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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.

Key words: juvenile xanthogranuloma, histiocytosis.

ÖZET: Jüvenil ksantogranülom (JKG) soliter veya çok sayıda sarımsı kutanöz 
nodüllerle karakterize, bebeklik ve erken çocukluk döneminin seyrek görülen, 
iyi huylu Langerhans hücreli olmayan histiyositozudur. Lezyonlar sıklıkla ba
boyun ve üst ekstremitede yerle ir. Vakaların büyük ço unlu unda lezyonlar 
deride sınırlıdır ve tedavi gerektirmez. Etiyopatogenezi tam olarak bilinmeyen 
hastalı ın tanısı histopatolojik inceleme ile konur. li kili hastalıkların e lik
etmedi i durumlarda hastaların genel sa lık durumları bozulmamı tır ve 
prognoz oldukça iyidir. Burada soliter veya çok sayıda lezyonlarla giden üç 
jüvenil ksantogranülom olgusu sunularak literatür bilgisi gözden geçirilmi tir.

Anahtar kelimeler: jüvenil ksantogranülom, histiyositoz.

Jüvenil ksantogranülom (JKG) sıklıkla çocukluk 
ça ında ortaya çıkan, Langerhans hücreli 
olmayan histiyositoz grubunda yer alan, iyi huylu 
histiyositik proliferatif bir hastalıktır.1 Yakla ık
bir yüzyıl önce tanımlanan, dermatoloji, pediatri, 
cerrahi ve patoloji literatüründe çok sayıda 
klasik ve sıra dı ı ekilleri incelenerek klinik ve 
patolojik özellikleri ortaya konan bu hastalı ın,
etiyopatogenezi veya spontan gerilemesine neden 
olan faktörleri aydınlatılamamı tır. Neoplastik 
bir olu umdan çok histiyositlerin bilinmeyen 
bir uyarana kar ı olu an granülomatöz yanıtı
sonucu ortaya çıktı ı kabul edilmektedir.2

Hastalı ın isminde “ksanto” ifadesi kullanılsa
da lipid metabolizma hastalıkları ile ili kisi 
yoktur. Burada sistemik organ tutulumu ve 
e lik eden hastalık saptanmayan, klinik ve 
histopatolojik bulgularla JKG tanısı konulan, 
altı aylık bir bebek, bir ve sekiz ya larında 
iki çocuk, seyrek görülen bu hastalı ın tipik 

klinik ve histopatolojik özelliklerini göstermesi 
nedeniyle sunulmu tur. 

Vakaların Takdimi 

Vaka 1 

 Sekiz ya ında kız çocuk, gövdede dört ay 
önce ortaya çıkan, ka ıntı veya a rıya neden 
olmayan kabarıklık yakınmasıyla getirildi. 
Özgeçmi inde bilinen sistemik hastalık ve ilaç 
kullanım öyküsü olmayan hastanın anne baba 
arasında akrabalık veya ailesinde benzer hastalık
öyküsü yoktu. Sistemik muayenesi normaldi 
ve hastanın dermatolojik muayenesinde gövde 
ön yüz sol subkostal bölgede, düzgün yüzeyli, 
keskin sınırlı, sarı renkli, bir cm çapında papül 
görüldü ( ekil 1). Total eksizyonel biyopsi 
örne inin histopatolojik incelemesinde üst 
dermiste yo un epitelioid hücre infiltrasyonu ve 
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köpüksü sitoplazmalı Touton tipi dev hücreler 
izlendi ( ekil 2). JKG tanısı alan hastanın
sistemik tutulum ve e lik edebilecek hastalıklar
açısından yapılan tam kan sayımı, periferik 
kan yayması, biyokimyasal incelemeleri, 
idrar incelemesi, ön-arka akci er grafisi ve 
abdominal ultrasonografisi normaldi. Göz 
tutulumu açısından yapılan biyomikroskobik 
ve fundoskopik muayenesi normaldi. Altıncı ay 
ve birinci yılda yapılan kontrol muayenesinde 
yeni lezyon görülmedi. Bir yıl sonra sistemik 
tutulum ve e lik edebilecek hastalıklar açısından 
yapılan incelemeler normal olarak saptandı.

Vaka 2 

Bir ya ında kız bebek, do umdan bir ay 
sonra ensede, zamanla boyun ve sırtta olu an
asemptomatik kabarıklıklar nedeniyle klini imize 
getirildi. Yirmi altı ya ındaki sa lıklı annenin 
ilk bebe i olarak 40. gebelik haftasında, normal 
yolla 3200 gr a ırlı ında do du u, anne sütü ile 
beslendi i, özgeçmi  ve soygeçmi inde özellik 
olmadı ı ö renildi. Fizik muayenesi normaldi. 
Dermatolojik muayenede ensede, boyun arka 
kısım ve sırtta interskapular bölgede 0.5 cm, 1 
cm ve 1.2 cm çapında üç adet düzgün yüzeyli, 
keskin sınırlı turuncumsu sarı papüler lezyonlar 
görüldü ( ekil 3). Total eksizyonel biyopsi 
örne inin histopatolojik incelemesinde üst 
dermiste yo un epitelioid hücre infiltrasyonu, 
köpüksü sitoplazmalı touton tipi dev hücreler 
ve aralarda seyrek nötrofil ve eozinofil hücreler 
görüldü ( ekil 4). JKG tanısı alan hastanın
sistemik tutulum açısından yapılan tam kan 
sayımı, periferik kan yayması, biyokimyasal 
incelemeleri, idrar incelemesi, ön-arka akci er

grafisi, abdominal ultrasonografisi normaldi. 
Oftalmolojik muayene normaldi. Altı ay sonra 
yapılan kontrol muayenesinde sırtta iki adet 
yeni JKG papülü saptandı. Sistemik tutulum 
açısından bir yıl sonra tekrarlanan incelemeleri 
normaldi.

Vaka 3 

Otuz  b i r  ya ındak i  annenin ,  üçüncü 
gebeli inden 39. gebelik haftasında sezaryenle 
3100 gr a ırlı ında do an altı aylık erkek 
bebek, do umdan üç ay sonra uylukta 
olu an asemptomatik kabarıklık yakınmasıyla
klini imize getirildi. Özgeçmi  ve soygeçmi inde 
özellik saptanmayan hastanın anne baba 
arasında akrabalık ve ailesinde benzer lezyon 
öyküsü yoktu. Fizik muayenesi normaldi. 
Dermatolojik muayenede sol uylukta bir cm 
çapında sarı renkli papül izlendi. Lezyonlu 
deriden alınan dört mm panç biyopsinin 
histopatolojik incelemesinde köpüksü histiyosit 
grupları, lenfositler ve eozinofiller görüldü. JKG 
tanısı alan hastanın sistemik tutulum açısından
yapılan detaylı incelemeleri ve oftalmolojik 
muayenesi normaldi. Altı ay sonra yapılan 
kontrol muayenesinde tekrarlayan lezyon yoktu. 
Bir yıl sonra sistemik tutulum açısından yapılan 
incelemeleri normaldi.

Tartı ma

Histiyositozlar dendritik hücrelerden köken 
alan, Langerhans hücreli, Langerhans hücreli 
olmayan ve kötü huylu histiyositozlar olarak 
üçe ayrılan bir grup proliferatif hastalıktır. JKG 
en sık görülen, iyi huylu, Langerhans hücreli 

ekil 1. Vaka 1’de sol subkostal bölgede, düzgün 
yüzeyli keskin kenarlı, sarı renkli 1 cm çapında papül.

ekil 2. Üst dermiste yo un epitelioid histiyosit 
infiltrasyonu ve Touton tipi dev hücreler (H&E X20).
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olmayan histiyositozdur.3 lk JKG olgusu 
1905 yılında Adamson4 tarafından congenital 
xanthoma multiplex adıyla bildirilmi tir. Helwig 
ve Hackney5 bu lezyonların nevus veya endotel 
hücrelerle ili kili olmadı ını ortaya koymu  ve 
histopatolojik incelemede lipid yüklü histiyosit 
ve dev hücrelerin varlı ına dayanarak ilk kez 
juvenile xanthogranuloma terimini kullanmı tır. 
JKG, kırmızımsı-kahverengi veya sarımsı-
turuncu renkte, keskin sınırlı, düzgün yüzeyli, 
yüzeyinde kepeklenme veya telenjiyektazi 
görülebilen, soliter, asemptomatik papül, nodül 
veya plaklarla karakterizedir.1,2 Lezyonlar en 
sık ba , boyun ve üst gövdede yerle mekle 
birlikte dudak, dil, oral kavite, el içi, ayak 
tabanı, skrotum, penis ve klitoris gibi vücudun 
di er yerlerinde de ortaya çıkabilir.1,6 Seyrek 
olarak subkutan veya kanamalı ülseratif lezyon 
eklinde ortaya çıkan vaka bildirimleri de vardır. 

Vakaların %60-82’sinde lezyonlar soliterdir.7
Çocukluk döneminde erkeklerde daha sıkken 
eri kinlerde her iki cinsiyette e it oranda 
görülür.8 Lezyonların %5 ile %17’si do umda
vardır; %40-70’i hayatın ilk yılında ortaya çıkar. 
Eri kin tip ksantogranülom olguları seyrek 
olup, yirmili ya ların sonu ve otuzlu ya ların
ba ında ortaya çıkar.1 Lezyonlar genellikle 
deride sınırlıdır ve üç ile altı yıl arasında geride 
normal deri, hiperpigmentasyon, anetoderma 
veya hafif atrofi bırakarak spontan olarak 
iyile ir.9,10 Deri dı ı tutulum vakaların %5’inde 
görülür.1,2 Deri dı ında en sık göz olmak üzere, 
akci er, karaci er, kemik, testis, gastrointestinal 
sistem, oral kavite, böbrek, kalp, santral sinir 

sistemi tutulumu gözlenebilir.11 Göz tutulumu 
olan hastaların %92’si iki ya  altındadır. Sıklıkla 
spontan hifema, tek taraflı asemptomatik 
iris tümörü ve üveite e lik eden kırmızı
göz, glokom veya heterokromik iritis olarak 
ortaya çıkar. Erken tanı ve tedavi sonuçtaki 
görme düzeyini belirledi inden akut olarak 
ortaya çıkabilecek göz bulguları yönünden 
aile bilgilendirilmelidir.12 Santral sinir sistemi 
ve karaci er tutulumunda prognozunun iyi 
olmadı ı bildirilmektedir. 

Çoklu JKG’nin nörofibromatozis tip 1, Niemann 
Pick hastalı ı, ürtikerya pigmentoza ve juvenil 
myelomonositik lösemi ile ili kisi bildirilmi tir.13

Hastalı ın ayırıcı tanısında ksantom, molluskum 
kontagiosum, nörofibromlar, spitz nevüs, 
mastositoz ve Langerhans hücreli histiyositozlar 
yer alır. 

Jüvenil ksantogranülom tanısı klinik görünüm 
ve histopatolojik inceleme ile konulur.2,13

Dermiste yo un epitelioid hücre infiltrasyonu 
görülür. Hücrelerde ksantomatöz de i ikliklerle 
birlikte, çelenk görünümünde, periferde köpüksü 
dejenerasyon, santralde homojen eozinofilik 
sitoplazma içeren Touton dev hücrelerinin 
varlı ı ksantogranülom için karakteristiktir.14

Langerhans hücreli ve Langerhans hücreli 
o lmayan  h is t i yos i tozun kes in  ayr ım ı
histopatolojik inceleme ile yapılır. JKG’da 
elektron mikroskopide Birbeck granüllerinin 
görülmemesi ve immünohistokimyasal olarak, 
histiyositlerde CD68, CD14, faktör 13A, alfa 
antitripsin, lizozim ve fascin pozitifli i ile S-100 
ve CD1A’nın negatif olması kesin ayrımın

ekil 3. Vaka 2’de ense ve boynun arka kısmındaki
düzgün yüzeyli, keskin sınırlı turuncumsu sarı papüler 

lezyonlar (0.5 cm ve 1.0 cm).

ekil 4. Köpüksü sitoplazmalı Touton tipi dev hücreler 
(ok ile i aretli) (H&E X40).
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yapılmasını sa lar.15,16 yi huylu olması ve 
sıklıkla kendini sınırlaması nedeniyle kutanöz 
JKG’de tedavi gereksiz olup hastanın izlemi 
önerilir. Hastanın iste i do rultusunda kozmetik 
amaçla lezyonlar çıkarılabilir.3 Sistemik JKG 
tedavisinde üzerinde fikir birli i olan ortak 
bir tedavi yakla ımı yoktur. Çoklu organ 
tutulumu olan sistemik JKG tedavisinde 
günümüzde en sık prednison, vinblastin, 
etoposid, 6-merkaptopürin ve metotreksat 
içeren, Langerhans hücreli histiyositoz tedavi 
protokolü (LCH-III) kullanılmaktadır.17-19 Ancak 
sistemik JKG tedavisinde sistemik kemoterapi 
kullanımını gereksiz ve agresif bulan görü ler
de vardır.20 Cerrahi eksizyon, radyasyon ve 
karaci er transplantasyonu uygulanan vaka 
bildirimleri yapılmı tır.21

Burada seyrek görülen bu hastalı ın tipik 
klinik ve histopatolojik özelliklerini gösteren 
altı aylık erkek bebek, bir ve sekiz ya larında
iki kız çocuk sunuldu. Deri dı ı tutulum, 
e lik edebilecek sistemik hastalık açısından 
yapılan incelemeleri ve oftalmolojik muayeneleri 
normal olan hastalar, altı aylık periyotlarla 
izleme alındı. Kontrol muayenesinde soliter 
lezyonlarına total eksizyon yapılan iki hastada 
tekrarlama gözlenmezken, çoklu lezyonu olan 
vakada spontan gerileme olmadı ı ve yeni 
lezyonların eklendi i gözlendi. Sonuç olarak, 
bu vakaların sunumu ile JKG’nin çocukluk 
ça ı kutanöz papül ve nodül ayırıcı tanısında
dü ünülmesi vurgulanmı tır. Hastaların göz 
bulguları, olası sistemik tutulum ve e ik 
edebilecek hastalıklar açısından fizik muayene 
ve görüntüleme yöntemleriyle uzun dönem 
izlemin önemi hatırlatılmı tır.
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