
uvenil ksantogranülom (JKG), en sık görülen non-langerhans hücreli
histiyositoz (non-LHH)’dur. Lezyonların %80’i 20 yaş öncesinde görü-
lür. %5 ile %17’si doğumda mevcut olup, %40-70’i ise hayatın ilk yılın-

da ortaya çıkar. Erişkinlerde, lezyonlar genellikle yirmili yaşların sonu ve
otuzlu yaşların başında ortaya çıkma eğilimindedir. Beyaz ırkta 10 kat da-
ha sık görülmektedir. Çocukluk çağında erkeklerde, kızlara oranla biraz da-
ha sık görülürken, erişkinlerde oran eşittir. Multipl lezyonlara erkeklerde
daha sık rastlanmaktadır.1
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Juvenil Ksantogranülom

ÖÖZZEETT  Ju ve nil ksan tog ra nü lom (JKG), be bek ve ço cuk lar da gö rü len na dir bir non-Lan ger hans hüc -
re li his ti yo si toz dur (non-LHH). Et yo lo ji si bi lin me mek te dir. De ri de tek ya da mul tipl pa pü lo no dü -
ler lez yon lar la ka rak te ri ze olan bu be nign has ta lık da ha az sık lık ta di ğer or gan lar da da gö rü le bi lir.
Ge nel lik le 1 cm ça pa ka dar ge niş le yen kır mı zı-sa rı pa pül ler le baş la yıp, sa rı-kah ve ren gi plak ve ma -
kül le re dö nüş mek te dir. Prog no zu iyi dir ve lez yon lar ço ğun luk la ken di li ğin den iyi leş me gös ter mek -
te dir. Bu ma ka le de saç lı de ri de no dül ile baş vu ran  on bir ay lık bir er kek ço cu ğu su nul mak ta dır. JKG
ön ta nı sı ile eş lik ede bi le cek sis te mik or gan tu tu lum la rı ve has ta lık lar araş tı rıl dı. Her han gi bir te -
da vi uy gu lan ma dı ve iz le me alın dı. Üç ay lık ta kip te reg res yon gö rül me me si ve lez yo nun ço cuk ta
ra hat sız lık ya rat ma sı ne de niy le to tal ek siz yon uy gu lan dı. JKG ta nı sı his to pa to lo jik ola rak doğ ru lan -
dı. 

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Ksan tog ra nü lo ma, ju ve nil; non-Lan ger hans hüc re li his ti yo si toz

AABBSS  TTRRAACCTT  Ju ve ni le xant hog ra nu lo ma is an un com mon non-Lan ger hans cell his ti ocy to sis of in-
fancy and child ho od. Eti o logy is not cle ar. This be nign di sor der cha rac te ri zed by so li tary or mul ti-
p le yel low-red pa pu lo no du les on the skin can oc ca si o nally be ob ser ved in ot her or gans. They
ge ne rally ap pe ar as red dish-yel low pa pu les which en lar ge up to 1 cm in di a me ter and evol ve in to
yel low-brown pla qu es and ma cu les. Prog no sis is go od and le si ons mostly im pro ve spon ta ne o usly.
In this pa per, an ele ven-month-old boy who ad mit ted with a no du le on the scalp is pre sen ted. The
pos sib le syste mic or gan in vol ve ment and ac com pan ying di se a ses we re eva lu a ted. No tre at ment was
per for med and re gu lar fol low-up was plan ned. Sin ce the le si on did not reg ress spon ta ne o usly du r-
ing the thre e months and ca u sed dis com fort, to tal ex ci si on was per for med. Di ag no sis of JXG was
con fir med his to pat ho lo gi cally. 

KKeeyy  WWoorrddss::  Xant hog ra nu lo ma, ju ve ni le; his ti ocy to sis, non-Lan ger hans-cell
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Ku ta nöz JKG’la rın %90’ı so li ter dir. Çap la rı 5
ile 10 mm ara sın da de ği şen, iyi sı nır lı, sert, las tik
kı va mın da, yu var lak ve ya oval der mal pa pül ler ya
da no dül ler şek lin de or ta ya çı kar lar. En sık tu tu lan
alan lar, baş ve bo yu nu ta ki ben göv de nin üst kıs mı
ve eks tre mi te ler dir.1

Biz bu ra da na dir gö rül me si ve has ta lı ğın ti pik
özel lik le ri ni içer me si ne de niy le ju ve nil ksan tog ra -
nü lom lu bir ol gu yu sun mak ta yız. 

OLGU SUNUMU

On bir ay lık er kek ço cuk saç lı de ri de ka ba rık lık ne-
de niy le ge ti ril di. Trav ma öy kü sü yok tu. Ka şın tı, ağ -
rı, ka na ma ve ül se ras yo na yol aç ma yan lez yo nun
dört ay da ya vaş ça bü yü dü ğü öğ re nil di. Öz geç miş
ve soy geç mi şin de özel lik yok tu. Der ma to lo jik mu -
a ye ne sin de sağ tem po ro man di bu lar böl ge de bir
adet 1x1 cm çap lı do kun mak la yu mu şak, ha fif sa-
rım tı rak no dül iz len di (Re sim 1). Sis te mik mu a ye -
ne si ola ğan olup, boy, ağır lık ve baş çev re si
öl çüm le ri ya şıy la uyum luy du. Has ta nın ru tin la bo -
ra tu ar in ce le me le rin de he mog ram, erit ro sit se di -
men tas yon hı zı, bi yo kim ya, tam id rar tet ki ki,
ak ci ğer gra fi si ve ba tın ul tra so nog ra fi si nor mal ola-
rak de ğer len di ril di. Kli nik özel lik le ri ile JKG dü şü -
nü le rek ta ki be alın dı. Üç ay lık iz lem so nu cun da
lez yon da kü çül me ol ma ma sı, ayı rı cı ta nı ya gi di le -
bil me si için his to pa to lo jik in ce le me nin ge rek li li ği
ve lez yo nun so li ter ol ma sı ne de niy le to tal ek zis yon
uy gu lan dı. His to pa to lo jik in ce le me de, at ro fik epi-
der mis al tın da sı nır la rı net ola rak se çi le me yen, mul ti nük le er dev hüc re le ri de içe ren, ba zı alan lar -

da çev re kas do ku su na in vaz yon gös te ren yo ğun 
in fil tras yon sap tan dı (Re sim 2). İçe ri sin de tek ta-
ba ka lı sırt sır ta ver miş CD 68 (+) his ti yo sit ler ile
To u ton dev hüc re le ri iz len di. Lez yo nu oluş tu ran
hüc re le rin CD1a ile bo yan ma dı ğı gö rül dü (Re sim
3). Çev re de eo zi no fil le ri de içe ren kro nik yan gı sal
hüc re in fil tras yo nu eş lik et mek tey di. Bu bul gu lar -
la lez yon ju ve nil ksan tog ra nü lom ola rak de ğer -
len di ril di. Has ta nın bir yıl lık iz le min de nüks göz-
len me di.

TARTIŞMA

His ti yo si toz lar ken di iç le rin de üç sı nı fa ay rı lır:
Sı nıf 1, Lan ger hans hüc re li his ti yo si toz lar (LHH);
sı nıf 2, non-LHH’lar ve sı nıf 3, ma lign his ti yo si -

RESİM 2: Atrofik epidermis altında multinükleer dev hücreleri de içeren sel-
lüler lezyon (HE,x40).

RESİM 3: Lezyonda diffüz CD1a pozitifliği (x100).

RESİM 1: Sağ temporo-mandibular bölgede ksantomatöz nodül.



JUVENİL KSANTOGRANÜLOM Gülsüm GENÇOĞLAN ve ark.

Turkiye Klinikleri J Pediatr 2010;19(3) 277

toz lar. JKG, non-LHH’la rın en sık gö rü le ni dir ve
özel lik le LHH’lar la ka rı şa bil di ğin den ay rı mı ge re -
kir. Kli nik ola rak her iki sin de de de ri tu tu lu mu,
kro nik gi diş ve iç or gan tu tu lu mu or tak ol ma sı na
rağ men, JKG bir ne op lazm dan çok, ken di li ğin den
ge ri le yen pro li fe ra tif bir sü reç tir. Ke sin ol ma mak -
la bir lik te his ti yo sit le rin bi lin me yen bir uya ra na
kar şı re ak tif gra nü lo ma töz ya nı tı ola rak ka bul
edil mek te dir. LH ve non-LHH ke sin ay rı mı his to -
pa to lo jik ola rak ya pıl mak ta dır. Elek tron mik ros -
ko pi de, LHH’dan Bir beck gra nül le ri nin
gö rül me me si ile ayırt edi lir. İmmu nohis to kim ya -
sal ola rak, his ti yo sit ler de CD68, CD14, fak tör 13A,
fas cin po zi tif li ği ile S100 ve lan ger hans hüc re be-
lir te ci CD1A’nın ne ga tif ol ma sı ke sin ay rı mın ya-
pıl ma sı nı sağ lar.2,3 Be nign se fa lik his ti yo si to zu
(BSH), JKG’dan hem kli nik hem de his to pa to lo jik
ola rak ayır mak güç ola bi lir. SSH’da lez yon lar da -
ha düz ya pı da olup yi ne baş-bo yun böl ge si ne yer-
leş me eği li min de dir ler. His to lo jik ola rak S-100 ve
CD1A ne ga tif mo no morf mak ro faj lar dan olu şan
dif füz der mal in fil tras yon ile ka rak te ri ze dir. Kli-
nik açıdan mas to si toz dan, Da ri er bul gu su açıdan
ad lan dı rı lan, de ri çi zil di ğin de ür ti ker yal re ak si yon
ge liş me si ile ayırt edi lir. Kli nik ola rak ksan tom -
lar la ka rı şa bi lir se de der mis te his ti yo sit ler de fa go -
si te edil miş li pid bi ri ki miy le ka rak te ri ze olan bu
lez yon lar sık lık la li pid  me ta bo liz ma bo zuk la rıy la
bir lik te sey ret ti ğin den kan li pid dü zey le ri nin nor-
mal ol ma sıy la JKG’dan ko lay ca ayırt edi le bi lir. Ço-
cuk lar da gö rü len JKG, Spitz ne vus tan da ayırt
edil me li dir.1 Bu du rum da der mos ko pi ile ay rı mı
ya pı la mı yor sa bi yop si alın ma lı dır. JKG’da si top -
laz ma sı va ku ol lü his ti yo sit ler (kö pük sü hüc re ler)
ve çem ber şek lin de grup laş mış nük le us la rı çev re -
le yen kö pük sü si top laz ma ya pı sı ile ka rak te ri ze
Tu o ton dev hüc re le ri ta nı koy du ru cu dur.4,5 Ol gu -
muz da ti pik kli nik, his to pa to lo jik ve im mu no his -
to kim ya sal bul gu lar la ko lay ca JKG ta nı sı
ko nul muş tur.

De ri dı şın da en sık et ki le nen or gan lar sı ra sıy -
la göz ve ak ci ğer ler dir.6 Göz de ço ğun luk la iri se 
yer le şen ka na ma ya eği lim li lez yon lar ön ka ma ra
he mo ra ji si ne ne den ola bi lir,7 glo kom ve gör me
kay bı ile so nuç la na bi lir. Göz tu tu lu mu ge nel lik le
çok sa yı da de ri lez yo nu olan has ta lar da gö rü lür ve

geç dö nem de de or ta ya çı ka bi lir. Bu ne den le 
mul tip le de ri lez yo nu olan has ta lar da ya kın ma ol-
ma sa da pe ri yo dik göz mu a ye ne si ya pıl ma lı dır.8

Ol gu muz da, kli nik, la bo ra tu var ve rad yo lo jik in ce -
le me ler so nu cun da sis te mik tu tu lum sap tan ma mış -
tır. 

Ju ve nil ksan tog ra nü lom, nö ro fib ro ma to zis tip
l ve jü ve nil kro nik mye lo id lö se mi ara sın da tam
ola rak açık la na ma yan bir iliş ki var dır. Son za man -
lar da nö ro fib ro ma to zis te mu tas yo na uğ ra yan nö ro -
fib ro min ge ni nin, ne ga tif Ras re gu las yo nu ya pan
GTPaz ol du ğu bu lun muş tur. Ras mu tas yon la rı Fas
an ti je ni nin azal ma sı ile mi ye lo id ve len fo id pro ge -
ni tör hüc re le rin apo pi to zi si nin azal ma sı na ne den
ol mak ta dır. Ras fonk si yo nu nun bo zul ma sı ile or ta -
ya çı kan apo pi to zi sin dis re gu las yo nu nun hem lö-
se mi hem de JKG ge li şi mi ne yol açtığı öne
sü rül mek te dir.9 Ol gu muz da her iki has ta lı ğa ait kli-
nik ve la bo ra tu ar bul gu su sap tan ma mış tır.

Ju ve nil ksan tog ra nü lom, ken di li ğin den ge ri le -
ye bil di ği için ge nel lik le has ta nın iz le mi öne ri lir.6

Kır mı zı-sa rı pa pül ler ile baş la yan lez yon lar sa rı-
kah ve ren gi plak ve ma kul le re dö ner ve ay lar-yıl lar
son ra at ro fik skar, hi po pig men tas yon ya da sar kık
de ri ala nı bı ra ka rak iyi le şir ler.10 Bek len ti si yük sek
has ta lar da koz me tik amaç la lez yon lar ek si ze edi le -
bi lir ya da kar bon di ok sit la zer kul la nı la bi lir. Gör-
me yi en gel le yen pe ri o kü ler yer le şim ile ra hat sız lık
ya ra ta cak böl ge ler de ki, ka na ma eği li min de ya da
ül se re lez yon lar da cer ra hi ek siz yon ya da dü şük
doz rad yo te ra pi uy gu la na bi lir. İri si tu tan lez yon -
lar da to pi kal, in tra lez yo ner ya da sis te mik ste ro id
te da vi si komp li kas yon la rı azalt mak ta dır.10 Sis te mik
tu tu lum söz ko nu su ise ke mo te ra pi, rad yo te ra pi,
yük sek doz ste ro id ve sik los po rin kul la nı la bi lir. Sis-
te mik JKG’un na dir ol ma sı ve spon tan ge ri le me
ola sı lı ğı ne de niy le bu nun la il gi li kon trol lü ça lış -
ma lar yok tur ve te da vi ye olan ya nı tı de ğer len dir -
mek zor dur.11

Has ta to tal ek zis yon son ra sın da de ri dı şı tu tu -
lum, eş lik ede bi le cek has ta lık lar ve nüks açı sın dan
iz le me alın dı. Has ta nın 1 yıl lık ta ki bin de nüks iz-
len me di ve koz me tik ola rak mü kem mel bir iyi leş -
me göz len di. JKG’da kla sik bil gi le re gö re, lez yo na
her han gi bir mü da hale ya pıl ma dan ta kip edi le rek



reg res yo nu nun bek len me si tav si ye edil mek le bir-
lik te, reg res yon ya vaş ve uzun sü re de ger çek leş -
mek te dir. Bi zim ol gu muz da ol du ğu gi bi ka na ma ve
ül se ras yon gö rül me se de, ra hat sız lık ya ra ta cak 
böl ge ler de yer le şen lez yon lar da cer ra hi te da vi de

ter cih edi le bi lir. So nuç ola rak, bu ol gu ile baş bo -
yun yer le şim li no dül ler de JKG’un ayı rı cı ta nı da dü-
şü nül me si ve has ta lar da ola sı sis te mik tu tu lum
yö nün den ay rın tı lı in ce le me nin ge rek li li ği ha tır la -
tıl mış tır.
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