
110

Özet

Rosai-Dorfman hastal›¤› idyopatik histiosit proliferasyonu ile
seyreden nadir görülen bir hastal›kt›r. Masif lenfadenopatili si-
nüs histiositozis olarak da adland›r›lmaktad›r. Daha çok çocuk-
larda ve genç eriflkinlerde görülür. Hastal›k yayg›n a¤r›s›z lenfa-
denopati, yüksek atefl, lökositoz, eritrosit sedimentasyon h›z›n-
da artma, poliklonal hipergamaglobulinemi, kilo kayb› ile seyre-
derek de¤iflik organlar›n tutulumuna neden olabilir. Kesin tan›-
s› lenf bezi biyopsilerinin histopatolojik olarak incelenmesi so-
nucu koyulabilmektedir. Tedavisi için antibiyotikler, kortikoste-
roidler, radyoterapi ve kemoterapi denenmifl ancak etkili bir te-
davi flekli henüz ortaya konamam›flt›r. Bu hastal›¤a ba¤l› ölüm,
hayati organ tutulumlar›n›n oldu¤u durumlarda, çok nadir gö-
rülen bir komplikasyondur. Bu yaz›da klini¤imize boynunda a¤-
r›s›z, ele gelen flifllik flikayeti ile baflvuran ve yap›lan tetkikler ile
boyun lenf bezi biyopsisi sonucu benign sinüs histiositozis tan›-
s› konmufl olan 52 yafl›nda kad›n hastam›z›n bulgular› ve teda-
visi literatür bilgileri ile karfl›laflt›r›lm›flt›r. 

Anahtar Sözcükler: Rosai-Dorfman hastal›¤›, masif lenfadeno-
patili sinüs histiositozis, servikal lenfadenopati.
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Girifl
Rosai-Dorfman hastal›¤›, masif lenfadenopatili

sinüs histiositozis olarak da isimlendirilen a¤r›s›z

servikal lenfadenopati, atefl, kilo kayb›, lökositoz,

artm›fl eritrosit sedimentasyon h›z› ve poliklonal hi-

pergamaglobulinemi ile karakterize neoplastik ol-

mayan, etyolojisi ve patogenezi bilinmeyen lenfop-
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Rosai-Dorfman Disease (Sinus Histiocytosis with Massive
Lymphadenopathy): A Case Report

Rosai-Dorfman disease is a rare benign idiopatic histiocytic pro-
liferative disorder. It is also known as sinus histiocytosis with
massive lymphadenopathy. The disease is characterized by pa-
inless cervical lymphadenopathy, variably associated with fe-
ver, elevated erythrocyte sedimentation rate, weight loss,
polyclonal hypergammaglobulinaemia, involvement of extra
nodal organs such as brain, breast, skin, orbit ear, and gastro-
intestinal tract, upper respiratory tract, spine. The cause of this
disease is still unknown. The precise diagnosis is performed by
lymph node biopsy. Various treatment modalities include sur-
gery, chemotherapy, antibiotics, steroids, radiotherapy or the
combination of these have been tried, but convenient therapy
model hasn’t been emerged. Most of them have been repor-
ted to regress spontaneously. Death is a very rare complicati-
on and reported due to infiltration of vital organs. In this re-
port the findings of a 52 years old woman who was admitted
to our clinic with painless cervical lymphadenopathy is presen-
ted, the findings and the treatment is compared with the lite-
rature.
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roliferatif bir hastal›kt›r.1 Hastal›¤›n seyri s›ras›nda

lenf nodlar› d›fl›nda mediyastende, deride, yumuflak

dokularda, kemiklerde, paranazal sinüslerde, üst

solunum yollar›nda, spinal kordda, meninks ve be-

yinde, böbreklerde, tiroid bezinde, gözde, kalp ve

testislerde de tutulum görülebilmektedir.2

Literatürde yer alan 600’ün üzerindeki Rosai-

Dorfman hastal›¤› tan›s› konan olgular›n %85’i ço-

cuklar ve 20 yafl alt› genç eriflkinlerdir. Hastal›¤›n

oluflumundan sorumlu bir etken ortaya konamam›fl

ancak tan›s› konulamayan enfeksiyöz bir durum ve-

ya immun yan›t de¤ifliminin etkili olabilece¤i ileri

sürülmüfltür.2-4

Kesin tan› lenf bezi biyopsi materyallerinin his-

topatolojik incelenmesinde, sinüs histiositlerinin

belirgin proliferasyonu ve histiositler taraf›ndan fa-

gosite edilmifl lenfositlerin ve eritrositlerin görülme-

si ile koyulmaktad›r.2,4,5

Hastal›¤›n tipik seyri, sinsi bir bafllang›ç, ard›n-

dan özellikle servikal bölgede bazen de tüm vücut-

ta, yayg›n, a¤r›s›z lenfadenopati ile seyreden uza-

m›fl hastal›k evresini takip eden spontan bir gerile-

me fleklinde olmaktad›r. Bunu rekürensler izleyebil-

mekte, baz› olgular ise inatç› tipte gerileme olmak-

s›z›n uzun süre devam edebilmektedir.2,4

Tedavisinde antibiyotikler, kortikosteroidler, si-

tostatik ajanlar, radyoterapi ve cerrahi olarak lenf

bezlerinin rezeksiyonu gibi yöntemler tek bafllar›na

veya bunlar›n birkaç›n›n birlikte kullan›lmas› ile uy-

gulanm›fl, ancak bunlar›n tedavideki baflar›lar› gös-

terilememifltir. Bu hastal›¤a ba¤l› ölüm, çok nadir

görülen bir komplikasyon olup, immun sistemin et-

kilendi¤i ve ekstranodal organ tutulumu ile birlikte

seyreden tiplerinde görülmüfltür.6 Literatürde çocuk-

larla ilgili olgular›n fazla say›da yer almas›na karfl›n

ileri yafllarda tan› konan olgu say›s› çok azd›r.

Bu yaz›da, hastal›¤›n›n bafllang›c›nda Rosai-

Dorfman hastal›¤› tan›s› konarak takip edilen, klini-

¤imiz d›fl›ndaki muayenesinde, kas›¤›ndaki lenfade-

nopatisi nedeni ile yanl›fl olarak karsinom metasta-

z› tan›s› konan, klini¤imizdeki yatarak yap›lan ikin-

ci takibinde bir kürlük kemoterapi tedavisi ile flika-

yetleri ve bulgular› dramatik olarak, tamamen düze-

len bir olgumuza ait bilgiler, literatür bilgileri do¤-

rultusunda de¤erlendirilmifltir.

Olgu
52 yafl›nda, ev han›m› olan hastam›z boynunda

iyileflmeyen flifllikler flikayeti ile klini¤imize yat›r›ld›.

Öyküsünden hastan›n bize baflvurdu¤u tarihten 2

y›l önce bafllayan, boynunun her iki taraf›nda a¤r›-

s›z fliflliklerinin oldu¤u, 2 y›l boyunca fliflliklerinin

boyutlar›nda bir de¤iflikli¤in olmad›¤›, flifllikleri ile

ilgili olarak hiç a¤r›, ›s› art›fl›, k›zar›kl›k flikayeti ya-

flamad›¤›, halsizlik, kilo kayb› flikayetlerinin olmad›-

¤›, gece terlemelerinin ise bize baflvurmadan önce-

ki dönemde oldu¤u ancak bize baflvurmadan 4 ay

önce bitti¤i ö¤renildi. Yine sorgulanmas›nda ses k›-

s›kl›¤›, yutma güçlü¤ü, bo¤az a¤r›s› ve solunum ile

ilgili flikayetlerinin olmad›¤› ö¤renildi.

Öz ve soy geçmiflinde bir özellik saptanmad›.

Yap›lan fizik muayenesinde; atefl: 37°C, nab›z:

80/dk, tansiyon arteriyel: 135/75 mmHg idi. Kulak,

burun, bo¤az, larenks, nazofarenks muayenelerin-

de bir patoloji saptanmayan hastan›n boyun mu-

ayenesinde bilateral I. bölgede 2.5x2.5 cm boyutlu,

mobil, a¤r›s›z; II. bölgede 3.0x2.5 cm boyutunda,

a¤r›s›z; IV. bölgede 0.5x0.5x1.0 cm boyutund,a mo-

bil, a¤r›s›z kitlelerinin oldu¤u saptand›. Sistemik fi-

zik muayenesinde bir patoloji saptanmad›.

Rutin laboratuvar bulgular›; lökosit: 9.103/µL,

eritrosit: 5.92.106/µL, eritrosit sedimantasyon h›z›:

15 mm/sa, periferik yaymas›nda nötrofiller: %78.4,

lenfositler: %15.9, monositler: %2.5 bulundu. He-

moglobin elektroforezinde HbA azalm›fl olarak bu-

lundu. Serolojik testlerden toksoplazma, kedi t›rm›-

¤›, brusella, EMN aglütinasyon testleri negatif, P-A

akci¤er grafisi normal olarak de¤erlendirildi.

Klinik izlem ve tedavi

Hasta klini¤imize yat›r›larak oral antibiyoterapi

alt›nda takip edilmeye baflland›. Çekilen kontrastl›

boyun tomografisinde; boyunda bilateral I, II, III,

IV. bölgelerde, en büyü¤ü 2.5 cm çapl› olan, sferik

konturlu, kontrast tutulumu olmayan, yayg›n lenfa-

denopati ile uyumlu görünüm rapor edilmesi üzeri-

ne (Resim 1 ve 2) hastan›n boynundan lenf bezi bi-

yopsisi yap›ld›. 

Histopatolojik de¤erlendirme için yollanan spes-

men sonucu sinüs histiositozis (Rosai-Dorfman has-

tal›¤›) olarak rapor edildi. Ameliyat sonras› dönem-
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de hastam›za 21 gün süreyle parenteral ceftriaxon

1x1 g/gün ve ornidazol 2x500 mg/gün dozu ile ve-

rildi. Boynundaki adenopatilerinin boyutlar›nda ve

flikayetlerinde de¤ifliklik görülmemesi üzerine,

ayaktan takip edilmek üzere taburcu edildi. Bu ta-

rihten 6 ay sonra hastam›z›n, her iki kas›k bölgesin-

de flifllik flikayetleri nedeniyle baflka bir hastanenin

genel cerrahi bölümünde yap›lan muayenesi sonra-

s›nda, inguinal lenf bezi biyopsisi yap›larak, bunun

histopatolojik de¤erlendirme sonucunun karsinom

metastaz› ile uyumlu olarak rapor edilmesi üzerine

tekrar hastanemize sevk edildi¤i ö¤renildi. Tekrar

klini¤imize yat›r›lan hastam›z, kad›n do¤um, üroloji

ve genel cerrahi bölümleri taraf›ndan konsülte edil-

di. Endoskopik, ultrasonografik ve radyolojik tetkik-

ler yap›larak kas›ktaki lenfadenopatiye neden olabi-

lecek primer odak araflt›r›ld›. Kayda de¤er bir bul-

guya rastlanamamas› üzerine hastan›n tekrar boyun

sa¤ taraf›nda I. bölgedeki lenf bezlerinden bir adet

ç›kar›larak histopatolojik inceleme için yolland›.

Bu histopatolojik de¤erlendirme sonucunda da

Rosai-Dorfman hastal›¤› tan›s› kondu. Baflka bir

hastanede karsinom metastaz› fleklinde rapor edilen

inguinal lenf bezi kesitlerini içeren preparatlar fa-

kültemiz patoloji anabilim dal›nca da tekrar ince-

lendi. Bu kesitlerin de Rosai-Dorfman hastal›¤› için

tipik görünüm olan, soluk sitoplazmal› büyük histi-

ositler taraf›ndan geniflletilmifl sinüsoidler içeren

lenf bezi oldu¤u, karsinom metastaz› olmad›¤› an-

lafl›ld› (Resim 3 ve 4).

Ancak bu hastal›¤›n ay›r›c› tan›s›nda kullan›labi-

len, immünohistokimyasal boyamalarla histiositle-

rin içinde gösterilebilen S-100 proteininin, hastam›-

za ait preparatlarda histiositler içinde gözlenmedi¤i

saptand›.

Hastam›za, ikinci kez yatarak takibi s›ras›nda, ta-

n›s›n›n kesinleflmesi sonras›nda, hematoloji bölümü

ile konsülte edilerek bir kür metotreksat (5

mg/m2/gün) tedavisi uygulanm›fl, kür bitiminden 10

gün sonra adenopatiler kaybolmufltur. Hastam›z bu

tedaviden sonraki 6 ayl›k sürede tüm flikayetleri ve

bulgular› düzelmifl olarak halen takip edilmektedir.

Tart›flma
Masif lenfadenopatili sinüs histiositozis Rosai-

Dorfman hastal›¤› olarak bilinen nadir görülen bir

hastal›kt›r. ‹lk kez Rosai ve Dorfman taraf›ndan

1969’da tan›mlanan bu hastal›k tüm yafllarda görü-

lebilen, ancak ço¤unlukla birinci ve ikinci dekadlar-

da çocuklarda s›k görülen bir hastal›k olarak karfl›-

m›za ç›kmaktad›r.1,2

Literatürde erkek olgular›n biraz daha fazla ol-

du¤undan söz edilmektedir; bizim olgumuzun da

kad›n olmas› bu bilgi ile uyumludur.2

Boynun, özellikle de submandibüler bölgenin

en s›k tutulan bölge oldu¤u aksiller, inguinal, hiler

ve mediyastinal bölgelerdeki lenfadenopatilerin bu-

na efllik edebilece¤i bildirilmifltir.2 Eryaman ve ark.7

ile Yi¤itbafl› ve ark.8 yaln›z boyunda lenfadenopati

ile seyreden olgular›n› yay›nlam›fllard›r. Bizim olgu-

muzun bafllang›c›nda yaln›z servikal bölgede lenfa-

denopati mevcutken, 6 ay sonra inguinal lenfade-

nopati de geliflti. Hiler, aksiller, mediyastinal lenfa-

denopati saptanmad›.

Resim 1. Hastan›n biyopsi öncesi klinik görüntüsü.
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Olgular›n yaklafl›k %43’ünde ekstranodal organ

tutulumundan söz edilmekte ve bu durumun özel-

likle ileri yafl olgular›nda daha s›k oldu¤u anlafl›l-

maktad›r.9 Olgumuzun 52 yafl›nda olmas› nedeniy-

le bu yönde tetkikleri yap›lm›fl ancak ekstranodal

bir patoloji saptanmam›flt›r.

Lenf nodu biyopsilerinin histopatolojik incele-

mesinde lenfofagositoz, soluk sitoplazmal› genifl

histiositler tan› koydurucu bulgulard›r. Olgumuzun

taraf›m›zdan yap›lan her iki servikal lenf bezi

biyopsisinde bu tipik görünüm ile tan› konmufltur.

Ancak baflka bir hastanede yap›lan inguinal lenf be-

zi biyopsisi tan›s›n›n; masif lenfadenopatili sinüs

histiositozis olmas›na karfl›n, karsinom metastaz›

olarak de¤erlendirilmesi, bu hastal›¤›n nadir görü-

len bir patoloji olmas› nedeniyle patologlar› yan›lta-

bilece¤i fleklinde yorumland›. Hastam›z›n histopa-

tolojik incelemelerinde S-100 proteininin (-) olarak

bulunmas›n›n da, ekstranodal organ tutulumunun

olmamas› ile iliflkili olabilece¤i düflünüldü. Fakat li-

teratürde bunun ile ilgili bir bilgiye rastlanmad›.

Hollowell ve ark.,10 Ahsan ve ark.11 ile Ku ve

ark.12 yay›nlad›klar› çal›flmalar›nda masif servikal

adenopatinin tüm olgularda mutlak gözlemlenen

bir bulgu olmad›¤›n›, Hazarika ve ark.13 ise lökosi-

toz, yüksek atefl ve eritrosit çökme h›z›ndaki art›fl›n

kendi olgular›nda görülmedi¤ini belirtmifllerdir. Biz

olgumuzda persistan servikal lenfadenopati yan›n-

da lökositozun, yüksek ateflin, eritrosit çökme h›-

z›nda art›fl bulunmamas›n›n iyi prognozu iflaret ede-

bilece¤i görüflündeyiz.

Rosai-Dorfman hastal›¤› benign, kendi kendini

s›n›rlayan, ço¤u kez tedavi gerektirmeyen bir hasta-

l›k olarak kabul edilmektedir. Antonius ve ark. ste-

roid kullan›m›n›n,14 Goodnight ve ark. de¤iflik ke-

moterapötik ajanlar›n, alkilleyici ajanlar ile birlikte

kortikosteroidlerin tedavide çok etkili olduklar›n›,

çok iyi sonuçlar verdi¤ini belirtmifllerdir.9 Hastam›z,

Rosai-Dorfman hastal›¤› tan›s› konduktan sonra, uy-

gulanan genifl spektrumlu parenteral antibiyotik te-

davisine yan›t vermemesi ve uzun süreli takibinde

kendili¤inden gerilememesi nedeni ile persistan tip-

te Rosai-Dorfman hastas› olarak kabul edildi. He-

matoloji bölümünün kontrolünde hastam›za verilen

bir kür metotreksat tedavisi ile hastam›z›n tüm bul-

gu ve flikayetleri 10 gün içinde düzeldi . Tedaviden

sonraki alt› ayl›k sürede sorunsuz flekilde kontrolle-

rine devam edilmektedir.

Resim 2. Hastan›n boyun tomografisi.
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Resim 3. Lenf bezi biyopsisi (HE x200).

Resim 4. Lenf bezi biyopsisi (HE x50).

Literatürde radyoterapi ile ilgili olarak yeterli ve

tatmin edici sonuçlar›n olmamas› nedeniyle olgu-

muzda tedavi için bu yöntem dikkate al›nmad›.

Yine literatür incelendi¤inde Lu ve ark., dört ol-

gular›n› yay›nlad›klar› bir çal›flmada ayn› lenf bezle-

rinde eflzamanl› olarak malign lenfoma ve masif

lenfadenopatili sinüs histiositozisin birlikte olabile-

ce¤ini belirtmektedirler. Ayn› çal›flmada Foucar ve

ark.’n›n bir olgusunda bu hastal›k tan›s› konduktan

8 ay sonra, Rangwala ve ark.’n›n bir olgusunda bu

hastal›k tan›s› konduktan 4 y›l sonra, Koduru ve

ark.’n›n bir olgusunda 8 y›l sonra, Krezemieniecki

ve ark.’n›n bir olgusunda 5 y›l sonra malign lenfo-

ma geliflti¤ini gördüklerinden söz edilmektedir.15

Biz bu bilginin Rosai-Dorfman hastal›¤› tan›s› ko-

nan hastalar›n takip sürelerinin belirlenmesi aç›s›n-
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dan anlaml› oldu¤unu düflünmekteyiz. Bu olgumuz

nedeniyle Rosai-Dorfman hastal›¤›n›n özellikle tan›

ve tedavi yönünden üzerinde çaba sarfedilmesi ge-

reken bir hastal›k oldu¤unu düflünmekteyiz. Çünkü

tedaviye yan›t al›namayan durumlarda bizim hasta-

m›zda gözlemledi¤imiz gibi, ben kanserim o yüz-

den iyileflemiyorum fleklindeki düflünceler, hem

hastay› hem de takip eden hekimleri s›k›nt›ya sok-

maktad›r. Metotreksat ile bu kadar k›sa sürede ve

bu kadar iyi sonuç al›nabilmifl olmas›n›n önemli ol-

du¤u, malignleflme riski aç›s›ndan da bu hastal›¤›

olanlar›n 5 y›l süre ile takibinin do¤ru olaca¤› dü-

flüncesindeyiz.

Kaynaklar

1. Rosai J, Dorfman RF. Sinus histiocytosis with massive lym-

phadenopathy: a newly recognized benign clinicopathologic en-

tity. Arch Pathol 1969; 87: 63-70.

2. Marshall AL, Diane MK. Inflammatory and malignant histiocy-

tosis. In: Ernest B, Marshall AL, Barry SC, Thomas JK, editors. Wil-

liams hematology. 6th ed. New York: McGraw Hill; 1995. p. 889-

90.

3. Foucar E, Rosai J, Dorfman RF, Brynes RK. The neurologic

manifestations of sinus histiocytosis with massive lymphadenopa-

thy. Neurology 1982; 32: 365-72.

4. Rosai J. Lymph nodes. In: Rosai J, editor. Ackerman’s surgical pat-

hology. 8th ed. New York: Mosby; 1996. p. 1694-5.

5. Borner H, Bagg A, Cossman J. The blood and the lymphoid or-

gans. In: Rubin E, Farber JL, editors. Pathology. 3rd ed. Philadelp-

hia: Lippincott-Raven; 1999. p. 1091.

6. El Kohen AE, Planquart X, Al Hamany Z, Bienvenu L, Kzadri
M, Herman D. Sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy

(Rosai Dorfman disease): two case reports. Int J Pediatr Otor-

hinolaryngol 2001; 61: 243-7.

7. Eryaman E, Gürsel KM, Özturan D, Uysal V. Rosai-Dorfman

hastal›¤› (masif lenfadenopatili sinüs histiositozisi) Kulak Burun

Bogaz Ihtis Derg 1995; 2: 447-9.

8. Yi¤itbafl› OG, Güney E, Ünal A. Sinüs histiocytosis with massive

lymphadenopathy. Otolaryngol Head Neck Surg 1999; 121: 507.

9. Goodnight JW, Wang MB, Sercarz JA, Fu YS. Extranodal Rosai-

Dorfman disease of the head and neck. Laryngoscope 1996; 106:

253-6.

10. Hollowell JP, Wolfla CE, Shah NC, Mark LP, Whittaker MH.
Rosai-Dorfman disease causing cervical myelopathy. Spine 2000;

25: 1453-6.

11. Ahsan SF, Madgy DN, Poulik J. Otolaryngologic manifestations of

Rosai-Dorfman disease. Int J Pediatr Otorhinolaryngol 2001; 59:

221-7.

12. Ku PK, Tong MC, Leung CY, Pak MW, van Hasselt CA. Nasal

manifestation of extranodal Rosai-Dorfman disease- diagnosis and

management. J Laryngol Otol 1999; 113: 275-80.

13. Hazarika P, Nayak RD, Balakrishnan R, Kundaje HG, Rao PL.
Rosai-Dorfman disease of the subglottis. J Laryngol Otol 2000; 114:

970-3. 

14. Antonius JI, Farid SM, Baez-Giangreco A. Steroid-responsive

Rosai-Dorfman disease. Pediatr Hematol Oncol 1996; 13: 563-70.

15. Lu D, Estalilla OC, Manning JT Jr, Medeiros LJ. Sinus histiocy-

tosis with massive lymphadenopathy and malignant lymphoma in-

volving the same lymph node: a report of four cases and review of

the literature. Mod Pathol 2000; 13: 414-9.

Rosai-Dorfman Hastal›¤› (Masif Lenfadenopatili Sinüs Histiositozis): Olgu Sunumu

‹letiflim Adresi: Dr. Hamdi Çakl›
Osmangazi Üniversitesi T›p Fakültesi

Kulak Burun Bo¤az Anabilim Dal›

Meflelik 26480 ESK‹fiEH‹R

Tel: (0222) 229 05 15

Faks: (0222) 239 37 74

e-posta: hcakli@ogu.edu.tr

Türk Otolarengoloji Arflivi / Turkish Archives of Otolaryngology, Cilt / Volume 41, Say› / Number 2, 2003 115


