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Dissemine Jiivenil Ksantogranuloma:
Bir Olgu Sunumu

Disseminated Juvenile Xanthogranuloma:
A Case Report

Sayin Editor,

Juvenil ksantogranulom (JXG), genellikle ¢cocukluk ve ad6lesan donemde ortaya cikan nadir
bir histiyositik proliferasyondur. Langerhans hiicreli olmayan histiyositozlarin en sik gorilen
formuolup, etiyolojisi ve patogenezikesin degildir. Lezyonlardayeralan histiyositik hiicrelerin
monosit/makrofaj kaynakli oldugu distinilmektedir. “Juvenil ksantogranulom” teriminin
icerdigi -ksantoma eki etyopatogenezde yer almayan lipid metabolizma bozukluklarini
cagristirmasina, eriskin donemde lezyonlarin ortaya cikabilmesine ve JXG'nin hiicresel
kaynagi hakkinda anlagsmazliklarin olmasina ragmen, bu hastaligi tanimlamak icin kullanilan
JXG terimi genel olarak kabul gérmstir (1). JXG'nin tipik lezyonlari asemptomatik, kirmizi-
sarl, genelde kasik, aksilla ve sach deri bolgelerinde yerlesen papillerdir. Hastalarin %80'inde
tek bir JXG lezyonuna rastlanmakla birlikte, dissemine form nadir olarak gértilmektedir (2).

On sekiz aylik erkek hasta, dermatoloji poliklinigimizde vicutta ¢ok sayida kabarikliklar
nedeniyle konsiilte edildi. Oykistinden sikayetlerinin t¢ aylikken sag goéz kenarinda
basladigi, birka¢ ay icinde hizla tim viicuduna yayildigi 6grenildi. Anne babasi arasinda
akrabalik olmayan hastanin ailesinde benzer dékiintileri olan yoktu. Herhangi bir sisteme
ait semptomu ve lenfadenopatisi yoktu. Fizik muayenesi dogaldi. Dermatolojik incelemede
yliz, govde ve tim ekstremitelerinde ¢ok sayida kahverengi-sari, keskin kenarli ve kubbe
seklinde 0.5-1.0 cm ¢aplarinda papuller goriildii (Resim 1a, b). Darier belirtisi saptanmadi. Oral
mukoza ve tirnaklar dogaldi. Hastada papliller disinda herhangi bir deri bulgusu yoktu. “Cafe
au lait” makdlleri goériilmedi. Paplillerden birinin histopatolojik incelemesinde epidermiste
parakeratotik hiperkeratoz, diizensiz akantoz ve dermoepidermal bileskeden baslayarak
papiller ve retikiiler dermisi dolduran Touton tipi dev hiicreler izlendi (Resim 2a). Dev hiicrelerin
nikleuslar periferde celenk seklinde dizilim gostermekte olup, eozinofilik goriinimdeki
sitoplazmalarinda vakuoller dikkati cekmekteydi (Resim 2b). Dermiste histiyositlerin yani sira
eozinofil I6kositler ve lenfositler de izlendi. Bu tipik klinik ve histopatolojik bulgulara dayanarak
hastaya dissemine JXG tanisi kondu. Hastanin tam kan sayimi, eritrosit sedimentasyon degeri,

Resim 1. (a) Govde ve ekstremitelerde ¢ok sayida
kahverengi-sari, keskin kenarli ve kubbe seklinde
papiiller, (b) Papiillerin yakindan gériiniimii
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karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, aglik kan sekeri ve
lipidleri normal sinirlardaydi. Kemik taramasi ve abdominal
ultrasonografi incelemelerinde patolojik bulguya rastlanmadi.
Oftamolojik muayenesi dogald. izleminde sistemik bir sorun
gelismeyen hastanin tim lezyonlar 15 ay sonra kendiliginden
tama yakin geriledi (Resim 3).

JXG'ninayincitanisindayeralanendnemlihastalik,Langerhans
hiicreli histiyositoz (LHH)'dur. JXG'nin histopatolojisinde tipik
olarak histiyositlerde vakuolizasyon ve ¢ok sayida cekirdegin
celenk seklinde dizildigi Touton tipi dev hiicrelerden olusan
granulomatdz yapilarin goérilmesi taniyr saglamaktadir.
immiinohistokimyasal boyamalar sonucunda S100, CD34
ve CDla boyanmasinin gozlenmemesi, JXG'yi LHH'den
ayirt ettirmektedir (3). Benign sefalik histiyositoz (BSH) ise
Langerhans hiicreli olmayan histiyositozlar icerisinde olduk¢a
nadir gorilen bir form olup, yanak, alin ve bazen govde ve
kollarda yerlesen cok sayida sarimsi kirmizi-kahverengi
paplllerle karakterizedir. Lezyonlarda vakuolli histiyositler
baskindir. Ancak BSH'nin JXG'nin erken bir varyanti olabilecegi
ve dissemine JXG ile BSH lezyonlarinin beraber gorilebilecegi
de One silrtlmektedir (4). Dissemine JXG, ¢ok sayida

lezyonlarla goriilebilen ksantom, nérofibrom, molluskum,
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Resim 2. (a) Papiller ve retikiiler dermisi dolduran Touton
tipi dev hiicreler (H&E, X200), (b) Cekirdekleri celenk
seklinde dizilen dev hiicrelerin yakindan goriiniimii (H&E,
X400)

Resim 3. Onbes aylik izlem sonrasi hastanin lezyonlarinda
goriilen tama yakin gerileme ve postinflamatuvar
hiperpigmentasyon

Rosai-Dorman sendromu, mastositoz ve jeneralize eriiptif
dermatofibromlardan hem klinik goérinim hem de tipik
histopatolojik bulgulari ile kolayca ayirt edilebilmektedir (1).
Olgumuzda tipik klinik ve histopatolojik bulgular dissemine
JXG tanisini koydurmustur.

JXG'lihastalardanorofibromatozis 1 (NF1) birlikteligiolabilecegi
ve bu durumda jiivenil miyelomonositik [6semi gelisme riskinin
JXG'si olmayan NF1’li hastalardan 20-30 kat daha fazla oldugu
bildirilmektedir (5). Bu nedenle JXG'si olan kisilerde basta “cafe
au lait” makdalleri olmak tzere diger NF1 bulgularinin varlig
arastirilmaldir. Yapilan incelemeler sonucunda olgumuzda
NF1'e ait herhangi bir bulguya rastlanmamistir.

JXG'li 174 olguyu inceleyen Dehler, bu olgular arasinda yaslari
¢ ay ile alti yas arasinda degisen 13 (%7) hastanin bas-boyun,
govde, ekstremite ve skrotum bolgelerinde yaygin deri
lezyonlari oldugunu bildirmistir (6). Bu calismada, hastalar
bir yil kadar izlenmis ve hicbirinde sistemik veya derin organ
tutulumu saptanmamistir. Yaygin lezyonlarin boyutlari aylar
ile birka¢ yil icerisinde kiicilmesi nedeniyle hicbir olguya
eksizyon onerilmemistir. Janssen ve ark! nin inceledigi 129
olguluk seride ise hastalarin %81.0'inde tek lezyon saptanmis
ve sadece %3.9'unda sistemik tutulum oldugu gorilmustar (2).

Dissemine JXG'li cocuklarda prognoz genellikle kendiliginden
remisyonla sonuclanmaktadir. Dolayisiyla bu hastalara“bekle-
gor” stratejisi ile yaklasimin uygun olacagi dnerilmektedir (1).
Ancak nadir de olsa karaciger, dalak, sfenoid kemik, orbital
kemik, akciger, bobrek, kemik iligi, sinir sistemi ve barsak
tutulumu olabilmektedir (3,6). Olgumuzda tipik morfolojideki
cok sayidaki yaygin lezyonlar heniiz ig¢ aylikken baslayip
kisa zamanda tim viicuda yayllmistir. Bu hizli yayilma
seyri icerisinde hastada herhangi bir sistemik tutulum
gozlenmemistir. Bilindigi kadariyla daha dnce bildirilen Tirk
olgular icerisinde yaygin JXG lezyonlar olan sadece iki olgu
bulunmaktadir (7). Olgumuz, lezyonlarinin kendiliginden
gerilediginin  gorildigt  uzun sireli izlem sonuclarini
bildirmesi yoniinden diger olgulardan ayriimaktadir.

Sonu¢ olarak, dissemine JXG bebeklik doneminde hizla
yayilan papdullerle karakterize olabilir. Bu hastalar i¢ organ
tutulumu yoniinden arastiriimalidir. Lezyonlar kendiliginden
gerileyebileceginden dolayl hastalarin belirli araliklarla
tedavisiz izlemi uygun olacaktir.
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