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Ozet Abstract

Siniis histiositozis ve masif lenfadenopati birlikteligi Rosai-Dorfman Hastaligi ~ Sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy or Rosai-Dorfman disease is

olarak isimlendirilir. Rosai-Dorfman Hastaligi (RDH) nadir grilen, histosistlerin N uncommon disease characterized by benign proliferation of histiocytes, with

inless lymph | fr | di . Wi r
benign proliferasyonu, agrisiz lenf nodu biytimesi ve sik ekstranodal tutulum ya- EOIEES LT 2 Cal S R T S S et S e ST Bl
5 . case of Rosai-Dorfman of adult female. Rosai-Dorfman disease is a rare presen-
pan bir hastaliktir. Biz burada rosai-dorfman hastaligi tanisini koydugumuz vaka
tation as can be seen from a review of all literature. The presentation, differential

esliginde hastaligin tani, ayrici tanisi ve tedavisini literatir esliginde tartistik. . . .
e & Y e 2 diagnosis and treatment are discussed.
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Giris

Masif lenf adenopati ile giden sinis histiositosizi veya diger
adiyla Rosai-Dorfman Hastalig ilk kez 1969 yilinda Rosai ). ve
Dorfman R.F tarafindan tanimlanmistir [1]. Bugiine kadar bes-
ylizden az vaka bildirilmistir [2]. Klinigi ve patolojisi iyi anlasil-
mis nadir bir hastalik olmasina karsin etyolojisi bilinmemekte-
dir. Tum yas gruplarini etkilemekle beraber cocukluk ve adélesan
yasta daha sik gortlir. Histopatolojik olarak lenfatik sindislerin
histiositik proliferasyonu ile karakterizedir. Hastalarin cogunlu-
gunda agrisiz bilateral servikal lenfadenopati bulunur ve genel-
likle ates, I6kositoz, artmis sedimentasyon ve hipergamaglobuli-
nemi eslik eder [2,3]. Hastalarin % 43’tiinde lenfadenopatiyle bir-
likte ektranodal tutulum saptanir [2]. Lenfadenopati ile prezen-
te olan hastalar siklikla malign lenfoma ile karistirilirken, ekstra-
nodal tutulumlu hastalar ise organa 6zgli malignite olarak de-
gerlendirilebilir [4].

Olgu Sunumu

59 yasinda, tiitiin fabrikasindan emekli, kadin hasta, halsizlik,
kulak ¢inlamas nedeni ile hastanemize bagvurdu. Ozge¢misinde
herhangi bir 6zellik yoktu, sigara ve alkol kullanmamisti. Hasta-
nin fizik muayenesi hepatosplenomegalisi disinda normaldi. La-
boratuar incelemesinde hastanin trombositopeni ve eritrosit se-
dimentasyon hiz orani artmis olarak bulundu.

Hastanin fizik muayenesinde hepatosplenomegali olmasi nedeni
ile hastadan abdomen bilgisayarl tomografi (BT) istendi. Abdo-
men BT’'de hepatosplenomegali, hepatosteatoz, periportal ka-
raciger hilusunda, ¢éliak grupta en biyugii 17 mm capli multipl
lenf nodlari goruldi.

Hastanin akciger grafisinde ise mediastende ve vaskiler pedi-
kiilde genisleme goriildiigl icin hastadan toraks BT istendi. To-
raks BT'de; sag paratrakeal, prevaskiiler, aortikopulmoner, pre-
karinal, sag hiler, en byiigu 2cm caplh lenf nodlar gordldu (Re-
sim 1). Parankimde her iki akcigerde sagda daha fazla sayi ve
biytikliikte olmak lizere en bliy(ligii sag akciger apikalde yaklasik
1.5 cm capli olmak lizere multipl nodiiler lezyonlar ve her iki ak-
ciger bazalde buzlu cam dansiteleri gorildi (Resim 2).

Hastada hemotolojik bir malignansi diistiniilerek hastaya kemik
iligi aspirasyon biopsisi yapildi. Kemik iligi aspirasyonu ve peri-
ferik yaymada, hafif diseritropoez disinda 6zellik yoktu ve atipik
hiicre gorilmedi. Bunun Uzerine istenen PET-CT incelemesinde;
sag akciger st lob apikalde, sol akciger alt lob anterobazal seg-
mentte ve mediastinal lenf nodlarinda 6ncelikle bening nitelik-
te patolojileri diisindiiren metabolik aktivite artislar gorildi.
Heniiz tanisi kesinlesmeyen hastaya bronkoskopi planlandi ama
hasta hicbir sekilde bronkoskopiye uyum saglayamadi. Cerrahi
ile gortsilerek hastaninda onayi ile mediastinoskopi uygulandi,
sag paratrakeal lenf nodlarindan doku 6rnegi alindi.
Mediastinal lenf nodlarinin hemotoksilen eozin boyasinda his-

sag hiler, sol hiler ve subkarinal lenfadenopa- sag akciger tst zonda nodul gériiltyor.

tiler goriltiyor.

tiositler sik olmakla beraber lenfosit, plazma hiicrelerinin birlik-
te goruldigi mikst hiicre infiltrasyonu ve emperipolez ile uyum-
lu olarak birkag histiositin pembe sitoplazmasi icerisinde lenfo-
sitler goruldi (Resim 3). Bakteri, mantar ve aside direncli boya-
ma incelemeleri negatif olarak geldi. Hastaya bu tipik histopa-
tolojik bulgular ile Rosai-Dorfman hastaligi tanisi konarak 1 mg/
kg prednizolon baslandi ve tedrici olarak doz azaltildi. Hastanin
8. haftaki kontroltinde klinik ve laboratuar parametrelerinde di-
zelme, mediastinal lenf nodlarinda gerileme gorildu.

Tartisma

Rosai-Dorfman hastaligi (RDH), etiyolojisi bilinmeyen, éncelikle
lenf nodlarini tutmakla beraber, ekstranodal tutulumda gostere-
bilen lenfatik sintslerin histiositik proliferasyonuyla karakterize
bir hastalikdir [5]. Bas ve boyun bélgesi en sik tutulum gosteren
nodal bolgelerdir. En sik etkilenen ekstranodal alanlar; cilt, na-
zal kavite, goz ve kemik yapidir. Es zamanl birden fazla bélge-
de ekstranodal tutulum saptanabilir. Solunum sistemi ve karaci-
ger tutulumu ise oldukca nadirdir (sirasiyla % 3 ve % 1) [2]. Bi-
zim olgumuzda abdominal ve mediastinal lenfadenopatilerle es
zamanh akciger tutulumu mevcuttu. Fizik muayenede hepatosp-
lenomegali bulunmasina ragmen PET-CT'de karacigerde aktivi-
te artisi gorilmemesi nedeniyle karaciger etkilenmis olarak ka-
bul edilmedi.

RDHnin patogenezinden histiositlerin proliferasyonuna neden
olarak gizli bir kronik enfeksiyon yada bir infeksiy6z ajan yada
antijene karsi asiri immiin cevap olarak disinilmesine karsin
herhangi bir etyolojik ajanla nedensel bir baglanti gésterileme-
mistir [2]. Klebsiella, brusella gibi bakteriler, epstein barr viris,
herpes viris, sitomegaloviris, parvo virus B 19 gibi viruslar olasi
etyolojik ajan olarak suclanmistir [2,6,7]. Bunun disinda dolagim-
daki mononiikleer hiicrelerden gelisen tipik histiositlerin ve ak-
tif hastalik esnasinda artmis serum otoreaktif antikorlarin bu-
lunmasi hastaligin immun sistemdeki bir diizensizlige bagl oldu-
gu fikrini uyandirmaktadir.

Akciger tutulumu varhiginda, ayirici tanida; karsinomlar, mela-
nom, hodgkin ve non-hodgkin lenfoma, langerhans hiicreli histi-
ositozis ve granilomatéz inflamasyonlar, erdheim-chester has-
tahgi, yabanci cisim hicre inflamasyonu aspirasyon pnomosi
dustnilmelidir [8].

RDH'nin tanisi histopatolojik olarak yapilir. Lenfatik sinus; lenfo-
sitler, plazma hiicreleri ve histiosit tarafindan istila edilir ve so-
nuc olarak lenfatik sintstin yapisi kismi veya tam olarak bozulur.
Hastaligin en 6nemli histopatolojik 6zelligi; emperipolez (lenfo-
sitofagositoz) olarakda adlandirilan histiositlerin sitoplazmala-
rinda fagosite edilmis yapisi bozulmamis lenfositlerin (bazen-
de diger hiicreler plazma hiicreleri ve eritrositlerin) saptanma-
sidir [9]. Olgumuzun histopatolojik incelemesinde histiositlerin
emperipolez yaptigi gorildiu. Emperipolez yoklugunda immun-
histokimyasal boyama
RDHyi diger histiyo-
sitik  proliferasyonlar-
dan ayirmada yardim-
adir. RDH histiyositle-
ri S-100 ile kuvvetli po-
zitif boyanirlar. Langer-
hans hiicreli histiosito-
zis de (LHH) S-100 ile
boyanma gostermesine
karsin emperipolez yok-
lugna ek olarak CD 1a
pozitif boyanma ve Bir-
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Sekil 1. Toraks BT mediasten penceresinde Sekil 2. Toraks BT parankim penceresinde Sekil 3. Histiosit icerisinde fagosite len-

fosit (kirmizi ok).
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beck granillerinin saptanmasi RDH ile ayirici tanida yardimci-
dir [10]. Olgumuzun klinigi, radyolojisi ve histopatolojisi RDH ile
uyumlu bulundugu icin hastaya immiinohistokimyasal boya ya-
pilma ihtiyaci duyulmadi.

RDH genelikle selim ve kendini sinirlayici bir karakter izledigi
icin cogu kez tedavi gerekmez [11]. Ancak cok az sayida vaka-
da agresif seyir izler ve 6limcil olabililr. Alt solunum yolu, kara-
ciger, bobrek gibi ekstranodal alanlarin tutulumu kéti prognoz
ile iliskili bulunmustur [2]. Hastaligin cok nadir olmasi ve spon-
tan remisyon olabilmesi nedeni ile ideal tedavi rejimi belirlene-
memistir. Tedavi secenekleri steroid, radyasyon, kemoterapi, in-
terferon, asiklovir, monoklonal antikor tedavisi ve talidomid gibi
genis bir yelpazeyi icerir [11,12,13]. Cerrahi tedavi lenf nodlari-
nin vital organlara kompresyonu oldugunda yada yasami tehdit
edici bir durum varliginda endikedir [11]. Olgumuzda ekstrano-
dal tutulum olmasi sebebiyle sistemik steroid baslandi ve tedavi
ile mevcut lezyonlarda gerileme, klinik ve laboratuar parametre-
lerinde diizelme gorildii.
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