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OZET

Mezankimal hamartom cocukluk caginin Gzellikle ilk 2
yilinda gériilen, timorle karigabilen lezyonlarindandir. Genellikle
karinda giderek bilyiiyen, kistik kitle seklinde olup, kesin tanisi
histopatolojik olarak konur. Daha solid olanlarini bazi yazarlar
mikst hamartom olarak siniflarlar. Histogenezisinde portal
mezankimin anormal disorganize gelisimi (maldevelopment),
iskemiye sekonder reaktif proges ve son dénemde neoplastik
patogenez iizerinde durulmaktadir.

Biliyer mikrohamartomlar yetiskinlerde tesadiifi olarak
saptanan, benign lezyonlardir. Ozellikle metastaz odag: stphesi
uyandirmalan ve seyrek de olsa adenokarsinom gelisme riski
tagimalari nedeniyle Gnem tagirfar.

Bu calismada bélimimiizde saptanan 3 mezankimal
hamartom ve 2 biliyer hamartom vakas| sunulmustur.

Anahtar kelimeler : Mezankimal hamartom, biliyer
hamartom, Karaciger.

GiRIS

Mezankimal hamartomlar (MH), karacigerin nadir gériilen
ve bilyiik kismi yasamin ilk iki yilinda saptanan lezyonlardir™®.
Genellikle karinda giderek bilyiiyen kitle sikayetine neden olup;
radyolojik goriintiileme yéntemleri ile malign lezyonlardan kesin
ayrimlari mimkiin degildir. Bu nedenle histopatolojik olarak tan
verilmesi gerekir,

Von-Meyenburg kompleksi olarak da bilinen biliyer
hamartomlar (BH) ise yetiskinlerde asemptomatik olup, tesadiifi
saptanabilen lezyonlardir. Birden fazla odak seklinde goriilebilen
bu lezyonlar diger safra duktus anomalileri ile birliktelik
gosterebilirler. Nadiren neoplastik transformasyon gézlenen
vakalar bildirilmistir®*,

Bu caligmada ¢ mezankimal hamartom ve iki biliyer
hamartom vakasi sunulmustur.
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SUMMARY

Mesenchymal hamartomas are lesions that are
frequently seen in the childhood period, especially in the first
two years of life and may be cofused with tumors. The
lesions generally are found as cystic masses enlarging
progressively in the abdomen and diagnosed accurately by
histopathological examination, Some authors classify the
more solid ones as mixed hamartomas. In the histogenesis,
portal  mesenchymal abnormality, disorganisation
(maldevelopment) and a probable reactive process
secondary to ischemia were suggested. Neoplastic process
has also been suggested recently. _

Biliary microhamartomas are benign lesions that are
found incidentaly in adults. They are important because they
may be interpreted falsely as a metastatic focus or
occasionally adenocarcinomas may develop from these
lesions. In this study, we report 3 cases of mesenchymal
hamartoma, 2 cases of biliary hamartoma. :

Key words :Mesenchymal hamartoma, Biliary
hamartoma, Liver. .

Mezankimal hamartom tanisi verilen 3 vaka da cocuk
hastadir. Hastalardan biri oligohidroamnioz, intrauterin gelisme
geriligi ve karacigerde kistik kitle on tamilan olan, intrauterin
0lim sonucu balimimiize otopsi amagch gonderilen 36 haftalik
erkek bebektir (vaka 1) Diger ikisi: biri 4.5 digeri 5 yaslarinda
(vaka 2 ve 3), karinda giderek biiyiiyen kitle nedeniyle opere
edilen erkek cocuklardir. Yasayan iki vakanin kan
biyokimyasinda ozellik saptanmamis, karaciger fonksiyonlari

1 Yas Cinsiyet Semptomlar Materyal
1| s6nata [” Bl'igfblm_idréﬁn;iﬁliqz,l itl  Otopsi
(Intrauterin) | Erkek karfé'éi?ui ﬁl’é’fkm _ Y
2 45y Erkek  |Kannda biiyiyen kitle | Wedge biyopsi
2 5y Erkek  |Kannda biytiyen kitle | Cerrahi eksizyon
3 45y Erkek  |Kolesistit yakinmalan | Eksizyonel biyops
5 63y Erkek  |Kolesistit yakinmalani 'Eksizyonef biyopsl

Tablo 1 : Vakalarin klinikopatolojik ézellikleri
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normal olarak degerlendirilmistir. Alfafétoprotein (AFP) sadece
bir vakada, malign karaciger timorlerine oranla gok digik
olmakla birlikte, yiksek bulunmustur(vaka 3).

Ultrasonografik incelemede vaka 2'de sag lobdan
baglayarak sol loba uzanan, en bilygi 0.5 cm olan kistik yapilar
iceren, bilyik kismi solid kitle saptanmistir. Operasyonda
malign tiimérlerden aynmi yapilamayan, kanamali, karaciger
parankime benzer gériiniimde, 5 cm capindaki kitlenin iyi simirh
olmadigi gozlenmistir. Hastaya eksizyon ya da lobektomi
uygulanamayarak wedge biyopsi alinmigtir. Vaka 3'de ise
ultrasonografide karni dolduran, pelvise kadar uzanan, bilyik
kismi kistik, yer yer solid alanlardan olugan heterojen bir kitle
saptanmistir. Operasyonda karaciger sol lobundan iyi sinirla
ayrilan yaklasik 20 cm gapinda kistik, lenfanjiom olabilecedi
disiiniilen kitle kiint diseksiyonla ¢ikanlmigtir.

Diger iki vaka ise yetiskin hastalar (45y-63y) olup,
kolesistektomi sirasinda, cerrahin karacigerde gozledigi gri-
beyaz renkli solid, kicik nodiler lezyonlarin cikarilarak
bolimiimiize ‘frozen" vyapilmasi igin gonderilmesi ile
saptanmistir.

PATOLOJIK OZELLIKLER

Tim materyallerden hazirlanan kesitler HE, Gomori
Retikiilin, Masson trikrom ve Verhoeff elastin boyalan ile
incelendi.

Vaka 1 : Otopside karaciger sag lob anteriorunda lokalize 2.2
cm en bilyilk gapta, kistik, cevre dokudan iyi sinirli kitle
saptanmistir. Kistin i¢inden mukoid materyal bosalmig ve
multilokulasyon dikkati gekmistir.

Ekstrahepatik safra yollarinda ve safra iletiminde patoloji
gdzlenmemistir. Mikroskopik incelemede Gdemli, gevsek,
aselliler mezankimden olugan stromada lokalize, irili ufakli,
belirli bir dogeyici epiteli olmayan kistik yapilar gdzlenmistir
(Resim 1) Kistik yapilara eslik eden ince ve kalin duvarli damar
-yapilan yanisira parankim sininina yakin yerlesimli, dallanmalar
gosteren, limenleri belirgin olmayan safra duktus yapilar,
ekstramediiller hematopoez hiicreleri ve seyrek hepatosit
adalan gdzlenmistir. Hic bir hiicresel elemanda mitoz ve atipi
gdzlenmemistir.

Vaka 2 :Solid, kahverengi, 1.5x1x0.3 cm ¢apindaki
materyale ait kesitlerde; prolifere, normal sintizoidal dizilimini
kaybetmis hepatosit adalarini psddolobiillere bélen bantlar
seklinde gevsek mezankimal stroma ve nonfonksiyone
goriinimde safra duktuslan gorilmisgtir. Hepatosit adalarinda
genislemis, kiigilk kist benzeri ancak epitelle doseli olmayan
yapilar dikkati cekmistir(Resim 2).

Vaka 3 : Dis yizii diizgiin, kapstlli gériniimde, 17x9x7 cm
boyutlarinda olan kitlenin kesitlerinde en kii¢igd 0.2 cm, en
bilyiigii 4 cm capinda cok sayida kistik olugum gozlenmistir.

- Resim 1 :(Mezankimal hamartom) Vaka 1'den hazirlanan kesitte
gevsek mezankim, kistik yapi, hepatosit kiimesi ve ekstramediiller
hematopoez hiicreleri izleniyor. (HEx400)

Resim 2 :(Mezankimal hamartom)Vaka 2. Prolifere disorganize
hepatosit adalar arasinda mikrokistler, hepatosit adalarini ayiran
gevsek fibroz alanda nonfonksiyone safra duktusu benzeri
yapilar(HEx400).

Histolojik incelemede materyalin bilytk kisminin gevsek
mezankimal alanda dagiimis dilate, bir kismi dallanmalar
gosteren, bazilar kiibik epitelle doseli safra duktusu benzer
yapilarin meme fibroadenomuna benzer gorinim olusturdugu
dikkati gekmistir. Bazi kistik yapilarin belirgin doseyici epiteli
olmadig gorilmistir. Bunlara eslik eden cok sayida ince
duvarl ven kesitleri ve ekstramediiller hematopoez odaklari ile
kiiglik hepatosit adalari izlenmistir(Resim 3).

Vaka 4 ve 5 : Gonderilen materyaller benzer ozellikte olup,
her ikisi de yaklagik 1 cm capinda, kirli beyaz renkte, solid,
nodiiler lezyonlardir. Her iki materyalin kesitlerinde matiir, fibroz
bag doku stromada yerlesmis bir kismi dilate irregiler, kibik
epitel ile doseli, prolifere safra duktus benzeri yapilar
gorilmiigtir(Resim 4).
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Resim 3 : (Mezankimal hamartom) A) Gevsek, ddemli mezankim,
dallanan safra duktusu benzeri yapilan (HEx400).
b) Gevsek mezankimde kistler (HEx200).

TARTISMA

ilk olarak 1956'da Edmondson mezankimal hamartomu
(MH) diger benign lezyonlardan ayirarak tanimladi”.

Mezankimal hamartom g¢ocukluk caginin ozellikle ilk 2
yilinda karsilagilan nadir bir lezyon olup, radyolojik yontemlerle
timarlerden ayrimi miimkiin degildir. Bizim vakalanimizda da
tani ancak histopatolojik inceleme vyapildiktan sonra
konulabilmigtir.

Genellikle kistik, iyi sinirli bir lezyon olarak tamimlanmakla
birlikte solid olanlari da bildirilmistir®. Histolojisi gevsek, ddemli
mezankimal stroma, kistik yapilar, morfolojileri bozuk safra
duktuslar, normal gériinimde hepatosit adalar, ince-kalin
duvarli damarlar ve seyrek ekstramediiller hematopoez
odaklandir™***®, Bizim vakalanmizdan iki tanesi (1 ve 3) bu
klasik makroskobik ve mikroskobik dzellikeri gostermekteydi ve
tani glcligiine neden olmadi.

Solid olanlar baz yazarlar tarafindan “mikst hamartom"
olarak siniflandinimaktadir®”. ince fibroz bantlarla ayrilan ok
sayida nodiller ve prolifere duktuslardan olusan hir lezyon
olarak tamnimlanmaktadir. Bu lezyonlar fokal nodiiler hiperplazi
ile kangmakla birlikte; fokal nodiiler hiperplazide santral skarin
olmasi ve safra duktuslar ile damarlarin bu alanda lokalize
olmasi ayrimiarini kolaylastinr ®”. Bu yazarlar mezankimal
hamartomun kistik oldugunu ve hepatosit adalarinin lezyonun
kigiik  bir  bolimini olusturduklarini, ~ oysa  mikst
hamartomlarda kistik degisikliklerin belirgin olmayip, hepatosit
adalarinin yaygin oldugunu vurgulamaktadirlar. Ultrastriiktirel
calisma ile hepatositlerin embriyonik dzellikler gosterdiklerini
ve diger hamartomatdz lezyonlarda bu dzelligin olmadigini
bildirmiglerdir®. Ancak "mikst hamartom" tanisi alan ok az vaka
olmasi bunlarin varligindan siiphe ettirmektedir™. Bizim bir
vakamizda (vaka 2) lezyon digerlerine oranla daha solid yapida
olup, mikrokistler icermekteydi ve genis hepatosit adalari
mevcuttu. Ancak arada gevsek mezankim ve safra duktusu
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Resim 4 : (Biliyer mikrohamartom) Fibroz stromada lokalize, prolifere,
irili-ufakl, bir kismi dilate safra duktusu benzeri yapilar (HEx400).

benzeri yapilar yaygindi. Elektron mikroskobik calisma
yapilmadi, ancak hepatositler matiir gorinimdeydi ve vaka
mezankimal hamartom olarak kabul edildi.

Sonugta ister mezankimal hamartom ister mikst hamartom
olarak tamimlansin, lezyonlarin tedavileri ayni olup,hastalarin
yasam siirelerine etkileri benzerdir”. MH'un histogenezi tam
olarak bilinmemektedir. Genelde kabul gbren goriislerden biri
gelisimsel bir anomali oldugudur. Primitif portal mezankimin
anormal gelisimi ve buna eklenen sekonder dejeneratif
deqisikliklerin etkili oldugu dilsiiniiimektedir®. Diger bir goriis
ise reaktif bir lezyon olup, iskemiye sekonder gelistigidir®. Bu
gorlis, lezyonun vaskiler yapilanmasinin karaciger aksesuar
lobunun torsiyonundaki damar bulgularina ¢ok benzerlik
gostermesinden kaynaklanmaktadir®. Iskeminin, yetersiz kan
akimina bagh gelisip, safra duktuslaninin reaktif olarak
cofaldiklari ve hepatosit odalarinin da etkinlenmeden kalan
hepotistlerden olustugu dusiinilmektedir. Lobdlin iskemiye
duyarlihgr ise bu anormal arteriyel beslenmeye baglanmistir.

Son yillarda neoplastik bir gelisim olabilecedi (izerinde de
durulmaktadir™®. Bu hastalarda 19. kromozomun uzun kolunda
spesifik bir translokasyon (19q13y) saptanmasi; protein kinaz C
ve DNA tamir enzimleri gibi potansiyel onkogenlerin bu
lokalizasyonda olduklarinin bilinmesi bu olasilgi giindeme
getirmistir™. Bir caligmada 8 MH 'da flovsitometrik olarak DNA
analizi yapilmig ve bir kisminda andploidi saptanmigtir. Ancak
bugiine kadar hi¢ bir MH'da malign trasformasyon
g6zlenmemigtir®*'".

Biliyer hamartom ise Von-Meyenburg kompleksi olarak da
bilinmekte olup, bir duktal malformasyondur. Aslinda
fibropolikistik hastalik spektrumunun icinde yer alir. Tek bir
odak ya da cok sayida nodilller seklinde olabilir. Bazen cerrah
tarafindan metastatik bir karsinom ile karistinlirlar. Bir kisim
yazarlar iskemi sonucu geligebildiklerini disinmektedirler”.
Ancak daha ¢ok yetiskin polikistik hastah@inin lokalize formu
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olarak kabul edilirler ve bazi diger malformasyonlar ile birliktelik
gosterebilirler (bdbrek kistleri, ekstrahepatik safra yollar kistleri
gibi).

Bizim iki materyalimizde (vaka 4 ve 5) kolesistektomi
sirasinda tesadifi olarak fark edilmig ve frozen igin
gonderilmislerdir. Karakteristik histopatolojileri yogun fibroz
stroma, cok sayida bir kismi dilate safra duktuslari ile tani
almiglardir. Yapilan incelemelerde her iki hastada da eglik eden

malformasyon saptanmamistir.

Amacimiz gocukluk ¢aginda timéarler ile karisabilen ancak
tamamen cerrahi olarak tedavi edilebilin MH'un gocuktaki kitle
lezyonlarinda mutlaka akla  getirilmesinin ~ dnemini
vurgulamaktir. Metastatik adenokarsinomlarla kanigtinimalar ve
nadiren de olsa adenokarsinom gelisme riski tagimalan
nedeniyle de bilier hamartomlarinda taninmalan dnem
tasimaktadir.
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