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OZET

Malign vaskiiler tiimérler nadir goriilmekte ve bu grupta en yaygin olan anjiyosarkom, tiim sarkomalarin
%?2’sinden daha azin1 olusturmaktadir. En sik kalp, perikard, meme, karaciger, deri, kemik ve yumusak
dokularda olusan anjiyosarkom, nadiren akcigerlerde yerlesir ve siklikla metastatiktir. Bronsiyal veya pul-
moner arterlerden koken alan primer akciger anjiyosarkomu, 10 kadar olguda bildirilmistir. Bronkosko-
pik biyopsiyle “kiiciik hiicreli dist akciger karsinomu” tanis1 konulan ve operabl bulunan bir olgu, pné-
monektomi materyalinin histopatolojik ve immiinohistokimyasal incelemesi ve diger organ taramalar1 so-
nucu “primer akciger anjiyosarkomu” olarak degerlendirilmistir.

Anahtar sozciikler: anjiyosarkom
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ABSTRACT
Primary Pulmonary Angiosarcoma

Malignant vascular tumours are rarely seen and angiosarcoma which is the most common tumour in this
group making less than 2% of all sarcomas. Angiosarcoma which frequently occurs in the heart, peri-
cardium, breast, liver, skin, bone and soft tissues is rarely located in the lung and (if so) is usually
metastatic. Primary pulmonary angiosarcoma originated from bronchial or pulmonary arteries has been
reported in about 10 cases. This case, diagnosed as “nonsmall cell carcinoma” by endobronchial biopsy
and found to be operable, was diagnosed as “primary pulmonary angiosarcoma” after the histopathologi-

cal and immunohistochemical examination of pneumonectomy materials and organ screening.
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GiRis

Nadir goriilen malign vaskiiler tiimérler icinde en yaygin
olani anjiyosarkomdur. Tiim sarkomlarin %2’sinden azini
olusturan anjiyosarkom en sik kalp, karaciger ve meme doku-
sunda yerlegir. Deri, dalak, akcigerler, merkezi sinir sistemi,
gastrointestinal sistem ve kemikte de olusabilir. Literatiirde
100’den az pulmoner yerlesimli anjiyosarkom olgusu bildiril-
migtir ve genellikle metastatiktir. Akcigerin primer
anjiyosarkomu ¢ok nadir olup sadece 10 kadar olgu yaymlan-
mugtrr [1,2].

Primer ve metastatik anjiyosarkomlarin klinik ve patolo-
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jik bulgular benzerdir [1,3]. Histopatolojik incelemeyle tii-
morii tiplendirmek ve malign-benign ayrimini yapmak zor
olabilir. Bu durumda tani immiinohistokimyasal boyamalar
ve elektron mikroskopiyle konulur [1,4]. Biz de akcigerde
yerlesmis, histopatolojik ve immiinohistokimyasal inceleme
ve diger organ taramalari sonucu “primer pulmoner anji-
yosarkom” tanis1 koydugumuz bir olguyu ¢cok nadir goriilme-
si nedeniyle sunmay1 uygun bulduk.

OLGU

Elli dort yaginda bir erkek hasta ti¢ aydir oksiiriik, 20 giin-
diir balgamla karisik kan gelmesi, halsizlik, istahsizlik ve 2 ay-
da yaklagik 5 kg zayiflama yakinmalariyla bagvurdu. 30 pa-
ket/y1l sigara icme 6ykiisii olan olgunun fizik muayenesinde
TA 110/60 mmHg, nabiz 84/dakika, ates 36.4°C bulundu.
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Solunum sisteminin oskiiltasyonunda her iki akcigerde yer
yer inspiratuar ve ekspiratuar ronkiisler, sag orta ve alt zon-
larda inspiratuar raller mevcuttu. Diger sistem muayeneleri
normaldi.

Laboratuvar incelemelerinde sedimentasyon 70 mm/saat,
lokosit 11 100/mm’, Hb 13 g/dl, Hct %42.1, PLT
366 000/ul, AKS 72 mg/dl, BUN 13 mg/dl olarak saptand:.
Diger biyokimyasal incelemelerde ve tam idrar incelemesin-
de patoloji saptanmadi.

PA akciger grafisinde, sol hilusa stiperpoze, 3x4 cm boyut-
larinda, yart homojen dansite artist mevcuttu (Resim 1).

Toraks bilgisayarli tomografisinde (Toraks BT) sol hilusta
iist ve alt lob brons ve arterlerinin baglangi¢ kesimini saran
kitle lezyonu ve sol alt lob superior segmentte mikronodiiler

infiltrasyonlar saptandi. Mediastende, prekarinal ve aortiko-

Resim 1. Olgunun PA akciger grafisi.

Resim 2. Olgunun bilgisayarli toraks tomografisi.
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pulmoner 10 mm’den kiiciik birer adet lenf nodu izlendi (Re-
sim 2).

Bronkoskopik incelemede karina keskin, solda lingula gi-
risini tam, alt lob agzini tama yakin tikayan vegetan kitle
saptandi. Biyopsi materyali “kiiciik hiicreli disi karsinom”
olarak degerlendirildi.

Batin ultrasonografisi ve yaygin agrilart nedeniyle ¢ekilen
tiim viicut kemik sintigrafisi normal bulundu. Solunum fonk-
siyon testleri normal sinirlarda idi. Klinik evrelemeyle
T,NgM, (Evre IB) olarak degerlendirilen olguya operasyon
planlandi. Sol pnémonektomi ve mediasten lenf nodu disek-
siyonu (4., 5., 6., 7. ve 9. istasyonlardan) uygulanan olguda
postoperatif donemde komplikasyon gelismedi. Operasyon
materyalinde {ist ve alt lob bronglari boyunca, bir alanda da-
mar gevresi, mukoza ve ¢evre parankimde yerlesmis 4.5 cm
capinda tiimoér saptandi. Alinan 6rneklerde tiimér dokusu
genellikle icinde eritrositler bulunan damar benzeri yapilar

halinde diizenlenmisti (Resim 3). Bazi alanlarda kiiciik solid

Resim 3. Tiimor dokusu, icinde eritrositler secilen damar benzeri
yapilar olusturmaktadir (H.E x 200).

Resim 4. Bazi alanlarda epiteloid hiicrelerin olusturdugu solid ada-
lar dikkati cekmektedir (H.E x 200).
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Resim 5. CD 31 x 200.

adalar olusturan, iri, vezikiiler niikleuslu epiteloid hiicreler
gozlendi (Resim 4). Timor damar gevresinde yogunlagmakla
birlikte pulmoner arter tutulumu saptanmadi. Tiimor doku-
sunda CD 31 porzitifligi yaygin ve belirgindi (Resim 5). Bir
kesitte, solid adalar olusturan epiteloid goriiniimdeki fokal
hiicre grubunda sitokeratin pozitif bulundu. Histolojik ve im-
miinohistokimyasal inceleme bulgulariyla olgu ‘anjiyosar-
kom’ olarak degerlendirildi. Lenf nodlarinin tiimiinde reaktif
bulgular mevcuttu.

Akcigerdeki tiimoriin primer-metastatik ayirimini yapmak
amaciyla cekilen batin BT’si, beyin BT’si ve ekokardiyografi
incelemeleri normal bulundu ve olgu “Primer Akciger
Anjiyosarkomu” olarak degerlendirildi.

Postoperatif 7 aylik dénemi tamamlayan ve herhangi bir
yakinmasi olmayan olgu halen izlemdedir.

TARTISMA

Akcigerin primer sarkomlari nadir olup tiim akciger ma-
lignitelerinin %0.013-0.4’tinti olusturmaktadir. Akcigerde
500 karsinoma karsilik 1 sarkom oldugu bildirilmektedir [5].
Sarkom tanisi, sarkoma benzer primer akciger maligniteleri
(sarkomatoid karsinomalar) ve metastatik tiimorlerin diglan-
mastyla konulur [6]. Akcigerde anjiyosarkom biiyiik cogun-
lukla metastatik olup, primer ¢cok nadir gérilmektedir [1,2].
Literatiir aragtirmasina gore olgumuz, iilkemizde bildirilen
ikinci primer pulmoner anjiyosarkom olgusudur [7]. Kalp, pe-
rikard, meme, karaciger, deri, kemik ve yumusak dokularda
olusan tiimériin en fazla metastaz yaptigi organlardan biri ak-
cigerlerdir. 1950-1990 yillar1 arasinda Mayo Klinik’te akci-
gerde anjiyosarkom tanisiyla izlenen 15 olgunun tiimiinde di-
ger organlardan metastaz oldugu saptanmustir. Nadiren pri-
mer olarak gelistiginde, brons duvarindaki damar yapilarin-
dan veya pulmoner arterlerden kaynaklanmaktadir [1,3].
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Anjiyosarkomlar genellikle orta yastaki eriskinlerde gorii-
liir. Ortalama yag 45 [5-71] olup, her iki cinsiyette de gortile-
bilir [1]. Polivinil kloriir ve torium dioksid (Thorotrast) gibi
maddelere meslek geregi maruz kalmak (karaciger), mastek-
tomi ve radyoterapi (deri) predispozan faktorler olarak bildi-
rilmistir. Stewart-Treves sendromu, yabanci cisim, norofib-
romatozis, tuberoskleroz ve menenjiyom da olasi predispozan
faktorler arasindadir [1,3,6]. Olgumuzda predispozan olabile-
cek herhangi bir faktor saptanmadi.

Veriler olgu sunumuna dayandigi icin akcigerdeki
anjiyosarkomun klinik bulgular: ve seyri ¢ok iyi bilinmemek-
le birlikte, primer ve metastatik tiimorlerin benzer klinikopa-
tolojik bulgulart oldugu bildirilmektedir. Primer anjiyosar-
kom asemptomatik olabilir veya hemoptizi goriilebilir. Me-
tastatik anjiyosarkomlar da %20 asemptomatiktir; sempto-
matik olgularda en stk hemoptizi goriilmekle birlikte, farkls
klinik bulgulara (kilo kaybi, oksiiriik, gogiis agrisi, dispne,
ates vb) rastlanabilir. Olgularin %20’sine otopsi 6ncesi tant
konulamayabilir [1,3,6]. Olgumuzun da baglica yakinmasi he-
moptizi olmakla birlikte dksiiriik, halsizlik, istahsizlik ve kilo
kaybr gibi diger semptomlart da tanimlamakta idi.

Primer pulmoner anjiyosarkomlar akciger grafisinde bii-
yiik soliter kitle veya bilateral coklu nodiiller seklinde gorii-
lebilir [6-8]. Metastatik anjiyosarkomlar ise ¢oklu nodiiller
(%70), lineer ve nodiiler infiltratlar, plevral eftizyon, difiiz al-
veoler patern (muhtemelen pulmoner hemorajiye bagli),
spontan pndmotoraks, metastatik lezyonda kavite veya kalsi-
fikasyon gibi farkli radyografik goriiniimlerde olabilir veya
radyolojik olarak normal bulunabilir [1,3,9]. Nadir goriilme-
si nedeniyle primer anjiyosarkomun tipik toraks BT bulgusu
bilinmemekle birlikte, metastatik anjiyosarkomda neovaskii-
ler dokunun frajilitesi nedeniyle nodiiliin ¢evresinde hemo-
rajik alanimn olusturdugu ince buzlu cam goriintimi (Halo
Sign) tanimlanmugtir [10].

Akcigerde anjiyosarkomun nadir goriilmesi, dolayisiyla
akla gelmemesi nedeniyle genellikle erken tani konulama-
maktadir. Ekokardiyografi, BT ve manyetik rezonans goriin-
tilleme (MR) yontemlerinin tanidaki rolii kesin degildir, an-
cak MR goriintiileme, tiimoriin vaskiiler yapisini gosterebilir.
Hem transbrongiyal hem transtorasik igne biyopsileri tani
icin kullanilmakta ve kanama riskinin yiiksek olmadig: bildi-
rilmektedir [1].

Timériin ilk histopatolojik dlgiitlerinin Stout tarafindan
1940’11 yillarda tanimlanmig olmasina ragmen, vaskiiler tii-
moriin tanist ve malign-benign ayrimini yapmak ¢ok zor ola-
bilir. Benzer histopatolojik bulgular intravaskiiler bronkiyo-
alveoler tiimor, Kaposi sarkomu ve diger az diferansiye vaskii-
ler tiimorlerde de goriilebilmektedir [1]. Bu nedenle immii-
nohistokimyasal boyama yontemleri ve gerekirse elektron
mikroskopi tanida kullanilmaktadir. Anjiyosarkom Faktor
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VIII ile iligkili antijen, “Ulex europaeus”, vimentin (inter-
mediate flament), CD31 ve CD34 gibi vaskiiler belirteglerle
tipik olarak boyanmakta, keratin ve B72.3 gibi epitelyal be-
lirtegler ise negatif bulunmaktadir [1,3]. Ancak bazi epitelyal
anjiyosarkomlar her iki tip belirtecle de boyanabilmektedir
[4]. Pnomonektomi materyalinde bulunan tiimériin tiimii-
niin histopatolojik incelemeye alindigi olgumuzda yaygin
olarak anjiyosarkom bulgulari saptanmig, immiinohistokim-
yasal incelemede CD31 pozitif bulunmustur. Histopatolojik
incelemede fokal olarak yerlesmis, epiteloid hiicrelerin olus-
turdugu solid adalar dikkati ¢ekmis ve bu alanlarda keratin
pozitif bulunmustur. Ancak bu alanlarin ¢ok az olmasi nede-
niyle olgu “anjiyosarkom” olarak degerlendirilmis, diger or-
gan taramalarinda patoloji saptanmamast nedeniyle primer
akciger timorii oldugu sonucuna varilmigtir. Bronkoskopik
biyopsi materyalinin “kiigiik hiicreli digt karsinom” olarak
yorumlanmasi, muhtemelen bu fokal alanlardan biyopsi alin-
mus olabilecegini diistindiirmiistiir.

Akcigerde yerlesmis anjiyosarkomun prognozu ¢ok kotii-
diir. Metastatik pulmoner anjiyosarkomlu olgularda yasam
siiresi, tan1 konulduktan sonra ortalama 9 ay (1 hafta-3 yil)
olarak bildirilmistir. Son zamanlarda prognozda tiimériin di-
feransiyasyonunun etkili oldugu séylenmekte ve iyi diferan-
siye olanlarin daha yavas seyirli oldugu bildirilmektedir. Et-
kili bir tedavi yontemi yoktur; radyoterapi, kemoterapi (do-
ksorubisin ve metotreksat igeren kombine tedaviler) ve cer-
rahi yontemler (wedge rezeksiyon veya pndmonektomi) de-
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nenmis, ancak higbiri tam etkili bulunmamigtir [1,3,11].
Pnoémonektomi sonrasi radyoterapi veya kemoterapi uygu-
lanmayan olgumuz postoperatif 7. ayini tamamlamis olup ha-
len izlemdedir.
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