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ABSTRACT

Introduction. Xanthogranuloma juvenile is the most common type of
non-Langerhans cell histiocytosis. Most often it occurs in the form of
solitary skin nodules, however, extracutaneous localization of lesions
is also possible.

Objective. To present the case of a patient with confirmed juvenile xan-
thogranuloma, and to review the literature on the subject.

Case report. A 3-month-old boy was admitted to the hospital for dia-
gnostics of skin nodules with concomitant changes in the subcutane-
ous tissue. Juvenile exanthogranuloma was suspected. The ultrasound
scanning of the abdominal cavity revealed numerous focal lesions wi-
thin internal organs. Based on the histopathological examination of
a skin nodule and of a nodule of the subcutaneous tissue in the lumbar
region, the diagnosis of multifocal juvenile xanthoganuloma was made.

Conclusions. Juvenile xanthogranuloma usually affects the skin only.
In these cases the course of the disease is usually mild, with a tendency
to self-healing. In cases with extracutaneous lesions, the course of the
disease depends on location of lesions and their effect on function of
affected organs. In the case of involvement of vital areas, surgical remo-
val, chemotherapy or immunosuppressive treatment is recommended.

STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Zéttakoziarniniakowato$é mtodzieicza (xanthogranu-
loma juvenile) jest najczestszym rodzajem histiocytozy z komorek nie-
-Langerhansa. Najczesciej wystepuje w postaci pojedynczych guzkow
skornych, mozliwa jest jednak réwniez pozaskoérna lokalizacja zmian
w przebiegu choroby.

Cel pracy. Przedstawienie przypadku pacjenta z rozpoznang wielo-
ogniskowa zo6ttakoziarniniakowatoscia mlodziericza oraz przeglad pis-
miennictwa dotyczacego tego zagadnienia.

Opis przypadku. Trzymiesieczny chlopiec zostal przyjety na oddziat
w celu diagnostyki guzkéw skérnych ze wspélistniejacymi zmianami
w tkance podskoérnej. Postawiono podejrzenie zottakoziarniniakowa-
tosci mlodziericzej. W badaniu ultrasonograficznym jamy brzusznej
stwierdzono liczne zmiany ogniskowe w obrebie narzadéw wewnetrz-
nych. Na podstawie badania histopatologicznego guzka skory oraz
guza tkanki podskornej okolicy ledZwiowej ustalono rozpoznanie wie-
loogniskowej zéttakoziarniniakowatosci mlodzieniczej.
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Whioski. Zéltakoziarniniakowatoéé miodzieficza najczesciej dotyczy
wylacznie skéry. Przebieg jest wowczas tagodny, z tendencja do samo-
wyleczenia. W przypadku obecnosci zmian pozaskérnych przebieg za-
lezy od lokalizacji zmian i wplywu na funkcje zajetych organéw. W ra-
zie zajecia waznych dla Zzycia okolic zaleca si¢ chirurgiczne usuniecie,
chemioterapie lub leczenie immunosupresyjne.

Key words: xanthogranuloma juvenile, multifocal.

Stowa kluczowe: zéltakoziarniniakowato$¢ miodziericza, wieloogni-
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INTRODUCTION

WPROWADZENIE

Xanthogranuloma juvenile (JGX) is the most com-
mon type of non-Langerhans cell histiocytosis. In
most cases, it appears as single or multiple compact
yellowish skin nodules that tend to disappear sponta-
neously after several months or years. In some cases,
the presence of extracutaneous lesions is observed -
multifocal juvenile xanthoganuloma (multifocal JGX).
Lesions can develop within the subcutaneous tissue,
eyeball, salivary gland, and practically any internal
organ.

OBJECTIVE

The purpose of the study is to present a case of
a 3-month-old boy diagnosed with multifocal juvenile
xanthoganuloma and to review the literature on the
subject.

CASE REPORT

A 3-month-old boy was admitted to the Ward for
the diagnostics of small yellowish nodules, about
10 mm in diameter, located behind the right ear and
on the skin of the right lower limb (figs. 1 A, B). The
lesions appeared in the second month of life and did
not cause any symptoms in the child. The patient
was in good general condition, and his parents did
not report any disturbing symptoms of systemic na-
ture. The reason for visiting the Outpatient Clinic
was the appearance of further lesions - cohesive
subcutaneous nodules in the left cheek area, in the
lumbar region and in the area of the right knee. Soft
tissue ultrasound scanning performed in outpatient
setting confirmed the presence of highly hypoecho-
genic, non-vascular nodular structures in the de-
scribed areas.

A section of the nodule from the skin of the low-
er leg was taken for histopathological examination.
Based on the clinical presentation xanthogranuloma
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Zottakoziarniniakowatosé mlodziencza (xantho-
granuloma juvenile - JGX) jest najczestszym rodzajem
histiocytozy wywodzacej sie z komorek nie-Langer-
hansa. W wiekszosci przypadkéw wystepuje w po-
staci pojedynczych lub mnogich, spoistych, zéttawych
guzkoéw skoérnych, ktére maja tendencje do samoist-
nego zanikania po kilku miesigcach lub latach. W nie-
ktérych przypadkach obserwuje sie obecnos$é zmian
pozaskérnych [wieloogniskowa zéttakoziarniniakowa-
tos¢ mlodzienicza (multifocal JG)]. Moga sie one pojawic
w obrebie tkanki podskérnej, gatki ocznej, §linianki
i kazdego innego narzadu wewnetrznego.

CEL PRACY

Celem pracy jest przedstawienie przypadku 3-mie-
siecznego chlopca z rozpoznana wieloogniskowa z6t-
takoziarniniakowatoscia mlodziericza oraz przeglad
piSmiennictwa dotyczacego tego zagadnienia.

OPIS PRZYPADKU

Trzymiesieczny chiopiec zostat przyjety na oddziat
w celu diagnostyki drobnych, zéitawych guzkow
o wielkosci ok. 10 mm zlokalizowanych za prawym
uchem i na skérze koriczyny dolnej prawej (ryc. 1 A, B).
Zmiany pojawily sie w drugim miesigcu zycia i nie po-
wodowaly u dziecka objawéw podmiotowych. Pacjent
byl w stanie ogélnym dobrym, rodzice nie zgtaszali
zadnych niepokojacych objawéw choroby ogélnoustro-
jowej. Powodem zgtoszenia sie do poradni bylo poja-
wienie sie kolejnych zmian - spoistych podskérnych
guzoéw na lewym policzku, w okolicy ledzZwiowej oraz
w obrebie prawego kolana. Wykonane w trybie ambu-
latoryjnym badanie ultrasonograficzne (USG) tkanek
miekkich potwierdzalo obecnosé silnie hipoechogen-
nych, nieunaczynionych struktur guzowatych w opi-
sywanych obszarach.
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Figure 1. Skin nodules
Rycina I. Guzki

10 1.1 cm
2D 1.00 cm

Figure 2. Ultrasound presentation: A — lesions within the liver, B — a nodule in the area of the left kidney

Rycina 2. Obraz ultrasonograficzny: A — zmiany w obrebie watroby, B — guz w okolicy lewej nerki

juvenile was suspected. Ultrasound examination of
the abdominal cavity was also ordered. The examina-
tion revealed numerous heterogeneous, well-defined,
hypoechoic, focal lesions in the liver, spleen and the
area of the left kidney (figs. 2 A, B). After an ophthal-
mologic consultation that showed no pathologies, the
patient was discharged with the suspicion of multi-
focal juvenile xanthogranuloma, in order to perform
a full-body magnetic resonance imaging (MRI) and to
decide on further treatment.

According to the parents, the child had an MRI of
the chest and abdominal cavity done - the examination
confirmed the presence of lumpy masses detected in
ultrasound (US) of the abdominal cavity. No abnor-
malities were found in the chest area. A therapeutic
and diagnostic removal of a nodule from the lumbar
region was also performed (histopathological exami-
nation confirmed the diagnosis of multifocal JXG). Due
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Pobrano wycinek z guzka na skérze podudzia do
badania histopatologicznego. Na podstawie obrazu
klinicznego powzieto podejrzenie z6ttakoziarninia-
kowatosci mlodziericzej (xanthogranuloma juvenile).
Zlecono réwniez USG jamy brzusznej. W badaniu
wykazano liczne niejednorodne, dobrze odgraniczo-
ne, hipoechogenne zmiany ogniskowe w obrebie wa-
troby, Sledziony i w okolicy lewej nerki (ryc. 2 A, B).
Po konsultacji okulistycznej, ktéra nie wykazata nie-
prawidlowosci, wypisano pacjenta z podejrzeniem
wieloogniskowej z6ltakoziarniniakowatoséci mio-
dzieniczej z zaleceniem wykonania rezonansu ma-
gnetycznego calego ciala (magnetic resonance imaging
- MRI) i podjecia decyzji o dalszym postepowaniu.

Wedlug relacji rodzicéw dziecko mialo wykonane
MRI klatki piersiowej i jamy brzusznej - badanie po-
twierdzito obecnos¢ wykrytych w USG jamy brzusz-
nej mas guzowatych. Nie stwierdzono odchylen od
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Figure 3. The Touton cell. From. Ed Uthman, https: //Wwwﬂlckr com/
photos/euthman/809705086 | /in/album-720575941 14099781/
(with the consent of the author)

Rycina 3. Komérka Toutona. Fot. Ed Uthman, https://com/pho-
tos/euthman/809705086 | /infalbum-72057594 114099781/
(za zgoda autora)

to the absence of symptoms from abdominal organs,
a wait-and-see strategy was adopted. The patient re-
mains under supervision of the Teaching Department
of Pediatric Hematology and waits for a control MRI
of the abdominal cavity and of the central nervous sys-
tem (CNS) to determine further treatment.

DISCUSSION

Xanthogranuloma juvenile is the most common
type of non-Langerhans cell histiocytosis. We owe the
first description of the disease to Adamson (1905) [1].
In 1912 McDonagh defined the changes correspond-
ing to Adamson’s description as nevoxanthoendothe-
lioma [2]. The name xanthogranuloma juvenile was
given in 1954 by Helwig and Hackney [3].

In most cases, the disease develops as single, cohe-
sive, yellowish, asymptomatic skin nodules approxi-
mately 1 cm in size. The most typical localization of
lesions is the head, neck and torso area [4]. The dis-
ease is usually mild, with a tendency to spontaneous
disappearance of nodules after a few months or years,
leaving a slight atrophic scar or discoloration [5, 6]. In
dermoscopy, skin lesions resemble a patchy, yellow
structure surrounded by an orange halo (so called
”setting sun”) [7]. In the histopathological examina-
tion, Tuton cells are characteristic, i.e. multinucleated
giant cells with a crown of cell nuclei, surrounded
by a foam-like bright cytoplasm (fig. 3). They are not
present in all lesions, so most often an additional im-
munohistochemical test is performed using markers
such as CD68, vimentin (positive expression in JXG)
or S-100, CD1a (no or little expression) [3, 8].

A disseminated form of the disease is possible,
with the presence of numerous disseminated nod-
ules (disseminated JXG) scattered all over the skin.
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normy w obrebie klatki piersiowej. Wykonano réw-
niez leczniczo-diagnostyczne usuniecie guza okolicy
ledzwiowej (badanie histopatologiczne potwierdzito
rozpoznanie multifocal JXG). W zwiazku z brakiem
objawo6w ze strony narzadéw jamy brzusznej przy-
jeto strategie wyczekujaca. Pacjent jest pod opieka
Kliniki Hematologii Dzieciecej i oczekuje na kontrol-
ny MRI jamy brzusznej oraz rezonans oérodkowego
ukladu nerwowego (OUN) w celu ustalenia dalszego
postepowania.

OMOWIENIE

Zo6ltakoziarniniakowatoéé mtodzienicza jest naj-
czestszym rodzajem histiocytozy wywodzacej sie
z komorek nie-Langerhansa. Pierwszy opis choroby
zawdzieczamy Adamsonowi (1905 r.) [1]. W 1912 1.
McDonagh okreslil zmiany odpowiadajace opisowi
Adamsona jako nevoxanthoendothelioma [2]. Nazwe
xanthogranuloma juvenile nadali chorobie w 1954 r.
Helwig i Hackney [3].

Choroba w wigkszosci przypadkéw wystepuje
w postaci pojedynczych spoistych, zéttawych, asymp-
tomatycznych guzkéw skérnych o wielkosci ok. 1 cm.
Najbardziej typowa lokalizacja zmian jest obszar glo-
wy i szyi oraz tuléw [4]. Choroba zazwyczaj przebiega
tagodnie, z tendencjg do samoistnego zanikania guz-
koéw po kilku miesigcach lub latach z pozostawieniem
niewielkiej zanikowej blizny lub przebarwienia [5, 6].
W dermatoskopii zmiany skérne maja wyglad niejedno-
litej, zoltej struktury otoczonej pomarariczowa obwodka
(objaw zachodzacego storica) [7]. W badaniu histopato-
logicznym charakterystyczne sa komoérki Tutona, czyli
wielojadrzaste komérki olbrzymie z wiericem jader ko-
moérkowych, otoczone piankowata jasna cytoplazma
(ryc. 3). Nie sa one obecne we wszystkich zmianach,
najczesciej wykonuje sie wiec dodatkowo badanie im-
munohistochemiczne, wykorzystujac takie markery, jak
CD68, wimentyna (dodatnia ekspresja w JXG) lub S5-100,
CD1a (brak lub niewielka ekspresja) [3, 8].

Mozliwa jest rozsiana posta¢ choroby z obecno-
§cig bardzo licznych guzkéw rozproszonych na calej
skorze (disseminated JXG). W niektérych przypadkach
obserwuje si¢ zmiany pozaskoérne (multifocal JXG).
Moga one wystapic¢ w obrebie tkanki podskornej, gat-
ki ocznej, slinianki, a takze kazdego innego narzadu
wewnetrznego (watroba, nerki, §ledziona, trzustka,
ptuca, OUN, koéci) [9-15]. Zmiany narzadowe moga
wplywacé na przezycie pacjentéw, prowadzac do nie-
wydolnosci narzadowej, ucisku otaczajacych struktur
lub krwotokéw [16, 17]. W przypadku zajecia waz-
nych dla zycia okolic zaleca si¢ chirurgiczne usuniecie
zmiany, a w razie braku takiej mozliwosci chemiote-
rapie (winblastyna) lub leczenie immunosupresyjne
(prednizon, metotreksat) [18].
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In some cases, the presence of extracutaneous lesions
(multifocal JXG) is observed. Lesions can occur with-
in the subcutaneous tissue, eyeball, salivary gland,
and practically any internal organ (liver, kidneys,
spleen, pancreas, lungs, CNS, bones) [9-15]. Organ
changes may affect the survival of patients, leading to
organ failure, compression of surrounding structures
or hemorrhages [16, 17]. In the case of involvement of
vital areas, surgical removal of lesions is recommend-
ed. If that is not feasible, chemotherapy (vinblastine)
or immunosuppressive treatment (prednisone, meth-
otrexate) should be applied [18].

Juvenile xanthoganuloma may coexist with neurofi-
bromatosis type 1 and juvenile myelomonocytic leuke-
mia, hence the need to test each patient for other symp-
toms characteristic of neurofibromatosis type 1 and
perform basic laboratory tests (blood count with smear).

CONCLUSIONS

Xanthoganuloma juvenile is a non-Langerhans cell
histiocytosis mostly affecting the skin only. In that
case its course is mild, with a tendency to spontane-
ous resolution of skin lesions. In the case of the pres-
ence of extracutaneous lesions, the course depends
on location of changes and their impact on vital struc-
tures. In those cases, an interdisciplinary treatment
is necessary, combining surgical specialties (surgery,
neurosurgery, ophthalmology, ENT) as well as non-
surgical ones (hematology, dermatology).
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Zottakoziarniniakowato$é mtodziericza moze
wspdlistnie¢ z neurofibromatoza typu 1 i mlodzien-
cza biataczka mielomonocytows, dlatego konieczne
jest badanie kazdego pacjenta pod katem innych
charakterystycznych dla neurofibromatozy objawoéw
i wykonanie podstawowych badan laboratoryjnych
(morfologia krwi z rozmazem).

PODSUMOWANIE

Zottakoziarniniakowato$é mtodzieficza to histio-
cytoza z komoérek nie-Langerhansa, ktéra najcze-
Sciej dotyczy wylacznie skéry. Przebieg jest w tych
przypadkach lagodny, z tendencja do samoistnego
zaniku zmian skérnych. W razie obecnosci zmian
pozaskoérnych przebieg zalezy od lokalizacji zmian
iich wplywu na wazne dla Zycia struktury. W takich
przypadkach konieczne jest interdyscyplinarne lecze-
nie taczace specjalnosci zabiegowe (chirurgia, neuro-
chirurgia, okulistyka, laryngologia) i niezabiegowe
(hematologia, dermatologia).
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