Duizce Universitesi Tip Fakiiltesi Dergisi 2007; 2: 34-36

I nfantil fibr 6z hamartom: Immunohistopatolojik bir calisma
Hayrettin OZTURK !, KazimK ARAARSL AN, Fahri YILMAZ® Hillya OZTURK *

Abant |zzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi, *Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, 2Anesteziyoloji Anabilim Dali,
3patoloji Anabilim Dali, *lzzet Baysal Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi, Cocuk Cerrahisi, Bolu

Ozet

Infantil fibréz hamartom (IFH) yizeyel bir kitle olarak olusan nadir bir lezyondur. Burada inguina
bolgede fibréz hamartomlu bir olgu sunuldu. IFH’li ¢ocugun Kklinik ve histopatolojik 6zellikleri ve
tedavi sonuclari tanimlandi ve literatirle degerlendirildi. Histopatolojik 6zellikleri miyofibroblast
demetlerinin varligi, disorganize matlr adipozitler ve kigik yuvarlak yass primitif mezenkimal
hicrelerin varligini igerdi. Immunohistokimyasal olarak miyofibroblastik komponent aktin ile
vimentin, primitif komponentin ise sadece vimentin icermekteydi. Cocuklarda nadir olarak gorilen bu
patolojinin tedavis komplet eksizyondur.

Anahtar sozcikler: Infantil fibréz hamartom, yumusak doku tUmord, miyofibroblast, pirimitif
mezenkimal hlicreler, desmin, aktin

Fibrous hamartoma of infancy: An immunohistopatologyc study

Summary

Fibrous hamartoma of infancy (FHI) is an uncommon lesion, occurring as a superficial mass. We
present one case of fibrous hamartoma in the ingunal region. The clinica and histopathologic features,
and treatment results of child with (FHI) were described and the literature was reviewed. Criteria for
histologic diagnosis include the presence of fasicles of myof ibroblasts, disorganized mature adipocytes
and small rounded primitive mesenchymal cells. Immunohistochemically, muscle specific actin and
vimentin were expressed in the myofibroblastic component, and vimentin was only expressed in the
primitive component. The treatment of this uncommonly seen pathology is completely excision.

Key words: Fibrous hamartoma of infancy, soft tissue tumor, myofibroblasts, primitive mesenchymal
cells, desmin, actin.

Giris

Infantil fibroz hamartom (IFH) ilk defa 1956
yilinda Reye (1) tarafindan *“subdermal
fibromatbz tumor” ismi ile tanimlanmistir.
1965 vyilinda Enzinger (2) hastaligin
patolojisini tam olarak ortaya koymus ve
“infantil fibroz hamartom” olarak
adlandirmistir. Hastalik benign karakterde
olup, gendllikle yasamin ilk iki yilinda ortaya
cikar ve subkitandz fibréz doku proliferasyonu
ile karekterizedir (3). IFH olgularin %79 unda
Ust ekstremitede bulunur, ancak viicudun diger
bolgelerinde de nadir olarak gorilebilmektedir
(4,5,6). Bu calismada lokalizasyonu agisindan
nadir gordlen bir IFH olgusu sunuldu.

Olgu Sunumu

Bir bucuk yasindaki erkek hasta son bir aydir
farkedilen ve sol taraf kasik bolgesinde ortaya
cikan, yavas blyuyen, agrisiz bir kitle varligi

yakinmasi ile getirildi. Hastanin bu sikayetleri
ile doktora basvurdugu ve lenfadenopati olarak
degerlendirilerek antibiyotik tedavis aldigi
saptandi. Fizik muayenesinde sol inguina
plinin hemen atinda 3x3 cm ¢apinda diizensiz
sinirli, deriden 1.5 cm kabarik, Uzerinde is ve
renk degiskligi bulunmayan, papasyonla
agrili olmayan, subkitantz dokuya fikse, deri
keses icinde, noduler sert bir karakter gosteren
kitle saptandi. Lezyon bolgesinde akinti, fistll
agzi veya tril yoktu. Ayni lokalizasyon
bolgesinde palpabil lenf nodu saptanmadi.
Laboratuar incelemesinde tam kan ve
biyokimya degerlerinde anormallik
saptanmadi. Ultrasonografi incelemesinde deri
dtinda heterojen ekojenite gosteren kitle
gorinimi mevcuttu. Kitle eksizyonu yapildi.
Dokunun  histopatolojik  incelemelerinde
hematoksilen-eosin boyamada miyofibroblast
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fasikilleri, fibroblastik doku ve disorganize
matlr yag dokusu bulundu (Resm 1).
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Resim 1. Miyofibroblast fasikilleri (m),
fibroblastik doku (f) ve disorganize matir yag
dokusu (a) gorulmektedir (Hemotoksilen-Eosin

x 100)

Immunohistokimyasal boyamada aktin pozitif
miyofibroblastik hlcreler ve aktin negatif
fibrokonnektif doku izlendi (Resm 2).
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Resim 2. Immunohistokimyasal olarak solda
aktin pozitif miyofibroblastik hiicreler (okT),
sagda aktin  negatif fibrokonnektif doku
izlenmeltedir (Immunperoksidaz x200)

Ayrica  immunohistokimyasal  boyamada
IFH un her U¢ komponentinin (miyofibroblast
fasiklller, fibroblastik doku ve disorganize
matlr yag dokusu) vimentin pozitif boyanmas
izlendi (Resim 3).
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Resm 3. Immuno hlstoklmyasal boyamada
fibroblatik hamartomun her Gi¢ komponentinin
(miyofibroblast fasikiller, fibroblastik doku ve
disorganize matir yag dokusu) vimentin

pozitif boyanmas  izlenmektedir (OkT)
(Immunperoksidaz x200).
Tartisma

Norma dokunun disorganize proliferasyonu
sonucu olusan lezyonlar hamartom olarak
adlandirilir. IFH olduk¢a nadir rastlanan ve
genellikle yasamin ilk iki yilinda gelisen (7),
%15-20 sklikta konjenital olabilen (3) ve
kendi kendini sinirlayan benign bir tumaorddr.
Lezyonlarin alesd ozellikleri veya
sendromlarla bir iliskisinin olup olmadigi
gosterilememistir. Erkeklerde daha sik gorilen
IFH (1), daha cok govdenin aksiller bdlgesinde
(8) ve st ekstremitelerde (6) lokalizedir. Nadir
olarak distal ekstremiteler, bas, boyun ve
skrotumda da goéruldigi bildirilmistir (8,9,10).
Bizim olgumuz da erkek olup, lezyon kask
bolgesnde idi. Bu bolge IFHun nadir
goruldigu lokalizasyonlarindan biridir.

Yayinlarin ¢ogunda IFH alt dermis ve
subkutan adipoz doku icinde soliter lezyon
seklinde tanimlanmis olmasina ragmen birkag
olguda multipl lezyonlar seklinde
tanimlanmistir (2,11). Genellikle agrisiz bir
nodll olarak kendini gosterir ve bazi vakaarda
hizli blyime gorulebilir. Kitle siklikla mobil
iken, bazen attaki subkutantz dokuya fiske
olabilmektedir (7,8,12). Hastamizda kitlenin
sinirlari  dizensiz noduler ve subkitantz
dokuya fikse idi.

Infantil fibréz hamartom olgularinda lezyon
gendlikle 2,5-5 cm boyutlarinda olurken,
bazen 15 com'lik capa kadar da
ulasabilmektedir (13). Klinik ve radyolojik
goruntdleri malign yumusak doku
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sarkomlarina olduk¢a benzeyen (4) IFH,
yanlidikla lenfadenomegali, sarkom, lipom,
hemanjiom, norofibrom veya dermatofibrom
tanis  aabilmektedir®*', IFH tanisinda
magnetik rezonans gorintilemenin (MRI)
yararli oldugunu bildiren calismalar da
bulunmaktadir (4,5,14). Hastamizin da ilk
basvurdugu merkezde  lenfadenomegali
dusinulerek  tedavi ddigi  ve kitlenin
boyutlarinda herhangi bir degisikligin olmadigi
ogrenildi. Bu agidan ayirici tani énemlidir ve
tani ancak histolojik degerlendirme ile konur.
IFH  mikroskobik  olarak ¢  doku
komponentinin organoid paterninden olusur;
L:miyofibroblast fasikilleri 2: fibroblastik
doku, 3: disorganize matir yag dokusu
(7812). Adipoz doku en belirgin
kompenenttir. Immunohistokimyasal olarak;
miyofibroblastik kisim kasa ©0zgin aktin
(SMA, Smooth Muscle Actin) ve vimentin
pozitifken,  fibrokonnektif doku sadece
vimentin  pozitiftir ~ (16).  Olgumuzun
hematoksilernreosin  ve immunohistokimyasal
¢alismasinda yukarida tanimlanan 1FH’a 6zgu
histopatolojik bulgular ortaya konularak tani
kesinlestirildi.

IFH'un dogal seyri Srasinda histolojik

regresyon, transformasyon veya malign
degenerasyon  yoktur. Badangicta hizli
blytyen lezyonlarin ~ yas ilerledikce
yavadadigi bilinmektedir (13). Kitlenin lokal
eksizyonu gendlikle tedavi icin yeterli
olurken, nadiren loka rekirrenste bildirilmistir
(2,3,8).

Sonu¢ olarak yumusak doku kitlelerinin
ayirici tanisinda nadir gorilen IFH un da
dusinilmes ve preoperatif donemde yapilan
radyolojik  incelemelerin  daha  dikkatli
degerlendirilmesi gerektigi kanisina varildi.
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