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GIRIS - AMAC

Rosai-Dorfman-Destombes Hastaligi(RDDH) diger isimleriyle Rosai-Dorfman Hastaligi ve masif
lenfadenopatilerle seyreden Sinis histiyositosiz, etyolojisi bilinmeyen nadir gorilen, iyi huylu histiyositik bir
bozukluktur. Prevalansi 1: 200.000 olup Amerika Birlesik Devletleri'nde yilda yaklasik 100 yeni vaka
gozlenmektedir.1 Klasik RDDH, servikal lenfadenopati ile basvururken %43'liinde ekstranodal hastalik
mevcuttur.2 Ekstranodal hastaligi olanlarin yaklasik %10’unu izole kutan®z hastalik olusturmaktadir.3
RDDH’in tanisi histopatoloji ile konulmaktadir.

Bizde gdvde 6n ylizeyi ve sirtta eritemli endire plaklari olan biopside RDDH tanisi alan olguyu sunmaktayiz.

METOD

Olgu Sunumu: Kronik rahatsizligi bulunmayan 56 yasinda erkek hasta dermatoloji poliklinigine gévde 6n
ylzeyi ve sirtinda yara olusmasi lzerine basvurdu.(Resim-1) Eritemli endire plaklari Gzerinden alinan
eksizyonel biopsisinde RDDH olarak raporlandi. Tarafimizca otoimmun ve malign sebepleri arastirilarak
dislandi. Karacigerde segment 7’de 42x31 mmbhipodens nodiiler gériinim izlendi, biopsi yapildi Kavernoz
hemanjiom geldi. izole cilt lezyonlarina yénelik cerrahi dnerildi ancak hasta kabul etmedi. Hasta yaklasik 2
aydir ilagsiz izlemde ve lezyonlarinda ilerleme bulunmamaktadir.
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BULGULAR

Tartisma: RDDH etyolojisi net olarak bilinmeyen nadir gériilen Langerhans disi histiyositozdur.4 Bilinenin
aksine ilk defa Rosai ve Dorfman’dan 4 yil 6nce 1965 yilinda Destombes tarafindan, lenfadenopati ve siniis
histiyositozisi olan 4 hastada tanimlanmistir.5 Genellikle geng eriskinlerde (ortalama tani yasi:20.6)
gorilmekte birlikte 74 yasinda kadar bildirilmis vakalar da mevcuttur. RDDH, erkeklerde ve Afrika kokenli
bireylerde daha yaygin iken kutanéz formu kadin Asyalilarda daha sik gézlenmektedir.6 izole goriilebilmekle
birlikte genetik, otoimmun hastaliklar ve malignitelerle de gorilebilmektedir. Kemik iligi nakli sonrasi ve
Miyelodisplastik sendrom ile birlikte oldugu gosterilen vakalar mevcuttur.7,8 Patolojide, bozulmamis
I6kositlerin sitoplazmaya yonelmeleri olan emperipolezis yararli bir bulgudur, ancak tani icin gerekli degildir,
¢linkli 6zellikle ekstranodal bolgelerde fokal olabilmektedir. Ayrica bir diger Langerhans disi histiositoz olan
Erdheim-Chester Hastaligi'nda da gézlenmektedir.9 RDDH histiyositlerinin immiinofenotipi, CD68 ve
degisken CD163 ve CD14 pozitifligi ile sitoplazmik ve nikleer S100 ve fascin pozitifligi ile karakterize
edilir.Langerhans hiicreli histiositozis’in aksine RDDH hticreleri CD1a2 / CD2072'dir. Klinikte, Klasik (nodal)
RDDH'’de ates, gece terlemesi ve kilo kaybi ile bilateral, masif ve agrisiz servikal lenfadenopati
gozlenmektedir.10 Mediastinal, aksiller ve inguinal lenfadenopati de gézlenebilir ancak retroperitoneal
lenfadenopati olduk¢a nadirdir.11 Prognozda lenf nodu tutulum sayisiyla korele oldugu gézlenmistir.
Ekstranodal tutulum ise RDDH’lerin %43’linde gézlenmektedir.2 Hemen hemen tiim sistemlerde tutulumu
bildirilmistir. izole kutandz hastalik ise ekstranodal RDDH’lerin yaklasik %10’unu olusturmaktadir.3
Lezyonlar tipik olarak yavas biyliyen, agrisiz, pruritik olmayan nodiiller, plaklar veya saridan,kirmiziya ve
kahverengiye degisen papdiller seklindedir. Derinin herhangi bir boélgesi etkilenebilir. Ayirici tanida akne
vulgaris, varicella-zoster viriis(, sarkoidoz, deri lenfomasi ve Mikozis Fungoides bulunmaktadir. Tedavide
tek tip yaklasim bulunmamaktadir ve tedavi bireysellestirilmelidir. Komplike olmayan lenfadenopati veya
asemptomatik kutanéz RDDH’li hastalarda en uygun tedavi gézlemdir. Bu hastalarin yaklasik % 20 ila % 50'si
kendiliginden remisyona girmektedir. Semptomatik Kutanéz RDD'nin ise en etkili tedavisi cerrahi
eksizyondur.10 Medikal tedavide ise Kortikosteroidler, Sirolimus, Vinblastin, Metotreksat, Kladribin,
Klofarabin, Thalidomid, Lenalidomid, Rituximab,imatinib ve Comimetinib denenmektedir.

SONUC

RDDH oldukga nadir gorilen, etyolojisi net olarak bilinmeyen, genellikle geng eriskin hastalarda gozlenip
sikhkla iyi seyreden bir Langerhans disi histiositozistir. Bizim vakamizda oldugu gibi izole kutan6z formu
oldukg¢a nadir gozlenmektedir. Geng eriskin hastalarda agrisiz, pruritik olmayan nodiiller, papiiller ve plaklar
saptandiginda RDDH akilda bulundurulmalidir.

ANAHTAR KELIMELER
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