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Ozet

Abstract

Juvenil ksantograniilom, bebek ve ¢ocuklarda goriilen nadir bir
non-Langerhans hiicreli histiyositozdur. Genellikle kendiliginden
iyilesme gosterir. Etiyolojisi bilinmemektedir. Bas ve govde en sik
tutulan yerlerdir. Burada sirtinda nodiil ile poliklinigimize kabul
edilen 4 yasindaki erkek cocukta juvenil ksantograniilom tanis1 konul-
du ve olgu nadir goriilen hastaligin tipik klinik ve histopatolojik
ozelliklerini gostermesi nedeniyle sunuldu.
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Juvenile xanthogranuloma is an uncommon non-Langerhans
cell histiocytosis of infancy and childhood. It is usually a self-healing
disorder. The etiology of juvenile xanthogranuloma is unknown. The
head and the trunk are the most frequent locations. Here we present a
4-year-old boy who was admitted to our out-patient clinic with nodule
on back. Therefore the patient has been considered to have juvenile
xanthogranuloma because of having typical clinical and histopa-
thological features of this condition mentioned.
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uvenil ksantograniilom (JXG), etyolojisi belli

olmayan siklikla bebek ve ¢ocuklarda goriilen

nadir, benign bir timordiir."* ik defa 1905
yilinda Adamson tarafindan 2 haftalik bir bebekte,
gbvdede sar1 beyaz papiiller kongenital xanthoma
multiplex adiyla rapor edilmistir. 1912 yilinda
McDonagh sunulan ilk olguyu yeniden degerlendi-
rip nevils veya endotelyal hiicrelerle iligkisi olma-
masina ragmen ‘“nevoxanthoendohelioma” olarak
adlandirmigtir. 1954 yilinda Helwig ve Hackney
histopatolojik goriiniimiine 151k tutarak juvenil
ksantograniiloma adiyla yeniden isimlendirmisler-
dir. Laurb ve Lain 1937 yilinda ilk defa i¢ organ
tutulumunu, Blank ve ark. 1949 yilinda ilk kez
okuler tutulumunu rapor etmislerdir.”
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Biz burada nadir goriilmesi ve hastaligin tipik
ozelliklerini icermesi nedeniyle juvenil ksanto-
graniilomlu bir olguyu sunduk.

Olgu

4 yasinda erkek hasta sirtinda kabariklik sika-
yetiyle poliklinigimize getirildi. Hikayesinden 4 ay
once sirtinda kii¢lik bir kirmizi-sar sivilce seklinde
basladig1 2 ay icinde biiyiidiigii 68renildi. Travma
hikayesi yoktu. Kasinti, agri, kanama ve
iilserasyona yol agmamusti. Ozgecmiginde 1 ay
once atesli hastalik sonrasi konviilziyon gecirdigi
cekilen beyin MR incelemesinde patoloji saptan-
madig1 6grenildi. Soy gecmisinde ozellik yoktu.
Dermatolojik muayenesinde sirtta bir adet 8 mm
capli dokunmakla yumusak, hafif sarimtirak nodiil
vardi (Sekil 1). Sistemik muayenesi normaldi.

Hastanin rutin laboratuar incelemelerinde
hemogram, eritrosit sedimentasyon hizi, biyokim-
ya, tam idrar tetkiki, akciger grafisi, batin
ultrasonografisi, beyin MRI'1nda patolojik bulgu
saptanmadi. Lezyondan alinan biyopsi Orneginin
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Sekil 1. Sirtta bir adet 8 mm capli dokunmakla yumusak, hafif
sarimtirak nodiil goriilmektedir.

histopatolojik incelemesinde kopiik hiicreleri,
Touton dev hiicreleri, histiyositler, lenfositler ve
eozinofilerden olusan granulomatoz infiltrat goriil-
dii ve juvenil ksantograniilom ile uyumlu olarak
degerlendirildi (Sekil 2).

Tartisma

Jiivenil ksantograniilom etyolojisi belli olma-
yan siklikla bebek ve c¢ocuklarda goriilen, nadir,
benign bir tiimordiir. Non langerhans hiicreli
histiyositozlarin en yaygin formudur.’ Insidansi
%0.4 gibi diisiik bir orandir.® JXG’lu olgularin
%35’1 dogumda mevcuttur, %71°1 ilk bir yasta
goriiliir. Cocuklarda erkek/kiz orami 1.4/1°dir.
Eriskinlerde kadin erkek tutulma orami esittir.
Multipl deri lezyonlar1 12:1 oraninda erkeklerde
daha sik goriiliir.” Juvenil olarak adlandirilmasina
ragmen olgularin %10’u eriskinlerde goriiliir.’
Ailesel egilim yoktur.! Lezyonlar genellikle tek,
tipik sari-kahverengi renkte asemptomatik papiil
veya nodiillerdir. Papiiler form 2-5 mm c¢apl bas-
langigta kirmizi kahverengi olup hizla sar1 renk
alan multipl papiillerdir. Nodiiler form nadirdir,
0.5-2cm c¢aph zamanla sar1 kahverengi renk alan
telenjektaziler bulunan translusen kirmizi sart no-
diillerdir. Nadir varyantlari ise giant JXG (2cm’den
bilyiik kitle ve nodiiller), papiiler ve nodiiler lez-
yonlarin birlikte goriildiigii miks tip ile yaklasik
%5 oraninda goriilen subkutan6z formdur.> Cocuk-
larda birden fazla lezyon goriilebilir.” En sik bas,
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boyun ve gévde iist kisimda goriiliir."” Periferal
bolge tutulumu olgularin sadece %20 sinde gorii-
lir.! Bizim hastanuzda cocuk olup, lezyon yerle-
simi tipik olarak govde iist kisimdaydi.

Deri tutulumunda 2-6 yil i¢inde spontan iyi-
lesme gozlenirken siklikla atrofi veya diskolo-
rasyon birakir.*” i¢ organ tutulumu olabilir. Goz,
testis, akciger, bobrek, perikard, myokard, mide,
karaciger ve dalak yerlesimli olgular bildirilmistir.
En yaygin i¢ organ tutulumu goz ve testis tutulu-
mudur.”* Géz tutulumunda fotofobi ve ¢n kamara-
da hemoraji gozlenir. iris ve silyer cisim tutulu-
munda glokom ve korliik gelisebilir.** Oral muko-
za lezyonlar1 nadirdir ve spontan iyilesme goster-
mez.>*7 JXG’un norofibromatozis, Niemann-Pick
hastaligi, tirtikerya pigmentoza ve miyelositik 16-
semi ile birlikteligi bildirilmistir.>* Yapilan mua-
yene ve tetkiklerde i¢c organ tutulumu ve birliktelik
gosteren bir hastaliga rastlanmadi.

Histopatolojisinde karakteristik kopiiksii lipid
yiiklii histiyositler bulunur fakat kanda lipid anor-
malligi yoktur." Histiyosit, lenfosit, eozinofil ve
nadiren notrofillerden olusan miks dermal infiltrat
gozlenir. Yaklagik olarak olgularin {iigte birinde
subkutandz yag dokusu, fasya ve kasa yayilim
goriiliir.  Niikleuslar1  celenk gibi  dizilmis

histiyositlerin olusturdugu Touton dev hiicreleri
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Sekil 2. Histopatolojik incelemede kopiik hiicreleri Touton
dev hiicreleri (ok), histiyositler, lenfositler ve eozinofilde
olusan granulomatoz infiltrat goriilmektedir (hematoksilen &
eozin boyasi, X 20).
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karakteristiktir.”* Bizim olgumuzda da tipik histo-
lojik gbriintim vard.

Klinik olarak, Langerhans hiicreli histiyosi-
tozlar, spitz neviis, lrtikerya pigmentoza, hiperli-
pemik ksantomlar, dermatofibrom, kalsinozis kutis
ve keloidlerle karisabilir. Kesin tanis1 histopatoloji
ile olur. Langerhans hiicreli histiyositozlardan Tou-
ton dev hiicrelerinin varligi, immunohistokimyasal
incelemede S-100 proteinin negatifligi ile ayirt
edilir. Urtikerya pigmentoza ile ayriminda Darier
isareti Onemlidir. Hiperlipemik ksantomlardan
plazma lipid ve kolesterol seviyelerinin normal
olmasi ile ayirt edilir.”” Olgumuzda histopatolojik
incelemede Touton dev hiicrelerinin varligi ile
birlikte klasik JXG 6zelliklerini icermesi dolayisiy-
la digerlerinden ayirt edildi. Immunohistokimyasal
inceleme yapilmamisti. Kan lipid seviyeleri nor-
maldi.

Spontan iyilestigi icin kutanoz lezyonlarda te-
daviye gerek olmayip, tani ve kozmetik amach
eksizyonel biyopsi yapilabilir. Fakat yaklasik ola-
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rak %7 oraninda niiks goriilebilir. Okiiler lezyon-
larda cerrahi veya radyoterapi yapilabilir. I¢ organ
lezyonlarinda sistemik steroidler kullanilabilir.
Nodiillerde kiigiilme yaparlar.**
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