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Özet

Karaciğerin primer tümörleri çocukluk çağı solid ab-
dominal tümörlerin içinde üçüncü sırada yer alır. Bun-
lar arasında en sık vasküler tümörler gözlenir. İnfantil 
dönemde en sık semptom veren vasküler tümör infantil 
“hemanjioendotelyoma”dır. Yaşamın ilk 6 ayında en sık 
hepatomegaliye yol açar. Ayrıca abdominal kitle, anemi, 
konjestif kalp yetmezliği ve sarılık ile klinikte karşımıza 
gelebilir. Bu makalede bir aylıkken gaz sancısı yakınması 
ile yapılan muayenesinde batında ele gelen kitle sonucu he-
patoblastom şüphelenilerek tarafımıza gönderilen hastamız 
anlatılmaktadır. Yapılan tetkikler ve biyopsi sonucunda in-
fantil hepatik hemanjiyoendotelyoma tanısı alarak cerrahi 
tedaviyle şifa sağlanan hastamızı, hastalığın ender rastla-
nılması nedeniyle sunmak istedik.

Anahtar kelimeler: Süt çocuğu, hemanjiyoendotelyoma, 
karaciğer, tümör

Summary

Successful surgical treatment of an infant with infantile 
hepatic hemangioendothelioma

Primary liver tumor is the third-most-common type of solid 
abdominal tumors during childhood. Among liver tumors, 
vascular tumors are most commonly observed. The most 
frequent vascular tumor causing symptoms during infancy 
is hemangioendothelioma. In the first 6 months of life, he-
patomegaly is the most common finding of hemangioendot-
helioma. Abdominal mass, anemia, congestive heart failure 
and jaundice are also encountered in clinic. In this report, 
a 1-month-old-boy referred to us due to suspicion of he-
patoblastoma is discussed. The patient was found to have 
abdominal mass suggesting tumor when examined for in-
fantile colic. Our aim is to present this rare case diagnosed 
with infantile hepatic hemangioendothelioma, treated by 
surgery, after biopsy and evaluations.
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giriş

İnfantil hemanjiyoendotelyoma (İHE) çocuklardaki 
üçüncü en sık hepatik tümör olup, prevalansı % 1, in-
sidansı ise 0.4–1.9/1.000.000/yıl olarak verilmektedir 
(1). İnfantil hepatik hemanjiyoendotelyoma (İHHE), 
çocukluk çağı solid tümörleri içinde % 4’lük, tüm ço-
cuk hepatik tümörleri içinde ise % 12’lik bir kısmını 
oluşturur (2). Genellikle literatürde 2:1 oranında ka-
dınlarda daha sıktır. Türkiye’den bildirilen ve 10 yıl-
lık 8 İHHE’li hastanın retrospektif analizini içeren bir 
çalışmada; tanıda medyan yaş 24 (1-70) gün ve kız/
erkek oranı: 5/3 olarak bulunmuştur. Güney Marmara 

bölgesinden bildirilen bu çalışmaya göre; çocukluk 
çağı tümörlerinin % 2.9’unu primer karaciğer neop-
lazmaları; % 1.2’sini ise İHHE oluşturmaktadır (1-3). 

Karaciğerin selim tümörleri arasında en sık vasküler 
tümörler gözlenir. Yine 6 ayın altındaki sütçocukla-
rında en sık görülen vasküler ve semptom veren tü-
mör İHHE’dir (4). İnfantil hepatik hemanjiyoendotel-
yomada, olguların % 85’inden daha fazlası yaşamın 
ilk 6 ayında semptom verip, daha çok hepatomegali 
ve batın distansiyonuna yol açmasıyla dikkati çeker. 
Fizik muayenede kitle yanı sıra anemi, konjestif kalp 
yetmezliği ve sarılık vb. en sık rastlanan bulgulardır 
(5). Burada ender görülmesine ve tedavisindeki zor-
luklara rağmen cerrahi ile başarılı şekilde tedavisi ya-
pılan İHHE’li bir hastamızı sunmaktayız.
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Olgu 

1 aylık erkek hasta; karın şişliği ve gaz sancısı yakın-
maları nedeniyle götürüldüğü hastanede yapılan fizik 
muayenesinde karaciğer lokalizasyonunda ele gelen 
kitle saptanması üzerine hepatoblastom ön tanısı ile 
kliniğimize sevk edildi. Çekilen batın ultrasonografi-
sinde karaciğer sol lobta 73 mm boyutunda hipervas-
küler solid lezyon tespit edildi. 

Yirmi altı yaşında Gravite: 4- Parite: 2- Abort: 2 an-
neden 3.400 g olarak doğan hastamızın annesinin 
yaklaşık 6 yıldır hiperkoagülobilite nedeni ile kuma-
din ve aspirin kullandığı öğrenilmiştir. Annenin öz-
geçmişinde, öncesinde 2 abortus ve 1 ölü doğumunun 
olduğu, hiperkoagülobilite nedeninin belirleneme-
diği saptanmıştır. Gebelik öncesi ve devamında ise 
“nadroparin”e geçildiği öğrenilmiştir. Prenatal ultra-
sonografi ile karaciğerde patolojik bir lezyon ve poli-
hidramnios tespit edilmemiştir.

Fizik muayenede genel durumu iyi, bilinci açık, ateşi 
ve tansiyonu (80/50 mmHg) normaldi. Batın muaye-
nesinde hafif distansiyon olmakla beraber hassasiyet 
yoktu. Üst karın bölgesinde orta hatta ele gelen kitle-
si mevcuttu. Diğer sistem ve cilt muayenelerinde ise 
özellik yoktu. Laboratuvar bulgularında Hb: 8 g/dL; 
Hct: 25 %; MCV: 79 fl, MCH: 25 pg, RDW: % 20; 
lökosit: 9.700/mm3, platelet: 319.000/mm3; CRP: 10 
mg/dL; demir: 45 mg/dL; demir bağlama: 329 mg/
dL; alfa-feto protein (AFP): 2.073 ng/mL bulundu. 
Elektrolitler, diğer biyokimyasal değerler, olası kom-
panse hipotiroidizm için bakılan tiroit hormonları ve 
idrarda VMA (vanilmandelik asit), HVA (homovani-
lik asit) tetkikleri normal sınırlarda saptandı. 

Batın ultrasonografisinde, karaciğer çapı artmış (85 
mm) olarak bulundu. Karaciğer sol lobda yaklaşık 
69x65 mm boyutunda lobule, konturlu, hiperekojen, 
heterojen solid kitlesel lezyon görüldü. Lezyon peri-
ferinde hipoekojen rim ve santralinde punktat ekoje-
niteler mevcut olup, ilk planda hepatoblastom lehine 
değerlendirildi. Kontrastlı üst-batın magnetik rezo-
nans (MR) görüntülemede, karaciğer sol lob lateral 
segmentte 60x72x79 mm boyutlu T2 ağırlıklı ince-
lemelerde heterojen hiperintens kitle lezyonu mev-
cuttu. Lezyon sağ hepatik veni laterale deplase et-
mekte ve superiorda diafragma ile medialde mide ile 
yakın komşuluk göstermekteydi. Postero-inferiorda 
postal hilusa uzanıp portal ven ile yakın komşuluk 
gösteriyordu. Kontrast verilmesini takiben lezyonun 
periferinde yoğun kontrast tutulumu izlenmiş olup, 
santralde kontrast tutulumu göstermeyen 45x40 mm 
boyutlarında alan mevcuttu (Resim 1A-C ve 2A-B). 

Kitlesel lezyona yönelik radyolojik görüntülemelerde 
tanısal netlik olmaması nedeniyle çocuk cerrahisi ve 
onkolojiyle hasta konsülte edildi. Kesin teşhis konu-
labilmesi ve malignite ihtimalinden dolayı hastaya bi-
yopsi yapılma kararı alındı. İnsizyonel wedge biyopsi 
sonrası alınan materyaldeki tümöral kitle makroskopisi 
hepatoblastomayı düşündürtmedi. Biyopsi materyalin-
de mezenkimal stromadan zengin, yaygın sinüzoidal-
kapiller vasküler özellikli, fokal alanlarda karaciğer 
parenkimine benzer yapılar görüldü. Karaciğerin ek-
sizyonel biyopsisi ile fokal alanlarda hepatositik paren-
kime benzer alanlar ve seyrek safra duktus-portal alan 
damarları görüldü. (Şekil 1A-B). Bulgular ön planda 
(kavernöz) tip I İHHE’yi destekler nitelikteydi.

Parsiyel lobektomi (subtotal hepatektomi) yapılma-

resim 1a-B-C. kontrastlı batın mr (sagittal kesit) ’da karaciğer sol lob lateral segmentte 6x7x8cm boyutunda ve T2 ağırlıklı incele-
melerde heterojen hiperintens kitlesel lezyon izlenmektedir.
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sına karar verilen hasta ameliyata alındı. Ameliyat 
sırasında karaciğerin sol lateral sektörünün tümünü 
tutan, ligamentum falciforme altına kadar uzanan, 
yaklaşık 15x10x6 cm boyutunda ekzofitik taşma gös-
teren beyaz, sert lobüle kitle gözlendi. Cerrahi olarak 
rezeksiyona, ligamentum “falciforme”nin hemen sol 
yanından geçmek üzere karaciğerin Glisson kapsü-
lü koterle işaretlenerek başlandı. Anteo-inferior yüz 
üzerinden karaciğer parenkimi ensize edildi. Kelly-
clasie tekniğiyle ilerlendi ve son olarak vena hepatica 
sinistra vena hepatica media ile bileşkesinden hemen 
önce klample oklude edilerek rezeksiyon tamamlan-
dı. Cerrahi girişim sonrasında yakınması olmayan 

hasta ayaktan takip edilmek üzere taburcu edildi. 
Taburcu olduktan yaklaşık 8 ay sonra, 10 aylıkken, 
yapılan kontrol fizik muayenesi ve tüm batın ultra-
sonografisinde: karaciğer boyut, kontür ve yapısal 
olarak normal saptandı. Nüksü düşündüren bir bulgu 
izlenmedi. Hastamız halen çocuk cerrahisi ve çocuk 
onkolojisi bölümlerince düzenli aralıklarla izlenmeye 
devam edilmektedir. 

Ayırıcı tanı ve eşlik edebilen patolojiler açısından 
değerlendirildiğinde, hastanın vücudunda, cilt ve iç 
organlarda eşlik eden hemanjiyomatoz bir lezyon 
gözlenmedi. Kardiyak tutulum ya da kalp yetmezliği 

resim 2 a-B. kontrastlı batın mr (transvers kesit)’da karaciğer sol lob lateral segmentteki heterojen hiperintens kitlesel lezyon gö-
rülmektedir.

Şekil 1a-B. Tip 1 (kavernöz) infantil hepatik hemanjiyoendotelyoma ile uyumlu karaciğer insizyonel biyopsisi. İnce iğne biyopsi 
materyalinde (1a’da) epitelyal komponentin az, mezenkimal komponentin yoğunlukta olduğu görülmektedir. Bu insizyonel biyopsi 
(1B)’de mezenkimal stromadan zengin yapılar ve fokal alanlarda hepatositik parankime benzer alanlar dikkati çekmektedir. Seyrek 
safra kanalı-portal alan vasküler damarlarını içeren yapı yaygın sinüzoidal kapiller –(kavernöz)- tarzda özellik göstermektedir. 
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açısından bakılan trans-torasik ekokardiyografi nor-
mal bulundu. 

Tartışma

Sütçocukluğu dönemindeki hepatomegali ve pediatrik 
hepatik kitlelerin ayırıcı tanısında serum AFP seviyesi 
önemli bir tümör işaretleyicisi ve göstergesidir. Hepa-
toblastomlu olguların % 90’ında, hepatosellüler karsi-
nomluların % 50’sinde ve germ hücreli tümörler gibi 
diğer malign tümörlerde de artmış saptanabilir. Hepa-
toblastom şüphesinin dışlanması için gönderilen AFP 
düzeyi hastamızda ayına uygun olarak normal saptan-
mıştır. Hemanjioendotelyomda AFP yüksekliğine en-
der olarak rastlanılsa bile, beklenen bir bulgu değildir 
(6). İHHE’li olgularda diğer laboratuvar anomalileri 
içinde; lökositoz, anemi, trombositoz, hiperbilirubi-
nemi ve anormal karaciğer fonksiyonuna rastlanabilir. 
Yükselmiş (>100 IU/L) aminotransferaz (AST/ALT) 
değerleri İHHE’li hastaların % 35’inde bildirilmiştir 
(1-5). İHHE teşhisi için spesifik laboratuar testi olmadı-
ğından, ayırıcı tanının doğru yapılması önemlidir. Has-
tamızın kan sayımı, serum biokimyasal ve enzimatik 
değerleri normal sınırlarda bulunmuştur. 

Süt çocuklarında karaciğerde solid kitle lezyonu sap-
tandığı zaman ayırıcı tanıda; öncelikle hepatoblastom, 
İHHE, kavernöz hemanjiom, mezenkimal hamartom, 
anjiosarkom ve metastatik nöroblastom düşünülmeli-
dir (7). Kavernöz hemanjiyom, morfolojik ve hemodi-
namik özellikleri ile İHHE’ye benzeyebilir. Hepatik 
kavernöz hemanjiyom bir yaşından küçük hastalarda 
nadir görülür ve genellikle küçük odaklar olarak gö-
zükür. Hemanjiyoendotelyom ile kavernöz heman-
jiyomun ayırıcı tanısı histopatolojik olarak yapılır (2). 
Hepatoblastomda serum AFP seviyesinin belirgin yük-
sekliği dışında; tümör genellikle tek, solid, büyüktür ve 
içerisinde küçük kistik alanlar ve irregüler görünümlü 
kalsifikasyonlar bulunabilir (6). Mezenkimal hamartom 
2 yaşın altında çocuklarda görülebilir, fakat büyük kis-
tik komponentleri ayırıcı tanıda önemlidir. Anjiosar-
kom çocukluk çağında çok ender görülen malign bir 
tümördür. Nöroblastomda, hepatik lezyonların metas-
tatik oluşu, primer tümörün saptanması, VMA düzeyi-
nin yüksek oluşu, İHHE’dan ayrımında yardımcıdır (2). 
Nöroblastomu ekarte etmek için hastamızda gönderi-
len VMA tetkiki de normal gelmişti.

Batında kitle ayırıcı tanısında yer alan İHHE; ult-
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rasonografi ve MR gibi yöntemlerle de tanı alabilir. 
İHHE’nin teşhisi ve hemanjiyomatöz tümörleri değer-
lendirmede; ultrasonografi genellikle ilk adım olarak 
kabul edilmektedir. İHHE’nin sonografik özellikleri 
lezyonun yapısına bağlı olarak değişkendir. Bazı ol-
gularda çok sayıdaki küçük damarların ve trombü-
sün varlığına bağlı olarak lezyon ekojeniktir. İnfantil 
“hemanjioendotelyoma”nın ultrasonografik görüntü-
lemesinde sıklıkla infarkt, kanama, kalsifiye odak ve 
fibröz doku saptanmaktadır (8). Olgumuzda lobüle 
kontürlü solid kitle saptanmış ve lezyonun periferin-
de hipoekojenrim ve santralinde punktat ekojeniteler 
mevcuttu. Bulgular ilk planda “hepatoblastoma”yı 
düşündürtmüştü. Çekilen üst batın kontrastlı MR ile 
heterojen hiperintens kitle saptanan hastamızda kesin 
tanıya gidilemeyince doku tanısı amacıyla iğne biyop-
sisi yapıldı ve İHHE tanısı konuldu. Radyolojik yön-
temlerin gelişmiş olmasıyla birçok kitlenin kötü mü iyi 
mi karakterde olduğuna karar verilebilirse de, bazen bu 
kitlelerin histolojik tanısı için biyopsi ya da rezeksiyon 
yapılması halen gerekebilmektedir (9). Hastamız görün-
tüleme yöntemleriyle kesin karar verilemeyen olgular-
da patolojik incelemenin önemini ortaya koymaktadır.

Histopatolojik olarak; İHHE’nin 2 tipi vardır (10). Tip 
I lezyonlar sıklıkla kalsifiye olup, immatür endo-
tel hücre dizisi ve safra kanaliküllerini içeren fibroz 
stromal yapılarla birbirinden ayırt edilen çok sayıda 
vasküler kanallardan oluşur. Daha sık ve selim seyir-
lidir. Tip II lezyonlar ise; stromal safra kanaliküllerini 
içermeyen ve daha disorganize görünen endotelyal 
hücre diziliminden oluşur. Daha agresif seyirli ve 
mortalitesi yüksek olup, anjiyosarkom veya epitel-
yoid “hemanjioendotelyoma”dan ayırt edilmelidir. 
Hastamızda; mezenkimal stromadan zengin, yaygın 
sinüzoidal-kapiller vasküler özellikli, fokal alanlarda 
karaciğer parenkimi benzeri yapılar görüldü. Eksiz-
yonel biyopside safra duktus-portal alan damarları 
belirgindi. Olgumuzun bulguları ön planda (kaver-
nöz) tip I İHHE’yi destekler nitelikteydi (Şekil 1).

Rutin antenatal ultrasonografi ile İHHE’nin tespit 
edilebildiği bilinmektedir. Bir çalışmada İHHE’li 
hastaların % 29’unda polihidramniyos bildirilmiştir 
(11). Bu yüzden obstetrisyenlerin de polihidramniyo-
tik gebelerde fetal karaciğeri hemanjioendoteliyoma 
açısından dikkatlice kontrol etmeleri rutin antenatal 
muayene sırasında zorunludur. Yine hastamızda hi-
perkoagülopati nedeniyle fraksiparin kullanımı söz 

konusudur. Pubmed/Medline üzerinden yaptığımız 
taramada İHHE-Nadroparin (fraksiparin) arasında eti-
yolojik olarak bildirilen bir ilişkiye rastlanmamıştır.

İnfantil hemanjioendotelyoma (juvenil hemanjiyom) 
genellikle hastamızdaki gibi iyi seyirlidir, ancak ag-
resif seyir hatta metastaz yapabildiği dahi bildirilmiş-
tir. Olgumuzdaki gibi yaşamın ilk 6 ayında genellikle 
bulgu verir. Batında kitle, hepatomegali, kutanöz he-
manjiyom ve arteriyo-venöz şanta bağlı yüksek debili 
kalp yetmezliği gibi bulgularıyla klinikte karşımıza 
çıkabilir. Olgumuz karında ele gelen kitle bulgusu ile 
kliniğimize yönlendirilmişti. Genelde ilk 12 ay için-
de tümör büyümeye devam eder. On sekiz aya kadar 
spontan regresyon gösterebilir. Bazen de 5 yaşına doğ-
ru “anjiyosarkoma”ya malign transformasyon göstere-
bilir (12). Ayrıca, İHE ciddi komplikasyonlara da neden 
olabilmektedir. Yine bunlar arasında tümör kitlesi için-
de trombosit sekestrasyona bağlı trombositopeni, DIC, 
anemi, hepatik rüptür, yaşamı tehdit edici düzeyde 
kanama, tıkanma sarılığı, mikroanjiyopatik hemolitik 
anemi, ve lokal tüketim koagülopatisi ile karakterize 
Kasabach-Merritt sendromu yer alır (13). İHE-ilişkili 
kompanse hipotiroidi olguları da bilinmektedir (14). 
Hastamızda çekilen ekokardiografide yetmezliğe ve 
laboratuvar bulgularında da bahsedildiği üzere diğer 
komplikasyonlara ait bir bulgu saptanmadı. 

Asemptomatik lezyonlar, selim İHHE, genellik-
le spontan regresyona 1 yıl içinde uğrar (15). Fakat 
asemptomatik hastanın tedavi edilmeyeceği gibi kesin 
bir kural da yoktur. Semptomatik olanlarda ise teda-
vi seçenekleri; genellikle kişisel olarak hastaya göre 
değerlendirilir. İHHE’de tedavi endikasyonları kalp 
yetmezliği, solunum zorluğu, koagülopati, abdominal 
kompartıman sendromu ve hepatik fonksiyon testle-
rinin bozulmasıdır (16). Tedavi gerekliyse, medikal te-
davi önceliklidir ve eğer yanıt alınamıyorsa invazif/
cerrahi müdahaleler zorunludur. İHHE’nin tedavisin-
de öncelikle düşük, yanıt yoksa yüksek dozda steroid 
tercih edilir. Steroid ile kontrol altına alınamayan ol-
gularda interferon-alfa kullanılır (17). İHHE bazen de 
konjestif kalp yetmezliği/tüketim koagülopatisi vb. 
nedenlerle yaşamı tehdit edici olduğu zaman da cer-
rahi/invazif müdahaleler (hepatik rezeksiyon, hepatik 
arter ligasyonu, tansplantasyon vb.) gerekli olabilir. 
Cerrahi tedavi intrahepatik şant ve tek lob lezyonları 
varsa tercih edilir (18). Yine büyük kitlesi ve spontan 
regresyon olasılığı düşük olan veya bir şekilde malig-
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nite olasılığı radyolojik/klinik olarak ekarte edileme-
miş hastalarda da tavsiye edilmektedir. Fakat cerrahi 
yaşamı tehdit edici kanamalara yol açabileceğinden, 
her zaman son seçenek olmalıdır. Kemoterapötik ola-
rak; anti-anjiojenik ajanlar aktinomisin-D, siklofosfa-
mid ve vinkristin de kullanılabilmektedir. Bu ajanlar 
önemli yan etkilerinden dolayı yalnızca ameliyat edi-
lemeyen, steroide dirençli ve malign trasformasyon 
gösteren kitlelerde önerilmektedir (19). Radyoterapi-
nin ise steroid tedavisine göre daha ciddi sonuçlana-
bilecek sekonder malignensi gelişimi ve gonad dis-
fonksiyonu gibi birçok yan etkisi vardır. Olgumuzda 
kitlenin boyutlarının büyük olması ve sistemik dola-
şımdaki kanın büyük oranda çalınması söz konusu ol-
duğu için cerrahi tedavi kararı alınmış ve hasta opere 
edilmiştir. Kontrol ultrasonografi görüntülemelerinde 
takip edilen hastada ek sorun saptanmamıştır. Multi-
fokal lezyonlar, intrahepatik şantlar ve konjestif kalp 
yetmezliği ve kanama gibi komplikasyonlar major 
prognostik faktörlerdir. Semptomatik olgularda teda-
visiz sürvi şansı % 12-40’tır. Tedavi edilmişlerde ise, 
sürvi şansı % 70-90’lara kadar çıkmaktadır (1-5). 

Sonuç olarak, çok ender görülmesi, tedavisinin tartış-
malı ve prognozu kötü olabilen İHHE’de, lobektomi 
ile sürvinin uzatılabilineceğini hastamız düşündürt-
mektedir. Yalnızca pediatristler değil, çocuk cerrah-
ları, dermatologlar, radyologlar ve obstetrisyenler 
İHHE’yi özellikle ciltte belli sayıda (≥5) kütanöz he-
manjiyomu olan hastalar da anımsanmalıdırlar. Yine 
görüntüleme yöntemleri ile kesin tanı konulamayan 
vakalarda, histolojik incelemenin gerekliliğini vaka-
mız göstermektedir. 
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