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VON HIiPPEL LINDAU SENDROMUNA ESLiK EDEN SEREBELLAR
HEMANJiOBLASTOM
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Giris

Hemanjioblastomlar benign, yavas buylyen, vaskuller lezyonlardir. Tim intrakranial neoplazilerin
oldukca nadir bir kismini (%2.5’tan az) olustururlar. Olgularin bayUk bir kismi sporadik olsa da énemli bir
kismi ailesel 6zellik gosterir. Yetiskin ve erkek populasyonunda daha sik gorGlir. Blytk cogunlugu
serebellumda gortlmekle birlikte ekstraserebral 6rnekler genellikle medulla spinalis ve beyin sapini
tercih eder. Bu lezyonlar iyi sinirli, genellikle kistik bir ya da daha cok sayida mural nodul icerirler.

Olgu

31 yasinda von hippel-lindau (VHL) sendromu ile takipli kadin hasta bas agrisi, bas dénmesi ve
gérememe sikayetleriyle hastanemize basvuruyor. Kranial difizyon MR goérintilemesinde posterior
fossada sol serebellum lateralinde yer yer kistik komponentleri ve solid komponenti olan 8 mm capinda
yer kaplayan kitle lezyonu saptanmistir. Klinigimize gonderilen operasyon materyallerinin makroskopik
incelenmesinde 1.5x1x0.6 cm ve 1.3x0.8x0.5 cm boyutlarinda dizensiz sekilli sari-kahverenkli doku
parcalari tariflenmistir. Mikroskopik incelemede serebellum dokusu yaninda bazilari genislemis bazilari
yarik halinde ince duvarli cok sayida vaskuller yapi cevresinde clear sitoplazmali stromal htcreler
izlenmistir. Tamor merkezinde konjesyon ve kanama alanlan dikkati cekmistir. Mitoz veya nekroz
mevcut degildir. CD34 boyamasi ile timoérdeki zengin damar agi ortaya cikmistir. Uygulanan diger
immunhistokimyasal boyamalarla NSE(+), EGFR, S100 ve inhibin fokal (+), GFAP(-) ve Ki67
proliferasyon indeksi %1’ in altinda izlenmistir. Bu bulgularla olguya hemanjioblastom tanisi verilmistir.
Sonug

Hemanjioblastomlarin %20-25'i von hippel-lindau sendromu (VHL) ile iliskilidir. VHL sendromu varliginda
serebellar hemanjioblastomlarin, metastatik renal htcreli karsinomdan ayirici tanisi 6zellik kazanir.
Ayrica timorden timore (renal hicreli karsinomdan hemanjioblastoma) metastaz da akilda tutulmalidir.
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