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Multiplex juvenilis xanthogranuloma

Multiple juvenile xanthogranuloma
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OSSZEFOGLALAS

A juvenilis xanthogranuloma benignus, a nem-Langerhans-
sejtes histiocytosisok csoportjdba tartozo korkép. Klinikailag
vdltozo méretii, sdargds, erythemds, mdskor barnds drnyala-
ti, a bor felszinébdl eldemelkedd papuldk vagy csomok for-
mdjdban jelentkezik, leggyakrabban kisgyermekkorban. Az ese-
tek tillnyomo tobbségében szoliter elvdltozds, azonban mul-
tiplex, igen nagyszdmii lézio is megjelenhet a béron. Ritkdn
egyéb szervek, igy a szem, a tiidd, a mdj, a lép, a vese, a cson-
tok, az izmok és a kozponti idegrendszer érintettsége is eld-
fordulhat, emiatt a betegek megfeleld kivizsgdldsa igen lényeges
a pontos szovettani diagnozis feldllitdsat kovetden. Elkiilo-
nitd korismézésében egyéb, nem-Langerhans-sejtes és Lan-
gerhans-sejtes histiocytosisok csoportjdaba tartozo korképek
meriilnek fel elsodlegesen. A bdrre lokalizdlt korforma ese-
tében dltaldban elegendd az obszervdcio, a léziok néhdny éven
beliil spontdn regressziot mutatnak, anetoderma-szerii heg vagy
hyperpigmentdcio hdtrahagydsdval. Természetesen a disz-
szemindlt, szisztémds érintettséggel jdro esetek gondozdsa és
kezelése multidiszciplindris szemléletet igényel.

A szerz0k két csecsemd esetét ismertetik. A borgyogydszati
szakvizsgdlat sordn a fej, a nyak, a torzs és a végtagok terii-
letén, generalizdltan szdmos, vdltozo nagysdgi, félgomb-gomb-
szeriien eldemelkedd, sdrga szinii, tomott tapintatii papuldt
és csomot észleltiink. A kisdedek kortorténetében egyéb lé-
nyeges eltérés nem szerepelt, szomatikus és mentdlis fejlodésiik
megfeleld iitemben zajlott. A szovettani vizsgdlat aldtd-
masztotta klinikai diagnozisunkat: multiplex juvenilis xant-
hogranuloma fenndlldsdt igazolta. Az elvégzett szemészeti szak-
vizsgdlat, orbita, koponya és hasi-kismedencei ultrahang vizs-
gdlat, laborvizsgdlatok koros eltérést nem igazoltak. A gyer-
mekek rendszeres gondozdsa a Szegedi Tudomdnyegyetem Bor-
gyogydszati és Allergologiai Klinika Gyermekbdrgyogydszati
Szakrendelésén torténik; ijabb tumorok kialakuldst nem ész-
leltiik, szamos 1ézio spontdn regressziot mutatott.
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SUMMARY

Juvenile xanthogranuloma is a benign, common form of
non-Langerhans cell histiocytosis. Lesions usually occur in
infants and children and present as solitary or multiple round,
firm, red or orange-yellow coloured papules and nodules on
the skin. Extracutaneous involvement of the eye, lung, liv-
er; spleen, bone, kidney, muscles and the central nervous sys-
tem can also occur, so adequate examination of the infants
is relevant. Other types of Langerhans and non-Langerhans
cell histiocytosis should be considered during differential di-
agnosis. Cutaneous juvenile xanthogranuloma has an ex-
cellent prognosis with spontaneous regression of the tumours
over several years; lesions usually heal with anetoderma-like
changes or hyerpigmented macules. Disseminated forms of
Juvenile xanthogranuloma with internal involvement require
special, multidisciplinary care and treatment.

The authors present the cases of two female infants. Der-
matological examination revealed multiple, asymptomatic,
firm, round yellow-orange coloured papules and nodules dis-
tributed on the face, head, neck, trunk and the extremities.
Their medical history was otherwise uneventful, the soma-
to-mental development of the children was sufficient. His-
tological evaluation confirmed the clinical diagnosis of mul-
tiple juvenile xanthogranuloma. Ophthalmological exami-
nation and ultrasound evaluation of the orbital cavity, the
skull, the abdomen and the pelvis did not reveal any inter-
nal involvement of juvenile xanthogranuloma. The infants are
being regularly followed up at the Paediatric Dermatology
Outpatient Clinic of the Department of Dermatology and Al-
lergology, University of Szeged; spontaneous regression of
several lesions could be observed over control visits.

Key words:
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manifestation — spontaneous regression
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Esetismertetés

Mindkét lednygyermek zavartalan terhességbdl, betoltott 39. gesz-
tacios hétre sziiletett, Gjsziilottkori adaptacidjuk eseménytelen volt (szii-
letési suly: 3230 g és 3500 g, Apgar pontértékek: 9-10-10, illetve 10-
10-10). Az elsé esetben (/a. dbra) 7, a méasodik esetben (1b. dbra) 11
hénapos korban jelentkeztek bértiineteik: borgydgyaszati szakvizsga-
latuk sordn elszértan, mind a torzson, mind a végtagokon €s a fejen len-
csényi, szines gombostiifejnyi méretd, a bor felszinébdl félgombsze-
rlien el6emelkedd, sargas-narancsos szind, helyenként erodalt felszi-
nd, porkkel fedett papuldk voltak észlelhetSk. A klinikai kép alapjan

elsddlegesen a juvenilis xanthogranuloma (JXG) diagndzis lehetGsé-
ge mertiilt fel; az elvégzett szovettani vizsgalat mindkét esetben alata-
masztotta a klinikai diagnozist (2., 3., 4. dbra). A részletes gyermek-
gybgyaszati, szemészeti, hasi- s kismedencei, koponya €s orbita ult-
rahang-€s laboratériumi vizsgélatok extracutan manifesztaciot, egyéb
belszervi eltérést nem igazoltak, szomatikus €s mentalis fejlédésiik meg-
feleld titemben zajlik. A gyermekek rendszeres bérgydgyaszati ellen-
6rzése a Borgyogyaszati és Allergologiai Klinika Gyermekbdrgyo-
gydszati Szakrendelésén torténik. Az elmuilt vizitek alkalméval szdmos
1€zi6 spontdn regresszidjat figyelhettiik meg, a korabbi gobcsék helyén
tobbnyire hyperpigmentalt, barnds szind foltok lathatéak (5. dbra).

l.aés 1.b dbra
Az els6 gyermek esetében (A) 7, a masodik gyermek esetében (B) 11 hénapos korban jelentkeztek a bértiinetek:
bérgydgyaszati szakvizsgalatuk soran elszértan, mind a torzson, mind a végtagokon és a fejen lencsényi,
szines gombosttifejnyi méretd, a bdr felszinébdl félgombszerden eldemelkedd, sargas-narancsos szind,
helyenként erodalt felszind, porkkel fedett papulak voltak észlelhetSk

2. dbra

Szovettani vizsgalat (1.eset): histiocyter, halvany eosinophil
cytoplasmaju sejtek €s valtozé nagysagu, tobbmagvi oridsejtek
észlelhetSk. Az dridssejtek tobbsége habos plazmaji, Touton-féle
oridssejt, elvétve néhany sejtben emperipolesis is megfigyelhetd.

A histiocyter sejtek citoplasmadja is habos sok helyen, vakuolizalt, magjuk
vesicularis, dltalaban egy-két eosinophil magvacskat is

tartalmaznak. Gécos eosinophil granulocytas beszlir6dés,
lymphocytak, plasmasejtek is megfigyelhetSk a tumorban (HE)

Megbeszélés

A JXG a nem-Langerhans-sejtes histi-
ocytosisok (NLCH) csoportjiba tartozo, is-
meretlen etiol6gidju, jéindulatd, spontan reg-
ressziés hajlami korkép. Az els6 esetleirds
1905-bdl szarmazik, a JXG szakkifejezést el-
szor Helwig és Hackney hasznalta. A leg-
gyakrabban el6fordulé histiocytosis gyer-
mekkorban. Incidencidja ismeretlen, ennek 6
oka az, hogy gyakran nem kertil felismerés-
re az elvaltozas (kisméretd, klinikai tiinetet
nem okozd 1ézidk). A bdrelvaltozasok alta-
laban kisgyermekkorban (75%-ban egy éves
kor el6tt, 15%-uk kongenitalis), gyermek-
korban jelennek meg, ritkdbb esetekben fel-
nétt korban. Klinikailag soliter vagy multiplex
1 mm-2 cm atmérdjd, rézsaszind-voroses, ké-
sGbb sarga, narancsszind vagy barnas szint,
tomott tapintatd, kerek, élesen koriilhatarolt
papuldk vagy csomodk formdjdban jelent-
keznek, azonban alkalmanként nagyobb mé-
retd, 5-10 cm-es csomok is kialakulhatnak a
boéron, a nyalkahdartya teriiletén, illetve a
belsd szervekben is. Egyes szerzék (1) meg-
kiilonboztetnek mikronodularis (2-5 mm,
altaldban nagyszamd 1€zi6), és makronodu-
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zott is lehet. A 1€zidk felszine lehet
teleangiectazids, purpuriform jelle-
g, vérzés, kifekélyesedés is elGfor-
dulhat. Megjelenésiiket tekintve
hyperkeratotikus, verrucosus, pe-
dunculalt, umbilikalt, vagy fibroma-
szerd képletek, lichenoid papuldk,
plakkok, subcutan csomok képében
is jelentkezhetnek (1-11).

Az esetek kb. 90%-aban soliter
1éziok figyelhetéek meg, ritkan
azonban multiplex elvéltozasok is
megjelenhetnek (néhdnytél akar
tobb szazig is terjedhet a 1ézidk sza-
ma); leggyakoribb anatémiai loka-
lizacidk: a fej, a nyak, a torzs, az
axillaris és inguinalis régid, a vég-
tagok extensor felszine. A nyalka-

3. dbra hértyafelszinek érintettsége ritkasag;

A mésodik gyermek esetében a szovettani képen a dermis a tumorok el6fordulhatnak a nyelv

teljes szélességében habos cytoplasmadju, Gridssejteket is tartalmazo laterdlis részén, a gingiva, a buccé-

sejtes besziir6dés lathatd, melyben eosinophil histiocyter sejtek lis mucosa teriiletén vagy a ke-
figyelhet6k meg, kevés lymphocyta mellett. mény szdjpadon.

Atopia, mitosis nem észlelhet (HE) Extracutan lokalizaci6 esetén a

szoveti infiltracié mértéke hataroz-
laris format (5 mm-2 cm, egy vagy néhdny 1€zi6). Az 6rids  za meg a klinikai tiineteket. Leggyakrabban a szem (iris, con-

méretl 1ézidk altalaban sziiletést kovetden jelen vannak, vagy  junctiva, episclera, cornea), az orbita érintettsége figyelhe-
a kisgyermekkor sordn alakulnak ki, atmérdjiik 2-10 cm ko-  t6 meg (0,3-0,5%), f6ként két éves kor alatt. Okularis JXG

CD68 +

4. dbra
Az immunhisztokémiai vizsgalatok CD68 markerrel és XIII faktorral pozitiv, S100 proteinnel és CD1a markerrel
negativ fest6dést mutatnak
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5. dbra
Az els6 gyermek 1 éves kontroll vizsgélata sordn
dokumentalt hyperpigmentalt foltok a bér felszinébdl
félgombszertien eléemelkedd papuldk spontin
regresszi6jat kovetSen

esetén a betegek 40-50%-dban taldlhatunk bdrlézidt. Sze-
mészeti tiinetként hyphaema (eliilsé szemcsarnoki vérzes),
glaucoma, az iris szinvaltozasa, photophobia, retinalevalas,
vaksag alakulhat ki. A bilateralis érintettség ritka (1,2, 5, 11).

Az okuldris tiinetekhez hasonl6an szerencsére ritka a
szisztémds, belsé szervi érintettség is (gége, tiids, maj, 1ép,
here, pericardium, kézponti idegrendszer, csontok, vese,
mellékvese, garat, gastrointestindlis traktus, vdzizomzat).
A JXG ritkdn tarsulhat Langerhans-sejtes hystiocytosissal
(LCH), emellett irodalmi adatok megemlitik I. tipust ne-
urofibromatosissal (NF-1) és juvenilis myelomonocytas le-
ukaemidval (JMML) torténd egyiittes el6forduldsat is. Har-
mas asszocidciéo NF-1, JXG és JMML kozott ugyancsak
ismert, NF-1 és JXG esetén a JIMML kockazata kozel hisz-
szorosara emelkedik (1, 2, 5, 10, 11).

A szdvettani vizsgalat sordn habos citoplazma4ju histi-
ocytakbol és Touton-féle oridssejtekbdl, tobbmagvi Ori-
assejtekbdl all6 dermadlis infiltratum, emellett lymphocy-
tak, eosinophil €s neutrophil granulocytak, idegentest tipusi
oriassejtek, ritkdn mit6zisok figyelhet6ek meg. Immun-
hisztokémiai vizsgdlat sordn dltalaban S100 és CD1a mar-
kerre negativ, HA56, XIIla, CD68, CD163, fascin, CD14
markerre pozitiv reakci6 jellemzg.

Differencial diagnosztikailag felmeriil§ kérképek: benignus
cephalicus histiocytosis, generalizalt eruptiv histiocytoma,
xanthoma, mastocytoma, Spitz-naevus, molluscum conta-
giosum, fibrosus histiocytoma, keloid, pyogen granuloma.
A nagy méretu lézidkat elsddlegesen haemangiomaktol, ki-
fekélyesedés esetén malignus tumoroktdl, valamint a Lan-
gerhans-sejtes histiocytosisoktdl kell elkiiloniteni.

A JXG joéindulatu lefolyasu kérkép: a 1€zidk spontan reg-
resszidt mutatnak 3-6 év alatt, igy specidlis kezelést nem igé-

nyelnek. Sebészeti eltavolitds dltaldban nem sziikséges,
erre leggyakrabban diagnosztikus célbdl, szovettani vizsgalat
elvégzése miatt kertl sor. A rezidudlis 1ézidk helyén hyper-
pigmentacid, anetoderma, atrophia alakulhat ki.

Intraokuldris 1ézidk kapcsan sebészi eltavolitas, intralé-
zionalis vagy szisztémas szteroid kezelés, irradiacié johet sz6-
ba. Bels§ szervi €rintettség, manifeszt klinikai tiinetek kap-
csan elsddlegesen a LCH kezelésére szolgdlé kemoterapids
kezelési médozatok, cyclosporin, nagy dézisu szteroid ke-
zelés, irradiacié alkalmazhatéak (2-6, 8).
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Roviditések

JMML - juvenilis myelomonocytds leukaemia
JXG — juvenilis xanthogranuloma

LCH - Langerhans-sejtes hystiocytosis

NLCH - nem-Langerhans-sejtes hystiocytosis
NF-1 - I. tipusu neurofibromatosis
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