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A negligible diagnosis: Rhabdomyomatous
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OZET

Rabdomiyomatoz mezenkimal hamartom, dermis ve
subdermal dokuda gelisen nadir bir lezyondur. Tlk kez
1986 yilinda “¢izgili kas hamartomu” olarak tamimlan-
mustir. Genellikle yeni doganlarda bildirilmistir. Giinii-
miize dek literatiirde 34 olgu yaymlanmstir.

Burada cene orta hatta, dogumsal parmaks: deri ¢ikin-
tist bulunan 3 ayhk erkek bebek sunuldu. Fizik bakida
baskaca konjenital defekt veya deri lezyonu saptanma-
di. Histopatolojik incelemede; epidermis altinda gelisi-
giizel yerlesmis iskelet kasi, yag, bag ve noral dokular
ile bol folikiilosebase yapilardan olusmus mikst doku
varhg izlendi.

Rabdomiyomatéz mezenkimal hamartom klinik olarak;
deri ¢ikintis1 (skin tag), aksesuvar kulak veya yumugak
fibrom benzeri birgok lezyonla karigabilecek bir antite-
dir. Iskelet kasi komponenti goz ardi edildiginde mik-
roskobik olarak da, bu lezyonlardan ayirt edilemeyebi-
lir. Basit eksizyonun tedavi edici olmasi, niiks ve malign
dejenerasyonun bildirilmemis olmasi nedeniyle ihmal
edilebilir bir tam olarak kabul edilebilir. Ancak yaymn-
lanan olgularda %30’a varan eslik eden konjenital ano-
mali varhig nedeniyle tammmmasi ve eslik eden lezyon
varligimin arastirilmas: 6nemlidir.

Anahtar sézciikler: Rabdomiyomatoz, ¢ocukluk cag,
cizgili 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

GIRIS

Rabdomyomatdz mezenkimal hamartom
(RMH), ilk defa 1986 yilinda Hendrick tarafin-
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dan “cizgili kas hamartomu” olarak tanimlan-
mistir (1,2). Lezyonlarin genellikle bas-boyun
bolgesi orta hatta ortaya ¢ikmasi, ¢ogu kez do-
gumdan itibaren var olmasi ve lezyon icerisin-
deki pilosebase komponentin varlig1 nedeniyle
konjenital midline hamartom, deri eki hamarto-
mu benzeri farkli adlarla anilmistir (1). Ik ta-
nimlanmasindan 3 y1l sonra, neoplazmin hamar-
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tomat6z natiirii ve en ayirt edici 6zelligi olan
cizgili kas komponentinin varlig1 géz oniine ali-
narak Mills tarafindan “derinin rabdomyomat6z
mezenkimal hamartomu” olarak adlandirilmig
ve bu adlandirma yaygin kabul gérmiistiir (1,2).
Hastalik benign karakterde olup, genellikle ye-
nidogan doneminde saptanir. Olgularin yaris1 1
yas altindadir. Bildirilen olgularin %88,2’sinde
lezyon bas-boyun bolgesinde; %26,4’iinde ce-
nede lokalizedir. Ancak viicudun diger bolgele-
rinde, hatta dil, orbita benzeri deri ile iligkisi ol-
mayan lokalizasyonlarda da nadir olarak sapta-
nabilir (3,5,6).

Bu caligmada lokalizasyonu ve goriilme
cagi olarak klasik RMH 6zelliklerini tasiyan bir
olgu sunulmustur. Sunulan olguda eslik eden bir
konjenital malformasyon olmamasima karsin,
RMH’lara konjenital malformasyonlarin yiiksek
oranda eslik edebilecegi goz oniine alinarak ayi-
rict tanmin 6nemi vurgulanmaya calisgilmistir
(1-7).

OLGU SUNUMU

Miadinda normal spontan dogumla 3000
gram agirhginda dogmus 3 aylik saglikli erkek
bebek, ¢enede dogumdan beri var olan deri ¢1-
kintis1 nedeniyle Izmir Dr. Behcet Uz Cocuk
Hastanesi Plastik ve Rekonstriiktif Cerrahi Po-
liklinigine bagvurdu. Fizik bakida konjenital
malformasyon ve benzer bagka deri lezyonu

Resim 1. Ug aylik erkek bebegin cenesinde parmaksi cikinti
seklinde lezyon varhgi.

Resim 2. Olagan epidermis altinda yogun folikiilosebase yapi-
lar arasinda gelisigiizel yerlesmis kas demetleri (HE x40).

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

Resim 4. Sarkomerik aktinle immiinreaktivite gosteren (beyaz
ok) miyofiberler (DAB x200).

saptanmadi. Motor ve mental gelisimi olagan
olarak  degerlendirildi. Cene ortasinda
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1,3x0,4x0,3 cm boyutlarinda, normal deri ren-
ginde, parmaksi ¢ikintt yapmig papiller lezyon
izlendi (Resim 1). Eksize edilen dokunun mik-
roskopik incelemesinde lezyonun; olagan gorii-
niimde epidermis ile ortiilii, gelisigiizel dagilmis
farklt doku komponentlerinden olustugu goriil-
dii. Fibroadipéz doku zemininde, 6zellikle ¢cok
sayida kil folikiilii ve sebase bezlerin varligi
dikkati ¢ekti (Resim 2). Bu folikiilo-sebase ya-
pilarin ¢evresinde yogunlagmis ¢ok sayida kas
lifi bulunmaktaydi. Uygulanan Gomori trikrom
boyamada kas liflerindeki enine ¢izgilenme da-
ha belirgindi (Resim 3). Immiinhistokimyasal
olarak sarkomerik aktin ile bu kas fiberlerinin
cizgili kas natiiriinde oldugu gosterildi (Resim
4). Cizgili kas komponentinden zengin bu lez-
yon rabdomiyomatéz mezenkimal hamartom
olarak adlandirildi.

TARTISMA

Hamartomlar; normal doku komponentle-
rinin diizensiz dizilimiyle olusmus tiimér benze-
ri lezyonlardir (2). Bas boyun bolgesinde bircok
hamartomatoz lezyon gelisimi bildirilmistir.
Aksesuvar kulak, nazal gliom, infantil fibroz ha-
martom ve diiz kas hamartomu bu hamartoma-
t6z lezyonlarin en sik karsilagilanlarindandir (1,2).
Ayrica skin tag (deri ¢ikintisi), infantil miyofib-
romatozis, siiperfisyel lipomatdz neviis, adult
rabdomiyom, benign triton timori (néromiiskii-
ler hamartom) benzeri lezyonlar da zaman za-
man bas boyun lokalizasyonuyla karsimiza ge-
lebilir (2). Tiim bu lezyonlar makroskopik ola-
rak RMH ile benzer goriiniime sahiptir. Ancak
mikroskopik olarak c¢izgili kas komponentinin
varligt RMH un s6z konusu lezyonlarin ¢ogun-
dan ayrimim saglar. Adult rabdomiyomun tipik
olarak 40 yas ilizerinde gelismesi; triton tiimo-
riinde eslik eden miyelinli ve miyelinsiz sinir
demetlerinin 6zel diizenlenimi gibi klinik ve
mikroskopik 6zellikler ise; ¢izgili kas kompo-
nenti olan lezyonlarla RMH’ un ayirici tanisinda
yardimcidir (1-3).

RMH, hamartomatoz natiirlii oldugu diisii-
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niilen benign bir lezyondur. Patogenezi tam ola-
rak aciklanamamigtir. RMH’un embriyogenez
sirasinda mezodermal kdkenli dokularin migras-
yon sapmasl sonucu gelisti§ine inanilmaktadir
(1,2). Cizgili kas komponentinin ise, 2. brankial
arktan koken alan orbikularis okuli, orbikularis
oris veya platisma gibi yiizeyel cizgili kas yapi-
larmin hatali go¢ eden fragmanlarindan olustu-
gu iddia edilmektedir (2). Literatiirdeki 34 olgu-
nun 30’unda (%88,2) lezyon bas- boyun bolge-
si, 9’unda (%26,4) ise olgumuzda oldugu gibi
cene yerlesimlidir (1-7). Olgularin 24’{inde
(%70,5) lezyon yeni dogan doneminde saptan-
mis ya da hasta yagi ileri bile olsa lezyonun do-
gumdan beri var oldugu belirlenmistir (1,3-5).
Olgumuzda da ¢enedeki lezyon dogumsaldir.

Literatiirdeki sinirli sayidaki olgunun,
uzun siireli izlemlerinde total eksizyon sonrasi
niiks bildirilmemistir. Belki de bu nedenle ayiri-
c1 tanisinin 6nemli olmadig diigiiniilebilir. Oysa
RMH’un en dikkat cekici 6zelligi, literatiirde
bildirilen olgularin bazilarinda multipl ektoder-
mal ve mezodermal anomalilerin eslik edebil-
mesidir (1-7). Olgulardan birinde orbital kist,
serebral malformasyonlar, deri ve deri eki hi-
poplazisiyle karakterize okiiloserebrokutandz
sendrom olarak da adlandirilan Delleman sen-
dromu eslik etmektedir (1,2). Nazofrontal me-
ningosel ve orbital defektler RMH’a eslik ettigi
bildirilen diger ektodermal malformasyonlardir.
Ayrica kulak anomalileri, tiroglossal duktus kis-
ti, yaritk damak ve dudak benzeri brankial ark
gelisim ve mezodermal go¢ kusurlart da eglik
edebilmektedir. Ozellikle brankial arktan kay-
naklanan yapilarin anomalilerinin eslik etmesi;
lezyondaki cizgili kas komponentinin brankial
ark kokenli oldugu iddialarini1 da desteklemekte-
dir (1-3).

Sunulan olguda dogumsal malformasyon
veya benzer deri lezyonu saptanmadi. Lezyonun
tiimiiyle ¢ikartilmasi nedeniyle uzun siireli izle-
me gerek goriilmedi. Bu sunum araciligiyla
RMH’un bir¢cok baska benign hamartomat6z
lezyona makroskopik ve mikroskopik olarak
benzedigi, ¢izgili kas komponentinin silik oldu-
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gu durumlarda kolaylikla farkli tan1 alabilecegi
ortaya konulmaya calisildi. Ek olarak, ayirici ta-
n1 yapilamamasinin sadece akademik 6nemi ol-
madigi, RMH olgularina mutlaka eslik eden
bagka defekt varliginin arastirilmasinin onemli
olabilecegi vurgulanmaya c¢aligildu.
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