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OZET

Juvenil Ksantogranuloma kutanéz non-histiyositosis-X
grubundan, nadir goriilen bir hastaliktir. Bu yazida viicudun
cesitli bélgelerinde gok sayida san papilllerle bagvuran, 14 aylik
bir juvenil ksantograniiloma clgusu sunduk ve literatird gézden
gegirdik.
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SUMMARY

Juvenile Xanthogranuloma is a rare entity considered as
cutaneous non-histiyositosis-X group of diseases. We present a
case of a 14 month-old girl with juvenile xanthogranuloma who
has multiple yellow papules on several parts of her body.
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Juvenil Ksantograniiloma (JKG) gocukluk gaginda
nadir gdriilen, deride sari papiiler veya nodiler lezyon-
larla karakterize benign bir hastaliktir. Langerhans
graniilleri igermeyen histiyositlerin proliferasyonu ile gi-
den kutanéz non-histiyositosis X grubu hastaliklar iginde
incelenir. Papiiler ve nodiiler olmak tizere iki Klinik formu
vardir (1-12).

Papiiler tip JKG tanisi alan olgumuzu, tipik lezyonlar
ve nadir rastlanmasi nedeniyle sunmay! uygun bulduk.

OLGU

Ondért aylik kiz gocugu 9 ay énce bas sagh derisi,
yiiz, kollar ve gévdesinde ortaya gikan, gok sayida, has-
sas olmayan, san renkli papller lezyonlar nedeniyle
bagvurdu. Oz ve soygegmiginde 6zellik olmayan hastanin
fizik muayenesinde herhangi bir patolojiye rastlanmadi.

Dermatolojik muayenede sagh deri, alin, boyun, sirt,
gévde, inguinal bélge ve sag 6nkol arka ylziinde gaplari
1 ila 5 mm arasinda degisen, ¢ok sayida sari renkli sert
papiler lezyonlar izlendi ($ekil 1,2). Oral ve anogenital
mukoza dogald.

Tam kan incelemesinde anemi disinda patolojiye
rastlanmadi.

Biyokimyasal tetkikler, serum trigliserid, kolesterol
diizeyleri, tam idrar tetkiki, PA akciger grafisi, EKG,
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kemik grafileri, bilgisayarli beyin tomografisi normal sinir-
larda bulundu. Pediatri ve g6z konsiiltasyonlarinda pa-
tolojik bulgu saptanmadi.

JKG 6n tanisi ile alinan biyopsi sonucunda histopa-
tolojik olarak incelmis epidermis altinda histiyositler, lipid
yiikli makrofajlar ve fibroblastlarin olugturdugu, subkiitan
dokuya kadar uzanan infiltrasyon saptandi (Sekil 3).
S-100 protein boyanmasi negatif bulundu. Histopatolojik
inceleme ile JKG tanisi dogrulandi.

TARTISMA

JKG ilk defa 1905 yilinda Adamson tarafindan
tanimlanarak “konjenital ksantoma multipleks” adi ver-
ilmigtir. 1912 yilinda Mc Donagh bu lezyonlarin en-
dotelyal hiicrelerden kéken aldigimi digiinerek “nevok-
santoendotelyoma” adini vermistir. 1954 yilinda Helwig
ve Hackney tarafindan tiimériin fibrohistiyositik orijinli
oldugu gdsterilerek “juvenil ksantogranuloma” terimi kul-
laniimaya baslanmstir (4).

JKG ¢ok nadir gériilen bir hastaliktir. Lezyonlar ol-
gularin %20-30'unda dogumda mevcutken, %80'inde
hayatin ilk yilinda ortaya ¢ikar (5,6,9). Olgumuzda lezy-
onlarin 3 aylikken basladigi égrenildi.

JKG'un papiiler ve nodiiler lezyonlarla karakterize 2
klinik formu vardir. Paptler form gok sayida sert, 2-5 mm
capl, baslangigta kirmizi-kahverengi renkte, zamanla
sarims! renk alan hemisferik lezyonlardan olusur. En sik
gdévdenin Ust yarisinda olmak lizere tim deride diizensiz
dagiim gésterirler (1,5,7). Lezyonlarin %50'si bag ve
boyunda, %30'u gévdede, %20’si ekstremitelerde yer-
lesir (4). Mukoz membranlar nadiren tutulur. Daha nadir
gdrilen nodiiler form az sayida ve daha biyik, seffaf,
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Sekil 1. Olgunun yiiziindeki lezyonlarin gorintmi

tizerinde telenjiyektazilerin izlendidi lezyonlarla karakter-
izedir (1,5,7). Olgumuz, bas ve boyun bélgesinde diger
bélgelere gére daha fazla sayida olmak Uzere tim
vilcudunda gok sayida, 2-56 mm gaph papiiler lezyonlarin
izlenmesi ve mukoza tutulumunun olmamasi nedeniyle
JKG'un papdiler formu olarak degerlendirildi.

Papiiler formda nérofibromatosisde gériilen café au
lait makdilleri, goz ve santral sinir sistemi tutulumu olabilir
(6,17-19). Gdz bulgular arasinda uveal tutulum, asemp-
tomatik lokalize veya difiz iris timéri, unilateral glokom,
spontan hifema, tveit (kirmizi g6z), konjenital veya akkiz
heterokromia iridis sayilabilir (18). Olgumuzda café au
lait lekeleri, g6z ve santral sinir sistemi tutulumu yoktu.

Nodiler formda ise akcigerler, kemikler, bébrekler,
perikardium, kolon, overler veya testisler tutulabilir (5,6).
Bu formda ayrica juvenil kronik miyeloid I6semi ile birlik-
telik olabilecedi de rapor edilmistir (16).

JKG'da histopatolojik olarak erken lezyonlarda gok
sayida lipid igermeyen histiyositler, lenfosit ve eozinofiller
goriiliir. Genelde farkh derecede lipidizasyon, erken lezy-
onlarda da izlenir. Bir kisim histiyositlerde yag boyalari ile
boyanan soluk, vakuole sitoplazma vardir. Olgun lezyon-
larda kopilk hiicreler, yabanci cisim dev hiicreler ve
Touton dev hicrelerle birlikte histiyosit, lenfosit ve eozi-
nofil igeren graniilomatdz infiltrat vardir. Dev hicrelerin
gogunda bulunan kopiksl sitoplazma ile gevrili niik-
leuslar gok tipiktir. Regrese olan eski lezyonlarda fibrob-
last proliferasyonu ve fibrozis gorildr (3). Olgumuzda in-
celmis epidermis altindan subkutan dokuya kadar
uzanan histiyositler, lipid yiikli makrofajlar ve fibroblast-
lardan olugan infiltrasyon izlenmistir.

Elektron mikroskobik olarak lezyonlarda kompleks
psodopot igeren makrofajlar izlenir. Olgun lezyonlarda
makrofajlar iginde lipid igeren lizozomal yapilar gézlenir,
ancak en fazla lipid materyal, vakuoller halinde, trilaminar
membrana baglanmamig halde gorilir. Langerhans
graniiller gériilmez. Lizozim reaksiyonu birgok lezyonda
pozitiftir (3). Infiltrattaki histiyositierde OK M1, OK M5,
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Sekil 2. Olgunun kolundaki lezyonun gérinimd

Sekil 3. Lezyonun histopatolojik gériinimi

Leu M1 ve Leu 3 pozitif, S-100 negatiftir. Ozellikle S-100
protein boyamasi JKG'nin, histiyositosis-X grubu
hastaliklardan aynimasinda degerli bir yéntemdir
(1,4,12,13). Olgumuzda sadece S-100 protein aragtinidi
ve negatif bulundu.

JKG'un ayirici tanisinda basta tiberoz ve papller
ksantoma olmak (izere, nodiler irtikerya pigmentoza,
jeneralize eriiptif histiyositosis X'in nodiler formlan ve
self-healing retikiilohistiyositoma yer alir. Derin yerlesmis
JKG lezyonlan, nadir olarak embriyonal rab-
domiyosarkom veya malign fibréz histiyositoma ile
karnigabilir (1,4,11).

JKG'nin seyrinde lezyonlarda zamanla diizlesme ve
3-6 yil iginde kendiliginden gerileme gérilir (2,5-7,10).
Herbir lezyon farkli zamanda kaybolur. Hastalarin genel
saglik durumunda, fiziksel ve mental gelisiminde bozuk-
luk yoktur. Prognoz diger sistem tutulumlari yoksa iyidir

(1).
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