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Hemanjioperistoma (HP) Diinya Saglk Orgiiti'niin (WHO) 2007 yilindaki santral sinir sistemi tiimérleri siniflamasinda meningeal mezenkimal
tlimorler arasinda yer almaktadir. Santral sinir sisteminde meningeal HP ve soliter fibroz timor (SFT) farkli timérler olarak siniflanirken yumusak
doku timorleri siniflamasinda ayni antite olarak kabul edilmektedir. Meninks kékenli HP, klinik ve radyolojik olarak meninjioma benzeyen, nadir
gorilen timorlerdir. Rekirrens ve metastaz potansiyeli nedeniyle 6zellikli bir grubu olusturan bu timérlerin anaplastik formu nadir gordllr ve
yliksek gradeli sarkomlar gibi davranir. Burada bags agrisi nedeniyle hastanemize bagvuran ve radyolojik olarak sol frontal yerlesimli, meninjiom
ile uyumlu kitle saptanan 41 yasinda erkek hasta sunulmaktadir. Kitlenin eksizyonu ve histopatolojik incelemesi sonrasi olguya anaplastik
hemanjioperistoma tanisi verilmistir. Oldukca nadir goriilen bu timérlerin histopatolojik ve immiinohistokimyasal 6zellikleri tartisiimistir.
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ABSTRACT

Hemangiopericytoma (HP) is one of the meningeal mesenchymal tumors of the central nervous system in the World Health Organization (WHO)
classification of tumors in 2007. In the central nervous system meningeal HP and solitary fibrous tumor (SFT) are classified as seperate tumors,
while they are considered to be the same entity in the soft tissues. HP with meningeal origin are rare tumors that clinically and radiologically
similar to meningioma. Because of the potential for recurrence and metastasis, these tumors are unique and their anaplastic form behave like
an high-grade sarcomas. Here we present a 41-year-old male patient who admitted to our hospital with headache. Radiologically intracranial
mass consistent with meningioma in the left frontal region is identified. After excision and histopathologic examination, mass was diagnosed
as anaplastic hemangiopericytoma. Histopathological and immunohistochemical features of these rare tumors are discussed.
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GiRiS mezenkimal tlimérleri arasina alinmistir (8). Yiiksek oranda
lokal rekirrens ve uzak metastaz kapasitesi nedeniyle bu

timorlerin ayri bir klinikopatolojik antite olarak taninmasi
onem tasimaktadir (13).

OLGU SUNUMU

Santral sinir sisteminde hemanjioperistoma (HP) erkeklerde
kadinlara gore daha sik gorlir. Erkeklerde ortalama tani yasi
40,9 iken kadinlarda 47'dir. Meningeal HP ilk kez Bailey ve ark.
tarafindan 1928 yilinda meninjiomun anjioblastik varyanti
olarak tanimlanmistir (1). Bu tiimoriin yumusak doku esdegeri
ise 1942'de Stout ve Murray tarafindan perisitlerden kdken
almasi nedeniyle hemanjioperistoma olarak isimlendirilmistir
(12). WHO bu timorleri, hemen her zaman dura ile iliskili,
kiicik buyitmede karakteristik monoton goériinimu olan,

Bas adrisi nedeniyle hastanemize basvuran 41 yasinda
erkek hastanin fizik ve norolojik muayenesinde 6zellik
yoktu. Radyolojik tetkiklerde kranial tomografi ve magnetik
rezonans gorintilemede sol frontal yerlesimli 4 cm capinda,

“staghorn” damar yapilari iceren, hiperselliler ve vaskilarize
mezenkimal timor olarak tanimlamaktadir (6). Olgularin
%8'i spinal, %2'si intraparankimaldir. Nadiren intraventrikiler
yerlesir (6). Meningeal HP ve onun yumusak doku esdegerini
arasindaki immunohistokimyasal, ultrastriiktiirel ve genetik
benzerlikleri gbsteren, ayrica meninjiom ile farklarini ortaya
koyan calismalar mevcuttur. Bu nedenle meningeal HP
1993’te WHO tarafindan santral sinir sisteminin meningeal
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meninjiom ile uyumlu kitle saptandi (Sekil 1). Cerrahi eksizyon
sirasinda timoriin parcalanarak ¢ikarilabildigi ve cok kanamal
olmasi nedeniyle damardan zengin bir meninjiom olabilecegi
klinik tarafindan belirtildi. Materyal makroskopik olarak,
parcalar halinde gonderilen gri-beyaz renkli kanamali, elastik
kivamli doku parcasiydi. Mikroskopik olarak dura mater ile
iliskili oldugu g6zlenen igsi hlicrelerden olusan selliiler timor
dokusu izlendi (Sekil 2). Arada hiposelliiler soluk adaciklar
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mevcuttu. Timor hiicreleri igsi-oval, bazilari vezikiiler, bazilar
hiperkromatik niikleuslu, sinirlari belirsiz uzantili sitoplazmali,
hafif pleomorfik karakterdeydi. Kanama alanlari yani sira farkl
boyutlarda, ince duvarli, geyik boynuzu seklinde dizensiz
dallanan damar vyapilari izlenmekteydi (Sekil 3). Mitotik
indeks 10 buyuk biyltme alaninda 11'di. Nekroz goriilmedi.
Histokimyasal olarak retikiler lifler hiicreleri tek tek sariyordu.
immiinohistokimyasal olarak tiimér hiicrelerinde CD34, CD99
ve vimentin ile zayif pozitiflik mevcuttu. EMA, S-100, keratin,
HMBA45, progesteron negatifti. Ki-67 proliferasyon indeksi
%25 olarak degerlendirildi (Sekil 4,5,6,7)). Bu bulgularla olgu
WHO 2007 kriterlerine gore anaplastik hemanjioperistoma
olarak raporlandi.

TARTISMA

Meningeal HP, primer santral sinir sistemi tiimdrlerinin
% 0,4'Unl olusturur. Meninjiomlarla karsilastinldiginda
meninjiomlarin ortalama 50de 1i sikhktadir ve daha cok
erkeklerde goruliur (13).  Radyolojik olarak peritimoral
o6dem, cevre dokulara infiltrasyon mevcuttur. Kalsifikasyon
beklenmez (2). HP'nin histopatolojisi karakteristiktir ve
monomorfik, daginik yerlesen, dar sitoplazmali, sitoplazmik
sinirlari belirsiz timor hicrelerinde olusur. Stromasi dardir.
Retikller lifler hicreleri tek tek sarar. Damar yapilarindan
zengindir. Yarik benzeri damar yapilari, ince duvarli dallanan
“staghorn” morfolojisinde vaskdler yapilar gorilir. Cografik
olarak hiperselliiler alanlar vardir. Meninjiomlardan fakl olarak
nikleer psdédoinkliizyonlar, psammom cisimleri veya girdap
yapilari gorilmez. Hiperosteotik reaksiyon yoktur. Beyin
parankimine infiltrasyon bulunabilir. Anaplastik formunda ise
10 buyik blyitme alaninda en az 10 mitoz ve/veya nekroz

FH 1 head

FH 30 head

Sekil 1: Kontrastll magnetik rezonans goriintiilemede, aksiyel
kesitlerde, sol frontal lobda saptanan kitle.
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Sekil 2: Diffiz bliyime paterninde hiperselliler timor dokusu
(H&Ex100).
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Sekil 4: Sik mitotik aktivite (H&E, x200).
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mevcuttur. Ek olarak kanama, orta-siddetli nikleer atipi ve
sellilarite 6zelliklerinden en az ikisi bulunmalidir. Olgumuzda
10 biyldk buyitme alaninda 11 mitoz mevcuttu. Nekroz
izlenmedi. Kanama alanlari yani sira, orta derecede niikleer
atipi ve belirgin selliilarite gozlendi.

HP'de immiohistokimyasal olarak vimentin, faktor Villa
yaygin pozitiftir. CD34 pozitifligi %33-100 arasinda degisir
ve genellikle fokaldir (13). EMA, S-100, CD31, progesteron
negatiftir. Olgumuzda vimentin yaygin ve zayif, CD34 ile CD99
ise fokal ve zayif pozitifti. HP tanisinda immuiinohistokimyasal
olarak %100 sensitif ve spesifik belirte¢ yoktur. Meninjiom
ve soliter fibroz timorin (SFT) dislanmasi tanida esastir.
Meninjiomlarda EMA, S-100 ve vimentin degisen oranlarda
pozitif beklenir. SFT ile HP immin paneli benzerdir. CD34
SFT'de daha kuvvetli ve yaygin pozitiftir. HP’'nin SFT'nin
sellller varyanti oldugu yoniinde yayinlar mevcuttur (10,11).
HP’nin mitotik indeksi meningioma gore oldukga yiksektir.
Ki-67 proliferaston indeksi grade 2 (diferansiye) HP'de %4,3
iken grade 3 (anaplastik) timorlerde %7,8 dir (13).

Diferansiye grupta (grade 2) ortalama yasam 12 yildir.
Anaplastik formda (grade 3) ise yaklasik 5 yildir. Mena ve
ark. diferansiye grupta 56 hastanin 35‘inde, anaplastik
grupta ise 26 hastanin 22'sinde rekirrens raporlamistir (9).
En sik metastaz yerleri kemik, karaciger, akciger, santral sinir
sistemi ve abdominal kavitedir. Metastaz sonrasi ortalama
yasam slresi 2 yildir (6). Postoperatif radyoterapi ve/veya
kemoterapi sagkalimi belirgin sekilde uzatmaktadir (9).
Radyoterapi alan olgularda 58 ayda 9/17 rekirrens olurken
bu oran radyoterapi almayanlarda 29 ayda 13/15'tir (7).
Chacko ve ark. calismalarinda proliferasyon belirteci olarak
kullandiklar topoizomeraz 2a ekspresyonunun meningeal
HP’de biyolojik davranis ile korele oldugunu belirtmistir. Buna
gore topoizomeraz 2a indeksi %5'ten ylksek olanlarda relatif
rekiirrens riski 2,9 kat daha fazladir (3). Olgumuz postoperatif
radyoterapi tedavisi aldi. ilk 6 ay takiplerinde rekiirrens veya
metastaz bulgusu saptanmadi.

HP'nin histogenezi net degildir. Baslangi¢ta perisitlerden
koken aldigi dusunilen bu tiimérlerin son WHO yayininda
perisitlerle iliskili olmadig, fibroblastik karakterde oldugu ve
SFT ile morfolojik baglantisi oldugu belirtiimektedir (4). Bu
nedenle yumusak doku tiimérlerinde SFT ve HP ayni antitenin
iki farkli evresi olarak kabul edilmistir. Meningeal HP ve SFT'de
de bu gegerli olabilir (5).

Sonug olarak meningeal HP, radyolojik ve klinik olarak menin-
jioma benzeyen, yiiksek rekiirrens ve uzak metastaz kabili-
yeti nedeniyle meninjiomdan ayrilmasi gereken tiimorlerdir.
Ortak histopatolojik, ultrastriktlrel ve sitogenetik 6zellikleri
olmasina ragmen, santral sinir sisteminde yumusak dokudaki
esdegerinden farkli olarak, SFT ile ayr antiteler seklinde sinif-
lanan, histogenezi net olmayan tiimérlerdir.
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Sekil 6: CD99 ile membranéz ve sitoplazmik boyanma (CD99,
x200).

x200).
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