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Juvenilni xantogranulom (JXG) je benigni, proliferativni [éze patfici do skupiny koznich
a mukokutannich non-Langerhans-cell histiocytéz. Pfredstavuje nejcastéjsi histiocy-
tozu détského véku. V ¢lanku je uveden popis, diagnostika, diferencialni diagnostika

a zakladni lé¢ba.
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Juvenile xanthogranuloma in newborn and infant age

Juvenile xanthogranuloma, benign, proliferative disorder, most common of the
non-Langerhans cell histiocytosis, mentioned in the article with regard to its histo-
pathological background, clinical evaluation, diagnostic, differential diagnosis and

treatment.
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Uvod

Juvenilni xantogranulom (JXG) je benig-
ni, proliferativni jednotka patfici do skupiny
koznich a mukokutannich non-Langerhans-cell
histiocytéz. Pfedstavuje nej¢astéjsi histiocytd-
zu détského véku.

JXG se nejcastéji projevuje v prvnich dvou
letech jako solitarni, nazloutld nebo nacerve-
nald kozni papula (Obr. 1), nejcasté;jsi lokaliza-
ci je hlava, krk a horni ¢ast trupu. Extrakutanni

(s

Obr. 1. Solitdrni koZzni manifestace juvenilniho xantogranulomu (foto archiv autora)

nebo systémové formy jsou vzacné, ale mo-

hou byt zévazné (1).

Histopatogeneze

Pfesnd pficina vzniku je neznama.
Histiocytézy vychazeji obecné z CD34+
kmenovych bunék, které se v urcitém cyto-
kinovém prostiedi vyvinou do bunék CD14-
nebo CD14+. Uvedeny vyvoj je znazornén
v tabulce 1.
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JXG. Dermdiniinfiltrdt sloZeny z mononukledrnich histiocytd s pénitou
cytoplasmou a obrovskych mnohojadernych bunék Toutonova typu. Fokdiné je

pfitomna zdnétlivd celulizace (HE, zversen/ 100x) (foro archiv autoru) N

Dle vétsiny studii solitarni kozni [éze JXG
postradaji identifikovatelné genetické zmény
(2), ty jsou patrné u vzacnych systémovych
forem JXG. V sérii 12 pfipadl ve studii zaby-
vajici se systémovou formou JXG, mélo sedm
mutaci v nékolika genech drahy MAPK, v¢etné
ARAF, KRAS, MAP2KT a NRAS (3).

JXG je pomérné dobfe ohranicend ne-
opouzdfend histiocytarni léze lokalizovana
v dermis, ktera v nékterych pfipadech muize
zasahovat az do podkozi (Obr. 2). Histologicky
obraz a morfologie histiocytarnich elementt
zavisi na stafi léze. Casné formy jsou tvore-
ny proliferaci mononukledrnich histiocyt(
s ovalnymi ¢i vietenitymi jadry a rlizné inten-
zivni ptimési lymfocyt(, eosinofilnich granu-
locytd, plasmatickych bunék, neutrofilnich
granulocytt a zirnych bunék. U starsich 1ézi
pfibyva mnozstvi pénitych bunék (pfitomnost
lipidt) a obrovskych mnohojadernych bunék
Toutonova typu s cytoplasmou, kterd tvofi
periferni pénity lem a jadry usporadanymi do
vénce i prstence (Obr. 3). V pozdnich fazich se
zvysuje mnozstvi fibroblastl a dochazik pro-
gresivni ndhradé bunék vazivem. Epidermis
mUze byt ztenc¢end a vzacné ulcerovana.

V ramci diferencialni diagnostiky je vy-
znamné imunohistochemické barveni. Buriky
JXG pozitivné reaguiji s protilatkami proti
CD68, CD163, CD4 a CD14. Casné léze jsou
pozitivni v imunohistochemickém prikazu
faktoru Xllla, starsi léze a léze tvorené vieteni-
tymi elementy mohou byt pozitivni v prikazu
hladkosvalového aktinu (SMA) a fascinu.
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JXG. Skupina obrovskych mnohojadernych bunék Toutonova typu
(HE, zvét§en1’ 200><) (foto archiv autord)
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Zndzornéni vyvoje histiocytoz v zdvislosti na urcitém cytokinovém prostredf

CD34+ kmenové bunky a cytokinové prostredi

CD14-

CD14+

Langerhansovy burnky
histiocytézy z Langerhansovych bunék

monocyto/makrofagova linie
dermalni/intersticidlni dendrocyty
prekurzorova bunka non-Langerhans-cell histiocyt6z

MozZnd distribuce JXG dle riiznych zdrojd (6, 7)

Solitarni koznf léze az70%
Povrchové nebo hluboké Iéze mékkych tkanfi az16%
Mnohocetné kozni léze az10%
Systémové postizeni (s koznimi lézemi nebo bez nich) az5%

Postizeni oci (s koznimi Iézemi nebo bez nich) az0,3%

Barveni protilatkami proti CD1a, langerinu
(markery specifické pro Langerhansovy bun-
ky), S100 a ALK byva negativni (4).

JXG se typicky projevuje na kizi jako na-
cervenald, nazloutla papula ev. makulopapula

dosahujici velikosti az 2 cm. Casné Iéze byvaji

vice nacervenalé a vystouplé, ale jak dozravaji,
tak postupem casu v nich pfibyva vice lipid(,
nabyvaji zlutéjsi barvy a casto se zplostuji.
Léze jsou obvykle solitarni, ale mohou se
vyskytnout i vicecetné v jakékoli lokalizaci,
ale nejcastéji na hlavé, krku a horni ¢asti trupu.

JXG vznikd az v 70 procentech v prvnim

roce zivota. Setkdvame se i s pfipady, kdy je

|éze pfitomna jiz pfi narozeni (5). Distribuce lézi

dle rliznych zdrojli je uvedena v tabulce 2 (6, 7).

V nékterych pfipadech |ze pozorovat jem-
né teleangiektazie prekryvajici 1éze. Vzacné
muUze dojit k extrakutannimu a systémovému

postizeni, kdy mohou byt postizeny viechny
organy a systémy.

Dle recentni studie, zahrnujici soubory
pacientd se systémovym JXG, byl nejcastéji
postizenym mistem centralni nervovy sys-
tém (41 %), dale jatra (31 %), plice (19 %) a oko
(18%). Léze se mohou vyskytovat déle v kos-
tech, lymfatickych uzlinach, slezing, ledvinach
a gastrointestindlnim traktu. Systémova forma
JXG maze, ale nemusi byt spojena s koznimi
|ézemi (6, 7).

O¢ni JXG je vzacnou formou, ktera se ty-
picky vyskytuje u malych déti (< 2 roky) a pfi-
blizné v jedné tretiné pfipadl je spojena s ko-
existujicimi koznimi lézemi (6). Nej¢astéjsim
mistem postiZzeni oka je duhovka, déle o¢ni
vicko, ocnice, rohovka a episklera. Klinicky
mUGzeme pozorovat zarudlé oko, hyfému
(hyphema), vznikajici krvdcenim do predni
komory oka, dale uveitidu a heterochromii du-
hovky. Komplikaci mize byt vznik jednostran-
ného glaukomu v disledku akutniho zvyseni
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nitrooc¢niho tlaku z krvaceni nebo expanze
samotného JXG.

JXG mize byt dle nékterych dat asociovan
s neurofibromatézou typu 1 (NF1) u 3 az 10%
pacientt (8, 9). U malych déti mlze byt pfitom-
nost mnohocetnych skvrn typu café-au-lait
a JXG znamkou NF1 i pfi absenci jinych spo-
lehlivych diagnostickych znamek NF1 (10). Ve
velké retrospektivni studii pfipad — kontrola
u pacientd s NF1 nebylo zjisténo zvysené rizi-
ko jakychkoli malignit ve srovnani s témi, ktefi
neméli manifestaci JXG (11).

Diagndza JXG je ve vétsiné piipadl stano-
vena klinicky, ev. dermatoskopicky. Bylo na-
vrzeno, aby dermatoskopické rysy korelovaly
s Urovni zraniléze. U ¢asnych 1ézi je popisovan
dermatoskopicky vzor tzv. ,zapadajiciho slun-
ce”, tedy oranzovo-zlutd oblast obklopena
erytemat6znim okrajem. U pIné vyvinutych
|ézi je okolni erytém zmenseny a prevazuji
zde vzory svétle zlutych globuli. U pozdnich
regresivnich lézi byly identifikovany spise vy-
razné bélavé pruhy (12).

Pfi pochybnostech o diagnéze je nutna bio-
psie ktize s naslednym hodnocenim histologie
véetné imunohistochemického barveni.

Diferencialni diagnéza JXG u déti zahr-
nuje histiocytdzu z Langerhansovych bunék,
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Extrakutanni a systémové formy JXG ta-
ké ve vétsiné pfipadd spontdnné regreduji.
Vrozena forma JXG s multisystémovym nebo
rozsahlym visceralnim postizenim muze vy-
zadovat agresivni lé¢bu (3, 5, 8).

Juvenilni xantogranulom je benigni proli-
ferativni jednotka patfici do skupiny koznich
a mukokutannich non-Langerhans-cell histiocy-
téz. Vyskytuje se prevazné u kojenct a batolat,
nejcastéji v prvnim roce zivota, vzacné muize
byt JXG pfitomen jiz pfi narozeni. Extrakutadnni
nebo systémovy JXG je vzacny. O¢ni forma
JXG se mdze objevit i v nepfitomnosti koznich
forem, o¢nimi projevy mohou byt hyphema,
uveitida, léze rohovky nebo duhovky.

Diagnoza je ve vétsiné pfipadd klinicka,
ev. dermatoskopicka. V nejistych ptipadech
je nutna diagnosticka histologie v¢etné imu-
nohistochemie.

Kozniforma JXG obvykle spontanné regre-
duje. Pacienti s o¢ni formou JXG by méli byt
odeslani k oftalmologovi. Systémovy JXG m(-
Ze vyzadovat |é¢bu (excizi, radioterapii a/nebo
chemoterapii), pokud zpUsobuje pfiznaky.

Vhodna je mezioborova spolupréce pedi-
atra, dermatologa, o¢niho Iékare a patologa.
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