Olgu Sunumu

Labium Majus Yerlesimli infantil Fibroz Hamartom;
Nadir Bir Olgu Sunumu

INFANTIL FIBROUS HAMARTOMA LOCATED IN LABIUM MAJUS; REPORT OF A RARE CASE
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OZET

infantil fibréz hamartom; 2 yas altinda, siklikla erkek cocuklarinda goérilen nadir ve
benign kokenli bir kitledir. Timor cilt alti dokusu mezensimal hiicreleri olan fibroblast
ve myofibroblastlardan kdken alir. Siklik sirasiyla aksilla, omuz bdlgesi, inguinal bolge
ve gbgus duvarinda bulunur, eksternal genitalya ve 6zellikle labiumlarda oldukga nadir
rastlanir.

Anahtar sézciikler: Fibr6z hamartom, sitgocugu, timor

SUMMARY

Infantil fibrous hamartoma is a rare benign mass which usually occurs in boys under 2
years of age. It had been reported that this neoplasm originates from fibroblasts and
myofibroblasts which are mesenchymal cells of subcutaneous tissue. Axilla, shoulder,
inguinal area and thoracic wall are the most common sites, respectiveley. It rarely
occurs in external genitalia, and labiums are less common sites.
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infantil fioréz hamartom; 2 yas altinda, siklikla erkek
cocuklarinda gorilen nadir ve benign kokenli bir kitledir.
Tamoérin cilt alti dokusu mezensimal hicreleri olan
fibroblast ve myofibroblastlardan kéken aldigi bildiriime-
sine ragmen histogenezisi kesin belli degildir. Siklik sira-
slyla aksilla, omuz bdlgesi, inguinal bolge ve gégis duva-
rinda bulunur (1-4). Eksternal genitalya ve 6zellikle
labiumlarda oldukga nadir rastlanmaktadir. Bu calisma-
mizda 3 gunlik bir kiz gocugunda, labium majus’ta
saptanmis bir fibréz hamartom olgusunu rapor ettik, ayi-

rici tani ve tedavisini tartistik.
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OLGU

Ailenin ilk gcocugu olan olgu, miadinda, normal-spontan
vaginal yol ile hastanede diinyaya gelmis. Annenin gebe-
lik takibi dizenli olarak yapilmis ve intrauterin dénemde
fetal bir patoloji saptanmamis. Olgunun, labium majustaki
kitlesi, annesi tarafindan dogumun ilk gini farkedilmis.
Olgu dogum sonrasi 3. giinde poliklinigimize getirildi. Fizik
muayenede, inspeksiyon ile sol labium majus alt ucta,
intraouitus vaginayi distorsiyone eden, anis ile yakin
komsulukta, makroskobik olarak, 2 x 3 cm boyutlarinda,
yuvarlak gérinimde kitle gozlendi (Sekil). Kitle, palpas-
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yon ile lastik kivaminda, yari mobil ve sinirlari belirlenebilir
olarak degerlendirildi. Hastanin yapilan sistemik muaye-
nesi ve tim batin ultrasonografisinde (US) patoloji sap-
tanmadi. Lezyonun US'’sinde, iginde solid komponent
veya barsak segmenti saptanmadigi, 2,5 x 2 x 3 cm
boyutlarinda heterojen yapida, cillten ve cevredeki yag
dokulardan sinirlari tam olarak ayrilamayan, kitle lezyonu
saptandigi rapor edildi. Laboratuar incelemeleri normal
olarak degerlendirildi. Lezyon, benign olarak degerlendi-
rilmesine ragmen, blyiimeye devam etmesi nedeniyle, 20
gunlik iken cerrahi olarak eksizyonuna karar verildi. Olgu
genel anestesi altinda, litotomi pozisyonunda operasyona
alindi ve kitle, Gzerindeki cilt dokusu ile beraber total
olarak cikarildi. Operasyon esnasinda kateterizasyona
ihtiya¢c duyulmadi. Histopatolojik tani fibr6z hamartom ola-
rak rapor edildi. Operasyondan glinimize 19 ay ge¢mis
olan olgunun, postoperatif 3. ay, 6. ay ve 1. yilda yapilan
kontrollerinde saglikli oldugu ve lezyonun ¢ikarildigi yerde
reklrrens olmadigi izlendi.

TARTISMA

Cocukluk dénemi Fibroz Hamartomu (FH) nadir gora-
len, benign bir mezensimal doku timoéridir. Genellikle
yasamin ilk 2 yili igerisindeki erkek gocuklarda gorulir ve
etkilenen cocuklar diger yonlerden sagliklidir. Gocuklar-
daki fibréz hamartomlar diger neoplazmlar veya konjenital
malformasyonlara eslik etmedikleri gibi, bariz bir ailevi
veya sendromik birliktelikte géstermezler (1-4). FH ¢ogun-

lukla aksiller bélge ve omuz bdlgesinde gozlenirler ve bu
bolgeleri sirasiyla inguinal bolge ve gdégis duvari izler.
Olgumuzda oldug@u gibi lezyonun saptandigi labiumlar ise
hastaligin en nadir gorildigu bolgedir (Tablo 1) (2,5-8).
FH capi 1 cm’den 10 cm’ye kadar c¢ikabilir, kitle genellikle
cilt altinda yada derin retikller dermiste yerlegmistir ve si-
nirlari gevresindeki dokudan tam olarak ayrilamaz (2,3,7).

Cocukluk doneminde rastlanan perineal, labial yada
inguinal kitlelere tani konmasinda zorluklar yasanabilir.
Ozellikle kiz bebeklerde, bu bélgelerde rastlanan kitleler,
fiziksel gérinim ve muayene bulgulari agisindan gonadal
doku, herniasyon, ve nadir bazi durumlarda da malign
olusumlar ile karigabilirler. Bu olgularda, ayirici tani igeri-
sinde diger sebepler ile beraber FH'da akilda
bulundurulmaldir (Tablo II) (9,10). Cocukluk dénemi FH’'u
genellikle yasamin ilk yili igerisinde farkedilirler. Yavas
biyuyen, agrisiz, lastik kivaminda, mobil kitlelerdir ve
genellikle lezyon lzerindeki ciltte tutulum gdstermezler
(6,7). US lezyonun icerisinde heterojenite ve ¢evre doku-
dan tam olarak ayrilamayan sinirlari gosterir (2). Tedavisi
cerrahidir ve kesin tani ancak histopatolojik inceleme ile
konur (6). Kitle tam ve radikal olarak, ¢cevre dokularida
icerecek sekilde eksize edilmezse olgularda operasyon-
dan sonraki ilk aylarda lokal rekurrens gorilebilir. Rapor
edilmis reklrrens oranlari %6 - %16 araligindadir. Bu
olgularin tedaviside cerrahi olarak yapilr, ve gevre doku-
lari igeren genis bir eksizyonu gerektirir (2,4,6).

Sekil.

Sol labium majus yerlesimli kitlenin preoperatif goériintiist



Tablo 1. Cocukluk dénemi fibr6z hamartomlarinin goéraldigu
yerler

Aksilla (en sik)
Omuz ve 6n kol
inguinal boélge
Gogls duvari
Kalga

Yuz

Bel bolgesi

Sirt

Sakral bolge
Bacak

Skrotum

Labial bdlge (en nadir)

Tablo Il. Cocukluk dénemi fibr6z hamartomunda ayirici tani

Buyimis lenf nodlari
Juvenil fibromatozis
Myofibroma
Lipofibromatozis
Kalsifiye apondrotik fibrom
Lipom

Sarkom
Dermatofibrom
Norofibrom
Hemanjiom

Ektopik gonadal doku
Herniasyon

SONUC

Calismamizda, US, labial bolgede oldukga nadir gori-
len FH vakalarinda, kitlenin icinde solid komponent,
herniasyon veya gonadal doku (over, testis, ovotestis)
olup olmadiginin gosterilmesinde yeterli olmustur. Labial
bdlgede FH tanisi alan 3 glnlik bu olgu, nadir gérilen bir
olgu olmasi yanisira, baska klinik durumlar ile kolayca

karismasi, ancak benign mezensimal doku timori olmasi
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ve kitlenin total ¢ikartiimasi ile kolayca tedavi edilebildigini
vurgulamak igin rapor edilmistir.
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