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Neonatal intraabdominal Hemarajinin Nadir Bir Sebebi 
Konjenital Hepatik Hemanjioendotelyoma * 

İrfan Kırıştıoğlu··, Emin Balkan···, Arif Nuri Gürpınar··, Yıldız Konca····, 

Hasan Doğruyor···· 

ÖZET. Hepatik hemanjioendotelyoma (HHE) nadir karaciğer tümörlerindendir. Bu yazıda konjenital hepatik 
hemanjioendotelyomalıbiryenidoğanda, doğum travmasına bağlı olarakgelişen intraabdominal hemoraji (İAH) olgusu 
literatür eşliğinde sunuldu. 

Anahtar Kelimeler . Karaciğer tümörü .hemanjioendotelyoma .neonatal. 

A Rare Cause of Intraabdominal Haemorrhage; Congenital Hepatic Hemangioendothelioma 

SUMMARY. Hepatic hemangioendothelioma is a rare tumoral mass of the liver. We preseni a newborn with 
congenital hepatic hemangioendothe/ioma causing to intraabdominal haemorrhage due to birth trauma. 

Key Wotds .Liver tumour .hemangioendothelioma .neonate. 

Konjenital HHE nadir rastlanan karaciğer tümörle­
rindendir1. Tümörün klinik triadını abdeminal 
kitle/hepatomegali, konjestif kalp yetmezliği (KKY) 
ve kütanöz hemanjiomlar oluşturur. 

Tedavisinde prednizolon, sitestatik ajanlar, 
interteren uygulanımı ve radyasyon yanında hepatik 
arter embolizasyonu, ligasyonu ve hepatik 
rezeksiyana kadar varan farklı yaklaşımlar 

mevcuttur. Karaciğer frajilitesini arttıran konjenital 
hepatik tümörlerin, neonatal lAH'lerde predizpozan 
faktör olduğu bilinmektedir. 

Olgu 

24 yaşındaki annenin ilk gebeliğinden ebe 
yardımıyla vaginal yolla 3800 gr olarak doğmuş 6 
saatlik erkek yenidoğan. Apgar skoru doğumu 
takiben 1. ve 5. dakikalarda 5-8 olarak bulunmuş. 

Doğum sonrası ani solukluk ve distansiyon 
saptanması üzerine yapılan ultrasonografıde (US), 
batında serbest sıvı ve karaciğerde 30x35 mm 
boyutlarında hipcekaik imaj alınan hasta, asfiktik 
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doğum ve karaciğer yaralanması ön tanısıyla SSK 
Hastanesinden retere edilmişti. Hasta soluk ve 
solunum sıkıntısı içindeydi. Yüz ve saçlı deride 
peteşiler, siyanoz, bilateral subkonjunktival kanama, 
burun kökü ve ağız içinde hemanjiomları mevcuttu. 
Abdeminal distansiyonu olan hastanı n batın 

muayenesinde, hepatomegali ve epigastriumda 5x5 
cm boyutlu kitle palpe edildi. 

Laboratuvar tetkiklerinde; Hct %20, Hb.:7 g/dl, 
Trombosit 15000/mm3

, SGOT:145 miU/ml, 
SGPT:35 miU/ml, PT:20.4 sn. (Kontrol:5.6), 
PTT:44.4 % (Kontrol:31.2), CEA (Karsinoembri­
yojen ik antijen): 4.2 ng/ml, a FP (alfa feto­
protein):SOO ng/ml'nin üzerinde bulundu. Diğer 
biyokimyasal analizler normaldi. 

Hastanın solunum distresini azaltmak amacıyla , 
parasentezle 150 ml kadar hemorajik mayi alındı. K 
vitamini, gerekli kan, trombosit süspansiyonu ve 
sıvı replasmanı yapıldı. Digitalize edildi. Sıvı 

resusitasyonu takiben hemodinamik ve laboratuvar 
olarak stabil hale gelen hasta konservatif takibe 
alındı. 

Batı n grafisinde, epigastriumda yumuşak doku imajı 
mevcuttu (Resim 1 ). US'de porta hepatisi öne 
doğru iten 7x8 cm boyutlarındaki solid kitle ve bu 
kitleye çevresindeki vasküler ağdan penetran dallar 
girdiği gözlendi. 

Bilgisayarlı tomegrafide (BT) karaciğer sağ lobda 
6x7x8 cm boyutlarında aortla eş zamanlı boyanan 
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türnöral oluşum saptandı (Resim 2). Işaretli 
eritrositlerle yapılan sintigrafide ise KC orta hatta 
hipoaktif bir alan mevcuttu. 

Resim: I 
ADBG'de epigastriumda yumuşak doku imajı 

Resim: 2 
Bat ın BT: Karaciğerde orta hatta 6x7x8 cm boyutlarında 
oart ile eş zamanla boyanan düzensiz vasküler oluşum 

-84-

İ. Kırıştıoğlu, ark. 

US eşliğinde kitleden alınan ince iğne aspirasyon 
biyopsisi benigndi. lntraoküler hemangiom taraması 
için yapılan fundoskopi normaldi. 

Hastaya 3 hafta süreyle 2 mg/kg dozunda 
Prednizolon uygulandı. Tedavi sonrası türnöral 
kitlede belirgin bir küçülme olmaması üzerine 
streoid azaltılarak kesildi. Yapılan laparotomide 
porta hepatisi öne doğru iten quadrat loba kalın bir 
pedikülle oturmuş 6x7x8 cm'lik türnöral kitle 
mevcuttu (Resim 3). Frozen sonucu benign olan 
türnöral kitle, ultrason ik aspiratör kullanılarak 

parsiyel olarak eksize edildi. Patolojisi HHE tip 1 ile 
uyumluydu. 

Resim: 3 
Laparotomide porta hepatisi öne deplase eden 

türnöral kitle 

Erken postoperatif dönem ve 7 aylık takibinde 
sorunu olmayan hastanın, 6. ayda yapılan kontrol 
US'sinde; sağ ve sol hepatik venler arasında 
16x27x14 mm boyutlarında fibrokalsifık HHE 
kalıntısının kaldığı saptandı. 

Tarhşma 

Tüm primer hepatik kitlelerin % 10'unu oluşturan 
hemanjiomlar içinde HHE çok az yer 
kaplamaktadır 1. 

En sık tanı konma yaşı 6 ay olup, literatürde en 
küçük vaka 2 günlüktür. Kızlarda erkeklerden 2 kat 
daha fazladır. Beyaz ırkda daha sık görülür. 
Genetik geçiş bilinmemektedir. Klinik tablosuna 
hipovoleminin eşlik ettiğ i vakamıza 1. günü tanı 
konmuştur. 

Tümörün klasik triadını, hepatomegali, KKY ve 
kütanöz hemanjiomlar oluşturur. HHE'Iarın en sık 
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Konjenital hepatik hemanjioendotelyoma 

klinik bulgusu diffüz veya lokalize olabilen 
abdeminal kitledir. Tabloya hepatomegali eşlik 

edebilir12
·
3.4. Olgumuzda hepatomegali ile birlikte 

abdeminal kitlede saptanmıştı r. 

özellikle kavernöz hemanjiomlarda trombositlerin 
vasküler yatakta tutulmas ı sonucu refrakter 
trombositopeniler görülebilmektedir2.4. Vakamızdaki 
trombositopeniy i biz, masif intraabdominal 
hemarajiye bağladık. 

Yenidoğan döneminde en sık iAH sebebi karaciğer 
travmasıdır. Genellikle zor doğum sonrası görülür. 
Prematürite, hepatomegali yapan konjenital 
hastalıklar, pıhtılaşma faktör eksikleri ve daha az 
sıklıkla konjenital karaciğer tümörleri predispozan 
faktörlerdi~. Olgumuzda konjenital HHE yanında , 
zor doğum anamnezi de mevcuttur. 

Radyolojik çalışmaların ilk basamağı olan direkt 
grafılerde; hepatomegali , abdeminal kitle ve 
kalsifıkasyonlar saptanabilir. US abdeminal kitlenin 
yerleşimi ve orij ini hakkında fikir verir. Dinamik BT, 
vasküler kaynaklı türnöral kitlelerin ayıncı tanısında 
değerlidir. Anjiografı ise kitlenin vasküler natürOnO 
ortaya koymada yardımcı bir tan ı metodudur2 3

·
4

·
6

. 

Ayıncı tanıda hepatoblastom, mezenkimal 
harnartom ve metastatik nöroblastom dOşOnül­
melidi~. 

Tedavide ilk seçenek prednizolon olup 2 mg/kg 
dozda oç hafta süreyle uygulanır. Kitlede küçülme 
olursa tedaviye devam edilir. Inatçı KKY oluşmuşsa 
hepatik arter embolizasyonu veya ligasyonuda 
tedavi seçenekleri arasına girer. Radyasyon ve 
sitestatik ajanların (Siklofosfamid ve Adriamisin) 
tedavide kullanılmaları sın ı rlıdır. Son zamanlarda 
endotel üzerine antiproliferatif etkisi olan interteren 
alfa 2a uygulanmasıyla yoz gOldürücü sonuçlar 
bildirilmiştir4·7 ·8. 

HHE'de tedaviye dirençli KKY, tomörOn lokalize 
olması ve hemoraji cerrahi endikasyanları 
oluşturur1 9. 
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Ölüm, % 75 oranında tedaviye dirençli KKY'den 
olmaktadır14. 

Hastaların 6 aylı k aralarla US, BT ve Alfa FP 
dOzeylerinin takip edilmesi önerilmekted ir. 
Hemanjioendotelyosarkoma dönüşen olgular da 
bildirilmiştir2 . 
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