
G‹R‹fi

Rabdomyomatöz mezenkimal hamartom
(RMH), ilk defa 1986 y›l›nda Hendrick taraf›n-

dan “çizgili kas hamartomu” olarak tan›mlan-
m›flt›r (1,2). Lezyonlar›n genellikle bafl-boyun
bölgesi orta hatta ortaya ç›kmas›, ço¤u kez do-
¤umdan itibaren var olmas› ve lezyon içerisin-
deki pilosebase komponentin varl›¤› nedeniyle
konjenital midline hamartom, deri eki hamarto-
mu benzeri farkl› adlarla an›lm›flt›r (1). ‹lk ta-
n›mlanmas›ndan 3 y›l sonra, neoplazm›n hamar-

ÖZET

Rabdomiyomatöz mezenkimal hamartom, dermis ve
subdermal dokuda geliflen nadir bir lezyondur. ‹lk kez
1986 y›l›nda “çizgili kas hamartomu” olarak tan›mlan-
m›flt›r. Genellikle yeni do¤anlarda bildirilmifltir. Günü-
müze dek literatürde 34 olgu yay›nlanm›flt›r. 

Burada çene orta hatta, do¤umsal parmaks› deri ç›k›n-
t›s› bulunan 3 ayl›k erkek bebek sunuldu. Fizik bak›da
baflkaca konjenital defekt veya deri lezyonu saptanma-
d›. Histopatolojik incelemede; epidermis alt›nda gelifli-
güzel yerleflmifl iskelet kas›, ya¤, ba¤ ve nöral dokular
ile bol folikülosebase yap›lardan oluflmufl mikst doku
varl›¤› izlendi. 

Rabdomiyomatöz mezenkimal hamartom klinik olarak;
deri ç›k›nt›s› (skin tag), aksesuvar kulak veya yumuflak
fibrom benzeri birçok lezyonla kar›flabilecek bir antite-
dir. ‹skelet kas› komponenti göz ard› edildi¤inde mik-
roskobik olarak da, bu lezyonlardan ay›rt edilemeyebi-
lir. Basit eksizyonun tedavi edici olmas›, nüks ve malign
dejenerasyonun bildirilmemifl olmas› nedeniyle ihmal
edilebilir bir tan› olarak kabul edilebilir. Ancak yay›n-
lanan olgularda %30’a varan efllik eden konjenital ano-
mali varl›¤› nedeniyle tan›nmas› ve efllik eden lezyon
varl›¤›n›n araflt›r›lmas› önemlidir. 

Anahtar sözcükler: Rabdomiyomatöz, çocukluk ça¤›,
çizgili kas, hamartom

ABSTRACT

Rhabdomyomatous mesenchymal hamartoma is a rare
lesion of the dermis and subdermal tissue. It was first
described in 1986 as “striated muscle hamartoma”. It
has been usually reported in newborns. Until recently,
there were only 34 reported cases in the literature. 

We herein report a three-month-old boy with a congeni-
tal skin tag in the middle of the chin. Physical examina-
tion revealed no congenital abnormalities or other der-
mal lesions. Histopathological examination showed a
mixed tissue collection of subepidermal disorganized
skeletal muscle fibers, adipose, fibrous and neural tis-
sues, and abundant folliculosebaceous structures. 

Clinically, the differential diagnosis of rhabdomyoma-
tous mesenchymal hamartoma includes skin tag, acces-
sory tragus and soft fibroma. If the presence of striated
muscle fibers has been ignored, there is microscopic re-
semblance between all of these lesions. Because of the
absence of recurrence or malignant degeneration, this
lesion may be accepted a negligible diagnosis. But for as
many as 30% of the reported cases with rhabdomyoma-
tous mesenchymal hamartoma have several congenital
anomalies; the differential diagnosis of this lesion is im-
portant. 

Key words: Rhabdomyomatous, childhood, striated
muscle, hamartoma
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tomatöz natürü ve en ay›rt edici özelli¤i olan
çizgili kas komponentinin varl›¤› göz önüne al›-
narak Mills taraf›ndan “derinin rabdomyomatöz
mezenkimal hamartomu” olarak adland›r›lm›fl
ve bu adland›rma yayg›n kabul görmüfltür (1,2).
Hastal›k benign karakterde olup, genellikle ye-
nido¤an döneminde saptan›r. Olgular›n yar›s› 1
yafl alt›ndad›r. Bildirilen olgular›n %88,2’sinde
lezyon bafl-boyun bölgesinde; %26,4’ünde çe-
nede lokalizedir. Ancak vücudun di¤er bölgele-
rinde, hatta dil, orbita benzeri deri ile iliflkisi ol-
mayan lokalizasyonlarda da nadir olarak sapta-
nabilir (3,5,6). 

Bu çal›flmada lokalizasyonu ve görülme
ça¤› olarak klasik RMH özelliklerini tafl›yan bir
olgu sunulmufltur. Sunulan olguda efllik eden bir
konjenital malformasyon olmamas›na karfl›n,
RMH’lara konjenital malformasyonlar›n yüksek
oranda efllik edebilece¤i göz önüne al›narak ay›-
r›c› tan›n›n önemi vurgulanmaya çal›fl›lm›flt›r
(1-7). 

OLGU SUNUMU

Miad›nda normal spontan do¤umla 3000
gram a¤›rl›¤›nda do¤mufl 3 ayl›k sa¤l›kl› erkek
bebek, çenede do¤umdan beri var olan deri ç›-
k›nt›s› nedeniyle ‹zmir Dr. Behçet Uz Çocuk
Hastanesi Plastik ve Rekonstrüktif Cerrahi Po-
liklini¤ine baflvurdu. Fizik bak›da konjenital
malformasyon ve benzer baflka deri lezyonu

saptanmad›. Motor ve mental geliflimi ola¤an
olarak de¤erlendirildi. Çene ortas›nda

Resim 1. Üç ayl›k erkek bebe¤in çenesinde parmaks› ç›k›nt›
fleklinde lezyon varl›¤›.

Resim 2. Ola¤an epidermis alt›nda yo¤un folikülosebase yap›-
lar aras›nda gelifligüzel yerleflmifl kas demetleri (HE x40).

Resim 3. Deri eki çevresinde enine çizgilenme (beyaz ok) izle-
nen kas demeti (Gomori trikrom x400).

Resim 4. Sarkomerik aktinle immünreaktivite gösteren (beyaz
ok) miyofiberler (DAB x200). 
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1,3x0,4x0,3 cm boyutlar›nda, normal deri ren-
ginde, parmaks› ç›k›nt› yapm›fl papiller lezyon
izlendi (Resim 1). Eksize edilen dokunun mik-
roskopik incelemesinde lezyonun; ola¤an görü-
nümde epidermis ile örtülü, gelifligüzel da¤›lm›fl
farkl› doku komponentlerinden olufltu¤u görül-
dü. Fibroadipöz doku zemininde, özellikle çok
say›da k›l folikülü ve sebase bezlerin varl›¤›
dikkati çekti (Resim 2). Bu folikülo-sebase ya-
p›lar›n çevresinde yo¤unlaflm›fl çok say›da kas
lifi bulunmaktayd›. Uygulanan Gomori trikrom
boyamada kas liflerindeki enine çizgilenme da-
ha belirgindi (Resim 3). ‹mmünhistokimyasal
olarak sarkomerik aktin ile bu kas fiberlerinin
çizgili kas natüründe oldu¤u gösterildi (Resim
4). Çizgili kas komponentinden zengin bu lez-
yon rabdomiyomatöz mezenkimal hamartom
olarak adland›r›ld›.

TARTIfiMA

Hamartomlar; normal doku komponentle-
rinin düzensiz dizilimiyle oluflmufl tümör benze-
ri lezyonlard›r (2). Bafl boyun bölgesinde birçok
hamartomatöz lezyon geliflimi bildirilmifltir.
Aksesuvar kulak, nazal gliom, infantil fibröz ha-
martom ve düz kas hamartomu bu hamartoma-
töz lezyonlar›n en s›k karfl›lafl›lanlar›ndand›r (1,2).
Ayr›ca skin tag (deri ç›k›nt›s›), infantil miyofib-
romatozis, süperfisyel lipomatöz nevüs, adult
rabdomiyom, benign triton tümörü (nöromüskü-
ler hamartom) benzeri lezyonlar da zaman za-
man bafl boyun lokalizasyonuyla karfl›m›za ge-
lebilir (2). Tüm bu lezyonlar makroskopik ola-
rak RMH ile benzer görünüme sahiptir. Ancak
mikroskopik olarak çizgili kas komponentinin
varl›¤› RMH’un söz konusu lezyonlar›n ço¤un-
dan ayr›m›n› sa¤lar. Adult rabdomiyomun tipik
olarak 40 yafl üzerinde geliflmesi; triton tümö-
ründe efllik eden miyelinli ve miyelinsiz sinir
demetlerinin özel düzenlenimi gibi klinik ve
mikroskopik özellikler ise; çizgili kas kompo-
nenti olan lezyonlarla RMH’un ay›r›c› tan›s›nda
yard›mc›d›r (1-3). 

RMH, hamartomatöz natürlü oldu¤u düflü-

nülen benign bir lezyondur. Patogenezi tam ola-
rak aç›klanamam›flt›r. RMH’un embriyogenez
s›ras›nda mezodermal kökenli dokular›n migras-
yon sapmas› sonucu geliflti¤ine inan›lmaktad›r
(1,2). Çizgili kas komponentinin ise, 2. brankial
arktan köken alan orbikularis okuli, orbikularis
oris veya platisma gibi yüzeyel çizgili kas yap›-
lar›n›n hatal› göç eden fragmanlar›ndan olufltu-
¤u iddia edilmektedir (2). Literatürdeki 34 olgu-
nun 30’unda (%88,2) lezyon bafl- boyun bölge-
si, 9’unda (%26,4) ise olgumuzda oldu¤u gibi
çene yerleflimlidir (1-7). Olgular›n 24’ünde
(%70,5) lezyon yeni do¤an döneminde saptan-
m›fl ya da hasta yafl› ileri bile olsa lezyonun do-
¤umdan beri var oldu¤u belirlenmifltir (1,3-5).
Olgumuzda da çenedeki lezyon do¤umsald›r. 

Literatürdeki s›n›rl› say›daki olgunun,
uzun süreli izlemlerinde total eksizyon sonras›
nüks bildirilmemifltir. Belki de bu nedenle ay›r›-
c› tan›s›n›n önemli olmad›¤› düflünülebilir. Oysa
RMH’un en dikkat çekici özelli¤i, literatürde
bildirilen olgular›n baz›lar›nda multipl ektoder-
mal ve mezodermal anomalilerin efllik edebil-
mesidir (1-7). Olgulardan birinde orbital kist,
serebral malformasyonlar, deri ve deri eki hi-
poplazisiyle karakterize oküloserebrokutanöz
sendrom olarak da adland›r›lan Delleman sen-
dromu efllik etmektedir (1,2). Nazofrontal me-
ningosel ve orbital defektler RMH’a efllik etti¤i
bildirilen di¤er ektodermal malformasyonlard›r.
Ayr›ca kulak anomalileri, tiroglossal duktus kis-
ti, yar›k damak ve dudak benzeri brankial ark
geliflim ve mezodermal göç kusurlar› da efllik
edebilmektedir. Özellikle brankial arktan kay-
naklanan yap›lar›n anomalilerinin efllik etmesi;
lezyondaki çizgili kas komponentinin brankial
ark kökenli oldu¤u iddialar›n› da desteklemekte-
dir (1-3). 

Sunulan olguda do¤umsal malformasyon
veya benzer deri lezyonu saptanmad›. Lezyonun
tümüyle ç›kart›lmas› nedeniyle uzun süreli izle-
me gerek görülmedi. Bu sunum arac›l›¤›yla
RMH’un birçok baflka benign hamartomatöz
lezyona makroskopik ve mikroskopik olarak
benzedi¤i, çizgili kas komponentinin silik oldu-
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¤u durumlarda kolayl›kla farkl› tan› alabilece¤i
ortaya konulmaya çal›fl›ld›. Ek olarak, ay›r›c› ta-
n› yap›lamamas›n›n sadece akademik önemi ol-
mad›¤›, RMH olgular›na mutlaka efllik eden
baflka defekt varl›¤›n›n araflt›r›lmas›n›n önemli
olabilece¤i vurgulanmaya çal›fl›ld›. 
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