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Rosai-Dorfman hastaligi (RDD) etiyolojisi net olarak bilinmeyen benign
bir histiyositozistir. Genellikle servikal nodlardan kaynaklanir. Literattirde
izole santral sinir sistemi (SSS) RDD ¢ok nadir gorilmektedir. Biz de
herhangi bir sistemik tutulumu olmayan, menenjiom benzeri SSS
tutulumu gosteren bir Rosai-Dorfman vakasi sunmayi planladik. 32
yasinda bir erkek hasta iki yildir olan cift gérme ve basagrisi sikayeti
ile basvurdu. Noérolojik muayenesinde trigeminal sinir trasesine uyan
sol ytiz yarimi hipoestezisi mevcuttu. Sag Ust ve sag alt extremite derin
tendon reflekslerinde artis, sag taban cildi refleksi extansor tespit edildi.
Kranial manyetik rezonans goriintiilemesinde diizensiz sekilli, bilateral

ABSTRACT

serebellopontin kosede, ponsa basi yapan, timor-benzeri bir lezyon
izlendi. Rosai-Dorfman hastaliginin histopatolojisinde gorilen plazma
hicresi yogunlugu ile birlikte emperipolezis olmasi gibi karakteristik
ozellikler ile 1gG4 ile iliskili hastaliktan ayrimi yapilabildi. Rosai-Dorfman
hastaliginin radyolojik olarak ve histopatolojik olarak basta 1gG4 ile iliskili
hastalik olmak tizere bagka hastaliklarla da karisabilmesi nedeniile ayiric
tanida ¢ok dikkatli olunmalidir.

Anahtar Sozciikler: Histiyositozis, 1gG4 ile iliskili hastalik, menenjiom,
Rosai-Dorfman hastaligi

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 1gG4 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 1IgG4-RD, so be careful about differential diagnosis.

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

Rosai-Dorfman hastaligi (RDD) etiyolojisi net olarak bilinmeyen sistemik
semptomlarla ve lenfadenopati ile giden benign bir histioproliferatif
bozukluktur. Genellikle servikal lenf nodlarindan kaynaklanir. Sistemik
tutulumu olmayan hastalarin %5 ile %71-82'sinde santral sinir sistemi
(SSS) tutulumu gorilir (1). Rosai-Dorfman hastaligi erkeklerde baskin
olmak tizere genellikle cocuk ve geng eriskinleri etkiler (2). Cogunlukla
lenf nodlarini etkilemesine ragmen extranodal bolgeler de tutulabilir.
Santral sinir sistemi tutulumu ¢ok nadir gorilir ve genellikle diger
sistemik bulgular olmadan memenjiomu taklit eden dura tabanli
bir kitle gorinimu ile prezente olur (3). Rosai-Dorfman hastaligi ve
1gG4 ile iliskili hastalik (IgG4-RD) izole SSS tutulumu goéstermeleri
nedeni ile birbiri ile karisabilen iki hastaliktir. IgG4-RD benign klinik
ozellikleri olan, histopatolojik olarak skleroz ile giden enflamasyon

One Cikan Noktalar

« izole santral sinir sistemi RDD'si ayirici tani icin dikkat gerektirir.

« RDD, histopatolojik olarak IgG4-RD ile karisir, ancak hastalik
tamamen farklidir.

« Plazma hiicre yogunlugu ile emperipolesis degerlendirmesi dogru
taniyi destekler.

« Radyolojik olarak meningiom ile karisabilir.

« Bilateral, dura kaynakli, kitle benzeri lezyonlarda SSS RDD'si akla
getirilmelidir.
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Sekil 2. Kranial T1-agirlikli kontrastl sagittal MR kesiti.

ve multipl organlarin etkilendigi 1gG4+ plazma hiicresi infiltrasyonu
ile karakterizedir. izole SSS tutulumlu 1gG4-RD, RDD ile benzer olarak
radyolojik olarak pituiter bez ve kafa tabani dura mater affinitesi gésterir.
Bu iki hastaligin timor benzeri lezyonlar ile prezente olmasi nedeni
ile basi etkisine bagli gelisen klinik tablolar da benzerlik gosterebilir.
RDD'nin histopatolojisinde plazma hiicrelerinin olmasi da IgG4-RD'den
ayrimini zorlastirmaktadir (4).

Biz de literatirde cok nadir goziiken, sistemik tutulumu olmayan,
menenjiom benzeri bir lezyon ile ortaya ¢ikan, izole SSS tutulumlu bir
Rosai-Dorfman olgusu sunmayi planladik.

OLGU

Otuz iki yasinda bir erkek hasta, iki yildir olan ¢ift gérme ve basagrisi
sikayeti ile basvurdu. Hastada ates, gece terlemesi ya da kilo kaybi yoktu.
Herhangi bir kronik hastalik 6ykust yoktu. Fizik muayenede servikal
lenfadenopati ya da cilt lezyonuna rastlanmadi. Ense sertligi ve papil
o6dem tespit edilmedi. Nérolojik muayenede trigeminal sinir trasesine
uyan sol yliz yarimi parestezisi mevcuttu. Goz hareketleri serbestti. Sag
taraf derin tendon refleksleri artmisti ve sag plantar refleks extansérdu.
Biyokimya ve hemogram test sonuclarinda anormallik izlenmedi. Anti-
nikleer antikor, p-ANCA, kompleman C3, IGG1-G2-G3 seviyeleri

Sekil 3. Kranial T1 agirlikh aksiyel kesit.

Sekil 4. Kranial T1 agirlikh kontrastli koronal kesit

normaldi. Beyin MR gorintilemesinde bilateral serebellopontin alanda
ponsa basi yapan, duzensiz sekilli, kitle benzeri lezyonlar tespit edildi.
Aksiyel T2-agirlikh kesitlerde ve sagittal T1 agirlkl aksiyel, koronal ve
sagittal kesitlerde 35x23x17 mm ve 22x17x15 mm boyutlarinda homojen
kontrast tutulumu gosteren, hipointens kitle lezyonu izlendi (Sekil 1-4).
Operasyon 6ncesi serum |1gG4 seviyelerine ulasilamadi fakat postoperatif
dénemdeki serum 1gG4 seviyeleri normaldi.

Lezyonlar icin acil operasyon yapildi. Basi yapan lezyon cikarildi ve
materyal patolojik analiz icin génderildi.

Patolojik Sonuclar

Her iki biyopside de histopatolojik olarak benzer sonuglar izlendi. Stroma
hipo ve hiperselltler alanlarda ytiksek oranda kolajenize idi. Hucresel
komponent lenfosit, plazmosit ve histiyositlerden olusmaktaydi. Bunlar
arasinda reaktif lenfoid folikiller ve agregatlar izlendi (Sekil a). Plazma
hicreleri hyalinize bir stromaya gomuluydu (Sekil b). En dikkat cekici
bulgu emperipolezisli genis histiyosit tabakalarinin varligi idi (Sekil
). Bu hucreler genis, soluk eozinofilik sitoplazmalarinda korunmus
enflamatuvar hiicreler iceriyordu. Ayrici tanilar arasinda 1gG4-RD ve
histiositozlar dustinuldu. Histiyositlerde Langerhans hiicreli histiyositozun
(LCH) karakteristik bulgulari olan oluk ve lobulasyon 6zellikleri yoktu.
CD1a ve Faktor Xlll icin immunohistokimyasal boyama, LCH ve Erdheim-
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Sekiller (a-c). hematoksilen-eozin boyali kesitler. a. Lezyonun dustik giig
goriniimu. Soluk, eozinofilik ve bol sitoplazmali (siyah oklar) biiyik histiyosit
tabakalari. Bunlar arasinda lenfoid kiimeler ve folikiller (siyah oklar). b. Yiksek
oranda hyalinize ve fibrotik stromadaki plazma hiicreleri (oklar). c. Emperiopolezisli
tipik RDD histiyositleri (sitoplazmalarinda intakt enflamatuvar hucreler) (ok).

d. Histiyositler S100 ile pozitiftir. e. IgG4/1gG orani >%40'tir.

Chester hastaligi icin negatifti (gosterilememistir). Hastada baska bir
sistem tutulumu da bilinmiyordu. Histiyositlerin RDD'ye spesifik olan
CD68 (gosterilememistir) ve S100 boyamasinin pozitif oldugu bulundu
(Sekil d). Bu bulgularla birlikte plazma hucrelerinin %40'tan daha buytik
1gG4/1gG orani oldugu tespit edildi (Sekil e). Bu nedenle tanimiz plazma
hucrelerinde IgG4 artisi ile giden Rosai-Dorfman hastaligi oldu.

Hastanin postoperatif takiplerinde iki defa jeneralize tonik-klonik nébeti
oldu. Hastaya levetirasetam 1000 mg/giin, azatioprin 100 mg/giin ve
deltakortril 40 mg/gtin baslandi. Kontrol kranial MR ve rutin testleri 1 ay
sonra tekrarlandi ve hastalik ile ilgili herhangi bir progresyon izlenmedi.
FDG-PET cekilerek herhangi bir sistemik tutulum olmadig gosterildi.
Hastadan yazil bilgilendirilmis onam formu alind..
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TARTISMA

Rosai-Dorfman hastaligi kendini sinirlayici, nonneoplastik, benign bir
histiyositik hastaliktir. Fakat histiyositik sarkoma, ylksek dereceli lenfoma
gibi malign hastaliklara déniisen RDD vakalar raporlanmistir (1). ilk
olarak 1989 yilinda Song ve ark tarafindan multipl intrakranial lezyonlari
olan SSS tutulumlu bir RDD hastasi raporlanmistir (5). Santral sinir
sisteminde genellikle soliter bir lezyon olarak ortaya ¢ikar; multiodakhlik
cok nadir izlenir. Genellikle dura kaynakli, meninjiomu taklit eden ve
serebellopontin kdsede yerlesen lezyonlarla ortaya gikar (6). Bizim
vakamiz bilateral serebellopontin kose yerlesimi ile izole SSS tutulumu
gbsteren literatlirdeki tek vakadir. intrakranial RDD genellikle 22-63 yas
arasi geng erigkin erkekleri etkiler (1). Vakamizin demografik 6zellikleri
literatur ile uyumlu idi.

Patogenezitamolarak bilinmemeklebirlikteimmiinolojikcalismalarimmin
sistem disfonksiyonun ya da otoimmdiin bir stirecin hastaliktan sorumlu
olabilecegini gostermistir. Epstein barr virlsu (EBV), sitomegaloviris
(CMV), human herpes virtis (HHV-6) ve brusella etkenlerinin olasi rolleri
tzerinde calgilmis fakat anlaml bir iliski henlz tespit edilememistir (7).
Rosai-Dorfman hastaligi histopatolojik olarak IgG4-RD ile karistirilabilir.
Ekstranodal RDD igin fibrozis temel bulgudur. Bununla birlikte IgG4-RD de
goruldugu gibi storiform degildir. Plazma hiicreleri artisi ve intrastoplazmik
eozinofilik inklazyonlar (Russel cisimcikleri) her iki lezyonda da izlenebilir.
1gG4-RD icin karakteristik olan obliteratif flebit RDD de beklenmemektedir
(4). Bunun yerine kan damarlari siklikla plazma huicrelerinin ve lenfositlerin
mansetleri ile cizilir. Ayrica emperipolezisli (lenfagositoz) histiyositler
RDD'nin ayirt edici 6zelligidir. Literatiirde tek vaka raporlari RDD ile IgG4
artisi artisi bildirmistir. Ancak, sadece birkac seri dékimante edilmistir.
Rosai-Dorfman hastalarinin yaklasik %30'unda IgG4 artisi gozlenmistir
(8). Ancak ayni spektruma ait olup olmadig veya bu bulgunun tesadufi
olup olmadigl tam olarak anlasilamamistir. Bircok calisma geriye donuk
oldugundan kandaki 1gG4 seviyeleri dahil edilememistir. Bizim olgumuzun
immiunhistokimyasal olarak 1gG4/1gG orani %40'In Uzerindeydi fakat kan
1gG4 duzeyi dustiktli. IgG4-RD steroid tedavisine ¢ok iyi yanit verdiginden
plazma hucresi artisi olan olgularda 1gG4 diizeyleri patoloji raporlarinda
belirtilmelidir. lyilesmeyen RDD'li hastalar icin umut verici olabilir.

Rosai-Dorfman hastaligi sistemik heterojen bir antitedir. SSS-RDD'de
sistemik isaretler bulunmaz ve klinik prezentasyon lezyonlarin
lokalizasyonuna, genisligine ve sayisina baglidir. Rosai-Dorfman hastalari
lezyon tespit edilecek kadar buytiyene kadar genellikle asemptomatik
kalirlar. Semptomlar genellikle basi etkisine bagl olarak gelisen nébet,
basagrisi, endokrin anormallikler ya da fokal norolojik defisitler olarak
karsimiza cikar. Gérme bozukluklari, uyaniklik kusuru, duyu kaybi, denge
kaybi, pituiter disfonksiyon da tanimlanmustir (10). Bizim vakamizda da
ilk sikayet basi etkisine bagli gelisen cift gérmedir. Serebral tutulumu
olan vakalar bizim vakamizda da oldugu gibi cerrahi ve histopatolojik
tani oncesi klinik ve radyolojik olarak yanlislikla menenjiom tanisi
almaktadirlar (11). Bunun sebebi her iki hastaligin da dura kaynakl
olmasi olabilir. Fakat menenjiomlar T2-agirlikli sekanslarda hipo-
hiperintens izlenebilirken, RDD lezyonlari genellikle hipointens izlenir.
Dijital substraksiyon anjiyografide RDD lezyonlari hipovaskiiler iken
menenjiomlar genellikle hipervaskilerdir. Menenjiomlar genellikle
hiperostozis, kemik destriiksiyonu ve kemik kalsifikasyonu gibi kemik
degisiklikleriile prezente olurken RDD'de bu bulgular genellikle bulunmaz
(12). Primer SSS-RDD ¢ogunlukla kafa tabani, suprasellar bolge, petroklival
bolge, parasagittal bolge ve kavernéz siniste yerlesir (13).

Tedavi yaklasimlari vakadan vakaya degisiklik gostermektedir. Simdiye
kadar serebral RDD igin ilk tercih basi yapan lezyonu cikartmaktir.
Histopatolojik tani koyulabilmesi icin de cerrahi rezeksiyon sarttir.
Genellikle vakalarin %90'u spontan iyilesir ya da asemptomatik kalir.
Komple rezeksiyon lezyonun multipl odakli olmasi, néral parankime
uzanim gostermesi ve diger yapilara yayiimis olmasi nedeni ile cok tercih

Algul ve ark. Rosai-Dorfman Hastaligi Olgusu

edilmez (14). Kortikosteroid uygulamasinin sistemik RDD icin yararli
oldugu gosterilmistir, fakat tekrarlama riski vardir. Radyoterapi opere
edilemeyen vakalarda lokal kontrol icin kullanilabilir. Bir tirozin kinaz
inhibitéri ve anti-cd20 monoklonal antikoru olan imatinib de sistemik
RDD tedavisinde kullanilan yeni ajanlardan biridir (15).

izole SSS-RDD ¢ok nadir gériilen bir klinik durumdur. Bizim vakamizda
da beyin sapina basi yapan kitle benzeri bir lezyonla ortaya cikmistir.
Rahatlatici  cerrahi sonrasinda steroid ve immunstpresif tedavi
uygulanmistir. Erken tani ve tedavi bu hastalar icin ¢ok 6nemlidir.
Rosai-Dorfman hastaligi radyolojik ¢zellikleri nedeni ile menenjiom ile
histopatolojik 6zellikleri nedeni ile IgG4-RD ile karisabilir. Bu hastaliklarin
takip ve tedavi yaklasimlarinin birbirinden farkli olmasi nedeni ile ayirici
tanida ¢ok dikkatli olunmasi gerekmektedir.
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