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OZET

Rosai-Dorfman Hastalig1 sebebi bilinmeyen nadir bir hastaliktir. Spontan remisyon ile 6liimciil vital organ tulumu arasinda degisen
klinik spektruma sahip olan bu hastalik siklikla bas ve boyun bélgesini tutar. Bu yazida bas boyun boélgesini tutan Rosai-Dorfman hastaligi
tanis1 almig geng bir hastanin klinik takibi sunulmusg ve literatiir esliginde tartigilmastir.

Anahtar Sozciikler: Rosai-Dorfiman Hastaligi, Histiositozis, Boyun, Kitle

ROSAI-DORFMAN DISSEASE: CASE PRESENTATION

SUMMARY

Rosai-Dorfman Disease with an unknown etiology is a rare disease. The disease which has wide clinical spectrum between spontaneous
remission and lethal vital organ involvement generally effects head and neck region. In this paper a young patient diagnosed as Rosai-
Dorfman Disease was presented with clinical follow-up and discussed under literature knowledge.

Keywords: Rosai-Dorfiman Disease, Histiocytosis, Neck, Mass

GIRiS

Rosai-Dorfman Hastaligi (RDH) sebebi
bilinmeyen nadir bir hastaliktir. Ik kez 1969 yilinda
Rosai ve Dorfman tarafindan tammlanmustir.'
Spontan remisyon ile dliimcil vital organ tutulumu
arasinda degisen klinik spektruma sahip olan bu
hastalik siklikla bas ve boyun bélgesini tutar.’ Bu
yazida bas boyun bolgesini tutan Rosai-Dorfman
hastalig1 tanis1 almig geng bir hastanin klinik takibi
sunulmus ve literatiir esliginde tartigilmistir.

VAKA SUNUMU

16 yasinda erkek hasta yaklagik 3 aydir olan
agrisiz, sert, boyun kitlesi ile bagvurdu. Sikayetine
yandas semptomlar eslik etmiyordu. Medikal
hikayesinde bir dzellik yoktu. Boyun muayenesinde
sol taraf posterior iiggende en biiyiigii 3x2cm olmak
iizere multipl semimobil, palpasyonla agrisiz,
iizerinde 1s1 artigi, hiperemisi olmayan fluktuasyon
vermeyen lenfadenopatiler — mevcuttu.  Bunun
disindaki otorinolaringolojik muayenesinde ve fizik
muayenesinde bir Ozellik saptanmadi. Laboratuar
tetkiklerinde sedimantasyon; 1 saatte 12 mm ve 2
saatte 25 mm olup diger tetkikleri de normal
sinirlardaydi.
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Hastaya yapilan boyun ultrasonografisinde;
‘Sol posterior iicgende en biiyiigi 19x8.8mm olmak
iizere toplam 4 adet kistik natiirde hilusa ait ekojenite
izlenen oOncelikle benign formda lenfadenopati
izlenmistir ve ayrica sag juguler zincirde en biiyiigii
15x7mm boyutlarinda birka¢ adet benign formda
lenfadenopatiler izlenmistir’ seklinde rapor edildi.
Sol posterior iiggendeki kitleden yapilan ince igne
aspirasyon biyopsi (IIAB) sonucu ‘siipheli, diisiik
grade lenfoma ve lenfadenit ayrimi i¢in lenf bezi
eksizyonu Onerilir’ seklindeydi (sekil 1). Hastaya
bunun iizerine genel anestezi altinda eksizyonel
biyopsi planlandi. Operasyon sirasinda kitlenin sol
posterior ii¢ggende kapsiilli oldugu ve ¢evre
dokulardan kolay ayrildigi gdzlendi. Tamam
cikarilan kitle spesmen olarak patolojiye gonderildi
ve CD68 ile immiinhistokimyasal boyama sonucu
‘parakortikal nodiiler histiositosiz, Rosai-Dorfman
hastalig1 ile uyumludur’ olarak rapor edildi (sekil 2).
Kitlenin biitiin olarak ¢ikarilmasindan ve boyunda
baska patolojik lenfadenopati ve kitle olmadigi igin
hastaya ek bir tedavi modalitesine gerek olmadig1 ve
klinik takibin uygun olacagina karar verildi. Hasta
once aylik, daha sonra ii¢ aylik kontrollere ¢agrildi.
Operasyondan sonra 15 ay takip edilen hastada niiks
yoniinde herhangi bir bulguya rastlanmamustir.

TARTISMA

Cocukluk c¢ag1 histiositozlarl; monosit —
makrofaj ve/veya dentritik hiicre sisteminde, lokalize
veya generalize hiicre proliferasyonu ile karakterize
bir grup hastaliktir’ RDH Histiositozis X,
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Hemofagositik sendrom, Juvenile
xanthogranulomatoz ve Malign Histiositoz gibi bir
cocukluk ¢ag1 histiositozudur. ilk kez 1969 yilinda
Rosai ve Dorfman tarafindan tanimlanmis; ayni
otorler 1972 yilinda hastaligin diger oOzelliklerini
tanimladiklari 34 vakalik serilerini sunmuslardir.*
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Sekil 1: Ince igine aspirasyon biopsisinde, yaymalarda degisik
maturasyonlarda lenfositler, arada seyrek histiositler, zeminde

Sekil 2: Lenf bezinde siniislerde yaygin lenfosit varligmi
gosteren, immiinohistokimyasal olarak CD68 ile pozitif boyanan
hiicreler. CD68 X 100

Dogu iilkelerinde batiya gore daha sik olarak
goriilen hastalik, siklikla ilk 2 dekadda goriiliir ve
erkek oran1 daha fazla gibi goriinmektedir™

Hastaligin etiolojisi bilinmemektedir.
Immiinite  yetersizligi,  otoimmiinitenin  veya
neoplastik prosesin bu hastaligin nedeni olduguna
dair destekleyici bir bulgu yoktur. Ancak hastalik
poliartralji, glomerulonefrit ve tip I diabetes mellitus
gibi otoimmiin patolojilerle birlikte goriilebilir.” RDH
gelisiminde enfeksiyoz orijin One slirmiis ve bu
ongori RDH tutulumu olan dokularda mikobakteri
iiretilmesi ile ortaya konmustur. Ayrica EBV ve HPV
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6 da sorumlu tutulmus ancak bu Ongori
kanitlanamamustr.®
Hastalik  9%75-87 oraninda bas boyun

bolgesinde goriiliir.2,6 Tipik olarak boyunda masif,
iki tarafli, agrisiz lenf nodu biiylimesi olarak
karsimiza ¢ikar. Extranoduler tutulum % 30-43
arasindadir ve yine siklikla bag ve boyun bolgesinde
goriilir.” Bas boyun bolgesinde; deri nazal kavite,
paranazal siniis, nazofarenks, tiroid gland, parotis,
submandibular gland, larenks, temporal kemik ve
nadiren de orbita tutulabilir™”® ve klinik hastaligin
tutulum bolgesine gore degiskenlik gosterir. Kemik
tutulumu da goriilebilir. Bas—boyun bolgesi tutulumu
olanlarm % 68’inde baska bir lenfoid olmayan sahada
da tutulum mevcuttur.6 Bas boyun dis1 tutulabilecek
diger organlar akciger, bdbrek, intestinal sistem,
karaciger ve pankreastir. Yine nadir olarak santral
sinir sistemi tutulumu goriilebilir’. Beraberinde ates
ataklar1 ve kilo kaybi goriilebilir.

Spesifik laboratuar
ragmen  mikrositik  anemi,
sedimantasyon hizi, poliklonal hiper
gamaglobulinemi*®’, artmuis Ig G diizeyleri®
trombositoz ve CD4/CDS8 diizeylerinde degisme’
gortilebilir. Hastamiz erkek ve 2. dekatta olup ayrica
tutulum yeri olarak bag-boyun bdlgesi olmasiyla

bulgusu olmamasina
artmis  eritrosit

hastaligin genel karakteristik ozelliklerini
tasimaktadir. ~ Ancak  hastada  sedimentasyon
yuksekligi disinda patolojik laboratuar bulgusu
saptanmamigtir.

[IAB tanisal degeri kisithdir ve literatiirde
RDH tanisiin IIAB ile kondugu az sayida vaka
mevcuttur. Tam i¢in genelde agik biyopsi gerekir.®
Tan1 konmasi lenf nodu tutulumu olmayan
ekstranodiiler hastalik durumunda zorlasir ve bu
durumda ¢oklu biyopsiler gerekebilir.”'° Hastamizda
da boyunda kitleye ayirici tan1 amaciyla rutin tahliller
yapildiktan sonra IIAB yapilmis ancak patolojik
tanist tam olarak yapilamamistir. Kesin tani ancak
eksizyonel biyopsiden sonra konulabilmistir. Bizim
vakamizda 1IAB sonucu eksizyonel biyopsi
Onerilmesi iizerine hastaya eksizyonel biyopsi
uygulanmig ve tani bu sekilde konmustur.

Lenf nodlarmin histopatolojik incelemesinde
makroskopik olarak belirgin fibrozis mevcuttur ve
kesit yiizeyi, igerdigi yag miktari ile baglantili olarak,
yesilden sartya degisir. Mikroskopik olarak lenf
sinlislerinde  genigleme mevcuttur.  Lenfositler,
histiositler ve ¢ogunlukla genis vezikiiler niikleuslu
yogun miktarda lipid igeren seffaf sitoplazmali
histiositlerle ~doludur. Bu histiositlerin  ¢ogu
sitoplazmalarinda lenfositler igerir. Bu durum
emperipolezis veya Rosai Dorfman hiicreleri olarak
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adlandirilir.  Emperipolezis  spesifik olmamakla
beraber RDH tanisinda belirgin bir ozelliktir ve
onemli bir tanisal degere sahiptir. Ayrica siniis
histiositlerin 6nemli bir o6zelligi de icerdikleri
sitoplazmik yagdir. Bu yag igeriginin S-100 ile
kuvvetli reaktifligi bulunup tamida yardimci bir
faktordiir.'® Ekstranodal hastalik durumunda fibrozis
daha belirgindir ve daha az sayida Rosai Dorfman
hiicresi igerir. Ekstranodal hastalik durumunda tani
konmasi daha da zorlasir ve tant igin multipl
biyopsiler gerekebilir.®”’

Immiinohistokimyasal olarak RDH diger
histiositik proliferasyonlardan ayrildigi soylenebilir.
RDH giiglii S-100 pozitifligi mevcuttur’. Ayrica
HAM 56, CD14, CD68, ve MAC 387 gibi makrofaj
belirtegleri pozitiftir.”

RDH aymric1 tanisinda pek c¢ok hastalik
mevcuttur. Wegener granulomatoz, malin retikiiloz
eozinofilik graniilom, Hodgkin ve fibroinflamatuar
degisiklikler RDH ile karigabilir ancak bu
hastaliklarda emperipolezis yoktur. Wegener Miculicz
hiicrelerinin  varligt ve Warthin Starry giimiis
boyamayla RDH ayrilir. Yine Wegener Hastaliginda
ANCA pozitiftir ve S-100 reaktivitesi bulunmaz.”
Hodgkin hastaliginda lenf nodu tutulumu olmadan
ekstranodal alanlarin tutulumu nadirdir ve Hodgkin
hastaliginda Reed Stenberg hiicreleri pozitiftir.
Eozinofilik  graniilom S-100  pozitifligi ve
emperopolezis birlikte goriilebilir. Ayirim eozinofilik
graniilomdaki langerhans hiicrelerinin  igerdigi
Birbeck graniillerinin elektron mikroskop ile
gosterilmesi  ile konulabilir® Ayrica Eozinofilik
Graniilom CDla pozitif olup, RDH genelde CDla
negatiftir.  Metastatik  kanserler ve  malign
melanomdan HM 45 ve pankeratin negatifligi ile
ayrilir.” Ayrica lenfoma da RDH ile karisabilir.

Hastaligin tedavisinde, spontan remisyon sik

oldugundan, gdzlem esastir.  Hicbir tedavi
modalitesinin  distiinliigii  yoktur.  Antibiyotikler,
asiklovir, steroidler, radyoterapi ve kemoterapi

tedavide kullanilmustir’. Tedavide ayrica yiiksek doz
Thalidomide kullanimi da secenekler arasindadir.’
Cerrahi kozmetik deformite ve hayati tehdit eden
veya fonksiyonel bozukluga yol agan durumlarda
endikedir. Vinca alkaloidi, alkile edici ajanlar ve
kortikosteroid =~ rejiminin  etkili  oldugu da
bildirilmistir.*

Hastaligin prognozu genelde iyi olup; eslik
eden immiinolojik anormallik, geng¢ yas, ekstranodal
tutulum (6zellikle bobrek, karaciger) kotii prognostik
kriterlerdir. *

Biz hastamiza eksizyonel biyopsi
uyguladiktan sonra bagka bir tedavi modalitesi
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uygulamay1 diistinmedik ve klinik olarak takip ettik.
Operasyon sonrasi 15 ayda halen niiks yoniinde bir
bulgu yoktur. Hastamizda daha Onceden tarif edilen
kotii prognoz kriterleri, geng yas disinda yoktu.

SONUC

RDH nadir bir durum olup 6zellikle ¢gocukluk
cag1 bas-boyun Kkitlelerinin ayirici tanisinda akilda
tutulmalidir.  Literatiirde tarif edilen hastalar
genellikle boyunda biiyiik kitlesi olan hastalar olup
bizim hastamizda oldugu gibi erken dénemde tanisi
konulan hastalarda kitle kiiciik olabilir.
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