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Hemanjiyoblastoma - Olgu Sunumu
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OZET

Hemanjiyoblastoma; merkezi sinir sisteminde (MSS) Von Hippel Lin-
dau Hastali§i’min (VHL) bir komponenti veya sporadik olarak ortaya
ctkan, WHO 2000 klasifikasyonunda histogenezi bilinmeyen, grade I
tiimordiir. Sporadik olgularda lokalizasyon; posterior fossadir. VHL
hastalifimin eglik ettigi lezyonlarda ise sira digt lokalizasyon ve multi-
Jokal tiimor izlenir. Olgumuz 40 yasinda bayan hastadir. Bir aydir sii-
ren bagagrisi, boyun agrisi sikayetlerine eklenen bulanti ve kusma iize-
rine yapilan kranial manyetik rezonans incelemede sag serebellar he-
misfer yerlesimli soliter komponenti mevcut, kistik natiirde yer kapla-
yict lezyon izlenmektedir. Bunun iizerine hasta opere edilmig ve tiimdr,
patolojik inceleme neticesinde Hemanjiyoblastoma tanisi almugtir.
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SUMMARY

Hemangioblastoma - A case Report

Hemangioblastomas are central nervous system neoplasms which may
be presented as sporadic forms or a manifestation of the Von Hippel-
Lindau syndrome. They are listed as “Grade 1 tumours of uncertain
histogenesis” in the current World Health Organization (WHO)-2000
classification. Haemangioblastomas are most frequently sited in the
posterior fossa. Extracerebellar locations and multifocal tumours are
always a manifestation of VHL. The patient is a 40 years old woman
who has a month-long headache. When nausea and emesis are added
to her headache problems she came to our hospital. Magnetic Reso-
nance Imaging (MRI) showed that there 1s a lesion in right cerebellar
hemisphere, both with solid and cystic components. Surgical resection
was performed. The histopathological examination revealed Hemangi-
oblastoma.
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GiRiS

Hemanjiyoblastoma; MSS’de VHL hastaligimin bir
komponenti veya sporadik olarak ortaya c¢ikan,WHO
2000 klasifikasyonunda histogenezi bilinmeyen; grade 1
bir tiimordiir. Tiim intrakranial tiimorlerin yaklasik % 1-
2’sini olustururken, posterior fossa tiimorierinin % 7’si-
ni olustururlar. Vakalarin % 25’ine Von Hippel Lindau
hastalig1 eslik eder. Ortalama yas; sporadik olgularda 40,
VHL hastalig1 ile birlikte olan olgularda 30°dur. Tipik
olarak yavas ilerler.Kontrast tutan keskin smirh solid-
kistik alanlar iceren lezyonlardir. Histolojik olarak timor
iki ana komponenti i¢erir. Birincisi anastomozlasan ka-
piller benzeri kanallar agimdan olusur. Digeri; gercekte
hemanjiyoblastomanim asil neoplastik komponenti olan
stromal hiicre proliferasyonudur ve dallanan kapiller
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benzeri kanallarin arasinda yeralir. Hemanjiyoblastoma-
larin sporadik olgularda mortalitesi diisiiktiir ve norolo-
jik defisit nadirdir. VHL ile birlikte gériilen olgularda ise
hastaligin diger komponentleri prognozu etkiler. Tercih
edilmesi gereken tedavi yontemi tiimériin cerrahi olarak
total rezeksiyonudur (1,2).

OLGU

40 yaginda bayan hasta, bir aydir siiren basagris: si-
kayetine boyun agrist ve bulantt kusmanin eklenmesiyle
hastanemiz noéroloji klinigine bagvurdu. Hastanin 6zgec-
misinde 10 yildir varolan hipertansiyon, tiroidektomi,
hemoroidektomi operasyonu ile nefrolitiyaziz mevcut
olup ailesinde bilinen VHL hastalig1 mevcut degildir.

Yapilan fizik muayenesi, rutin hematolojik ve biyo-
kimyasal tetkikleri normaldi. Norolojik muayene de goz
dibinde bilateral papilla 6demi mevcuttu. Kontrasth kra-
nial manyetik rezonans incelemesinde sag serebellar he-
misfer yerlesimli 3,5x3,5x2,4 cm boyutlarinda post kon-
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trastl1 sekanslarda yogun kontrast tutan soliter kompo-
nenti mevcut kistik natiirde yer kaplayic1 lezyon izlen-
mektedir (Resim 1). Timor cerrahi olarak total ¢ikarildi.
Patoloji laboratuvarina gonderilen doku makroskopik
olarak 2x2x1 cm boyutlarinda kirmizi kahverenkli olup,
kesit yiiziinde yer yer sar1 renkli alanlar ve 0,6 cm ¢apmn-
da kistik olusum izlenmisgtir.

Resim 1: MR’da sag serebellar hemisfer yerlesimli solidkistik
tiimoral olusum izlenmektedir.

Mikroskopik incelemede tiimér bir alanda pia ve du-
ra ile devamlilik gostermekte, diger alanlarda cevredeki
saglam beyin parankiminden diizenli bir sinir ile aynl-
maktadir. Kiigiik bilyiitmede; genis alanlarda prolifere
kapiller tipi damarlardan olugsmakta (Resim 2), bir alan-
da kistik-dilate biiyiik damarlar izlenmek tedir.

Kapiller damar yapilan hiperplastik endotel hiicreleri

Resim 2: Belirgin prolifere kapiller tipi damarlar ve bunlarin
arasinda yer alan stromal hiicreler izlenmektedir.

ile doselidir. Damar yapilarinin arasinda tiimériin diger
komponentini olusturan stromal hiicre gruplan izlen-
mektedir. Stromal hiicrelerde niiveler yuvarlak hiperkro-
matik, stoplazma soluk eozinofilik, yer yer berrak ve li-
pidden zengin goriiniimdedir (Resim 3).

Stromal hiicreler bazi alanlarda belirgin selliilarite ve

40

Istanbul Tip Dergisi 2005:4;39-42

Resim 3: Stromal hiicrelerde lipid igerigine bagli, stoplazmik
vokuoliizasyon izlenmektedir. HE

pleomorfizm gdstermesine ragmen mitoz ve nekroz iz-
lenmemistir. Bir alanda damarlar ¢evresindeki stromada
belirgin hiyalinizasyon izlenmistir. Retikulum boyama
ile timoriin zengin bir retikiilin agina sahip oldugu ve re-
tikitlin fibrillerinin herbir hiicreyi tek tek sardigi izlendi.
(Resim 4). Yapilan immiinhistokimyasal inceleme ile;
F8 ve CD 34 vaskiiler endotelyal hiicrelerde (+), GFAP
ve S100, aradaki astrositik hiicrelerde (+), vimentin ve
NSE stromal hiicrelerde (+), keratin ve EMA(-)’dir. Ki-
67 ile boyanma oramt mevcut literatiirle uyumlu olarak
(3), tiimoriin genelinde % 1 olarak izlendi. Bu bulgular-
la olguya “Hemanjiyoblastoma WHOQO Grade I” tamsi
kondu.

Resim 4: Retikulmn liflerinin hiicreler ve vaskiiler kanallar et-
rafinda yogunlastig1 izlenmektedir. Retikulin.

TARTISMA

Hemanjiyoblastoma terimi; ilk olarak Cushing ve
Bailey tarafindan kullanilms olup, halen gegerliligini
stirdlirmektedir. Eski literatiirde bu tiimorlerin ¢ogu anji-
yoblastik meningioma olarak rapor edilmistir. WHO kla-
sifikasyonunda “Histogenezi bilinmeyen tiimorler” bag-
Iig1 altinda yer alir. Merkezi sinir sisteminin olduk¢a az
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goriilen bir tiimoriidiir. Hemajiyoblastoma MSS’de Von
Hippel Lindau hastaliginin bir komponenti veya spora-
dik olarak ortaya ¢ikar. Sporadik vakalarda genellikle se-
rebellumda lokalizedir ve beklenen posterior fossa noro-
lojik belirtilerini verir. Ekstraserebellar olanlar daha ¢ok
beyin sapt ve spinal kordu tutar. Vakalarin % 25’ine
VHL hastalig: eslik eder (2,4,5). Olgumuz 40 yasinda,
timorii serebellumda lokalize, kadin hasta olup;
VHLhastaligim diisiindiirecek diger organ lezyonlarina
rastlanmamaisgtir.

Hemanjiyoblastoma tipik olarak yavas ilerleyen bir
tiimoérdiir. Makroskopik olarak olgumuzda oldugu gibi
yaklagik iigte ikisi biiyiik kistik bir kaviteden ve bu kis-
tin duvarinda gomiilii tiimoriin mural nodiiliinden olusur.
Karakteristik kirmiz: kahverengi ve sar1 renkte izlenme-
si, zengin vaskiilarite ve yiiksek lipid iceri§inden kay-
naklanir. Histolojik olarak tiimér iki ana komponenti ige-
rir. Birincisi; anastomozlasan kapiller benzeri kanallar
agmndan olusur. Digeri, gercekte hemanjiyoblastomanin
as1l neoplastik komponenti olan stromal hiicre proliferas-
yonudur ve dallanan kapiller benzeri kanallarin arasinda
yeralir. Bu hiicreler bilyiik, yuvarlak veya poligonal hiic-
relerdir. Genis stoplazmals, kiiciik, yuvarlak, santral ve-
ya ekzantrik niikleusludurlar. No6tral yaglardan zengin
soluk stoplazmali olup kopiiksii goriiniime sahiptir. Stro-
mal hiicrelerin arasinda mast hiicreleri ve hemosiderin
pigmenti iceren histiyositler bulunur. Retikiilin boyama-
da vaskiiler kanallarn etrafi kadar herbir stromal hiicre-
nin etrafinda da yoZun retikiilin ag1 izlenmektedir. Ti-
mor ¢evresinde reaktif astrosit proliferasyonu ve gliozis
vardir. Pleomorfizm, atipi ve hiperkromazi goriilebilir
2,6,7).

Hemanjiyoblastomada neoplastik hiicrenin orijini ha-
la bilinmemektedir. WHO klasifikasyonunda “histoge-
nezi bilinmeyen tiimérler” bashgi altinda yeralir (2). Ti-
moérde mevcut kapiller damarlar ultrastriiktiirel olarak
normaldir ve tiimoriin bir komponenti degildir. Hemanji-
yoblastomada GFAP (+) hiicrelerin ¢ogu reaktif astrosit-
lerdir ancak yogun gliotik reaksiyonlarn g¢evresinde
stromal hiicre morfolojisindeki bazi hiicrelerde de GFAP
ekspresyonu goriiliir. Bu alanlardaki GFAP ekspresyo-
nunun reaktif astrosit kokenli ekstraseliiler proteinlerin
nonglial tiimoral hiicrelerce alinmasina bagl olabilecegi
diisiiniilmektedir(2).

Stromal ve kapiller endotelyal hiicreler antijen eks-
presyonu agisindan birbirinden farklidir. Stromal hiicre-
ler VVF, CD34 gibi endotelyal markerleri eksprese et-
mezler. Vimentin, NSE ve néral hiicre adezyon molekiil-
leri, ve fizyolojik-patolojik anjiyogenezin primer regiila-
torli olan VEGF’yi yogun olarak eksprese ederler. Ayiri-
c1 tanida yeralan metastatik renal hiicreli karsinomun ak-
sine EMA ve sitokeratin (-)’dirler. Olgumuz histolojik

ozellikler ve immiin boyanma bakimindan literatiir bilgi-
leriyle uyumludur (1,2). Farkli olarak; Ki-67 ile boyan-
ma orant tiimoriin genelinde yaklasik % 1 iken, hiicresel
seviyede atipinin artti1 izlenen fokal bir alanda %10
olarak izlenmis, bu acidan hastanin yakin takibi 6neril-
migtir.

Hemanjiyoblastoma tanis1 daha ¢ok radyolojik mak-
roskopik ozellikler ile konulur. Ayinci taniya meningeal
hemanjiyoperistom, angiomatdz meningiom, metastatik
renal hiicreli karsinom, angiogliom ve kistik tiimérlerin
duvarnindan alinan biyopsiler i¢in pilositik astrositom gi-
rer (2,7).

Genellikle beyin dokusundan iyi bir sinirla ayrildik-
lar1 igin; cerrahi olarak tlimoriin total rezeksiyonu miim-
kiin olur; nonrezektable veya rekiirren tiimérlerde radyo-
terapi Onerilir. Hemanjioblastomalarin sporadik olgular-
da mortalitesi diisiiktiir ve norolojik defisit nadirdir.
VHL hastalig ile birlikte goriilen olgularda hastaligin di-
ger komponentleri prognozu etkiler ve rekiirrens daha
siktir. Olgumuzda da tiimor iyi sinirh oldugu igin cerra-
hi olarak total ¢ikarilmistir. Hastamizin 6 aylik takibi so-
runsuz gegmistir. Operasyona sekonder semptomlar di-
sinda hastalifa ait rekiirrens gibi bulgular gériilmemistir
(2.4).

Hemanjiyoblastoma ender goriilen ve histopatogene-
zi heniiz anlagilamamuis bir tiimoérdiir. Bu nedenle olgular
klinik, histolojik ve immiinhistokimyasal olarak iyi ta-
mimlanmali, daha sonra yapilacak caligmalara kaynak
olusgturmalidur.
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