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Juvenil ksantogranuloma

Juvenile xanthogranuloma
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Ozet

Juvenil ksantograntiloma selim seyirli bir non-Langerhans hiicreli histiyositozistir. Diger non-langerhans hticreli histiyositozisler ve Langer-
hans hiicreli histiyositozisler ayirici tanisinda yer alir. Bu olgu bildirisinde hastaligin klinik ve histolojik 6zellikleri gézden gegiriimektedir.

Anahtar kelimeler: jiivenil ksantograniiloma, non-Langerhans hiicreli histiyositozis

Summary

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.
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Giris

Jiivenil ksantograniiloma (JXG) genellikle selim
seyirli, deriyi tutan bir non-Langerhans hiicreli his-
tiyositozistir (non-LCH). Viicutta aksiyel dagiim
gOsteren bir veya ylizlerce sayida olabilen papdil
ve nodillerle karakterizedir (1-3). Olgularin
%20'sinde “café-au-lait” lekeleri gorlir (4).

ilk kez 1905 yilinda Adamson tarafindan iki hafta-
Ik bir bebekte ciltte sari beyaz papdillerle “xantho-
ma multiplex” adiyla rapor edilmistir. McDonach
1912 yilinda nevis ve endotelyal hiicrelerle iligkili
olmadigi halde bu hastaligi “nevoxanthoendotheli-
oma” olarak isimlendirmistir. 1954 yilinda Hellwig
ve Hackney JXG' un histopatolojisine 1sik tutmus-
lar ve yeniden “juvenile xanthogranuloma” adini
vermislerdir. Laurb ve Lain 1937'de visseral tutu-

lumunu, Blank ve arkadaslari 1949 yilinda okdiler
lezyonlarini ilk kez tarif etmiglerdir (5,6).

Hastallk, beyaz irkta siyahlara gére 10 kat daha sik
gorulur. Erkek / kiz orani 1.5/1'dir. Cilt lezyonlar ol-
gularin %20'sinde dogumda mevcuttur. Vakalarin
%?70'i ilk bir yasta gorilur, 3-6 yilda spontan iyile-
sir, %10 olgu erigskin doneme kadar devam eder
(5). Klinik olarak dissemine ksantoma ve Langer-
hans hiicreli histiyositozislerle (LCH) kanstinlabilir
(7). Histolojik olarak JXG' de sitoplazmasi vakiiollii
histiyositler (kdpiiksii hiicreler) ve gember seklinde
gruplasmis niikleuslar cevreleyen kopuksi sitop-
lazma yapisi ile karakterize Tuoton dev hicreleri
gorilur. Langerhans hiicreli histiyositozisin aksine
JXG'de elektron mikroskopide Birbeck grantilleri
gorilmez ve S-100 ve OKT6 (CD1) negatiftir
(8,9). Dissemine JXG'de merkezi sinir sistemi (10),
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g6z (11), kemik ve kas dokusu (12,18), oral muko-
za ve larinks (14,15,16,17), akciger, karaciger ve
bobrek (5,18), ciltle birlikte veya bagimsiz olarak
tutulabilir. Kronik miyelomonositik 16semi ve nadi-
ren akut lenfoblastik I6semi ile birlikte bulunabilir
(19). Bu olgu bildirisinde yaygin jiivenil ksantogra-
nilomlart olan 22 aylik bir kiz gocugu sunularak
hastaligin tani yontemleri ve ayirici tanisi gézden
gegcirilmektedir.

Olgu Sunumu

Yirmi iki aylik kiz gocugu bir yil evvel 6nce sagli de-
ride, ylizde ve sonra gévdede beliren, giderek sa-
yisi ve buyuklugi artan sislikler nedeniyle poliklini-
gimize getirildi. Oykii ve 6zgegmisinden daha 6n-
ce bir ¢gok kez anti-allerjik surup ve merhemler kul-
laniimis oldugu 6grenildi.

Fizik muayenede sacl deride ve yiizde gaplar 5
mm ile 2 cm arasinda degisen sari turuncu renkte
ciltten kabark sertge multipl noduller mevcuttu.
Benzeri lezyonlardan gogus bélgesinde 5 ve sirt-
ta 3 tane tespit edildi. Ayrica gégliste bir adet 5x2
cm boyutlarinda ve 4 adet 5 milimetreden kugiik
kahverengi leke (café-au-lait) saptandi.
Dermatoloji konstiltasyonu ile multipl cilt biyopsile-
ri alindi. Hematoksilen ve eozin boyasiyla 1sik mik-
roskopik incelemede tiim dermiste ve kismen sub-
kutan dokuda koptikst histiyosit gruplar, lenfosit
ve eozinofiller gorildu; Tuoton dev hicreleri ve
dendritik, gentikli niikleus yapisiyla karakterize lan-
gerhans hucreleri goriilmedi. Elektron mikroskopik
inceleme sosyal nedenlerle yapilamadi. S-100 pro-
teini igin immiino histokimyasal inceleme negatif
bulundu. Hastanin tam kan sayimi, periferik yayma,
eritrosit sedimantasyon hizi, CRP, kan protein ve li-
pid dlizeyleri, karaciger enzimleri, bilirlibin degerle-
ri, kan elektrolitleri, BUN ve kreatinin dizeyleri nor-
mal bulundu. Vertebra grafileri, akciger tomografi-
si, kranyal MRI ve batin USG’ de 6zellik saptanma-
di. Kemik iligi aspirasyon materyalinin 1sik mikros-
kopik incelemesinde patolojik bulgu tespit edilme-
di. Oftalmolojik degerlendirmede anormal bulgu
saptanmadi. Sayisi ve blyiiklugu yetersiz oldugun-
dan kahverengi lekeler nérofibromatozis lehine de-
gerlendirilmedi. Graniilomatéz cilt lezyonlari ve bi-
yopsi bulgularyla hastaya “jtivenil ksantograntilo-
ma” tanisi kondu.

Tartisma

Juvenil ksantograniiloma (JXG) genellikle selim se-
yirli bir non-Langerhans hiicreli histiyositozistir. Ta-
ni konurken g6z 6ninde bulundurulmasi gereken
en Onemli konu daha agir seyreden olasi diger
non-LCH ve LCH hastaliklaridir (Tablo 1). Cilt bi-
yopsisi, elektron mikroskopik ve immunohistokim-
yasal ¢alismalar Langerhans hiicreli histiyositozis
ve non-Langerhans hticreli histiyositozislerin ayirt
edilmesini saglar (Tablo 2).

Non-Langerhans hiicreli histiyositozislerden be-
nign sefalik histiyositozis sadece bas boyun bél-
gesinde gorilduginden, ksantoma ise hiperlipi-
demi ile iligkili oldugundan her iki antite de bizim
olgumuzla uyumlu degildir. D&kiintulu histiyosito-
zis graniilomatoz degildir ve histiyositler lamine ci-
simciklerden zengindir. Progresif nodiiler histiyo-
sitoma ylizeyel ksantoma benzeri paplillerle histo-
lojik olarak JXG'dan ayrilir. Sundugumuz olguda
oncelikle deri biyopsisinde koptkst histiyosit
gruplarinin gorilmesi, dendritik ¢entikli nukleuslu
Langerhans hiicrelerinin goriilmemesi ve S-100
immino histokimyasal incelemenin negatif olmasi
nedeniyle jlvenil ksantograniiloma tanisi konmus-
tur. Histopatolojik incelemede Tuoton dev hiicre-
lerinin gorllmemesi lezyonlarin hentiz erken bir
dénemde olmasi veya biyopsi materyelinin alindig
bélgeye rastlamamis olmasi ile izah edilebilir. Di-
ger taraftan hastada sistemik tutuluma ait olarak
oftalmolojik degerlendirmede hifema ve glokom
saptanmamis, magnetik rezonans, bilgisayarl to-
mografi ve ultrasonografi ile taranan merkezi sinir
sistemi, akciger, karaciger, bobreklere ait herhan-
gi bir patolojik bulgu tespit ediimemistir. Tam kan
sayimi, eritrosit sedimantasyon hizi, serum lipid
profili, karaciger fonksiyon testleri, kan tre azotu
ve kreatinin dilizeyleri normal bulunmustur.

Juvenil ksantograntilomun deri lezyonlarn benign
karakterdedir, herhangi bir tedaviye gereksinim
duyulmaz. Tani ve kozmetik nedenlerle cerrahi
olarak cikarilabilir. Ancak niiks gorilebilir. Visseral
ve okiler lezyonlarda yapilan eksizyon kiratiftir,
medikal tedavide steroidler kullaniimaktadir. Rad-
yoterapi gocuklarda énerilmez (5,20).

Juvenil ksantograniiloma, goéreceli olarak nadir
rastlanan bir hastaliktir. Literatlirde sunulan olgu
bildirileri (10-19) genellikle hastalarin %?1'inden
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azinda rastlanan sistemik tutulumla iligkilidir (10- Sonug olarak, juivenil ksantograniiloma diistintlen
19). Bizim olgumuzda organ tutulumu mevcut de- olgularda ayrintili &yk, tam fizik muayene, deri bi-
gildir. TUBITAK Ulakbim Tiirk Tip Dizini'nde JXG yopsisi yani sira, hifema ve sekonder glokoma agi-
ile ilgili teblig ozeti tespit edilmemistir. sindan oftalmolojik inceleme gereklidir. Olasi sis-

Tablo I. Jivenil Ksantograniiloma'nin Ayici Tanisi

Non-Langerhans Hiicreli Histiyositozisler

Benign Sefalik Histiyositozis

Ksantoma Disseminata

Cocukluk Caginin Dokunttlt Histiyositomasi

Paptler Ksantoma

Progresif Nodiler Histiyositoma

Retikiilohistiyositozis (Soliter, Diffiiz, Multisentrik)
Regresif Atipik Histiyositozis

Masif Lenfadenopatiyle seyreden Siniis Histiyositozisi

Langerhans Hiicreli Histiyositozisler

Akut Difiiz Dissemine LCH
Kronik Fokal veya Multifokal LCH
Konjenital Kendiliginden lyilesen Retikilohistiyositozis

Tablo Il. Langerhans Hiicreli ve Non-Langerhans Hiicreli Histiyositozislerin Ozelliklerinin Karsilastirimasi

Morfolojik Langerhans Non-Langerhans
Ozellikler Hucreleri Hucreleri
Dendritik + -
Centikli nukleuslar + -
Birbeck grandilleri + -
immiinohistokimyasal Langerhans Non-Langerhans
Markerler Hucreleri Hicreleri
S-100 + _
OKT6 (CD1) + +

i | ot ) s e ok % ' AL
Resim 1: Yirmi iki aylik dissemine juvenil ksantograntiloma Resim 2: Nodiiler lezyondan yapilan cilt biyopsi materyelinin igik mik-
olgusu (ytizde ve gévdede 0,5-2 cm gaplarinda multipl no- roskopik goriintimii (tiim dermis ve kismen subkutan dokuda kdpiik-
diiler lezyonlar mevcut). s histiyosit gruplan, lenfosit ve eozinofil enfiltrasyonu mevcut).

170



Cagatay Nuhoglu. Jivenil ksantograntiloma

temik tutulum yontinden kemik iligi, kemik ve kas
dokusu, merkezi sinir sistemi, karaciger, akciger
ve bobrekler icin hematolojik onkolojik degerlen-
dirme ve uygun goriintlileme yontemleriyle ayrinti-
I inceleme yapilmalidir. Dissemine ksantoma kus-
kusu varsa kan lipid profili kontrol edilmelidir.
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