NJE RAST ME XANTHOGRANULOMI JUVENILE
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Summary
A CASE WITH JUVENILE XANTHOGRANULOMA

Juvenile xanthogranuloma (JXG) is a benign, self-healing disorder characterized by solitary or multiple yellow-
red nodules on the skin and, occasionally, in other organs. It is predominantly a disease of infancy; it usually
appears at birth or during the first year of life. Adults may also be affected. Histologically, JXG represents an
accumulation of histiocytes. It is a normolipemic non-Langerhans cell histiocytosis. Affected persons have normal
lipid metabolism. The patient’s general health is not impaired and, in the absence of associated conditions, the
prognosis is very good. It usually regresses spontaneously within 3 to 6 years.

Rasti iparé me JXG &shté raportuar né vitin 1905
nga Adamson-i, i cili pérdori termin Xanthoma
kongjenitale multiplekse (4). Raste té tjera u
raportuan nga Mc Donagh né vitin 1909 dhe mé voné
né 1912, icili mendonte qé sémundja kishte origjiné
endoteliale prandaj e pérshkroi me termin
nevoxanthoendotelioma (4).

Né vitin 1936 Senear dhe Caro zbuluan natyrén
ksantomatoze t€ démtimeve dhe preferuan termin
Xanthoma juvenile. Mé voné, bazuar né t& dhénat
histologjike u propozua termi Xanthogranuloma
Juvenile. N& vitin 1937 Lamb dhe Lain raportuan
rastin e paré me prekje pulmonare dhe né vitet né
vazhdim prekje t& shumta ekstrakutane (okulare,
intraorale etj).

* Dérguar né Redaksi né Qershor 2007, miratuar pér botim
Dhjetor 2007.
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Pérshkrimii rastit

Pacienti B.B, 4 muajsh, lindur né rrethin e Fierit,
u paraqit prané klinikés s&€ Dermatologjisé mé 31/10/
2007. Prindérit ishin té shqetésuar nga prania e
elementéve t€ shumté papulo-nodozé né t& gjithe
trupin. Ata referuan se sémundja i kishte filluar g& né
muajin e paré té jetés me shfagjen e njé elementi nodoz
né skrotum.

ME pas elementé t& ngjashém u shfaqén né skalp,
mjekér, trung, ekstremitete e organe genitale.
Elementét kishin ngjyré té kuge né t& verdhé, formé
té rrumbullakét, konture t& qarta, diametér deri né
lem, konsistencé té forté. Lékura rrethuese paraqite;
me ngjyré e konsistencé normale. Nuk shogéroheshin
me shqetésime subjektive.
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Zhvillimi psiko-motor i fémijés ishte normal pér
moshén. Ekzaminimet laboratorike si gjak komplet,
provat e heparit, azotemi e kreatinemi, glicemi,
lipidograma, proteinat totale rezultuan brenda kufijve

Né& materialin ¢ ekzaminuar vihet re fragment
kutan, i cili paraqitet i infiltruar né dermén e sipérme
dhe indin subkutan nga agregate histocitesh, qelizash
spumoze, qeliza gjigande té trupave té huaj e geliza
gjigande t& tipit Touton, eozinofile e limfocite. Kéta
elementé mikroskopiké shkojné pér njé démtim té tipit
t& Xanthogranulomés Juvenile. Pas késaj fémija iu
nénshtrua njé séré ekzaminimesh pér té zbuluar
prekjen e mundshme t€ organeve.
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té normés.Klinikisht u dyshua diagnoza
“Xanthogranuloma Juvenile”. Ekzaminimi histopa-
tologjik vértetoi kété diagnozé.

Ekzaminimi oftalmologjik zbuloi njé ngjyrim né
syrin e djathté, probabilisht hiperpigmentim. Pér
eksplorimin e retings u realizua fundus oculi me
midriazé, nén anestezi,

Fundus oculi: Papila e nervit optik me konture te
qarta. N€ zonén inferiore t&€ papilés né syrin e majté
vérehet njé zoné horizontale rreth 1/2DD, lehtésisht
¢ pigmentuar né bordet anésore. Nuk vihen re
ndryshime té tjera.
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Fkzaminimi ultrasonografik i abdomenit dhe
rontgenografia e toraksit nuk zbuluan asnjé t€ dhéné
patologjike.

Diskutim

JXG éshté njé patologji beninje q¢ klasifikohet né
grupin e histocitozave proliferative/ jolangerhansiane.
N& tabelén nr.1 &shté paraqitur klasifikimi i
histocitozave proliferative (3).

Klasifikimi i histocitozave proliferative
Histocitozat neoplazike

Histocitoza malinje

Histocitosarkoma-

Leucemia monocitare ¢ mielomonocitare

Histocitozat langerhansiane

Forma akute, Sémundja Letterer-Siwe
Format subakute e kronike

Granuloma eosinofilike multifokale

Sémundja Hand-Schiiller- Christian
Forma monoindore

forma té pastra kutane

forma pulmonare

granuloma eozinofilike kockore
Histocitozat jo langerhansiane -

Xanthogranuloma juvenile-

Xanthoma disseminatum-

Xanthoma necrobiotica-

Retikulohistocitoza progresive-

Histocitoza nodulare progresive-

Histocitoza mucinoze progresive hereditare-

Histocitoza sinusale-

Histocitoma eruptive e gjeneralizuar-

Xanthoma papulosa- :

Sémundja Hashimoto-Pritzker (neonatale)-

Histocitoza me qeliza t& padeterminuara-

Histocitoza cefalike beninje

JXG prek mé shumé meshkujt né raport me femrat
(1.5:1). Sipas statistikave botérore 5-17% e rasteve
jané t& pranishme & né lindje (8), 40-70% shfagen
gjaté vitit t& paré té jetés (9), sikurse né rastin toné né
té cilin u shfaq gjaté muajit t& paré. Démtimet kané
prirje & rriten né numér e madhési gjate 18 muajve &
paré (1). Nuk jan& raportuar raste familjare.

JXG sshté zakonisht asimptomatike.

Megjithaté jané pérshkruar dhe raste me prurit
intens e dhembje. Ulcerimet dhe gjakosjet ndodhin
rrallé (10).

Shumé autoré dallojné 2 forma klinike t& JXG:
formén mikrononulare (60%) dhe até makronodulare
(40%) (1); kufijté midis tyre nuk jané € preré. Forma
mikronodulare karakterizohet nga elementé t& vegjél
dhe t& shumté né numér, si né rastin toné. Pacientét
me kété formé jané mé té prirur pér t8 zhvilluar prekje
okulare (2). E dyta karakterizohet nga 1 ose disanoduj
me diametér & varion nga 10 né 20mm; kéta pacienté
kané probabilitet mé t& madh pér té zhvilluar prekje
t& organeve (2). Syri éshté organi ekstrakutan i prekur
mé shpesh (2). Manifestimet okulare zhvillohen
zakonisht gjaté 2 viteve t& paré té jetés (11). Ato
karakterizohen nga tumore t& lokalizuara ose difuze
té irisit, glaukomé unilaterale, hyphemé spontane,
heterokromi kongenitale ose e fituar e irisit, ekzoftalmi
unilaterale (4). Megjithése ndodh rrallg, prekja
okulare posteriore mund t& shkaktojé obliterim t&
venés retinale centrale dhe shkolitje té retings duke
cuar né verbim (4).

Prekje té tjera ekstrakutane pérfshijné pulmonet,
heparin, perikardin, miokardin, splenin, veshkat,
SNQ, gonadet, surrenalet dhe kockat (4).

JXG duhet té diferencohet nga disa sémundje me
tipare klinike e histologjike t& ngjashme me té€:
histocitoza Langerhans, histocitoza cefalike beninje,
xantoma papuloze, xantoma tuberoze, xantoma
disseminatum, mastocitoma solitare etj.

Pérsa i pérket prognozés, JXG regredon né ményré
spontane brenda 3-6 vietésh (1). Né njé pjesé t€ madhe
t& rasteve, pas regredimit t& elementéve papulo-nodozé
vérehet njé zoné hiperpigmentimi, atrofie ¢ lehté ose
anetoderme(4). Né skalp mund té rezultojé alopeci
(2). Jané raportuar raste rekurrence pas ekscizionit
parcial ose té ploté t& démtimeve kutane. Pér shkak
té natyrés vetékufizuese t& démtimeve kutane nuk
rekomandohet trajtim. Né rastin e komplikacioneve
okulare pérdoren kortikosteroide intralezional e
sistemik, radioterapi me doza t& ulta ose ndérhyrje
kirurgjikale (12). Ng rastin e démtimeve sistemike
ndiget géndrim konservativ pérveg formave progresive
ose t& rrezikshme pér jetén (5).
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Kimioterapia, radioterapia, doza té larta
kortikosteroidésh dhe ciklosporina jané alternativat
e trajtimit (5).

Konkluzione

Né rreth %4~ én e pacientéve démtimet né 1&kuré
shfaqen para atyre okulare dhe mund té ¢ojné né
detektimin e hershém té prekjes okulare, e cila
néqoftése nuk diagnostikohet shogérohet me pasoja
serioze, pérfshiré verbimin. Pacientét me risk mé t&
larté pér t¢ zhvilluar prekje okulare jané ata me
démtime kutane multiple dhe moshé& nén 2vje¢ (7),
grup né té cilin futet dhe pacienti yné. Nisur nga kjo,
nése ekzaminimi 1 paré nuk detekton JXG okulare,
késhillohet ekzaminimi i rregullt oftalmologjik ¢do 6
muaj deri né moshén 2 vjecare.

Rekomandohet ekzaminimi i ploté i té gjitha
sistemeve dhe organeve pér zbulimin e prekjeve té
mundshme ekstrakutane.
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Jané raportuar raste t€ shumta té shoqérimit té
JXG me njolla caffé au lait dhe histori familjare me
Neurofibromatosis tipi I. Pér kété arsye rekomandohet
ekzaminimi 1 ploté i lékurés si dhe marrja e
kujdesshme e anamnezés familjare (pér
Neurofibromatosis tip I).

Gjithashtu éshté dokumentuar shogérim i JXG me
leukozé mieloide kronike juvenile (8). Pacientét me
njolla caffé au lait duhet t&€ ndigen pér riskun mé té
larté q& paraqesin pér leukozg, sidomos nése pacienti
¢shté mashkull dhe ka histori familjare pér
Neurofibromatosis tip 1.

Pacienti yné u paraqit pér rikontroll pas 3 muajsh.
Elementét kutang ishin mé t& pakét né numér dhe
diametri i disa prej tyre ishte zvogéluar. Né
ekzaminimin oftalmologjik nuk u vuné re ndryshime.
U rekomanduan prindérit t& sjellin fémijén pér
rikontroll pas 6 muajsh.
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