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Rosai-Dorfman hastalığı (RDD) etiyolojisi net olarak bilinmeyen benign 
bir histiyositozistir. Genellikle servikal nodlardan kaynaklanır. Literatürde 
izole santral sinir sistemi (SSS) RDD çok nadir görülmektedir. Biz de 
herhangi bir sistemik tutulumu olmayan, menenjiom benzeri SSS 
tutulumu gösteren bir Rosai-Dorfman vakası sunmayı planladık. 32 
yaşında bir erkek hasta iki yıldır olan çift görme ve başağrısı şikâyeti 
ile başvurdu. Nörolojik muayenesinde trigeminal sinir trasesine uyan 
sol yüz yarımı hipoestezisi mevcuttu. Sağ üst ve sağ alt extremite derin 
tendon reflekslerinde artış, sağ taban cildi refleksi extansör tespit edildi. 
Kranial manyetik rezonans görüntülemesinde düzensiz şekilli, bilateral 

serebellopontin köşede, ponsa bası yapan, tümör-benzeri bir lezyon 
izlendi. Rosai-Dorfman hastalığının histopatolojisinde görülen plazma 
hücresi yoğunluğu ile birlikte emperipolezis olması gibi karakteristik 
özellikler ile IgG4 ile ilişkili hastalıktan ayrımı yapılabildi. Rosai-Dorfman 
hastalığının radyolojik olarak ve histopatolojik olarak başta IgG4 ile ilişkili 
hastalık olmak üzere başka hastalıklarla da karışabilmesi nedeni ile ayırıcı 
tanıda çok dikkatli olunmalıdır.

Anahtar Sözcükler: Histiyositozis, IgG4 ile ilişkili hastalık, menenjiom, 
Rosai-Dorfman hastalığı

GİRİŞ
Rosai-Dorfman hastalığı (RDD) etiyolojisi net olarak bilinmeyen sistemik 
semptomlarla ve lenfadenopati ile giden benign bir histioproliferatif 
bozukluktur. Genellikle servikal lenf nodlarından kaynaklanır. Sistemik 
tutulumu olmayan hastaların %5 ile %71–82’sinde santral sinir sistemi 
(SSS) tutulumu görülür (1). Rosai-Dorfman hastalığı erkeklerde baskın 
olmak üzere genellikle çocuk ve genç erişkinleri etkiler (2). Çoğunlukla 
lenf nodlarını etkilemesine rağmen extranodal bölgeler de tutulabilir. 
Santral sinir sistemi tutulumu çok nadir görülür ve genellikle diğer 
sistemik bulgular olmadan memenjiomu taklit eden dura tabanlı 
bir kitle görünümü ile prezente olur (3). Rosai-Dorfman hastalığı ve 
IgG4 ile ilişkili hastalık (IgG4-RD) izole SSS tutulumu göstermeleri 
nedeni ile birbiri ile karışabilen iki hastalıktır. IgG4-RD benign klinik 
özellikleri olan, histopatolojik olarak skleroz ile giden enflamasyon 

ÖZ

Rosai-Dorfman disease (RDD) is a benign histiocytosis with unknown 
etiology. It generally occurs in cervical lymph nodes. Isolated central 
nervous system (CNS) RDD is very rare in the literature. We reported a 
case of no systemic involvement Rosai-Dorfmann which is rarely seen 
and shows CNS involvement by mimicking meningioma. A 32-year-old 
man presented with diplopia and a headache he has been experiencing 
for the past two years. His neurological examination showed left facial 
paresthesia, consistent with trigeminal nerve trace. Tendon reflexes were 
increased at the right side and the right plantar reflex was extensor. Brain 

magnetic resonance imaging demonstrated irregularly shaped, tumor-
like lesions in the bilateral cerebellopontin area that were compressing 
pons. Rosai-Dorfman disease can be differentiated from IgG4 related 
disease (IgG4-RD) by its characteristic features such as plasma cell density 
and emperipolesis seen in its histopathology. Rosai-Dorfman disease can 
be confused with other diseases radiologically and histopathologically, 
especially the IgG4-RD, so be careful about differential diagnosis.

Keywords: Histiocytosis, IgG4 related disease, meningioma, Rosai-
Dorfman disease

ABSTRACT

Öne Çıkan Noktalar
•	 İzole santral sinir sistemi RDD’si ayırıcı tanı için dikkat gerektirir. 

•	 RDD, histopatolojik olarak IgG4-RD ile karışır, ancak hastalık 
tamamen farklıdır.

•	 Plazma hücre yoğunluğu ile emperipolesis değerlendirmesi doğru 
tanıyı destekler.

•	 Radyolojik olarak meningiom ile karışabilir.

•	 Bilateral, dura kaynaklı, kitle benzeri lezyonlarda SSS  RDD’si akla 
getirilmelidir.
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ve multipl organların etkilendiği IgG4+ plazma hücresi infiltrasyonu 
ile karakterizedir. İzole SSS tutulumlu IgG4-RD, RDD ile benzer olarak 
radyolojik olarak pituiter bez ve kafa tabanı dura mater affinitesi gösterir. 
Bu iki hastalığın tümör benzeri lezyonlar ile prezente olması nedeni 
ile bası etkisine bağlı gelişen klinik tablolar da benzerlik gösterebilir. 
RDD’nin histopatolojisinde plazma hücrelerinin olması da IgG4-RD’den 
ayrımını zorlaştırmaktadır (4).

Biz de literatürde çok nadir gözüken, sistemik tutulumu olmayan, 
menenjiom benzeri bir lezyon ile ortaya çıkan, izole SSS tutulumlu bir 
Rosai-Dorfman olgusu sunmayı planladık.

OLGU
Otuz iki yaşında bir erkek hasta, iki yıldır olan çift görme ve başağrısı 
şikâyeti ile başvurdu. Hastada ateş, gece terlemesi ya da kilo kaybı yoktu. 
Herhangi bir kronik hastalık öyküsü yoktu. Fizik muayenede servikal 
lenfadenopati ya da cilt lezyonuna rastlanmadı. Ense sertliği ve papil 
ödem tespit edilmedi. Nörolojik muayenede trigeminal sinir trasesine 
uyan sol yüz yarımı parestezisi mevcuttu. Göz hareketleri serbestti. Sağ 
taraf derin tendon refleksleri artmıştı ve sağ plantar refleks extansördü. 
Biyokimya ve hemogram test sonuçlarında anormallik izlenmedi. Anti-
nükleer antikor, p-ANCA, kompleman C3, IGG1-G2-G3 seviyeleri 

Şekil 1. Kranial T2 ağırlıklı aksiyel MR kesiti.

Şekil 2. Kranial T1-ağırlıklı kontrastlı sagittal MR kesiti.

Şekil 3. Kranial T1 ağırlıklı aksiyel kesit.

Şekil 4. Kranial T1 ağırlıklı kontrastlı koronal kesit 

normaldi. Beyin MR görüntülemesinde bilateral serebellopontin alanda 
ponsa bası yapan, düzensiz şekilli, kitle benzeri lezyonlar tespit edildi. 
Aksiyel T2-ağırlıklı kesitlerde ve sagittal T1 ağırlıklı aksiyel, koronal ve 
sagittal kesitlerde 35×23×17 mm ve 22×17×15 mm boyutlarında homojen 
kontrast tutulumu gösteren, hipointens kitle lezyonu izlendi (Şekil 1–4). 
Operasyon öncesi serum IgG4 seviyelerine ulaşılamadı fakat postoperatif 
dönemdeki serum IgG4 seviyeleri normaldi.

Lezyonlar için acil operasyon yapıldı. Bası yapan lezyon çıkarıldı ve 
materyal patolojik analiz için gönderildi.

Patolojik Sonuçlar
Her iki biyopside de histopatolojik olarak benzer sonuçlar izlendi. Stroma 
hipo ve hipersellüler alanlarda yüksek oranda kolajenize idi. Hücresel 
komponent lenfosit, plazmosit ve histiyositlerden oluşmaktaydı. Bunlar 
arasında reaktif lenfoid foliküller ve agregatlar izlendi (Şekil a). Plazma 
hücreleri hyalinize bir stromaya gömülüydü (Şekil b). En dikkat çekici 
bulgu emperipolezisli geniş histiyosit tabakalarının varlığı idi (Şekil 
c). Bu hücreler geniş, soluk eozinofilik sitoplazmalarında korunmuş 
enflamatuvar hücreler içeriyordu. Ayrıcı tanılar arasında IgG4-RD ve 
histiositozlar düşünüldü. Histiyositlerde Langerhans hücreli histiyositozun 
(LCH) karakteristik bulguları olan oluk ve lobülasyon özellikleri yoktu. 
CD1a ve Faktör XIII için immünohistokimyasal boyama, LCH ve Erdheim-
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Chester hastalığı için negatifti (gösterilememiştir). Hastada başka bir 
sistem tutulumu da bilinmiyordu. Histiyositlerin RDD’ye spesifik olan 
CD68 (gösterilememiştir) ve S100 boyamasının pozitif olduğu bulundu 
(Şekil d). Bu bulgularla birlikte plazma hücrelerinin %40’tan daha büyük 
IgG4/IgG oranı olduğu tespit edildi (Şekil e). Bu nedenle tanımız plazma 
hücrelerinde IgG4 artışı ile giden Rosai-Dorfman hastalığı oldu.

Hastanın postoperatif takiplerinde iki defa jeneralize tonik-klonik nöbeti 
oldu. Hastaya levetirasetam 1000 mg/gün, azatioprin 100 mg/gün ve 
deltakortril 40 mg/gün başlandı. Kontrol kranial MR ve rutin testleri 1 ay 
sonra tekrarlandı ve hastalık ile ilgili herhangi bir progresyon izlenmedi. 
FDG-PET çekilerek herhangi bir sistemik tutulum olmadığı gösterildi. 
Hastadan yazılı bilgilendirilmiş onam formu alındı.

dc

e

ba

Şekiller (a-c). hematoksilen-eozin boyalı kesitler. a. Lezyonun düşük güç 
görünümü. Soluk, eozinofilik ve bol sitoplazmalı (siyah oklar) büyük histiyosit 
tabakaları. Bunlar arasında lenfoid kümeler ve foliküller (siyah oklar). b. Yüksek 
oranda hyalinize ve fibrotik stromadaki plazma hücreleri (oklar). c. Emperiopolezisli 
tipik RDD histiyositleri (sitoplazmalarında intakt enflamatuvar hücreler) (ok).  
d. Histiyositler S100 ile pozitiftir. e. IgG4/IgG oranı >%40’tır.
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TARTIŞMA
Rosai-Dorfman hastalığı kendini sınırlayıcı, nonneoplastik, benign bir 
histiyositik hastalıktır. Fakat histiyositik sarkoma, yüksek dereceli lenfoma 
gibi malign hastalıklara dönüşen RDD vakaları raporlanmıştır (1). İlk 
olarak 1989 yılında Song ve ark tarafından multipl intrakranial lezyonları 
olan SSS tutulumlu bir RDD hastası raporlanmıştır (5). Santral sinir 
sisteminde genellikle soliter bir lezyon olarak ortaya çıkar; multiodaklılık 
çok nadir izlenir. Genellikle dura kaynaklı, meninjiomu taklit eden ve 
serebellopontin köşede yerleşen lezyonlarla ortaya çıkar (6). Bizim 
vakamız bilateral serebellopontin köşe yerleşimi ile izole SSS tutulumu 
gösteren literatürdeki tek vakadır. İntrakranial RDD genellikle 22–63 yaş 
arası genç erişkin erkekleri etkiler (1). Vakamızın demografik özellikleri 
literatür ile uyumlu idi.

Patogenezi tam olarak bilinmemekle birlikte immünolojik çalışmalar immün 
sistem disfonksiyonun ya da otoimmün bir sürecin hastalıktan sorumlu 
olabileceğini göstermiştir. Epstein barr virüsü (EBV), sitomegalovirüs 
(CMV), human herpes virüs (HHV-6) ve brusella etkenlerinin olası rolleri 
üzerinde çalışılmış fakat anlamlı bir ilişki henüz tespit edilememiştir (7). 
Rosai-Dorfman hastalığı histopatolojik olarak IgG4-RD ile karıştırılabilir. 
Ekstranodal RDD için fibrozis temel bulgudur. Bununla birlikte IgG4-RD de 
görüldüğü gibi storiform değildir. Plazma hücreleri artışı ve intrastoplazmik 
eozinofilik inklüzyonlar (Russel cisimcikleri) her iki lezyonda da izlenebilir. 
IgG4-RD için karakteristik olan obliteratif flebit RDD de beklenmemektedir 
(4). Bunun yerine kan damarları sıklıkla plazma hücrelerinin ve lenfositlerin 
manşetleri ile çizilir. Ayrıca emperipolezisli (lenfagositoz) histiyositler 
RDD’nin ayırt edici özelliğidir. Literatürde tek vaka raporları RDD ile IgG4 
artışı artışı bildirmiştir. Ancak, sadece birkaç seri dökümante edilmiştir. 
Rosai-Dorfman hastalarının yaklaşık %30’unda IgG4 artışı gözlenmiştir 
(8). Ancak aynı spektruma ait olup olmadığı veya bu bulgunun tesadüfi 
olup olmadığı tam olarak anlaşılamamıştır. Birçok çalışma geriye dönük 
olduğundan kandaki IgG4 seviyeleri dâhil edilememiştir. Bizim olgumuzun 
immünhistokimyasal olarak IgG4/IgG oranı %40’ın üzerindeydi fakat kan 
IgG4 düzeyi düşüktü. IgG4-RD steroid tedavisine çok iyi yanıt verdiğinden 
plazma hücresi artışı olan olgularda IgG4 düzeyleri patoloji raporlarında 
belirtilmelidir. İyileşmeyen RDD’li hastalar için umut verici olabilir.

Rosai-Dorfman hastalığı sistemik heterojen bir antitedir. SSS-RDD’de 
sistemik işaretler bulunmaz ve klinik prezentasyon lezyonların 
lokalizasyonuna, genişliğine ve sayısına bağlıdır. Rosai-Dorfman hastaları 
lezyon tespit edilecek kadar büyüyene kadar genellikle asemptomatik 
kalırlar. Semptomlar genellikle bası etkisine bağlı olarak gelişen nöbet, 
başağrısı, endokrin anormallikler ya da fokal nörolojik defisitler olarak 
karşımıza çıkar. Görme bozuklukları, uyanıklık kusuru, duyu kaybı, denge 
kaybı, pituiter disfonksiyon da tanımlanmıştır (10). Bizim vakamızda da 
ilk şikâyet bası etkisine bağlı gelişen çift görmedir. Serebral tutulumu 
olan vakalar bizim vakamızda da olduğu gibi cerrahi ve histopatolojik 
tanı öncesi klinik ve radyolojik olarak yanlışlıkla menenjiom tanısı 
almaktadırlar (11). Bunun sebebi her iki hastalığın da dura kaynaklı 
olması olabilir. Fakat menenjiomlar T2-ağırlıklı sekanslarda hipo-
hiperintens izlenebilirken, RDD lezyonları genellikle hipointens izlenir. 
Dijital substraksiyon anjiyografide RDD lezyonları hipovasküler iken 
menenjiomlar genellikle hipervaskülerdir. Menenjiomlar genellikle 
hiperostozis, kemik destrüksiyonu ve kemik kalsifikasyonu gibi kemik 
değişiklikleri ile prezente olurken RDD’de bu bulgular genellikle bulunmaz 
(12). Primer SSS-RDD çoğunlukla kafa tabanı, suprasellar bölge, petroklival 
bölge, parasagittal bölge ve kavernöz sinüste yerleşir (13).

Tedavi yaklaşımları vakadan vakaya değişiklik göstermektedir. Şimdiye 
kadar serebral RDD için ilk tercih bası yapan lezyonu çıkartmaktır. 
Histopatolojik tanı koyulabilmesi için de cerrahi rezeksiyon şarttır. 
Genellikle vakaların %90’u spontan iyileşir ya da asemptomatik kalır. 
Komple rezeksiyon lezyonun multipl odaklı olması, nöral parankime 
uzanım göstermesi ve diğer yapılara yayılmış olması nedeni ile çok tercih 

edilmez (14). Kortikosteroid uygulamasının sistemik RDD için yararlı 
olduğu gösterilmiştir, fakat tekrarlama riski vardır. Radyoterapi opere 
edilemeyen vakalarda lokal kontrol için kullanılabilir. Bir tirozin kinaz 
inhibitörü ve anti-cd20 monoklonal antikoru olan imatinib de sistemik 
RDD tedavisinde kullanılan yeni ajanlardan biridir (15).

İzole SSS-RDD çok nadir görülen bir klinik durumdur. Bizim vakamızda 
da beyin sapına bası yapan kitle benzeri bir lezyonla ortaya çıkmıştır. 
Rahatlatıcı cerrahi sonrasında steroid ve immünsüpresif tedavi 
uygulanmıştır. Erken tanı ve tedavi bu hastalar için çok önemlidir. 
Rosai-Dorfman hastalığı radyolojik özellikleri nedeni ile menenjiom ile 
histopatolojik özellikleri nedeni ile IgG4-RD ile karışabilir. Bu hastalıkların 
takip ve tedavi yaklaşımlarının birbirinden farklı olması nedeni ile ayırıcı 
tanıda çok dikkatli olunması gerekmektedir.
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