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Soliter Hepatik Epiteloid
Hemanjioendotelioma Tedavisinde
Segmentektomi Uygulamasi

Solitary Hepatic Hemangioendothelioma
Treated with Hepatic Segmentectomy:
Case Report

OZET Karacigerin epiteloid hemanjioendoteliomas: nadir goriilen bir timordiir. Etyolojisi tam
olarak bilinmemektedir. Unifokal yerlesimli nodiiler lezyonlar yaninda, siklikla her iki karaciger
lobunu da tutan multifokal yerlesimli lezyonlar halinde tespit edilir. Kesin tam i¢in biyopsi
materyalinin histopatolojik ve immiinohistokimyasal yontemler ile boyanmas: gerekir. Cok az
gorildigii igin literatiirde genis olgu serileri {izerinde bilimsel kanit diizeyi yiliksek galigmalar
yapilabilme sans: olmamistir. Tedavisinde kabul goren standart bir yaklagim yoktur. Olgularda
klinik seyre ve yerlesim yerlerine gore ¢ok farkl tedavi modaliteleri vardir. Genellikle karaciger
transplantasyonu onerilmektedir. Literatiirde az sayida bildirilmekle birlikte unifokal ve iyi sinirh
olgularda rezeksiyon uygulama sonuclari da bagarili sag kalim oranlar1 vermektedir. Caligmamizda
karaciger segment alt1 rezeksiyonu ile tedavi ettigimiz unifokal yerlesimli epiteloid
hemanjioendotelyoma olgusunu literatiir bilgileri esliginde sunmay1 amagcladik.

Anahtar Kelimeler: Hemanjioendotelioma, epiteloid; hepatektomi

ABSTRACT Epithelioid hemangioendothelioma of liver is an uncommon soft-tissue vascular neo-
plasm with an unknown etiology. Tumor may be solitary nodular or usually multifocal in both liver
lobes. Definitive diagnosis is made with immune-histochemical study on hystopathologic exami-
nation of excised specimen. Since this entity is rare; there is no evidence based study including
large number of patient in the current medical literature. There is no standardized treatment modal-
ity. The best treatment option must be choosen according to the clinical presentation and tumor lo-
cation. Liver transplantation is needed in most cases. However, a small number of patients with
solitary and well limited tumors were reported to be treated by partial liver resection. We herein
presented a patient with solitary epithelioid hemangioendothelioma of liver treated with resection
of segment 6 and discussed the case in the view of medical literature.
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piteloid hemanjiyoendotelioma vaskiiler orijinli ve nadir goriilen bir
neoplazmdir. Siklikla yumusak doku, kemik, akciger ve karaciger gi-
bi organlarda izlenir.! Karacigerde yerlesim gosteren formu olan he-
patik epiteloid hemanjiyoendotelyoma ise (HEH) ilk kez 1984 yilinda
tanimlanmigtir.2 Etyolojisi bilinmemektedir. Insidans: 1/1000000 kisiden
azdir.? Erigkin bayanlarda daha sik izlenir."* Klinik tablo degiskendir. Olgu-
lar tamamen asemptomatik olabilecegi gibi portal hipertansiyon veya kara-
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ciger yetmezligine kadar ilerlemis de olabilir.! Epi-
teloid veya histiositoid morfoloji yaninda endotel-
yal histogenesizin mevcudiyeti ile karakterizedir.*

Calismamizda nadir goriinen bir olgu olarak
unifokal yerlesimli HEH lezyonuna ait klinik de-
neyimimizi ve literatiirdeki az sayida rezeksiyon
uygulamasini destekleyen yaklagimimizi analiz et-
mek istedik.

IOLGU SUNUMU

Otuz dokuz yaginda kadin hastanin hicbir sikayeti
yokken iki ay 6nce erkek kardesine karacigere me-
tastaz yapmis kolon kanseri tanis1 konmasi {izerine
tarama amach gerceklestirilen tetkiklerden ultra-
sonografide, karacigerde kitle saptandi. Ozge¢mi-
sinde tibbi 6zellik saptanmadi. Babasinin kolon
kanseri nedeniyle eksitus, annesinin tip I DM, 35
yasindaki erkek kardesinin metastatik kolon kanse-
ri oldugu tespit edildi.

Genel durum iyi, suur agik, koopere, oryante
idi. TA:120/80mmHg, Nb:84/vuru/dk., Ates:36.7°C
bulundu. Fizik muayenede sag iist kadranda agr1 ve
hassasiyet mevcut idi. Abdominal bilgisayarl to-
mografisinde (BT) karaciger segment 6 subkapsii-
ler lokalizasyonda 3.1 x 2.7 x 2.0 cm boyutlu
heterojen hipodens lezyon tespit edildi (Resim 1).
Buradan ince igne aspirasyon biyopsisi alindi. Ka-
raciger igne biyopsisinde histopatolojik bulgular
hemanjioendotelioma ile uyumlu olarak rapor edil-
di. Immiinohistokimyasal olarak tiimér hiicreleri-
nin CD31 ve CD34 ile boyanma gosterdigi
belirtildi.

Kemik sintigrafisinde iskelet sistemine ait me-
tastaz bulgusu saptanmadi. pozitron emisyon tomo-
(PET)de
subkapsiiler yerlesimli, yogun fokal artmis (SUV

grafi karacigerde, segment 6’da
maks:37.1) metabolik aktivite tutulumu izlendi.
Karacigerde tanimlanan lezyonun yiitksek SUV de-
geri nedeni ile primer karaciger malignitesi ile

uyumlu oldugu diistiniildd.

Manyetik rezonans goriintiilleme (MR)’de ka-
raciger sag lob segment 6 subkapsiiler lokalizas-
yonda 29 x 20 mm boyutlarinda T1 agirlikhi
serilerde izointens T2 agirlikli serilerde santrali da-
ha belirgin olmak iizere hiperintens goriiniim ile
karakterize paramagnetik kontrast madde enjeksi-
yonu sonrast santral ve periferik kesimleri ayni an-
da kontrast tutan lezyon alani izlendi (Resim 2). Bu
bulgular ile laparatomi uygulandi. Olguya karaci-
ger segment 6 rezeksiyonu uygulandi. Ameliyat
aninda timoriin goriintiisii ve rezeksiyon materya-
li Resim 3’de sunulmustur. Postoperatif histopato-
lojik incelemede tiimér dokusunun desmoplastik
diizensiz bir stromada diizensiz vaskiiler yapilar
olusturan atipik mezenkimal hiicrelerden olustugu
ve tiimorde yer yer genis hyalinize stromal alanlar
goriildiigt raporland: ve tani epiteloid hemanjio-
endotelioma olarak belirtildi. Alinan radyasyon on-
kolojisi ve tibbi onkoloji konsiiltasyonlarinda
cerrahi tedaviye ek olarak radyoterapi veya kemo-
terapi endikasyonu olmadigina karar verildi.

Postoperatif 12. ayda kontrol amagh uygula-
nan torakoabdominopelvik BT de karaciger paran-
kiminde fokal lezyon ayirt edilmedi. Karaciger

RESIM 1: Timériin tomografik goriinimi.
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RESIM 2: Timériin MR goriintiisii.
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RESIM 3: Timériin ameliyat anindaki resmi ve rezeksiyon materyali.

segment 6 izlenmedi. Segment 7 alt kesimde medi-
ale dogru ekzofitik uzanim gosteren, lobiile kon-
turlu 32.6 x 15 x 25 mm ebath yumusak doku kitlesi
izlendi. Rutin biyokimyasal tetkikler ve alfafetop-
rotein (AFP), CA-125, CA 15-3, CA 19-9, karsino-
embriyojenik antijen (CEA) gibi tiimor belirtegleri
referans degerler icinde bulundu. BT de siipheleni-
len lezyonu tamimlayabilmek icin ¢ekilen PET’de
gorlintiileme alanina giren viicut bolgelerinde
FDG’nin biyodagiliminin normal sinirlarda oldugu
gozlendi. Primer lezyonun lokal niiksi ile uyumlu
olabilecek patolojik diizeyde artmis metabolik odak
izlenmedi.

Ust abdomen MR’da ise karaciger segment 6
posteriorunda kontur diizensizligi ve buraya komsu
karaciger parankiminde, T1 ve T2 agirlikli serilerde
hipointens goriintimle karakterize, paramagnetik
kontrast madde enjeksiyonu sonras: kontrastlanma
gostermeyen skarla uyumlu lezyon izlendi. Olgu-
nun MR goriintiistindeki karaciger lezyonlar: skar
dokusu olarak yorumlandi. Olgu ¢ ay sonra kont-
rola gelmek {izere génderildi. Uc ay sonra yapilan
tomografi tetkikinde karaciger segment 7°de izlenen
skar oldugu disiiniilen lezyonun biiyiimedigi izlen-
di ve bu durum da skar lehine degerlendirildi.

I TARTISMA
HEH ¢ok ender goriilen bir olgu oldugu i¢in yer-
lesmis bir tan1 ve tedavi protokolii mevcut degildir.
Bu nedenle standart protokollerden bahsetmek
zordur. Hastalarin portal hipertansiyon ve karaci-
ger yetmezligi gibi agir semptomlari olabilecegi gi-
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bi tan1 kondugunda %25 kadar1 asemptomatik ola-
bilir. Olgumuz da tesadiifi bir tarama neticesinde
tan1 almistir ve tani aninda hastaligina ait semptom
ve muayene bulgusu yoktur. Semptomatik olgular-
da en sik gozlenen sikayet sag st kadranda agri,
hepatomegali ve kilo kaybidir.!> Olgumuzda her ti¢
sikayet de mevcut degildi. Ayrica literatiirde giic-
stizliik, istahsizlik, epigastrik kitle, asit, bulanti-
kusma, sarilik ve yorgunluk gibi semptomlar da
bildirilmigtir.!?

EHE en sik karacigerde goriiliir. Olgularin
%87’si multifokal yerlesimlidir. Tek tarafli sag he-
patik lob yerlesimli olgularin orani ise %8’dir.!® Ca-
lismada sunulan olgumuz sag hepatik lob ve tek
odakli yerlesime sahipdi. Literatiirde multifokal ve-
ya unifokal yerlesimli olsun lezyonlarin sag lobda
yerlesimine daha sik rastlanmaktadir.6

Literatiirde etyolojide rol oynayabilecek bir
cok faktorden bahsedilmekle beraber kesin bir et-
yolojik faktor varlig1 da tam olarak gosterileme-
mistir. Olgumuzda yapilan sorgulamada literatiir-
de!>¢ etyolojiden sorumlu olarak gosterilen oral
kontraseptifler, asbestoz, karacigerin major travma-
s1, viral hepatitler, alkol kullanimi ve primer bili-
yer siroz gibi etkenlere ait bir anamnez alinamad.
Ancak olgunun babasinin kolon kanserinden vefat
etmis olmasi ve 35 yasindaki erkek kardesinde de
kolon kanseri bulunmasi dikkat ¢ekti.

Tani i¢in yapilan rutin biyokimyasal testlerde
vakalarin yaklasik %15’i laboratuvar bulgulari ola-
rak herhangi bir anormallik géstermemektedir. Al-
kalen fosfataz, y-Glutamil transpeptidaz, aspartat
aminotransferaz, alanin aminotransferaz ve biluru-
binler en sik bozulan degerler olarak gosterilmek-
tedir.>¢ Olgumuz %15’lik gruba girmis ve anormal
bir biyokimyasal parametre saptanmamistir. Lite-
ratiirde bildirilen vakalarda AFP, CEA ve CA19-9
genelde normal bulunmaktadir.>¢ Olgumuzda da
bu tiimor belirtecleri normal sinirlarda bulundu.

Literatiirde 0.5 cm’den 12 cm biyiiklige ka-
dar varan ebatta fokal nodiiller bildirilmigtir.!>¢ Fo-
kal lezyonlarin ¢ogu periferik yerlesimlidir. Lezyon
i¢in siklikla ultrasonografi, bilgisayarli tomografi,
MR ile goriintiileme yapilir. Literatiirde anjiografi,
sintigrafi, konvansiyonel radyografiler, ERCP ve
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diagnostik laparaskopi uygulama- sindan da bahse-
dilmektedir.!” Vakamizda lezyon ilk olarak batin
USG ile tespit edilmis daha sonra BT, MR ve PET
ile de goriintiilenmistir. Ancak literatiirde de belir-
tildigi gibi HEH icin spesifik tani koydurucu bir
bulgu yoktur’ ve sadece goriintiilleme yontemleri
ile karacigerde kitle goriilebilmis ama HEH tanisi
konulamamagtir.

Ultrasonografik olarak unifokal ya da multifo-
kal olmasina bakilmaksizin lezyon ve karacigerde-
ki konumu ortaya konabilir. Olgumuzda da
lezyonun varlig1 ultrasonografi ile belirlenmistir.
Lezyon anatomik 6zellikleri agisindan USG ile ye-
terli bicimde tanimlanabilmistir. HEH, USG’de ka-
raciger parankimine gore genellikle hipoekoik
goriinmekle beraber bu durum HEH ic¢in spesifik
degildir.” Olgumuzda da lezyon hipoekoik olarak
tanimlanmistir ancak bunun tam igin spesifik bir
6nemi yoktur. Radin ve ark. yaptiklari ¢aligmada
ekojenite ile tiimor ebatlar arasinda bir korelasyon
olmadigini gostermislerdir.”

Bilgisayarl tomografi sonucunda HEH lezyon-
larinin ¢ogu diisiik dansiteli olarak rapor edilmek-
tedir. Kalsifikasyonlar ultrasonografiye gore to-
mografik tetkiklerde daha iyi tespit edilirler.” Lite-
ratlirde tanimlanan kalsifikasyon, kapsiiler retrak-
siyon, splenomegali, kistik lezyonlar gibi ek
bulgular tomografik olarak olgumuzda saptanma-
mistir.

Mehrabi ve ark.nin ¢aligmalarinda MR ile T1
agirlikli gériintiilemelerde ¢ogu kez diisitk yogun-
luklu sinyal, T2 agirlikh gériintiilemelerde ise yiik-
sek yogunluklu sinyal saptanmistir.! Olgumuzda
yapilan MR’da lezyonlar T1 agirlikh serilerde izo-
intens, T2 agirlikh serilerde santrali daha belirgin
olmak tizere hiperintens goriiniimde izlenmis, pa-
ramanyetik kontrast madde enjeksiyonu sonrasi
santral ve periferik kesimleri ayn1 anda kontrast
tutmustur. Tani kontrastlanma paterninin heman-
jiom icin daha az tipik oldugu diisiincesi ile 6nce-
likle  “fokal
degerlendirilmistir.

nodiiler  hiperplazi” olarak

Goriintilleme yontemlerinin higbiri kesin ta-
n1 koydurucu degildir. Goriintiileme yontemlerin-
de lezyon tanimlanarak HEH oldugundan siiphele-
nilir. Ozellikle nodiiler lezyonlar, metastatik no-
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diiller ile karistig1 i¢in biyopsi uygulanmadan tani
koymak miimkiin degildir. Kesin tani ancak histo-
patolojik olarak konulabilir.!’

Klinik goriintiileme yontemleriyle lezyon iz-
lenmesi, hastanin genel durumunun iyi geng eris-
kin olmasi, bir ¢ok hepatik kitle bulunmasi,
hastaligin yavas gelisim gostermesi, ve intratumo-
ral kalsifikasyonlar HEH acisindan taniy1 destekle-
yici faktorlerdir.!” Olgumuzda tiimér ici kalsifikas-
yonlar: olan tek odak goriinmesi, genel durumun
iyi olmas1 ve biyokimyasal parametrelerin bozul-
mamis olmasi HEH acgisindan destekleyicidir.

Yapilan PET tetkikinde lezyon bolgesinde
yliksek SUV degerleri alinmistir ama bu yiiksek
SUV degerleri de spesifik olarak HEH’e delalet et-
memektedir. Ama bu tetkikin bize sagladig1 fayda
uzak metastazi olmadiginin bir kez daha teyid edil-
mesiydi. Yitkksek SUV degerlerine sahip lezyonun
diger yontemlerle gosterilemeyen metaztazlarinin
belki de PET ile gosterilebilecegi ihtimali ile tetkik
yapildi ve metastaz olmadig: teyid edildi. Aslinda
bir goriintilleme yontemi ile lezyonun tespiti ve ig-
ne biopsisi ile tanin kesinlestirilmesi bu tip bir lez-
yon icin yeterli olabilirdi. Ancak son derece az
goriilen ve goriintiileme yontemlerindeki lezyona
ait spesifik goriintii 6zellikleri halen net olarak tes-
pit edilememis bu tiir vakalarda vakanin iyi dokii-
mente edilmesi belki literatiirdeki bilgi birikimine
katk: saglar diisiincesi ile hastaya ek yiik ve zarar
getirmeyen noninvaziv yontemlerin kullanimi yo-

luna gidildi.

Histopatolojik tani biyopsi ile konur. Bunun
icin literatiirde daha ¢ok laparaskopik wedge bi-
yopsi, agik biyopsi uygulamalar: bildirilmigtir.! Ol-
gumuzda igne biyopsisi uygulanmistir. Tam
endotelial diferansiyasyonu gostermek icin uygu-
lanacak immunohistokimyasal yontemler ile des-
teklenmelidir. Bu amagla faktér 8 bagiml antijen
stk kullanilmaktadir. Yine litaretiirde CD34 ve
CD31 varhiginin aragtirilmasi 6nerilmektedir.!> Ca-
lismada sundugumuz olgumuzda da tiimor hiicre-
lerinin CD31 ve CD34 ile boyandig: gosterilmek
suratiyle tani1 kesinligi pekistirilmistir.

Tedavi olarak karaciger rezeksiyonu, karaciger
transplantasyonu, kemoterapi, radyoterapi, hormo-
no terapi, termal ablasyon, perkiitan etanol injek-
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siyonu ve immiinoterapi tercih edilir. Literatiirde
yayinlanan olgu sayis1 bu tedavilerin birbirine go-
re ustiinliiklerini degerlendirebilecek kadar yeter-
li degildir. Genel kabul gormiis tek bir tedavi
yontemi yoktur.® Literatiirde olgularin %45 oranin-
da karaciger transplantasyonu ve %10 oraninda da
karaciger rezeksiyonu olmak {izere %55 oraninda
cerrahi ile tedavi edilebildikleri belirtilmistir.! Bu
tlir timorlerde agresiv karakterleri nedeniyle pal-
yatif rezeksiyon onerilmemektedir. Yine karaciger
rezeksiyonu teorik olarak uygun goriinse de meta-
statik siirecin anatomik rezeksiyonlarla 6nleneme-
yecegi diisiincesinde olanlar vardir.® Ancak bizim
olgumuzdaki lezyonun unifokal, segmenter yerle-
simli, rezeksiyona uygun olmas: ve karaciger do-
nori bulmaktaki zorluklar nedeniyle segmentek
tomi uygulanarak ¢ikarilmasina karar verildi. Baz1
yayinlar lokal rezeksiyonu uygun bulmazken® bazi
yayinlarda da rezeksiyon sonrasi metastatik yayuli-
min sag kalimla iliskilendirilemeyecegi iddia edil-
mektedir.>610 Lokal rezeksiyon literatiirde ¢ok fazla
onerilmemekle birlikte tedavi sonuglar1 agisindan
olumsuz bilgilere de ulagilamamaigtir.

Literatiirde kemoterapi olarak thalidomide uy-
gulamasi 6nerilmektedir.!! Hastalig: ilerleyen ve
transplantasyon bekleyen olgularda transarteryel
kemoembolizasyon uygulamalari da bildirilmistir.'?
Mitomisin, lipiodol veya ikisinin kombinasyonu gi-
bi kemoterapi uygulamalar ile birlikte izole rad-
yoterapi uygulamalarida bildirilmistir.>!314 Ancak
tiim bu uygulamalarda bir tedavi modalitesini olus-
turacak sayisal yeterlilik ve bilimsel giivenirlik
olusturulamamistir. Vakamizda postoperatif histo-
patolojik bulgular, cerrahi sinirin temiz olmasi ve
ekstrahepatik tutulumun olmamas1 da goézoéniine
alinarak postoperatif radyoterapi ve kemoterapi uy-
gulamasina gerek duyulmamigtir. Literatiirde ya-
yinlanan bazi olgularin da cerrahiye ilave herhangi
bir tedavi uygulanmadan yasamlarini siirdiirdigii
belirtilmektedir.>15
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Literatiirde belirtilen ¢ok farkli tedavi modali-
teleri ve sayisal yetersizlik nedeniyle prognoz tize-
rinde saghkli yorumlar yapabilmek miimkiin
olamamaktadir. Otuz sekiz aylik ortalama takip ne-
ticesinde bir yillik sag kalim oraninin yaklagik %95
oldugu bildirilmigtir. Bes yillik sag kalim orani en
iyi skorlar ile %75 olarak bildirilmigtir.!

Olguda postoperatif birinci y1l tomografik kon-
troliinde karacigerde segment VII'de niiks veya skar
stiphesi uyandiran bir lezyon gériilmiis ve tomog-
rafik uzak metastaz bulgusu saptanmamaistir. Preo-
peratif donemde lezyonun yiiksek SUV degeri
oldugu bilindigi i¢in yeniden PET tetkiki yapilmis
ve SUV degerinin normal oldugu goriilmiis ve me-
tastazdan uzaklagilmistir. Yine bilgi birikimine kat-
kida bulunmak ve PET’i teyid etmek amaciyla
olguya MR da yapilmis ve MR tetkikinde lezyonun
skar dokusu ile uyumlu goriintii 6zellikleri tasidig:
gortlmiistiir. Postoperatif birinci y1lda yapilan kon-
trolde herhangi bir patolojik bulgu saptanmamustir.

Bu tiir cok ender goriilen vakalarda bir tek
merkezin bir seri olusturmasi ve kontrolli calis-
malar yapilmasi ¢ok miimkiin gériinmemektedir.
Bu nedenle saptanan ender vakalar detayl irdele-
nip iyi dokiimente edilmeli ve konuyla ilgili litera-
tiir bu sekilde olusturulmaya caligilmalidir.

Sonug olarak literatiir verilerine gore karaci-
ger transplantasyonu en iyi cerrahi tedavi segene-
gi olarak goriinmekte ise de ozellikle periferik
yerlesimli ve kolay rezeke edilebilecek HEH’lerde
karaciger donorii de zor bulundugu i¢in segmenter
rezeksiyon da iyi bir tedavi segenegidir diisiince-
sindeyiz. Ancak HEH i¢in optimal tedavinin tespi-
tinde daha ¢ok sayida vaka ve randomize
caligmalara da ihtiyac oldugu da bir gergektir. Biz
de ¢ok ender olarak karsilagilan bu hastaligin tada-
visi konusunda katki saglamak amaciyla vakamizi
literatiir bilgileri egliginde gozden gecirerek sun-
duk.
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