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Vaka Takdimi

Kiitanoz jiivenil ksantograniiloma: Bir vaka takdimi

Erdogan Yiizkollar!, Selcuk Yiiksel!, Atilla Giiray!, Yusuf Ozmen?

Giinhur Basibiiyiik!, Faruk Fidan!

Bursa Cekirge Cocuk Hastanesi 'Pediatri Uzmam, 2Dermatoloji Uzmam
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Juvenile xanthogranuloma (JXG) is a rare cutaneous disorder that predominantly
occurs during infancy and early childhood. This is an uncommon benign
disordercharacterized by solitary or multiple yellow-red papulonodules on
the skin,and occasionally in other organs. It is one of the non-malignant,
non-Langerhans cell histocytoses (non-LCH). Prognosis is excellent. The
lesion requires no teatment and disappears spontaneusly in months to years.
In this paper, a four-month-old girl who was admitted to our clinic with
complaints of having two swallings on upper right arm over the skin and
was diagnosed to have had JXG histopathologically by biopsy taken from
the lesion was presented. The possible systemic organ involvement and
the diseases which may accompanied were studied. JXG is limited to two
lesions on the skin and no other organ involvements were determined. No
treatment was performed and was followed. JXG, a rarely seen skin lesions,
was reminded with this case.
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OZET: Juvenil ksantograniiloma (JXG), siklikla siit ¢ocuklugu ve erken
¢ocukluk déneminde seyrek goriilen bir deri hastaligidir. Bu iyi huylu seyrek
goriilen hastalik, deride tek yada birden fazla sari1-kirmizi renkte papiilonodiiler
lezyonlarla karakterize olup daha az siklikta diger organlarda da goriilebilir.
fyi huylu Langerhans hiicreli olmayan histiyositozdur (non-LCH). Prognozu
iyidir. Lezyonlar tedavi gerektirmez ve aylar ya da yilar icinde kendiliginden
kaybolur. Bu makalede sag {iist kolda deride iki adet sislik sikayeti ile gelen
ve derideki lezyondan yapilan biyopsi ile histopatolojik olarak JXG tanisi
alan dort aylik bir kiz ¢ocuk sunuldu. Hastada olabilecek sistemik organ
tutulumlar1 ve eslik edebilecek hastaliklarlar arastirildi. Hastada JXG deride
iki lezyonla sinirli olup diger organ tutulumlar1 saptanmadi. Herhangi bir
tedavi uygulanmadi ve izleme alindi. Seyrek goriilen bir deri lezyonu olan
JXG bu vaka ile hatirlatildi.

Anahtar kelimeler: jiivenil ksantograniiloma, non-Langerhans hiicreli histiyositozis,
ksantoma.

Jivenil ksantograniiloma (JXG) dogumdan
itibaren ve erken ¢ocukluk déneminde goriilen
iyi tamimlanmis, deride ¢aplar1 birka¢ mm’den,
4 cm'ye kadar ulasabilen sari-pembe renkli
papiil ve nodiillerle karakterize iyi huylu, seyrek
goriilen bir deri lezyonudur. Siklikla gévdenin
tist kisminda bas ve ylizde lokalize olurl-14
Tek ya da birden ¢ok olabilir. Kesin tanisi
histopatolojik olarak konabilen, non-malignant,

non-Langerhans hiicreli histiyositozdur. Deri
tutulumu disinda diger organ tutulumlari seyrek
olup, siklikla gézde olur. Norofibromatozis tip 1
ve jiivenil kronik myeloid 16semi ile birliktelik
gosterebilir!-14. Jeneralize histoyositozlarin
aksine ¢ok iyi prognoza sahiptir. Lezyonlar 1-6
yil icerisinde kendiliginden geriler>10. Herhangi
bir tedaviye gereksinim duyulmaz. Bu makalede
hayati tehdit edebilecek deri dis1 sistemik organ
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tutulumlar1 ve eslik edebilecek hastaliklar
acisindan ayirici tani yaptigimiz ve tedavisiz
izledigimiz dort aylik kiz vaka ile seyrek goriilen
bu deri lezyonu goézden gegirildi.

Vaka Takdimi

Dért aylik kiz ¢ocuk sag kolunda deride sislik ve
renk degisikligi sikayetiyle getirildi. Iki ay &nce
derideki degisiklikleri fark eden aile, karma asiya
bagli olabilecegini diistindiikleri, agrisiz iki adet
sislik gerilemeyince bagvurduklar1 6grenildi.
Hastamiz 24 yasindaki saglikli annenin ikinci
bebegi olarak 39. gebelik haftasinda, normal
yolla 3000 gr agirliginda dogdugu, anne siitii
ile beslendigi, 6zge¢misi ve soyge¢misinde
bir 6zellik olmadig: belirlendi, anne baba
arasinda akrabalik yoktu. Fizik muayenesinde
boy, agirlik ve bas cevresi Ol¢iimleri yasiyla
uyumluydu. Genel durumu iyi olan hastada
sag lst kolda deltoid kasinin altina uyan
bolgede deride yerlesmis iki adet nodiiler
lezyon saptandi. Yuvarlak, pembe-sar1 renkli
tizerileri piirtiikld, birisinin tizeri kurutlanmis,
1x1 cm boyutlarinda, lastik kivamli, agrisiz,
pulsasyon ve tril olmayan nodiiler lezyonlardi
(Sekil 1). Diger sistem muayeneleri normaldi.
Laboratuvar bulgularindan; hemoglobin

Sekil 1. Yuvarlak, pembe sar1 renkli, {izerleri piirtiikli,
birisinin tizeri kurutlanmis, 1x1 cm boyutlarinda, lastik
kivamli, agrisiz, nodiiler lezyonlar.
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12.1 gr/dl, 16kosit sayist 13 400/mm?3,
trombosit sayis1t 350 000/mm? olup, periferik
kan yaymasinda eritrositlerin yapis1 normokrom
normositer idi. Lokdsit formiiliinde %65
lenfosit, %30 polimorf niiveli 16kositler, %5
bant, trombositler yeterli kiime yapmuisti,
normoblast ve atipik hiicreye rastlanmadi.
Eritrosit ¢c6kme hizi 12 mm/saat, C-reaktif
protein (CRP) negatif bulundu. Serum lipid
profili, karaciger fonksiyon testleri, kan iire
azotu ve kreatinin diizeyleri normal bulundu.
Manyetik rezonans ve ultrasonografi ile taranan
merkezi sinir sistemi, akciger, karaciger,
bobreklere ait herhangi bir patolojik bulgu
tespit edilmedi.

Dermatoloji boliimii tarafindan degerlendirilen
hastadan incelemede, hematoksilen ve eozin
boyasiyla 1sik mikroskopisinde tiim dermiste
ve kismen subkiitan dokuda kopiiksii histiyosit
gruplari, lenfositler ve eozinofiller goriildi
ve tani histopatolojik olarak kesinlestirildi
(Sekil 2). Go6z tutulumu agisindan yapilan
biyomikroskobik, skiyaskobik ve fundoskopik
muayenesinde patoloji saptanmadi. Elektron
mikroskobik inceleme ve immiino histokimyasal
inceleme sosyo-ekonomik nedenlerden
yapilamadi. Olasi sistemik tutulum ve eslik
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Sekil 2. Tiim dermiste ve kismen subkiitan dokuda
kopiiksii histiosit gruplari lenfositler ve
gozinofiller (H.E.).
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edebilecek hastaliklar yoniinden incelenen
hastada herhangi bir tedavi ya da cerrahi
girisimde bulunulmadi. Pediatri ve dermatoloji
boliimleri klinikleri tarafindan izleme alind.
Hastanin son muayenesi on iki aylik iken
yapildy; her iki lezyonun biiyiimedigi, yeni
lezyonlarin ortaya ¢ikmadigr gozlendi.

Tartisma

Seyrek goriilen bir deri lezyonu olan JXG
en sik erken ¢ocukluk doneminde goriiliir.
Lezyonlarin yaklasik %20’si dogumda vardir
ve hastalarin %701 ilk bir yasta tani alir®-11.
Deride sari-pembe renkli papiil ve nodiillerle
karakterizedir. Daha ¢ok viicut st yarisinda
tek tek ya da multipl lezyonlardan olusur!-14.
Beyaz irkta 10 kat daha sik goriiliir, erkek:
kiz orani 1.5-1’dir?2. Histopatolojik olarak
Langerhans hiicreli olmayan histiyositozdur!
14 Dort aylik kiz ¢ocugu olan hastamizin
lezyonlari 2.5 aylik iken fark edilmisti; baglangi¢
yast literatiirle uyumlu bulundu. Hastalarin
%80’inde lezyonlar soliterdir’, hastamizda iki
adet papiilo-nodiiler lezyon vardi. Deri disi
tutulum ozellikle iki yas altinda ve yaygin
deri tutulumlu vakalarda daha sik goriliiri3.
Tim vakalarda deri disinda tutulum orani
%1-4 arasinda degismektedir. Deri tutulumu
olmadan sistemik tutulum c¢ok nadirdir!4.
Deri dist tutulum 6zellikle gdzde olup siklig
ortalama %0.3-0.4 arasindirl.?. Hastamizda g6z
tutulumu yoktur. Sistemik organ tutulumu
klinik, laboratuvar ve radyolojik goriintlileme
yontemlerinin yardimi sonucu dislandi.

Hastanin ailesinin, lezyonlarin iki aylik iken
saglik ocaginda sag koldan yaptirdiklar:
karma asidan DBT (Difteri-Bogmaca-Tetanoz)
olabilecegi yoniinde kuskular1 vardi. Literatiirde
Hoeger ve arkadaslarinin!! Langerhans hiicreli
histiyositozu takiben gelisen JXG’li ii¢ olguyu
sunduklar1 makalede cesitli dis uyaranlara
(enfeksiyon ve travma gibi) reaksiyonel olarak
JXG gelisebilecegi ileri siiriilmiistii. Asinin
kendisinin JXG’u tetikleyebilecegi ile ilgili
literatiir bilgisine ulasilamadi.

Etiyolojisi kesin olarak aydinlatilamamis olan
JXG, bir neoplazmdan ¢ok, kendiliginden
gerileyen proliferatif bir siirectir. Kesin olmamakla
birlikte bu uyarilmis histiyositik proliferasyonun
kalic1 oldugu diistintilmektedir!®. Hastamizda
deride lezyona yol agabilecek travma ve yabanci
cisim anamnez ve fizik muayene ile disland.
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Ksantdmatoz dokiintiilerin varligr nedeni
ile hastada degerlendirilen serum lipid
diizeyleri normal degerlerde saptandi.
Boylece ksantomatozisle giden hastaliklar
arasinda hiperlipidemi ile beraber olan
ailevi ve ikincil hiperlipidemiler ayirt edildi.
Dermatoloji konsiiltasyonunun ardindan
yapilan deri biyopsisi ile 1s1k mikroskobu ise
histopatolojik incelemede deri ve yumusak
dokuda kitle yapabilecek iyi huylu ve kotii
huylu histiyositoz dis1 patolojiler (hemangioma,
lipoma, nevus sebaseus, mastositoma,
lipofibroma, dermatofibroma, liposarkoma,
rabdomiyosarkoma, fibrosarkoma) dislandi.
Ayirial tanida 6nemli olan konu daha agir
seyreden olasi diger non-Langerhans hiicreli
histiyositoz (non- LCH) ve Langerhans hiicreli
(LH) histiyositozlarin dislanmasidir.

Histiyositozlar kendi i¢lerinde ti¢ sinifa ayrilir.
Sinif 1, Langerhans hiicreli histiyositozlar;
sinif 2, non-Langerhans hiicreli histiyositozlar
ve sinif 3, malign histiyositozlar. JXG sinif 2
histiyositozlardan olup en sik goriilenidir ve
ozellikle LH histiyositozlarla karistirlabilir.
Klinik olarak her ikisinde deri tutulumu, kronik
gidis ve i¢ organ tutulumu ortak olmasina
ragmen, JXG neoplastik bir hastaliktan
cok reaktif bir siire¢ olup kendiliginden
iyilesme kuraldir!!> LH ve non-LCH kesin
ayrimi histopatolojik olarak yapilir. JXG’da
sitoplazmas1 vakiiollu histiyositler (kopiiksii
hiicreler) ve ¢ember seklinde gruplasmis
niikleuslar1 ¢evreleyen kopiiksii sitoplazma
yapisi ile karakterize Tuoton dev hiicreleri
goriillir ve hemen hemen tani koydurucudur??.
Ayrica JXG’da elektron mikroskopik
incelemede, Birbeck graniillerinin gériilmemesi
ve immiinohistokimyasal incelemede;
histiyositlerde CD68, CD14’lin pozitif olmasi
ve faktdor 13A, fascin pozitifligi ve CDIA,
S100 negatif olmasi kesin ayrimi yapar#!4.
Hastamizda klinik ve 1s1k mikroskopisindeki
histopatolojik bulgulara dayanarak JXG tanisi
koyduk. Sosyal nedenlerden otiirii elektron
mikroskopik inceleme ve immiinohistokimyasal
inceleme yapamadik.

Jivenil ksantograniilomaya (JXG) eslik
edebilecek hastaliklar nérofibromatozis tipl
ve jiivenil kronik myeloid 16semidir!-14.
Hastalarin % 20’sinde deride café-au-lait
lekesine rastlanir?. Hastamizda deride café-au-
lait lekesine rastlanmadi. Norofibromatozis ve
jivenil kronik myeloid 16semiyi destekleyecek
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klinik, fizik muayene, laboratuvar ve radyolojik
bulgu yoktu. Lezyonlar kural olarak 3-6 yilda
kendiliginden geriler. Bununla birlikte %48’den
fazlasinda deri atrofisi, hiperpigmentasyon ya
da anetoderma (elastik doku kaybiyla seyreden,
cevresi sinirli-sarkik deri) birakarak iyilesir®.
Hasta deri dist tutulum, eslik edebilecek
hastaliklar ve klinik gidis agisindan pediatri ve
dermatoloji klinikleri tarafindan izleme alindi.
Hastanin son muayenesi on iki aylik iken yapildi.
Yapilan muayenede her iki lezyonun biiylimedigi
yeni lezyonlarin ilave olmadig1 gozlendi.

Sonug olarak bu vaka ile iyi huylu bir deri
lezyonu olan JXG goézden gegirildi. Jiivenil
ksantograntiloma diisliniilen hastalarda ayrintili
oyki, tam fizik muayene, deri biyopsisi ile
olasi sistemik tutulum yoéniinden ayrintili
incelemenin gerekliligi hatirlatildi.
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