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Subglottik Bolge Submandibuler Lenf Bezleri
Yerlesimli Rosai-Dorfman Hastaligi

Rosai-Dorfman disease affecting the subglottic area and submandibular lyinph nodes
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Ama¢ : Rosai - Dorfman  Hastaligi (Yaygin
Lenfadenopatili Siniis Histiyositozu) lenf nodlannm
histiyosit proliferosyonuyla giden, ézellikle servikal lenf
nodlarm tutan, idiopotik , nadir rastlanan bir
hastahgdu: Tipik kinik ozellikleri bilateral agrisiz lenf
nodu biiyiimesi, ates, lokositoz, sedimentasyon artig,
poliklonal hipergammaglobulinemidir Genellikle
benign reaktif bir durumdur, yavas klinik gidis gésterir;
fakat oldukga degigken bir biyolojik davranisa sahiptir.
Calsmanuzda subglottik bolge ve submandibuler lenf
bezleri yerlegimli bir Rosai Dorfman Hastahg (RDH)
olgusu sunuldu ve literatiir bilgileri isiginda tartiglds.
Anahtar Sozcitkler : Subglottik bélge, submandibular
lenf modlan, sinus histiyositosis, massif lenfadenopati

Summary

Objective : Rosai-Dorfmann Disease ( Sinus
histiocytosis with massive Iymphadenopaty-SHML) is
a rare, idiopathic, histiocytic proliferative disorder that
most commonly involves the cervical lymph nodes.
The typical clinical features of this disease include
bilateral painless lymph node enlargement, fever
leucocytosis, elevated erythrocyte sedimentation rate,
policlonal hypergammaglobulinemia. Generally, this is
a benign reactive disorder, have an indolent clinical
course; but have a lughly variable biological behaviour:
Here we report a case of Rosai Dorfmann Disease
affecting the subglottic area and submandibular lymph
nodes and discussed in the view of the literature.

Key Words: Subglottic area, submandibular lymph
nodes, sinus histiocytosis, massive lymphadenopathy.

GIRIS

Rosai-Dorfmann Hastaligi; lenf nodlarinin, lenf
diigiimlerindeki siniis histiyositlerine benzer
histiyositlerin proliferasyonuyla olusan; sistemik,
hemofagositik hastahgidir. Patolojik incelemede
prolifere histiyositlerin lenfosit, eritrosit. notrofil,
plazma hiicresi fagositozu (emperipolesis)
gostermesi tamsaldir (1). Daha ¢ok yagamin ilk iki
dekatinda gorilmekle birlikte, her yag grubunu
etkileyebilir. Oncelikle kutaniz bolge olmak iizere,
vakalarin %43'iinde beraberinde lenf nodu tutulumu
veya tek bagina ekstranodal yerlesim bildirilmistir
(1.2). Diger ekstranodal prezentasyonlar arasinda
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okiiler bilge, orbita. bag-boyun bélgesi, santral sinir
sistemi , gastrointestinal traktus, genitoiiriner bolge
sayilmaktair (3.4).

Genelde benign seyir gostermekle birlikte vital
organ yerlesimlerinde, immunolojik bozukluklarla
birlikteliginde fatal seyredebilir (2).

OLGU

5.1.98 tarihinde solunum sikintist nedeniyle bir
bagska merkezin KBB Klinigi'ne bagvuran 61
yasindaki  kadin  hastamiza  trakeotomi
uygulanmugtir. yaptlan tetkikler sonrasi, subglottik
bilgede kitle tesbit edilen hastaya, biyopsi
uygulanms. - histopatolojik  degerlendirme  ile
"Plazma hiicreli graniilom "diigiiniilmekle birlikte,
monoklonalitenin aragtinnlmas1 dnerilmigtir. 9.1.98
tarihinde yapilan MR incelemesinde, subglottik
alanda yer kaplayici lezyon ve bilateral
submandibuler bolgede 2,5-1,5 cm caplarinda lenf
nodlar1 oldugu belirtilmistir. Hematoloji Klinigi'nde
yapilan tetkiklerle Multipl Myelom olasiliginin



SEH T BULTENT 2001

ekarte edilmesi tizerine, Extramediiller Plazmositom
yoniinden arastirilmak iizere hasta, hastanemize sevk
edilmistir.

KBB Klinigi'ne yatirilarak, tetkik edilen hastada,
subfebril ates izlenmistir. Tam kan sayimi, kan
biyokimyasi, protein elektroforezi herhangi bir
ozellik géstermemistir. TIT ve AC grafileri normal
bulunmusgtur. ESR 45/75/100, serum IgA diizeyi 261
mg/dLIgG diizeyi 1398 mg/dl , IgM diizeyi ise 151
mg/dl; RF (++), HIV (-) olarak saptanmustir. Kemik
iligi aspirasyonunda plazma hiicresi oraninin %5'in
altinda oldugu tespit edilmistir. Bu arada baska bir
merkezde "Plazma hiicreli graniilom" olarak
degerlendiren preparatlar Patoloji Klinigimizde
yeniden incelenmis, preparatlara uygulanan lamda ve
kappa boyalarinin her ikisi de lezyonda pozitif
boyanma goisterdiginden dolayi(lenfosit
populasyonunun poliklonal -hem B hem T kokenli
olugu); Plazmositom tanisindan uzaklagilmigtir.
6.2.1998 tarihinde direkt laringoskopi ile subglottik
bolgede; yaklasik 1 cm kalinhikla larinksi ¢epegevre
saran. limende 0,5 cm bir aciklik birakan stenotik
alan oldugu gézlenmistir. Yeni bir biyopsi alinmis ve
ayni anda sol submandibuler bolgede bulunan ki
adet lenf nodu eksize edilmistir.

Labaratuvarnimiza 4x2x1,3ve 0,8 cm 6lgiilerinde kesiti
gri-sarirenkli iki adet lenf nodu ile subglottik alandan
alinan 0,3-0,5 cm caplarinda dort adet biyopsi
gonderilmistir. Lenf nodlarinin mikroskobik
incelemesinde belirgin kapsiiler-perikapsiiler
fibrozis. germinal merkezleri ve folikiil yapilarin
silen siniis dilatasyonlan gértlmustiir. Dilate siniisler
baslica histiyosit olmak t{izere, plasma hiicreleri,
lenfosit ve nétrofiller ile doludur (Resiml).
Histiyositlerin belirgin niikleollii, biiyiik vezikiiler
niikleuslu; bazilar berrak , bazilar asidofilik . yer yer
vakuole sitoplazmali olduklar ve sitoplazmalarinda
¢ok sayida lenfosit, notrofil, plazma hiicresi fagosite
ettifi (emperipolesis) goriilmisgtir (Resim 2).
Siniislerdeki plazma hiicrelerinin bazilart Russel
cisimcikleri, de icermektedir. Subglottik bdlgeden
yapilan biyopsilerin seri kesitlerinde yine plazma
hiicreleri, Russel cisimcikleri, lenfosit, nétrofil,
histiyositlerden olugan mikst iltihab1 infiltrasyon ve
arada seyrek olarak fagositik histiyositler dikkati
¢cekmigtir. Subglottik alan ve lenf nodlarindan alinan
biyopsilerde emperipolesis gosteren histiyositik
hiicreler immunhistokimyasal olarak s-100 proteini
ile pozitif boyanma géstermistir.

Bu bulgularda vakamiza Rosai-Dorfmann Hastahid
tanis1 konmustur. Klinik bulgular ile sedimentasyon
artig1 ve hiperglobulinemi de taniy1 desteklemektedir.

Bu tamiyla KBB Kliniginde 1 mg/kg/giin dozuyla
baslayip tedricen azaltilarak 16 giin siireyle steroid
tedavisi verilen hastaya havayolu pasaji
saglanamadifi icin Radyasyon Onkolojisi Klinigi'nde
17 giin boyunca 34 gray radyoterapi verilmistir.
Hastanin labaratuar bulgular diizelmesine ragmen,
subglottik bolgedeki kitlede beklenen kiigiilme
goriilmediginden dolayi, trakeotomize bir sekilde
eksterne edilmistir. Hasta halen takiptedir.

TARTISMA

flk kez 1969'da tanimlanan Rosai-Dofman Hastalif
(RDH) daha c¢ok c¢ocuklarda agrisiz servikal
lenfadenopati ve sistemik bulgularla seyreden; klinik
ve histopatolojik ayiricr tanisinda diger histiyositozlar
, hatta hodgkin hastalbiginin bulundugu nadir bir
hastaliktir (1,2,3). Cok az sayida olsa da RDH'nin
subglottik bolge ve trakea tutulumu (4),
obstriiksiyona sebep olan st solunum yolu
yerlesimleri ; SSS, GIS, meme,genitoiiriner bolge
tutulumlarr da mevcuttur(3,4,7,8.9,10). Ekstranodal
hastalikta, lenfadenopati birlikteligi-siklig1 degisiktir
ve tutulum yerine baghdwr (7). Bobrek, alt solunum
yolu, KC tutulumunun kétii prognozlu oldugu éne
strillmusgtiir (2).

. Ekstranodal tutulumlarda lenfoeritrofagositoz ¢ok
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seyrektir; fibrozis ve iltihap daha 6n plandadir. Bu
nedenle bizim vakamizda oldufu gibi, ozellikle
plazma hiicrelerinin yogun oldugu durumlarda
Kronik iltihap. Plazma hiicreligraniilom (inflamatuar
myofibroblastik Timdér), Plazmositom  tanilarina
neden olabilir (9). Fibrozisin 6n plana gectigi
durumlarada .ise Inflamatuar Psédotimér ile
karigabilir. Fakat bazi kayitlarda bu iki antitenin
birbirleri ile gegisgli bir spektrumda yer alabilecegi
savunulmaktadir(10).

Klinik ayirict tanida Langerhans hiicreli
histiyositozlar (LCH), Metastatik Malign Melanom-
Karsinom; lepra, histoplazmozis gibi birgok
infeksiyon c¢esidini icerir(9). Langerhans Hiicreli
Histiositozlar (LCH)'da histopatolojik olarak,
niikleer a tipili histiyositik proliferasyon ve
emperipolesisin  olmamasi, Lizozim (-), CD68(-),
CD'la (+) olmas: ile [RDH'da Lizozim( +),CDG68(-),
CD'la (-)dir]; ultrastriiktiirel olarak da LCH'de
bulunan Birbeck graniillerinin, RDH'da
bulunmamasiile ayrilir (10). [LCH'da langerhans
hiicre markerleri, RDH'da makrofaj markerleri
immun boyanma gosterir]. Yine fibrozisin 6n plana
gectigi durumlarda RDH'nin bazen sklerozan
Hodgkin hastaligi ayirict tanisina girdigi bildirilmis,



RDH'daki histiyositik hiicrelerin Reed-Stenberg
(RS) hiicrelerinin mononiikleer varyantina
benzeyebilecegi belirtilmistir. Fakat emperipolesisin
RS hiicrelerinin higbir varyantinda gosterilemedigi
ve S-100 proteinin negatif immun

boyanma gosterdigi saptanmigtir (8). Ote yandan
literatirde Hodgkin, non-Hodgkin ve Multipl
Myelom'lu hastalarda fokal RDH degisikleri ve
Hodgkin hastalign komplikasyonu olarak RDH
goriilebilecegi de bildirilmigtir (11).

RDH'nin tedavisinde cerrahi tedavi, steroidler, baz
antineoplastik ajanlar (Methotrexat, Merkaptoptirin
gibi) ve radyoterapi uygulanmstir. Ancak baz
vakalar kendiliginden iyilesme gosterdigi halde ;
ozellikle immunolojik bozukluklarla birlikteliginde,
AIDS hastalarinda, yaygin nodal hastahikta, cesitli
tedaviler denenmesine ragmen iyilesme
saglanamamigtir.(2,12). Bizim hastamiza da
kortikositeroid tedavisi ve radyoterapi verilmistir.
Hastanmin geride kalan kitlesinde istenen dizeyde
kiiciilme saglanamamakla birlikte . lezyonlarda da bir
ilerleme olmamigtir. Hasta genel durumunu
operasyona uygun olmadigini bildirmekte,
trakeotomize haliyle yagsamini sirdiirmekte,
bulundugu merkezde takip olmaktadur.

Biitiin bu nedenlerden dolay: 6zellikle ekstranodal
yerlesimlerle birlikte oldugunda, tedavi farklihklan
nedeniyle, histiosit proliferasyonu gdsteren
lezyonlarda Rosai Dorfman Hastahigi ayirica tam
icine alinmalidir.
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