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Hepatomegalinin Nadir Bir Nedeni; infantil Hepatik
Hemanjiom Endotelyoma

A Rare Cause of Hepatomegaly: Infantile Hepatic Hemangiomendothelioma
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oz

infantil hepatik hemanjioendotelyoma, karacigerde bebeklik déneminde en sik rastlanan, endotel hiicrelerinden kéken alan benin vaskiler
bir neoplazidir. Kizlarda erkeklerden daha fazla gériilmektedir. infantil hemanjioendotelyoma genellikle selimdir, kendiliginde 1 yasina kadar
kictlebilir. Klinik olarak cogunlukla asemptomatik olmakla birlikte hepatomegali, abdominal kitle, sarilik ve bulanti kusma rastlanan klinik bul-
gulardir. Bu calismada, karin sisligi yakinmasi ile getirilip non invazif ydntemler sonucunda nadir gérilen infantil hepatik hemanjioendotelyoma
tanisi konulan 1,5 aylik erkek olgu sunulmak istendi.
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ABSTRACT

Infantile hepatic hemangiomendothelioma, a bening vascular neoplasia derived from endothelial cells, is the most common newborn tumor
located in the liver. The tumor has female predominancy. Mostly, it is associated with a good prognosis and may show spontaneous regression
by the time the infant is 1 year of age. Although most of the patients are asymptomatic, abdominal mass, hepatomegaly, jaundice, nausea,
and vomiting can be encountered among common clinical findings. Herein, a 1.5-month-old boy with abdominal distention was referred to

our gastroenterology unit for hepatomegaly. Non-invasive diagnostic modalities revealed infantile hepatic hemangioendothelioma.
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GiRiS

infantil hepatik hemanjiyoendotelyoma (iHH), cocuklardaki
Gglinct en sik hepatik timor olup  prevalansi %1, insidansi ise
0,4-1,9/1.000.000/yildir. Bebeklik déneminde en sik rastlanan, en-
dotel hicrelerinden kdken alan benign vaskiler bir neoplazidir.
Karaciger disinda akciger, dalak, beyin, overler, kalp, santral si-
nir sistemi ve kemik gibi dokularda da gérdlebilir (1-4). Olgularn
%85'i 6 aydan daha kicik ¢ocuklardir ve bunlarin %40-50'sinin
cildinde de hemanjiomlar bulunmaktadir (5-8). Kiz cocuklarinda
2/1-3/1 oraninda erkeklerden daha fazla gorildigu bildirilmekte-
dir (4, 6). Hemanjioendotelyomanin karaciger tutulumu noddler
veya diffiiz tipte olabilir ve %50 olguda histopatolojik olarak kal-
sifikasyon gorilebilmektedir. Noddler karaciger tutulumu hasta-
igin erken safhasinda gérilurken, cogu olguda multipl karaciger
tutulumu mevcuttur. ilerleyen dénemlerde nodiillerin biytyerek
birlesmesiyle yaygin tutulum gézlenir (8). infantil hemanjioendo-
telyoma genellikle selimdir, kendiliginde bir yasina kadar kicile-
bilir, ancak bazen sarkomlarin da gérildigu bildirilmektedir (4,
8). infantil hemanjioendotelyoma, karacigerin vaskiiler neopla-
zileri arasinda en fazla semptoma neden olanidir (9). Klinik bul-
gular ortalama 47 gunlik iken (1-365 gln) ortaya c¢ikar, olgularin
%80'inden fazlasina yagamin ilk ¢ ayinda tani konulmaktadir.
Cogdu olgu asemptomatik olmakla birlikte klinik bulgular timériin
biyukligu ve yerlesim yerine baglh olarak degismektedir. Hepa-
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tomegali (%83), abdominal kitle (%66), ciltte hemanjiom (%65),
istahsizlik, kusma (%25), kalp yetmezligi, anemi, trombositopeni,
koagllopati ve sarlik gibi semptomlar gérilebilir (5, 10, 11). Tani-
da gérintileme yoéntemleri oldukca faydalidir. Ultrasonografide
karaciger icerisinde tek veya coklu hipoekoik kalsifiye lezyonlar
gozlenirken bilgisayarli tomografi, magnetik rezonans inceleme
ve invaziv yontem olan karaciger biyopsisi de tanida yardimci
olmaktadir (12-14). Histolojik olarak benign gérinimdeki bu ti-
mor, %70 oraninda kalp yetmezligi gibi yasami tehdit eden ciddi
komplikasyonlara neden olmaktadir (10, 14).

Bu yazida; karinda sislik ve kilo aliminin azalmasi sikayeti ile geti-
rilen, infantil hemanjioendotelyoma tanisi alan 1,5 aylik erkek be-
bek klinik ve radyolojik yontemler ile literatir gdzden gegirilerek
ele alind..

OLGU SUNUMU

Bir bucuk aylik erkek hasta, karinda siskinlik yakinmalarniyla cocuk
poliklinigine getirildi. Oykisiinde anne babasi akraba olmayan,
takipli sorunsuz gebelik sonucu miadinda 3500 gr olarak normal
spontan vajinal yol ile dodan bebegin, postnatal dénemde &zel-
lik olmadidi, postnatal 20. glinden itibaren karin sisliginin fark
edildidi, cesitli doktorlara bagvurmalarina ragmen tani konulama-
didi ve karin sisliginin giderek artmasi nedeni ile bagvurduklan
dgrenildi. Fizik muayenesinde vicut agirlid 3800 gr (10-25p) ve
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boyu 54 cm (25-50p) olan olgunun genel durumu orta, soluk go-
rinUmli olup sirtinda vertebranin sol torakal kisminda 1 x 1 cm
boyutlarinda basmakla solmayan, karnabahar gériniminde mor
renkli hemanjiom tespit edildi. Kardiovaskuler sistemde kalp tepe
atimi 140/dk olup ritmikti, apekste 2/6 siddetinde pansistolik Gfu-
rim saptandi. Solunum sesleri bilateral tabii olup solunum sayisi
44/dk idi. Batini distandii olup, karaciger midklavikuler hatta 4 cm

palpe edildi. Dalak ele gelmedi.

Laboratuvar incelemelerine Hgb: 8,8 gr/dL, Hct: %24, beyaz kire:
7500/mm3, PLT:195 000/mm?3 idi. AST: 120 U/L ALT: 18 U/L, ALP
170 U/L, GGT 10 U/L, total protein 5 gr/dL albimin 3,7 gr/dL,
demir 42 ng/dL, demir baglama kapasitesi 200 ng/dL, ferritin
65 ng/mL, Ig A 190 mg/dL, Ig G 1040 mg/dL, Ig M 170 1U/mL,
protrombin aktivitesi %51 INR 1,7 idi. Periferik yaymada eritrosi-
ter seri hipokromikti, trombosit kiimesi gorildi, atipik hicre ve
hemoliz bulgular gézlenmedi. Olgunun ekokardiyografisinde
kardiyak fonksiyonlar normal olarak degerlendirildi. Batin ultra-
sonografisinde karacigerde her iki lobda segment 2'de 24 x 17
x 14 mm ve segment 4'te 18 x 18 mm boyutlu, dizgln konturlu,
hipoekoik solid noddller gézlendi. Doppler ultrasonografide pe-
riferik ve intralezyoner akimlar normal saptandi. Batin MRG ince-
lemesinde karaciger sol lobta en blyigi 2 cm ¢apta olmak tzere
yaygin kontrast madde tutulumu gosteren solid lezyonlar multipl
hemanjiom, infantil hemangioendotelyoma olarak degerlendi-
rildi (Resim 1a, b). Hepatit gdstergeleri ve TORCH IgM negatif,
N&ron spesifik enolaz (NSE), kanda ve idrarda vanilmandelik asit
(VMA) duzeyleri normal saptandi. Olgunun gerek protrombin
aktivitesinin distk olmasi gerekse de radyolojik gérintileme
yontemleri ile lezyonun infantil hemangioendotelyoma ile uyum-
lu saptanmasi nedeni ile karaciger biyopsisi yapilmadi. Olgu ta-
kip ve tedavisinin devami icin onkoloji poliklinigine génderildi.
Halen klinik olarak asemptomatik olan olgu onkoloji kliniginden
herhangi bir tedavi baglanmaksizin izlem altindadir. Olgunun an-
nesinden s&zIG onam alinmistir.

TARTISMA

Gocukluk cagi karaciger timérleri tim ¢ocukluk cagr timorleri-
nin %2-3'inii olusturmaktadir. infantil hemanjioendotelyoma co-
cuk ¢adi karaciger timorleri icinde Gglinci siklikta %12 oraninda
gorilen en sik benign vaskiler timordir (4, 8). Olgularin ¢codu
asemptomatik olmakla birlikte yaklagik %85'inde klinik ilk 6 ayda
ortaya ¢ikmaktadir (4). Klinik bulgular timérin yerine ve blylk-
lGgune gore degismekle birlikte sarilik, hepatomegali ve batin
distansiyonuna sik rastlantlanmaktadir (2, 5). Literatirde kizlarda
daha fazla gérildugu bildiriimekle birlikte bizim olgumuz 1,5 aylik
erkek olup sik gérilen klinik bulgulardan karin siskinligi ve hepa-
tomegali yakinmasi ile getirildi. Olgumuzda oldugu gibi anemi,
trombositopenide sik rastlanan hematolojik anormalliklerdir.

Tanricin karaciger biyopsisi veya anjiografi kullanilirken, giinimuz-
de tipik kontrastlanma &zelliklerinden yararlanilarak invaziv olma-
yan tekniklerle tani konulabilmektedir. Tanida USG, renkli Dopp-
ler USG, BT, MRG ve anjiografi gibi goriintileme yéntemlerinden
faydalaniimaktadir (12-14). Ultrasonografi genellikle ilk adim ola-
rak kabul edilmektedir. infantil “hemanjioendotelyoma”nin ultra-
sonografik gérlntilemesinde siklikla karacigerde dizgin sinirli
hipoekoik lezyonlar ve anormal genis vaskdiler yapilar, infarkt, ka-
nama, kalsifiye odak ve fibréz doku gérilebilmektedir (12). Olgu-

Resim 1. a, b. (a) T2 agirlikli MRG'de belirgin hiperintens olarak
izlenmektedir. (b) Koronal goérintide, hepatik arterin orijin aldig
yaygin heterojen hiperdens lezyonlar olarak izlenmektedir

muzda literatlrde belirtildigi gibi ultrasonografide karacigerde
dizguin konturlu, hipoekoik solid nodiller gézlenirken MRG ince-
lemesinde bu lezyonlarin yaygin kontrast madde tutulumu géste-
ren multipl hemanjiomlar oldugu gérildu. Olguya karaciger igne
biyopsinine gerek olmadan non-invaziv gérintileme yéntemleri
ile infantil hemanjioendotelyoma tanisi konuldu.

Asemptomatik, selim infantil hemanjioendotelyoma genellikle
bir yil icerisinde tedavi gerektirmeden %70 spontan regresyona
ugrarken, bazen semptomatik hastalarda tedavi gerektirebilir.
Semptomatik olgularda tedavi secenekleri hastaya gére degis-
mekle birlikte medikal veya son secenek olarak cerrahi yontem-
lerdir. infantil hemanjioendotelyoma tedavi endikasyonlan; kalp
yetmezligi, solunum zorlugu, koagllopati, abdominal kompart-
man sendromu ve hepatik fonksiyon testlerinin bozulmasidir (4).
Dokuz aydan beri takibimiz altinda olan olgumuz klinik olarak
halen asemptomatik olarak seyrettidi icin hi¢ bir medikal tedavi
uygulanmad.

SONUC

Bu yazida; prognozu oldukga iyi olan karacigerin benign timéri
infantil hemanjioendotelyoma akilda tutulmali; taninin ultraso-
nografi, BT veya MRG ile konulabilecegi ve radyolojik goérlntu-
leme ydntemlerinin kullaniimasi ile invaziv iglemlerden kaginilabi-
lecedi vurguland.
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