ROSAI-DORFMAN HASTALIGI (OLGU SUNUMU )
ROSAI-DORFMAN DISEASE ( CASE REPORT )
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OZET

Sinilis histiyositosiz (Rosai-Dorfman Hastaligl) masif lenfadenopatilerle
seyreden, etyolojisi bilinmeyen  nadir goriilen histiyositik bir bozukluktur.
Genellikle ¢ocuk ve adolesanlar etkilenir. Lenfosit ve histiyositlerin lenf nodu
sinlislerinde asir1 birikimleriyle meydana gelen masif agrisiz lenfadenopati, ates,
l6kositoz, artmig eritrosit sedimentasyon hizi, poliklonal hipergammaglobulinemi ve
tipik patolojik bulgularla karekterizedir.

Sistemik muayenesinde sol aksiller lenfadenopatisi, standart akciger
radyograminda bilateral hiler dansite artimi, toraks bilgisayarli tomografisinde
bilateral hiler lenfadenopatileri bulunan ve aksiller, skalen bdlgelerden alinan
eksizyonel biyopsi Orneklerinin histopatolojik incelenmesi ile “Rosai-Dorfman
Hastalig1 ““ tanist alan erkek olguyu sunuyoruz.

SUMMARY

Sinlis Histiocytosis With Massive Lymphadenopathy (SHML) (Rosai-
Dorfman Disease) is a rare histiocytic disorder of unknown origin. SHML occurs
commonly in children and in adolescents and is characterized by painless, massive
lymphadenopathy caused by excessive accumulation of lymphocytes and histiocytes
distending the lymph node sinuses, fever, leucocytosis, increased erithrocyte
sedimentation rate, policlonal hypergammaglobulinemia and typical pathological

findings.



We present a patient who has a left axillary lymphadenopathy, bilateral hilar
dansities on chest X-ray and bilateral hilar lymphadenopathy on thorax computerised
tomography and diagnosed as SHML with histopathological examination of

exitional lymph node biopsy materials from axillary and scalaneus regions.

GIRIS

Masif, agrisiz bilateral servikal lenf nodu biiyiimesi, ates, 16kositoz, yiiksek
eritrosit sedimentasyon hizi ve poliklonal hipergamaglobulinemi ile karakterize bir
hastaliktir. Yasamin ilk iki dekatinda sik olmakla birlikte her yasta gozlenebilir.
Bekdas ve ark. sag kulak alt1 arka servikal bolgede ¢evre dokulara yapisik lenf bezi
biyopsisiyle tan1 koyduklar1 12 aylik erkek olguyu yaymlamiglardir. ABD, Bati
Avrupa’da ve siyah irkta daha siktir. Servikal lenfatikler en sik tutulan bolge
olmasina ragmen diger periferik ve santral lenf nodu gruplarinda da tutulum
goriilebilmektedir (1-3).

Gross olarak nodlar belirgin perinodal fibrozis ile ortiiliidiir. Kesit yiizleri
icerigindeki yag miktarina bagl olarak gri-altin saris1 renktedir. Mikroskopik olarak
lenf siniislerinde belirgin genisleme nedeniyle lenf bezinin normal diizeni
bozulmustur. Bu siniislerde ¢ok sayida lenfositler, plazma hiicreleri ve ¢ok sayida
notral lipid yiikli genis berrak sitoplazmali, bliylik vezikiiler niiveli histiyositler
bulunmaktadir. Bu histiyositlerin ¢ogunun sitoplazmalarinda ¢ok sayida saglam
lenfositler, kirmiz1 kan hiicreleri ve az sayida plazma hiicreleri bulunmaktadir. Bu
ozellik “emperipolesis” veya “lenfositofagositozis” olarak tanimlanmaktadir ve
SHML icin tanisal kabul edilmektedir. Intersiniizoidal doku degisken olabilir. Bazen
Russell’s Cisimcigi de igerebilen ¢ok sayida matiir plazma hiicreleri de bulunabilir.
Kapsiiler ve perikapsiiler inflamasyon ve fibrozis yaygindir. Olgularin kii¢iik bir
kisminda dilate siniisler i¢inde nekroz odaklar1 ve kiiciik mikroabseler bulunur.
Ultrastriiktiirel olarak siniis histiyositler belirgin pseudopota sahiptir. Birbeck
graniilleri, viral partikiiller ve diger infeksiyon bulgular1 yoktur. Siniis histiyositleri
sitoplazmik yag icerir ve S100 proteini ile kuvvetle pozitiftir. CD68, CD14 pozitif

olabilmektedir. Langerhans hiicrelerinden ¢ogunlukla CDla’ nin negatif olmasi ile



ayrilmaktadir. Bazilar1 immunglobulinler ile pozitif reaksiyon verir. Bunlar biiyiik
olasilikla ¢evreden fagosite edilen immunglobulinlerdir. Immunhistokimyasal
profilleri onlarin kandan yakin donemde toplanmis monosit kokenli oldugunu
gosterir. Plazma hiicreli poliklonal patern gosterirler. Lenfositler B ve T hiicre
karisimi igerir. Interlokin 6° nin patogenetik rolii ileri siiriilmektedir (1,2).

Olgularin % 25’ inde ekstranodal tutulum izlenir. En sik gdzler, bas-boyun
bolgesi, list solunum yolu, deri-derialtt dokusu ve santral sinir sistemi etkilenir.
Bununla beraber diger bir ¢ok yeri (gastrointestinal sistem, genitoliriner sistem,
tiroid vb.) de tutabilecegi bildirilmistir. Dalak ve kemik iliginde ise tutulum
goriilmez. SHML nin ekstranodal tutulumunda histolojik 6zellikler nodal hastaliga
benzemekle birlikte fibrozis daha belirgin olma egiliminde iken lenfositofagositoz
ise daha az goze carpmaktadir (1,4-6).

SHML’ nin etyolojisi bilinmemektedir. Iki olasi durum; basta viriis
infeksiyonlar1 olmak {izere mikroorganizmalar ve saptanamamis gizli bir
immunolojik defekttir. Serolojik testler sonucu Onceleri Ebstein—Barr viriisii
suclanmig ancak etken olmadigi anlasilmistir. Human Herpes Virlis 6 (HHV-6)
SHML dokusunda saptanmistir ancak bu virilisiin bir ¢ok lenfoid dokuda da
bulunabildigi anlasilmistir. Klonaliteyi gostermeye yonelik caligmalar basarisizliga
ugramistir. Bu 6zelligi ile diger bir¢ok yonden benzestigi Langerhans hiicreli
graniilomatozis ile ayrilmaktadir.

SHML tanili olgularin ¢ogu klinik olarak yillar ve dekatlarca yavag bir seyir
gosterir. Malign transformasyon bildirilmemistir. Spontan regresyon siktir.
Olgularin % 20’sinde spontan tam rezoliisyon gelisebilir. Bu nedenle asemptomatik
olgularda bekle-gor yaklagimi onerilirken semptomatik olgulara 2 mg/kg/G dozunda
en az bir ay siireyle prednison tedavisi Onerilmektedir. (1,7).

Ayrict tanida en biiyiik zorluk malign histiyositozis ve hemofagositik
sendromlarla yasanmaktadir. SHML’den farkli olarak malign histiyositozis belirgin
atipi ve hizli fatal seyir gosterir. Hemofagositik sendromlar tiim hemopoetik
organlarda histiyosit proliferasyonu ve belirgin sitopeni yada pansitopeni ile

sonuclanan eritrosit, trombosit ve graniilositlerin fagositozuyla karakterize



multisistem hastaligidir. Nonspesifik siniisal hiperplaziler (emperipolezis yoktur,
S100 negatiftir), Langerhans hiicreli histiyositozis (emperipolezis yoktur, CDla
pozitivitesi ve elektron mikroskopide Birbeck graniilleri veya Langerhans graniilii
saptanir), lepra, metastatik malign melanom (emperipolezis yoktur, klinik dykiide
malign melanom bulunabilir, HMB pozitifligi) ve Hodgkin’s hastaligi da ayirici
tanida akla gelmelidir. Kalca protezlerine bagl pelvik lenf nodlarinda titanium,

kobalt-chromiumun yol actig1 siniis histiyositozis karisabilecegi diger bir durumdur

(1,8).

OLGU

Yirmialti yasinda, erkek. Herhangi bir yakinmasi olmayan olgu is yeri
taramas1 sirasinda ¢ekilen akciger radyograminda lezyon goriilmesi nedeniyle
yatirildi.  Fizik muayenesinde sol aksiller 1.5 cm c¢apli mobil, sert agrisiz
lenfadenomegali varhigi disinda patoloji saptanmadi. Oz ve soy ge¢misi 6zellik
gostermeyen olgunun 8 yildir giinde yarim paket sigara igme aliskanlig vardi.

Hemogram, rutin kan ve idrar biokimyasal-bakteryolojik incelemeleri normal
sinirlardaydi.

Posteroanterior (PA) akciger radyograminda bilateral lobule ve diizgiin sinir
olusturan hiler dolgunluk izlendi (Resim 1). Toraks bilgisayarli tomografi (BT)

incelemesinde bilateral hiler, karinal lenfadenomegaliler saptandi (Resim 2).

Resim 1: Olgunun PA akciger radyogrami

Resim 2: Olgunun toraks BT kesiti (mediasten penceresi)



Bu bulgularla olguya fiberoptik bronkoskopi uygulandi. Sag iist lob brons karinasi
kiint olarak izlendi, buradan yapilan transbronsial ince igne aspirasyon biyopsisi
orneginin incelenmesi benign olarak rapor edildi. Bronkoalveoler yikama sivisinin
incelenmesinde, benign sitoloji, % 83 alveoler makrofaj, % 15 lenfosit, % 2 notrofil
saptandi. Solunum fonksiyon testi ve arteryel kan gazi incelemeleri normal
sinirlardaydi. Olguya sol skalen ve sol aksiller bolgeden eksizyonel lenfbezi
biyopsileri uygulandi. Biyopsi orneklerinin histopatolojik inceleme sonucu “Rosai-
Dorfman Hastalig1 (sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy)” olarak

bildirildi (Resim 3-5).

Resim 3: H&Ex40, lenf bezi siniislerini genisleterek dolduran berrak sitoplazmali

histiyositler

Resim 4: H&Ex250, lenf bezi siniislerini genisleterek dolduran berrak sitoplazmali

histiyositler

Resim 5: H&Ex400, Emperipolezis, histiyosit sitoplazmasinda vakuol ig¢inde

fagosite lenfositler



Semptomunun ve ekstranodal tutulumun olmamasi nedeniyle tedavisiz radyolojik
takibimizde olan olgunun birinci yillik kontrollerinde lezyonlarinin stabil oldugunu

saptadik (Resim 6,7). Olguyu nadir goriilmesi nedeniyle sunuyoruz.

Resim 6: Olgunun 1 y1l sonraki kontrol PA akciger radyogrami

Resim 7: Olgunun 1 y1l sonraki toraks BT kesiti (mediasten penceresi)

TARTISMA

Etyolojisi tam olarak bilinmeyen siklikla bilateral masif, agrisiz servikal lenf
nodu biiylimesi, ates, 16kositoz, yiiksek eritrosit sedimentasyon hizi ve poliklonal
hipergamaglobulinemi ile karekterize bir hastaliktir (1). Diger periferik lenf bezleri
ve santral lenf bezleri tutulumu goriilebilmektedir (1,2). Bizim olgumuzda aksiller,
skalen, hiler ve mediastinal, lenf bezi tutulumu mevcuttu.

Hastaligin patolojik tanisinda lenf bezi veya tutulan organlardan alinan
materyallerin histolojik incelenmesi yani sira ince igne aspirasyon biyopsileri ile
sitolojik diizeyde de tani konulabilmektedir (4,9). Sita ve ark. bilateral servikal,
supraklavikuler, aksiller, inguinal, hiler ve mediastinal lenfadenomegalileri, akciger
parankiminde diffiiz retikiilonodiiler infiltrasyonu izlenen olgularina SHML tanisini
servikal lenf bezi eksizyonel biyopsisiyle koymuslardir (10). Olgumuzun aksiller ve
skalen lenf bezi biyopsi Orneklerinin incelenmesinde lenf bezinin normal yapisi
bozulmus, genislemis siniisler nedeniyle lenf bezleri biiylimiis, ¢ok sayida lenfosit

fagosite etmis histiyositler ve emperiopolezis izlendi.



Hastaligin klinik seyrini belirleyen, ekstranodal tutulum yeri ve immiin
bozukluklarin eslik etmesidir. Sistemik lupus eritematozis ve AIDS’ li olgularda
klinik tablo agir seyretmektedir (11,12). Bu olgularda tedavide kortikosteroidler,
kemoterapotik  ajanlar ve son yillarda monoklonal antikor tedavileri
uygulanmaktadir (7,12). Ekstra nodal tutulumu olmayan olgular genel olarak benign
klinik seyir gostermekte ve klinik olarak takip ile yetinilmektedir (13). Olgumuzda
ekstra nodal tutulum izlenmedi. Eslik eden immiin yetmezlik tablosu yoktu. Bu
nedenle herhangi bir tedavi uygulanmadi. Birinci yil takibinde lezyonlarin stabil
oldugu goriildi.

Bu olgu sebebiyle radyolojik ve klinik olarak gerek periferik, gerekse santral
lenf bezi biiylimesi saptanan asemptomatik olgularda ayirici tanida Rosai-Dorfman

hastaliginin da diisiiniilmesi gerekliligini vurgulamak istedik.
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