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Lilisamba torakaalosast parinev
primaarne angiosarkoom:
haigusjuhu kirjeldus

Mimi Kruusing?, Elen Vettus?

Angiosarkoomid on agressiivsed ja haruldased vaskulaarsest endoteelist parinevad
pehmekoelised kasvajad. Kuigi need esinevad peamiselt pea- ja kaelapiirkonna nahal,
vbivad nad areneda ka mujal kehas. Uks haruldasematest angiosarkoomi lokalisatsioo-
nidest on luulised struktuurid. Artiklis on kirjeldatud 63aastase mehe teekonda alates
seljavalu tottu perearsti poole pé6rdumisest kuni haruldase diagnoosi kinnitamiseni
jaradiokemoteraapiajargse jalgimiseni. Késitletud haigusjuht néitab skeleti angiosar-
koomide diagnostilisi ja terapeutilisi vidljakutseid ning rohutab multidistsiplinaarse
ldhenemisviisi tahtsust selliste haruldaste pahaloomuliste kasvajate ravis.

Angiosarkoom on veresoonte voi limfi-
soonte endoteelist pdrinev agressiivne
pahaloomuline kasvaja, mis voib areneda
koigis mesenhiimaalset paritolu kudedes.
Umbkaudu 2% koigist pehmekoelistest
sarkoomidest on angiosarkoomid (1).
Tegemist on halva prognoosiga kasvajaga,
mille retsidiveerumise ja metastaseerumise
tdendosus on suur. Arvestades kdiki kasvaja
staadiume, jadb angiosarkoomi patsientide
5 aasta elulemus vaid 35% juurde (2).

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

Sagedasemad luu-angiosarkoomi stimp-
tomid on valu ja turse kasvaja piirkonnas,
tdheldatud on ka patoloogiliste luumur-
dude esinemist. Radioloogilisteks leidudeks
on lutitiliselt destrueerunud sklerootilise
servaga kolded luukoes, kasvaja voib
ulatuda ka luu piiridest véljapoole (3).
Kasvaja materjali histoloogilisel uuringul
on ndhtavad vidhediferentseerunud heman-
giomatoossed ja limfangiomatoossed
rakulised elemendid (4). Angiosarkoomi
immuunhistokeemilisel uuringul kasuta-
takse endoteelimarkereid, neist sagedamini
kasutatav on CD31 (1). Immuunhistokee-
miline uurimine on seega kindlaim, kuid

sealjuures mitte eriti spetsiifiline viis
angiosarkoomi diagnoosida.

Alljargnevalt on esitatud 63aastase mehe
haigusjuhu kirjeldus. Patsient p6drdus
arsti poole pikaleveninud seljavalu tottu.
Tal leiti lilisambast ldhtunud destrueeriv
pehmekoeline tuumor, mis osutus harul-
daseks angiosarkoomiks. Patsient ldbis
neoadjuvantse keemiaravi, millele jargnes
radiokemoteraapia, ning hetkel on tema
seisund stabiilne.

HAIGUSJUHT

63aastane mees poordus 2021. aasta suvel
perearsti poole, kaevates iile aasta kestnud
seljavalu, mis piirdus esialgu abaluu piirkon-
naga, kuid hakkas hiljem kiirguma ka &lga
javalu intensiivistus. Eelnevalt oli patsient
kaebusteta ja sportliku eluviisiga. Perearst
suunas patsiendi erakorralise meditsiini
osakonda.

Kaelast kuni vaagnaluuni tehtud
kompuutertomograafilisel (KT) uuringul
visualiseerus rinnaosas liilide T2-T4 lili-
kehasid destrueeriv pehmekoelise kompo-
nendiga tuumor, mis kasvas liilisambaka-
nalisse ja imbritses ka sédgitoru (vt pilt
1A). Patsiendil neuroloogilist defitsiiti ei
esinenud, samuti ei olnud raskusi tahke
toidu s60misega. Diagnoosi tapsustami-
seks tehti magnetresonantstomograafiline
(MRT) uuring natiivis ja kontrastainega
(vt pilt 2).

Liulisamba T4-lili vasakust pediiklist
voeti kasvajakoe bioptaat, mille histoloo-
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Pilt 1. Kompuutertomograafiline uuring koronaaltasandil kasvajast enne (A) ja parast

4 8

radiokemoteraapiat ning keemiaravi (B). Nooled viitavad tuumorile. Ndha on liilisamba

lilide T2-T4 lulikehasid destrueeriv tuumor.

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

gilisel uuringul tuvastati luutrabeeklite
imber suurenenud tuumadega histiotsiitidi
tiitipi rakkude proliferatsioon ja moningaid
pleomorfsete tuumadega rakke. Tuumorirak-
kude vahel leiti eosinofiilset materjali, kuid
mitoose ega hiidrakke ei visualiseerunud.
Esmaste immuunhistokeemiliste paneel-
uuringute jargi oli tuumorikoe aktiivsus

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

Seejdrel konsulteeriti Soome HUSLABI
patoloogiga, kes soovitas kahtlustada ka
veresoonest ldhtuvat angiosarkoomi. Arves-
tades so0gitoru haaratust kasvajast, Ki-67
madalat aktiivsust ning markerit SMA,
mis angiosarkoomi korral peaksid olema
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vastavalt kdrge aktiivsusega ja negatiivsed,
hinnati kasvaja leiomiiosarkoomiks, mis
oli arenenud so0gitorust ja kasvades oli
infiltreerinud luukude.

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

Arvestades vdimalust, et kasvaja voib
osutuda angiosarkoomiks, telliti lisa-
uuringud markerite Myogenin (rabdo-
miiosarkoomile 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 maarati cT3NOMO IB (tuumori
suurus vahemikus 10-15 cm, pole limfisol-
mede haaratust ega kaugmetastaase, IB
staadium).

Edasi jatkati keemiaravi iganddalase
paklitakseeliga. Patsient talus ravi hésti
ja sai seda ambulatoorsetel vastuvottudel.
Parast 3 keemiaravikuuri lisati raviskeemi
ka kiiritusravi, mida teostati samal ajal
keemiaraviga. Enne radiokemoteraapiaga
alustamist tehti endoskoopiline uuring
tuumori ldbikasvu hindamiseks s66gito-
russe, kuid ldbikasvu ei esinenud ja seda
arvesse vOttes sai patsient intensiivsus-
moduleeritud kiiritusravi (IMRT) 2. ja 3.
rinnaliili korgusel kuni kogudoosini 50 Gy.
Seljaaju ning s60gitoru jdid sihtmahu sisse,
mistdttu ei olnud véimalik doosi suuren-
dada. Kasvaja asukoha tottu ei olnud ka
kirurgiline ravi voimalik.

Arvestades, et tegemist on haruldase
kasvajaga, otsustati mutatsioonikoormuse
tuvastamiseks teha lisaks tdpsustav uuring -

jargmise polvkonna sekveneerimine (ingl
new generation sequencing, NGS), et kasutu-
sele votta sihtmidrkravimeid ja kaardistada
kasvaja geneetiline pagas teadustooks. See
paraku ei dnnestunud, sest kasvajakude oli
pérast teostatud uuringuid liiga vahe alles.
Samuti madrati programmeeritud raku-
surma ligand-1 uuring (ingl programmed
death-ligand 1, PD-L1), et vdimaluse korral
lisada ka immuunravi. Kasvaja osutus aga
PD-L1 suhtes negatiivseks, mistdttu jatkati
pérast kiiritusravi [dppu iganddalase pakli-
takseeliga, mida patsient sai kokku 6 kuud
(vt joonis 1).

Pdrast ravi tehtud KT-uuringul hinnati
patsiendi seisund stabiilseks: liilisamba
lillide T2-T4 kdrgusel oli lilikehasid ja liilide
dorsaalseid osasid destrueeriv lisamass
olulise muutuseta (vt pilt 2B), lisamass
ahendas endiselt spinaalkanalit. Patsient
on jatkuvalt vidga heas tildseisundis ning
kogu ravi talus ta oluliste probleemideta.
Sarnase vastuse andis ka 2024. aastal tehtud
kontroll-KT-uuring. Haigusloost kokkuvotte
kirjutamise ajal (veebruaris 2024) oli patsient
jalgimisel, tema seisundis muutusi ei olnud.

ARUTELU

Kirjeldatud 63aastase meesterahva pikale-
veninud seljavalu péhjuseks oli liilisamba
2., 3. ja 4. rinnalili destrueeriv, lillisamba
kanalisse ulatuv, seljaaju komprimeeriv
pahaloomuline kasvaja, mis ventraalselt
Umbritses ka sddgitoru. Radioloogiliste
ja patoloogiliste uuringute pohjal osutus
kasvaja angiosarkoomiks. Raviks méaarati
patsiendile neoadjuvantne keemiaravi koos
edasise radiokemoteraapiaga. Ravi jarel on
patsient heas seisundis, kasvaja progres-
seerunud ei ole.

28.09.2022 23.11.2022
suunamine 28.10.2022 iganadalane 09.03.2023
lilisambakirurgia 01.10.2022 esmane ravi keemiaravi radiokemoteraapia
keskusesse MRT AIM-skeemi alusel paklitakseeliga 16pp
2021. asuvi 29.09.2022 20.10.2022 21.11.2022 02.02.2023 11.05.2023
esmane valu KT-uuring ja konsiilium endoskoopia radiokemoteraapia keemiaravi lopp
teke biopsia votmine algus

KT - kompuutertomograafia, MRT - magnetresonantstomograafia, AIM - doksorubitsiin + ifosfamiid + mesna

Joonis 1. Ajajoon patsiendi esmase siimptomaatika tekkest keemiaravi lopuni.

230 Eesti Arst 2025; 104(4):228-232



Luu-angiosarkoomid moodustavad vaid
0,0012% koigist kasvajatest (1, 3, 5), seega
esineb kisitletud lilisambast ldhtuvat
tuumorit vdga harva. Angiosarkoomi diag-
noosimine pohineb tdpsetel immuunhis-
tokeemilistel uuringutel, kliiniline pilt
ja radioloogiline leid v6ib angiosarkoomi
puhul olla viga heterogeenne. Seetdttu voib
angiosarkoomi diagnoosini jdudmine olla
raskendatud ja aegandudev.

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 kdige sagedamini ekspresseeritud
(2). Kirjeldatud haigusloos kasutati kasvaja
histokeemilisel uuringul lisaks CD31-le ka
ERG markerit, mis on uus vaskulaarsetel
endoteliaalsetel kasvajatel mddratav marker
ja tthe uuringu kohaselt kuni 96%-1 juhtu-
dest ekspresseeritud (6). Samas vaheneb
kirjeldatud markerite ekspressioon kasvaja-
rakkude diferentseerumise vihenedes ja
vihediferentseerunud kasvaja diagnoosi-
misel ei pruugi olla nende tuvastamine enam
voimalik. Seetdttu ei ole ka immuunhisto-
keemilised analtilisid 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 vdoimaliku infiltratsiooniga timbrit-
sevatesse kudedesse. On leitud, et kirur-
gilist ja adjuvantravi saanud patsientidel
on paremad elulemuse niitajad, vorreldes
ainult kirurgiliselt ravitutega (7). Kuna
esitatud haigusjuhtumi korral vidlistas
kasvaja asukoht efektiivse kirurgilise ravi
vOimaluse, otsustati kombineeritult radio-
kemoteraapia kasuks.

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

(8), kuid esitatud juhul ei olnud seljaaju ja
kasvajat imbritsevate elundite sihtmahu
sisse jadmise tottu voimalik suuremaid
doose kasutada. Kirjeldatud haigusloos
madadrati raviks ka paklitakseel, mis on
angiosarkoomi keemiaravi peamine prepa-
raat (7). Alternatiivina on angiosarkoomi
ravis kasutatud ka doksorubitsiini, kuid
kahte ravimit vérdlevaid uuringuid labi
viidud ei ole (7). Seega on angiosarkoomi
ravi piiratud nii tavapérase lokalisatsiooniga
kasvajate kui haruldasemate lokalisatsioo-
nide korral nagu kirjeldatud juhul.
Tslitogeneetiliselt iseloomustab nii
primaarseid kui ka sekundaarseid angiosar-
koome veresoonte spetsiifiliste retseptori
tlirosiinkinaaside, nagu TIE1, KDR, TEK ja
FLT1 tilesreguleerimine (1, 9). See on andnud
aluse tiirosiinkinaaside inhibiitorite kasu-
tamise uurimisele, kuid senistel andmetel
nende kasutamine olulist ravivastuse para-
nemist pole ndidanud (7). Tiirosiinkinaaside
inhibiitorid stimuleerivad ka VEGFi stinteesi,
mistéttu on katsetatud ka VEGFi inhibii-
torite kasutamist angiosarkoomi ravis,
kuid oluliste tulemusteta (7). Angiosar-
koomid ekspresseerivad vahel harva ka
immuunraviks kasutatavaid sihtmarkvalke
nagu PD-L1 (10). Immuunravi efektiivsus
PD-1-spetsiifilise pembrolizumabiga sdltub
tuumorirakkudes esinevate mikrosatelliitide
ebastabiilsusest, tuumorit infiltreerivatest
limfotsiiitidest ja muudest biomarkeritest
(11). Kirjeldatud haigusjuhu korral ei olnud
angiosarkoom aga PD-L1 suhtes positiivne.
Teine potentsiaalne immuunravi sihtmark
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).
Uheks patsiendi raviteekonna puudu-
jaagiks on lopliku histoloogilise uuringu
vastuse ootamine 4 nadalat, kuid arvestades
kasvaja haruldust ning viliskonsultatsiooni
vajadust, on selline vastuse viibimine parata-
matu. Eesti vahitorje tegevuskavas on seatud
eesmdrk, et diagnostika peale peaks kuluma
vahipatsiendil vihem kui 21 pdeva (12), mis
kirjeldatud juhul ei realiseerunud. Seevastu
oli konsiiliumi jarel ravile jbudmine kiire - 8
pédeva. Teiseks puudujadgiks oli uuringuks
voetud kasvajakoe vdahesus, mistottu ei
olnud voimalik teha tdpsustavat uuringut -
jargmise polvkonna sekveneerimist (NGS) -,
et leida spetsiifilisi ravivoimalusi (vbima-
luse korral rakendada sihtméarkravi kasvaja
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mutatsioonidest ldhtudes) 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 Kruusing?, Elen Vettus?

Angiosarcomas are aggressive and rare
soft tissue tumours originating from the
vascular endothelium. Although 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 following 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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