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Ozet

Infantil hepatik hemanjioendotelyoma (IHH), cocukluk ve erken adelosan cagmin benign vaskiiler bir
tiimoriidiir. Olgularin biiyiik cogunlugu ilk alti ayda ortaya cikar. Klinik olarak karaciger riiptiirii, kalp
yetmezligi, sarilik, tiiketim koagiilopatisi gibi ciddi komplikasyonlarin olusmasi ve ¢ocukluk c¢ag1 karaciger
kitleleri ayirici tamisinda diisiiniilmesi gerektiginden olgumuzu sunmayi amacladik. Olgumuz 4 giinliik kiz
bebek olup karida sislik ve sarihk sikiyeti ile Harran Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi
Poliklinigi’ne basvurdu. Yapilan USG, renkli Doppler USG ve BT tetkiklerinde karaciger sag lob
posteriorunda Kitle saptandi. Kitle sag lobektomi ile total ¢ikarildi. Materyalin makroskopik incelemesinde
7,5x5 cm. olgiilerinde, Kkapsiil icermeyen, ortasinda kanama ve nekrotik degisiklikler bulunan neoplastik
doku goriildii. Mikroskopik incelemede lezyon siskince endotel hiicreleri ile doseli kiiciik kan damarlar1 ve
normal goriiniimlii safra kanallar1 icermekteydi. Bazi kan damarlarmin liimeninde ekstramediiller
hematopoez ve trombus izlendi. Immiinohistokimyasal incelemelerde endotel hiicreleri faktér-VIII, CD31 ve
CD34 ile pozitif boyandi. Bu bulgular esliginde olgu iHH olarak degerlendirildi. Hayatn ilk 6 ayhk
doneminde en sik rastlanan ve dnemli komplikasyonlara neden olabilen bu neoplazinin c¢ocukluk cagi
karaciger tiimorleri ayiric1 tanisinda diisiiniilmesi gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: Infantil hepatik hemanjioendotelyoma, karaciger tiimérleri

Infantil hepatik hemanjioendotelyoma (IHH) Histolojik olarak benign goriiniimdeki bu
karacigerde bebeklik doneminde en sik rastlanan, tiimdr, yasami tehdit eden ciddi komplikasyonlara
endotel hiicrelerinden kdken alan benign vaskiiler neden olabilir. Spontan regresyon bazi olgularda
bir neoplazidir (1). Olgularin %85°i 6 aydan daha izlenebilir (7,8). Bu ¢aligmada, karinda sislik ve
kiicik cocuklardir (2). Goriilme sikligr kiz sarilik sikayeti ile getirilen 4 giinlik kiz bebek
cocuklarinda erkeklerden daha fazladir. Bu patolojik, klinik ve radyolojik yonleri ile literatiir
neoplaziye %40-50 oraninda cilt hemanjiomlar gbzden gegirilerek ele alindi.
eslik eder (3). Hemanjioendotelyoma karaciger

disinda overler, kalp, santral sinir sistemi ve Olgu Sunumu

kemik gibi dokularda da goriilebilir (4) IHH, Karinda sislik ve sarilik semptomlari olan 4
karacigerin vaskiiller neoplazileri arasinda en  giinliik yeni dogan kiz bebek, Harran Universitesi
fazla semptoma neden olanidir (5). Cocuk Cerrahisi Klinigine tani ve tedavi amaciyla
Histopatogenezinde maternal hormonlar ile  yatirildi. Hastaya yapilan USG incelemesinde
anjiyogenik stimiilatér ve inhibitdrlerin rol karaciger 9 cm Olgiilmiis olup, bu bulgu
oynadig ileri siiriilmektedir (6). hepatomegali lehine degerlendirildi. Ayrica

karaciger sag lob posterior kesimde 75x60x50
"Harran Qpiversitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali mm boyutlarmda’ hiperekojen, dijzgﬁn kontorla
“"Harran Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dali kitlesel lezyon izlendi. Doppler UuSsG

""*Sanliurfa Egitim ve Arastirma Hastanesi
Yazisma Adresi: Dr. Leman Evren Yilmaz
Adres: Sanliurfa Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Yenisehir Kampiisii, 63300, Sanliurfa/ Tirkiye

degerlendirmede kitlesel lezyon hipervaskiilerdi.
Olguya ileri tetkik amagli ¢ekilen iist batin BT de
karaciger sag lob posterior kesimi tamamen

E-mail: evrenky@mynet.com kaplayan, periferik nodiiller kontrastlanma
Tel: 05053958024 gosteren, diizgiin konturlu hipodens kitlesel
Makalenin Gelis Tarihi: 29.01.2010 lezyon izlendi (Resim 1). Lezyon safra kesesini
Makalenin Kabul Tarihi: 23.03.2010 ve portal veni anteriora, hepatic veni mediale
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dogru  itmekteydi.  Yapilan  biyokimyasal
incelemelerde serum enzimleri AST 105,36 U/L,
ALT 35.31, GGT 221,51 U/L, tim6r markerlar:
AFP >300 IU/MIL, CA 125 112,3 U/ml, CEA 1,59
ng/ml, CA 19-9 6.56 U/ml degerlerinde idi.
Hepatoblastom ve hemanjiyoendotelyoma on

tanilar1 ile hasta operasyona alindi. Kitle sag
lobektomi ile total olarak ¢ikarildi (Resim 2).

Resim 1. Ust batin bilgisayarli tomografide karaciger
sag lob posterior kesimi tamamen kaplayan, periferik
nodiiler kontrastlanma gosteren, diizgiin konturlu
hipodens kitlesel lezyon.

lobektomi

Resim 2. Karaciger
ameliyat sonras1 gross goriiniimii.

sag materyalinin

Makroskopik incelemede materyalin kesit
yiizeyinde 7,5x5 cm Olciisiinde c¢evre karaciger

dokusundan diizgiin smnirla ayrilan, kapsiil
icermeyen, ortast nekrotik ve hemorajik
goriinimde  lezyon  saptandi.  Mikroskopik
incelemede  neoplastik  dokunun  karaciger

dokusundan psddokapsiille ayrildigi, genis nekroz
ve hemoraji alanlar igerdigi goriildii. Nekroz ve
kanama disindaki neoplastik doku, yer yer
trombus ve ekstramediiller hematopoez bulgular:
gosteren, biiylik cogunlugu tek sirali, bazilari ¢ift
sirali, atipi goOstermeyen siskince endotel

hiicreleri ile doseli kiigiik kan damarlarindan
olusmaktaydi. Aradaki fibréz stromada yer yer
safra kanallar ile kalsifikasyon odaklar1 goriildi
(Resim 3).
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Resim 3. Timor stromasinda sikigsmis safra kanallari
(ok ile gosterilen) ile bazilarimin liimeninde
ekstramediiller hematopoez izlenen ¢ok sayida kiigiik
kan damarlar1 (HEx200).
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Resim 4. Neoplastik dokudaki CD34 ile pozitif
boyanan kan damarlari. (CD34 x200).
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Infantil hepatik hemanjioendotelyoma

Yapilan immiinohistokimyasal incelemelerde
endotel hiicrelerinin faktor-VIII, CD 31 ve CD 34
ile giiclii pozitif boyandig1 saptandi (Resim 4).
Bu bulgular esliginde olguya IHH tanis1 konuldu.
Hasta postoperatif 2. gilinde yaygin damar ici
tiketim  koagiilopatisi  (DIC) nedeni ile
kaybedildi.

Tartisma

IHH karacigerde goriillen tiim pediatrik
timorlerin  yaklasik  %1-2’sini  olusturur.
Olgularin %85°i 6 ayliktan daha kiiciik yastaki
¢ocuklardir (9). Kiz ¢ocuklarinda daha sik
rastlanmakta olup, Kiz/Erkek orani 2/1’dir (3).
Bazi olgular Beckwith-Wiedemann sendromunun
bir parcast olarak ortaya c¢ikar (10). Klinik
basvuru nedeni kitlenin biiyiikligii ve yerlesim
yerine gore degisebilir. Semptomlar arasinda
sarilik ve hepatomegali dikkat ¢ekicidir (1).
Tanida USG, renkli Doppler USG, BT, MRI ve
anjiografi gibi goriintileme yodntemlerinden
faydalanilir (11,12). Olgumuz 4 giinlik kiz
c¢ocugu olup, karinda sislik ve sarilik sikayetleri
mevcuttu. Kitlesel lezyon tanisi, fizik muayene
ve radyolojik metodlarla konuldu.

[HH’de tiimdr capt degiskendir. Birkag mm’
den 20 cm’ye kadar ulasabilir. Genellikle iyi
sinirlidir  ve kapsilil igermez. Fakat biiyiik
¢ogunlugunda timoriin  karaciger dokusuna
yapmis oldugu basit nedeni ile yalanci kapsiil
gelisir. Makroskopik goriintii timoriin
biiyiikliigiine bagl degisir. Ozellikle biiyiik ¢apa
sahip olanlarda timdér merkezinde infarktiise
bagli nekrotik degisiklikler ve kanama olabilir
(13). Olgumuzdaki tiimor 7,5 cm uzun c¢apta idi
ve cevre karaciger dokusundan psoddkapsiille
ayrilan diizgiin bir sinira sahipti. Lezyon
merkezinde genis nekroz ve hemoraji odaklar
gorilda.

Histolojik incelemede tek sirali gsiskince endotel
hiicreleri ile ddoseli, anastomoz yapan damar
yapilart izlenir. Vaskiiler mesafeler genellikle
kiigiik capli kapiller ve siniizoidlerden olusur.
Bazi alanlarda kaverndz tipte damar yapilar1 da
goriiliir (10,14). Paula ve ark. (13) bu daha genis
kavern6z damar yapilarinin lezyonun maturasyon
veya regresyon alanlar1 oldugunu diistinmektedir.
Bazi damar yapilarinda ekstramediiller
hematopoez ve trombus izlenebilir. Vaskiiler
mesafeler arasinda, tiimor stromasi yer yer
kompakt ve gevsek kollajen dokudan olusur ve
arada safra kanallar1 gozlenir (13). IHH’da
vaskiiler yapilar1 ddseyen endotel hiicreleri
Faktor 8, CD31 ve CD34 ile pozitif boyanir (14).
Olgumuzda saptadigimiz mikroskopik bulgular
kaynaklarla ~ uyumluluk  gdstermekte  olup,

timoriin vaskiiler orijini immiinohistokimyasal
caligsmalarla da ortaya konulmustur.

[HH olgularinda semptomlarin siddeti ve timér
blytkligi tedaviyi etkileyen parametrelerdir.
Olgular bazen spontan ya da kortikosteroid
tedavisi sonrasi regresyona ugrayabilir. Steroid
tedavisinin fayda etmedigi durumlarda interferon
alfa kullanilabilir. Hastanin klinigine gore
hepatik arter embolizasyonu, hepatik arter
ligasyonu ve cerrahi tedavi olanaklar1 segilebilir.
Ayrica konjestif kalp yetmezligi olmayan masif
hemangioendotelyoma olgularinda radyoterapi ve
kemoterapi yapilabilir (4-9).

Sonuc¢

Sonu¢ olarak hayatin ilk 6 ayinda en sik
karsilasilan THH olgular1 bazen kalp yetmezligi,
karaciger riiptiirii, tiiketim koagiilopatisi gibi
yasami1 tehdit eden komplikasyonlara neden
olabilir. Bizim olgumuz da postoperatif 2. giinde
gelisen DIC nedeni ile kaybedilmistir. Bu fatal
komplikasyonlara neden olan IHH’nin ¢ocukluk
cagr karaciger neoplazileri ayirict tanisinda
distiniilmesi gerekmektedir.

Infantile hepatic hemangioendothelioma:
A case report

Abstract

Infantile hepatic hemangioendothelioma (IHH) is a
benign vascular tumor of infancy and early
adolescence. Most cases present in the first 6 months.
We aimed to introduce our case following the opinion
that clinically the formation of such serious
complications as liver rupture, heart failure,
jaundice, consumptive coagulopathy and liver masses
of infancy age should be taken into consideration in
the differential diagnosis. Our case, a four day old
baby girl, was admitted to Harran University Faculty
of Medicine, Child Surgery Clinic with the
complaints of abdominal distention and jaundice. On
USG, color Doppler USG and CT scanning, a mass
was seen in the right lobe posterior of the liver. The
mass was totally removed through right lobectomy.
On the gross examination of the material, was found
a neoplastic tissue of 7,5x5 cm, having no capsule
but bleeding and necrotic changes in the center. On
microscopic examination, the lesion was composed of
small vessel structures lined by plumper endothelial
cells and normal appearance bile ducts.
Extramedullary hematopoesis and thrombus were
seen in some of the vessels. The endothelial cells
were stained with Factor VIII, CD31 and CD34 on
immunohistochemical examination. The case was
regarded as IHH on account of these findings. Most
commonly seen in the first six months of life and
likely to cause serious complications, this neoplasm
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needs

to be taken into consideration in the

differential diagnosis of the liver tumors of the
infancy age.

Key words: Infantile hepatic hemangioendothelioma,
liver tumors
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