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Congenitalis gyorsan novekvo orias tumorok egy ujsziilott esetében

Congenital rapidly growing giant tumors in a newborn
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OSSZEFOGLALAS

A szerzok ismertetik a juvenilis xanthogranuloma egy szo-
katlan megjelenési formajat, a diagnozis felallitasahoz
sziikséges vizsgadlatokat, azok eredményeit a beteg ese-
tén és a felmeriilé differencidaldiagnosztikai kérdéseket.
A nemzetkozi irodalomban leirtak alapjan targyaljak a
terapias lehetdségeket, valamint ezekkel dsszevetve be-
szamolnak a beteg esetében valasztott kezelésrol és annak
eredményerol. Az esetet a juvenilis xanthogranuloma al-
talaban spontan regredidlo formdjatol lényegesen eltérd,
agressziv, gyorsan novekvo tumor gyanujat keltd megjele-
nés kiilonlegessége miatt targyaljak a szerzok.
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SUMMARY

The authors present a juvenile xanthogranuloma case
with unusual clinical features. The results of the check-
upand the differential diagnosis’ respects. They discuss
the novel treatment options based on the recent literature
and refer to the results of the therapy in their patient. The
case presents an extraordinary, rapidly growing, malig-
nant tumor-mimicking variant of the benign, mostly spon-
taneously regressing juvenile xanthogranuloma.
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Roviditések jegyzéke:

IXG juvenilis xanthogranuloma

CGJIXG congenitalis orias juvenilis xanthogranuloma
NF-1 1-es tipusu neurofibromatosis
JIMML juvenilis myelomonocytas leukémia

A juvenilis xanthogranuloma (JXG) a nem-Langerhans
sejtes histiocytosisok leggyakoribb tipusa, amely javarészt
néhany éven beliil spontan regredial. Az elvétve eléfordu-
16, sziikség esetén kezelést igényld extracutan érintettség
altalaban multiplex cutan JXG-hoz tarsul, ezért utobbi
észlelése esetén tovabbi vizsgalatok elvégzése sziikséges.
A ritka congenitalis orias forma, alapvetéen benignus ter-
mészete ellenére, gyorsan progrediald, malignus tumor
képét idézheti. Beteglink kapcsan ravilagitunk a differen-
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cialdiagnosztika fontossagara, illetve arra az eshetdségre,
amikor a vart spontan regresszio ellenére a cutan JXG be-
avatkozast igényel.

Esetismertetés

Egy 2 hoénapos leanycsecsemd infantilis capillaris haeman-
gioma iranydiagnozissal keriilt a Heim Pal Orszagos Gyermek-
gyogyaszati Intézet Bérgyodgyaszati Ambulanciajara. Fizikalis
vizsgalat soran a jobb konyokhajlatban és a torzs bal oldalan
egy 4x5 cm, valamint egy 5x6 cm kiterjedésii, prominens, kor-
nyezetét6l élesen elhatarolt, tomott, rekeszes tapintata, alap-
jarél elmozdithato, sargas-erythemas, periférias részein bulla-
szer(l, de igen tomott tapintati képleteket tartalmazo subcutan
terime volt észlelhetd (1. dbra). Dermatoszkopos vizsgalattal
néhany elagazo hajszalértagulat abrazolodott. Egyéb eltérés fi-
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1. abra
A bizarr tumorok megjelenése a csecsemon

zikalis vizsgalat soran nem igazolddott. Laboratoriumi vizsga-
latok soran a qualitativ és quantitativ vérképben, a maj- és vese-
funkciods paraméterekben érdemi eltérést nem lehetett észlelni.
Ultrahang vizsgélat soran a koponyatirben, valamint a hasi és
kismedencei szerveken koros nem volt lathato, a terimék lagy-
rész vizsgalata atipusos képet irt le. Magnesesrezonancia-kép-

alkotas (MRI) soran a mellkasban eltérés nem abrazolodott, a
subcutan terimék fokozott keringés nélkiili inhomogén struktu-
rat mutattak az alattuk fekvd izom besziirtsége nélkiil. A csont-
veld biopszia eredménye eltérést nem igazolt. Szdvettani min-
tavétel tortént mindkét tumorbol, amelynek elemzése soran
monomorph histiocyter infiltratio abrazolodott egy-egy osztédo
alakkal, elszortan lymphocyta és eosinophil beszlirédéssel, ati-
pusos sejtalak nem volt felfedezhetd. Habos cytoplasmaju his-
tiocytak €s Touton-tipusu driassejtek nem voltak egyértelmiien
azonosithatok. Immunhisztokémiai vizsgalatokkal a histiocytak
CD68 pozitivitas mellett S100, CD117, HMB45 és CD1a nega-
tivitast mutattak (2. dbra). A klinikum, a szovettani vizsgalat és
az elvégzett vizsgalatok alapjan a juvenilis xanthogranuloma,
azon beliil az igen ritkan el6forduld tipus, a congenitalis orias
tipus diagnozisa volt felallithato. A tovabbi obszervacio soran,
a spontan regresszio jeleinek hianyaban, a terimék eltavolitasa-
ra kertilt sor.

Megbeszélés

A juvenilis xanthogranuloma (JXG) a benignus nem-
Langerhans sejtes histiocytosisok leggyakrabban el6-
forduld tipusa (1). A klasszikus JXG két f6 megjelené-
si formaja a dom alaka papulak (<0,5 cm) és a soliter/
multiplex nodulusok (<2 cm). Egy ritka varians az orias
forma (>2 cm) (1). A congenitalis megjelenés alapvetden
ritka, érdekes, hogy a congenitalis JXG leggyakrabban
orias formaban jelentkezik (>3 cm). A tipusos klinikai
megjelenés a tdmott, kdrnyezetétol élesen elhatarolt, sar-
gas-erythemas tumor, amely a sziiletést kovetd elsé ho-
napokban gyorsan novekszik (2). Differencialdiagnoszti-
kai szempontbol a leggyakoribb elkiilonitendé korképek

2. dbra
Subcutist infiltrald6 monomorph histiocyter sejtszaporulat (HE). Immunhisztokémiai vizsgalatok S100 proteinnel
negativ (S100-), CD68 markerrel pozitiv (CD68+) festédést mutatnak
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az infantilis capillaris haemangioma, haematoma, myo-
fibroma, rhabdomyosarcoma, leukémia, neuroblastoma,
Langerhans-sejtes histiocytosis, valamint egyéb kot6szo-
veti neoplasiak (2, 3, 4).

A nemek ko6zotti megoszlas a klasszikus JXG esetén
férfi:né — 1,4:1, mig a congenitalis 6rias JXG (CGJXG)
esetén éppen ellentétes, férfi:nd — 1:1,4. A leggyakoribb lo-
kacié mind a klasszikus, mind a CGJXG esetén a fej és a
nyak, amelyet a torzs és a végtagok kdvetnek (1, 2).

A dermatoszkdpos vizsgalat soran a klasszikus JXG
esetén narancssarga alapon — amelyet lenyugvé nap jel-
ként emlitenek — felhdszerlien elhelyezkedd diffuz, sar-
ga depozitumok lathatok, amelyek valodsziniisithetéen a
histiocytaknak felelnek meg, valamint a periférian el-
agaz6 hajszalértagulatok abrazolddnak. A mar érettebb
vagy regresszidban 1évo 1€éziok nagyobb mennyiségben
tartalmaznak lipidekkel gazdagon telt sejteket, amelyek
dermatoszkop alatt fehér vagy sarga globulusokként je-
lennek meg. Az o6rias JXG dermatoszkdpos képe hasonld
a klasszikus JXG esetén latottakhoz (1).

A hisztopatologiai jellemzok korrelalnak a klinikai
képpel. A korai 1€zidk szamos kis fokban lipidizalt histio-
cytat, valamint kismértékii, lymphocytakbol, eosinophil
és neutrophil granulocytakbdl allo, lobos besziirddést
tartalmaznak. Az érettebb 1ézidk esetén a histiocytak va-
kuolizalt, habos, xanthomatosus cytoplasmaval rendel-
keznek, a lobos besziirédés mértéke nd, Touton-tipust
oriassejtek jelennek meg. Utobbiak habos cytoplasmaval
korbevett sejtmagkoszoribdl allnak, jelenlétiik jellegze-
tes, de nem kotelezé JXG esetén, akar hianyozhatnak is.
A regrediald 1ézidkban mar leginkabb fibroblast prolife-
ratio és fibrosis figyelheté meg. Valddi atypia jelei nem,
illetve mitosisok is csak kis szamban fordulnak el (3,
5). Az immunhisztokémiai vizsgalatok tipusosan poziti-
vak macrophag markerek esetén, mint a CD68, CD163,
KiM1P, anti-FXIIIa, vimentin és anti-CD4, és altalaban
negativak S100 protein esetén. A CDla és CD207 (an-

ti-langerin), amelyek a Langerhans-sejtekre tipusosak,
JXG esetén negativak (3, 6). A hisztopatologiai jelleg-
zetességek megegyeznek a klasszikus és a congenitalis
orias JXG esetén.

Az extracutan manifesztaciok alapvetden ritkak. Ha
mégis eléfordulnak, klasszikus JXG esetén az ocularis
érintettség a leggyakoribb, ezt kdveti a pulmonalis és
hepaticus manifesztacid, mig congenitalis JXG esetén
a leggyakrabban érintett szerv a maj, amelyet a csont-
veld és a tiid6 kovet (1, 2). Ocularis érintettség esetén
kialakulhat spontdn hyphema, secunder glaucoma, si-
lyos esetben latasvesztés is (7). Congenitalis JXG esetén
a soliter 1ézioval rendelkez6 jsziilotteknél a szisztémas
érintettség nem jellemzd. A szisztémas Erintettséget leird
esetekben az Gjsziilotteknél jellemzden multiplex 16zid-
kat figyeltek meg (2).

A minden részletre kiterjedd, a beteg szdmara kime-
rit6 laboratdriumi és képalkoto vizsgalatokat jo altalanos
allapotu, egészséges 0jsziilotton észlelt soliter congenita-
lis JXG esetén nem sziikséges elvégezni, mivel a szisz-
témas érintettség eléfordulasanak valdszinlisége igen
alacsony. Szemészeti és hasi ultrahang vizsgalat javasolt
azon ujsziilottek esetében, akiknél multiplex cutan JXG
észlelhet6 (2). Az irodalomban egy esetben CGJXG mel-
lett kiterjedt bels6 szervi érintettséget irtak le. A betegnél
az Orias cutan 1ézidval egyidejiileg szamos tumor jelen-
1étére deriilt fény a majban, tiidében, vesében, agyban és
csontveldben egyarant. A szerzOk tudomasa szerint ez az
egyetlen ismert eset, amikor a CGJXG fatalis kimenetelii
volt (1, 8).

Hasonléan a klasszikus JXG-hoz, a congenitalis va-
rians esetében is a gyakori spontan regresszio jellemz6 az
elsé 2 életév soran (1, 2). Emiatt a betegek szoros obszer-
vacidja onmagaban elegendé (2). Kezelés, figyelembe
véve a cutan 1ézidk benignus viselkedését, a legtobb eset-
ben nem sziikséges (7). Fontos viszont szem el6tt tartani,
hogy a 1¢zi6, lokalizaciojatol fliggden, nyomast fejthet ki

3. abra
A tumorok rapid progresszidja végiil sebészi eltavolitast igényelt
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a kornyezo szovetekre. Ebben az esetben, a cutan 16zio(k)
eltavolitasa sziikségessé valhat. Az extracutan manifesz-
taciok szintén kezelést igényelhetnek a tiinetek fiiggvé-
nyében (1, 7). Ocularis xanthogranuloma sebészi uton,
intralézionalis kortikoszteroid injekcidval, radio- vagy
kemoterapiaval kezelhetd. Szisztémas érintettség esetén
kemoterapias kezelés jon szoba (7).

Szamos korkép JXG-val vald tarsulasardl szamoltak
be az irodalomban, mint az 1-es tipusti neurofibromato-
sis (NF-1), juvenilis myelomonocytas leukémia (JMML),
kronikus granulocytas leukémia, akut lymphoblastos leu-
kémia, urticaria pigmentosa, aquagen pruritus ¢és con-
genitalis epetti atresia (9). A néhany esetben leirt NF-
1, IMML és JXG egyiittallasa, feltételezhetéen véletlen
egybeesés, mivel mind malignitds, mind JXG tarsulhat
NF-1-hez. NF-1 esetén a tarsuldo malignitast ki kell zar-
ni, fliggetleniil a JXG egyideji fennallasatol (10). Az iro-
dalmat attekintve, CGJXG tarsulasat nem irtak le egyik
elébbi korképpel sem.

Betegiink esetében a vizsgalatok soran nem volt el-
térés, beleértve a csontvel§ analizisét is. Szisztémas
érintettség nem igazolddott. Az elvaltozasok méretének
gyors progresszidja miatt a tumorok in toto sebészi exci-
sioja valt sziikségessé a tovabbi funkcionalis és esztétikai
problémak megel6zése céljabdl (3. abra). Recidiva a to-
vabbi kdvetés soran nem volt.
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