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Lülisamba torakaalosast pärinev 
primaarne angiosarkoom: 
haigusjuhu kirjeldus

Mimi Kruusing1, Elen Vettus2

Angiosarkoomid on agressiivsed ja haruldased vaskulaarsest endoteelist pärinevad 
pehmekoelised kasvajad. Kuigi need esinevad peamiselt pea- ja kaelapiirkonna nahal, 
võivad nad areneda ka mujal kehas. Üks haruldasematest angiosarkoomi lokalisatsioo-
nidest on luulised struktuurid. Artiklis on kirjeldatud 63aastase mehe teekonda alates 
seljavalu tõttu perearsti poole pöördumisest kuni haruldase diagnoosi kinnitamiseni 
ja radiokemoteraapiajärgse jälgimiseni. Käsitletud haigusjuht näitab skeleti angiosar-
koomide diagnostilisi ja terapeutilisi väljakutseid ning rõhutab multidistsiplinaarse 
lähenemisviisi tähtsust selliste haruldaste pahaloomuliste kasvajate ravis.

Angiosarkoom on veresoonte või lümfi-
soonte endoteelist pärinev agressiivne 
pahaloomuline kasvaja, mis võib areneda 
kõigis mesenhümaalset päritolu kudedes. 
Umbkaudu 2% kõigist pehmekoelistest 
sarkoomidest on angiosarkoomid (1). 
Tegemist on halva prognoosiga kasvajaga, 
mille retsidiveerumise ja metastaseerumise 
tõenäosus on suur. Arvestades kõiki kasvaja 
staadiume, jääb angiosarkoomi patsientide 
5 aasta elulemus vaid 35% juurde (2). 

Kõige sagedamini esineb angiosarkoom 
pea- ja kaelapiirkonna nahal. Sellise kasvaja 
esinemissagedus suureneb vanuse ja kiir-
guse mõju suurenemisega (2). Angiosar-
koomi esinemine luudes, eriti lülisambas, 
on ül iharuldane – luu-angiosarkoomid 
moodustavad alla 1% primaarsetest luukas-
vajatest ja ligikaudu 6% angiosarkoomidest 
arenevad luudes (2, 3). 

Sagedasemad luu-angiosarkoomi sümp-
tomid on valu ja turse kasvaja piirkonnas, 
täheldatud on ka patoloogiliste luumur-
dude esinemist. Radioloogilisteks leidudeks 
on lüütiliselt destrueerunud sklerootilise 
ser vaga kolded luukoes, kasvaja võib 
ulatuda ka luu piiridest väljapoole (3). 
Kasvaja materjali histoloogilisel uuringul 
on nähtavad vähediferentseerunud heman-
g iomatoossed ja lümfangiomatoossed 
rakulised elemendid (4). Angiosarkoomi 
immuunhistokeemilisel uuringul kasuta-
takse endoteelimarkereid, neist sagedamini 
kasutatav on CD31 (1). Immuunhistokee-
miline uurimine on seega kindlaim, kuid 

sealjuures mitte erit i spetsi if i l ine v i is 
angiosarkoomi diagnoosida. 

Alljärgnevalt on esitatud 63aastase mehe 
haigusjuhu kirjeldus. Patsient pöördus 
arsti poole pikaleveninud seljavalu tõttu. 
Tal leiti lülisambast lähtunud destrueeriv 
pehmekoeline tuumor, mis osutus harul-
daseks angiosarkoomiks. Patsient läbis 
neoadjuvantse keemiaravi, millele järgnes 
radiokemoteraapia, ning hetkel on tema 
seisund stabiilne.

HAIGUSJUHT
63aastane mees pöördus 2021. aasta suvel 
perearsti poole, kaevates üle aasta kestnud 
seljavalu, mis piirdus esialgu abaluu piirkon-
naga, kuid hakkas hiljem kiirguma ka õlga 
ja valu intensiivistus. Eelnevalt oli patsient 
kaebusteta ja sportliku eluviisiga. Perearst 
suunas patsiendi erakorralise meditsiini 
osakonda.

Kae la s t  k u n i  v aag na luu n i  teht ud 
kompuutertomograafilisel (KT) uuringul 
visualiseerus rinnaosas lülide T2–T4 lüli-
kehasid destrueeriv pehmekoelise kompo-
nendiga tuumor, mis kasvas lülisambaka-
nalisse ja ümbritses ka söögitoru (vt pilt 
1A). Patsiendil neuroloogilist defitsiiti ei 
esinenud, samuti ei olnud raskusi tahke 
toidu söömisega. Diagnoosi täpsustami-
seks tehti magnetresonantstomograafiline 
(MRT) uuring natiivis ja kontrastainega 
(vt pilt 2). 

Lülisamba T4-lüli vasakust pediiklist 
võeti kasvajakoe bioptaat, mille histoloo-
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gilisel uuringul tuvastati luutrabeeklite 
ümber suurenenud tuumadega histiotsüüdi 
tüüpi rakkude proliferatsioon ja mõningaid 
pleomorfsete tuumadega rakke. Tuumorirak-
kude vahel leiti eosinofiilset materjali, kuid 
mitoose ega hiidrakke ei visualiseerunud. 
Esmaste immuunhistokeemiliste paneel-
uuringute järgi oli tuumorikoe aktiivsus 

markeri Ki-67 suhtes madal ja markeri SMA 
suhtes oli vastus ±. 

Seejärel konsulteeriti Soome HUSLABi 
patoloogiga, kes soovitas kahtlustada ka 
veresoonest lähtuvat angiosarkoomi. Arves-
tades söögitoru haaratust kasvajast, Ki-67 
madalat aktiivsust ning markerit SMA, 
mis angiosarkoomi korral peaksid olema 

Pilt 2. Magnetresonantstomograafilise uuringu T2 rõhutatud kujutis kasvajast 
sagitaaltasandil (A) ja aksiaaltasandil (B) enne ravi. Näha on nivooga vedelikukogumid 
destrueeritud luukoes.

A B

* Kontrastaine nivood

*

T5

T1

Pilt 1. Kompuutertomograafiline uuring koronaaltasandil kasvajast enne (A) ja pärast 
radiokemoteraapiat ning keemiaravi (B). Nooled viitavad tuumorile. Näha on lülisamba 
lülide T2–T4 lülikehasid destrueeriv tuumor.

A B
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vastavalt kõrge aktiivsusega ja negatiivsed, 
hinnati kasvaja leiomüosarkoomiks, mis 
oli arenenud söögitorust ja kasvades oli 
infiltreerinud luukude.

Konsiiliumi otsuse alusel määrati keemia
ravi AIM-skeemi (doksorubitsiin + ifosfamiid 
+ mesna) kohaselt.

Arvestades võimalust, et kasvaja võib 
osutuda angiosarkoomiks, tel l it i l isa
uuringud markerite Myogenin (rabdo-
müosarkoomile spetsiifiline), ERG ja CD31 
(spetsiifilised vaskulaarsetele endoteliaal-
setele kasvajatele) suhtes, millest 2 viimast 
olid positiivsed ja kinnitasid seega angiosar-
koomi diagnoosi. Kuna teadaolevaid riski-
tegureid angiosarkoomi tekkeks patsiendil 
ei esinenud, peeti kasvajat primaarseks. 
Staadiumiks määrati cT3N0M0 IB (tuumori 
suurus vahemikus 10–15 cm, pole lümfisõl-
mede haaratust ega kaugmetastaase, IB 
staadium).

Edasi jätkati keemiaravi iganädalase 
paklitakseeliga. Patsient talus ravi hästi 
ja sai seda ambulatoorsetel vastuvõttudel. 
Pärast 3 keemiaravikuuri lisati raviskeemi 
ka kiiritusravi, mida teostati samal ajal 
keemiaraviga. Enne radiokemoteraapiaga 
alustamist tehti endoskoopiline uuring 
tuumori läbikasvu hindamiseks söögito-
russe, kuid läbikasvu ei esinenud ja seda 
arvesse võttes sai patsient intensiivsus-
moduleeritud kiiritusravi (IMRT) 2. ja 3. 
rinnalüli kõrgusel kuni kogudoosini 50 Gy. 
Seljaaju ning söögitoru jäid sihtmahu sisse, 
mistõttu ei olnud võimalik doosi suuren-
dada. Kasvaja asukoha tõttu ei olnud ka 
kirurgiline ravi võimalik. 

Arvestades, et tegemist on haruldase 
kasvajaga, otsustati mutatsioonikoormuse 
tuvastamiseks teha lisaks täpsustav uuring –  

järgmise põlvkonna sekveneerimine (ingl 
new generation sequencing, NGS), et kasutu-
sele võtta sihtmärkravimeid ja kaardistada 
kasvaja geneetiline pagas teadustööks. See 
paraku ei õnnestunud, sest kasvajakude oli 
pärast teostatud uuringuid liiga vähe alles. 
Samuti määrati programmeeritud raku-
surma ligand-1 uuring (ingl programmed 
death-ligand 1, PD-L1), et võimaluse korral 
lisada ka immuunravi. Kasvaja osutus aga 
PD-L1 suhtes negatiivseks, mistõttu jätkati 
pärast kiiritusravi lõppu iganädalase pakli-
takseeliga, mida patsient sai kokku 6 kuud 
(vt joonis 1).

Pärast ravi tehtud KT-uuringul hinnati 
patsiendi seisund stabiilseks: lülisamba 
lülide T2–T4 kõrgusel oli lülikehasid ja lülide 
dorsaalseid osasid destrueeriv lisamass 
olulise muutuseta (vt pilt 2B), lisamass 
ahendas endiselt spinaalkanalit. Patsient 
on jätkuvalt väga heas üldseisundis ning 
kogu ravi talus ta oluliste probleemideta. 
Sarnase vastuse andis ka 2024. aastal tehtud 
kontroll-KT-uuring. Haigusloost kokkuvõtte 
kirjutamise ajal (veebruaris 2024) oli patsient 
jälgimisel, tema seisundis muutusi ei olnud.

ARUTELU
Kirjeldatud 63aastase meesterahva pikale-
veninud seljavalu põhjuseks oli lülisamba 
2., 3. ja 4. rinnalüli destrueeriv, lülisamba 
kanalisse ulatuv, seljaaju komprimeeriv 
pahaloomuline kasvaja, mis ventraalselt 
ümbritses ka söögitoru. Radioloogiliste 
ja patoloogiliste uuringute põhjal osutus 
kasvaja angiosarkoomiks. Raviks määrati 
patsiendile neoadjuvantne keemiaravi koos 
edasise radiokemoteraapiaga. Ravi järel on 
patsient heas seisundis, kasvaja progres-
seerunud ei ole.

Joonis 1. Ajajoon patsiendi esmase sümptomaatika tekkest keemiaravi lõpuni.

KT – kompuutertomograafia, MRT – magnetresonantstomograafia, AIM – doksorubitsiin + ifosfamiid + mesna
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Luu-angiosarkoomid moodustavad vaid 
0,0012% kõigist kasvajatest (1, 3, 5), seega 
esineb käsitletud lül isambast lähtuvat 
tuumorit väga harva. Angiosarkoomi diag-
noosimine põhineb täpsetel immuunhis-
tokeemilistel uuringutel, kli inil ine pilt 
ja radioloogiline leid võib angiosarkoomi 
puhul olla väga heterogeenne. Seetõttu võib 
angiosarkoomi diagnoosini jõudmine olla 
raskendatud ja aeganõudev. 

Immuunhistokeemiliselt iseloomustavad 
angiosarkoomi tavaliselt kasvaja endotee-
limarkereid nagu von Willebrandi faktor, 
CD31, Ulex europaeus’i aglutiniin 1, CD34 
ja veresoonte endoteeli kasvufaktor (ingl 
vascular endothelial growth factor, VEGF), 
millest esimesed kolm on angiosarkoo-
midel kõige sagedamini ekspresseeritud 
(2). Kirjeldatud haigusloos kasutati kasvaja 
histokeemilisel uuringul lisaks CD31-le ka 
ERG markerit, mis on uus vaskulaarsetel 
endoteliaalsetel kasvajatel määratav marker 
ja ühe uuringu kohaselt kuni 96%-l juhtu-
dest ekspresseeritud (6). Samas väheneb 
kirjeldatud markerite ekspressioon kasvaja
rakkude diferentseerumise vähenedes ja 
vähediferentseerunud kasvaja diagnoosi-
misel ei pruugi olla nende tuvastamine enam 
võimalik. Seetõttu ei ole ka immuunhisto-
keemilised analüüsid alati angiosarkoomi 
diagnoosimisel abiks. Esitatud haigusloos 
olid tuumorirakud siiski piisavalt dife-
rentseerunud ja endoteelimarkerid andsid 
positiivse tulemuse.

Angiosarkoomi ravi on keeruline ning 
enamasti ka multimodaalne, kasvaja on 
paraku agressiivne. Angiosarkoomi esineb 
suhteliselt harva ja autorile teadaolevalt ei 
ole selle ravi kohta suuri juhuslikustatud 
uuringuid. Piirdunud angiosarkoomi korral 
on kirurgiline ravi olulisel kohal, kuid alati 
peab arvestama kasvaja lokalisatsiooniga 
ja selle võimaliku infiltratsiooniga ümbrit-
sevatesse kudedesse. On leitud, et kirur-
gilist ja adjuvantravi saanud patsientidel 
on paremad elulemuse näitajad, võrreldes 
ainult kirurgiliselt ravitutega (7). Kuna 
esitatud haigusjuhtumi korral väl istas 
kasvaja asukoht efektiivse kirurgilise ravi 
võimaluse, otsustati kombineeritult radio-
kemoteraapia kasuks. 

Kiiritusravi detailid nagu doos ja inten-
siivsus tuleb otsustada konkreetse juhu 
põhjal (7). Kirjanduses on andmeid suure-
mate kiirgusdooside (> 70 Gy) kasutamise 
kohta angiosarkoomi lokaalsete kollete ravis 

(8), kuid esitatud juhul ei olnud seljaaju ja 
kasvajat ümbritsevate elundite sihtmahu 
sisse jäämise tõttu võimalik suuremaid 
doose kasutada. Kirjeldatud haigusloos 
määrati rav iks ka paklitakseel, mis on 
angiosarkoomi keemiaravi peamine prepa-
raat (7). Alternatiivina on angiosarkoomi 
ravis kasutatud ka doksorubitsiini, kuid 
kahte ravimit võrdlevaid uuringuid läbi 
viidud ei ole (7). Seega on angiosarkoomi 
ravi piiratud nii tavapärase lokalisatsiooniga 
kasvajate kui haruldasemate lokalisatsioo-
nide korral nagu kirjeldatud juhul. 

Tsütogeneeti l iselt iseloomustab ni i 
primaarseid kui ka sekundaarseid angiosar-
koome veresoonte spetsiifiliste retseptori 
türosiinkinaaside, nagu TIE1, KDR, TEK ja 
FLT1 ülesreguleerimine (1, 9). See on andnud 
aluse türosiinkinaaside inhibiitorite kasu-
tamise uurimisele, kuid senistel andmetel 
nende kasutamine olulist ravivastuse para-
nemist pole näidanud (7). Türosiinkinaaside 
inhibiitorid stimuleerivad ka VEGFi sünteesi, 
mistõttu on katsetatud ka VEGFi inhibii-
torite kasutamist angiosarkoomi ravis, 
kuid oluliste tulemusteta (7). Angiosar-
koomid ekspresseerivad vahel harva ka 
immuunraviks kasutatavaid sihtmärkvalke 
nagu PD-L1 (10). Immuunravi efektiivsus 
PD-1-spetsiifilise pembrolizumabiga sõltub 
tuumorirakkudes esinevate mikrosatelliitide 
ebastabiilsusest, tuumorit infiltreerivatest 
lümfotsüütidest ja muudest biomarkeritest 
(11). Kirjeldatud haigusjuhu korral ei olnud 
angiosarkoom aga PD-L1 suhtes positiivne. 
Teine potentsiaalne immuunravi sihtmärk 
on CTLA-4, mille inhibiitorite kasutamine 
on nagu PD-1 ja PD-L1 inhibiitoridki andnud 
lootust ravivastuse paranemiseks, kuid seni 
pole nende kasutamist piisavalt uuritud (7). 

Üheks patsiendi raviteekonna puudu-
jäägiks on lõpliku histoloogilise uuringu 
vastuse ootamine 4 nädalat, kuid arvestades 
kasvaja haruldust ning väliskonsultatsiooni 
vajadust, on selline vastuse viibimine parata-
matu. Eesti vähitõrje tegevuskavas on seatud 
eesmärk, et diagnostika peale peaks kuluma 
vähipatsiendil vähem kui 21 päeva (12), mis 
kirjeldatud juhul ei realiseerunud. Seevastu 
oli konsiiliumi järel ravile jõudmine kiire – 8 
päeva. Teiseks puudujäägiks oli uuringuks 
võetud kasvajakoe vähesus, mistõttu ei 
olnud võimalik teha täpsustavat uuringut –  
järgmise põlvkonna sekveneerimist (NGS) –,  
et leida spetsiifilisi ravivõimalusi (võima-
luse korral rakendada sihtmärkravi kasvaja 
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mutatsioonidest lähtudes) ja panustada 
angiosarkoomi geneetilise mustri uuri-
misse. Juhul kui patsiendil peaks haigus 
progresseeruma, on kindlasti plaanis teha 
uus kasvajakolde biopsia ja NGS.

SUMMARY

Primary angiosarcoma arising from 
the thoracic spine: a case report

 
Mimi Kruusing1, Elen Vettus2 

Angiosarcomas are aggressive and rare 
soft tissue tumours originating from the 
vascular endothel ium. A lthough they 
primarily occur on the skin of the head 
and neck, they can also develop elsewhere 
in the body. One of the rarest localizations 
is bony structures. The fol lowing case 
describes the journey of a 63-year-old man 
with back pain, from consulting a general 
practitioner to receiving a rare diagnosis 
and undergoing post-chemoradiotherapy 
monitoring. This case underscores the 
diagnostic and therapeutic challenges of 

skeletal angiosarcomas and emphasizes the 
importance of a multidisciplinary approach 
in the treatment of such rare malignancies.
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