COCUKLUK CAGI HAMARTOMALARI

Dr. Gamze Ozbay (x)

 OZET:

‘ Hamartomalar * konjenital malformasyonla  tiimor arasindaki lezyonlardir.
Bir dokuda mevcut komponentlerin nitelik, diizenlenme veya farkhlasma dereceleri
de bir degisiklik sonucu gelisir. Bir g¢ok organlarda goriiir.

‘Hamartcma terimi 1904’de Albrecht tarafindan bir organin normalde mzvcut
olan komponentlerinin anormal olarak kargim halinde, bir arada goriildiigi, tii-
mdre benzer marformasyonla karakterize bir lezyonu tanimlamak igin kullanilmis-

“tir. Doku komponentlerinin nitelik, diizenleme veya farklilasma derecelerinde bir
degisiklik sonucu gelisir. Bunlardan biri veya daha fazlasi bu anormal karigima
yol ‘agabilir. Tiimdrle konjenital malformasyon arasinda simir vakalar olan ha-
martomalar birgok organlarda gelisebilir.

Akcigerde Kondromatéz Hamartomalar

Cocukluk ¢aginda gelismedigi ileri siiriilmssine ragmen Kissane ve Smith’in
“tipik {i¢ vakast vardir. Lezyonlar kapsiillii, kabarik kitleler olup akciger ' parenki-
‘masi i¢ine gomiilii, gozle goriilebilir kikirdak dokular: halindedir. Brons ile. iligkisi
~genellikle ‘makroskobik  olarak gosterilem=z. Kartilajinéz veya kondromatoz
‘hamartoma kondromdan iyi farklilagmis, genis, birbirinden ayr hyalin kikirdak
_lobiilleri yamsira adipéz doku, kolumnar, bazan silli epitelle doseli, sikisik epitel-

yal yariklar ve bunlar1 gevreleyen dar mazenkimat6z bir stromasi olmast ile ayrilir.
'Fibroz doku, gizgili veya diiz kas gibi gesitli dokular gorilir.

Bu lezyonlarin kékeni bilinmemektedir. Eriskinde 40-50 yaslarda goriilmekte
-olup gocuklukta ¢ok ender rastlanir. Cocukluk ¢aginda az goriilmesi ve erigkinde
‘orta yaslarda siklif1 bunlarin hamartomadan ziyade gercek neoplazma olduklarini

diisiindiirmektedir. Bu gériis bu gibi lezyonlarin seri rontgenografik inceleme-
“leriiile desteklenmektedir. Giinkii bunlar rolatif biiyiikliiklerinde artma goste-

:(x) Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi, Patoloji Anabilim Dal;, Ogretim Gorevlisi.

95



rirler. Halbuki tanimma gére hamortomanin sadece bulundugu organ biiyiirse
biiyiikligiinde artma goriiliir.

Bununla beraber akcigerde hamartoma tanimina daha uygun lezyonlar geli-
sir. Bazilar1 brongiyal halkanin kikirdagindan gelistigini ileri siirerler. Bazilar ise
bazi vakalarda tim5r kikirdaginda elastik fibriller gozlendiginden embryonal
anlageden kéken aldlglm digiiniirler..Bu gibi fibriller normal bronsiyal kikirdakta
bulunmazlar. Cavin ve arkadaslari bir bebegin akcigerde hamartomanin diiz kas
komponentinden gelisen bir leiomyosarkoma bildirmislerdir. Bir kistin stromasin-
dan gelistigi diisiiniilenbir mikzosarkoma vakas: da yayinlanmgstir.

Her ne kadar yapisal diizeni diizgiin olmasa da hamartomalar teratomalardan ge-
listikleri organin normal elemanlarimi igermeleri ile ayrilir. Gergek' teratomalar
.akcigerde ¢ok az goriiliir. Embryonik germ: tabakalarinin tiirevleri olan heterojen
.doku kitleleri ‘halindedir. Akcigerde ’Sklerozan hamanjioma”, “histiositoma”
veya “fibroz ksantoma olarak : tanimlanan sohter, sinirlt kltleler blldmlmxstxr
Mikroskobik incelemsde iyi farkhlacmxs fakat primitif fibréz doku goriiniimiinde-
dirler. Doku araliklarinda lenfositler, plazma hiicreleri, sitoplazmik lipid vakuol-
‘leri ve §1§m1§ histiyositler gorulur Endozelle doseli <;ok saylda kanallar hemanﬂ-
yomayl ammsatlr o HE fres

, Bates ve Hullin 6 ya§mdak1 bron§ “histiyositoma” vaka51 vardlr Klssane ve
_Smlth’m ise.2 1/2 yasmda bir ekkek cocugu ve6 yasmda bir kiz gocugu olan. iki
.vakalari vardir.. Wollstein’in mahgn kabul ettigi cok sayida vxsseral hemanjlomalarl

olan bir bebekte akc1ger hemanjiomas: da yaymlanmlstlr

Semilunar Kapaklarm Mikzomatéz Hamartomatoz Degisiklikleri: :

" Kalp "kapaklarinin - mikzomatéz hamartomalari mikzcmalar . veya papillo-
'mnlar olarak yaymlanmistir. Bu' lezyonlar gergek neoplazma degildir! ‘gok ender
‘durumlarda kalp kapaklarinin stenozu sarimsi bir tabaka halinde olacag halde
-kapak halkasindan limzne uzanan diizensiz, kabarik, sert, yari gegirgen nodiiller
‘halinde malformasyonlar gosterebilir. Bu tip patoloji en sik :aort kapaginda :(%
28), ikinci sikhkta trikuspid (% 25) kapakta 'goriiliir. Pulmoner kapakta % 15,
mitrak kapakta % 5 oraninda. izlenmzktedir.

Hnstopatoloyk mcelem°de bu papiller kitlelerin amfofilik matriks 1<;me g0-
‘miilii yildizvari hiicrelerden ' olusmus indiferansiye mezenkimden ibaret oldugu
“goriiliir. Bu lezyon primitif mzzenkimin farklilasamamasi sonucu gelismaktedir.
‘Endokardiyal fibroelastozisle -birlikte goriilen birkag vaka vardir. Fakat mural
endokardda bir degisiklik olmaksizin da kapak deformitesi mevcut 'olabilir. Ste-
‘nozla birlikte genellikle aort yetmazligi bulgular1 da vardir. Koroner ostiumun
obtritksiyonu veya diyastol sirasinda yetersiz koroner -perfiizyonu nedeniyle
myokard infarktiistinden ani Sliimler . yaymlanmistir. 4 haftalik iken - birdenbire
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- 8len bir bebekte bir kismi in utero gelismis farkly zamanlara ' ait myokard " in-
farktlar1 angiyokardiografik olarak ' incelenmistir. ; '

. kardiyak Intramural Fibromatdz Hamartoma (Fibroma)

Genellikle mural mkyokardda gelisirler. Kapsiilsiiz, diizgiin sinirl, sferik ve-
ya kabarik kitlelerdir. Gri, beyaz renkte, sert kivamiadir. Kesit yiizeyi uterin lei-
¢mycmaya benzer fibriler gorinimiedir. Mikroskobik olarak, genis kollajendz
imatrikste demstler halinde fibroblastlar yeralir. Bazi otdrler az sayida da olsa
cizgili kalb kas hiicrelerinin varhigindan dolayr rabdomycma veya mezenkimoma
olabilecezini belirtmektedirler.

Bibregin Hamartomalar

Fotal hemartcma bening, konjenital bir renal tim3r olup siklikla Wilms
tim>srii ile kanstnbr. Iki tiptir. Renal piramidlerin madiiller fibrcmycmatoz
hamartomalar eriskinde sik rastlanir. Cocuk bobreginde bu lezyon hig goriilme-
mistir. Kortikal hemartomalar goriiliir. Bu lezyonun birgok ismi vardir. En uygun
olaninin angicmyolipcma oldugu diisiiniilmz=ktedir. Colvin jenerik terim kapsulo-
"maylvkul'lanma'ktadl"r. Lezyonun bobrek kapsiiliinden gelistigini ifade eder. fakat
“bunun isbati gﬁctur; Lezyon korteksin derinliklerine uzandiginda belirleyici ol-
‘mamaktadir. 'Angiolprmalar nadiren semptomatiktirler. Price ve Mostofi’nin
bir tanesi 12 yasinda bir ¢ocuk olan 30 semptomatik vakasi vardir. Vasko ve ar-
kadaslarinin erigkinde masif retroperitoneal kanama ile gelen riiptiire angiomyoli-
poma vakast yay1n1anm1‘$t1r. ' '

" Bu lezyonlar szellikle biiyiik veya ¢ok sayida olduklarinda tiiberoz sklerozla
"b’i"flikté goriilmzktedirler. Tuberoz sklerozisli hastalarin yaklasik % 80’inde bob-
ek tiimdrii, angiomyolipomali gocuklarin yarisinda ise tuberoz sklerozisin diger
‘bulg‘ularl vardir. '

.. 1.~ Makroskobik olarak solid, sarimtrak griden kahverengine degisen . renk,
-uterin leiomyomasini animsatan fibriler goriiniimi vardir. Daha az sikhiklaiyagh
goriiniimde olabilir. Keskin sinirhdir, fakat kapsiillii degildir. Lezyon genellikle
‘bobrek kapsiiliiniin altindadir. Mikroskobik olarak, diizensiz diiz kar hiicre dizileri,
"kalm duvarli kan damarlari ve degisik oranda yag dokusu igerirler. Bu hiicreler
"'muh_te’mele'n“ fibroblastlara ve diiz kas hiicrelerine dogru fark111a§ma yetenegindé
‘"‘oblvajﬁ'ilkél mezenkimal hiicrelerdir. Stkigmus glomeriiller ve diger normal bobrek olu-
_"§u,ml_ar1 siklikla mevcuttur. Lezyonun benign niteligi birgok kereler gosterilmistir.

Karaciger Hamartomalar1

(. rKaracigere ait m:zemXkimal Kitleler muhtemzlen neoplastik olmaktan ziyade
gelisim bozukluguna bagh olarak ortaya ¢itkmaktadir. Bu lezyonlar hem mor-
folojik ve hem de klinik goriiniimleri ile oldukga homojen bir grubu olugtururlar.
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Hastalar genellikle iki yas civarinda erkek ¢ocuklardir. Hepatik  hamartomalar
siklikla 10 cm veya daha biiyiik ¢aptadir. Karaciger alt yiiziinde uzanan sferik,
biiyiik -kitleler halindedir. Kesit yiizeyleri genellikle kistiktir. Kistik bosluklarda
yapigkan, mukoid materyal icerirler. gevre karaciger dokusundan keskin smirla
ayrilmaz.

Mikroskobik incelemede mikzoid stromada diizensiz goriintimde,  iyifarkh-
- lagmus bilyer epitel bulunur. Bu lezyonlar benigndir. Rezeksiyon tedavi edicidir.
Fakat kitle biiyiik ise ve ekstrahepatik safra kanallarina komsulugu nedeniyle
sakincali olabilir.

Safra Kesesi Hamartomasi

7 yasinda bir erkek gocugun safra kesesindeki papiller bir lezyon epitelyal
hamartoma olarak tanimlanmus, hastada safra kesesi riiptiire olmus ve safra peri-
toniti geligmistir.

Paratiroidin Hamartomatoz Lezyonlan

Erigkinlerde paratiroid epitelinin ve fibroadipéz dokunun bir arada timérii
animsatan lezyonlarinin hamartomatéz olduklar ileri siiriilmektedir. Abul Haj ve
arkadaslarinin kitlenin rezeksiyonundan sonra hiperparatiroidizm semptomlari
gosteren bir vakalar1 olmustur.

Lenf Diigiimlerindeki Hamartomatiz Degisiklikler:

Lenf diigiimlerinin dagilimina ait konjenital bozukluklar sistematik olarak
tanimlanmamustir. Degisik immunolojik yetmezlik halleri sonucu goériilen  his-
tolojik anormallikler ve lenforetikiiler depo hastahiklarinda lenfoid dokunun
biitiin viicuda dagilimi disinda lenfoid doku igin konjenital anomali kabul edilebi-
lecek tek lezyonu benign lenfoid doku kitleleridir ki muhtemeslen hamartomatéz
‘kokenlidir. Bu kitleler lenf digiimleri disinda gelisirler. Son yillarda lenfoid doku
kitlelerinin kolonun lenfoid polipleri, lenfositoma kutis ve parotisin “benign lenfoid
lezyonunda oldugu gibi benign' klinik seyir gosterdigi agikhiga kavusmustur.

Lattes ve Pachter’in hamartomatéz kokenli oldugunu diisiindiikleri oniki
vakalar1 vardir. Hastalarin yaslar 14,16 ve 17 civarindadir. Yedi hastada kitle
yumusak dokulardan, dérdiinde mediastenden ve birinde retroperitoneumdan
gelismistir. Vakalar asemptomatik olup olduk¢a uzun siire statik kalmuglardir.
Hig birinde niiks gériilmemis ve sekiz yil gibi uzun bir siireden sonra sistemik bir
hastalik gelismemistir.

Anjiomatoz lenfoid hamartoma (mediastenin dev lenf diigiimii hiperplazisi)
genellikle mediastende, bununla beraber diger alanlarda da goriilebilen bir geli-
simdir. ' ;
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Makroskobik olarak lezyonlar biiyiik, birkag santimetre ¢apta, keskin smirh
kitleler olusturur. Mikroskobik olarak kortikomadiiller yapi vaya kapsiil alt1. ve
mediiller sinuslar olmaksizin olgun kiigiik lenfositlerden olusmus follikiiler grup-
lar izlenir. Sinuzoidal yapi ortadan kalkmustir. Follikiillerin ortas: hyalinize olabi-
lir. Hitolojik olarak hyalin-vaskiiler ve plazma hiicre tipleri tanimlanmustir. Has-
sall korpiiskiillerini andiran epiteloid hiicre gruplart igerir ve genellikle santral bir
kan daman gevresinde konsantrik lamina iginde yerlesmis goriinimdedir.

Annjiomat6z lenfoid hamartomalar benign davranshidirlar. Demire refrakter
anemi ve hipergammaglobulinemi ile birlikte goriilen vakalar yaymlanmistir. '

Fibroz Hamartoma

Etyolojisi ve yapist bilinmeyen bir tiimordiir. Enzinger bebeklerde hayatin
ilk iki yiinda ve bazan dogumia da goriilen tiim3re benzer lezyonuna fibroz
hamartoma demistir. 30 vakast vardir. Bunlardan besinde lezyonlarm . dogdukla-
rindan itibaren var oldugu saptanmistir. Travma Oykiisii yoktur. Erkek g¢ocuklar
da daha sik goriilmektedir. Omuz, aksilla ve Gst kol en sik gelistigi bolgelerdir. Na-
diren altindaki kasa veya fasiyaya yapisir. Lezyon genellikle soliterdir. Tyi smirh
degildir. Yag dokusu ile karisik beyaz fibroz doku goriiniimiindedir.

Mikroskobik incelem=de bu lezyonun en belli bash &zelligi organoid bir yapi-
sinin olmasidir. Ug doku tipi hakimdir: 1- fyi farklilagmus fibréz doku, 2- Ma-
tiir yag dokusu; 3- Primitif mazenkimi amimsatan girdap seklinde immatiir sellii-
ler alanlar.

Lokal niiks gelisebilir. Benign bir klinik seyir gOsterir.

Deride Hamartomatdz Gelisimler

Dermal hemanjiomalar gok siktir. Deri damarlarmin lokal malformasyonla-
rdir. Bebeklerde ve gocuklarda oldukga selliller goriinimde olduklarindan anji-
osarkoma ile karisabilirler.

»Port-Wine Mark” = Sarap lekesi lokal bir dzmarsal malformasyondur.
Dogumda var olan, yiizde veya viicudun diger kisimlarinda pembemor, tek veya
cok sayidaki makiillerdir. Lezyonlar giderek biyirler. Sturge-Kalischer-Weber
sendromu ile birlikte olabilirler. Bu sendromda yiizde “Porto-Sarabi lekesi”,
glokom, epilepsi, gozlerde, meninkslerde ve beyinde anjiomatoid lezyonlara bagh
hemipleji goriiliir. Histopatolojik incelemede dermisin yiizeyel ve orta kisimlarin

fda ince duvarh damarsal yapilar gozlenir. )

»Strawberry Mark” = Cilek isareti diger bir adi ile ”Straw-berry neviis”
diger bir damarsal malformasyondur. Dogumda varolabilir veya hayatin ilk y1-
Iinda ortaya cikabilir. ’
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Histolojik incelemzsinde prolifere endotel hiicreleri ile doseli kapiller darhar-
lar gézlenir. Bazan kapillerlerde genislems olabilir. Liimende trombiis: ‘bulunabilir. .
Kapsiilsiiz bir lezyondur. :

Kavernéz ‘Hemanjioma:

Derialt1 yag ve kas dokusuna ilerleyen vaskiiler bir hamartomadir. Endotelle"
doseli genis kan golciikleri ‘gorintimdedir. Normal veya normale yakin damarsal’
yapilarla, solid endotelyal hiicre kiimeleri igeren anormal damarsal olusumlar bir
arada bulunur.

”Port-Wine Mark” ve kavernéz hemanjiomalar gerileme gostermszler, plastik
cerrahi tedavisi uygulanir. “Strawberry Mark” tedaviye gereksinim - olmaksizin
gerileyen bir hamartomadir. Birkag yil igerisinde beyaz bir nedbe dokusu birakarak
kerdiliginden geriler. ' : '

Beyinde Damarsal Malformasyonlar

Beyinde ve m:ninkslerde damar sisteminin embryonik gelizimi sirasinda bir’
takim bozukluklar sonucu ortaya ¢ikan iyi huylu tiimdre benzer lezyonlardir. Bu
hamartomalar bazen semptom vermezler. Bazan ise trombozise ve beyin ici ka-
namalara neden olurlar. o

M'en'ingoserebral anjiomalar, Cok sayida damarlarin bir arayagelerek olus-
turdugu hamartomalardir. Deri ve karacigerde sik goriilen kapiller ve kavernéz-
hemanjiomalar beyinde ender rastlanir. Damar duvarlari oldukea incedir. ’
Normal endotelle déselidir. Aralarinda glial doku yer alir. Glial fibriller arasihda
kalsifikasyon odaklari izlenir. Bazan damar duvarlar1 kalin olup diiz kas igerebi-
lir, fakat elastik fibriller genellikle bulunmaz. Bu malformasyonlar siklikla derin
yerlesimlidir. Fakat daima leptomsninkslere baghdir. Orta serebral arter bolgesin
de en sik rastlanirlar. Yillar sonra biiyiime gosterirler. Kan akiminin yavaslamasini
trombozis izler. Trombozisi takiben organizasyon ve fibrozis gelisir. Kollagenoz
ve glial skar epileptik ndbetlere neden olabilir. ' T

Sturge-Kalischer-Weber sendromu:

- Ik kez 1879 da Sturge, 1897 de Kalischer tarafindan tanimlannustir. 1929
da Parker Weber» sendromun kgenel-tammlamasml yapmuigtir. Deri _hamart'o’méla{
rindan Port Wine Mark ile birlikte goriiliir. Siklikla beynin arka yérlsmlrj"_ﬁgt' kis-
minda leptomeninkslerde yerlesim gosteren yiizeyel kapiller veya vendz malformas-
yondur. Retina damarlarinda anormal kivrimlar veya retinal. anjiomalarla bir-
likte: gorildiigi durumda Von Hippel/Lindau hastaligindan soz edilir.

Cobb’s Sendromu:

Sturge-Kalischer-Weber sendromundaki bulgular vardir. Fakat meningeal vas-
kiiller malformasyon spinal kordun iizerindeki pia-araknoid kismindadir. Bu los
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kalizasyondaki spinal sinir koklerinin uyardigt déri bolgesinde ise sendroma eslik’
eden neviis vardir. : .- S T
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Summary: »
HAMARTOMAS OF CHILDHOOD

Hamartomas are Lesions beween congenital malfdrmations.and tiimérs. They
occur by an alteration, in guality arangemend and differentiation of tissue compo-
nent. They may develope in many organs.
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