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HEMANGIOPERICITOM SREDOGRUDA- prikaz sluc¢aja

Sazetak: Hemangiopericitomi su retki, potencialno maligni tumori vaskularnog porekla
Prikazan je klinicki i morfoloski nalaz velikog intratorakalnog, ekstrapulmonalnog
hemangiopericitoma. Tumor je hirurski otklonjen i patohistokloski nalaz je ukazao da se
radi o malignom hemangiopericitomu. Sprovedena je hemio i radioterapija, a godinu dana
nakon nje je utvrdeno da nema recidiva tumora. Zbog rizika od pojave lokalnih recidiva i
udaljenih  metastaza potrebno je dugotrajno pradenje bolesnika sa malignim
hemangi opericitomima.

Kluéne reci: hemangipericitom, sredogrude

Hemangi opericytoma medi astinal e — case report

Abstract: Hemangiopericytoma is an uncommon potentially malignant tumor of vascular
origin. We describe the dinical and morphoogic feaures in a cae of intrathoracic
extrapulmonary giant hemangiopericytoma. The tumor was radicdly removed, and the
microscopy report was malignant hemangiopericytoma. Because of the high risk of local
recurrence, long-term foll ow-up isimportant in such patients.

Hemangiopericitomi su potencijalno maligni tumori vaskularnog porekla. Oni poticu od pericita
— Zimmermann-ovih perikapilarnih modifikovanih glatkih miSi¢nih éelija, koje oblaZzu male krvne
sudove /1/. Zbog svog vaskularnog porekla mogu se na¢i u bilo kom d elu tela /2-4/.
Hemangiopericitomi grudnay koSa predstavljaju retkost /2/.

U ovom radu bice prikazana pacijentkinja sa retkim oblikom malignog heman giopericitomom
lokalizovanog u sredogrudu.

Prikaz slucaja

Pacijentkinja S.D. stara 15 godina hospitalizovana je zbog bola u desngj polovini grudnag koSa.
Tegobe su se javile patnaest dana pre prijema u Institut.

Objektivnim pregledom pri prijemu utvrdeno je da je bolesnica bila eufebrilna, adinamicna,
dispnoic¢na. Nisu nadeni znaci periferne adenopatije. Vene v rata bile su neupadljive. Nad pluc¢ima,
desno bazalno, postojao je tmuo perkutorni zvuk i necujno disanje. Na srcu je postojala pravilna
sr¢ana radnja, jasni tonovi bez Sumova Fr 110/min TA 100/60mmHg. Jetra i slezina se nisu palpirale.
Nisu postojali pretibijalni edemi.

Standardnim laboratorijskim analizama nisu nadena odstupanja od normale.

Grudnom rendgenografijom otkrivena je velika tumorska senka koja je zahvatala gotovo ceo
prednji medijastinum sa propagacijom ka desnom hemitoraksu i sa znacima pleuralnog izliva desno.

U EKG-u je registrovan sinusni ritam bez promenau ST segmentu i T talasu.

Ehokardiografskim pregledom je nadena veoma velika tumorska masa (12x12,8cm),
nehomogene, solidne strukture lokalizovana u prednje gornjem medijastinumu desno. Masa se halazla
iznad desne pretkomore i prostirala se naviSe uz ascedentnu aortu i put nazal ka gornjoj Supljoj veni
(Slika 1). Iskljucena je kompresija i infiltracija sréanih i vaskularnih struktura. Nisu nadeni znaci
slobodne te¢nosti u perikardnom prost oru ali je viden izliv u desnom kostofreni¢énom sinusu.

Kompjuterizovanom tomografijom je potvrdeno postojanje tumorske mase u desnom prednje -
gornjem medijastinumu bezinvazje vaskularnih strukturai koStanog dela torakalnog zida (Slika 2).

Patohistolo3ki nalaz materijala dobijenog perkutanom aspiracionom biopsijom tumorskog tkiva
oglasen je atipi¢énim. Nadeni su nodusi i grananje vretenastih Celija koje su razdvajali cirkumskriptni



ili srpasti vaskularni prostori. Na osnovu nalaza nekroze i acelularnosti zaklju¢eno je da se
najverovatnije radi o malignom tumoru i odluceno je da se uradi hirurSka intervencija.

Nakon sternotomije ekstirpiran je veliki tumor prednje gornjeg medijastinuma uz delimi¢nu
resekciju interkostalne muskul ature prednjeg torakalnog zida desno. Operativnim putem su potvrdeni
podaci o lokalizaciji veli¢ini i odnosu tumora sa srcem i vaskularnim strukturama dobijeni
ehokardiografijom i kompjuterizovanom tomografijom PatohistoloSkim pregledom materijala
dobijenog nakon ekstirpacije tumora utvrdeno je da se radi o malignom hemangiopericitomu.

Nakon hrurske intervencije sprovedena je hemioterapija po protokolu EVAIA a potom i
radioterapija. Godinu dana nakon hirurske intervencije pacijentkinja je ponovo haospitalizovana zog
respiratorne infekcije i tom prilikom je iskljuéeno postojanje recidiva tumora i pojave udaljenih
metastaza.

Diskusija

Stout i Murray su, 1942. godine prvi put, prikazdi bolesnika sa hemangiopericitomom /1/. Ovi
tumori su retki i &ine 2,5% svih meko -tkivnih tumora /5,6/. Cedée se javljaju u srednjoj i starijoj
zivotnoj dobi /7/. U literaturi su opisani pojedinacni slucajevi kongenitalnog oblika ovog tumora, koji
se otkrivaju u ranom detinstvu i po pravilu su benigne prirode /8/. Zapazeno je da se ova vrsta tumora
neznacajno ¢esce vida kod osoba zenskog pola /9/.

Priroda hemangiopericitoma moZe biti benigna i maligna. Benigni hemangiopericitomi su redi i
¢ine grupu od 20 do 30% ovih tumora /7/. Za benigne tumore karakteristi¢an je mikroskopski nalaz
obilja kapilara otvorenog lumena koje okruzuju ovoidne tumorske ¢elije. Manje diferentovane tumore
razli¢itog stepena malignosti odlikuje takode obilje kapilara suzenog ili nepostojeceg lumena sa
tumorskim celijama vretenastog oblika oko njih /6/. Mikroskopski nalaz povecane mitot icke
aktivnosti, celularnog plemorfizma karakteristi¢an je za maligne tumore /6/. Polja hemoragije, nekroze
i cisti¢ne degeneracije su, takode, obeleZje malignosti /10/. U slu¢aju naSe bolesnice, patohistoloskom
analizom uzorka dobijenog biopsijom utvrdeno je postojanje nodusa i grananja vretenastih ¢elija oko
vaskularnih prostora. To grananje vretenastih celija i cirkumskriptni i srpasti oblici vaskularnih
prostora Cinili su ovaj nalaz atipi¢énim. Nalaz acelularnosti i nekroze govorio je u prilog malignoj
prirodi bolesti. Dopurskom analizom uzorka dohijenog nakon torakohirurske intervencije dodlo se do
zakljucka da se radi o malignom hemangiopericitomu.

Ovi tumori mogu se nacéi u bilo kom delu tela. Priroda tumora nema uticaja na njegovu
lokalizaciju. Naj¢e$¢e su lokalizovani u pelvisu — retroperitonealno i u natkolenici.. Mogu biti
lokalizovani u glavi, i to nazdnim 3&upljinama, paranazdnim sinusima, orbitalng regiji,
infratemporalno kao i u wratu /4,11/. U literaturi je prikazano oko sto bdesnika sa
hemangiopericitomima pluca /12/. Za tumore ove lokalizacije karakteristi¢no je da skoro uvek ostaju
asimptomatski. Grudnom rendgenografijom sluc¢ajno se otkriva nekalcfikovana solitarna masa
loklizovana po pravilu u desnom pluénom krilu /2/. I hemangiopericitomi grudnog zida su cesce
lokalizovani sadesne strane/13/. Po svojoj lokalizaciji ovi tumori se ubrajaju u tumore medijastinuma.
U tumore medijastinalne lokalizacije ubrajaju se i hemangiopericitomi lokalizovani intraperikardno i
intrakardialno  /4,14,9/. Galvin i saradnici su prikazali bolesnicu sa intraperikardnim
hemangiopericitomom lokalizovanim iza zadnjeg zida leve komore, koji je svojom pozicijom i
veli¢inom uzrokovao disfagiju /14/. Osnovni uzrok loSeg postoperativnog ishoda, u ovom slucaju,
predstavljala je maligna priroda, a ne lokalizacija tumora. Sli¢no, kod pacijentkinje koju su prikazali
Ohtani i saradnici postojao je maligni hemangiopericitom lokalizovan u levoj pretkomori koji je
svojom veli¢inom kompromitovao protok preko mitralnog usca /9/. S ama operacija, i primenjena
hemioterapija nisu dovele do zadovoljavajuéeg ishoda zbog maligne prirode bolesti. Tumori
lokalizovani u drugim segmentima sredogruda su retki /15,16/

Kod prikazane balesnice tumor je bio lokalizovan u prednje gornjem medijastinumu desno.
Veoma veliki tumor se prostirao odgrudnog zida do desne pretkomore i naviSe uz gornju Suplju venu.
Zbog priljubljenosti tumora za grudni zid, uprkos odsustvu znakova njegove destrukcije nije se sa
sigurno$¢u moglo iskljuciti da je hemangioperi citom upravo paicao od rjega

Ovi tumori Cesto ostaju asimptomatski. Pojava simptoma je po pravilu posledica kompresije
okolnih organa. S pravom se moze zakljuciti da, lokalizacija i veli¢ina odreduju projavu simptoma.



Kod reSe balesnice ba u desngj polovini grudnog kosa bio je, najverovatnije, posledica zahvaéenosti
grudnog zida i kompresije okolnih organa.

Sistemske manifestacije su redak pratilac ovog tumora. Ovi tumori, retko, mogu usloviti pojavu
hipoglikemije zbog sekrecije insulinu sli¢nog cirkuli§ uéeg faktora tumorskog rasta /17/. U literaturi je
opisana akromegalija udruZena sa suprasternalnim i pluénim hemangiopericitomom /18/. Wu i
saradnici su prikazali udruZeenost pluénog hemangiopericitoma i koagulopatije kod 34 -ogodisnje
pacijentkinje /12/.

Inicijalna dijagnosticka procedura u otkrivanju hemangiopericitoma medijastinalne lokalizacije je
grudni rendgenogram. Njime se, po pravilu, otkriva solidna, jasno ograni¢ena tumorska masa bez
kalcifikacija. BliZe informacije o lokalizaciji, odnosima sa ok olnim organima, veli¢ini, gradi dobijaju
se spiralnom kompjuterizovanom tomografijom i magnethom rezonancom /19/. Kompjuterizovanom
tomografijom otkriva se mekotkivna masa glatkih ivica, strukture sli¢ne lomljenom staklu.
Magnetnom rezonancom dobijaju se sliéni podaci o postojanju tumorske mase, intermedijarnog
vremena relaksacije.

Uloga ultrasonografije u detekciji tumora i definisanju njegove grade nije dokazana. Na primeru
prikazane bol esnice ukazanoje na uspesnost ove metode u detekciji tumorske mase, odredivanju njene
lokalizacije, grade a pre svega odnosa sa sréanim i vaskularnim strukturama. Opreznim traganjem za
pukotinastim razdvajanjem tumorske mase i sr€anih i vaskularnih struktura tokom sr¢anih ciklusa
isklju€ena je njihova infiltracija §to je potvrdeno i operativnim nalazom. Nedostatak ove, kao i ostalih
imaging tehnika je u nemoguénosti otkrivanja prirode tumora. Jo§ 1982. godine Grant i saradnici su
pomocu ultrazvuéne sive skale pokusali da odrede $ablon pomoc¢u koga bi se jednostavno definisa la
priroda hemangiopericitoma. Medutim njihov metod nije zaZiveo /20/. Moguénost primene
savremenih kolor Dopper ehokardiografskih aparata u detekciji arterio-venskih Santova kod ovih
tumora otvara nove perspektive u neinvazvnom otkrivanju ovog tumora/21/.

Definitivna dijagnoza se postavlja pathostoloskom analizom meaterijala dobijenog biopsijom.
Pored citoloSkog nalazaod koristi je imunahistohemijski i nalaz elektronske mikroskopije.

Uprkos relativno paizdanim podacima o resektibilnosti tumora medijastinuma dohbijenim
kompjuterizovanom tomografijom i magnetnom rezonancom insistira se na dobijanju patohistoloskih
karakteristika tumora. Torakotomia d'emblee nosi rizik od peri operativnih komplikacija zbog
nepoznavanja prirode tumora /22/. Simonnton i saradnici su upavo to dokazdi na primeru
hemangiopericitoma sredogruda u decijem uzrastu /22/.

Zbog velike vaskularizovanosti, hirur$ko otklanjanje tumora moze biti komplikovano krvarenjem
sa fatalnim ishodom. U novijim prikazima bolesnika sa ovom vrstom tumora, preporucuje se da se
nakon pcstavljanja patohistol oske dijagnoze uradi i angiografsko ispitivanjaradi eventualne odluke o
neophodnosti preoperativne embolizacije tumora (polivinil alkoholom). Medutim, ova procedura kod
hemangiopericitoma sredogruda mo Ze biti povezana sa rizikom od paralize zbog ishemijskog
mijelitisa, ishemije okolnih tumorom neugrozenih organa ili tromboze uzrokovane plasiranjem
katetera. Uprkos navedenim rizicima ovaj oblik preoperativne pripreme danas ® gsolutno
preporucuje kod bo gato vaskularizovanih tumora. Pored embolizacije u prevenciji krvarenja tokom
tumorske ekscizije savetuje sei radioterapija/7/.

Terapijaizbora je radikalna hirurska ekscizija tumora nezavisno ad njegove prirode /23/. Kod
malignih tumora preporuCuje se a duvantna radio i hemioterapija radi prevencije pojave lokalnih
recidiva i udaljenih metastaza. Neki autori insistiraju i na aduvantnoj radio i hemioterapiji i kod
benignih tumora zbog recidiva koji se javljaju c¢ak u 50% slucajeva /13,23/.

Kod pikazane bolesnice je nakon uradene resekcije tumora i nakon postavljanja tacne
patohistoloske dijagnoze sprovedena hemio i radioterapija. Godinu dana nakon intervencije kod
bolesnice nisu nadeni znaci recidiva tumora i metastaza. Zbog Cestih recidiva koji se mogu poj aviti
posle pet godina od hirur§kog otklanjanja /13/, apsolutno je indikovano dugotrajno pracenje bolesnika
sa ovom vrstom tumora.
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dika 1. Dvodimenzjski ehokardiografski nalaz medijastinalne mase uz desnu pretkomoru

Figure 1. Two dimensional echo finding of very large mediastinal mass near the right atrium.
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Sika 2. CT nalaz medijastinal nog tumora.
Figure 2. CT finding of mediastinal tumor
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