
Kemikte Epiteloid Hemanjioendotelima*

Dr. Kemal BEHZATO⁄LU (1), Dr. Nevra DURSUN (2), Dr. Gülben Erdem HUQ (1), Dr. Halit TOGAY (3)

ÖZET

Epitelioid hemanjioendoteliom kemikte nadiren primer ola-
rak görülen, anjiosentrik, vasküler orijinli, düflük gradeli
malign bir tümördür. Bu nedenle kemik vakalar›n›n az gö-
rüldü¤ü merkezlerde metastatik karsinom, melanom ve
epiteloid görünüm veren sarkomlarla kar›flabilir. Ay›r›c›
tan›, histopatolojik olarak hematoksilen eozin ve immun-
histokimyasal boyalarla yap›l›r.
Sunaca¤›m›z olgu 29 yafl›nda erkek hasta olup, klini¤e a-
meliyattan 6 ay önce bacaklarda güçsüzlüknedeniyle bafl-
vurdu. Yap›lan magnetik rezonans incelemesinde 5x4x4 cm
ölçülerinde torakal 3-4 seviyelerinde sol pedinkül ve buna
uyan kotlarda ileri desrüktif 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 içe-
ren, iki ayr› materyaldi.Yap›lan istokimyasal v immunhis-
tokimyasal tetkikler sonucu, epitelioid hemanjioendoteioma
tan›s› ald›.
Araflt›rd›¤›m›z literatürlere göre, nadir görülen bir olgu
olmas› ve ay›r›c› tan›s›n›n zor olmas› nedeniyle, olguyu su-
numa de¤er bulduk.
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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.
Key Words: Bone, Epithelioid hemangioendothelioma.

G‹R‹fi

Epitelioid hemanjioendotelioma (EH), hemanjiom
ile konvansiyonel anjiosarkom aras›nda ara davran›fl
gösteren vasküler bir tümördür (1,2). EH genellikle
yumuflak dokuda yerleflir ve anjiosentrik lokalizasyon
gösterir (1). EH yumuflak doku d›fl›nda kemik, karaci¤er,
akci¤er, vs. gibi de¤iflik lokalizasyonlarda da nadiren

görülür. Radyolojik olarak ancak manyetik rezonans
ile ön tan› konabilir (3). Di¤er radyolojik yöntemler
yetersizdir.

EH s›kl›kla alt ekstremitede, aksiyel iskelette ve
kafatas›nda görülür. Kemikte nadiren görülür ve yumu-
flak dokunun aksine erkeklerde, kad›nlara oranla üç
kat daha fazlad›r ve genellikle yaflam›n 2. veya 3. on
y›l›nda ortaya ç›kar (3). Ço¤u zaman ayn› kemikte mul-
tisentrik yerleflimlidir (1,3,4,5). Hastalar tipik olarak
a¤r› ve patolojik k›r›k ile hastaneye baflvururlar. EH
kemikte nadiren görüldü¤ü için kemik vakalar›n›n az
görüldü¤ü merkezlerde metastatik karsinom, malign
melanom ve epiteloid görünüm veren sarkomlarla kar›-
flabilir (1,3). Ay›r›c› tan› hemotoksilen eozin ile histopa-
tolojik olarak ve immunhistokimyasal boyama ile yap›l›r.
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OLGU SUNUMU

29 yafl›nda erkek hasta 6 ay önce bafllayan bacakla-
r›nda güçsüzlük,  kar›ncalanma, duyu kayb› ve son bir
ayda yürüyememe flikayeti ile Nöroflirurji poliklini¤ine
baflvurdu. Yap›lan fizik muayenede alt ekstremitede
3/5 parestezi saptand›. Manyetik rezonans incelemesinde
T4,T3 seviyelerinde sol pedinkül ve buna uyan kotlarda
5 x 4 x 4cm ölçülerinde ileri destrüktif görünümler iz-
lendi. Hastaya bilgisayarl› tomografi eflli¤inde tru-cut
biopsi yap›ld›, ancak örneklerden yap›lan kesitlerde
özellik göstermeyen ya¤, ba¤ dokusu ve çizgili kas gö-
rüldü. Tarif edilen lezyonu aç›klayamad›¤›ndan kitleden
aç›k biopsi önerildi. Operasyon esnas›nda kitle çok
odakl› ve çevre dokulara infiltre oldu¤undan, tamam›
ç›kart›lamad›.

Patolojik incelemeye al›nan materyal makroskobik
olarak topluca 4 x 3 cm ölçülerinde yumuflak doku ile
kar›fl›k kemik materyalinden oluflmakta idi. Kemik ma-
teryaline %10 luk formik asitle dekalsifikasyon uygulan-
d›. Formaldehitle fikse edilen dokular, parafine gömülü
 bloklardan 4-5 mikron luk kesitler yap›larak hematok-
silen eozin boyas› yap›larak incelendi.

Mikroskobik incelemelerde küçük alanlarda bazofilik
miksoid bir matrikse yerleflmifl, belirgin eozinofilik si-
toplazmalar› olan, yuvarlak ve oval hücrelerin olufltur-
du¤u kordonlar görüldü (Resim 1). Hücrelerin ço¤unda
sitoplazmik vakuolizasyon ve anastomoz yapan vasküler
kanallar mevcuttu (Resim 2). Ayr›ca yap›lan konvansi-
yonel boyamada müsin (-) idi.

‹mmunhistokimyasal çal›flma formalin ile fikse para-
fin kesitlere Avidin Biotin Peroksidaz kompleks metodu
ile yap›ld›. Tümöre CD34 (monoklonal, Neomarkers,
Fremont, USA), keratin (monoklonal AE1/AE3,), desmin
(monoklonal, Dako, Carpinteria, USA), F-8 (Poliklonal,
Neomarkers, Fremont, USA ), düz kas aktin (monoklo-
nal, Neomarkers, Fremont, USA), HMB45 (monoklonal,
Dako, Carpinteria, USA), S100 (monoklonal, Neomar-
kers, Fremont, USA), vimentin (monoklonal, Neomar-
kers, Fremont, USA ).

Tümör hücrelerinde CD34, F-8 ve vimentin pozitif;
keratin, düz kas aktini, desmin, HMB45 ve S-100 negatif
bulundu.

Hastaya yap›lan di¤er tetkiklerde baflka bir odak
bulunamad›. Bu özellikleri ile olguya kemi¤in primer
EH tan›s› konuldu. Eksizyon tam olarak yap›lamad›¤›
için hastaya  radyoterapi uyguland›. 26 ayd›r izlenmekte
olup,  hastal›kl› yaflamaktad›r.

TARTIfiMA

Kemi¤in primer vasküler tümörleri nadirdir. EH ilk

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

Bu tümör hyalin veya miksoid stroma içinde epiteloid
endotelial hücrelerin oluflturdu¤u kordon ve yuvalarla
karakterlidir (2,3,4). Hücreler s›kl›kla intrasitoplazmik
vakuoller içerirler, ancak nadiren düzenli damar yap›lar›
olufltururlar. Lokal rekürrens  ve metastaz  vakalar›n
sadece küçük bir k›sm›nda görülür. Bu nedenle ço¤unluk-
la tümörün malign mi, benign mi oldu¤u hakk›nda bir
karara var›lamaz. S›kl›kla ekstremitelerde aksiyel iske-
lette ve kafatas›nda görülür ancak iskelet sisteminde
herhangi bir kemi¤i de tutabilir (3). Multisentrisite s›k
olup Mayo klini¤inin yapt›¤› 40 vakal›k bir çal›flmada
multisentrisiteyle iyi prognoz aras›nda iliflki kurulmufl-
tur (1). Baflka çal›flmalarda ise multisentrisite, paran-
kimal organ ve lenf bezi tutulumunun prognozu kötü
etkiledi¤i belirtilmifltir. Önceden kemi¤in epiteloid  vas-
küler tümörleri, deri ve yumuflak dokudaki gibi  epiteloid
hemanjiom, epiteloid hemanjioendotelioma ve epiteloid
anjiosarkom olarak s›n›fland›r›l›rd› (6,7). Ancak günü-
müzdeki otoriteler ve WHO taraf›ndan kemikteki EH
düflük gradeli   malign vasküler tümör  olarak tan›mland›
(2,3,4,6).

Hastalar genellikle klini¤e a¤r›l›  kitle nedeniyle
baflvururlar (2,4). Tümör damar orijinli oldu¤undan,
ödem veya tromboflebit gibi semptomlarda görülebilir.
Derin yerleflimli tümörlerde a¤r›yla gelen hastan›n rad-
yografisinde kemikleflme alanlar› izlenebilir.

EH tipik bir makroskobik görünümü yoktur. K›rm›z›,
soluk, yumuflak ve lobule bir kitle fleklindedir. Tümör
çap› 4,5-13,5 cm aras›nda de¤isiklik gösterir ve iyi s›n›rl›
enkapsüle görünümdedir. Nadiren büyük damarlara
invazyon görülebilir (1,4). Genellikle hemoraji ve nekroz
makroskobik olarak seçilmez.

Histolojik olarak damar kökenlidir ve küçük büyüt-
mede karakteristik bir görüntüye sahiptir(8). Genellikle
lümenden dokuya santral olarak genifller, lümende tü-
mör, nekrotik debris ve kollagen bulunur. Bu tümörlerde
vasküler differansiyasyon primitiftir. Tümör fliflikin
yuvarlak, nadiren i¤si endotelial hücrelerin, k›sa zincirler
ve solid yuvalar yapmas›yla karaktezizedir. Nadiren
büyük belirgin vasküler kanallar görülür. Tümör hücre-
leri küçük intrasellüler lümen olufltururlar. Bu adeno-
karsinomlarda ki müsin vakuolleri ile kar›flabilir (1).
Ancak vakuoller içinde genellikle eritrosit bulunur.
Stroma miksoidden hyalinizeye kadar genifl de¤ifliklikler
gösterir. Tümör eozinofil ve lenfosit içerebilir. Nadiren
stromada dev hücreler görülebilir (1,2,3).

Ço¤u vakada tümör mikroskobisi selim görünür ve
genellikle mitotik aktivite yoktur. Vakalar›n dörtde
üçünde belirgin atipi, mitotik aktivite (10 büyük büyütme
sahas›nda 2’den az mitoz ) ve hücrelerde fokal nekroz
mevcuttur (4).
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Histolojik olarak EH, benign epiteloid hemanjiomla
kar›flabilir (6,9). Epitelioid hemanjiom da vasküler ka-
nallar belirgin, düzenli görünümde ve primitif vasküler
differansiyasyon gösteren kanallar yoktur. Ayr›ca hyali-
nize ve miksoid stromada görülmez. Benign tümörlerden
kondromiksoid fibrom EH ile kar›flabilir; fakat tipik
olarak bu lezyonun çevresi hipersellüler, ortas› hiposel-
lülerdir ve hücrelerde vakuolizasyon yoktur (6).

EH metastatik karsinom, malign melanom ve epite-
loid görünüm veren sarkomlarla ay›r›c› tan›s› zordur
(3,6). Genellikle metastatik karsinomlar ve melanomlar
çok fazla mitotik aktivite ve nükleer atipi gösterirler.
Epiteloid anjiosarkomlar da yüksek mitotik aktivite ve
atipi gösteren solid kolonlar yapan epiteloid endotelial
hücrelerden oluflur. Nekroz s›kt›r ve de¤iflik düzensiz
sinsisyal yap›lar olufltururlar. Epiteloid sarkomlar da
bu tümörü taklit edebilirler, ancak genellikle genç erifl-
kinde alt ekstremitelerde eozinofilik hücrelerin çevrele-
di¤i ortas›nda nükleer debris ve kollajen bulunan nodül-
lerden oluflurlar. Tan› konulamayan vakalarda son y›l-
larda immunhistokimya ve elektron mikroskobisi ay›r›c›
tan› için bize önemli ipuçlar› verir(10). Vakalar degiflik
derecelerde vimentin pozitifdir. Ayr›ca vWf ile sitoplaz-
mik boyanma saptan›r. CD34, CD31, Ulex europaeus
faktör (tip I lektin) de pozitifdir(2,3,10). Çok az bir k›s-
m›nda sitoplazmada sitokeratin pozitifdir. Ayr›ca elek-
tron mikroskobisinde klasik Weibel-Palade cisimcikleri
ve çok say›da pinositik veziküller tümörün vasküler
kayna¤›n› ortaya koyar (3,4).

Burada sundu¤umuz olgu tipik histolojik özelliklerini
göstermekle beraber, özellikle adenokarsinom baflta
olmak üzere metastatik tümörlerle ay›r›c› tan› gerektir-
mifltir. Özellikle aksiyel iskeleti tutan klinik ve radyolojik
olarak da malign ve özellikle metastatik izlenimi veren,
multisentrik yerleflimli kitlelerde EH da ak›lda tutul-
mal›d›r.

Resim 1: (HEx200). Belirgin eozinofilik stoplazmalar›
olan yuvarlak hücrelerin oluflturdu¤u kordonlar.

Resim 2: (HEx400). Anastomoz yapan vasküler kanallar,
tümör hücrelerinde sitoplazmik vakuolizasyon.
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