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KEMIGIN ANGIOSARKOMASI
~ VAKA TAKDIMI

Nimet Kuyucu* Ozden Tulunay**

Kemigin primer malign timorleri iginde; endotelyal hiicrelerden
kaynaklanan malign timoérler % 0,5 den daha az bir yer tutar (5,8).
Dinya literatiirinde 1980’e kadar bildirilen vaka sayis1 89 dur (6).

Bazi kaynaklarda, kemikte tesbit edilen hemangioperistoma digin-
daki malign vaskiler timorler tek grupta toplanirken (9), bircok ya-
zar Kemigin Malign Vaskiler Timaérlerini (KMVT), morfolojik farkli-
liklar ve degisik klinik davranigslar gdsterdiklerinden borderline (iyi
diferansiye) ve malign (anaplastik) olmak lizere 2 gruba ayirmakta-
dirlar (7,8). Hatta bazi yazarlara gore; gecmiste sinonim olarak kul-
lanilan hemangioendotelioma ve angiosarkoma birbirinden farkl an-
titelerdir ve hemangioendotelyoma borderline vakalar: ifade etmek-
tedir (5,6). ‘ _

KMVT lerinin son derece ender gorilmesi ve morfolojik yapila-
rimin bivolojik davranisini buylk élgtide belirlemesi nedeniyle, sag hu-
merus ust ucunda angiosarkoma tesbit edilen bir vaka klinikopato-
lojik agidan ilging bulunmus ve yayvini uygun gorulmustir.

VAKA TAKDIMI

V.T., 53 yasinda erkek hasta. Sirtinda ve sag omuzunda agri ne-
deniyle A.U. Tip Fakiiltesi Tbni Sina Hastanesine yatirilmis (20.4.1987/
77090) Rutin sistem muayeneleri sirasinda gekilen radyografiler, iske-
let sisteminde yaygmn osteoporoz yaninda; sag humerus tist ucunda
nisbeten siirli, osteolitik yapida, periost reaksiyonu gostermeyen, tii-
mor disliindiren lezyonu ortaya koymustur.
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Bu lezyondan yapilan medulla ve kortekse ait biopsi érneklerinde
kemik dokusu ve kirmizi-beyaz, bazilar: parlak gri-beyaz yumusak do-
ku alanlar tesbit edilmistir.

Medulladan aliman doku érnekleri mikroskopik olarak; aktivite
gosteren kemik iligi dokusuna, intizamsiz sekilde komsuluk eden ti-
moéral gelisme alanlan sergilemekteydi. Timéral dokuda yer yer fu-
ziform sekilli fibroblast benzeri hiicreler ve retikiler doku alanlar:
bulunmakla birlikte, hakim komponent endotelyal hiicrelerin olustur-
dugu vaskiiler bosluklardan meydana gelen yap1 idi (Resim 1,2). Hiic-
relerde belirgin plemorfizm, hiperkromazi, nikleus/sitoplazma ora-
nnn artmasi gibi atipi kriterleri mevcuttu. Tumér yer yer kanama
ve nekroz gostermekieydi. Arada mitozlar tesbit edildi. Kortekse ait
materyelin asit takibi ile hazirlanan preparatlarinda; tiimoral yapi-
nin kemik dokusu icinde de yer aldig1 goruldi. Yapilan gimiusleme
boyas tiimériin vaskiiler ¢atisini ve neoplastik hiicrelerin bu ¢atl igin-
de yer aldigini acikga ortaya koydu (Resim 3).

Resim 1 : Kemik trabekiilasi ile yanyana, kiiglik vaskiiler yapilar ve endotelyal

proliferasyonla karekterli bir timér alani H.E. 40x
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Resim 2 : Vaskiiier boslukiar déseyen ve kigiik papiller uzantilar yapan atipik

dzelliklere sahip timor hiicreleri. H.E. 100x

| R L
Resim 3 : Retikiilinin ortaya konmasiyla belirginlesen vaskiiler ¢ati ve
bunun iginde yer alan neoplastik hiicreler. Wilder's reticulum. 100x
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TARTISMA

Kemigin angiosarkomasi son derece ender olup, degisik kaynak-
lara gore tiim primer malign kemik timorlerinin % 0,4inii veya da-
ha az bir kismin olusturmaktadir (5,6,8). :

Vaka sayisinin az olusuna bagli olarak, spesifik bir lokalizasyon
belirtilmemekle birlikte, vakalarin yaklasik 2/3 tinde uzun tubuler ke-
miklerin tutuldugu belirtilmektedir. Femur, tibia ve vakamizda ol-
dugu gibi humerus en sik bildirilen lokalizasyonlardir (3,6).

Tumorun tercih ettigi belli bir yas grubu yoktur, 3 ile 84 yas ara-
sinda vakalar bildirilmistir. Erkeklerde kadinlara gore 2/1 veya daha
fazla oranda bir sik gelisme s6z konusudur (8).

KMVT leri radyolojik olarak osteolitik gérintm sergiler. Kismen
iyi smurl veya irregiler kenarlh olabilir. Bazi vakalarda balpetegi,
sabun kopigl veya trabekiiler yapi tanimlanmistir. Korteks genisle-
mis harap olmustur. Periost reaksiyonu genellikle yoktur (6,8). Vaka-
mizda da lezyonun radyolojik olarak kismen sinirl, osteolitik, periost
reaksiyonu gostermeyen bir yapida oldugu anlasilmaktadir.

Kemigin gerek diferansiye, gerek anaplastik malign vaskiler tii-
morlerinde; vaka sayisinin azhigina baglh olarak standart bir mak-
roskobik tamimlama yapilmamaktadir. Ancak ¢ogu vakada lezyon ir-
regiler kenarl veya iyi sirl, lastik kivaminda, koyu kirmizi renk-
lidir. Sadece bir kan pihtis1 gérinimiinde de olabilir. Sklerotik reak-
siyvon azdir. Lezyon genellikle korteksi harab edip gevre dokuya va-
vilir. Vakamizda da lezyon makroskobik olarak kirmizi renklidir.

Birgok yazara gére KMVT'nin biyolojik davranisi buyik dlgiide
morfolojik yapisina baghdir. Mikroskobik yvap: esas olarak endotel-
val proliferasyonla karakterli yeni kan damarlar: olusumudur. Bircok
alanda endotelyal hiicrelerin intravaskiiler tomurcuklanmasy, timé-
re papiller bir gdérintm verebilir (5,6). Bir kisim yazarin hemangioen-
dotelioma olarak isimlendirdigi sinir (borderline) vakalarda, hiicreler-
de asikar atipi yoktur. Seyrek mitoz mevcuttur. Bu yamya sahip tii-
morlerin en dnemli ézelligi; agresiv davranip asla metaztaz yapmama-
laridir. Halbuki angiosarkom vakalarinda tamya olanak verecek ir-
regtler vaskiiler alanlar yaninda az diferansive veya anaplastik alan-
lar mevcuttur. Endotelyal hiicreler belirgin atipi gosterir. Hiicreler
baz1 alanlarda fibroblast gériinimiinde olabilir. Bu ttimdérlerin basta
akciger ve beyin olmak lizere uzak organ metastazlar: mutaddir. An-
cak her malign vaskiiler lezyonda timora bu iki formdan birine da-
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hil etmek miimkiin olmayabilir. Boylece bazi yazarlar, borderline ve-
ya malign olarak smiflamak yerine bdyle timorleri grade’lemeyi
onermektedirler (1,4). Boylece; agikca iyi diferansiye alanlar yamnda
anaplastik tiimoral yap: sergileyen vakalar grade II olarak ifade edi-
lecektir. Vakamiz, hiicrelerdeki belirgin atipi, gok sayida mitoz ve ge-
nis nekroz alanlar: ile tamamen angiosarkomaya uymaktadir.

KMVTleri soliter veya multifokal olabilir. Multifokal lezyonlar ay-
n1 ekstremitenin bir veya birden fazla kemiginde gorilebilir. Klinik ta-
kiplerde gok odakli lezyonlarin daha iyi davrams goésterdigi saptan-
mis, vapilan incelemeler bu tir lezyonlarin daha cok hemangioendo-
telyoma tipinde oldugunu ortaya koymustur (6).

Baz1 vakalarda iyi diferansive vaskiler timoérlerin kapiller he-
mangioma ile ayirimi gerekebilir. Boyle vakalarda timorin karakte-
ristik histolojik goéruntumiinii bulmak ic¢in, farkli alanlardan cok sa-
‘yida doku érnegi incelenmelidir. KMV T lerinde; vaskiler yapilarin ha-
kim oldugu alanlarda osteoid, kemik veya osteoblast tipi dev hiicre iz-
lenmez. Boyle bulgularin mevcudivetinde tani; selltiler atipinin bulu-
-nup, bulunmamasina bagh olarak telengiektatik osteosarkoma veya
anevrizmal kemik kistidir. Benzer sekilde vaskiiler yapilardan zengin
bir kemik tiimoriine angiosarkoma tanisi verilmeden 6nce, damardan
zengin bir malign tamoér, 6zellikle renal hicreli karsinom ihtimali
ekarte edilmelidir. Vakamizda; IVP ve ultrasonografi ile herhangi bir
bobrek patolojisi bulunmadigl saptanmistir.

KMVTlerinde tedavi; cerrahi girisim, radyoterapi veya bunlarin
kombinasyonudur. Cerrahi tedavi, lokal eksizyon ve ayni ektremite-
deki multifokal lezyonlarda amputasyon seklindedir. Vaka sayisinin
azligina bagl olarak; borderline ve malign vakalarda en seckin teda-
vinin ne oldugu acikca bilinmemektedir. Sadece radyoterapi ile cok
uzun yasayan vakalar oldugu gibi (3), tedavi géren 22 angiosarkom
vakasimdan sadece 8'inin 3 yil yasayip digerlerinin tanidan sonraki
2 yilda o6ldiigt bildirilmektedir (5). Ancak genel diislince, metastaz
yvapmayan diferansiye vakalarda prognozun daha iyi oldugu seklinde-
dir. Vakamiz tam konduktan 8 ay sonra kaybedilmigtir.

KMVT lerinde morfolojik vapi, lezyonun davranisin buytk 6lgii-
de belirlediginden bu tur lezyonlarda histopatolojik parametrelerin
dikkatle arastirilmas: zorunludur. Boyle vakalarda hastalarin uzun si-
reli takipleri, borderline ve malign vakalarda uygun tedaviyi belirle-
vecek ve gelecekteki vakalarda daha uzun yasam siireleri saglayacak-
tir.
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OZET

Kemigin malign vaskuler timorleri son derece ender goriliir.
Farkh morfolojik yapilar ve degisiklik klinik davraniglar gosteren
borderline ve malign formlar: vardir. Bu tiir bir lezyonun klinik dav-
ranmsini belirlemek tizere histopatolojik yapis: belirli parametreler kul-
lanilarak dikkatle incelenmelidir. Sag humerus list ucunda tesbit edi-
len bir angiosarkoma vakasi sunuldu ve literatiur goézden gegirildi.

SUMMARY

Angiosarcoma of Bone. Case Report

Malignant vascular tumors of bone, having its origin in the pre-
cursor cells of the vessels, are rare. They show difference in morpho-
logy, as well as in clinical behavior. Recently, these tumors has been
saparatcd as angiosarcoma and hcmangiocndothelioma with somew-
hat indolent course in the later. Morphology of bone tumors need to be
searched well for the differentiation of the two extremes. An example
of angiosarcoma of bone, localised on the upper end of humerus, ma-
nifesting itself as radiolucent defect, has been presented. The new
sights on the entity has been reviewed.
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