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G‹R‹fi
Nadir görülen malign vasküler tümörler içinde en yayg›n

olan› anjiyosarkomdur. Tüm sarkomlar›n %2’sinden az›n›
oluflturan anjiyosarkom en s›k kalp, karaci¤er ve meme doku-
sunda yerleflir. Deri, dalak, akci¤erler, merkezi sinir sistemi,
gastrointestinal sistem ve kemikte de oluflabilir.  Literatürde
100’den az pulmoner yerleflimli anjiyosarkom olgusu bildiril-
mifltir ve genellikle metastatiktir. Akci¤erin primer
anjiyosarkomu çok nadir olup sadece 10 kadar olgu yay›nlan-
m›flt›r [1,2].

Primer ve metastatik anjiyosarkomlar›n klinik ve patolo-

jik bulgular› benzerdir [1,3]. Histopatolojik incelemeyle tü-
mörü tiplendirmek ve malign-benign ayr›m›n› yapmak zor
olabilir. Bu durumda tan› immünohistokimyasal boyamalar
ve elektron mikroskopiyle konulur [1,4]. Biz de akci¤erde
yerleflmifl, histopatolojik ve immünohistokimyasal inceleme
ve di¤er organ taramalar› sonucu “primer pulmoner anji-
yosarkom” tan›s› koydu¤umuz bir olguyu çok nadir görülme-
si nedeniyle sunmay› uygun bulduk.

OLGU
Elli dört yafl›nda bir erkek hasta üç ayd›r öksürük, 20 gün-

dür balgamla kar›fl›k kan gelmesi, halsizlik, ifltahs›zl›k ve 2 ay-
da yaklafl›k 5 kg zay›flama yak›nmalar›yla baflvurdu. 30 pa-
ket/y›l sigara içme öyküsü olan olgunun fizik muayenesinde
TA 110/60 mmHg, nab›z 84/dakika, atefl 36.4°C bulundu.
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ÖZET
Malign vasküler tümörler nadir görülmekte ve bu grupta en yayg›n olan anjiyosarkom, tüm sarkomalar›n
%2’sinden daha az›n› oluflturmaktad›r. En s›k kalp, perikard, meme, karaci¤er, deri, kemik ve yumuflak
dokularda oluflan anjiyosarkom, nadiren akci¤erlerde yerleflir ve s›kl›kla metastatiktir. Bronfliyal veya pul-
moner arterlerden köken alan primer akci¤er anjiyosarkomu, 10 kadar olguda bildirilmifltir. Bronkosko-
pik biyopsiyle “küçük hücreli d›fl› akci¤er karsinomu’’ tan›s› konulan ve operabl bulunan bir olgu, pnö-
monektomi materyalinin histopatolojik ve immünohistokimyasal incelemesi ve di¤er organ taramalar› so-
nucu “primer akci¤er anjiyosarkomu’’ olarak de¤erlendirilmifltir. 
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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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Solunum sisteminin oskültasyonunda her iki akci¤erde yer
yer inspiratuar ve ekspiratuar ronküsler, sa¤ orta ve alt zon-
larda inspiratuar raller mevcuttu. Di¤er sistem muayeneleri
normaldi.

Laboratuvar incelemelerinde sedimentasyon 70 mm/saat,
lökosit 11 100/mm3, Hb 13 g/dl, Hct %42.1, PLT
366 000/µL, AKfi 72 mg/dl, BUN 13 mg/dl olarak saptand›.
Di¤er biyokimyasal incelemelerde ve tam idrar incelemesin-
de patoloji saptanmad›.

PA akci¤er grafisinde, sol hilusa süperpoze, 3x4 cm boyut-
lar›nda, yar› homojen dansite art›fl› mevcuttu (Resim 1). 

Toraks bilgisayarl› tomografisinde (Toraks BT) sol hilusta
üst ve alt lob bronfl ve arterlerinin bafllang›ç kesimini saran
kitle lezyonu ve sol alt lob superior segmentte mikronodüler
infiltrasyonlar saptand›. Mediastende, prekarinal ve aortiko-

pulmoner 10 mm’den küçük birer adet lenf nodu izlendi (Re-
sim 2).

Bronkoskopik incelemede karina keskin, solda lingula gi-
riflini tam, alt lob a¤z›n› tama yak›n t›kayan vegetan kitle
saptand›. Biyopsi materyali “küçük hücreli d›fl› karsinom’’
olarak de¤erlendirildi. 

Bat›n ultrasonografisi ve yayg›n a¤r›lar› nedeniyle çekilen
tüm vücut kemik sintigrafisi normal bulundu. Solunum fonk-
siyon testleri normal s›n›rlarda idi. Klinik evrelemeyle
T2N0M0 (Evre IB) olarak de¤erlendirilen olguya operasyon
planland›. Sol pnömonektomi ve mediasten lenf nodu disek-
siyonu (4., 5., 6., 7. ve 9. istasyonlardan) uygulanan olguda
postoperatif dönemde komplikasyon geliflmedi. Operasyon
materyalinde üst ve alt lob bronfllar› boyunca, bir alanda da-
mar çevresi, mukoza ve çevre parankimde yerleflmifl 4.5 cm
çap›nda tümör saptand›. Al›nan örneklerde tümör dokusu
genellikle içinde eritrositler bulunan damar benzeri yap›lar
halinde düzenlenmiflti (Resim 3). Baz› alanlarda küçük solid
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Resim 1. Olgunun PA akci¤er grafisi.
Resim 3. Tümör dokusu, içinde eritrositler seçilen damar benzeri
yap›lar oluflturmaktad›r (H.E x 200).

Resim 4. Baz› alanlarda epiteloid hücrelerin oluflturdu¤u solid ada-
lar dikkati çekmektedir (H.E x 200).Resim 2. Olgunun bilgisayarl› toraks tomografisi.



adalar oluflturan, iri, veziküler nükleuslu epiteloid hücreler
gözlendi (Resim 4). Tümör damar çevresinde yo¤unlaflmakla
birlikte pulmoner arter tutulumu saptanmad›. Tümör doku-
sunda CD 31 pozitifli¤i yayg›n ve belirgindi (Resim 5). Bir
kesitte, solid adalar oluflturan epiteloid görünümdeki fokal
hücre grubunda sitokeratin pozitif bulundu. Histolojik ve im-
münohistokimyasal inceleme bulgular›yla olgu ‘anjiyosar-
kom’ olarak de¤erlendirildi. Lenf nodlar›n›n tümünde reaktif
bulgular mevcuttu. 

Akci¤erdeki tümörün primer-metastatik ay›r›m›n› yapmak
amac›yla çekilen bat›n BT’si, beyin BT’si ve ekokardiyografi
incelemeleri normal bulundu ve olgu “Primer Akci¤er
Anjiyosarkomu” olarak de¤erlendirildi.

Postoperatif 7 ayl›k dönemi tamamlayan ve herhangi bir
yak›nmas› olmayan olgu halen izlemdedir.

TARTIfiMA
Akci¤erin primer sarkomlar› nadir olup tüm akci¤er ma-

lignitelerinin %0.013-0.4’ünü oluflturmaktad›r. Akci¤erde
500 karsinoma karfl›l›k 1 sarkom oldu¤u bildirilmektedir [5].
Sarkom tan›s›, sarkoma benzer primer akci¤er maligniteleri
(sarkomatoid karsinomalar) ve metastatik tümörlerin d›fllan-
mas›yla konulur [6]. Akci¤erde anjiyosarkom büyük ço¤un-
lukla metastatik olup, primer çok nadir görülmektedir [1,2].
Literatür araflt›rmas›na göre olgumuz, ülkemizde bildirilen
ikinci primer pulmoner anjiyosarkom olgusudur [7]. Kalp, pe-
rikard, meme, karaci¤er, deri, kemik ve yumuflak dokularda
oluflan tümörün en fazla metastaz yapt›¤› organlardan biri ak-
ci¤erlerdir. 1950-1990 y›llar› aras›nda Mayo Klinik’te akci-
¤erde anjiyosarkom tan›s›yla izlenen 15 olgunun tümünde di-
¤er organlardan metastaz oldu¤u saptanm›flt›r. Nadiren pri-
mer olarak geliflti¤inde, bronfl duvar›ndaki damar yap›lar›n-
dan veya pulmoner arterlerden kaynaklanmaktad›r [1,3]. 

Anjiyosarkomlar genellikle orta yafltaki eriflkinlerde görü-
lür. Ortalama yafl 45 [5-71] olup, her iki cinsiyette de görüle-
bilir [1]. Polivinil klorür ve torium dioksid (Thorotrast) gibi
maddelere meslek gere¤i maruz kalmak (karaci¤er), mastek-
tomi ve radyoterapi (deri) predispozan faktörler olarak bildi-
rilmifltir. Stewart-Treves sendromu, yabanc› cisim, nörofib-
romatozis, tuberoskleroz ve menenjiyom da olas› predispozan
faktörler aras›ndad›r [1,3,6]. Olgumuzda predispozan olabile-
cek herhangi bir faktör saptanmad›.

Veriler olgu sunumuna dayand›¤› için akci¤erdeki
anjiyosarkomun klinik bulgular› ve seyri çok iyi bilinmemek-
le birlikte, primer ve metastatik tümörlerin benzer klinikopa-
tolojik bulgular› oldu¤u bildirilmektedir. Primer anjiyosar-
kom asemptomatik olabilir veya hemoptizi görülebilir. Me-
tastatik anjiyosarkomlar da %20 asemptomatiktir; sempto-
matik olgularda en s›k hemoptizi görülmekle birlikte, farkl›
klinik bulgulara (kilo kayb›, öksürük, gö¤üs a¤r›s›, dispne,
atefl vb) rastlanabilir. Olgular›n %20’sine otopsi öncesi tan›
konulamayabilir [1,3,6]. Olgumuzun da bafll›ca yak›nmas› he-
moptizi olmakla birlikte öksürük, halsizlik, ifltahs›zl›k ve kilo
kayb› gibi di¤er semptomlar› da tan›mlamakta idi. 

Primer pulmoner anjiyosarkomlar akci¤er grafisinde bü-
yük soliter kitle veya bilateral çoklu nodüller fleklinde görü-
lebilir [6-8]. Metastatik anjiyosarkomlar ise çoklu nodüller
(%70), lineer ve nodüler infiltratlar, plevral efüzyon, difüz al-
veoler patern (muhtemelen pulmoner hemorajiye ba¤l›),
spontan pnömotoraks, metastatik lezyonda kavite veya kalsi-
fikasyon gibi farkl› radyografik görünümlerde olabilir veya
radyolojik olarak normal bulunabilir [1,3,9]. Nadir görülme-
si nedeniyle primer anjiyosarkomun tipik toraks BT bulgusu
bilinmemekle birlikte, metastatik anjiyosarkomda neovaskü-
ler dokunun frajilitesi nedeniyle nodülün çevresinde hemo-
rajik alan›n oluflturdu¤u ince buzlu cam görünümü (Halo
Sign) tan›mlanm›flt›r [10]. 

Akci¤erde anjiyosarkomun nadir görülmesi, dolay›s›yla
akla gelmemesi nedeniyle genellikle erken tan› konulama-
maktad›r. Ekokardiyografi, BT ve manyetik rezonans görün-
tüleme (MR) yöntemlerinin tan›daki rolü kesin de¤ildir, an-
cak MR görüntüleme, tümörün vasküler yap›s›n› gösterebilir.
Hem transbronfliyal hem transtorasik i¤ne biyopsileri tan›
için kullan›lmakta ve kanama riskinin yüksek olmad›¤› bildi-
rilmektedir [1]. 

Tümörün ilk histopatolojik ölçütlerinin Stout taraf›ndan
1940’l› y›llarda tan›mlanm›fl olmas›na ra¤men, vasküler tü-
mörün tan›s› ve malign-benign ayr›m›n› yapmak çok zor ola-
bilir. Benzer histopatolojik bulgular intravasküler bronkiyo-
alveoler tümör, Kaposi sarkomu ve di¤er az diferansiye vaskü-
ler tümörlerde de görülebilmektedir [1]. Bu nedenle immü-
nohistokimyasal boyama yöntemleri ve gerekirse elektron
mikroskopi tan›da kullan›lmaktad›r. Anjiyosarkom Faktör
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Resim 5. CD 31 x 200.



VIII ile iliflkili antijen, “Ulex europaeus”, vimentin (inter-
mediate flament), CD31 ve CD34 gibi vasküler belirteçlerle
tipik olarak boyanmakta, keratin ve B72.3 gibi epitelyal be-
lirteçler ise negatif bulunmaktad›r [1,3]. Ancak baz› epitelyal
anjiyosarkomlar her iki tip belirteçle de boyanabilmektedir
[4]. Pnömonektomi materyalinde bulunan tümörün tümü-
nün histopatolojik incelemeye al›nd›¤› olgumuzda yayg›n
olarak anjiyosarkom bulgular› saptanm›fl, immünohistokim-
yasal incelemede CD31 pozitif bulunmufltur. Histopatolojik
incelemede fokal olarak yerleflmifl, epiteloid hücrelerin olufl-
turdu¤u solid adalar dikkati çekmifl ve bu alanlarda keratin
pozitif bulunmufltur. Ancak bu alanlar›n çok az olmas› nede-
niyle olgu “anjiyosarkom’’ olarak de¤erlendirilmifl, di¤er or-
gan taramalar›nda patoloji saptanmamas› nedeniyle primer
akci¤er tümörü oldu¤u sonucuna var›lm›flt›r. Bronkoskopik
biyopsi materyalinin ‘’küçük hücreli d›fl› karsinom’’ olarak
yorumlanmas›, muhtemelen bu fokal alanlardan biyopsi al›n-
m›fl olabilece¤ini düflündürmüfltür. 

Akci¤erde yerleflmifl anjiyosarkomun prognozu çok kötü-
dür. Metastatik pulmoner anjiyosarkomlu olgularda yaflam
süresi, tan› konulduktan sonra ortalama 9 ay (1 hafta-3 y›l)
olarak bildirilmifltir. Son zamanlarda prognozda tümörün di-
feransiyasyonunun etkili oldu¤u söylenmekte ve iyi diferan-
siye olanlar›n daha yavafl seyirli oldu¤u bildirilmektedir. Et-
kili bir tedavi yöntemi yoktur; radyoterapi, kemoterapi (do-
ksorubisin ve metotreksat içeren kombine tedaviler) ve cer-
rahi yöntemler (wedge rezeksiyon veya pnömonektomi) de-

nenmifl, ancak hiçbiri tam etkili bulunmam›flt›r [1,3,11].
Pnömonektomi sonras› radyoterapi veya kemoterapi uygu-
lanmayan olgumuz postoperatif 7. ay›n› tamamlam›fl olup ha-
len izlemdedir.
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