilen eozin ve immun-
histokimyasal boyalarla yapslsr.

Sunacam>m»z olgu 29 yafl>nda erkek hasta olup, klinize a-
meliyattan 6 ay 6nce bacaklarda gugsuzliknedeniyle bafl-
vurdu. Yaprlan magnetik rezonans incelemesinde 5x4x4 cm
6lculerinde torakal 3-4 seviyelerinde sol pedinkil ve buna
uyan kotlarda ileri desriktif bir lezyon izlendi. Yap>lan
ameliyatta kitle tam olarak eksize edilemedi.
Laboratuar>m>za gelen kitle makroskobik olarak 3cc ve
1,5cc hacminde gri-beyaz renkli , yer yer kemik dokusu ice-
ren, iki ayr> materyaldi.Yap»slan istokimyasal v immunhis-
tokimyasal tetkikler sonucu, epitelioid hemanjioendoteioma
tans>s> ald>.

Arafltbrd>e>mysz literatiirlere gore, nadir gortlen bir olgu
olmas> ve ay>r>c> tan>s>n>n zor olmas> nedeniyle, olguyu su-
numa derer bulduk.

Aanahtar Kelimeler: Kemik, epiteloid hemanjioma

SUMMARY

The Epithelioid Hemangioendothelioma of Osteoid
Tissue

The epithelioid hemangioendothelioma is a low grade ma-
lign tumour of angiocentric vascular origin which is rarely
seen primarily in the osteoid tissue.Because of this reason,
it can be confused with metastatic carcinoma, malign mela-
noma and sarcomas that appear as epithelioid picture in
the centres where osteoid cases are rarely seen in. The diffe-
rential diagnosis is made histologically by hematoxylin
eosin and immunohistochemitry methods.Our case is 29
years old male patient who has applied to the clinic comp-
laining of leg weakness six months before the operation.
Highly destructive lesion was observed as 5x4x4 cm in size,
at the level of 3-4th thorocal vertebra left pedincle and the
costa at the same level by magnetic resonans imaging. The
tumour couldn’t have been excised completely at the opera-
tion. It was sent to our laboratory as a two materials that
were grey-white in colour and contained osteoid tissue parti-
ally. In the pathological examination the case was diagnosed
histopathologically and immunohistochemically as an epit-
helioid hemangioendothelioma. According to the literatures
that we investigated, we decided to present our case, because
it is a rarely seen case and its differential diagnosis is very
difficult.
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G<R«fi

Epitelioid hemanjioendotelioma (EH), hemanjiom
ile konvansiyonel anjiosarkom aras>nda ara davransfl
gbsteren vaskduler bir tumérdir (1,2). EH genellikle
yumuflak dokuda yerleflir ve anjiosentrik lokalizasyon
gosterir (1). EH yumuflak doku d>fbnda kemik, karacizer,
akcizer, vs. gibi deriflik lokalizasyonlarda da nadiren

SSK «stanbul Eritim Hastanesi, Patoloji Kliniai Uzman> (1),
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*15-19 Ekim 2002 tarihinde dizenlenen “Kemik ve Yumuflak
Doku Tumodrleri Sempozyumu”nda poster olarak sunulmufitur.
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goérulur. Radyolojik olarak ancak manyetik rezonans
ile 6n tan> konabilir (3). Dicer radyolojik yéntemler
yetersizdir.

EH s>kb>kla alt ekstremitede, aksiyel iskelette ve
kafatas>nda goruliir. Kemikte nadiren gérilur ve yumu-
flak dokunun aksine erkeklerde, kad>nlara oranla tg¢
kat daha fazlad>r ve genellikle yaflam>n 2. veya 3. on
y>bnda ortaya ¢>kar (3). Coau zaman ayn> kemikte mul-
tisentrik yerleflimlidir (1,3,4,5). Hastalar tipik olarak
aan ve patolojik k>rk ile hastaneye baflvururlar. EH
kemikte nadiren gortldiz=i icin kemik vakalarsn>n az
goérulduet merkezlerde metastatik karsinom, malign
melanom ve epiteloid gériinim veren sarkomlarla kar>-
flabilir (1,3). Ay>r>c> tan> hemotoksilen eozin ile histopa-
tolojik olarak ve immunhistokimyasal boyama ile yapsbr.
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OLGU SUNUMU

29 yafbnda erkek hasta 6 ay énce bafllayan bacakla-
r»nda gug¢sizluk, kar>ncalanma, duyu kayb> ve son bir
ayda yuriyememe flikayeti ile Noroflirurji poliklinizine
baflvurdu. Yap»lan fizik muayenede alt ekstremitede
3/5 parestezi saptand>. Manyetik rezonans incelemesinde
T4,T3 seviyelerinde sol pedinkil ve buna uyan kotlarda
5 x 4 x 4cm dlculerinde ileri destruktif géorainumler iz-
lendi. Hastaya bilgisayarl> tomografi efllirinde tru-cut
biopsi yap>ld>, ancak 6rneklerden yap>lan kesitlerde
ozellik gostermeyen yar, baa dokusu ve ¢izgili kas go-
ruldd. Tarif edilen lezyonu agklayamads>a>ndan Kitleden
ag>k biopsi énerildi. Operasyon esnas>nda Kitle ¢ok
odakl> ve ¢evre dokulara infiltre oldusundan, tamam»
¢kartlamads.

Patolojik incelemeye al>nan materyal makroskobik
olarak topluca 4 x 3 cm élgulerinde yumuflak doku ile
kanfhk kemik materyalinden olufimakta idi. Kemik ma-
teryaline %10 luk formik asitle dekalsifikasyon uygulan-
d>. Formaldehitle fikse edilen dokular, parafine gémulu
bloklardan 4-5 mikron luk kesitler yap>larak hematok-
silen eozin boyas> yapslarak incelendi.

Mikroskobik incelemelerde kiicuik alanlarda bazofilik
miksoid bir matrikse yerleflmifl, belirgin eozinofilik si-
toplazmalar> olan, yuvarlak ve oval hicrelerin olufltur-
duru kordonlar géruldi (Resim 1). Hicrelerin goaunda
sitoplazmik vakuolizasyon ve anastomoz yapan vaskiler
kanallar mevcuttu (Resim 2). Ayr>ca yapslan konvansi-
yonel boyamada masin (-) idi.

<mmunhistokimyasal ¢al>flma formalin ile fikse para-
fin kesitlere Avidin Biotin Peroksidaz kompleks metodu
ile yap>ld>. Tumére CD34 (monoklonal, Neomarkers,
Fremont, USA), keratin (monoklonal AE1/AES,), desmin
(monoklonal, Dako, Carpinteria, USA), F-8 (Poliklonal,
Neomarkers, Fremont, USA ), diiz kas aktin (monoklo-
nal, Neomarkers, Fremont, USA), HMB45 (monoklonal,
Dako, Carpinteria, USA), S100 (monoklonal, Neomar-
kers, Fremont, USA), vimentin (monoklonal, Neomar-
kers, Fremont, USA).

Tumér hicrelerinde CD34, F-8 ve vimentin pozitif;
keratin, diiz kas aktini, desmin, HMBA45 ve S-100 negatif
bulundu.

Hastaya yap»>lan direr tetkiklerde baflka bir odak
bulunamad>. Bu 6zellikleri ile olguya kemizin primer
EH tan>s> konuldu. Eksizyon tam olarak yap>lamad»>a>
icin hastaya radyoterapi uyguland>. 26 ayd>r izlenmekte
olup, hastabkl> yaflamaktadsr.

TARTIfIMA

Kemigzin primer vaskuler timérleri nadirdir. EH ilk

olarak 1982 y>I>nda Enzinger ve Weiss taraf>ndan bir
yumuflak doku neoplazisi olarak tan>mland> (2,6).

Bu tumdr hyalin veya miksoid stroma icinde epiteloid
endotelial htcrelerin oluflturduau kordon ve yuvalarla
karakterlidir (2,3,4). Hucreler s>kbkla intrasitoplazmik
vakuoller icerirler, ancak nadiren diizenli damar yap>lar
olufltururlar. Lokal reklirrens ve metastaz vakalarn
sadece kicuk bir kssmynda gérilir. Bu nedenle ¢coaunluk-
la timdrin malign mi, benign mi olduau hakk>nda bir
karara varslamaz. S>kbkla ekstremitelerde aksiyel iske-
lette ve kafatas>nda gérulur ancak iskelet sisteminde
herhangi bir kemiai de tutabilir (3). Multisentrisite s>k
olup Mayo kliniginin yapta> 40 vakabk bir ¢al>fimada
multisentrisiteyle iyi prognoz aras>nda iliflki kurulmufl-
tur (1). Baflka ¢al>flmalarda ise multisentrisite, paran-
kimal organ ve lenf bezi tutulumunun prognozu kéti
etkiledizi belirtilmifitir. Onceden kemizin epiteloid vas-
kuler timérleri, deri ve yumuflak dokudaki gibi epiteloid
hemanjiom, epiteloid hemanjioendotelioma ve epiteloid
anjiosarkom olarak s>n>fland>r>I>rd> (6,7). Ancak guni-
muzdeki otoriteler ve WHO tarafsndan kemikteki EH
duflik gradeli malign vaskuler tumdr olarak tan>mland»
(2,3,4,6).

Hastalar genellikle klinice aarl> Kitle nedeniyle
baflvururlar (2,4). Tumér damar orijinli olduaundan,
6dem veya tromboflebit gibi semptomlarda gortlebilir.
Derin yerleflimli timdrlerde aeryla gelen hastan>n rad-
yografisinde kemikleflme alanlar> izlenebilir.

EH tipik bir makroskobik gérinimu yoktur. K>rm»z,
soluk, yumuflak ve lobule bir kitle fleklindedir. TGmor
¢ap» 4,5-13,5 cm aras>nda derisiklik goésterir ve iyi s>n>rl>
enkapsile gortinimdedir. Nadiren biyuk damarlara
invazyon gorulebilir (1,4). Genellikle hemoraji ve nekroz
makroskobik olarak segilmez.

Histolojik olarak damar kokenlidir ve kuguk buytt-
mede karakteristik bir géruntuye sahiptir(8). Genellikle
limenden dokuya santral olarak genifller, limende tu-
mor, nekrotik debris ve kollagen bulunur. Bu tumérlerde
vaskduler differansiyasyon primitiftir. Timor fliflikin
yuvarlak, nadiren iasi endotelial hiicrelerin, kssa zincirler
ve solid yuvalar yapmas>yla karaktezizedir. Nadiren
buyuk belirgin vaskuler kanallar gorultir. TUmor hiicre-
leri kligUk intraselltler Iimen olufltururlar. Bu adeno-
karsinomlarda ki musin vakuolleri ile karflabilir (1).
Ancak vakuoller icinde genellikle eritrosit bulunur.
Stroma miksoidden hyalinizeye kadar genifl dexifliklikler
gosterir. TUmdr eozinofil ve lenfosit icerebilir. Nadiren
stromada dev hucreler gérulebilir (1,2,3).

Coou vakada tumor mikroskobisi selim gérundr ve
genellikle mitotik aktivite yoktur. Vakalar>n dértde
Ucuinde belirgin atipi, mitotik aktivite (10 buyik buyttme
sahas>nda 2'den az mitoz ) ve hicrelerde fokal nekroz
mevcuttur (4).
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Histolojik olarak EH, benign epiteloid hemanjiomla
kanflabilir (6,9). Epitelioid hemanjiom da vaskdiler ka-
nallar belirgin, diizenli gérinimde ve primitif vasktler
differansiyasyon gosteren kanallar yoktur. Ayrsca hyali-
nize ve miksoid stromada goériilmez. Benign tumdrlerden
kondromiksoid fibrom EH ile karsflabilir; fakat tipik
olarak bu lezyonun gevresi hiperselliler, ortas> hiposel-
lulerdir ve hicrelerde vakuolizasyon yoktur (6).

EH metastatik karsinom, malign melanom ve epite-
loid gérunim veren sarkomlarla ay>rs>c> tan>s> zordur
(3,6). Genellikle metastatik karsinomlar ve melanomlar
cok fazla mitotik aktivite ve nukleer atipi gosterirler.
Epiteloid anjiosarkomlar da yuksek mitotik aktivite ve
atipi gosteren solid kolonlar yapan epiteloid endotelial
htcrelerden oluflur. Nekroz s>kt>r ve dewiflik diizensiz
sinsisyal yap»lar olufltururlar. Epiteloid sarkomlar da
bu timoru taklit edebilirler, ancak genellikle genc erifl-
kinde alt ekstremitelerde eozinofilik hiicrelerin ¢evrele-
dizi ortas>nda nuikleer debris ve kollajen bulunan nodul-
lerden oluflurlar. Tan> konulamayan vakalarda son y»l-
larda immunhistokimya ve elektron mikroskobisi ay>r>c»
tan> icin bize 6nemli ipuclars verir(10). Vakalar degiflik
derecelerde vimentin pozitifdir. Ayrs-ca vWf ile sitoplaz-
mik boyanma saptan>r. CD34, CD31, Ulex europaeus
faktor (tip I lektin) de pozitifdir(2,3,10). Cok az bir kos-
m>nda sitoplazmada sitokeratin pozitifdir. Ayrca elek-
tron mikroskobisinde klasik Weibel-Palade cisimcikleri
ve ¢ok say>da pinositik veziktuller timorin vaskuler
kaynamn> ortaya koyar (3,4).

Burada sunduaumuz olgu tipik histolojik 6zelliklerini
gostermekle beraber, ézellikle adenokarsinom baflta
olmak tzere metastatik timorlerle ay>r>c> tan> gerektir-
mifitir. Ozellikle aksiyel iskeleti tutan klinik ve radyolojik
olarak da malign ve 6zellikle metastatik izlenimi veren,
multisentrik yerleflimli kitlelerde EH da ak>lda tutul-
mabd>r.

Resim 1: (HEx200). Belirgin eozinofilik stoplazmalar»
olan yuvarlak hicrelerin oluflturdu=u kordonlar.
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Resim 2: (HEx400). Anastomoz yapan vaskdiler kanallar,
timor hicrelerinde sitoplazmik vakuolizasyon.
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