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What is Your Diagnosis?

Emine Buket Karaca', Gonca Elcin', Nilay Bayram', Emine Arzu Saglam?, ilhan Tezcan3

"Hacettepe Univgrsitesi Tip Fakiiltesi, Dermatoloji Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye
) 2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye
3Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Olgu

On Uc aylik erkek hasta, son alti aydir gdvdesinden
baslayip sayilari giderek artan, pembe kirmizi kabariklik-
lar sikayeti ile pediatrik immtnoloji Unitesinden derma-
tolojiye konstlte edildi. Yirmi U¢ yasindaki annenin 2.
gebeliginden 2. yasayan olarak C/S ile miyadindan 15
glin 6nce dogan hastanin prenatal, natal ve postnatal
sorgulamasinda 6zellik yoktu. Dis merkezde sigil tanisi
ile salisilik asitli losyon ve imikimod krem baglanmig
fakat belirgin bir fayda elde edilmemisti. Hasta lezyonla-
rinin giderek artmasi nedeni ile altta yatan bir imminyet-
mezlik olabilecedi disunulerek pediatrik imminoloji
Unitesine, ardindan burada degerlendirilerek molluskum
kontagiozum 6n tanisi ile dermatoloji poliklinigine yon-
lendirilmisti. Dermatolojik incelemede gévde 6n yluzde,
kasik ve koltuk altlarinda, skrotum Gzerinde, kahverengi
kirmizimsi, bazilarinin ortasi hafif gébeklenme gdsteren,
>100 adet, 1-5 mm caplarinda papdiller tesbit edildi
(Sekil 1, 2). Darier bulgusu negatifti. Hastanin lenfade-
nopatisi ve hepatosplenomegalisi yoktu. Gévde o6n
ylzdeki paptllerden molloskum kontagiozum ve masto-
sitoz 6n tanilan ile alinan ‘punch’ biyopsinin histopato-
lojik incelemesinde, dermiste dev hicrelerin de yer
aldig bir kismi vakoulize sitoplazmaya sahip histiyositik
infiltrat, arada az sayida lenfoplazmositer hiicreler ve
eozinofil I6kositler mevcuttu. Yapilan immdnhistokimya-
sal calismada bu hicreler CD68 ile pozitif, S100 ve
CD1a ile negatif boyanmisti. Sadece infiltratta yer alan
cok az sayidaki Langerhans hicresi S100 ve CD1a ile
az sayidaki mast hiicresinin de triptaz ile pozitif boyan-
digi tespit edildi (Sekil 3-6). Hastanin pediatrik immiino-

loji Unitesince istenen tam idrar tetkiki, tam kan sayimi,
karin ultrasongrafisi ve akciger grafisi normaldi.
Bu olguda taniniz nedir?

Sekil 1. Alt abdomen ve inguinal bélgede, ¢ok sayida, kirmizi
kahverengi papdiller

Sekil 2. Papdillerin yakindan gérinimu
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Sekil 3. Dermisteki dev hlicrelerin de yer aldidi bir kismi vakoulize Sekil 5. S100 ile pozitif boyanan az sayidaki Langerhans hicreleri
sitoplazmaya sahip histiyositik infiltrat ve makrofajlar

Sekil 4. CD68 ile pozitif boyanan infiltrat Sekil 6. CD1a ile negatif boyanan dermal infiltrat
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Hasta dermatolojik inceleme ve histopatolojik bulgular
ile juvenil ksantograniloma (JKG) tanisi ald.

JKG Langerhans hicreli olmayan histiyositozlar grubun-
da yer alan, etiyolojisi ve patogenezi tam olarak bilinmeyen
bir dermatozdur (1). Bu antitenin reaktif mi klonal mi oldugu
glnimuizde aydinlatilamamistir ve bu konuda henliz detayl
bir arastirma mevcut degildir (2). TUm histiyositik hastaliklar
icinde en sik gorilen JKG’dir. Bazi olgularda sitomegalo
virUs ve varisella ile birlikteligi gosterilmis, enfeksiyona reaktif
olustugu bildirilmistir (1). JKG ilk olarak Adamson tarafindan
1905 yilinda infantlarda, daha sonra 1963 yilinda Gartman ve
Tritsch tarafindan ilk defa yetigkinlerde tanimlanmistir. Siklikla
cocukluk gaginda goérilmektedir. Yetiskinlerde her iki cinsi-
yette esit oranda gorilmekle birlikte cocukluk caginda erkek
cocuklarda kizlara oranla 1.5 kat daha sik rastlanmaktadir
(3). Bu bilgiyle uyumlu olarak hastamiz da erkekti. Lezyonlar
olgularin yaklasik %5-17’sinde dogumda vardir, %40-70’
inde ise ilk bir ylda meydana gelmektedir (3). Bizim hasta-
mizda da lezyonlarin dogumu takiben ilk bir yil i¢erisinde
ortaya ¢cikmasi dikkati cekmistir.

JKG, Langerhans hicreli olmayan histiyositozlarin en
sik formudur. Tipik olarak 1-10 mm capli, kirmizi- kahveren-
gi, diz yuzeyli, asemptomatik papil ve nodtllerden olus-
maktadir (3, 4). Lezyonlar gocuk ve yetigkinlerde siklikla
soliter izlense de 6zellikle cocuklarda ¢cok sayida da olabil-
mektedir. Bas ve boyun bdlgesi en sik yerlestigi bolgedir,
ayrica goévde Ust kisimlarda ve Ust ekstremitede de izlene-
bilmektedir (4). Olgumuzdaki >100 lezyon gdévde 6n yiizin
neredeyse tamamini kaplamakta idi.

Klasik olarak mikronodiler ve makronodiler formda
tanimlanan JKG’nin; mikst, dev, subkutan yerlesimli, kiime
yapmis, plak benzeri, ikili olarak izlenen, likenoid, pedinkil-
IU, lineer, infiltrasyon go&steren, keratotik varyantlan da
tanimlanmistir (5, 6). En sik olan mikronodduler form klgik
nodduller seklinde izlenirken; makronodiiler form birkag san-
timetre boyutunda birka¢ nodul seklinde izlenir (7). Makro
ve mikronodiler formun bir arada olmasi da mimkindir
(6). Soliter dev formda lezyonlar 5 cm’den buyiktlr (7).
Bizim olgumuzda lezyonlar 1-5 mm capli, kahverengi kirmi-
zimsi papuller seklindeydi ve sik gérilen mikronoduler
forma uymaktaydi.

JKG benin bir hastalik olmakla birlikte deri disinda da
tutulum izlenebilmektedir (3). Deri disi yerlesim bdlgeleri
subkutandz yumusak doku, g6z, orbita, santral sinir siste-
mi, karaciger, dalak, akciger, kemik, orofarenks, kas doku-
su, bdébrek, kolon ve testistir (3, 4, 7). Gogunlukla postmor-
tem degerlendirme ile tesadlfen bulunan bu yerlesim bol-
geleri, visseral tutulumun siklikla asemptomatik oldugunu
akla getirmektedir (3). Deri disinda en sik tutulan bélge
go6zdir (1). Hifema ve glokom en sik olusan komplikasyon-
dur (7). Ayrica santral sinir sistemi tutulumuna bagl olarak
fokal ndrolojik semptomlar; akciger tutulumuna bagl olarak
siyanoz ve solunum sikintisi; karaciger tutulumuna bagli

olarak hepatomegali, sarilik, karaciger yetmezligi gibi
komplikasyonlar nadiren izlenmektedir. Bu ylzden 6zellikle
cok sayida JKG olan olgularda, sistemik tutulumu destekle-
yecek bir bulgu var ise mutlaka i¢ organ tutulumuna y6nelik
ayrintili inceleme yapiimalidir. Santral sinir sitemine yonelik
manyetik rezonans gérintileme, akciger tutulumu igin arka
on akciger grafisi, abdomen tutulumu icin bilgisayarh
tomografi ya da ultrasonografi, kemik taramasi, bazal g6z
muayenesi ve kemik iligi biyopsisi 6nerilmektedir (4).
Olgumuzda sistemik tutulumu isaret eden fizik inceleme
bulgusu yoktu. Fizik incelemede bulgusu olmayan hastalar-
da sistemik tarama yapilmasi gerekliligi net olmamakla bir-
likte, hastamizin ¢ok sayida lezyonu olmasi nedeni ile
yapilan tam kan sayimi, tam idrar tetkiki, akciger grafisi ve
karin ultrasongrafisi normal olarak degerlendirildi.

JKG ayrica Urtikerya pigmentoza, tip 1 Nérofibromatozis
(NF-1), Niemann- Pick hastaligi, epilepsi ve myelositik 16se-
mi ile de iliskilendirilmistir. Urtikerya pigmentoza JKG ile
birlikte olabilecegi gibi ayirici tanisinda da yer almaktadir.
JKG ve NF-1 birlikteliginde jivenil myelomonositik |6semi
riski, tek basina NF-1’e gére 20-30 kat artmaktadir. Bu
yUzden hastalarin cafe-au-lait makul agisindan ayrintili deri
incelemesi blyilk 6nem tagimaktadir (4). Ayrica literatlirde
JKG’nin esansiyel trombositoz, kronik lenfositik 16semi, B
hicreli lenfoma ve monoklonal gamopati ile birlikteligini
gosteren olgular da bildirilmistir (8). Olgumuz da cafe-au-
lait makil agisindan ayrintil incelenmistir ve cafe-au-lait
lekesine rastlanmamistir.

JKG’nin histopatolojik incelemesinde dermise lokalize
bazen ytizeysel subkutisi de ilgilendirebilen noduler histiyo-
sitik bir proliferasyon gértlir. Morfoloji lezyonun evresine
gore degiskenlik gostermektedir. Erken dénemde mono-
morfik mononikleer hiicreler hakim iken, matir lezyonlarda
daha tipik olan képlksu histiyositler ve degisken sayida
Touton tipi dev hiicreler karsimiza gikar. infiltrat igerisinde
serpistiriimis lenfosit ve nétrofiller, bazen eozinofiller nadi-
ren de plazma hiicreleri mevcuttur. imminhistokimyasal
incelemede bu hiicreler CD68, vimentin ve faktor Xllla ile
pozitif; S100, CD34, CD1a ile negatif boyanir (3, 4).

JKG’nin ayirici tanisinda Langerhans hicreli histiyosi-
toz, diger Langerhans hicreli olmayan histiyositozlar olan
jeneralize erUptif histiyositoma, paptler ksantoma, ksanto-
ma disseminatum dusundimelidir. Klinik ayirici tanida ise
Spitz nevis, mastositom, dermatofibrom, molluskum kon-
tagiozum ile karisabilecegdi akilda tutulmaldir (6, 7).

JKG tipik olarak ¢ocuklarda kendiliginden gerileme egi-
limindedir. Deriye sinirli soliter ya da ¢oklu lezyonlarda bu
nedenle tedavi gerekmemektedir. Dev JKG’nin bile kendili-
ginden geriledigi bildirilmistir. Regresyon sonrasi atrofi ve
hipopigmentasyon gelisebilmektedir. Fakat fonksiyonel
bozukluk yaratan lokalizasyonlarda, enfeksiyon ve kanama
gibi komplikasyonlar gelistiginde ve tanida slphe varsa
eksizyon dustnulmelidir. Lezyon tamamen eksize edildigin-
de tekrarlamasi beklenen bir durum degildir. Sistemik tutu-
lum ise morbidite ve mortalite nedeni olabilir, tedaviye sik-
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Iikla vital fonksiyonlarda bozukluk oldugunda baslanir.
Sistemik tutulum oldugunda uygulanacak tedavi konusu
heniiz netlik kazanmamistir. Semptomatik olgularda eksiz-
yon, radyoterapi, kemoterapi (sitarabin, vinkristine, metot-
reksat, vinblastin, prednizon, 6-merkaptopirin) tedavi
secgenekleri arasinda yer almaktadir (4).

Patolojik inceleme sonucu JKG olarak rapor edilen has-
tamiz, ¢cok sayidaki lezyonu nedeni ile sistemik tutulum
acisindan degerlendirildi. Yapilan incelemeler sonucu siste-
mik tutulum olmadigi tespit edilince, asemptomatik olan
hastada lezyonlarin spontan regresyon goésterebilecegi bil-
gisine dayanarak, hastaya tedavisiz izlem 6nerildi.
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