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Juvenil Ksantograniilom

Juvenile Xanthogranuloma: Case Report

OZET Juvenil ksantograniilom (JKG), bebek ve ¢ocuklarda gériilen nadir bir non-Langerhans hiic-
reli histiyositozdur (non-LHH). Etyolojisi bilinmemektedir. Deride tek ya da multipl papiilonodii-
ler lezyonlarla karakterize olan bu benign hastalik daha az siklikta diger organlarda da goriilebilir.
Genellikle 1 cm ¢apa kadar genisleyen kirmizi-sari papiillerle baslayip, sari-kahverengi plak ve ma-
kiillere dontigmektedir. Prognozu iyidir ve lezyonlar cogunlukla kendiliginden iyilesme gostermek-
tedir. Bu makalede sach deride nodiil ile bagvuran on bir aylik bir erkek ¢ocugu sunulmaktadir. JKG
6n tanusi ile eslik edebilecek sistemik organ tutulumlar: ve hastaliklar aragtirildi. Herhangi bir te-
davi uygulanmadi ve izleme alindi. Ug aylik takipte regresyon gériilmemesi ve lezyonun gocukta
rahatsizlik yaratmasi nedeniyle total eksizyon uygulandi. JKG tanis histopatolojik olarak dogrulan-
du

Anahtar Kelimeler: Ksantograniiloma, juvenil; non-Langerhans hiicreli histiyositoz

ABSTRACT Juvenile xanthogranuloma is an uncommon non-Langerhans cell histiocytosis of in-
fancy and childhood. Etiology is not clear. This benign disorder characterized by solitary or multi-
ple yellow-red papulonodules on the skin can occasionally be observed in other organs. They
generally appear as reddish-yellow papules which enlarge up to 1 cm in diameter and evolve into
yellow-brown plaques and macules. Prognosis is good and lesions mostly improve spontaneously.
In this paper, an eleven-month-old boy who admitted with a nodule on the scalp is presented. The
possible systemic organ involvement and accompanying diseases were evaluated. No treatment was
performed and regular follow-up was planned. Since the lesion did not regress spontaneously dur-
ing the three months and caused discomfort, total excision was performed. Diagnosis of JXG was
confirmed histopathologically.

Key Words: Xanthogranuloma, juvenile; histiocytosis, non-Langerhans-cell
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uvenil ksantograniilom (JKG), en sik goriilen non-langerhans hiicreli
histiyositoz (non-LHH) dur. Lezyonlarin %80’i 20 yas 6ncesinde gorii-
liir. %5 ile %17’si dogumda mevcut olup, %40-70’1 ise hayatin ilk y1lin-
a ortaya c¢ikar. Erigkinlerde, lezyonlar genellikle yirmili yaglarin sonu ve
otuzlu yaslarin baginda ortaya ¢ikma egilimindedir. Beyaz irkta 10 kat da-
ha sik goriilmektedir. Cocukluk ¢aginda erkeklerde, kizlara oranla biraz da-
ha sik goriiliirken, erigkinlerde oran esittir. Multipl lezyonlara erkeklerde
daha sik rastlanmaktadir.!
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Kutan6z JKG’larin %901 soliterdir. Caplar1 5
ile 10 mm arasinda degisen, iyi sinirli, sert, lastik
kivaminda, yuvarlak veya oval dermal papiiller ya
da nodiiller seklinde ortaya ¢ikarlar. En sik tutulan
alanlar, bas ve boyunu takiben gévdenin iist kismi
ve ekstremitelerdir.!

Biz burada nadir goriilmesi ve hastaligin tipik
ozelliklerini icermesi nedeniyle juvenil ksantogra-
niillomlu bir olguyu sunmaktayiz.

IOLGU SUNUMU

On bir aylik erkek ¢ocuk sagh deride kabariklik ne-
deniyle getirildi. Travma 6ykiisti yoktu. Kaginti, ag-
r1, kanama ve iilserasyona yol agmayan lezyonun
dort ayda yavasca bityiidiigii 6grenildi. Ozgegmis
ve soy gecmisinde 6zellik yoktu. Dermatolojik mu-
ayenesinde sag temporomandibular bolgede bir
adet 1x1 cm capli dokunmakla yumusak, hafif sa-
rnimtirak nodiil izlendi (Resim 1). Sistemik muaye-
nesi olagan olup, boy, agirlik ve bas cevresi
ol¢timleri yagiyla uyumluydu. Hastanin rutin labo-
ratuar incelemelerinde hemogram, eritrosit sedi-
mentasyon hizi, biyokimya, tam idrar tetkiki,
akciger grafisi ve batin ultrasonografisi normal ola-
rak degerlendirildi. Klinik 6zellikleri ile JKG diisii-
niilerek takibe alindi. U¢ aylik izlem sonucunda
lezyonda kiiciilme olmamasi, ayirici taniya gidile-
bilmesi i¢in histopatolojik incelemenin gerekliligi
ve lezyonun soliter olmasi nedeniyle total ekzisyon
uyguland1. Histopatolojik incelemede, atrofik epi-
dermis altinda sinirlar1 net olarak secilemeyen,

RESIM 1: Sag temporo-mandibular bolgede ksantomatdz nodiil.
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RESIM 2: Atrofik epidermis altinda multintikleer dev hticreleri de iceren sel-
|tler lezyon (HE,x40).
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RESIM 3: Lezyonda diffiiz CD1a poxzitifligi (x100).

multiniikleer dev hiicreleri de iceren, bazi alanlar-
da gevre kas dokusuna invazyon gdsteren yogun
infiltrasyon saptandi (Resim 2). Icerisinde tek ta-
bakali sirt sirta vermis CD 68 (+) histiyositler ile
Touton dev hiicreleri izlendi. Lezyonu olusturan
hiicrelerin CD1a ile boyanmadig: goriildi (Resim
3). Cevrede eozinofilleri de igeren kronik yangisal
hiicre infiltrasyonu eslik etmekteydi. Bu bulgular-
la lezyon juvenil ksantograniilom olarak deger-
lendirildi. Hastanin bir yillik izleminde niiks goz-
lenmedi.

I TARTISMA

Histiyositozlar kendi i¢lerinde ii¢ sinifa ayrilir:
Sinif 1, Langerhans hiicreli histiyositozlar (LHH);
sinif 2, non-LHH’lar ve sinif 3, malign histiyosi-
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tozlar. JKG, non-LHH’larin en sik goriilenidir ve
ozellikle LHH larla karisabildiginden ayrimi gere-
kir. Klinik olarak her ikisinde de deri tutulumu,
kronik gidis ve i¢ organ tutulumu ortak olmasina
ragmen, JKG bir neoplazmdan ¢ok, kendiliginden
gerileyen proliferatif bir siirectir. Kesin olmamak-
la birlikte histiyositlerin bilinmeyen bir uyarana
kars1 reaktif granitilomatdz yaniti olarak kabul
edilmektedir. LH ve non-LHH kesin ayrimi histo-
patolojik olarak yapilmaktadir. Elektron mikros-
LHH’dan  Birbeck
goriilmemesi ile ayirt edilir. Immunohistokimya-
sal olarak, histiyositlerde CD68, CD14, faktor 13A,
fascin pozitifligi ile S100 ve langerhans hiicre be-

kopide, graniillerinin

lirteci CD1A’nin negatif olmas: kesin ayrimin ya-
pilmasini saglar.>® Benign sefalik histiyositozu
(BSH), JKG’dan hem klinik hem de histopatolojik
olarak ayirmak gii¢ olabilir. SSH'da lezyonlar da-
ha diiz yapida olup yine bag-boyun bolgesine yer-
lesme egilimindedirler. Histolojik olarak S-100 ve
CD1A negatif monomorf makrofajlardan olusan
diffiiz dermal infiltrasyon ile karakterizedir. Kli-
nik agidan mastositozdan, Darier bulgusu agidan
adlandirilan, deri ¢izildiginde iirtikeryal reaksiyon
gelismesi ile ayirt edilir. Klinik olarak ksantom-
larla karigabilirse de dermiste histiyositlerde fago-
site edilmis lipid birikimiyle karakterize olan bu
lezyonlar siklikla lipid metabolizma bozuklariyla
birlikte seyrettiginden kan lipid diizeylerinin nor-
mal olmasiyla JKG’'dan kolayca ayirt edilebilir. Co-
cuklarda goriilen JKG, Spitz nevustan da ayirt
edilmelidir.! Bu durumda dermoskopi ile ayrim:
yapilamiyorsa biyopsi alinmalidir. JKG’da sitop-
lazmas: vakuolli histiyositler (kopiiksii hiicreler)
ve cember seklinde gruplasmis niikleuslar: ¢evre-
leyen kopiiksii sitoplazma yapis ile karakterize
Tuoton dev hiicreleri tan1 koydurucudur.** Olgu-
muzda tipik klinik, histopatolojik ve immunohis-
kolayca JKG tanisi

tokimyasal bulgularla

konulmustur.

Deri disinda en sik etkilenen organlar sirasiy-
la goz ve akcigerlerdir.® Gozde ¢ogunlukla irise
yerlesen kanamaya egilimli lezyonlar 6n kamara
hemorajisine neden olabilir,” glokom ve gorme
kayb1 ile sonuglanabilir. G6z tutulumu genellikle
¢ok sayida deri lezyonu olan hastalarda goriiliir ve
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ge¢ donemde de ortaya cikabilir. Bu nedenle
multiple deri lezyonu olan hastalarda yakinma ol-
masa da periyodik g6z muayenesi yapilmalidir.?
Olgumuzda, klinik, laboratuvar ve radyolojik ince-
lemeler sonucunda sistemik tutulum saptanmamig-
tir.

Juvenil ksantograniilom, nérofibromatozis tip
1 ve jiivenil kronik myeloid 16semi arasinda tam
olarak aciklanamayan bir iliski vardir. Son zaman-
larda n6rofibromatoziste mutasyona ugrayan noro-
fibromin geninin, negatif Ras regulasyonu yapan
GTPaz oldugu bulunmustur. Ras mutasyonlar: Fas
antijeninin azalmasi ile miyeloid ve lenfoid proge-
nitor hiicrelerin apopitozisinin azalmasina neden
olmaktadir. Ras fonksiyonunun bozulmas: ile orta-
ya ¢ikan apopitozisin disregulasyonunun hem 16-
semi hem de JKG gelisimine yol agtigi oOne
strtilmektedir.’ Olgumuzda her iki hastaliga ait kli-
nik ve laboratuar bulgusu saptanmamustir.

Juvenil ksantograniilom, kendiliginden gerile-
yebildigi i¢in genellikle hastanin izlemi 6nerilir.®
Kirmizi-sar1 papiiller ile baslayan lezyonlar sari-
kahverengi plak ve makullere doner ve aylar-yillar
sonra atrofik skar, hipopigmentasyon ya da sarkik
deri alan1 birakarak iyilesirler.'® Beklentisi yiiksek
hastalarda kozmetik amagla lezyonlar eksize edile-
bilir ya da karbondioksit lazer kullanilabilir. Gor-
meyi engelleyen periokiiler yerlesim ile rahatsizlik
yaratacak bolgelerdeki, kanama egiliminde ya da
iilsere lezyonlarda cerrahi eksizyon ya da diisiik
doz radyoterapi uygulanabilir. Irisi tutan lezyon-
larda topikal, intralezyoner ya da sistemik steroid
tedavisi komplikasyonlar1 azaltmaktadar.'? Sistemik
tutulum s6z konusu ise kemoterapi, radyoterapi,
yliksek doz steroid ve siklosporin kullanilabilir. Sis-
temik JKG'un nadir olmas1 ve spontan gerileme
olasilig1 nedeniyle bununla ilgili kontrolli ¢alis-
malar yoktur ve tedaviye olan yaniti degerlendir-
mek zordur."

Hasta total ekzisyon sonrasinda deri dis1 tutu-
lum, eslik edebilecek hastaliklar ve niiks agisindan
izleme alindi. Hastanin 1 yillik takibinde niiks iz-
lenmedi ve kozmetik olarak mitkemmel bir iyileg-
me gozlendi. JKG'da klasik bilgilere gore, lezyona
herhangi bir miidahale yapilmadan takip edilerek
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regresyonunun beklenmesi tavsiye edilmekle bir-
likte, regresyon yavas ve uzun siirede gercekles-
mektedir. Bizim olgumuzda oldugu gibi kanama ve
ilserasyon goriilmese de, rahatsizlik yaratacak
bolgelerde yerlesen lezyonlarda cerrahi tedavi de

JUVENIL KSANTOGRANULOM

tercih edilebilir. Sonug olarak, bu olgu ile bas bo-
yun yerlesimli nodiillerde JKG’un ayiric: tanida dii-
siiniilmesi ve hastalarda olasi sistemik tutulum
yoniinden ayrintili incelemenin gerekliligi hatirla-
tilmistir.
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