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Kemigin Vaskuler Tumorleri

Halitcan Batur @2, Nurdan Cay

OGRENME HEDEFLERI

m Kemigin vaskuler timérlerinin ve bu tu-
moérler hakkinda genel bilgilerin 6grenil-
mesi

m Kemigin vaskuler timérlerinin radyolojik
goruntileme 6zelliklerinin bilinmesi

Batur H, Cay N. Kemigin Vaskuler Tumoérleri. Trd Sem 2021; 9: 60-68.

GiRiS

Kemigin vaskiiler tlimorleri, tim kemik tii-
morlerinin yaklagik %1-2’sini olusturan nadir
timorlerdir [1]. Bu tiimorler yumusak doku-
daki vaskiiler timorlerin benzeri olup Diinya
Saghk Orgiitii’niin yaymmladig1 son timor si-
niflandirmasina gore benign, ara (lokal agresif)
ve malign olmak ilizere ii¢ gruba ayrilmistir.
Benign grupta hemanjiyom, ara grupta epite-
loid hemanjiyom, malign grupta ise epiteloid
hemanjiyoendotelyom ile anjiyosarkom bulun-
maktadir [2]. Bu derlemede kemigin vaskiiler
tiimorlerinin genel 6zellikleri ve radyolojik go-
rliintiileme bulgular1 gézden gegirilecektir.

Hemanjiyom

Kemik hemanjiyomlar1 kii¢iik ve biiytik ¢ap-
It anormal kapiller vaskiiler yapilardan olusan
benign kemik tiimorleridir. Kapiller ve kaver-

n6z hemanjiyomlar olmak tizere iki alt tipi
vardir. Biiylik ve lokalize bir alani tutarsa ya
da yaygin tutulum gosterirse anjiyomatozis
olarak adlandirilir. Difiiz anjiyomatozisin ma-
sif osteolizle seyrettigi herediter olmayan na-
dir goriillen formuna Gorham-Stout sendromu
denir. Kemik hemanjiyomlarinin heniiz kesin
etyolojisi bilinmemekte olup gelisimsel ya da
neoplastik kaynakli olabilecegi diigiiniilmek-
tedir. Pik insidanst 4. ve 5. dekatlar olmakla
beraber, her yasta, siklikla geng erigkinlerde ve
orta yaslilarda goriliir. Primer kemik tiimorle-
rinin %1’inden azimi olugturmalarina ragmen
yapilan otopsi ¢aligmalarinda yetiskin verteb-
ralarinda yaklasik %10 oraninda bulunmakta-
dirlar. Kadinlarda 3:2 orantyla daha sik izlenir.
En sik goriildiigl yer %75 goriilme siklig ile
vertebralar 6zellikle torakal ve lumbal vertebra
govdeleri olup sirastyla kraniyofasiyal iske-
let ve uzun kemiklerin metafiz ve diyafizleri-
ni tutabilirler [3]. Siklikla mediiller yerlesim
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Resim 1. A-E. Bel agrisi nedeniyle basvuran 63 yasindaki hastada L1 vertebra gévdesinde rastlantisal
saptanan hemanjiyomun BT ve MRG goruntuleri. BT'de sagittal (A) planda yag doku icinde yerlesim-
li, kalinlasmis vertikal trabekullerden olusan noktasal odaklar bulunduran litik lezyonda aksiyel (B)
planda vertebral hemanjiyomlar icin tipik olan kaba benekli gérinim izleniyor. MRG'de sagittal
plan T1 (T1A) (C) ve T2 agirhkh (T2A) (D) serilerde hiperintens, STIR (E) seride baskilanan yag icerikli
lezyon hemanjiyom ile uyumlu. (Dr. Banu Topcu Cakir’in arsivinden, izniyle)

gosterirler ancak periosteal ve intrakortikal
alanda da bulunabilirler [4]. Posterior vertebral
yapilara uzanimi nadirdir. Multifokal tutulum
sik goriliir. Vertebral hemanjiyomlarin ¢ogu
asemptomatiktir ve insidental olarak goriintii-
lenirler. Ancak genis vertebral hemanjiyomlar
kemigi ekspanse ederek kok basist ve spinal
kord basisia bagl agri1 ya da diger norolojik
semptomlara hatta patolojik kirik ve epidural
hemorajilere neden olabilir [5].

Vertebral hemanjiyomlar radyolojik incele-
meler sirasinda siklikla rastlantisal olarak sap-
tanmaktadir. Diiz grafilerde; normal trabekiiler
paternin yerini karakteristik fitilli kadife goriin-
tiisiine neden olan birbirine paralel kabalasmis
trabekdiller ve rolatif demiyelinizasyon almis-
tir. Bilgisayarli tomografi (BT) goriintiilemede
yag doku i¢inde yerlesimli, kalinlagmis vertikal
trabekiillerden olusan noktasal odaklar bulun-
duran litik lezyon olarak izlenirler. Bu benekli
gorlintii vertebral hemanjiyomlar ic¢in patog-

nomonik kabul edilen kaba benekli goriinim
olarak adlandirilir. Manyetik rezonans goriin-
tillemede (MRG) ise T1 ve T2 serilerde igerdigi
yag nedeniyle hiperintens goriiliirken, yagdan
fakir lezyonlarin intensiteleri farklilik goste-
rebilir (Resim 1). Intravendz kontrast madde
(IVKM) enjeksiyonunu takiben parlaklasmala-
11 siklikla beklenen bulgudur. MRG olasi kitle
etkilerini ve varsa kemik dis1 uzanimlarini de-
gerlendirebildigi i¢in tercih edilen goriintiileme
teknigidir.

Kafatasi gibi yass1 kemiklerde ekpansil, litik,
santrale lokalize tekerlek ya da gilines 1sinlar
tarzinda goriintiilleme bulgulart mevcut olup,
uzun kemiklerde nadir goriilmelerinin yani sira,
karakteristik gortintiileme bulgular1 da yoktur.
Osteolitik, ekspansil, kaba trabekiiler yapilar
ve yag igeren lezyonlarda ozellikle de yag ve
kaba trabekiiler yapilar bir arada bulunuyorsa
hemanjiyomlar akla gelmelidir. Hemanjiyomla-
rin ayirici tanisinda kondrojenik tiimérler, dev
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Resim 2. A-F Topuk agrisi nedeniyle basvuran 21 yasindaki hastada kalkaneus, tibia ve fibula yer-
lesimli epiteloid hemanjiyomun MRG, BT ve sintigrafi bulgulari. MRG'de sagittal planda T1A (A)
seride dusuk-ara intensitede, yag baskili (YB) T2A (B) seride yiksek intensitede heterojen yapida,
etrafinda kemik iligi 6demi benzeri intensite degisiklikleri bulunan, iIVKM enjeksiyonu sonrasi elde
olunan YB T1A (C) seride belirgin parlaklasan, koronal planda YB T2A serilerde birden fazla kemigi
tutan, aksiyel BT goérunttde (D), cok sayida, birlesme egiliminde, korteksi destrikte ederek yumusak
dokuya uzanan litik lezyonlarin sintigrafik incelemede (E) aktif olduklari izleniyor.

hiicreli timor, anevrizmal kemik Kkisti ve fibroz
displazi bulunur. Hemanjiyom semptomatik ise
tedavi gerekir. Lezyonun yerlesim yeri ve klinik
bulgularina gore radyoterapi, arteriyel emboli-
zasyon, cerrahi rezeksiyon, vertebroplasti ya da
intralezyonal etanol enjeksiyonu tercih edilebi-
lecek tedavi yontemleridir [6]. Lokal rekiirrens
oranlart ¢ok diisiiktiir. Malign transformasyon
¢ok nadir tanimlanmistir [7].

Epiteloid Hemanjiyom

Kemigin epiteloid hemanjiyomlar1 epiteloid
morfolojiye ve endotel farklilagsmasina sahip
hiicrelerden olusan lokal agresif tiimorlerdir. Et-
yolojisi ve gergek goriilme siklig1 bilinmemek-
tedir. Ortalama 35 yasta daha siklikla izlenen
ancak tiim yas gruplarinda rastlanabilen nadir
bir tiimordiir. Erkek/kadin orami 1,4:1°dir [8,
9]. Epiteloid hemanjiyomlarin %18-25’1 mul-

tifokal bolgesel dagilim gosterir. Uzun tiibiiler
kemiklerde (yaklasik %40), distal alt ekstre-
mitenin kisa tlibiiler kemiklerinde (%18), yassi
kemiklerde (%18), vertebralarda (%16) ve elin
kisa tiibiiler kemiklerinde (%8) tutulum izlenir.
Siklikla diyafiz ve metafizde yerlesim gosterme-
sine ragmen pediatrik vakalarda epifiz tutulumu
siktir [10]. Nadiren insidental olarak rastlansa
da en sik sikayet lezyon lokalizasyonunda ag-
ndir [11]. DG’de siklikla iyi siirli, ekspansil,
lisen kemik lezyonlar1 olarak izlenir. Bazen
ekspansil, korteksi erode eden ve komsu yumu-
sak dokuya uzanan septali kitleler olarak gorii-
lebilirler. Hemanjiyomlarin aksine karakteristik
radyolojik bulgular1 bulunmamaktadir. Vaskii-
ler tiimorden siiphelenilmesini saglayacak tek
ipucu bazen sadece birden ¢ok sayida olmalari
olabilir [5]. BT de diiz grafilere benzer sekilde
ekspansil litik ya da kistik lezyonlar olarak go-
riliir. MRG’de T1 serilerde diisiik-ara, T2 seri-
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Resim 3. A-F. Dirsek agrisi nedeniyle basvuran 11 yasindaki hastada humerus lateral epikondil yerle-
simli epiteloid hemanjiyomun DG ve MRG bulgulari. AP DG'de (A) humerus lateral kondilde dizgin
sinirh, sklerotik kenarli, ekpansil, trabekuler kabalasmalarin bulundugu radyoltsen, MRG'de koro-
nal ve aksiyel planlarda T1A (B, D) seride ara-hipointens, koronal plan T2 STIR (C) ve aksiyel plan
YB PD (E) seride hiperintens, YB serilerde komsu kemik iliginde ve cevre yumusak dokularda 6dem
bulunan lezyon izleniyor. Multiple ekolu gradient eko (MERGE) (F) seride lezyon icindeki trabeku-
lasyonlarin ve etrafindaki sklerozun belirginlestigi dikkati cekiyor

lerde heterojen ara- yiiksek intensitede, [VKM
enjeksiyonu sonrast homojen parlaklagmanin
bulundugu kemik iligi 6deminin ¢evreledigi lo-
biile konturlu nonspesifik lezyonlardir (Resim 2,
3). Ayirict tanilarinda kemigin diger vaskiiler tii-
morleri, langerhans hiicreli histiyositoz, enkond-
romatozis, kondromiksoid fibroma, dev hiicreli
tlimor, anevrizmal kemik kistleri sayilabilir [9,
11]. Kiiretaj, kriyocerrahi, en blok rezeksiyon,
radyoterapi tedavide segilebilecek yontemler-
dendir [2]. Iyi prognozludur. Lokal rekiirrens
orani genis serilerde %10 olarak bildirilmistir.
Bolgesel lenf nodlarinda izlenebilen tutulumun
multifokal hastaliga m1 yoksa metastaza m1 ait
oldugu bilinmemektedir [8, 9, 12, 13].

Epiteloid Hemanjiyoendotelyom

Kemigin epiteloid hemanjiyoendotelyomu
miksohiyalin stroma i¢inde endotel farklilas-

masi1 gosteren epiteloid hiicrelerden olusan dii-
siik-ara dereceli malign neoplazmdir [2, 14].
Etyolojisi ve gercek goriilme siklig1 bilinme-
yen nadir bir tiimérdiir. Tkinci ve 3. dekatlarda
daha sik izlenmekle beraber her yasta goriilebi-
lir. Kadim erkek dagilim esittir. Iskelet sistemi
tutulumu tek ya da multiorgan tutulumunun bir
bileseni olarak karsimiza cikabilir [15]. Ozel-
likle alt ekstremitenin uzun tiibiiler kemikleri
daha sik olmak tizere (%50-60), sirastyla pel-
vis, kostalar, omurga ve diger tiim kemikleri tu-
tabilir [ 16]. Multifokal olma oran1 %50-64’tiir
[12]. Diyafiz, metafiz ve daha nadir olmak {ize-
re epifizde bulunabilir. Siklikla mediiller kavite
icinde yerlesim gosterir. Lokalize agr1 ve sislik
en sik semptomdur. Rastlantisal olarak da sap-
tanabilir [5].

Diiz grafi ve BT de litik lezyonlardir. Eks-
pansil olabilir, korteksi erode edip yumusak
dokuya uzanabilir. Patolojik kirtk gelismedigi
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Resim 4. A-D. Baldir agrisi ile basvuran 50 yasindaki hastada tibia yerlesimli anjiyosarkomun DG ve
MRG bulgulari. Sol tibia proksimal metadiyafizer ve orta diyafizer kesimde yerlesim gosteren AP (A)
ve lateral plan (B) DG'lerde, kemigi ekspanse eden, sklerotik kenarli, sabun képugu gérantmuinde
radyolUsen, MRG'de koronal planda T1A (C) seride hipointens, YB T2A (D) seride hiperintens hete-
rojen intensitede lezyon olarak izleniyor.

takdirde ¢ok nadir periost reaksiyonuna sebep
olur. MRG’de kendine 6zgiin goriintiileme bul-
gusu bulunmamaktadir. T1 serilerde diisiik-ara
intensitede, T2 serilerde yiiksek intensitede iz-
lenir. IVKM enjeksiyonu sonras1 homojen par-
laklagma gosterir. MRG’de serpentin vaskiiler
yapilarin bulunmamasi tantya yardimei olabilir
[17]. Multifokal tutulumun sikligi nedeniyle,
tiim viicut kemik sintigrafisi ve SPECT/BT, ya-
yilimi ve aktif lezyonlar1 gostermesi agisindan
faydali goriintiilleme teknikleridir. Ayirict tani-

larinda anjiyomatozis, langerhans hiicreli histi-
yositozis, anjiyosarkom, enfeksiyon, miyelom,
lenfoma ve metastaz bulunur. Radikal cerrahi
ve radyoterapi kullanilan tedavi yontemleridir.
Organ tutulumlart ile birlikte olanlarin progno-
zu daha kotiidiir.

Anjiyosarkom

Kemigin anjiyosarkomu endotelyal farklilas-
ma gosteren yiiksek dereceli malign neoplazmdir
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[2]. Malign kemik tiimorlerinin %1 inden azini
olusturur. Cogu hastada etyolojisi bilinmemekle
beraber radyasyona bagli ya da kemik enfarktlar
ve Paget hastaligi ile iliskili olabilir [12, 18, 19].
Her yasta goriilebilir. Ileri yas ve erkeklerde go-
riilme siklig1 daha fazladir [ 11]. Anjiyosarkomla-
run %74’ ekstremitelerin uzun ve kisa tiibiiler
kemiklerini tutar. Ozellikle femur en sik goriildii-
gii kemiktir. Ugte bir oraminda izlenen multifokal
tutulum tek ya da birden fazla anatomik bolgede
bulunabilir. Agr1 en sik semptom iken yumusak
doku tutulumu her zaman eslik etmeyebilir.

Diiz grafi ve BT de; siklikla metadiyafizyel
alanda, tek ya da birden fazla sayida, egzantirik
yerlesimde, litik, yumusak doku yayiliminin az
oldugu, kortikal destriiksiyona periost reaksiyo-
nunun eslik etmedigi agresif goriiniimlii lezyon-
lardir. MRG’de T1 serilerde hipointens, T2 seri-
lerde heterojen hiperintens goriilebilirler. [VKM
enjeksiyonu sonrasi diizensiz kontrast parlaklas-
mast izlenir (Resim 4). Nekroz ve hemorajiye
bagli s1vi-sivi seviyeleri bulunabilir. Kemik sin-
tigrafisi ve FDG PET/BT multifokal tutulumun
gosterilmesi acisindan faydalidir [20]. Ayirici
tanilarinda metastazlar ve kemigin diger malign
vaskiiler tiimorleri bulunur. K&tii prognozlu tii-
mdorlerdir. Genis rezeksiyon, radyoterapi ve ke-
moterapi kullanilan tedavi yontemleridir.

SONUC

Kemigin vaskiiler tiimdorleri nadir olup bu
tiimorlerin vertebral hemanjiyomlar harig¢ spe-
sifik ve tan1 koydurucu bulgular1 bulunmamak-
tadir. Genel hatlar ile multifokal tutulumun,
agresif karakterin, yumusak doku uzaniminin
bulunabildigi ancak patolojik kirik olugsmadigi
siirece belirgin periost reaksiyonlarmin eslik
etmedigi litik lezyonlarin ayirici tanisinda ke-
migin vaskiiler timérleri akilda tutulmalidir.
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Sayfa 60

Kemigin vaskiiler tiimorleri, tiim kemik tiimorlerinin yaklasik %1-2'sini olugturan nadir timdrler-
dir. Bu tiimérler yumusak dokudaki vaskiiler tiimérlerin benzeri olup Diinya Saglik Orgiitii'niin
yayimladigi son timor siniflandirmasina gore benign, ara (lokal agresif) ve malign olmak iizere {i¢
gruba ayrilmistir. Benign grupta hemanjiyom, ara grupta epiteloid hemanjiyom, malign grupta ise
epiteloid hemanjiyoendotelyom ile anjiyosarkom bulunmaktadir.

Sayfa 61

Kafatas1 gibi yass1 kemiklerde ekpansil, litik, santrale lokalize tekerlek ya da giines 1sinlar tarzinda
gorilintiileme bulgulart mevcut olup, uzun kemiklerde nadir goriilmelerinin yan1 sira, karakteristik go-
rlintiileme bulgular1 da yoktur. Osteolitik, ekspansil, kaba trabekiiler yapilar ve yag iceren lezyonlar-
da dzellikle de yag ve kaba trabekiiler yapilar bir arada bulunuyorsa hemanjiyomlar akla gelmelidir.

Sayfa 62
Vaskiiler timorden siiphelenilmesini saglayacak tek ipucu bazen sadece birden ¢ok sayida olmalari
olabilir.

Sayfa 64

MRG'de serpentin vaskiiler yapilarin bulunmamasi taniya yardimer olabilir. Multifokal tutulumun
siklig1 nedeniyle, tiim viicut kemik sintigrafisi ve SPECT/BT, yayilim1 ve aktif lezyonlar1 gdstermesi
acisindan faydali goriintiileme teknikleridir.

Sayfa 65

Diiz grafi ve BT'de; siklikla metadiyafizyel alanda, tek ya da birden fazla sayida, egzantirik yerlesim-
de, litik, yumugak doku yayiliminin az oldugu, kortikal destriiksiyona periost reaksiyonunun eslik
etmedigi agresif goriiniimlii lezyonlardir.

Sayfa 65

Kemigin vaskiiler tiimorleri nadir olup bu tiimorlerin vertebral hemanjiyomlar hari¢ spesifik ve tani
koydurucu bulgulart bulunmamaktadir. Genel hatlari ile multifokal tutulumun, agresif karakterin,
yumusak doku uzaniminin bulunabildigi ancak patolojik kirik olusmadig siirece belirgin periost re-
aksiyonlarinin eslik etmedigi litik lezyonlarin ayirici tanisinda kemigin vaskiiler tiimoérleri akilda
tutulmalidir.
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1. Kemigin vaskiiler tiimdrleri i¢in asagidakilerden hangisi yanlistir?

a. Tim kemik tiimorlerinin yaklagik %1-2'sini olustururlar.
Yumusak dokudaki vaskiiler tiimorler ile benzer 6zellikler gdsterirler.
Epiteloid hemanjiyoendotelyomlar en iyi prognozlu vaskiiler kemik tiimérleridir.
Benign, lokal agresif ve malign olmak tizere {i¢ grupta incelenirler.
Anjiyosarkomlarin ayirici tanisinda multifokal metastazlar da akla gelmelidir.

o a0 =

2. Asagidaki vaskiiler kemik tiimorlerinden hangisinin spesifik goriintiileme bulgusu vardir?
a. Vertebral hemanjiyom

Epiteloid hemanjiyom

Epiteloid hemanjiyoendotelyom

Anjiosarkom

o po

Hemanjiyoperisitom

3. Kemikte goriilen anjiyosarkomlar i¢in agagidakilerden hangisi yanlistir?
a. Endotelyal farklilagma gosteren yiiksek dereceli malign neoplazmlardir.
b. Malign kemik timdrlerinin %1'inden azin1 olusturur.
c. Etyolojisi bilinmemekle beraber radyasyona bagli ya da kemik enfarktlar1 ve Paget hastalig1
ile iligkili olabilir.
d. Kortikal destriiksiyona eslik eden lamellar periost reaksiyonu tan1 koydurucu kriterdir.
e. Kemik sintigrafisi ve FDG PET/BT multifokal tutulumun gosterilmesi agisindan faydalidir.

4. Epiteloid Hemanjiyomlar i¢in asagidakilerden hangisi dogrudur?
a. Lokal agresif vaskiiler kemik tlimorleridir.

Kadinlarda erkeklerden daha sik goriiliir.

En sik vertebralari tutar.

Karakteristik radyolojik bulgular1 vardir.

o po

Lokal rekiirrens orant %30'un tizerindedir.

5. Asagidakilerden hangisi vertebral hemanjiyomlarin goriintiileme bulgular arasinda degildir?
a. Fitilli kadife bulgusu

Kaba benekli goriiniim

Tekerlek /giines 1sinlar1 goriintiisii

Yag ve kaba trabekiiler yapimin birlikteligi

Yogun skleroz

o po o
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