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Ozet

Hemanjioblastomlar, biiylik cogunlugu serebellar lokalizasyonda, eriskin ve geng eriskin ¢agda
goriilen tiimorlerdir. Medulla, spinal kord, serebralhemisferlerde, meninkslerde ve retinada da
goriilebilir. Tim intrakranial kitleler i¢inde %1-2 oraninda bulunur. En sik serebellar
paramedian lokalizasyonda bulunur. Iyi smrh kitleler olmasina ragmen komsu néoral
parankimde fokal mikroinvazyon gosterebilirler. Bu ¢alismada serebellar orta hat
lokalizasyonda yerlesim gosteren bir kadin ve bir erkek hastadaki hemanjioblastom olgular
goriintiileme ve histopatolojik 6zellikler yoniinden tartisilmistir,

Anahtar Kelimeler: Serebellar hemanjioblastom

Summary

Haemangioblastomas are tumors that mostly appear on adolescents and adults around the
cerebellar location. They can also be seen on medulla, spinal cord, cerebral hemispheres,
meninx and retina. All intracranial masses have 1-2% haemangioblastoma. Generally, it's seen
on the para median location. Even though they are demarcable, they can focally micro-invade
neighbor neural tissues. In this research, a female and a male patients', who live around
cerebellar mid-line locations, haemangioblastoma cases have been radiologically and
histopathologically analyzed.
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GIRIS

Hemanjioblastomlar; biiylik cogunlugu serebellar lokalizasyonda, gec eriskin ve eriskin
cagda goriilen tiimorlerdir. Medulla, spinal kord, serebral hemisferlerde, meninkslerde ve
retinada da goriilebilir. Tiim intrakranial kitleler icinde %1-2 oraninda bulunur. %20-25 oraninda
otozomal dominant von Hippel-Lindau sendromunun bileskesi olarak, %75-80 sporadik olarak
bulunur (V. Yavas biiyiiyen tiimorlerdir. Intrakranial basi artigina bagli bulgular verirler. Manyetik
rezonans gorlintiilemede kontrast tutan kistik veya solid Kkitleler seklide goriiliirler. En sik
serebellar paramedian lokalizasyonda, ¢evre dokudan ayrilabilen, iyi smirlt mural nodiil olarak
bulunur. Kii¢lik bir kisminda tiimoral eritropetin yapimina sekonder polisitemi bulunabilir.
Mikroskopik olarak benign goriiniiste, stromal hiicreler ve arasinda kapiller damar olusturan
endotel hiicrelerinden meydana gelir .

Iyi siirli kitleler olmasma ragmen komsu noral parankime fokal mikroinvazyon
gosterebilirler. Inkomplet eksizyondan sonra niiks olusabilir. Belirgin sitolojik malignite bulgusu
olmasa da nadiren uzak metastazlar gosterilmistir. Bunlardaki morfolojik gorlinim primer
tiimoriin aymisidir (1.,

OLGU 1

Norosiriirji poliklinigine bir yildir siiren kusma, basagris1 yakinmalar1 ile bagvuran 41
yasindaki kadin hastada, fizik muayenede dizartri ve dismetri tespit edilmis olup, hastanin kranial
MR incelemesinde serebellar lokalizasyonda, orta hatta 4. ventrikiile bast yapan kitle goriildii.
Hematolojik ve batin ultrasonografisi incelemelerinde 6zellik goriilmedi.

Operasyon materyeli 6 cm. en biiylilk ¢apta, noduler yapida, kanamali goériinimde,
kesitindekirmizidan kahverengiye degisen, kistik alanlar gosteren doku materyeli olup,
mikroskopisinde iri vezikiiler niiveli genis, poligonal berrak ve vakuole stoplazmali stromal
hiicre elemanlar1 arasinda genis, dilate yer yer eritrositle dolu kapiller damar yapilar
gorillmektedir. Glimiisleme metodu ile stromal hiicrelerce birbirinden ayrilan damar bazal
membranlarinin olusturdugu retikiiler ag yapisi goriilmektedir.

OLGU 2

Norosiriirji poliklinigine kusma, ataksi ve basagrisi yakinmalari ile bagvuran 39 yasindaki
erkek hastanin kranial MR incelemesinde sereballar lokalizasyonda ve yine orta hatta vermiste
kitle saptandi. Hematolojik ve sistem incelemelerinde 6zellik goriilmedi.

Operasyon materyeli 5 cm. en biiyiik ¢apta, noduler kanamali goriinlimde doku pargasi olup,
mikroskopisinde iri vezikiiler niiveli genis poligonal, berrak ve yer yer kopiiksii stoplazmali
stromal hiicrelerin olusturdugu yerel alanlarda kiiciik ¢apli tek sira endotelle doseli kapiller
damar yapilariin yer aldig1 neoplastik lezyon goriildii. Morfolojik olarak bu 1. olguya gore daha
hiicresel 6zellikte idi. Glimiisleme metodu ile belirgin perivaskuler retikiiler ag yapisi saptandi.



Resim 1. Olgu 1; Kapiller damar yapilart ve képiiksii stoplazmali stromal hiicreler (H.E. x 100)

Resim 2. Olgu 2; Giimiisleme metodu ile retikiiler ag yapisi (retikiilin x 100)




TARTISMA

Santral sinir sisteminin vaskuler neoplastik proliferasyonlar1 kapiller hemanjioblastomlar
histolojik olarak benign karakterde lezyonlar olup, angiosarkomlar ¢ok nadirdir.
Hemanjioblastomlarin biiyiikk ¢cogunlugu serebellar lokalizasyonda goriiliir. Serebellumun her
alan1 tutulabilirse de en sik paramedian hemisferik yerlesimlidirler. Medulla, spinal kord,
serebral, meningeal, optik sinir, ventrikiiler sistem ve sella tursika lokalizasyonlarinda
goriilebilirler. Radial ve siyatik sinir ile iligkili alanlarla birlikte pankreas, bobrek, mesane veya
retroperitoneal lokalizasyonlarda da bildirilmislerdir G4,

Makroskopik olarak %60'1 nonneoplastik dokudan iyi sinirla ayrilan, iginde ince duvarli
kistik yapilar iceren mural nodiil gosterir. Kistler berrak-sar1 sivi ile dolu olabilir. Spontan
hemorajiye bagli olarak kist duvarinda kahverengi pigmentasyon gorilebilir. %401 solid
yapidadir. Nekroz goriilmez (1-2),

Mikroskopik olarak neoplastik komponenti olugturan stromal hiicreler ve arasinda vaskuler
kanallardan olusur. Stromal hiicrelerin sitogenezi bilinmemektedir. Endotel veya perisitik kdkenli
oldugu diigiiniilmiigse de kanitlanamamistir.  Ultrastriiktiirel olarak lipid damlalari,
mikroflamanlar, diiz veya graniillii endoplazmik retikulum gosterirler. Niiveleri biiyiik vezikiiler
veya hiperkromatiktir. Bazen multiniikleasyon goriilebilir ). Stromal hiicrelerde ve endotel
hiicrelerinde farkli antijenik ekspresyon paternleri mevcuttur. Stromal hiicrelerde CD 34 ve CD
31 gibi endotel belirleyicileri negatiftir. Bunun yaninda néral hiicre adezyon molekiilleri
Vaskiiler endotelyal biiyiime faktorii (VEGF), eritropoetin ekspresse ederler. Stromal hiicrelerin
bir subpopiilasyonu Transforming Growth Factor Alfa (TGF-A) ekspresse ederler ),

Hemanjioblastomlarin %25't Von Hippel-Lindau sendromu (VHL) ile iligkilidir. VHL
sendromu otozomal dominant gecisli, kromozom 3p25-26 de lokalize tiimor supressér gen
mutasyonu ile iligkili bir sendromdur. VHL sendromunun en Onemli santral sinir sistemi
manifestasyonu hemanjioblastomdur. Ependimom, koroid pleksus papillomu, medulloblastomlar
da goriiliir. Viseral tiimorler ve tiimdr benzeri lezyonlar goriiliir (12, Bunlar en sik renal hiicreli
karsinom, feokromositoma, pankreas adacik hiicreli tiimérler, kistlerdir. I¢ kulak endolenfatik
kese tiimorii de yeni tarif edilen bir VHL sendromu komponentidir. VHL geninin 6nemli roli
protein degradasyonu ve anjiogenesis ile ilgilidir. Sporadik hemanjioblastom ve renal hiicreli
karsinomda da VHL geni bulunur (V. Prognostik agidan sporadik ve VHL sendromuna sekonder
hemanjioblastomlar arasinda fark bulunamamustir (7). Hemanjioblastomlarin ayirici tanisinda
angioblastik menenjiom, vaskuler gliomlar mevcuttur. Ozellikle VHL sendromu varliginda
metastatik renal hiicreli karsinomdan ayirici tani 6zellik kazanir. Bunda sitokeratin, epitelyal
membran antijen gibi epitelyal markerlerin pozitifligi renal hiicreli karsinom lehinedir.

Olgularimiz en sik goriilen lokalizasyonda ve klinik ozelliktedirler. Klinik olarak VHL
sendromunu destekleyecek bulgu goriilmemis olup eritropoetin yiiksekligi ve polisitemi
goriilmemistir. Her iki olguda da sporadik tipte serebellar hemanjioblastom olarak
yorumlanmuistir.
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