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Yaygin lenfadenopatili sinus histiositozisi
(Rosai-Dorfman Hastahigi): Olgu Sunumu
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Ozet

Rosai-Dorfman hastaligi yada yaygin lenfadenopatili
sinus histiositozisi nedeni bilinmeyen, agrisiz lenfadeno-
pati, ateg ve kilo kaybiyla karakterize selim bir hastaliknr.
Siklikla ¢ocuk ve geng erigkinlerde goriiliir ve genellikle
kendiliginden geriler. Nadir gériilen bir hastalik olmas:
nedenivle Rosai-Dorfman hastaligi tamist alan 3 yagindaki
bir olgu sunuldu. Tant servikal lenf bezi biyopsisi ile kon-
du. Hastalhk kendiliginden geriledi ve 3 willik izlemi nor-
maldi.

Anahtar kelimeler: Rosai-Dorfman Hastaligi, boyunda
lenfadenopati, cocukluk ¢ag

Summary

Sinus Histiocytosis with massive [ymphadenopathy
(Rosai-Dorfman’s Disease): A Case Report

Rosai-Dorfman disease or Sinus Histiocytosis with
Massive Lymphadenopathy (SHML) is an idiopathic,
benign, self-limited disorder characterized by painless
cervical lymphadenopathy, fever, and weight loss. The
disease most commonly affects children and young adults.
A 3-vear-old child with Rosai-Dorfman Disease was pre-
sented. The diagnosis was made by a cervical lymph node
biopsy. The disease have regressed spontaneously and 3
years follow-up was uneventful.

Key words: Rosai-Dorfman’s disease, Cervical lym-
phadenopathy, childhood

Giris

Rosai-Dorfman Hastalii, ilk kez 1969 yilinda Ro-
sai ve Dorfman tarafindan 4 hastada tanimlanmigtir
(13), Cocukluk ve geng erigkinlik ¢aginda, erkekler-
de daha sik goriilen nedeni bilinmeyen, nadir bir
hastalik olup siklig1 milyonda 0.3’tiir ¢5.12), Siklikla
boyun lenf bezlerinden baslar, ancak diger lenf bez-
lerinde de tutulum ve lenf bezi tutulumu olmadan
lenf bezi-dis1 tutulum da olabilir. Lenfosit ve histi-
yosit birikimine bagli olarak lenf bezlerinde biiylime
gozlenir (256.12) Nadir goriilmesi nedeniyle Rosai-
Dorfman Hastali§1 tanis1 alan bir olgu sunulmustur.

Olgu Sunumu

U¢ yaginda erkek ¢ocuk boynunda siglik yakinma-
siyla klinigimize getirildi. Ovykiisiinde on beg giin-
diir boynun sag ve sol tarafinda giglik ve ateg tamm-
lamiyordu. Yaklagik 1 ay dnce de iki tarafli orta ku-
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lak yangisi nedeniyle on giin agizdan sefalosporin
tedavisi almigti. Boynunda giglik olugtuktan sonra 1
hafta agizdan ampisilin/sulbaktam kullanmg ancak
tedaviden yarar gérmemigti. Oz ve soy gecmiginde
bagka bir ézellik yoktu.

Muayenesinde koltukalti ategi 37.7°C, viicut agirhig
10 kg (25-50p), boy 81.5 ¢cm (25-50p) idi. Boyunda
sag on ve arkada en biiytigii yaklagik 4x2 cm élgiile-
rinde alti adet yumugak kivamli, agrisiz, hareketli,
lenfadenopati (LAP) ve solda aym ozelliklerde 2x1
cm’lik 4-5 adet LAP mevcuttu. Diger sistemik
muayene bulgulart normaldi.

Laboratuvar incelemesinde alyuvar sedimantasyon
hizi 8 mm/h, akyuvar sayist 10.100/mm3 idi. Perife-
rik yaymasinda % 60 polimorf ¢ekirdekli lokosit
(PNL), % 40 lenfosit vardi. Diger hematolojik ve bi-
yokimyasal dlgiimler normaldi. Ultrasonografide
boyunda sagda en biiyiigii 42x16 mm, solda en bii-
yiigii 26x10 mm, iki tarafli, ¢ok savida, lenf bezleri
saptandi. On-arka akciger filimi normaldi.
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Resim 1. Lenf bezinde histiyositik proliferasyon izlenmekte.
(H-E, (25).

Yapilan igne biyopsisi ile tam igin yeterli miktarda
ornek elde edilemedi. Bu nedenle genel anestezi al-
nnda, boynun sagindaki en biiyiik lenf bezi ¢ikaril-
di. Histopatolojik incelemede siniislerde belirgin ge-
nigleme ve kapsiil ¢evresi fibrosis dikkati ¢ekti. Si-
niislerde lenfositler, plazma hiicreleri ve ¢ok sayida
histiyosit gézlendi (Resim 1,2). Bu bulgularla yay-
gin lenfadenopatili siniis histiositozisi (Rosai-Dorf-
man hastalig) tamst kondu. Hasta ayn giin taburcu
edildi. Hastaya herhangi bir tedavi verilmedi. Iki ay
icinde lenf bezleri kiigiildii. Son muayenemizde sol
dn boyun bélgesinde 1 adet 1(1 cm’lik LAP vard:.
Hastamin 3 yillik izleminde hastalikta yineleme veya
ilerleme olmadi. Hasta halen ¢ocuk sagligr ve
hasta-liklary klinigi tarafindan izlenmektedir.

Tartisma

Rosai-Dorfman hastalii, 1969 yilinda ilk olgu Gii-
ney Afrika’dan olmak iizere Rosai ve Dorfman tara-
findan 4 hastada tammlanmugtir 13). Lenf bezi tutu-
lumunun oldugu olgularda ‘yaygin lenfadenopatili
sinus histiositozisi® lenf bezi-dig1 tutulumlarda ise
*‘Rosai-Dorfman Hastalifl” ismi tercih edilmektedir
(2), Sikhig1 milyonda 0.3 tiir (3.

Rosai-Dorfman hastaligi siklikla boyun lenf bezle-
rinden baglar (% 90), ancak olgularin % 78’inde di-
ger lenf bezlerinin tutulumu ve % 25-% 43’linde
lenf bezi-dig1 tutulum vardir (256.12), Tiim yag grup-
larinda goriilebilmekle birlikte ¢ocuk ve geng erig-
kinlerde daha sikur. Lenf bezi-digi tutulum ise yagh
hastalarda daha sikur (3:3). Lenf bezleri diginda en
sik tutulan bilge bag-boyun bolgesidir ve olgularin
yaklagik % 22’sinde goriiliir (1.2.5.10.11.12) Hemen

Resim 2. Lenfositler ve yer yer lenfositleri fagosite etmig his-
tiyositler izlenmekte (H-E, (100).

hemen tiim organlar hastalik tarafindan etkilenebilir.
Sik tutulumun izlendigi diger bolgeler iist solunum
yollan, tiikriik bezleri, géz ¢ukuru, testisler, kemik,

merkezi sinir sistemi, deri ve yumusak dokulardir
(1,2,3,6,8,9,10,11,12,14)

Hastalarin kliniginde basit iist solunum yolu enfek-
siyonu belirtileri, genellikle orta derece ateg, gece
terlemesi, kirginlik ve olgumuzda oldugu gibi bo-
yunda iki tarafli agnsiz lenfadenopatiler vardir 2.5),

Hastalifa eslik eden laboratuvar bulgular I6kositoz,
artmis sedimantasyon hizi, poliklonal hiperglobi-
linemi, orta derecede mikrositer anemi, periferal T
lenfositlerinde azalma ve CD4/CDS8 oramnin ters
donmesi, Rosai-Dorfman hiicrelerinde S-100 prote-
in pozitifligi vardir (25.12). Olgumuzun laboratuvar
bulgularinda belirgin bir bozukluk saptanmadi.

Hastalifin kesin tanist histopatolojik olarak veya ig-
ne biyopsisi ile sitolojik olarak konur (4-9). Tomog-
rafi, MRI ve kemik sintigrafisi, lenf bezi-dis1 tutulu-
mun arastirilmasinda kullanilabilir (211,

Klinik seyrine gore hastalar beg alt grupta incelene-
bilir: 1) Kendiliginden tam iyilesen hastalar, 2) lyi-
lesme ve alevlenmelerle seyreden kronik hastalar, 3)
Hastalif1 ilerleyici fakat dengeli olan hastalar, 4)
[lerleyici hastalar, 5) Yaygin lenf bezi-digi tutulu-
mun oldugu ve éliimle sonuglanan hastalar. Olgula-
nn biiyiik kismi hastamizda oldugu gibi kendiligin-
den iyilegir. Gerilemeyen olgularin biiyiik bir bol-
mii selim seyreder. Yaygin lenf bezi tutulumunun
varlif1 bbrek, karaciger, solunum yollart tutulumu,
immiinolojik bozukluklarin olmasi, anemi, lenfosi-
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topeni, artrmig sedimantasyon hizi kotii seyir goster-
geleridir (2),

Su ana dek kesinlesmis bir tedavi yéntemi yoktur.
Organ islevlerinin bozuldugu ya da olumsuz etkilen-
digi durumlarda radikal cerrahi girisimler yapilabi-
lir. Ilag (steroid ve sitotoksik ilaglar) ve 1gin tedavi-
sinin etkili oldugunu bildiren raporlarin yanisira
(2.7.1L12) etkili olmadigini savunanlar da vardir
(3,14), Zannolli ve ark. (14) orbital yerlesimli gok
odakli yumusak doku tutulumu olan 10 yasindaki
bir hastaya 4 ay vinblastin, daha sonra ise 4 ay mer-
kaptopiirin ve metotroksat vermigler ancak her iki
tedavi de etkili olmamusgtir.

Sonug olarak; Rosai-Dorfman hastalifi cocukluk ¢a-
g1 boyun lenfadenopatisi nedenleri arasinda akilda
tutulmas gereken bir hastaliktir. Tanis1 histopatolo-
jik olarak konur. Igne biyopsisi ile tani konan olgu-
larda daha agresif bir girisim olan lenf bezi biyop-
sisi gerekmeyebilir. Rosai-Dorfman hastalif1 iyi bi-
linen bir tablo olmasina kargin nedeni ve ideal teda-
visi saptanamamigtir. Yasamsal organlarin etkilen-
medigi olgular konservatif olarak izlenebilir.
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