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Abstract. T��� ����� ����� �� ����������� ��� ������������-T��� ����� ����� �� ����������� ��� ������������-
������� ���r����r������, ��ff�r������ ��������� ��� �r������� �f 
�������r� ����������� �������������������� (PEH). PEH 
�� � r�r� ��w-�r��� ��������� �������r ����r. T�� ����� �f 
PEH r������ ������r. P������ �r������� �� ���r������b��, w��� 
��f� �x�������� r������ fr�� 1 �� 15 ���r� ��� �� ��� f��� ���� 
���r������ r������r� b����� �������������� w����� ��� ����r 
��� ��� ����r���� �f ��� ������� �� ���� �������� ���� ��� 
�����r� ��� ����� ��r����� ����������. T�� �������� ����f��-
tations, imaging findings, histopathological characteristics and 
������������������� ���������� �f f��r ����� �f ����������� 
�������������������� ����rr��� �� ��� ���� w�r� r��r�-
���������� �����z��, ��� � r����w �f ��� ���������� ����r���r� 
w�� ���������. T�� ��� �f ����� f�r ��� f��r PEH ����� w�� 
25-54 ���r�, ��� ��� ������� ����f����� �� �������� ������� �� 
��� ����� �r ����r�. A�� �f ��� �������� ����rw��� ��b������ �r 
�������r� w���� r��������. T�� ��r������� �f ��� ����r ����� 
w�� ����������� �r �������-������ w��� �b������ ������������ 
��������� �� w���� ������ �r �������� ���������� �r���r�-
����� w�r� �b��r���. T�� ����� w�r� �rr����� �� ����� ��� 
��r�� w��� ������r���� ����r������� ������. T�� ��r������� �f 
��� ��j�r��� �f ��� ����r ����� w�� ����r���, ��������� ���� 
������ ��� ������ ������� �r ���r����. I������������������ 
�������� ���w�� �������� r������ f�r CD31, CD34 ��� F8. PEH �� 
� r�r� ��w- �� ����r���-����� ����r ����rr��� �� ��� ����� w��� 
��ff�r��������� ��w�r� �������r ����������� �����. C���������, �� 
is difficult to distinguish from a variety of other benign and 
��������� ���� ��������. F�r ���������, � ����������� ���� 
b� ���� fr�� ����r �������� ���� �� ��r���� �r����������� 
�������, ������� �������, ����r����, �r���r� ��� ���������� 
���� �����r�, ��������� ������������ ��� �������r ��r����. 
I� ��� �r����� �����, ��� ������������������� f����r�� �f f��r 

����� �f PEH w�r� ������������ ��� ��� ���������� ����r���r� 
w�� r����w��. T�� r������ �f ���� ����� ��� ���r��� ����r-
�������� w��� r���r�� �� ��� ��������� ��� ���r������� ������� 
f�r �������� w��� PEH.

Introduction

P������r� ����������� �������������������� (PEH) �� ��� 
��rr��� ��r� f�r � r�r� �������� �r�������� ����r�b�� b� D��� 
��� L��b�w �� 1975 �� ���r��������r ����r����� br����������-
���r ����r (IVBAT) �f ��� ���� (1,2). PEH �� � r�r� �������r� 
�������� �f �������r �r���� w��� f�w�r ���� 50 ����� r���r��� 
�� ��� ����r���r� (3-6). PEH ��������� ����f���� �� �������� 
b�����r�� ���� ������� ���� �r� ������� �������r�� ������������ 
�� ����� �r ������-���� C�������� w����, �������� ����� �� 
�����r�� ��� ��� ����r�� ���� ���� b��� r���r��� (4,7). M���, 
�����������, ��� �r������ �f �����, ����������, ����� ����, 
�������� �������r�� �������, ����r�� �ff�����, ���������� �� 
��r� ���� ��� ���� ��� ����� ���� ���������� �r� ��� f����r� 
���������� w��� � ���r �r�������. S���������� �������� ��� 
��� �r������ �f � ����r�� �ff����� �r� ����������� �r������r� 
�f ��r����� �� �������� w��� PEH (7). E��������� ������������-
�������� ��� ���� b��� r���r��� �� �r������� �� ��� ����r, ���� 
��� ���k �r��, �r�� ������, b���, �����������, �����r��� 
��� br��� (8,9).

PEH �� � r�r� ��w-�r��� ��������� �������r ����r ���� 
����r� �� ��� ����� ���, ��� �� ��� r�r���, �� �� ���� �� �����-
����� ����������� PEH �� ����r ���� ��������. I� ��� �r����� 
�����, f��r ����� �f PEH, w���� w�r� ��������� ��� �r����� 
�� S������� C���� H�������, S������� J��� T��� U����r���� 
(S�������, C����), w�r� �b��r��� ��� �����z�� w��� r������ 
to the clinical manifestations, imaging findings, histopatho-
������� ���r����r������, ������������������� ���������� 
��� �r�������. T��� ����� w�� ��rf�r��� ����r���� �� ��� 
D����r����� �f H�����k� ��� w�� ���r���� ��� ��� ������ 
��������� �f S������� C���� H�������, S������� J��� T��� 
U����r���� (S�������, C����). Wr����� ��f�r��� ������� w�� 
�b������ fr�� ��� ��������.

Case reports

Clinical manifestations. T�� �r����� ����� ����r�b�� f��r ����� 
of PEH that were diagnosed at the Chest Hospital Affiliated to 
S������� J������� U����r���� fr�� 2006 �� 2013. Tw� �f ��� 
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����� w�r� ��r����� �������� �� ��� ��������, w���� ��� ����r �w� 
����� w�r� ������������ �������� fr�� ����r ���������. C��� 1 
w�� � 54-���r-��� ���� w��� �������� ���� ������� ���� w�r� 
r������� ��r��� � �r����r����� �x��������� f�r �������������. 
C��� 2 w�� � 54-���r-��� f����� w�� w�� �������� f�r ����� 
��������� ��� f������, w��r�b� X-r�� �x��������� r������� � 
r���� ����r�� �ff�����. C��� 3 w�� � 46-���r-��� f����� w��� �� 
�b����� ��������; ��� �rr�����r ������ w�r� f���� b���w ��� 
����r� �f ��� r���� ����r ���� �� � ����� �������� �����r���� 
(CT) ��r��� � r������ �������� �x��������� (F��. 1A). C��� 
4 w�� � 30-���r-��� f����� w�� w�� ���� w������ �b����� 
��������, ��� �������� ������� �� b��� ����� w�r� r������� 
�� � ����� CT ��r��� � r������ �������� �x��������� (F��. 1B). 
C���� 3 ��� 4 ����rw��� ��b������, w���� ����� 1 ��� 2 
����rw��� �������r� w���� r��������. A �����-���r ������-
�r����� f����w-�� f�r ���� 1 ���w�� ���� ��� �������'� ��������� 
was stable, with no significant progression. Persistent pleural 
�ff����� w�� �b��r��� �� ���� 2, ��� ��� ������� r������� 
��������r��� �� ������r ��������, b�� ������b�� �� ��� 
������� �f��r ��r�� ���r�. C���� 3 ��� 4 w�r� ��x ��� f��� 
������ ���� ��� �������r����� f����w-�� ��r��� �� ��� ���� �f 
wr�����, r�����������. (T�b�� I)

Materials and methods. All of the specimens were fixed in 
4% neutral formalin, embedded in paraffin and stained with 
hematoxylin and eosin. Briefly, following deparaffinization, 
r����r�����, ����-������� ������� r��r����� ��� ���������� 
��r�x����� b���k���, ��� ������ w�r� ����b���� w��� �r���r� 
����b����� f�r 1 �. T�� �r���r� ���������� ����b�����, 
��������� ����� ����-����� ������r �f ��ff�r��������� 31 (CD31) 
(1:200 ��������), ����� ����-����� CD34 (1:200 ��������, ����� 
����-����� �r������ k����� (CK) (1:100 ��������), ����� ����-
����� CK7 (1:200 ��������), ����� ����-���������� ���br��� 
������� (EMA) (1:200 ��������), ����� ����-����� ���r������ 
(1: 200 ��������), ����� ����-����� ������ (1:200 ��������), 
����� ����-����� ���r��� �r����r������ f����r 1 (TTF1) (1:200 
��������) ��� ����� ����-����� �������� (1:200 ��������) ��� 
���������� r�bb�� ����-����� f����r VIII (F8) (1:200 ��������) 
w�r� ��� ��r������ fr�� D�k� (C�r�����r��, CA, USA). T�� 
��������� w�r� ��b��q������ ��bj����� �� ��� ���������� ���� 
����-r�bb�� ����-����� �������r� ����b��� (D�k�) (�������� 
1:500) f�r 30 ��� ��� �������z�� ����� 3,3'-�������b��z����� 
���r����r�����r��� �� ��r������ ����� �� E������� ������ 
(D�k�) (10).

Case 1. Tw� ��������� fr�� ��� �������r� w���� r�������� �f 
��� ��f� ����r ��b� w�r� ��b������ f�r �x���������. O�� �r�� 
������ w�� �b��r��� �� ���� �������, w��� �������r� �f 0.6 ��� 
1 ��. Tw� ����r ��������� fr�� ��� �������r� w���� r����-
���� �f ��� ��f� ��w�r ��b� w�r� ��b������ f�r �x���������. O�� 
�r�� ������ w�� �b��r��� �� ���� ��������, w��� �������r� �f 
0.5 ��� 0.9 ��.

Case 2. Tw� ��������� fr�� ��� �������r� w���� r�������� �f 
��� r���� ����r ��b� w�r� ��b������ f�r �x���������. Tw� ������ 
����k������ w�r� f���� �� ��� ����r�� ��rf���, ��� ��� �������� 
w�r� �r�� ��� ��r�, �����r��� 3x2x1 �� ��� 1.5x1x0.5 ��.

Case 3. T�� r���� ����r ��b� �������� w�� ��b������ f�r 
�x���������. A ���� 3x2x2.1 �� �� ��z� w�� f���� �� ��� 

����r r���� ��� ������� ���� w�� ���� �����w-�r�� �� ����r, 
��r�, ��� �������� ���� ��� ����r� w��� ����r�� ��������� 
��� ����k�����. M������� �r�� ������� w�r� ���� f���� �� ��� 
������ ��� ��w�r �������� �f ��� �x������ r���� ���� ��b� 
��� r���� ����r�, 0.3-0.5 �� �� �������r.

Case 4. A �������� �f ��� ��f� ��w�r ��b� w�� ��b������ f�r 
�x���������. A ���� 3x3x2.5 �� �� ��z� w�� f���� �� ��� 
b���� ������� �f ��� ��f� ��w�r ��b� ���� w�� �r��-�����w, 
hard, well‑defined and located 0.5 cm from the pleura. At 
2 �� ������� fr�� ��� ���� �� ��� b���� �������, ������r 
���� 1.5x1.5x1.4 �� �� ��z� w�� �b��r��� ���� w�� ���� 
gray‑yellow, hard, well‑defined and located 1 cm from the 
����r�.

Microscopy. T�� ����r� w�r� �������� �f ��� ����r ����� 
�rr����� �� ���r� ��r�� ��� ����� w��� ������r���� ��r���� 
������. T�� ����r ����� w�r� ������ �� ��z�, ��������� �r 
������� ������, w��� ������r ���� b�����r���. T�� ��������� 
w�� �b������ ��� ������������, ��� ��� ������ w�r� r����, 
w��� ����� �������� ���w��� ���� �r ����r��� ������. T�� 
����� �r �������z����� ���������� ��� �r ��r� �r���r������ 
w�� �������� �b��r��� �� ��� ��������� �f ��� ����r ����� 
(F��. 2A ��� B). I� ���� 4, ��� ����r ����� w�r� �b������ �� 
���� �r���, w��� �b����� ������; ��� ����r ����� w�r� �rr����� 
�� ����� ����� ��� ��������������r ��r����r��, �r�w��� ��w�r� 
the surrounding alveoli and filling the alveolar space. The 
����r ����� �� ����r �r��� f�r��� �������r� ��r����r�� �� ��� 
b���� ������� (F��. 2C). I� ���� 3, ��� ����r ����� w�r� �r�w��� 
�� �������� ����� �������, w��� �b������ ����� ��rr������� ��� 
������� ��� ����r���� �� ��� ������r �����r� ���� w�� ������r 

F���r� 1. (A) C��� 3: A 46-���r-��� f����� w��� �� �b����� ��������. 
Irr�����r ������ w�r� f���� b���w ��� ����r� �f ��� r���� ����r ���� �� � 
����� CT ��r��� � �������� �x���������. (B) C��� 4: A 30-���r-��� f����� 
w��� �� �b����� ��������. M������� ������� �� b��� ����� w�r� r������� �� 
� ����� CT ��r��� � �������� �x���������. CT, �������� �����r����.
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to hyaline degeneration or necrosis, and calcifications were 
�b��r��� �� ��� ���r���� �����r (F��. 2D).

Immunohistochemistry. T�� ����r ����� �f ��� f��r ����� w�r� 
�������� f�r CD31, F8 ��� ��������; CD34 �x�r������ w�� 
�������� �� ��r�� �����; ��� EMA w�� f������ �������� �� ��� 
����. T�� ����r ����� �f ��� f��r ����� w�r� �������� f�r ����r 
��rk�r�, ��������� TTF1, CK, CK7, ���r������ ��� ������ 
(F��. 3A ��� B). T�� ������������ ��������� w�� PEH �� ���� 
����.

Discussion

E���������� �������������������� �� � ��w-�r��� ��������� 
�������r ����r ���� w�� �r�������� �������r�� �� ����r������� 
vascular tumor, but was reclassified as a low‑grade angiosar-
coma in the 2002 WHO classification (11). It often occurs in 
the superficial and deep soft tissues of the extremities, and 
����� ����rr��� �� ����� �r� r�r� ��� �f��� �����f���� (2,12). 
PEH was first reported by Dail and Liebow (13).

PEH �f��� ����r� �� ������-���� w����, w��� � ���� 
������� ��� �f 40 ���r� ���. W��� �� �b����� ��������, 
�������� �r� �f��� ��������� �� �������� �x���������. F�r 
�������� w��� ��������, ����� ���������, ���r����� �f br���� 
and difficulty breathing after exertion can occur; the tumors 
�r�w ���w��, ����f������ �� ��r���� �r������� ����������, ��� 
pleural effusion is the first sign of pleural invasion (7,14‑16). 
A���� ��� f��r ����� �f PEH �� ���� �����, ��r�� ����� w�r� 
initially identified during physical examination and one case 
showed a right pleural effusion as the first sign.

T�� ������� �f PEH �� ������ ���r����r�z�� b� �������� 
�������r� �������, r�r� ������r� ������� ��� ������ ����-
���r� �f 1-2 ��, �������� � �������r �f >5 �� ��� ���� b��� 
reported (9,15). Calcifications and ossifications have occasion-
���� b��� f���� �� ��� �������. If ��� ������� ���� ������� ��� 
����r�, ������� ���� �� ����r�� ����k����� ��� ����r�� �ff����� 
��� ����r (17). T�� f��r ����� �� ���� ����� ��� ���w�� �������� 
���� ������� �r �������.

M��� ��������, PEH �r������ �� b�����r�� �r �������r�� 
�������� �������r� ������� w��� ����r b�����r���, �������r� 
�f 0.3-2 ��, ��� ���� �r�� �r br�w� ����r�����. T���� ��� 
������ ��� ����r� ��� ����� ����r�� �ff����� �r ������r ����k-
ening. Calcifications or ossifications can occur in the center of 
��� ������� (18,19).

T�� ���r��������� �������r ��r����r� w�� ������r, ��� ��� 
����r� f�r��� ���r�, ��r�-��k� ��r��� w��� ����� ���� ��r����r�� 
b� ��� ������������ ����������� �����, w���� w�r� r���� �r 
�������� f���f�r�. T�� ��r��� w�� ����� b��� ������� ����� 
w��� ������� ������r����� �� ��r���� �����. T�� ����r ����� 
showed abundant, ill‑defined cytoplasm and intracytoplasmic 
������ �r ��������, w���� �� ����� ��������� ������ �r �������� 
���r�������� r�� b���� �����. T���� r�� b���� ����� w�r� 
�������� �f ��� ��ff�r��������� �f ����r ����� ���� �������r 
����������� �����. T�� ����r ����� ��� ���� �� ����r��� 
������, w��� ������r �������z�����, ������������� �������� ��� 
r�r� �r ������� �������. S��� ����r ������ �����r� ���w�� 
��r������ ��� �� ��������r z��� ����������� b� ����������� 
necrosis, calcification and ossification. The abundant tumor 
����� ��rr������� ��� ������� br�k� ���� ��� �������r ������ 
�� �������r� �r �������� ��r����r��. A ���b�r �f ��� �������� 
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��r��������� w�r� �b��r��� �� ���r�x������� ���-���r� �f 
�����, w���� w�r� ����f����� �� ��� �b����� ������ �� ����r 
�����, ��������� � ������� ����� �f >1/10 ��r ����-��w�r�� 
f����, f���f�r� ����� ��� ������������ ���r����. T���� 
������� w�r� ������ ��������, ��� ����r� �� ���� ����� �r� 
��������� ����������� ���������������������, w��� � 
������������ �f ��� ��r������� �f ����������� �������r���� 
(4,8,20,21).

PEH �x�r����� � ��r���� �f �������r ��������, ���� 
�� CD31, CD34, F8, fr���� ���k���� �����r����� 1 �r��-
��r������ f����r, U��x ��r������ ���������� ���� 1 ��� 
FKBNP12 (22,23). Among these, F8 was highly specific, but 
its sensitivity was the lowest; CD31 was relatively specific 
��� ������ ���������, ���b���� �x�r����� �� 90% �f ��� �����; 
CK �r EMA w�� f������ �x�r����� �� 25-30% �f ��� �����. 
I� ��� �r����� �����, ��� f��r ����� �x�r����� CD31 ��� F8 
(100%), ��r�� ����� �x�r����� CD34 (75%), ��� ���� w�� 
f������ �������� f�r EMA (25%) ��� �� ���� �x�r����� CK 
(0%).

D�� �� ��� f��� ���� PEH �� r�r�, ����������, �� �� ������ 
���f���� w��� � ��r���� �f b����� ��� ��������� ���� 
�������� (24). A� PEH ���w� �������� ���� ������� �� �������, 
�� �� �f��� ������������ �� ��r����r�� ���� �����r w��� ���� 
����������. T�� ��ff�r������ ��������� �f PEH �������� ��r���� 
�r����������� �������, ������� �������, ����r����, �r���r� 
�r ���������� ���� �����r, ��������� ������������ ��� �����-
��r���� (25).

C�r���� �r����������� �������� ������� ��b�r�������, 
��r�������� ��� f����� �r�������. T���� �������� ��� 

F���r� 2. H����������� �x��������� ���r����r������ �f �������r� ����������� �������������������� (������x���� ��� ����� ��������) (A, ���� 1; B, ���� 2; 
C, case 3; D, case 4). (A) Neoplasms are composed of short cords and nested tumor cells, and interstitial mucus degeneration (magnification, x200). (B) Typically, 
the lumen or cavity in the tumor cytoplasm contain single or multiple erythrocytes (magnification, x200). (C) Tumor cells are rich in certain areas, with marked 
atypia. The tumor cells are arranged in solid nests and duct‑like structures, and form papillary structures in the blood vessels (magnification, x200). (D) Tumor 
cells show multiple small nodules and local cerebral calcification at the necrotic center (magnification, x100).

F���r� 3. I������������������ ���r����r������ �f ����������� ����������-
dothelioma (Envision; magnification, x100) (A, case 1; B, case 3). Expression 
�f (A) ������r �f ��ff�r��������� 31 ��� (B) f����r VIII �� ��� ����r �����.

  A

  B

  A   B

  C   D
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�r����� �� �������� �������r�� �r b�����r�� �������r� ������� 
�� �������. H�w���r, ��b�r������� �� �������� �� ��� �������� 
��b�r����� ����, ��� ��� �ff���������� �f ����-TB �r������� ��� 
contribute to its identification. Among patients with active 
��r��������, 80% ���w �� ���r����� ����� �f ����������� 
�����r���� ��z���, ��� ��r�������� �� ���r����r�z�� b� 
�������� ����������� ����� ����� ��� ����r ���������������, 
w��� �r w������ �������r� ������r �������. T���� �r� ��� 
�������������� �x�r����� �� ����������� ������r ����r������. 
S�r�������� ��� ���w ������� ������� ���r����, ��� ��r����-
���� �� ���r����r�z�� b� �������r�� �r��������, �������� 
���� ��� ����r ����r �rr�������� �f ��� �������� �r������� 
�� �����-��k�, w������ ���r���� �r w��� ���� f���� ���r����. 
F����� �r�������� ���w r�fr������ ���r�� ������ ��� ������� 
�f �������������� ����� ����� ��� �����������. T��r�f�r�, ���� 
��� b� ����r�� �������������� ������������� fr�� PEH (26).

P������� w��� �������r� ������� ������� ���� ���w �� 
�b����� ��������, ��� ���� �r� ������� ����r�� �������� 
w��� ������ �r �������� �������r� ������� f���� �� �������� 
�x���������, �r�������� ������r �������� ��� r����������� 
����f��������� �� PEH. P�������������, ������r ����������� 
���w� �� �rr�����r ��r����r� �� ���r������, w��� ����������� 
��w��r ��������. A�����������, ��� ������� �r� ��rr������ 
b� f�r���� b��� ����� ����� ���������z��� ��� �������, w��� 
occasional focal ossification and calcification. No tumor cells 
��ff�r�������� fr�� ���� �r ����r��� �������� �������r ����-
������� �����, �� �� PEH, �r� �b��r���. C���� r�� ��� ������ 
violet starch staining can confirm the diagnosis (27).

C���� ������� �f ����r���� ��������� r������ � ������r� 
��� w���-��f���� ������, w���� �������� ������� �r� r�r�. 
P������r������������, ��� ������ �� ������ ����r���� �f 
��b������ ����r� ��r������, ��� r��r������ �f ��� br��������r 
���������� ��� b� �b��r���. W��� � ��r�� ����� ��r������-��k� 
��r��� �f PEH �����r�, �� ���� b� ������������� fr�� ��� �r�� 
��r������ ��������� �f ����r����. H�w���r, b���� �� ��� 
findings of different imaging studies, its pathomorphology and 
immunohistochemical markers, it is not difficult to distinguish 
����r���� fr�� PEH.

T�� ���������� �f �r���r� ���� �������r������ w����� ��� 
����� �r ��� ���������� �f �x�r��������r� ����r� �� ��� ����� 
�� ��� ���� ������ r����� f�r ��� ����rr���� �f �������� 
nodules in the lungs and, thus, it is not difficult to explain why 
PEH �� �f��� ������������ �� ����� ����r �����. I� ��������, 
��� ������ ��� ��r��� �rr�������� �f ��� ����r ����� ��� ��� 
��x��� ��r��� �� PEH �r� ���� ������ ������������ �� �����-
��r������ �r �������� �������r������ �� b����� ��� ��r��� 
���r����r����� fr��z���. H�w���r, ��� ������ �f ��� ����r ����� 
�� �r���r� �r ���������� ���� �����r �r� �b�����, w��� ����r 
�������. If ��� ������������������r� ���w� ��� �x�r������ �f 
��� ���������� ���� ��rk�r ��� �� �������� f�r ��� �������r ����-
������� ��rk�r, ���� ����r� ��� b� ��ff�r�������� fr�� PEH. 

I� ��� ���� �f PEH �������� ��� ����r� �r � ����r�� �ff�-
����, PEH ���� b� ������������� fr�� ��������� ����r�� 
������������. T�� ����r ����� �f ��� �����r �r� ���r����r�z�� 
b� b���r�������� ��ff�r���������, w��� ��� �x�r������ �f ��� 
���������� ��rk�r� CK ��� CK7, ��� ����������� ��rk�r 
��������, ��� ����������� ���� ��rk�r�, ���� �� ���r������, 
W���� ����r 1, D2-40 ��� CK5/6. I� ��������, ��������� 
����r�� ������������ ����� �r� �������� f�r �������r �������-
���� ��rk�r (CD31 ��� CD34) �x�r������. 

A������r���� �� ������ �� �k�� ��� r�r� �� ��� �����, 
��� ����� �� �r����� �� � ��r�� ������r� ����. T���r �������r 
������, ������� ������ ����������� ��������� �����, ������ 
�������� ����r ����� ��� ������� �r� �������� �b��r��� ����r 
��� ���r������, ��� ��r�� ������� w��� ������� ����� �r� ���� 
�b��r��b��. S��� PEH� ��� ���w ��r���� �������� ��r�����-
���� ���� �r� ������r �� ����������� �������r����, f�r���� � 
��r���������� ���������� w��� ����������� �������r���� (28).

W��� ��� ������� �f PEH ������ ��� ���� �r� r��������� 
�������, ��r��r� �� ��� �r�f�rr�� �r�������; ��w���r, w��� 
��� ������� ���� ������� b��� ����� ��� ������ b� ���������� 
r�������, �������r����� ��������r��� ��� b� r�q��r��, 
����r���� �� ��� ��������� �f ��� �������. T�� ���r��� ��r����� 
���� �f �������� w��� ������������ �������r� ������� �� 
15 ���r�, ��� ���� ��� b� >25 ���r� �� ��� b��� ����� (12,13). 
P������� w���� ���� ������� w�r� ���������� r������ b� 
��r��r� ���� ���w� ���� r��������� �r ���� b��� ��r��. 
P������� w���� ������� w�r� ��� ���������� r������ ��� 
���w�� �������� ���� ��� ��rw��, b���� ������� ��� ����r� 
���w�� ���r �r�������; �������� �� �������� ������ �f��� 
���� �f r����r���r� f����r� (7,9). I� ��� b��� r���r��� ���� ��� 
survival rate for 40% of patients with PEH is less than five 
���r� (12,29). S���� ��� �r������� f�r �������� w��� PEH ��r��� 
w�����, ����-��r� f����w-�� �� �������r�. F�r ��� f��r ����� 
�� ��� �r����� �����, ��� ������� ���w�� �� r���rr���� w����� 
� �����-���r f����w-��, ��� ������� ���� ��r�� ���r� �f��r ��� 
surgery, and the other two patients are five and six months into 
��� �������r����� f����w-�� ��r���, r�����������. 

I� ����������, ��� ������������������� f����r�� �f f��r PEH 
����� w�r� ������������ ��� ��� ���������� ����r���r� w�� 
r����w��. T��� r������� PEH �� b� � r�r� ��� ����r�� f�r� 
�f ��������� ������r ����r w��� ��r���� ������� �r�������. 
T�� r������ �f ���� ����� ��� ���r��� ��r ����r�������� 
�f PEH. H�w���r, ������� w��� � ��r��r ������ ��z� �r� 
r�q��r�� �� �r��r �� �r����� � ��r� ����r�������� ����r-
��������, w���� w���� ���r��� ��� �������� �r������� 
��� �r������� f�r �������� w��� PEH.
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