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Ozet

Hamartom, etkilenmis alanda normal olarak goriilen doku bilesenlerinin ve hiicrelerin neoplastik olmayan proliferasyonu
anlamina gelmektedir. Derlememizde kutanéz hamartomlar; ekrin, apokrin, folikiiler ve sebase differansiyasyon ile seyredenler
olmak tzere dort grup altinda siniflandirilmistir. Ekrin deri hamartomlari; ekrin nevus, ekrin anjiyomat6z hamartom, porokera-
totik ekrin ostiyal ve dermal kanal nevusu, apokrin deri hamartomlari; apokrin nevus ve coklu meme basi, folikiler deri hamar-
tomlari; bazaloid folikiiler hamartom, kil folikiil nevusu, lineer unilateral bazal hiicreli nevus, nérofolikiiler hamartom, nevus
komedonikus ve nevus sebaseus; sebase deri hamartomlari; folikilo-sebase kistik hamartom, Fordyce lekeleri ve nevus sebaseus-
dan olusmaktadir. (Ttirk Dermatoloji Dergisi 2008; 2: 47-51)

Anahtar kelimeler: Hamartom, differansiyasyon, nevus, deri ekleri

Summary

Hamartoma is the non-neoplastic proliferation of normal tissue components and cells in the region involved. Cutaneous hamar-
tomas have been classified into four groups in our review, based on eccrine, apocrine, follicular and sebaceous differentiation.
Eccrine cutaneous hamartomas involve the eccrine nevus, eccrine angiomatous hamartoma, porokeratotic eccrine ostial and der-
mal duct nevus. Apocrine cutaneous hamartomas involve the apocrine nevus and supernumerary nipples. Follicular cutaneous
hamartomas involve the basaloid follicular hamartoma, hair follicle nevus, linear unilateral basal cell nevus, neurofollicular
hamartoma, nevus comedonicus, and nevus sebaceous. Sebaceous cutaneous hamartomas involve the folliculo-sebaceous cys-
tic hamartoma, Fordyce spots and nevus sebaceous. (Turkish Journal of Dermatology 2008; 2: 47-51)
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Giris 1. Ekrin Nevus
Genellikle lokal hiperhidrozun eslik ettigi soliter lezyon
Hamartom, etkilenmis alanda normal olarak gériilen seklinde gérlimektedir. Bazen lineer papdiller ve gok sa-
doku bilesenlerinin ve hiicrelerin neoplastik olmayan go- yida plaklar veya nodiillerle seyredebilmektedir. Lezyon-
galmasidir (1). Hamartomlar, ekrin, apokrin, folikiiler ve lar siklikla ekstremitelerde Blaschko cizgileri boyunca iz-

lenmektedir. Histopatolojisinde, ekrin bezlerin sayisinda
ve/veya boyutunda artis tespit edilmektedir. Bazen tablo-
ya musin artisi da eslik edebilmektedir (2,4).

sebase differansiyasyon ile seyredenler olmak Uzere dort
grupta incelenmektedir (2).

Ekrin Differansiyasyon ile Seyreden Hamartomlar 2. Ekrin Anjiyomat6z Hamartom .
Ekrin anjiyomatéz hamartom (EAH), genellikle do-
Ekrin hamartomlar arasinda ekrin nevus, ekrin anjiyo- gumda veya cocukluk déneminde gorulmektedir fakat
matdz hamartom ve porokeratotik ekrin ostiyal ve dermal bazen erigskinde veya yasllik ddneminde de izlenebil-
kanal nevusu yer almaktadir (2,3). mektedir (5,6).
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Klinik olarak, ekstremite distalinde (siklikla avug ici ve
ayak tabaninda) tek bir nodil/plak gérilmektedir. Fakat ol-
gularin Ugte birinde ¢ok sayida veya simetrik lezyonlar tespit
edilebilmektedir (7,8). Lezyonlar kirmizi, morumsu, mavi,
kahverengi, pembe ve deri renginde olabilmektedir. Ayrica
ekstremite disinda gbvde, boyun, ylz, sakral bélge, inguinal
bdlge, parmaklarda, tirnakta tespit edilebilmektedir (6,7).
Lezyonlar genellikle asemptomatiktir fakat % 42 oraninda
agr, % 32 oraninda hiperhidroz ve daha az siklikla hipertri-
koz eslik edebilmektedir (5,8).

Histopatolojide, normal veya dilate ekrin bezlerde hiperp-
lazi, retikller dermisteki genislemis, ince duvarli kapillerlerin
ekrin yapilarla yakin iligkisi izlienmektedir. Bazen de yag do-
ku, apokrin bez, pilar yapilar, lenfatik yapilar, hiperplastik si-
nir demetlerinin infiltrasyonu ve interselller musin birikimi
tespit edilebilmektedir (9,10). Epidermiste genellikle belirgin
degisiklik izlenmez bazen dizensiz akantoz, papillomatoz
ve/veya hiperkeratoz gorilebilmektedir (6).

EAH etyopatogenezinde, mezenkim ile differansiyasyon
gosteren epitelyum arasindaki anormal biyokimyasal etkilesi-
min epitelyumun proliferasyonuna neden oldugu Uzerinde
durulmaktadir (11).

EAH ayirici tanisinda, nevus flammeus, blue rubber bleb
nevus, diz kas hamartomu, telenjiektazi makularis erlptiva
perstans, glomus timéri yer almaktadir (1,3).

EAH, iyi seyirli olmasi nedeniyle agresif tedavi gerektir-
memektedir. ilaglara direncli agr, siddetli hiperhidroz duru-
munda ve kozmetik nedenlerle cerrahi eksizyon uygulan-
makta ve kuratif olmaktadir (5,6).

3. Porokeratotik Ekin Ostiyal ve Dermal Kanal Nevusu

Porokeratotik ekrin ostiyal ve dermal kanal nevusu (PE-
ODKN) genetik mozaizm ile iligkili keratinizasyon bozuklu-
gudur (12).

Kliniginde, genellikle avug ici ve ayak tabani lokalizasyo-
nunda Blaschko cizgileri ile uyumlu lineer dagilimli unilateral,
asemptomatik ¢ok sayida kucuk keratotik papdiller veya ke-
ratotik tikacla dolu komedon benzeri cukurluklar izlenmekte-
dir. Lezyonlar bazen ayak, el dorsumunda ve gévde lokali-
zasyonunda saptanabilmekte, verrikdz veya filiform 6zellik
gOsterebilmektedir (13,14).

PEODKN genellikle dogumda veya erken gocukluk done-
minde gorilmektedir. Nadiren de olsa ge¢ baslangic da gos-
terebilmektedir (12-14).

Histopatolojisinde, ekrin kanal Uzerinde uzanan poroke-
ratotik situn patognomoniktir. Graniler tabaka kaliniginda
azalma, dermiste perivaskuler lenfositik infiltrasyon saptana-
bilmektedir (12,15).

PEODKN patogenezi net olarak bilinmemektedir. Epider-
mal hicrelerin anormal klonlarinin kornoid lamella benzeri
porokeratotik sttunlarini olusturdugu Uzerinde durulmakta-
dir (14,16).

Ayirici tanida, lineer epidermal nevus, lineer psoriasis,
punktat liken planus, punktat palmaplantar keratoderma yer
almaktadir (12,13).

Tedavide soliter lezyon icin cerrahi eksizyon diger lezyon-
lar icin topikal ve sistemik retinoid, karbondioksit laser teda-
visi yer almaktadir (12,13).

Apokrin Differansiyasyon ile
Seyreden Hamartomlar

Apokrin nevus ve ¢oklu meme basi apokrin hamartomlar
arasinda yer almaktadir (2).

1. Apokrin Nevus

Apokrin nevus, dermisteki normal gérinimlt apokrin bez-
lerin proliferasyonu sonucu gelisen nadir bir hamartomdur (2).

iki varyanti bulunmaktadir. En sik gériilen varyanti, 6nce-
den mevcut olan nevus sebaseustan gelisen varyanttir. Nadir
gorilen varyanti ise saf apokrin nevustur. Apokrin nevus lez-
yonlar, aksillada, sac¢l deride daha az olarak da gévdede
yumusak, lobule unilateral veya bilateral dermal kitle, daha
nadir olarak sert nodil seklinde izlenmektedir (2,17).

Histopatolojisinde, dermis ve/veya subkutan dokuda ¢ok
sayida ayri tibdler yapilar izlenmektedir. TUbdller, tipik apok-
rin bez epitelyumu ile ddselidir ve homojen veya vakuole
pembe apokrin sekresyon materyali icermektedir (2).

Bazen apokrin nevus, siringokistadenoma papilliferum
veya trikoblastoma ile iligkili olabilmektedir (2,18).

2. Coklu Meme Basi (Politelya)

Bu durum embriyonel siit gizgisi boyunca gériilen soliter
veya ¢cok sayida rudimenter meme bagi ile karakterizedir.
Coklu meme basgi politelya olarak da bilinmektedir. Genellik-
le genc bireylerde izlenmektedir. Godu olgu sporadiktir, er-
ken embriyogenezde gdrilen somatik mutasyon sonucu ger-
ceklestigi duslintimektedir. Bazi olgularda genetik gecis go-
rilmektedir (2,19,20).

Kliniginde siklikla soliter, asemptomatik, yumusak, kah-
verengi papul, daha az siklikla areola, kil yamasi, areola ice-
ren veya icermeyen subkutan kitle izlienmektedir. Lezyonlar
genellikle aksilladan pubik bdlgeye uzanan gdvde lokalizas-
yonunda saptanir. Fakat nadir de olsa ayak, genital bdlge gi-
bi atipik lokalizasyonda tespit edilebilir (2,21).

Politelyanin, peptik Ulser, kardiyovaskuler hastalik, ver-
tebral malformasyonlar, Uriner sistem maliniteleri ve akut 16-
semi gibi hematolojik maliniteler ile iligkili olabilecegi gorisle-
ri mevcuttur (2,19,22).

Politelyanin histopatolojisinde, normal meme basi kom-
ponentleri (sebase loblller ve kanallar) gérilmektedir. Ayrica
rudimenter vellus folik{ll, dilate venlller, diiz kas fasikulleri
de izlenebilmektedir. Tedavi cerrahi eksizyondur (2).

Folikiiler Differansiyasyon ile
Seyreden Hamartolar

Bu grupta; bazaloid folikliler hamartom, kil folikil nevusu,
lineer unilateral bazal hiicreli nevus, norofolikiler hamartom,
nevus komedonikus, nevus sebaseus yer almaktadir (2).

1. Bazaloid Folikiiler Hamartom

Bazaloid foliktler hamartom (BFH), iyi prognozlu folikiler
hamartomdur. Herediter veya edinsel olarak goérilebilmekte-
dir. Herediter olgularda generalize veya unilateral lezyonlar
saptanmaktadir. Generalize forma siklikla myasthenia gravis
gibi sistemik bulgular eslik etmektedir. Edinsel BFH, lokalize
veya soliter formda gorilmektedir (23).

BFH bes farkli klinik tipte gorilebilmektedir: 1) myasthe-
nia gravis ve diffiiz alopesi ile seyreden edinsel generalize tip
2) herhangi bir sistemik bozuklugun eslik etmedigi generalize
tip 3) kistik fibroz ve diffliz alopesi ile iligkili konjenital gene-
ralize tip 4) lokalize lineer ve unilateral tip 5) soliter plak veya
nodiiler tip (23-25).

Herediter generalize BFH’de 1 ila 2 mm’lik diz papdiller,
infiltre plaklar veya noduller siklikla yizin santral kisminda
bulunurlar, sagli deri, boyun ve omuzlara uzanabilirler. Gene-
ralize BFH’nin otozomal dominant gegis g&sterdigi disinul-
mektedir (23,26). Generalize form ile iligkili saptanan durum-
lar arasinda myasthenia gravis, alopesi, Gorlin sendromu,
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sistemik lupus eritematozus, tiroid bozukluklari, hipohidroz,
kistik fibroz, akrokordon, seboreik keratoz, kondrosarkom
yer almaktadir (23,25,27).

Genellikle genaralize tipe bir sistemik bozukluk eslik et-
mektedir fakat internal bozukluk tespit edilmemis generalize
BFH nadir de olsa bildirilmistir. Bu tipte, deri renginde miliya ve
komedon benzeri lezyonlar, hiperpigmente papdiller, yliz, sac-
I deri, kulak, boyun, gévde ve 6n kolda tespit edilmektedir (23).

Lokalize lineer ve unilateral tipte, hipopigmente, atrofik,
yama tarzinda lezyonlar izlenmektedir. Lineer dagilimh lez-
yonlar Blaschko cizgilerini takip edebilmektedir (24).

Soliter formda, asemptomatik, yumusak, kil icermeyen,
dizensiz, kalkik plaklar ve diiz ylzeyli, hiperpigmente pa-
puller veya noduller izlenmektedir. Lezyonlar siklikla burun
bélgesindedir fakat herhangi bir bdlgede de saptanabil-
mektedir (23).

BFH histopatolojisinde, bazaloid ve yassi hiicrelerin olus-
turdugu kalin kordlar ve ince dallanan demetler, folikilden
gevsek fibriler veya misindz bag doku stromasina uzanim
gOsterirler (23,25).

Generalize BFH tedavisinde, topikal retinoid, topikal 5-
flurourasil, kardondioksit lazer denenmis fakat niks ile karsi-
lasiimistir (26).

2. Kil Folikiil Nevusu

Kil foliklll nevusu veya konjenital vellus hamartomu nadir
gorulur. Cogunlukla konjenitaldir fakat edinsel olgular da bil-
dirilmistir. Kil folikll nevusunun, trikofolikilomanin bir varyan-
t mi yoksa farkll bir antite mi oldugu halen net olarak aydin-
latilamamistir (2,28).

Kliniginde kiguk, deri renginde papul ve noduller siklikla
yuz ve boyun bdlgesinde izlenmektedir. Lezyonlar genellikle
soliterdir. Nadir de olsa Blaschko cizgilerini takip eden ¢ok
sayida papdller, nodlller veya segmental hiperpigmente ya-
malar saptanabilmektedir (2,28,29).

Histopatolojisinde, Ust dermiste ¢ok sayida, kiguk, iyi
differansiye vellus folikUlleri saptanir. Bu folikuller, perifolikii-
ler konnektif doku kilifi ile gevrelenmistir. Foliklllere sebase
bezler bazen de ekrin bezler eslik edebilmektedir (2,28).

Ayirici tanida, aksesuar tragus, nevus sebaseus, epider-
mal nevus, fibroma, trikofoliklloma yer almaktadir (28).

3. Lineer Unilateral Bazal Hiicreli Nevus

Lineer unilateral bazal hiicreli nevus (LUBHN), dogum-
da veya infantil ddnemde goérllmektedir. Lezyonlar, lineer
dagihm goésteren translisen papduller, nodiller ve makdiller-
dir. Bazen zosteriform dagilim da gorilebilmektedir. Lez-
yonlarda siklikla komedon tikaglar izlenmektedir ve bu ne-
denle nevus komedonikusa klinik olarak benzemektedir.
Histolojisinde dermo-epidermal bileskede bazaloid prolife-
rasyon izlenmektedir. Klinik olarak agresif seyir gdsterme-
mektedir (2,30,31).

4. Norofolikiiler Hamartom

Norofolikller hamartom, igsi hiicrelerin ve hiperplastik pi-
losebase Unitenin proliferasyonu ile karakterize nadir gorilen
bir hamartomdur. Lezyonlar, 6zellikle burun cevresinde ol-
mak Uzere ylizde saptanan soliter, kiiglk, soluk papul seklin-
de gdrulmektedir. Hamartom c¢ocuklarda ve erigkinlerde iz-
lenmektedir. Histopatolojisinde, dermisteki hiperplastik pilo-
sebase folikiller, igsi hiicrelerin olusturdugu stroma ile ¢ev-
relenmistir. immiinohistokimyasal incelemede igsi hiicrelerin
S-100 boyanma gosterdigi saptanmaktadir (2,32).

5. Nevus Komedonikus

Nevus komedonikus (NK), pilosebase Unitenin mezoder-
mal komponentinin nadir gorilen gelisimsel anomalisidir.
NK’nin yaklasik %50’si dogumda, geri kalan %50’si 10 ya-
sindan dnce saptanmaktadir. NK’ nin sporadik gelistigi disu-
nilmektedir (33,34). Fakat Giam ve arkadaslari (35), otozo-
mal dominant kalitim gdsteren Ug ailesel olgu bildirmislerdir.

NK siklikla ytiz, boyun, kol, gévde ve karinda izZlenmektedir
(33,34). Daha az siklikla avug ici, ayak tabani, sagl deri, genital
bolgede de gorilebilmektedir (36). Lezyonlar pigmente kerati-
néz materyal ile dolu dilate folikdl orifisi iceren papdillerden olus-
maktadir. Genellikle unilateral veya lineer dagilim izlenir. Fakat
bilateral, segmental, zosteriform dagilim da bildirilmistir (34,37).

NK’li olgular semptom siddetine gére klinik olarak iki
grupta incelenmektedir. Birinci grupta olgular asemptomatik
komedon benzeri lezyonlar icermektedir ve lezyonlar sadece
kozmetik problem olusturmaktadir. ikinci grupta ise biyik
kistler, skarlar, fistlller ve apseler skara ve slpirasyona ne-
den olmaktadir (33,34).

Bazen NK'ye iskelet bozukluklan, santral sinir sistemi ve géz
anomalileri, deri bulgular eslik edebilmektedir; bu durum “nevus
komedonikus sendromu” olarak adlandinimaktadir (33,38).

NK’nin patofizyolojisi tam olarak anlagilamamistir. Embri-
yogenezin erken dénemindeki somatik mutasyon sonucu pi-
losebase Unitenin mezodermal komponentinde gelisim bo-
zuklugu meydana geldigi ve bunun sonucunda terminal kilin
ve sebase bezin tam olarak gelismedigi, fakat tnitin keratin
olusturabilmesi nedeniyle komedon olusumuna neden oldu-
gu disinlimektedir (33,34).

NK’nin histopatolojisinde, kiimelenmis genis, dilate foli-
kuller ortokeratotik tikacla doludur. Komedonda kicuk seba-
se bezler ve daginik kil safti izlenebilmektedir. Ge¢ dénemde-
ki komedonda sebase bez izlenmez. Ter bezlerinin dagilimi
ve lokalizasyonu normaldir (2,34,36).

NK ayirici tanisinda, epidermal nevus, ailesel diskeratotik
komedonlar, sebase nevus, Favre - Racouchot sendromu,
steatokistoma multipleks, klor aknesi ve akne konglobata yer
almaktadir (33,34).

Tedavisinde eksizyon, dermabrazyon, kriyoterapi, kome-
don ekstraksiyonu, topikal tedaviler (retinoik asit, tire, amon-
yum laktat losyonu ), oral izotretinoin, sistemik antibiyotikler
kullaniimaktadir (34).

6. Nevus Sebaseus

Nevus sebaseus (NS), epidermal, folikller, sebase ve
apokrin bez anomalisi ile seyreden sik izlenen bir hamartom-
dur. Genellikle dogumda veya erken cocukluk déneminde
gorulmektedir (39,40).

Kliniginde sach deri ve ylzde sari renkli, lineer dagilim
gbsteren alopesik tek bir plak izlenmektedir. Plak infant do-
nemde verriikdz 6zellik gésterirken, gocukluk déneminde iyi
sinirlanmig diiz plak seklinde gorilmektedir. NS, puberte do-
neminde muhtemelen androjen hormonlarin etkisi ile blyime
gostererek kahverengi, kabarik verriikdz veya noduler lezyon
seklinde izlenir (39,40).

Nadiren bazi olgularda yaygin kutanéz lezyonlar ile birlik-
te santral sinir sistemi, g6z ve iskelet sistemi degisiklikleri iz-
lenebilmektedir; bu durum “lineer nevus sebaseus sendro-
mu” olarak adlandirimaktadir (40).

infantlardaki NS histopatolojisinde, kil icermeyen primor-
diyal kil folikilleri ve ¢ok sayida hipoplastik sebase bezler
saptanir. Pubertedeki lezyon patolojisinde ise, derin dermiste
¢ok sayida matiir sebase ve apokrin bezler izlenir (2,40).
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NS Uzerinde ge¢ gocukluk ve erigskin ddnemde sekonder
timor gelisme riski vardir. Cribier ve arkadaslari (41), NS lze-
rinde gelisen timorlerin %90’ INIn selim oldugunu bildirmis-
lerdir. En sik izlenen selim timorler siringokistadenoma pa-
pilliferum ve trikoblastomadir (39,42). NS (zerinde %1’den
daha az oranda malin timér gelistigi bildirilmektedir. En sik
izlenen malin timorler arasinda bazal hicreli karsinom ve
yassi hiicreli karsinom yer alir (39-41).

Eriskin ddonemdeki NS’nin malin degisiklikler gelistirebil-
me riski nedeniyle yakin takip edilmesi ve papulonodduler de-
gisiklik, hiperpigmentasyon, erozyon veya Ulserasyon goster-
mesi durumunda eksize edilmesi 6nerilmektedir (39-41).

Sebase Differansiyasyon ile Seyreden
Hamartomlar

Bu grupta folikiilo-sebase kistik hamartom, Fordyce leke-
leri ve nevus sebaseus yer almaktadir (2).

1. Folikiilo-Sebase Kistik Hamartom

Folikilo-sebase kistik hamartom (FSKH) terimi, cok sayi-
da sebase loblilin bagl oldugdu folikilo kistik bir yapiyi ve la-
mellar fibroplazi, adipoz, vaskiler dokuda artis gibi stromal
mezenkimal degisiklikleri tanimlamaktadir (2,43).

FSKH cogunlukla 40-85 yas arasindaki erigkinleri etkile-
mektedir. Nadiren konjenital olgular da bildirilmistir. Kadinlar-
da daha sik izlenmektedir (43). Lezyonlar genellikle bas ve
boyundadir. En sik burun gevresi etkilenir. Nadiren genital
bolgede lezyon izlenebilir. FSKH klinigi cok 6zellikli degildir.
Boyutlari 0.5-2cm olan asemptomatik, soliter papul veya no-
duler lezyon izlenmektedir (43,44).

Histopatolojisinde, infundibular kistik yapiya sebase ka-
nallarla sebase lobdiller baglanmistir. Folikller yapinin yogun
elastik ve fibréz doku ile gevrelenmesi tipiktir. Siklikla stroma-
da adipozitler, sinirler ve kan damarlar bulunmaktadir (2,45).

Tedavi secenekleri arasinda cerrahi eksizyon, karbondi-
oksit ve er: YAG laser yer almaktadir (43,44).

2. Fordyce Lekeleri

Fordyce lekeleri dudaklarin vermillion sinin yakininda ve
bukkal mukozada histopatolojik olarak normal gérinimlu
sebase bezlerin izlenmesi durumudur. Siklikla erigkin ddnem-
de ve erkeklerde saptanmaktadir. Lekeler, ince, beyaz veya
sari renkli, fokal gruplagsma gdsteren papdiller seklinde izlenir.
Lezyonlar nadiren genital bolgede saptanabilir (2,46).
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