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Ozet

Juvenil ksantograniilom, bebeklik ve erken ¢ocukluk do-
neminde goriilen, spontan regresyon gosteren, benign
histiyositik hiicreli bir tiimordiir. Etyolojisi bilinmemektedir.
Cogunlukla tek lezyon seklinde olup, 6zellikle yiiz, boyun ve
skalp yerlesimlidir. Genellikle 1 cm capa kadar genisleyen
kirmizi-sar1 papiil ile baslayip, sari-kahverengi plak ve makiile
doniismektedir.

Alt1 aylik kiz bebek poliklinigimize 3 aydir sag yanakta
olan kabariklik sikayeti ile bagvurdu. Dermatolojik muayene-
sinde sag yanaga lokalize 0,5 cm ¢apli solid, kirmizi-sari
renkli papiil mevcuttu. Histopatolojik inceleme juvenil
ksantograniilom ile uyumlu bulundu. Klinik ve histopatolojik
bulgularla juvenil ksantograniilom olarak degerlendirildi.

Cok sik goriilmemesi nedeniyle hastaligin tipik 6zellikle-
rini gosteren bir juvenil ksantograniilom olgusu sunulup ilgili
literatiir gozden gegirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Juvenil ksantograniilom

T Klin Pediatri 2003, 12:104-106

Summary

Juvenile xanthogranulomas are benign tumours of histio-
cytic cells which occur predominantly in infancy and early
childhood and spontaneously regress. The etiology of juvenile
xanthogranuloma is unknown. Most patients develop single
lesions and the lesions most commonly occur on the upper part
of the body, particularly affecting the face, neck and scalp.
They generally start as reddish-yellow papules which enlarge
up to 1 cm in diameter and evolve into yellow-brown plaques
and macules.

A 6-month-old girl applied to our outpatient clinic with
the complaint of swelling on her right cheek for three months.
Dermatological examination revealed a reddish-yellow papule
0,5 cm in diameter localized to the right cheek. According to
the dermatological and histopathological examination, she was
evaluated as juvenile xanthogranuloma.

In this article, we presented a typical case of juvenile
xanthogranuloma which is not commonly seen, and reviewed
the relevant literature.
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Juvenil ksantograniilomlar 6zellikle infantlar
ve erken c¢ocukluk déneminde goriilen, spontan
regresyon gosteren benign histiyositik hiicreli
timorlerdir. Etyolojisi bilinmemektedir (1). Ksan-
tograniiloma, nevoksantoendotelyoma, juvenil ksan-
thoma, juvenil dev hiicreli granuloma sinonimleri-
dir (2). Olgularin %50’si 6 aydan kii¢iik infantlar
olmasina karsin yetiskinlerde de goriilebilir. Cinsi-
yet ile iliski ve ailesel yatkinlik bildirilmemistir.
Hastalarin ¢ogunda tek lezyon seklinde goriilmekle
beraber pek ¢ok lezyonun ayni anda gorildigii
olgular da bildirilmistir (1). Lezyonlar siklikla
viicudun iist kisimlarinda ve 6zellikle de yiiz, bo-
yun, skalp ve iist govdede lokalizedir (1). Pembe-
kirmizi 1-2 mm' lik papiiller seklinde baslayip
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genisleyerek belirgin sar1 renk alirlar. Lezyonlar
nadiren mukozal yiizeyler, el ve ayak tabanlarinda
da goriilmektedir (3). I¢ organ tutulumu da goriile-
bilmektedir (1).

Olgu

Alt1 aylik kiz bebek poliklinigimize 3 aydir
sag yanakta olan kabariklik sikayeti ile bagvurdu.
Dermatolojik muayenesinde sag yanaga lokalize
0,5 cm capl solid, kirmizi-sar1 renkli papiil mev-
cuttu (Sekil 1). Histopatolojik incelemede lezyo-
nun buzlu cam sitoplazmali ve niikleuslar1 ¢elenk
seklinde dizilim gosteren dev hiicreler ve
histiyositlerden olustugu gozlendi. Yer yer
eozinofil 16kositleri de i¢eren mikst yangisal hiicre
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Sekil 1. Sag yanaga lokalize 0,5 cm ¢apl solid, kirmizi-sar1
renkli papiiler lezyon

infiltrasyonu gozlendi (Sekil 2). Klinik ve histopa-
tolojik bulgularla olgu juvenil ksantograniilom
olarak degerlendirildi.

Tartisma

Klas-II histiyositozlardan olan juvenil ksanto-
graniilom, infant déneminde goriilen ve spontan
regresyon gosteren benign histiyositik hiicreli bir
timordiir (1). Orijinal isimleri ksantoma multipleks
ve nevoksantoendotelyoma olan ksantograniiloma
nadir goriilmektedir (4). Hastalarin g¢ogunlugu
¢ocuk oldugu i¢in juvenil ksantograniiloma terimi
daha ¢ok kullanilmaktadir. Yetigkinde tipik olarak
soliter papiiler veya nodiiler lezyonlar mevcuttur,
cocuklarda ise siklikla birden fazla lezyon goriil-
mektedir (3,4). Kirmizi-kahverengi papiil veya
nodiiller ile karakterize olan ksantograniilom do-
gumda da goriilebilmektedir, genetik yatkinlik
yoktur. Lezyonlar siklikla bas, aksilla, kasiklar ve
ekstremitelerin ekstansor ylizlerine yerlesim gos-
termektedir ancak i¢ organlarda da bulunabilir.
G0z tutulumu en tipik olup, yaklasik %10 hastada
okiiler lezyonlara rastlanir. Glokom ve 6n kamara-
ya kanama goriilebilmektedir (5,6). Oral mukoza
tutulumu nadir de olsa gozlenebilir (2). Dil, nazal
kavite, subglottis, servikal mukoza yerlesimli va-
kalar bildirilmistir (7-10). Ayrica akciger, karaci-
ger, dalak, testis, kalp, kranium, periferik sinir,
gastrointestinal traktus, bobrek ve derin yumusak
doku tutulumlart  goriilebilmektedir  (11-14).
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bilmektedir (11-14). Norofibromatozis, Niemann-
Pick hastaligi, miye-lositik 16semi ve iirtikerya
pigmentoza ile birlikteligi bildirilmistir (1,15,16).
Olgumuzda sistemik tutulum veya birliktelik gos-
teren bir hastalik saptanmadi.

Lezyonlar genellikle 1 cm capa kadar genisle-
yen kirmizimsi-sart papiiller ile baslayip, sari-
kahverengi plak ve makiillere donerler; ylizeyle-
rinde telenjiektaziler gelisebilir. Aylar veya yillar
sonra kiiciik atrofik skarlar birakarak spontan iyile-
sen lezyonlarda subjektif semptom goriilmemekte-
dir (1,17).

Tam histopatolojik inceleme ile konur.
Histiyosit, lenfosit, eozinofil, ve nadiren nétrofil ve
plazma hiicrelerinden olusan mikst dermal infiltrat
gozlenmekte olup epidermisten subkutandz yag
dokusuna yayilir, ancak epidermal tutulum nadiren
gozlenir. Tipik oOzelligi niikleuslar1 ¢elenk gibi

Sekil 2. Buzlu cam sitoplazmali ve niikleuslar1 ¢elenk seklinde
dizilim gosteren dev hiicreler ve histiyositler, yer yer eozinofil
l16kositleri de igeren mikst yangisal hiicre infiltrasyonu

(H.Ex10)
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dizilmis, Touton dev hiicreleri olarak adlandirilan
dev hiicrelerin varligidir. Erken lezyonlarda igsi
sekilli fibrohistiyositik hiicreler goriilmesine karsin
eski lezyonlarda kopiiksi lipid yiikli histiyositler
gozlenir (1). Immiinhistokimya ile lizozim, al
antikiyomotripsin ve al antitripsin ile pozitif, S-
100 ile negatif reaksiyon izlenmektedir (3). Son
yillarda atipik klinik ve histolojik varyantlarin
giderek arttif1 belirtilmektedir. Ozellikle bu olgu-
larda immiinhistokimya ve elektronmikroskobi
tanida oldukca yardimcidir (18). Ksantomlardan
lezyonlarin dagilimi ve lipid anormalliklerinin
yoklugu ile ayrilabilir. Papiiler iirtiker lezyonlardan
bunlarin semptomatik natiirii ve histolojisi ile
ayirdedilmektedir (1). Klinik tamida en Onemli
zorluk Langerhans hiicreli histiyositozlarin nodiiler
formlart ile aymrici tamisidir (1,19). Histoloji ve
immiinhistokimya bu iki hastaligin ayriminda yar-
dimc1 olmaktadir (1). Spontan geriledigi igin
kutan6z lezyonlarda tedaviye gerek olmayip, okii-
ler lezyonlarda tedavi gerektiginde cerrahi veya
radyoterapi ile iyi sonuglar alinmaktadir (1,3).

Cok sik goriilmemesi, pek ¢ok hastalikla ka-
rigmasi ve gereksiz cerrahi miidahalelere yol ac-
mas1 nedeniyle hastaligin tipik 6zelliklerini goste-
ren olgumuzu sunup, ilgili literatiirii gézden ge-
cirdik.
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