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Vaka Sunumu

Cocukluk Caginda Ender Goriilen Bir
Lenfadenopati Nedeni: Masif Lenfadenopatili
Siniis Histiositozu (Rosai-Dorfman Hastahg)
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Cocukluk Caginda Ender Goriilen Bir Lenfadenopati
Nedeni: Masif Lenfadenopatili Siniis Histiositozu (Rosai-
Dorfman Hastaligy)

Siniis histiyositosizi (Rosai-Dorfman Hastaligt), ender goz-
lenen histiyositik bir hastalik olup, etiyolojisi tam olarak
bilinmemektedir. Lenfosit ve histiyositlerin lenf nodu siniis-
lerinde birikmesiyle olusan masif lenfadenopatiler, hastali-
gin en karakteristik ozelligidir. Servikal lenfatikler en sik
tutulan bolge olmasina ragmen, diger lenf nodlarinda da
tutulum goriilebilir. Tam patolojik olarak konur. Tedavisiz
izlenen semptomsuz vakalarin yaminda, yagsam tehdit edici
organ tutulumlart nedeniyle immunsupresif tedavi, cerrahi
ve radyoterapi uygulanan vakalar da mevcuttur. Boyun
bolgesinde masif lenfadenomegalileri nedeniyle, ayiwrict
tamida malin hastalik diigiiniildiigii icin poliklinigimize
gonderilen ve eksizyonel biyopsi orneklerinin histopatolo-
Jik incelenmesi ile “Rosai-Dorfman Hastaligi”tanist alan
iki vaka literatiir egliginde sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Lenfadenomegali, cocuk, Rosai-
Dorfman
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A Rare Cause of Childhood Lymphanedopathy: Sinus
Histiocytoes with Massive Lymphadenopathies

The sinus histiocytosis (Rosai-Dorfman Disease) is a rarely
seen histiocytic disease and its etiology is not clearly
known. Massive lymphadenopathies that are formed by
accumulation of lymphocytes and histiocytes in lymph node
sinuses are the main characteristics of the disease. Although
cervical lymphatics are the most frequently affected region
, the other lymph nodes can also be involved. The diagnosis
is histopathologically established. In addition to asympto-
matic cases followed up without any treatment, there are
also cases requiring immunosuppressive therapy, surgical
treatment or radiotherapy due to life-threatening organ
involvement. Hereby, we present two cases diagnosed with
Rosai-Dorfman Disease on histopathological examination.
In these cases, the malignancies were considered in diffe-
rential diagnosis because of massive lymphadenopathies in
cervical area.
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GIRIS

Lenfadenopati, ¢ocukluk caginin sik kargilasilan
sorunlarindan birisidir. Genellikle enfeksiyonlara
gecici bir reaksiyon olarak ortaya cikarlar. Ancak
tedaviye ragmen Kkiiciilmeyen, giderek biiylime ve
birlesme egiliminde olan, sert kivamli lenfadenopti-
lerde, bagta lenfomalar ve losemiler olmak {izere
cocukluk ¢aginin malin hastaliklar1 da akla gelmeli-
dir. Masif lenfadenopatili siniis histiositozu, ilk kez
1969°da Rosai ve Dorfman ¢V tarafindan tanimlanmis
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selim karakterli, ender goriilen bir hastalik olup,
enfeksiyon ve malignite dist lenfadenopati nedenleri
arasindadir ¢, Bu makalede Istanbul Tip Fakiiltesi
Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali Poliklinigi'ne
bagvuran ve masif lenfadenopatili siniis histiositozu
tanis1 almusg iki vaka sunulmaktadir.

VAKA 1

On bir yasinda erkek hasta, boynun sol tarafinda ani-
den fark edilen sislik yakinmasi ile poliklinige bas-
vurdu. Fizik muayenesinde her iki tarafta arka servi-
kal zincirde 2x2 cm boyutlarinda; sternokleidomasto-
id kas arkasinda ise 1x1 cm boyutunda hareketsiz ve
agrisiz lenf bezleri saptandi. Hepatosplenomegali ile
ates eslik etmiyordu ve diger sistem muayeneleri
dogaldi. Laboratuvar tetkiklerinde tam kan sayiminda
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tiim seriler normaldi (Lokosit: 9,000/mm?, notrofil:
6,000/mm?, lenfosit: 1,500/mm?, Hb: 12.4 g/dL, trom-
bosit: 297,000/mm?). CRP: negatif, sedimantasyon: 12
mm/saat, ve parvoviriis Ig M ve Ig G (-), CMV Ig M
veIg G (-),EBV Ig M ve Ig G (-), toxoplasma Ig M ve
Ig G (-), mycoplasma Ig M ve Ig G (-) saptandi. sap-
tand1. Ince igne aspirasyonu ile tan1 konamayan hasta-
nin lenf bezinin eksizyonel biyopsisinde, lenf gangli-
yonlarinin bir kisminda normal yapinin kismen silindi-
8i, siniislerin genis, hafif eozinofil stoplazmali histiyo-
sitik hiicrelerle dolu oldugu, lenfositler plazma hiicre-
leri ve eozinofillerin dikkat ¢ektigi, genig eozinofilik
sitoplazmal1 histiyositik hiicrelerin bir kisminda; sitop-
lazmada, bu hiicreler tarafindan fagosite edilmis lenfo-
sitler, eritrositler ve diger kan elemanlari goriildii.
Immiinhistokimyasal incelemede histiyositik hiicreler
S 100 (+), CD 68 (+) ve CDla (-) idi ve siniis histiyo-
sitosu (Rosai Dorfman Hastalig1) ile uyumlu bulundu.
Takiplerinde lenf bezlerinde biiyiime gozlenmeyen
hastanin ayaktan izlemine devam edilmektedir.

VAKA 2

Alt1 yagindaki erkek hastanin, boynun sol tarafindaki
siglik nedeniyle dig merkeze basvurdugu ve kitlenin
cikarildigr 6grenildi. Patoloji raporu, siniis histiyosi-
tozu (Rosai Dorfman Hastalig1) olarak gelen hastanin
kitlesi, 1,5 ay sonra ayni bolgede yineledigi i¢in,
once Istanbul Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz bolii-
miine, oradan da poliklinigimize yonlendirildi. Fizik
muayenede sol arka servikal bolgede 6x5 cm boyut-
larinda, sert, hareket etmeyen, agrili lenfadenomega-
li, her iki 6n servikal bolgede iki tarafli, en biiyiigi
1,5x1 cm, aksiller bolgede iki tarafli, en biiytigii 1x1
cm lenfadenomegaliler saptandi. Ayrica mezokardiak
odakta 2/6 sistolik iifiirlim ve 2 cm karaciger ele geli-
yordu. Diger sistem muayeneleri dogaldi. Laboratuvar
tetkiklerinde, 1okosit: 11,500/mm?, Hb: 11.3 g/dL,
trombosit: 602,000/mm® idi. Karaciger ve bobrek
fonksiyon testleri normal olup, diger biyokimyasal
tetkiklerinde de anormallik yoktu. Sedimantasyon:
83 mm/saat, LDH: 753 U/L, CRP: 20.6 mg/L (< 5 mg/L)
olarak yiiksek saptandi. Boyun ultrasonografisinde,
boyun sol yariminda 7x4 cm, posterior servikal zin-
cirde 5x2 cm capinda korteksi ileri derecede kalinlas-
mis ve ekosu azalmig lenf nodlar: izlendi. Batin ult-
rasonografisinde karaciger sol lobu hipertrofik, dalak
boyutlarda artig saptandi. Akciger grafisinde medias-
ten genisligi saptandigindan cekilen toraks tomogra-
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fisinde, mediastende perivaskiiler alanda 1 cm’in
altinda birkag¢ adet lenf nodu goriildii. Sol ana karotis
arteri disa dogru deplase eden, juguler vene basi
yapan kitlenin oncelikle total eksizyonuna karar
verildi Ancak akut faz reaktanlarindaki yiikseklik
nedeniyle lenfadenit gelismis oldugu diisiiniilerek
antibiotik (amoksisilin-klavulonat) tedavisi verildi.
Antibiotik tedavisi sonrasi lenf bezlerinde belirgin
kiigiilme gozlenen hastadan biyopsi alinmadi.
Hastanin poliklinik izlemi devam etmekte olup, her-
hangi bir yakinmas: bulunmamaktadir.

TARTISMA

Siniis histiositozis ve masif lenfadenopati birlikteligi
“Rosai-Dorfman Hastalig1” olarak adlandirilir. Yaga-
min ilk iki dekatinda sik olmakla birlikte, her yasta
gozlenebilir. Erkeklerde daha sik goriilmektedir.
Etiyolojik mekanizma hélen bilinmemekle birlikte,
immiindisfonksiyon sorumlu tutulmaktadir. Yiiksek
sedimentasyon hizi, ates, 16kositoz, hipergammaglo-
bulinemi ile birlikteligi, infeksiyoz teoriyi destekle-
mektedir. Baz1 vakalarda seroloji pozitif saptandigi
icin EBV ve HHV-6 viriisleri ile iligkili olabilecegi
diigtiniilmektedir ¢,

Hastalar ¢cogu kez, iki tarafli agrisiz masif servikal
lenfadenopati, ates yakinmas: ile bagvurmaktadir.
Gece terlemesi ve kilo kaybi goriilebilir. Diger nodal
tutulum alanlar1 mediastinal, hiler (% 30-40), retro-
peritoneal, axiller (% 38) ve inguinal lenf nodlaridir
(% 44) ©. Ekstranodal hastalik % 40 oraninda gozle-
nir, lenfadenopatili ya da lenfadenopati olmadan da
ortaya cikabilir, soliter ya da multipl olabilir.
Ekstranodal tutulum siklikla nazal kavite, paranazal
siniislerde bildirilmistir. Yumusak doku, santral sinir
sistemi, orbita, deri, oral kavite, kemik, bobrekler, tist
solunum yolu, gastrointestinal sistem, testisler ve
tiikriik bezleri diger ekstranodal tutulum goriilen bol-
gelerdir “519 Maoxin ve ark. 7, intrakranial hastali-
gin klinik ve radyolojik olarak meningiomu taklit
ettigini bildirmislerdir. Vakalarimizda ekstranodal
tutulum mevcut degildi. ilk vakamizda hastalik, yal-
nizca boyun bolgesinde gozlenirken, ikinci vakada
generalize nodal tutulum mevcuttu. Laboratuvar bul-
gusu olarak 16kositoz, artmig eritrosit sedimentasyon
hiz1 ve poliklonal hipergammaglobulinemi goriilebi-
lir. Vakalarda viral enfeksiyon saptanmadi ve hiper-
gamaglobulinemi yoktu.
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Tant, lenf nodu biyopsisi ile konur. Mikroskobik ola-
rak histiyositik hiicrelerin sitoplazmasinda, fagosite
edilmis ¢ok sayida saglam lenfositler, kirmizi kan
hiicreleri ve az sayida plazma hiicreleri (lenfositofa-
gositoz) gozlenir. Lenfositler B ve T hiicre karigimi
icerir. Bu histiyositlerde S-100 ve CD 68 pozitif, CD
la negatiftir ™. CD 68, CD 14 pozitif olabilmekte-
dir. Kapsiiler ve perikapstiler inflamasyon ve fibrozis
gozlenir. Mikroskopik olarak lenf sintislerinde belir-
gin genisleme nedeniyle lenf bezinin normal diizeni
bozulmustur. Bazi vakalarda geniglemis siniisler i¢in-
de nekroz odaklar1 ve kiiciik mikroabseler bulunur.

Histolojik ve klinik olarak ayirict tanida, oncelikle
nonspesifik hiperplazi, enfeksiy6z hastaliklar, non-
Hodgkin (NHL) ve Hodgkin lenfoma (HL), langer-
hans hiicreli histiyositoz (LHH) ve hemofagositik
lenfohistiositoz (HLH) diistiniilmelidir. Hodgkin ve
Non-Hodgkin lenfoma, malin lenfosit ya da Reed-
Sternberg hiicrelerinin gortilmesi ile karakterizedir.
Nonspesifik hiperplazide lenfositofagositoz goriil-
mez. Salmonella, rinoskleroma ve histoplazmozis
gibi enfeksiyoz hastaliklarda lenfofagositoz goriilebi-
lir. Laboratuar ve klinik, bize ayirici tanida yardimci-
dir. Langerhans hiicreli histiyositoz; niikleer yariklari
olan biiyiik histiyositler ve eozinofilik infiltrasyon ile
karakterizedir; S-100 pozitifligi Langerhans hiicreli
histiyositozda da goriiliir, patolojik olarak CD1a (+)
olmasi ve Birbeck graniillerinin goriilmesi ile ayirici
taniya gidilir. Hemofagositik sendrom ates, bisitope-
ni ve splenomegalinin eglik ettigi hemofagositozla
karakterizedir ¢. Her iki vakamizda da lenf bezleri-
nin patolojik boyutta olmasi, sert, hareketsiz ve agri-
s1z olmast nedeniyle oncelikle malin hastaliklarin
diglanmas1 hedeflenmigtir. Sedimantasyon yiiksekli-
&1, hiperlokositoz ve ates, enfeksiyona bagli durum-
larda da goriilebilen nonspesifik bulgular olup, kesin
tan1 i¢in lenf bezinin eksizyonel biyopsisi planlan-
mustir. Cocukluk ¢aginda ince igne aspirasyon biyop-
sisi tecih edilmeyen bir yontem olup, zaman kaybina
yol agarak tan1 konmasini geciktirir. Sonug olarak, ilk
vakada da bu yontemle kesin bir taniya gidilememis
ve sonrasinda eksizyonel biyopsi yapilmigtir. Klinik
olarak izlemde lenf bezlerinde biiyiime gozlenen ve
tanida siiphe olan vakalarda, biyopsi tekrar1 yapilabi-
lir. Bu nedenle biyopsi oncesi cerrah ile onceden
konusulmali, 6zellikle biyopsi istenen lenf bezi konu-
sunda fikir birligi yapilmalidir. Ikinci vakada, daha
once yapilan biyopsi ile tan1 konmus olup, yeniden

biyopsi planlanirken, lenfadenit nedeniyle verilen
antibiyotik sonrasi kii¢tilme gozlendiginden, biyopsi-
den vazgecilmistir.

Hastaligin klinik gidisi cok degiskendir. Kendiliginden
remisyona giren vakalarin yani sira yasami tehdit
edici organ tulumlart da gozlenebilir. Vakalarin %
50’sinde prognoz iyidir, Hastalik kendini sinirlayabi-
lir ve siklikla tedavi gerekmez. Spontan remisyon %
20 olup, bir y1l icinde % 90’1 remisyona girer. Ancak
yillar sonra bile hastalik yinelenebilir. Bu nedenle
hastalarin diizenli izlemi 6nemlidir. Her iki vakamiz-
da da yasamu tehdit edici tutulum olmadigi i¢in her-
hangi bir tedavi gerekli olmamis ve tedavisiz remis-
yon gozlenmistir. Yagami tehdit eden ya da sistemik
tutulumla giden hastalikta kortikosteroid tedavisi,
direncli vakalarda cerrahi ya da radyoterapi uygula-
nabilir ®. Hastalik patogenezinde immiin sistemin
fonksiyonlarinda bozukluk oldugu diisiiniildiigiinden,
tedavi segenekleri arasinda immiinmodulator tedavi-
ler (Interferon-a., 2-klorodeoksiadenozin, imatinib ve
rituximab) de yer almaktadir @.

Sonug olarak, Rosai Dorfman Hastaligi, izole masif
lenfadenomegaliden, hayati tehdit edici ekstranodal
organ tutulumlara kadar genis klinik bir spektruma
sahip olan, bir yandan kendiliginden iyilesirken,
diger yandan cerrahi, radyoterapi ve sitotoksik ilag
tedavisi gibi agresif tedaviye gereksinim gosteren bir
hastaliktir. Bu nedenle lenfadenomegalilerin ayirici
tanisinda ender goriilmesine ragmen, akilda tutulma-
Lidir.
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