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Klinicky pripad: Shluk zZlutavych papul u kojence

— stru¢ny prehled
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Pacientkou bylo dobfe prospivajici 6mési¢ni dévcatko
bez pozoruhodnosti v anamnéze. Od druhého mésice
véku doslo ke vzniku shluku papul na pravém predlokti.
Aplikovany clobetasol v masti byl bez efektu. Projevy byly
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staciondrni, v rozsahu 3 cm, tvofené shlukem polotuhych
papul do 5 mm v priméru zlutavého a lividniho zbarveni
(obr. 1). Ostatni kozni povrch a sliznice byly bez nalezu.
Byla provedena biopsie jedné papuly (obr. 2-4).

Obr. 1

Obr. 3

272

Obr. 2

Obr. 4
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HISTOLOGICKE VYSETRENI

Nepravidelné akantotickd epidermis vykazovala nevy-
raznou spongiozu a ojedinélou pritomnost lymfocytd (viz
obr. 2). Celé korium bylo az k epidermis prostoupeno pre-
vazné vietenitymi stfedné velkymi bunikami s pravidelnymi
jadry se svétlou cytoplazmou, misty usporadané v riizné se
ktizicich snopcich, které dosahovaly az k podkozni tukové
tkani, misty patrna pénita cytoplazma téchto bunék, misty
patrné mnohojaderné bunky s véncovitym usporadanim
jader a pénitou periferni cytoplazmou charakteru Touto-
novych bunék (viz obr. 4). Patrna byla téz pfimés lymfo-
cytll a eozinofili (viz obr. 3). Imunohistochemicky nalez
prokazal difuzni pozitivitu CD68 (makrofagi), negativni
byla vysetfeni: S100 protein, SOX10, CD1a. Mitoticka akti-
vita (Ki-67) byla méné nez 5 %.

Zavér
Agminovany juvenilni xantogranulom.

Prabéh
P1i kontrole 6 mésicti po provedené biopsii byl nalez
beze zmén. O¢ni nalez byl v normé.

Tabulka 1. Klasifikace histiocytoz [5]

Skupina Langerhansovych histiocytoz

Skupina koznich a mukokutannich histiocytoz

Skupina malignich histiocytoz

Rosaiova-Dorfmanova choroba

Hemofagocytarni lymfohistiocytoza
a syndrom aktivovanych makrofagi
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DISKUSE A STRUCNY PREHLED

Agminovany juvenilni xantogranulom

Juvenilni xantogranulom (JXG), syn. nevoxantoendo-
teliom, je benigni onemocnéni ze skupiny non-Langer-
hansovych histicytéz [7], charakterizované proliferaci
histiocyta fenotypu dermalnich dendrocytd, které pred-
stavuje nejcastéjsi histiocytozu détského veku [2].

Histiocytdzy jsou vzacnd onemocnéni charakterizovana
patologickou akumulaci bunék odvozenych od monocyt,
makrofagl ¢i dendritickych bunék [7]. V roce 2016 byla
publikovana klasifikace histiocytéz (tab. 1) rozliSujici 5
skupin onemocnéni - skupina Langerhansovych histiocy-
toz, skupina koznich a mukokutannich histiocytdz, malig-
ni histiocytozy, Rosaiova-Dorfmanova choroba a hemofa-
gocytarni lymfohistiocytdzy [5]. Termin JXG byl poprvé
pouzit Helwigem a Hackneyem v roce 1954 [6]. Prvni pfi-
pad vsak byl pod nazvem ,kongenitdlni xanthoma multi-
plex“ popsan Adamsonem v roce 1905 [1].

Klinicky se onemocnéni vyznacuje vznikem solitarnich,
vzacnéji vicecetnych cervenohnédych papul do priimeéru
5 mm (tzv. mikronodularni forma) ¢i nodult do priiméru
2 cm (tzv. makronoduldrni forma), které v dal$im vyvoji
mohou nabyvat zlutavého zabarveni, oplostovat se, na po-
vrchu se mohou tvofit drobné teleangiektazie (viz obr. 1).

histiocytdza z Langerhansovych bunék
Erdheimova-Chesterova choroba/extrakutdnni juvenilni xantogranulom
histiocytdza z indeterminovanych bunék
juvenilni xantogranulom

xantogranulom dospélych

solitarni retikulohistiocytom

benigni cefalicka histiocytoza
generalizovana eruptivni histiocytéza
progresivni nodularni histiocytdza
diseminovany xantom

kozni Rosaiova-Dorfmanova choroba
nekrobioticky xantogranulom
multicentricka retikulohistiocytdza

kozni histiocytéza nespecifikovana
histiocytarni sarkom

sarkom z indeterminovanych bunék
sarkom z Langerhansovych bunék
folikuldrni sarkom z dendritickych bunék

Rosaiova-Dorfmanova choroba

hemofagocytarni lymfohistiocytéza a syndrom aktivovanych makrofégt

273



Papuly a noduly se mohou vyskytovat i soucasné (smisend
forma). Léze jsou bez subjektivnich priznakd. V literatu-
fe byly popsany projevy keratotické, podkozni, stopkaté,
loziskové ¢i gigantické - tzv. forma ,,Cyrano® se solitdr-
ni 1ézi na nosu velikosti vice jak 3 cm [4]. Predilekéni
lokalizaci JXG predstavuje hlava, krk, horni partie trupu
a proximalni ¢asti koncetin [2]. Vzacné jsou popisovany
formy s viceCetnymi lézemi postihujici pouze ur¢itou ob-
last usporadanymi linedrné, zosteriformé (segmentdlni
forma) ¢i ve shlucich (agminovana forma) [8, 12]. Loka-
lizované postizeni je nejspise vyrazem mosaicismu soma-
tickych bunék kiize [8].

JXG se objevuje ve dvou tfetinach pripadii béhem 6. az 9.
meésice véku, kolem 10-15 % pripadi se vyskytuje jiz pfi na-
rozeni. Oznaceni ,,xantogranulom® ¢i ,,adultni xantogranu-
lom" je vyhrazeno pro léze vzniknuvsi v obdobi adolescence ¢i
dospélosti. V literatute se uvadi mirnd muzska predominance
u lézi v détském véku, v dospélosti neni rozdilu.
hluboké postizeni podkozi a mékkych tkani, oko, déle v se-
stupném poradi plice, kosti, CNS, jatra, slezina, velmi vzacné
jsou projevy na sliznici [2]. O¢ni postizeni je vétSinou unila-
teralni a postihuje asi 0,5 % u nemocnych s koznimi projevy.
Kolem 40 % nemocnych s ocnim JXG ma kozni, zpravidla
vicecetné projevy v dobé diagnoézy. Nejcastéji je postizena
duhovka. Prvnim pfiznakem byvé ¢ervené oko a hyféma (kr-
vaceni do predni komory ocni), velmi vzacné mize dojit ke
ztraté zraku. Pesto rutinni vy3etfeni ocni u vSech nemocnych,
pokud nejsou pritomny o¢ni priznaky, nebyva doporucovano.

V histologickém obrazu dominuje prominujici neohra-
ni¢eny dermdlni nodul, slozeny z malych histiocyti s pri-
mési lymfocytd, eozinofild a neutrofild, ktery mtze dosa-
hovat az do podkozi. Mit6zy jsou zcela vzacné. Morfologie
histiocytarnich bunék se lisi v zavislosti na stafi 1éze. S pri-
byvajicim stafim léze pribyvaji pénité buiiky a Toutonovy
bunky (velké mnohojaderné buiky s perifernim pénitym
lemem, v centru s véncovité usporddanymi jadry obkru-
zujicimi cervenofialovy stfed) — viz obrazek 4. Imunohis-
tochemicky je pfitomna pozitivita CD68, CD14, CD168,
fascin a zpravidla porzitivita faktoru XIITa, negativni je
zpravidla protein S100, CD1a a langherin [3, 9].
ferencidlni diagndze patti Langerhansova histiocytoza, lipidi-
zovany dermatofibrom, retikulohistiocytom, benigni cefalic-
ka histiocytdza a generalizované eruptivni histiocytomy [3, 9].

JXG vykazuje sdruzeny vyskyt s neurofibromatdzou 1.
typu a hematologickymi malignitami (zejména juvenilni
myelomonocytarni leukémif) [10].

Onemocnéni zpravidla samovolné ustupuje v priibéhu
mésicti az let, existuji v§ak pripady pretrvavani do dospélos-
ti. Po zhojeni mtize onemocnéni zanechat hypopigmento-
vané ¢i atrofické jizvy. Recidivy jsou extrémné vzacné [11].

Lécebnou metodou prvni volby je excize ¢i sledova-
ni. Agresivni lé¢ba pripada v uvahu pouze u vzacnych
pripadii novorozenct se zavaznym postizenim. Uplat-
nuji se zejména celkové podavané kortikosteroidy, pti-
padné v kombinaci s chemoterapii, a chirurgickd in-
tervence [2].
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SOUHRN
Agminovany juvenilni xantogranulom - stru¢ny prehled
Autoti popisuji ptipad divky 6 mésicti véku. Od dvou mési-
cti véku byl pritomny shluk Zlutavych a fialovych polotuhych
papul, které se néménily, aplikace kortikoidnich extern byla
bez efektu. Histologické a imunohistochemické vySetfeni pro-
kazalo dg. juvenilniho xantogranulomu. Pfi kontrole, 6 mési-
cti po provedené biopsii, byl nalez beze zmén. Autoti poskytu-
ji prehled soucasnych poznatki o tomto onemocnéni.
Kli¢ovd slova: juvenilni xantogranulom - agminovany -
klasifikace

SUMMARY
Agminated Juvenile Xantogranuloma: Minireview

The authors describe the case of the girl 6 months of
age. From two months of age a cluster of yellowish and
purple semi-rigid papules on her forearm that did not
change. Therapy with topical corticosteroids was without
effect. Histological and immunohistochemical examina-
tions established diagnosis of juvenile xantogranuloma.
At follow-up, 6 months after the biopsy was performed,
the lesions were unchanged. The authors provide an
overview of current knowledge about this disease.
Key words: juvenile xantogranuloma — agminated lesions
- classification
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