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Jüvenil ksantogranüloma
Juvenile xanthogranuloma
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ÖÖzzeett
Jüvenil ksantogranüloma selim seyirli bir non-Langerhans hücreli histiyositozistir. Di¤er non-langerhans hücreli histiyositozisler ve Langer-
hans hücreli histiyositozisler ay›r›c› tan›s›nda yer al›r. Bu olgu bildirisinde hastal›¤›n klinik ve histolojik özellikleri gözden geçirilmektedir.
AAnnaahhttaarr  kkeelliimmeelleerr::  jjüüvveenniill  kkssaannttooggrraannüülloommaa,,  nnoonn--LLaannggeerrhhaannss  hhüüccrreellii  hhiissttiiyyoossiittoozziiss

SSuummmmaarryy
Juvenile xanthogranulomas are benign non-Langerhans cell histiocytomas. The differential diagnosis includes other non-Langerhans cell
histiocytoses as well as the Langerhans cell histiocytoses. This, as well as key clinical-histological features, are reviewed.
KKeeyy  wwoorrddss::  jjuuvveenniillee  xxaanntthhooggrraannuulloommaa,,  nnoonn--LLaannggeerrhhaannss  cceellll  hhiissttiiooccyyttoossiiss

Girifl

Jüvenil ksantogranüloma (JXG) genellikle selim
seyirli, deriyi tutan bir non-Langerhans hücreli his-
tiyositozistir (non-LCH). Vücutta aksiyel da¤›l›m
gösteren bir veya yüzlerce say›da olabilen papül
ve nodüllerle karakterizedir (1-3). Olgular›n
%20’sinde “café-au-lait” lekeleri görülür (4).
‹lk kez 1905 y›l›nda Adamson taraf›ndan iki hafta-
l›k bir bebekte ciltte sar› beyaz papüllerle “xantho-
ma multiplex” ad›yla rapor edilmifltir. McDonach
1912 y›l›nda nevüs ve endotelyal hücrelerle iliflkili
olmad›¤› halde bu hastal›¤› “nevoxanthoendotheli-
oma” olarak isimlendirmifltir. 1954 y›l›nda Hellwig
ve Hackney JXG’ un histopatolojisine ›fl›k tutmufl-
lar ve yeniden “juvenile xanthogranuloma” ad›n›
vermifllerdir. Laurb ve Lain 1937’de visseral tutu-

lumunu, Blank ve arkadafllar› 1949 y›l›nda oküler
lezyonlar›n› ilk kez tarif etmifllerdir (5,6).
Hastal›k, beyaz ›rkta siyahlara göre 10 kat daha s›k
görülür. Erkek / k›z oran› 1.5/1’dir. Cilt lezyonlar› ol-
gular›n %20’sinde do¤umda mevcuttur. Vakalar›n
%70’i ilk bir yaflta görülür, 3-6 y›lda spontan iyile-
flir, %10 olgu eriflkin döneme kadar devam eder
(5). Klinik olarak dissemine ksantoma ve Langer-
hans hücreli histiyositozislerle (LCH) kar›flt›r›labilir
(7). Histolojik olarak JXG’ de sitoplazmas› vaküollü
histiyositler (köpüksü hücreler) ve çember fleklinde
gruplaflm›fl nükleuslar› çevreleyen köpüksü sitop-
lazma yap›s› ile karakterize Tuoton dev hücreleri
görülür. Langerhans hücreli histiyositozisin aksine
JXG’de elektron mikroskopide Birbeck granülleri
görülmez ve S-100 ve OKT6 (CD1) negatiftir
(8,9). Dissemine JXG’de merkezi sinir sistemi (10),
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göz (11), kemik ve kas dokusu (12,13), oral muko-
za ve larinks (14,15,16,17), akci¤er, karaci¤er ve
böbrek (5,18), ciltle birlikte veya ba¤›ms›z olarak
tutulabilir. Kronik miyelomonositik lösemi ve nadi-
ren akut lenfoblastik lösemi ile birlikte bulunabilir
(19). Bu olgu bildirisinde yayg›n jüvenil ksantogra-
nülomlar› olan 22 ayl›k bir k›z çocu¤u sunularak
hastal›¤›n tan› yöntemleri ve ay›r›c› tan›s› gözden
geçirilmektedir.

Olgu Sunumu

Yirmi iki ayl›k k›z çocu¤u bir y›l evvel önce saçl› de-
ride, yüzde ve sonra gövdede beliren, giderek sa-
y›s› ve büyüklü¤ü artan flifllikler nedeniyle poliklini-
¤imize getirildi. Öykü ve özgeçmiflinden daha ön-
ce bir çok kez anti-allerjik flurup ve merhemler kul-
lan›lm›fl oldu¤u ö¤renildi.
Fizik muayenede saçl› deride ve yüzde çaplar› 5
mm ile 2 cm aras›nda de¤iflen sar› turuncu renkte
ciltten kabar›k sertçe multipl nodüller mevcuttu.
Benzeri lezyonlardan gö¤üs bölgesinde 5 ve s›rt-
ta 3 tane tespit edildi. Ayr›ca gö¤üste bir adet 5x2
cm boyutlar›nda ve 4 adet 5 milimetreden küçük
kahverengi leke (café-au-lait) saptand›.
Dermatoloji konsültasyonu ile multipl cilt biyopsile-
ri al›nd›. Hematoksilen ve eozin boyas›yla ›fl›k mik-
roskopik incelemede tüm dermiste ve k›smen sub-
kutan dokuda köpüksü histiyosit gruplar›, lenfosit
ve eozinofiller görüldü; Tuoton dev hücreleri ve
dendritik, çentikli nükleus yap›s›yla karakterize lan-
gerhans hücreleri görülmedi. Elektron mikroskopik
inceleme sosyal nedenlerle yap›lamad›. S-100 pro-
teini için immüno histokimyasal inceleme negatif
bulundu. Hastan›n tam kan say›m›, periferik yayma,
eritrosit sedimantasyon h›z›, CRP, kan protein ve li-
pid düzeyleri, karaci¤er enzimleri, bilirübin de¤erle-
ri, kan elektrolitleri, BUN ve kreatinin düzeyleri nor-
mal bulundu. Vertebra grafileri, akci¤er tomografi-
si, kranyal MRI ve bat›n USG’ de özellik saptanma-
d›. Kemik ili¤i aspirasyon materyalinin ›fl›k mikros-
kopik incelemesinde patolojik bulgu tespit edilme-
di. Oftalmolojik de¤erlendirmede anormal bulgu
saptanmad›. Say›s› ve büyüklü¤ü yetersiz oldu¤un-
dan kahverengi lekeler nörofibromatozis lehine de-
¤erlendirilmedi. Granülomatöz cilt lezyonlar› ve bi-
yopsi bulgular›yla hastaya “jüvenil ksantogranülo-
ma” tan›s› kondu.

Tart›flma

Jüvenil ksantogranüloma (JXG) genellikle selim se-
yirli bir non-Langerhans hücreli histiyositozistir. Ta-
n› konurken göz önünde bulundurulmas› gereken
en önemli konu daha a¤›r seyreden olas› di¤er
non-LCH ve LCH hastal›klar›d›r (Tablo 1). Cilt bi-
yopsisi, elektron mikroskopik ve immünohistokim-
yasal çal›flmalar Langerhans hücreli histiyositozis
ve non-Langerhans hücreli histiyositozislerin ay›rt
edilmesini sa¤lar (Tablo 2).
Non-Langerhans hücreli histiyositozislerden be-
nign sefalik histiyositozis sadece bafl boyun böl-
gesinde görüldü¤ünden, ksantoma ise hiperlipi-
demi ile iliflkili oldu¤undan her iki antite de bizim
olgumuzla uyumlu de¤ildir. Döküntülü histiyosito-
zis granülomatöz de¤ildir ve histiyositler lamine ci-
simciklerden zengindir. Progresif nodüler histiyo-
sitoma yüzeyel ksantoma benzeri papüllerle histo-
lojik olarak JXG’dan ayr›l›r. Sundu¤umuz olguda
öncelikle deri biyopsisinde köpüksü histiyosit
gruplar›n›n görülmesi, dendritik çentikli nükleuslu
Langerhans hücrelerinin görülmemesi ve S-100
immüno histokimyasal incelemenin negatif olmas›
nedeniyle jüvenil ksantogranüloma tan›s› konmufl-
tur. Histopatolojik incelemede Tuoton dev hücre-
lerinin görülmemesi lezyonlar›n henüz erken bir
dönemde olmas› veya biyopsi materyelinin al›nd›¤›
bölgeye rastlamam›fl olmas› ile izah edilebilir. Di-
¤er taraftan hastada sistemik tutuluma ait olarak
oftalmolojik de¤erlendirmede hifema ve glokom
saptanmam›fl, magnetik rezonans, bilgisayarl› to-
mografi ve ultrasonografi ile taranan merkezi sinir
sistemi, akci¤er, karaci¤er, böbreklere ait herhan-
gi bir patolojik bulgu tespit edilmemifltir. Tam kan
say›m›, eritrosit sedimantasyon h›z›, serum lipid
profili, karaci¤er fonksiyon testleri, kan üre azotu
ve kreatinin düzeyleri normal bulunmufltur.
Jüvenil ksantogranülomun deri lezyonlar› benign
karakterdedir, herhangi bir tedaviye gereksinim
duyulmaz. Tan› ve kozmetik nedenlerle cerrahi
olarak ç›kar›labilir. Ancak nüks görülebilir. Visseral
ve oküler lezyonlarda yap›lan eksizyon küratiftir,
medikal tedavide steroidler kullan›lmaktad›r. Rad-
yoterapi çocuklarda önerilmez (5,20).
Jüvenil ksantogranüloma, göreceli olarak nadir
rastlanan bir hastal›kt›r. Literatürde sunulan olgu
bildirileri (10-19) genellikle hastalar›n %1’inden
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az›nda rastlanan sistemik tutulumla iliflkilidir (10-
19). Bizim olgumuzda organ tutulumu mevcut de-
¤ildir. TÜB‹TAK Ulakbim Türk T›p Dizini’nde JXG
ile ilgili tebli¤ özeti tespit edilmemifltir.

Sonuç olarak, jüvenil ksantogranüloma düflünülen
olgularda ayr›nt›l› öykü, tam fizik muayene, deri bi-
yopsisi yan› s›ra, hifema ve sekonder glokoma aç›-
s›ndan oftalmolojik inceleme gereklidir. Olas› sis-

Morfolojik Langerhans Non-Langerhans
Özellikler Hücreleri Hücreleri

Dendritik + -
Çentikli nukleuslar + -
Birbeck granülleri + -

‹mmünohistokimyasal Langerhans Non-Langerhans
Markerler Hücreleri Hücreleri

S-100 + -
OKT6 (CD1) + +

Tablo II. Langerhans Hücreli ve Non-Langerhans Hücreli Histiyositozislerin Özelliklerinin Karfl›laflt›r›lmas›

Non-Langerhans Hücreli Histiyositozisler

Benign Sefalik Histiyositozis
Ksantoma Disseminata
Çocukluk Ça¤›n›n Döküntülü Histiyositomas›
Papüler Ksantoma
Progresif Nodüler Histiyositoma
Retikülohistiyositozis (Soliter, Diffüz, Multisentrik)
Regresif Atipik Histiyositozis
Masif Lenfadenopatiyle seyreden Sinüs Histiyositozisi

Langerhans Hücreli Histiyositozisler

Akut Difüz Dissemine LCH
Kronik Fokal veya Multifokal LCH
Konjenital Kendili¤inden ‹yileflen Retikülohistiyositozis

Tablo I. Jüvenil Ksantogranüloma’n›n Ay›c› Tan›s›

Resim 1: Yirmi iki ayl›k dissemine jüvenil ksantogranüloma
olgusu (yüzde ve gövdede 0,5-2 cm çaplar›nda multipl no-
düler lezyonlar mevcut).

Resim 2: Nodüler lezyondan yap›lan cilt biyopsi materyelinin ›fl›k mik-
roskopik görünümü (tüm dermis ve k›smen subkutan dokuda köpük-
sü histiyosit gruplar›, lenfosit ve eozinofil enfiltrasyonu mevcut).
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temik tutulum yönünden kemik ili¤i, kemik ve kas
dokusu, merkezi sinir sistemi, karaci¤er, akci¤er
ve böbrekler için hematolojik onkolojik de¤erlen-
dirme ve uygun görüntüleme yöntemleriyle ayr›nt›-
l› inceleme yap›lmal›d›r. Dissemine ksantoma kufl-
kusu varsa kan lipid profili kontrol edilmelidir.
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