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Iris Juvenil Ksantograniilomu: Olgu sunumu

Samuray Tuncer (*), Baris Yeniad (**), Goniil Peksayar (***)

OZET

Amag: Kombine radyasyon ve steroid tedavisine cevap veren iris juvenil ksantograniilomlu
bir olgumuzu bildirmektir,

Gere¢-Yontem : Klinigimize 3 aydir sag gozde kizariklik, iriste renk degisikligi ve tekrar-
layan hifema Oykiisii ile getirilen ve tipik deri lezyonlar olan 10 aylik kiz cocugunun klinik mu-
ayenesi yapildi. Antiglokomatéz tedaviye cevap vermeyen géz ici basinci yiiksekligi nedeni ile
kombine radyasyon ve steroid tedavisi uyguland: ve sonuglar incelendi.

Bulgular: Yapilan ilk muayenede sag gozde kizariklik, heterokromi, hifema ve yiiksek gbz
ici basinci tespit edildi. Hastada juvenil ksantograniilom tanisi deri biopsisi ile 6nceden konul-
mustu. Topikal tedaviye rafmen goz i¢i basincinda diigiis saglanamadi. Bunun iizerine hastaya
3 giin boyunca 300 rad strantium90 ile radyasyon tedavisi uygulandi ve 3. ay sonunda goz ici
basinct kontrol altina alindi. Hastanin 5 yillik takibi sonunda lezyonda niiks goriilmedi. Fakat
sagiliga bagh olarak gelisen amblyopi nedeniyle sag gozde gorme keskinligi diisiik kaldi.

Sonug: Iris juvenil ksantograniilomu cocuklarda bagar ile tedavi edilebilir. Ancak bu yas
grubunda sagilik ve ambliyopiyi 6nlemek amacr ile hastalarin siki takip ve tedavileri yapilmali-
dir.

Anahtar Kelimeler: Iris juvenil ksantograniilomu, kombine radyoterapi - steroid tedavisi,
amblyopi

SUMMARY
Iris Juvenile Xanthogranuloma: Case report

Purpose: To report a case of juvenile xanthogranuloma of iris managed with combined ra-
diation and steroid therapy.

Material - Method: A 10-month old girl presented to our clinic with a history of recurrent
hyphema, redness, heterochromia of the right eye and typical skin lesions. After clinical exami-
nation, the patient was prescribed topical antiglaucomatous drugs. However, despite treatment
the intraocular pressure remained high. Combined radiation and steroid therapy was applied and
the results were evaluated.

Results: At first visit, the ophthalmological examination revealed redness, heterochromia,
hyphema and high intraocular pressure at the right eye. Juvenil xanthogranuloma has been diag-
nosed by skin biopsy previously. Despite topical anti-glaucomatous medication. the intraocular
pressure remained high. Therefore, radiation therapy with strantium90 was applied for three
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days. At the end of the third month the intraocular pressure was controlled. Five years following
cessation of all treatment, the lesion did not recur. However, the visual acuity of the right eye
remained low related to the strabismic amblyopia.

Conclusion: Juvenil xanthogranuloma of iris can be treated succesfully in children. Howe-
ver, their follow-up and treatment should be routinely carried out as strabismus and ambliyopia

may develop in this age group.

Key Words: Iris juvenile xanthogranuloma, combined radiation and steroid therapy, amb-

lyopia.

GIRIS

Juvenil ksantograniilom, siklikla ilk 2 yas altindaki
cocuklari etkileyen iyi huylu non-Langerhans deri hasta-
igdir (1). Iris juvenil ksantograniilomu etkilenen hasta-
larin % 85' inde 1 yasindan 6nce goriiliir (1,2). Erigkin-
lerde ise ¢ok nadir goriilen bir hastaliktir (3). Cilt disin-
da en sik tutulan organ gz olmasina ragmen, sikhig1 %
0.3-0.5 'dir (4). Juvenil ksantograniilom ¢ocukluk ¢agin-
da spontan hifemaya yol acan en 6nemli sebeplerden bi-
ridir. Diger gz bulgulari, iris heterokromisi, iris ve sili-
yer cisim kitleleri, tek tarafli glokom, katarakt ve liveit
olarak sayilabilir (5). Goriiniir iris lezyonu veya karakte-
ristik deri lezyonlart yoklugunda, malign melanom, me-
dulloepitelioma, iris neviisii, lelomyom, orak hiicreli
hastalik ve akut lenfoblastik 16semi ile ayiricr tanist ya-
pilmalidir (6). Sekonder glokom ve gérme kaybmin en-

gellenmesi amact ile mutlaka erken tani ve tedavisi ge-
reklidir (7).

Literatiirde iris juvenil ksantagraniilomu ile ilgili iil-
kemizden yayinlanan ilk ve tek makale Oguz ve arka-
daglarina aittir (8). Bu makalede, tekrarlayan hifema 6y-
kiisii ile klinigimize bagvuran ve kombine radyoterapi ve
steroid tedavisine cevap veren 10 aylik iris juvenil ksan-
tograniilomlu kiz ¢ocugu olgu sunumu olarak bildiril-
mistir.

OLGU SUNUMU

10 aylik kiz ¢ocugu, ailesi tarafindan 3 aydir sag
gozde tekrarlayan hifema,gozde kizariklik ve irisde renk
degisikligi sikayetleri ile klinigimize bagvurdu. Yiiz, bo-
yun, kol ve gogiis bolgelerinde karakteristik deri lezyon-
lart meveut idi. [lk deri lezyonu 1 aylik iken yiiziinde
olugmustu. Deri lezyonlari, sar1 veya sari-kirnuzi renkte,
kabarik, sinirlari belirgin ve boyutlart 2-22 mm. arasinda
degismekteydi (Resim 1). Juvenil ksantograniilom tani-
s1, yapilan deri biyopsisi ile daha 6nceden konulmustu.

Histopatolojik olarak tiim preparatlarda genis ve
saydam sitoplazmali ksantomatoz hiicre gruplar ile ay-
rilmis yogun fibrohistiositik hiicre proliferasyonu goriil-
mekteydi. Epidermal ve subepidermal deri ekleri korun-

mustu (Resim 2). Hiicresel infiltrat genis histiositler ile
kopiiksti ve genis sitoplazmalt ksantomatoz hiicrelerden
olugmaktaydi. Dev hiicrelere ise rastlanmadi (Resim 3).

Yapilan ilk muayenede sag goz alt kapaginda hafif
sislik ve kizariklhik dikkati gekmekteydi. Kornea oldukca
odemliydi. Iris alt kadranda vaskularizasyon ve kiigiik
sarims1 Lisch benzeri nodiiller yer aliyordu (Resim 4).
Kornea ¢ap1 13 mm, goz i¢i basinct ise 43 mmHg olarak
olclildii. Fundus muayenesinde optik diskte minimal bir
ekskavasyon dikkati cekmekteydi (c/d ~ 0.4). Sol gbz
bulgular tamamen normaldi.

Hastaya tedavi olarak topikal steroid (prednizolon
asetat % 1, giinde doért kez), topikal midriyatik (sikio-
pentalat % 1, giinde iki kez), topikal karbonik anhidraz
inhibitorii (dorzolamid % 2, giinde iki kez) ve oral antig-
lokomatoz ilag (asetazolamid, 10 mg/giin/kg) baglandt. 1
hafta sonraki goz ici basinct tedaviye ragmen 37 mmHg
diizeyindeydi. Bu tedaviye ek olarak, li¢ giin boyunca
strantium90 ile diisiik doz (300 rad) radyasyon tedavisi
uygulandi. 3. giin sonunda kornea ¢ok édemli olmasina
karsin goz ici basinct 24 mmHg olarak 6lciildii. Kornea
o6demi nedeni ile tedaviye topikal hipertonik sollisyon
(dimetikon, giinde ii¢ kez) eklendi. Radyasyon tedavi-
sinden iki hafta sonra kornea saydamhigini kazandi ve
iristeki vaskularizasyon geriledi. Goz igi basimcmnm 17
mmHg ol¢lilmesi {izerine oral asetazolamid tedavisi ke-
sildi. Topikal steroidler yavas yavas azaltillarak 1 ay
icinde kesildi.

3 ay sonunda minimal megalokornea (horizontal
cap 12 mm) ve heterokromi tespit edildi (Resim 5) . Goz
ici basmei kontrol altina alind: (17 mmHg). Fundus mu-
ayenesinde, papilla merkezinde derin bir ekskavasyonun
oldugu goriildii (c/d ~ 0.4). Tiim tedaviler bu siire igcinde
kesildi.

1 y1l sonunda sag gozde 25-30%1lik disa kayma ge-
listi. Hasta okliizyon tedavisini kabul etmedi. Sagilik
cerrahisi uyguland: ve operasyon sonrasinda 52 den az
bir kayma ile bagar1 saglandi.

Tedavi sonlandirtldiktan sonraki 5 yil siiresi i¢inde
iristeki vaskularizasyonun kaybolmasiyla tekrar hifema
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Resim 1. Deri lezyonlari sart veya sari-kirnizi renkte, kabarik, simirlart keskin ve 2-22 mm biiyiikliigiindeydi.

Resim 2. Tiim preperatlarda ksantamotéz hiicreler ile ayrilnmig yogun fibriohistiositik hiicre proliferasyonu
goriilmekteydi.( Hemotoksilen-Eozin, orijinal biiyiitme x 100)

goriilmedi. GOz i¢i basinci ise normal seyretti ve kornea
saydam olarak kaldi. Ancak en iyi diizeltilmis gorme
keskinligi sag gozde 1/10, sol gozde 10/10 olarak kayde-
dildi. Gorme keskinligindeki bu fark sag gozde sasilik
nedeni ile gelisen ambliyopiye baglandi.

TARTISMA

Juvenil ksantograniilom iyi huylu ve kendini sinirla-
yan bir deri hastaligidir. Siklikla gozii ve iligkili dokulari
tutar. Karakteristik deri lezyonlar tek veya birden ¢ok
olabilen sar1, sari-kirmizi veya kahverengi renkte, kaba-



fris Juvenil Ksantograniilomu: Olgu sunumu 11

Resim 3. Hiicresel infiltrat genig histiositler ile kdpiiksii genis sitoplazmalara sahip ksantomatéz hiicrelerden
olusmaktaydi.( Hemotoksilen-Eozin; orijinal biiyiitme x 400)

rik, siurlari belirgin olan ve biiyiikliigii 3-20mm arasin- sinde goriilebilir. Goz bulgulari deri bulgulari ile ayni
da degisen lezyonlardir. Deri lezyonlari siklikla boyun zamanda goriilebilir. Bu lezyonlar zamanla gelisebilir
ve bag bolgesinde olmakla beraber viicudun her bolge- veya hicbir gelisim gostermezler (7). Hastamizda juvenil
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Resim 5. Tedavi Sonrasi (Sag goz)

ksantograniilom tanisi deri biyopsisi ile konmugtu. Goz
tutulumu ise 6 ay sonra goriildii. Zimmerman (1) ve
Sanders'in (2) 13 ve 20 olguluk serileri géz oniine alin-
diginda uveal tutulumun % 85 olguda 1 yas altinda oldu-
§u goriilmektedir. Bizim olgumuzda da literatiirle uyum-
lu olarak g6z bulgulart 7 aylikken baglamist.

Okiiler komplikasyonlar, kanamaya egilimli ve
spontan hifema ile sekonder glokoma yol agan 6n uveal
lezyonlar, korneal boyanma ve iiveit benzeri klinik ile
karakterizedir. (1,2,5,7,9). Olgumuzda korneal boyanma
digindaki tiim klinik bulgular mevcut idi.

Gegmiste glokom veya intraokiiler malinite siiphesi
ile bu olgulara bir¢ok eniikleasyon yapilmistir (1,10).
Kapak, kornea, konjonktiva, episkleral ve orbital lez-
yonlar daha az oranda bildirilmistir (1,11). Goz tutulu-
mu hemen her zaman tek tarafhdir. Az sayida ¢ift tarafli
olgular da bildirilmistir (12).

Ayiricl tani, tiveit, malign melanom, medulloepiteli-
oma, iris neviisii, leiomyom, retinablastom, orak hiicreli
hastalik, akut lenfoblastik 16semi, prematiire retinopati-
si, persistan hiperplastik primer vitreus ve retinoskizis
ile yapilmahdir (6,7,9,13).

iris juvenil ksantagranulomunda basarili bir tedavi
su sekilde planlanabilir. Eger klinik tan1 deri biyopsisi
ile konur ve sekonder glokom mevcut degilse topikal,

periokuler veya sistemik kortikosteroid tedavisi etkili
olabilir (6,10,14). Eksizyon genelde kii¢lik uveal lez-
yonlar i¢in uygulanir (9). Direncli 6zellikle sekonder
glokomlu olgularda diisiik doz radyoterapi ve steroid te-
davisinin birlikte uygulanmasinin yararlt oldugu bilin-
mektedir (8,15,16). Hastamizda, topikal steroid ve antig-
lokomatoz tedaviye cevap alinmadigr ve lezyon cksiz-
yon ile ¢ikarilabilecek boyuttan daha biiyiik oldugu i¢in
radyasyon ve steroid tedavisi birlikte uygulandi. Bu te-
davi altinda goz sakinlesti ve tekrar hifema goriilmedi.
Goz ici basinct da normale dondii. Ancak etkilenen
gdzde ambliyopi nedeni ile gorme keskinliginde artis ol-
madi.

Sonug olarak, juvenil ksantagranulom ¢ocuklarda
basarili ile tedavi edilebilir. Ancak bu yas grubunda ta-
kipleri sasilik ve ambliyopiyi 6nlemek amact ile-diizenli
olarak kontrolleri yapilmalidir.
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