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Ekstranodal Tutulum Gösteren Rosai-Dorfman
Hastal›¤›: Olgu Bildirimi ve Tart›flma

Dr. F. Güçlü PINARLI1, Dr. Levent YILDIZ2, Dr. Ayhan DA⁄DEM‹R1,

Dr. Mehmet ÇELEB‹3, Dr. Sabri ACAR1,

Ondokuz May›s Üniversitesi T›p Fakültesi Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar›1, Patoloji2 ve

Kulak Burun Bo¤az Hastal›klar›3 Anabilim Dallar›, SAMSUN

Rosai-Dorfman Hastal›¤› (RDH) etiyolojisi bilinmeyen, genellikle kendini s›n›rlayan kliniko-
patolojik tablo oluflturan nadir bir benign hastal›kt›r. Olgular›n ço¤unlu¤unu lenfadenopati
ve ekstranodal bölge tutulumu ile baflvuran çocuklar ve genç eriflkinler oluflturur. Bu yaz›da
servikal lenfadenopati ile birlikte orbita tutulumu olan 4 yafl›nda bir k›z hasta sunularak has-
tal›k tart›fl›lm›flt›r. RDH’n›n lenfadenopatiye yol açan di¤er benign ve malign hastal›klar›n ay›-
r›c› tan›s›nda düflünülmesi gerekti¤i vurgulanm›fl ve tedavi endikasyonlar› belirtilmifltir.
Anahtar kelimeler: Rosai-Dorfman hastal›¤›, ekstranodal, orbital, çocukluk ça¤›

✔

✔ Rosai-Dorfman Disease with Extranodal Involvement: A Case Report and Discussion
Rosai-Dorfman Disease (RDD) is a rare, benign, generally self-limiting clinicopathological
entity with unknown etiology. Most of the cases are children and young adults with lym-
phadenopathy and extranodal involvement. Here we present a 4-year-old girl with cervical
lymphadenopathy and orbital disease. RDD should be considered in the differential diagno-
sis of the benign and malignant disorders known to cause lymphadenopathy. The indications
of treatment are also discussed. 
Key words: Rosai-Dorfman disease, extranodal, orbital, childhood

G‹R‹fi
Masif Lenfadenopati ile Sinus Histiositozis

ilk kez 1969 y›l›nda tan›mlanan benign bir

hastal›k olup, yay›nlayan yazarlar›n ad› ile Ro-

sai-Dorfman Hastal›¤› (RDH) olarak isimlendi-

rilmifltir(1). Etiyolojisi bilinmeyen, genellikle

kendini s›n›rlayan klinikopatolojik tablo olufl-

turan bu nadir benign hastal›k malign lenfo-

malar ile kar›flabilmektedir(2). Olgular›n ço-

¤unlu¤unu masif, a¤r›s›z servikal lenfadeno-

pati ile baflvuran çocuklar ve genç eriflkinler

oluflturmakla birlikte, di¤er lenf bezi gruplar›

ve ekstranodal bölgeler de s›kl›kla tutulur(3).

Bu yaz›da servikal lenfadenopati ile birlikte or-

bita tutulumu olan bir hasta sunulmufl ve li-

teratür bilgileri gözden geçirilmifltir. 

OLGU B‹LD‹R‹M‹
Dört yafl›nda k›z hasta yüzün sa¤ taraf›nda

flifllik yak›nmas› ile baflvurdu. Fizik incelemede

sol yanakta sert k›vaml› 2 x 3 cm büyüklü¤ün-

de kitle palpe edilen hastan›n fasiyal bilgisa-

yarl› tomografisinde (BT) sol masseter kas›

önünde yaklafl›k 2x3 cm boyutlar›nda iyi s›n›r-

l›, düzgün kenarl›, homojen, benign karakterli

kitle izlendi. Kitle eksizyonu yap›lan ve patolo-

jik inceleme sonucunda Juvenil Ksantogranü-

lom tan›s› alan hastan›n izleminde bilateral ek-

zoftalmus saptand›. Orbita BT incelemesinde

sa¤ orbita üst kesiminde yumuflak doku lezyo-

nu ve sol orbita üst d›fl yar›s›nda lateral rek-

tustan yukar›ya do¤ru uzanan, lateral rektusla

s›n›rlar› net seçilemeyen, komflu retroorbital

ya¤› oblitere eden, yaklafl›k 8-9 mm kal›nl›kta,

2 cm uzunlukta heterojen hipodens solid alan

izlendi. Sol yanaktaki kitlenin 9 ay sonra ayn›

bölgede nüks etmesi üzerine yap›lan BT incele-

mesinde kitlenin sol submandibüler bezi late-

ralden infiltre etti¤i, bez lateralinde ve posteri-

orunda yerleflti¤i ve yukar›da parotis ve masse-



ter kas›n› tutarak d›fl kulak yolunun önüne ka-

dar devam etti¤i görüldü. Orbital bölgede ise

sol lateral ve superior rektus kaslar›n› tutan,

retroorbital mesafe d›fl ve üst kesimini doldu-

ran, özellikle kranial yönde bulbus okuli önüne

de uzanan diffüz hiperdens lezyon görüldü; sol

bulbus okuli öne ve afla¤› itilmiflti. Sa¤da ise

ayn› karakterdeki lezyon orbita tavan›n› dol-

durmufl ve superior rektus kas›n› infiltre et-

miflti. Kemik sintigrafisinde sol zigomatik böl-

geye uyan alanda kanlanma ve osteoblastik ak-

tivite art›fl› görüldü. Yeniden yap›lan biopsinin

histopatolojik incelemesi sonucunda Rosai-

Dorfman hastal›¤› tan›s› konuldu. Prednizolon

tedavisi (2 mg/kg/gün) bafllanan hastan›n on

befl gün sonraki kontrolünde lenfadenopatinin

ve ekzoftalminin geriledi¤i gözlendi. 

Histopatolojik bulgular
Ç›kar›lan lenf nodunun histopatolojik ince-

lemesinde normal lenf nodu yap›s›n›n yayg›n

sinuzoidal dilatasyon ve histiositik hücre pro-

liferasyonuna ba¤l› olarak bozuldu¤u izlendi

(Resim 1). Histiositik hücre topluluklar›, gerek

marjinal sinüs gerekse de medüller sinüsler

içerisinde kohezif olmayan hücre topluluklar›

oluflturmaktayd›. Bu hücrelerin atipi bulgula-

r› göstermedi¤i izlendi. Histiositik hücrelerin

bir bölümünün sitoplazmas› içerisinde fagosi-

te lenfositler dikkati çekti (emperipolesis)

(Resim 2). Yap›lan immünohistokimyasal ça-

l›flmada prolifere histiositlerin S-100 ve CD 68

ile pozitif boyand›¤› görüldü (Resim 3). Geri

kalan lenf nodu alanlar›nda fokal nekrozun

yan› s›ra folliküler tipte hiperplazi bulgular›

mevcuttu. CD1a boyamas› yap›lamamakla bir-

likte ›fl›k mikroskopi bulgular› ve immunhisto-

kimyasal çal›flmalar ile RDH tan›s› konuldu. 

Olgunun Jüvenil Ksantogranülom tan›s›

alan kesitleri retrospektif incelendi¤inde bol

fibröz doku art›m› gösteren, zeminde S-100 ve

CD 68 ile pozitif boyanan köpüksü histiosit

topluluklar› gözlendi ancak hastal›¤›n daha

anlaml› say›lan bulgusu olan emperipolesis

bulunmamaktayd›. 

TARTIfiMA
Rosai-Dorfman hastal›¤› genellikle ilk iki

dekadda, masif a¤r›s›z bilateral servikal lenfa-

denopati ya da di¤er lenf bezi gruplar› tutul-

mas› ile ortaya ç›kar(1–3). Ekstranodal infiltras-
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Resim 1. Histiositik hücre proliferasyonuna ba¤l› genifllemifl
lenf nodu sinüsleri  (x25, HE).

Resim 2. Prolifere histiyositik hücre sitoplazmas›nda lenfosit
emperipolezisi  (x400, HE).

Resim 3. Histiositik hücrelerde S-100 protein pozitifli¤i
(x400, DAB kromojen).



yon hastalar›n %25’inde görülür ve ço¤unluk-

la lenfadenopatinin yo¤unlaflt›¤› bafl-boyun

bölgesinde ortaya ç›kar. Hepatosplenomegali,

testis infiltrasyonu, atefl, solunum sistemi, de-

ri, göz, iskelet, sinir sistemi, kulak-burun-bo-

¤az belirti ve bulgular› tan›mlanm›flt›r(4–9). We-

nig ve ark.’n›n(10) yafllar› 3-70 aras›nda de¤i-

flen 14 bafl boyun bölgesi olgusunda baflvuru

yak›nmalar› hastal›k yerine göre burun t›ka-

n›kl›¤›, stridor, proptozis, ptozis, görme kes-

kinli¤inde azalma, yüzde a¤r› ve duyarl›l›k,

kranial sinir felci, mandibular hassasiyet ve

kitle lezyonlar›ndan oluflmufltur.

Hastal›¤›n patogenezi tamamen aç›klana-

mam›fl olmakla birlikte belirlenemeyen bir an-

tijene karfl› aberran bir yan›t söz konusu-

dur(11). Klas II histiyositik sendromlar aras›n-

da s›n›fland›r›lan RDH hücreleri makrofaj/his-

tiositik seriden geliflimi destekleyen immunfe-

notipik özellikler göstermektedir. RDH ile im-

munolojik bozukluklar›n birlikteli¤i de göste-

rilmifltir(4,10). Foucar ve ark.(12) RDH tan›s› al-

m›fl 220 hastadan oluflan serilerinde klinik ya

da laboratuar bulgular› ile immun disfonksi-

yon saptanan 23 hasta bildirmifllerdir. Bu bo-

zukluklar aras›nda hematolojik otoantikorlar,

glomerulonefrit, Wiskott-Aldrich sendromu,

eklem hastal›¤›, al›fl›lmad›k infeksiyonlar bu-

lunmaktad›r. RDH’da, özellikle immun dis-

fonksiyonu olan birçok olguda Epstein-Barr

virus (EBV) serolojisinin pozitif oldu¤u görül-

müfl, ancak dokuda EBV nadiren saptanabil-

mifltir(13). EBV’nin do¤rudan histiyosit infeksi-

yonu ile RDH’a yol açmad›¤› kabul edilmekle

birlikte, EBV infeksiyonuna aberran yan›t›n

hastal›¤a neden oldu¤u düflünülmektedir(14).

RDH patogenezinde Human herpes virus-6 in-

feksiyonunun da rol oynad›¤›n› düflündüren

çal›flmalar da vard›r(15).

Patolojik laboratuar bulgular› lökositoz ve

polimorfonükleer hakimiyeti, hafif anemi, art-

m›fl sedimentasyon h›z› ve poliklonal hiperga-

maglobulinemiden oluflur(4). Klinik ve radyolo-

jik bulgular patognomonik olmad›¤›ndan dola-

y› ay›r›c› tan›da lenfomalar, psödolenfomatöz

durumlar ve infeksiyonlar göz önünde bulun-

durulmal›d›r. Görüntüleme yöntemleri belirti

ve bulgulara göre seçilir: Kemik sintigrafisi is-

kelet ve eklem lezyonlar›nda, BT ve MR da or-

bita, gözkapa¤›, üst solunum ve sindirim siste-

mi ile retroperitoneal hastal›k varl›¤›nda seçi-

lecek tetkiklerdir(11).

RDH tan›s› morfolojik kriterlere dayan›la-

rak konulur. Gros morfolojik özellikler septa-

larla ayr›lan lenf nodlar› ve büyük lobüle kitle-

lerden oluflur. Lenf bezinin mikroskopik ince-

lemesinde benign histiositlerin proliferasyonu

ile sinuslerin belirgin dilatasyonu ve sinus his-

tiositleri taraf›ndan fagosite edilen lenfositler,

plazma hücreleri ve eritrositler görülür(16). His-

tolojik olarak histiyositler emperipolesis ad›

verilen karakteristik bulguya sahiptirler: Fa-

gosite edilen lenfositler histiyositlerin sitoplaz-

mik vakuolleri içinde serbest hareketlerine de-

vam ederler(1,2,13,17). Emperipolesis s›kl›kla

lenfosit, plazma hücreleri infiltrasyonu ve fib-

rosis taraf›ndan maskelendi¤i için RDH Lan-

gerhans hücreli histiositozis (LHH), malign

histiyositozis ve juvenil ksantogranulom ile

kar›flabilir(17). ‹mmunhistokimyasal boyama

RDH’n› di¤er histiyositik proliferasyonlardan

ay›rmada yard›mc›d›r. RDH histiyositleri S-

100 ile kuvvetli pozitif boyan›rlar. Ayn› zaman

da makrofaj seri belirleyicileri olan HAM-56,

CD14, CD68 ve MAC-387 ile de pozitiflik gös-

terirler. Küçük bir k›sm› da CD30 ve a-1 antit-

ripsine immunoreaktiftir. RDH ay›r›c› tan›s›n-

da düflünülecek di¤er hastal›klar reaktif sinus

hiperplazisi, Hodgkin lenfoma, metastatik kar-

sinom, malign melanom ve lenfomad›r. LHH

de, RDH gibi S-100 ile pozitif boyanma göste-

rir ancak lenfofagositozis yoktur ve elektron

mikroskopu ile tenis raketi fleklindeki Birbeck

granülleri görülebilir. RDH hücrelerinde

LHH’de bulunan CD1a ile pozitif boyanma

RDH’da görülmez(18). Foucar ve ark.(12)’n›n ori-

jinal serisinde malign transformasyon görül-

memekle birlikte, RDH ile Hodgkin lenfoma ve

non Hodgkin lenfoma birlikteli¤i de bildirilmifl-

tir(14,19).

Hastalar›n %20 sinde 3-9 ay içinde spon-

tan rezolüsyon ya da iyileflme olmakla birlikte,

ço¤unlu¤unda hastal›k seneler boyu stabil ve

persistan olarak devam eder(4). Böbrek, alt so-

135

Temmuz-Eylül 2004 Rosai-Dorfman Hastal›¤›



lunum yolu ve karaci¤er tutulumu ile immu-

nolojik  bozukluk  varl›¤›n›n  kötü  prognoz be-

lirtisi oldu¤u ancak genelde prognozun tutu-

lan lenf bezi ve ekstranodal bölge say›s› ile ilifl-

kili bulundu¤u belirtilmifltir(13). Hastalar›n

%7’sinde RDH fatal seyreder; agresif gidifl özel-

likle immunolojik bozuklu¤u olan hastalarda

ortaya ç›kmaktad›r(20,21). Yaflamsal organlar›

tehdit eden hastal›k olmad›kça hastalar›n te-

davisiz izlemi önerilmektedir(4). Orbita tutulu-

mu bas›ya ba¤l›  optik nöropati ve persistan

üveit ile marjinal korneal ülserlere yol açabi-

lir(15). Tedavide cerrahi eksizyon, steroidler, ke-

moterapi ve radyoterapi kullan›lm›flt›r(10). Cer-

rahi eksizyon tan›sal amaçl› ya da bas› semp-

tomlar›n› ortadan kald›rmak amac›yla yap›l-

makta, agresif cerrahi önerilmemektedir(17).

Steroide (Prednisone 2 mg/kg/gün) yan›t ge-

nellikle iyi olmakla birlikte, ilac›n kesilmesin-

den sonra nüks görülebilmektedir. Tekrarlayan

olgularda 6-Merkaptopürin (60 mg/m2/gün

po) ve Metotreksat (12 mg/m2/hafta) etkili bu-

lunmufltur. Radyoterapi art›k önerilmemekte-

dir(4,22,23).

SONUÇ
Rosai Dorfman hastal›¤› nedeni bilinme-

yen, benign, histiyosit proliferasyonu ile ka-

rakterize bir hastal›kt›r. Ay›r›c› tan›da lenfa-

denopatiye yol açan di¤er benign ve malign

hastal›klar düflünülmelidir. Hastal›k kendili-

¤inden iyileflebilme özelli¤i gösterdi¤inden ge-

nellikle izlem yeterli olmaktad›r. Yaflamsal

organlar›n ifllevlerinin etkilendi¤i durumlar-

da hastan›n klinik özelliklerine göre en uy-

gun tedavi yöntemi (cerrahi, kemoterapi, rad-

yoterapi tek bafl›na veya kombine olarak) se-

çilmelidir.
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