
Ksantoma disseminatum (KD), non-X his-
tiyositozis hastalýk grubunun çok nadir görülen,
yaygýn deri ve mukoza tutulumu gösteren benign
bir formudur (1-5). Hastalarýn 2/3'ünde 25 yaþ
öncesinde baþlamakta (1, 6-8) ve erkeklerde 2 kat
daha sýk ortaya çýkmaktadýr (6). Tipik olarak nor-
molipidemik hastalarda görülen KD, özellikle
kývrým bölgelerine yerleþen sarý-kahverengi pa-
pül ve plaklarla karakterizedir (1,3,6,9).

Olgu Sunumu

Yetmiþ yaþýnda bayan hasta, 4 senedir kasýk-
larýnda, göðüs ve koltuk altlarýnda ortaya çýkan
yaygýn kabarýklýklar nedeniyle baþvurdu.
Özgeçmiþinde hipertansiyon ve retina dekolmaný
ameliyatý öyküsü olan hastanýn soygeçmiþinde
özellik yoktu. Dermatolojik muayenede; bilateral
aksiller, inguinal ve inframammarian bölgelerde
sarý-kahverengi papül ve plaklar izlendi (Þekil 1a
ve b). Her iki göz kapaðý üzerinde ksantelazma ile
uyumlu sarý renkli papüller vardý (Þekil 2). Oral
mukozada lezyon gözlenmedi. Sistemlerin sorgu-
lanmasýnda polidipsi ve poliürisi olmayan has-
tanýn, sistemik muayenesinde bir patolojiye rast-
lanmadý. Laboratuvar tetkiklerinde tam kan

Ksantoma Disseminatum (Montgomery Sendromu):

Olgu Sunumu

XANTHOMA DISSEMINATUM (MONTGOMERY SYNDROME): A CASE REPORT

A. Tülin GÜLEÇ*, Evren SARIFAKIOÐLU**, Deniz SEÇKÝN***

* Yrd.Doç.Dr., Baþkent Üniversitesi Týp Fakültesi Dermatoloji AD,
** Dr., Baþkent Üniversitesi Týp Fakültesi Dermatoloji AD,
*** Doç.Dr., Baþkent Üniversitesi Týp Fakültesi Dermatoloji AD, ANKARA

Geliþ Tarihi: 19.12.2000

Yazýþma Adresi: Dr.A. Tülin GÜLEÇ
Baþkent Üniversitesi Týp Fakültesi
Dermatoloji AD, ANKARA

Özet
Ksantoma disseminatum, normolipidemik hastalarda or-

taya çýkan mukokütanöz ksantomatozisin nadir görülen bir for-
mudur. Fleksüral ve intertriginöz bölgelerde gruplaþma eðilimi
gösteren, çok sayýda sarý-kahverengi papül ve plaklarla karak-
terizedir. Ksantoma disseminatumun etiyopatogenezi halen iyi
bilinmemesine raðmen, primer olayýn histiyositik proliferas-
yon bozuklukluðu olup, lipidlerin hücre içinde depolan-
masýnýn buna ikincil olarak geliþtiði sanýlmaktadýr. Spontan
iyileþme þansý olan ve iyi bir prognoza sahip olan hastalýðýn
tanýsýnda immünohistokimyasal tetkikler önemli bir role
sahiptir. 

Bu çalýþmada, ksantoma disseminatum tanýsý almýþ 70
yaþýnda bir kadýn hasta sunulmaktadýr.

Anahtar Kelimeler: Ksantoma disseminatum,
Normolipidemik ksantomatozis,
Non-X histiyositozis, Ýmmünohis-

tokimya
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Summary
Xanthoma disseminatum is a rare form of mucocutaneous

xanthomatosis which occurs in normolipemic patients. It is
characterized by disseminated yellow to brown papules and
plaques that tend to cluster in flexural and intertriginous areas.
Although the etiopathogenesis of xanthoma disseminatum is
still not well known, it is considered to be a primary disorder
of histiocytic proliferation with secondary intracellular accu-
mulation of lipids. Immunohistochemical studies have an im-
portant role in the diagnosis of the disease which usually runs
a benign course with a chance of spontaneous resolution.

Herein, a 70-year-old female patient with the diagnosis of
xanthoma disseminatum is presented.
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sayýmý, kan biyokimyasý, protein, lipoprotein ve
immün elektroforezi normaldi. Serum kriyo-
globülinleri negatifti. Serum total kolesterol düzeyi
215mg/dl (140-200mg/dl) ve trigliserid düzeyi
185mg/dl (55-175mg/dl) olarak saptandý. Ýdrar

dansitesi normal olan hastada Bence-Jones proteini
saptanmadý. Ýki yönlü akciðer grafisi normaldi.
Abdominopelvik ultrasonografik incelemede pa-
tolojik bir bulguya rastlanmadý. Göz muayen-
esinde kornea ve konjunktivada ksantomatöz lezy-
on izlenmedi. Ýnframammarian bölgeden punch
biyopsiyle alýnan doku örneðinin histopatolojik in-
celemesinde, epidermis normaldi. Papiller dermis-
ten subkutan yað dokusuna kadar uzanan bölgede
çok sayýda, geniþ vakuoler sitoplazmalý, piknotik
nükleuslu, lipid yüklü histiyositler (köpük
hücreleri) ve Touton tipi dev hücreler izlendi (Þekil
3a ve b). Ýmmünohistokimyasal incelemede, S-
100 ve CD1a antikorlarý ile hücrelerde boyanma
izlenmezken, CD68 antijen ekspresyonunun pozitif
olduðu gözlendi (Þekil 4). Klinik ve laboratuvar
bulgularýyla hastaya KD tanýsý konuldu. Bu aþa-
mada tedavi planlanmadý, hasta düzenli aralýklarla
kontrole çaðrýlarak izleme alýndý.

Tartýþma

Ýlk kez 1938 yýlýnda Montogomery (10)
tarafýndan tanýmlanan KD, baþlangýçta histiyosi-
tozis-X hastalýðýnýn bir alt grubu olarak
düþünülmüþken, bugün artýk non-X histiyosi-
tozisler grubu altýnda sýnýflandýrýlmaktadýr 
(Tablo 1) (3). Hastalýk esas olarak reaktif þekilde
geliþen, histiyositlerin proliferasyon bozukluðudur.
Lipidlerin hücre içinde ve dýþýnda depolanmasý
(ksantomatizasyon) ikincil olarak geliþen bir olay-
d ý r. Hastalar normolipidemiktir ve tipik olarak
lipid metabolizmalarýnda herhangi bir bozukluk
yoktur (1,4,6,11). Özellikle genç hastalarda ortaya

Þekil 1. (a) Ýnframammarian ve (b) inguinal bölgelerde ksan-
tomatöz papül ve plaklar.

Þekil 2. Bilateral üst göz kapaklarý üzerinde ksantelezma.

224 T Klin Dermatoloji 2001, 11

A. Tülin GÜLEÇ ve Ark. KSANTOMA DÝSSEMÝNATUM (MONTGOMERY SENDROMU): OLGU SUNUMU



çýkan KD'da lezyonlar sýklýkla fleksüral ve intert-
riginöz bölgelere yerleþme eðilimi gösterir
(1,3,6,9). Olgularýn yarýsýnda oral mukoza, üst
solunum yollarý mukozasý, konjunktiva ve kornea
da tutulabilir (1-3,6). Nadiren kemiklerde osteolitik
lezyonlar (11-13) ve abdominal organ tutulumu da
saptanýr (2,6). Ksantomatöz lezyonlarýn hipofiz
bezinde ortaya çýkmasý diabetus insipidusa neden
olabilmektedir (1,4). Hastalarýn %40'ýnda görülen
bu durum genellikle hafif seyirli ve çoðu hastada
kalýcý deðildir (1,3,6,9).

Lezyonlarýn histopatolojik incelemesinde in-
takt bir epidermis altýnda eozinofilik geniþ sito-
plazmalý lipid yüklü histiyositler ve Touton tipi dev
hücreler görülür (1,3,6,9,11,14). Bu görünüm
hastalýk için spesifik deðildir, benzer bulgular nor-
molipidemik juvenil ksantomatozisde ve erüptif
histiositomada da izlenebilir (5). Elektron
mikroskopik incelemede dermisi infiltre eden
hücrelerde, Langerhans hücrelerinde bulunan
Birbeck granülleri gözlenmez (3,4). Ýmmünohis-
tokimyasal incelemede hücrelerin monosit ve
makrofaj belirleyicisi olan CD68 ve dermal den-
drositleri boyayan Faktör XIIIa antikorlarý ile poz-
itif boyanýp, Langerhans hücrelerini boyayan S-
100 ve CD1a antikorlarý ile boyanmamasý tipiktir
(15). Böylece hastalýðýn Langerhans
hücrelerinden deðil, dermal dendrositler ve mono-
sit/makrofaj hücrelerinden köken aldýðý
söylenebilir (3).

Ksantoma disseminatum tanýsý klinik
görünüm ve histopatolojik inceleme ile akla
gelirken, elektron mikroskopik inceleme ve im-
münohistokimyasal tetkikler hastalýðýn köken

aldýðý hücreleri ortaya çýkararak kesin tanýyý

koydurur. Ayýrýcý tanýda diðer non-X histiyosi-
tozisler, histiyositozis X, primer ve sekonder hiper-

Tablo 1. Non-X histiyositozisler

'Self- healing' retikülohistiyositozis
Benign sefalik histiyositozis
'Juvenile' ve 'adult' ksantogranüloma
Sinüs histiyositozis ile seyreden masif lenfadenopati
Multisentrik retikülohistiyositozis
Papüler ksantoma
Nekrobiyotik ksantogranüloma
Jeneralize erüptif histiyositoma
Ksantoma disseminatum

Þekil 3. (a) Ýntakt epidermis altýnda subkutan yað dokusuna kadar ilerleyen ksantomatöz hücre topluluklarý (HE,x46), (b)
Dermisde geniþ vakuoler sitoplazmalý, piknotik nükleuslu, lipid yüklü histiyositler ve Touton tipi dev hücreler (HE,x115).

Þekil 4. Ýnfiltre eden hücrelerde CD68 antikoru ile pozitif bo-
yanma (Ýmmünperoksidaz, x 230).
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lipoproteinemiler düþünülmelidir (16,17). Diabetes
insipidusun hastalýða sýklýkla eþlik etmesi ne-
deniyle histiyositozis-X grubu hastalýklardan olan
Hand-Schüller-Christian (HSC) hastalýðý, KD'un
ayýrýcý tanýsýnda önem kazanmaktadýr. HSC
hastalýðý sýklýkla çocukluk çaðýnda baþlamakta
ve klasik triadýný diabetes insipidus, ekzoftalmus
ve osteolitik kemik lezyonlarý oluþturmaktadýr.
Ortaya çýkan ksantomatöz lezyonlar, KD'a benzer
þekilde özellikle kývrým bölgelerine yerleþe-
bilmektedir. Langerhans hücrelerinin anormal pro-
liferasyonu sonucunda ortaya çýkan HSC hastalýðý
ilerleyicidir ve kötü bir prognoza sahiptir (6).
Prognozu etki-leyebilecek tedavinin belir-
lenebilmesi için ksantoma disseminatumu, HSC ve
diðer benzer hastalýklardan ayýrt etmede immüno-
histokimyasal yöntemlerin kullanmasý ve
hastalýðýn sýnýflandýrýlmasý çok önemlidir (5).
Ksantoma disseminatumun multipl myeloma ve
Waldenström makroglobülinemisi gibi çeþitli
lenfositik neoplazilerle de birlikteliði bildirilmiþtir
(1,9,18). Bu hastalýklarýn varlýðýnýn araþtýrýl-
masý da hastalýðýn prognozu açýsýndan önem-
lidir.

Ksantoma disseminatumun etkin bir tedavisi
yoktur. Sistemik kortikosteroidler ve/veya ke-
moterapötik ajanlarla yapýlan tedaviler çoðunlukla
baþarýsýz olmaktadýr (5). Yaþamsal fonksiyonlarý
etkileyen lokalizasyonlardaki lezyonlar eksize
edilebilir ve/veya elektrokoagülasyon uygulanabilir
(9,11). Lezyonlarda spontan gerileme þansý ol-
masýna raðmen yýllar içinde yavaþ bir ilerleme de
izlenebilir. Hastalýk benign olarak kabul edilmek-
tedir, ancak organ tutulumu olmasý durumunda
körlük gibi ciddi morbidite, hatta solunum yolu ob-
strüksiyonu sonucu mortaliteye de neden olabile-
ceði unutulmamalýdýr (5).

Hastamýzda lezyonlarýn tipik görünümü,
lokalizasyonu ve histopatolojik bulgular nedeniyle
KD düþünüldü, yapýlan immünohistokimyasal
tetkiklerle taný kesinleþtirildi. Diabetus insipidus
saptanmayan hastada, trigliserid ve total kolesterol
seviyesindeki artýþ minimal olduðu için hasta nor-
molipidemik olarak kabul edildi. Ksantoma dis-
seminatumlu hastalarýn çoðunun tersine ileri yaþta
bu hastalýðýn ortaya çýktýðý hastamýzda yapýlan
araþtýrmalarda eþlik eden bir lenfoproliferatif ma-
lign hastalýk saptanmadý. Deri lezyonlarý morbidi-
teye neden olmadýðý için, bu dönemde herhangi
bir tedavi planlanmayarak hasta izleme alýndý.
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