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Juvenile xanthogranuloma (JXG) is a rare, benign, non-Langerhans cell
histiocytosis of infancy and early childhood characterized by solitary or multiple
yellowish cutaneous nodules. The most common sites of these lesions are the
head and neck, followed by the upper limbs. In the vast majority of children,
JXG is limited to the skin and requires no treatment. The etiopathogenesis is
unclear, and the diagnosis is made based on histopathological findings. The
patient’s general health is not impaired, and in the absence of associated
conditions, the prognosis is excellent. We report three children who presented
with solitary and/or multiple nodules diagnosed as JXG together with a
review of the literature.
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OZET: Jiivenil ksantograniilom (JKG) soliter veya ¢ok sayida sarimsi kutandz
nodiillerle karakterize, bebeklik ve erken ¢ocukluk déneminin seyrek goriilen,
iyi huylu Langerhans hiicreli olmayan histiyositozudur. Lezyonlar siklikla bas
boyun ve iist ekstremitede yerlesir. Vakalarin biiyiik ¢ogunlugunda lezyonlar
deride smirhidir ve tedavi gerektirmez. Etiyopatogenezi tam olarak bilinmeyen
hastaligin tanisi histopatolojik inceleme ile konur. iliskili hastaliklarin eslik
etmedigi durumlarda hastalarin genel saglik durumlari bozulmamistir ve
prognoz oldukg¢a iyidir. Burada soliter veya ¢ok sayida lezyonlarla giden ii¢
jlivenil ksantograniilom olgusu sunularak literatiir bilgisi gozden gegirilmistir.

Anahtar kelimeler: jiivenil ksantograniilom, histiyositoz.

Juvenil ksantograniilom (JKG) siklikla cocukluk
caginda ortaya ¢ikan, Langerhans hiicreli
olmayan histiyositoz grubunda yer alan, iyi huylu
histiyositik proliferatif bir hastaliktir.! Yaklasik
bir yiizyil 6nce tanimlanan, dermatoloji, pediatri,
cerrahi ve patoloji literatiiriinde ¢ok sayida
klasik ve sira dis1 sekilleri incelenerek klinik ve
patolojik ozellikleri ortaya konan bu hastaligin,
etiyopatogenezi veya spontan gerilemesine neden
olan faktorleri aydinlatilamamistir. Neoplastik
bir olusumdan ¢ok histiyositlerin bilinmeyen
bir uyarana karsi olusan graniilomatdz yaniti
sonucu ortaya ¢iktig1 kabul edilmektedir.?
Hastaligin isminde “ksanto” ifadesi kullanilsa
da lipid metabolizma hastaliklar: ile iliskisi
yoktur. Burada sistemik organ tutulumu ve
eslik eden hastalik saptanmayan, klinik ve
histopatolojik bulgularla JKG tanisi konulan,
alt1 aylik bir bebek, bir ve sekiz yaslarinda
iki ¢ocuk, seyrek goriilen bu hastaligin tipik

klinik ve histopatolojik 6zelliklerini gostermesi
nedeniyle sunulmustur.

Vakalarin Takdimi

Vaka 1

Sekiz yasinda kiz c¢ocuk, govdede dort ay
Once ortaya c¢ikan, kasinti veya agriya neden
olmayan kabariklik yakinmasiyla getirildi.
C)zgegmisinde bilinen sistemik hastalik ve ilag
kullanim &ykiisii olmayan hastanin anne baba
arasinda akrabalik veya ailesinde benzer hastalik
oykiisli yoktu. Sistemik muayenesi normaldi
ve hastanin dermatolojik muayenesinde govde
on yliz sol subkostal bolgede, diizgiin yiizeyli,
keskin sinurli, sar1 renkli, bir cm ¢apinda papiil
goriildii (Sekil 1). Total eksizyonel biyopsi
Orneginin histopatolojik incelemesinde iist
dermiste yogun epitelioid hiicre infiltrasyonu ve
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Sekil 1. Vaka 1’de sol subkostal bolgede, diizgiin
ylizeyli keskin kenarli, sar1 renkli 1 cm ¢apinda papiil.

kopiiksti sitoplazmali Touton tipi dev hiicreler
izlendi (Sekil 2). JKG tanist alan hastanin
sistemik tutulum ve eslik edebilecek hastaliklar
acgisindan yapilan tam kan sayimi, periferik
kan yaymasi, biyokimyasal incelemeleri,
idrar incelemesi, 6n-arka akciger grafisi ve
abdominal ultrasonografisi normaldi. Goz
tutulumu agisindan yapilan biyomikroskobik
ve fundoskopik muayenesi normaldi. Altinci ay
ve birinci yilda yapilan kontrol muayenesinde
yeni lezyon goriilmedi. Bir yil sonra sistemik
tutulum ve eslik edebilecek hastaliklar agisindan
yapilan incelemeler normal olarak saptandi.

Vaka 2

Bir yasinda kiz bebek, dogumdan bir ay
sonra ensede, zamanla boyun ve sirtta olusan
asemptomatik kabarikliklar nedeniyle klinigimize
getirildi. Yirmi alt1 yasindaki saglikli annenin
ilk bebegi olarak 40. gebelik haftasinda, normal
yolla 3200 gr agirliginda dogdugu, anne siitii ile
beslendigi, 6zge¢mis ve soyge¢misinde ozellik
olmadig 6grenildi. Fizik muayenesi normaldi.
Dermatolojik muayenede ensede, boyun arka
kisim ve sirtta interskapular bolgede 0.5 cm, 1
cm ve 1.2 cm ¢apinda ii¢ adet diizgiin yiizeyli,
keskin sinirli turuncumsu sari1 papiiler lezyonlar
goriildii (Sekil 3). Total eksizyonel biyopsi
Orneginin histopatolojik incelemesinde iist
dermiste yogun epitelioid hiicre infiltrasyonu,
kopiiksti sitoplazmali touton tipi dev hiicreler
ve aralarda seyrek notrofil ve eozinofil hiicreler
goriildi (Sekil 4). JKG tanist alan hastanin
sistemik tutulum agisindan yapilan tam kan
sayimi, periferik kan yaymasi, biyokimyasal
incelemeleri, idrar incelemesi, 6n-arka akciger
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grafisi, abdominal ultrasonografisi normaldi.
Oftalmolojik muayene normaldi. Alt1 ay sonra
yapilan kontrol muayenesinde sirtta iki adet
yeni JKG papiili saptandi. Sistemik tutulum
agisindan bir yil sonra tekrarlanan incelemeleri
normaldi.

Vaka 3

Otuz bir yasindaki annenin, tg¢ilinci
gebeliginden 39. gebelik haftasinda sezaryenle
3100 gr agirliginda dogan alti aylik erkek
bebek, dogumdan ii¢ ay sonra uylukta
olusan asemptomatik kabariklik yakinmasiyla
klinigimize getirildi. Ozgecmis ve soygecmisinde
Ozellik saptanmayan hastanin anne baba
arasinda akrabalik ve ailesinde benzer lezyon
Oykiisii yoktu. Fizik muayenesi normaldi.
Dermatolojik muayenede sol uylukta bir cm
capinda sar1 renkli papiil izlendi. Lezyonlu
deriden alinan dért mm pang biyopsinin
histopatolojik incelemesinde kopiiksii histiyosit
gruplari, lenfositler ve eozinofiller goriildi. JKG
tanist alan hastanin sistemik tutulum agisindan
yapilan detayli incelemeleri ve oftalmolojik
muayenesi normaldi. Alt1 ay sonra yapilan
kontrol muayenesinde tekrarlayan lezyon yoktu.
Bir y1l sonra sistemik tutulum agisindan yapilan
incelemeleri normaldi.

Tartisma

Histiyositozlar dendritik hiicrelerden kdken
alan, Langerhans hiicreli, Langerhans hiicreli
olmayan ve kotii huylu histiyositozlar olarak
ice ayrilan bir grup proliferatif hastaliktir. JKG
en sik goriilen, iyi huylu, Langerhans hiicreli

Sekil 2. Ust dermiste yogun epitelioid histiyosit
infiltrasyonu ve Touton tipi dev hiicreler (H&E X20).
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Sekil 3. Vaka 2’de ense ve boynun arka kismindaki
diizgiin yiizeyli, keskin sinirli turuncumsu sar1 papiiler

lezyonlar (0.5 cm ve 1.0 cm).

olmayan histiyositozdur.? Ik JKG olgusu
1905 yilinda Adamson* tarafindan congenital
xanthoma multiplex adiyla bildirilmistir. Helwig
ve Hackney® bu lezyonlarin nevus veya endotel
hiicrelerle iligkili olmadigini ortaya koymus ve
histopatolojik incelemede lipid ytiikli histiyosit
ve dev hiicrelerin varligina dayanarak ilk kez
juvenile xanthogranuloma terimini kullanmistir.
JKG, kirmizimsi-kahverengi veya sarimsi-
turuncu renkte, keskin sinirli, diizgiin yiizeyli,
ylizeyinde kepeklenme veya telenjiyektazi
goriilebilen, soliter, asemptomatik papiil, nodiil
veya plaklarla karakterizedir.l:2 Lezyonlar en
sik bas, boyun ve iist govdede yerlesmekle
birlikte dudak, dil, oral kavite, el ici, ayak
tabani, skrotum, penis ve klitoris gibi viicudun
diger yerlerinde de ortaya cikabilir.1.6 Seyrek
olarak subkutan veya kanamali iilseratif lezyon
seklinde ortaya ¢ikan vaka bildirimleri de vardir.
Vakalarin %60-82’sinde lezyonlar soliterdir.”
Cocukluk doneminde erkeklerde daha sikken
eriskinlerde her iki cinsiyette esit oranda
goriilir.® Lezyonlarin %5 ile %17’si dogumda
vardir; %40-70’i hayatin ilk yilinda ortaya ¢ikar.
Eriskin tip ksantograniilom olgular1 seyrek
olup, yirmili yaslarin sonu ve otuzlu yaslarin
basinda ortaya ¢ikar.! Lezyonlar genellikle
deride sinirhidir ve g ile alt1 y1l arasinda geride
normal deri, hiperpigmentasyon, anetoderma
veya hafif atrofi birakarak spontan olarak
iyilesir.%10 Deri dis1 tutulum vakalarin %5’inde
goriiliir.1.2 Deri disinda en sik gbz olmak iizere,
akciger, karaciger, kemik, testis, gastrointestinal
sistem, oral kavite, bobrek, kalp, santral sinir
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sistemi tutulumu gozlenebilir.!! G6z tutulumu
olan hastalarin %92’si iki yas altindadir. Siklikla
spontan hifema, tek tarafli asemptomatik
iris timort ve lveite eslik eden kirmizi
goz, glokom veya heterokromik iritis olarak
ortaya cikar. Erken tani ve tedavi sonugtaki
gorme diizeyini belirlediginden akut olarak
ortaya ¢ikabilecek goz bulgular1 yoniinden
aile bilgilendirilmelidir.1?2 Santral sinir sistemi
ve karaciger tutulumunda prognozunun iyi
olmadig: bildirilmektedir.

Coklu JKG’nin norofibromatozis tip 1, Niemann
Pick hastalig, iirtikerya pigmentoza ve juvenil
myelomonositik 16semi ile iligkisi bildirilmistir.13
Hastaligin ayirici tanisinda ksantom, molluskum
kontagiosum, ndrofibromlar, spitz neviis,
mastositoz ve Langerhans hiicreli histiyositozlar
yer alir.

Jiivenil ksantograniilom tanist klinik goriinim
ve histopatolojik inceleme ile konulur.213
Dermiste yogun epitelioid hiicre infiltrasyonu
goriiliir. Hiicrelerde ksantomatoz degisikliklerle
birlikte, ¢celenk goriiniimiinde, periferde kopiiksii
dejenerasyon, santralde homojen eozinofilik
sitoplazma igeren Touton dev hiicrelerinin
varlig1 ksantograniilom icin karakteristiktir.14
Langerhans hiicreli ve Langerhans hiicreli
olmayan histiyositozun kesin ayrimi
histopatolojik inceleme ile yapilir. JKG’da
elektron mikroskopide Birbeck graniillerinin
goriilmemesi ve immiinohistokimyasal olarak,
histiyositlerde CD68, CD14, faktér 13A, alfa
antitripsin, lizozim ve fascin pozitifligi ile S-100
ve CD1A’nin negatif olmasi kesin ayrimin

Sekil 4. Kopiiksii sitoplazmali Touton tipi dev hiicreler
(ok ile isaretli) (H&E X40).
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yapilmasini saglar.!516 Iyi huylu olmasi ve
siklikla kendini sinirlamasi nedeniyle kutandz
JKG’de tedavi gereksiz olup hastanin izlemi
Onerilir. Hastanin istegi dogrultusunda kozmetik
amagla lezyonlar ¢ikarilabilir.? Sistemik JKG
tedavisinde iizerinde fikir birligi olan ortak
bir tedavi yaklasimi yoktur. Coklu organ
tutulumu olan sistemik JKG tedavisinde
glinlimiizde en sik prednison, vinblastin,
etoposid, 6-merkaptopiirin ve metotreksat
iceren, Langerhans hiicreli histiyositoz tedavi
protokolii (LCH-III) kullanilmaktadir.!7-1° Ancak
sistemik JKG tedavisinde sistemik kemoterapi
kullanimini gereksiz ve agresif bulan goriisler
de vardir.?® Cerrahi eksizyon, radyasyon ve
karaciger transplantasyonu uygulanan vaka
bildirimleri yapilmistir.2!

Burada seyrek goriilen bu hastaligin tipik
klinik ve histopatolojik ©zelliklerini gdsteren
alt1 aylik erkek bebek, bir ve sekiz yaslarinda
iki kiz ¢ocuk sunuldu. Deri dist tutulum,
eslik edebilecek sistemik hastalik acisindan
yapilan incelemeleri ve oftalmolojik muayeneleri
normal olan hastalar, alt1 aylik periyotlarla
izleme alindi. Kontrol muayenesinde soliter
lezyonlarina total eksizyon yapilan iki hastada
tekrarlama gozlenmezken, ¢oklu lezyonu olan
vakada spontan gerileme olmadig1 ve yeni
lezyonlarin eklendigi gozlendi. Sonug olarak,
bu vakalarin sunumu ile JKG’nin ¢ocukluk
¢agl kutandz papiil ve nodiil ayiric1 tanisinda
diistinilmesi vurgulanmistir. Hastalarin goz
bulgulari, olasi sistemik tutulum ve esik
edebilecek hastaliklar agisindan fizik muayene
ve gorlintiileme yontemleriyle uzun dénem
izlemin 6nemi hatirlatilmistir.
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