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Nekroz ve Graniilom Yapilari iceren, Servikal ve inguinal
Lokalizasyonlarda Farkli Morfolojide Rosai-Dorfman Hastaligi

(Olgu Sunumu)

Rosai Dorfman Disease that Includes Necrosis and Granuloma,
and has Different Morphologic Findings Between Cervical and

Inguinal Localization (Case Report)

Banu Bilezikci ', Beyhan Demirhan ', Unser Arikan ',
' Bagkent Universitesi Tip Fakuiltesi Patoloji Anabilim Dall, Ankara

Masif lenfadenopati ile birlikte sinis histiyosi-
tozis, karakteristik olarak agrisiz  servikal
lenfadenopatiye yol acan, idiyopatik, reaktif histiyosit
proliferasyonundan olusan farkli bir antitedir. Diger
lenf nodlari da siklikla tutulur ve olgularin yaklasik
%30'da ekstranodal kitle lezyon maydana gelir. Cogu
olguda hastalik kronik bir gidis gosterir. Siklikla
remisyon ve alevlenmelerle ile karakterlidir.

Olgumuz inguinal lenf nodunda karakteristik mor-
folojik bulgular icermeyen, servikal lenf nodu mor-
folojisi ile taniya gidilen 46 yasinda erkek hastadir.
Servikal lenf nodunda sinislerde lenfofagositoz
gosteren histiyositler yanisira granilom yapilar ve
nekroz gorilmastir.

Olgu hem farkli lokalizasyonlarda (servikal,
inguinal) histopatojilerinin degisiklik gostermesi hem
de nekroz ve graniilom yapilari gibi nadir gériilen
bulgular icermesi nedeniyle tartisiimaya deger
bulunmustur.

Anahtar Kelimeler : Masif lenfadenopati ile birlikte
sinus histiyositozis, granilom, nekroz.

Sinus Histiocytosis with Massive Lymphade-
nopathy is an idiopathic, histologically distinctive
disorder that characteristically produces painless
cervical lymphoadenopathy and reactive histiocyte
proliferation. Other node groups are frequently
involved and mass lesions in extranodal sites occur
in approximately 30% of patients. In most cases the
disease is chronic and the course is often character—
ized by exacerbations and remission.

We report the case of a 46 years old man whose
inguinal lymph node has not include characteristic
morphologic finding and whose diagnostic finding
has been achieved by using cervical lymph node
morphology. Besides, histiocytes with lymphophago-
cytosis, necrosis and granulom have been seen in
cervical node sinuses.

Since, its distinctive histopathologic differences
were observed in different area (cervical, inguinal)

and it includes rarely observed findings, such as
necrosis and granuloma, our case was discussed
here in.

Key Words: Sinus histiocytosis with massive lym-
phadenopathy, granulom, necrosis.

Lenforetikoler sistemde histiyositik hiicrelerin iki ana
kaynag vardur. Birincisi * antigen-presenting” veya den-
dritik hlcreler, digeri ise " antigen-processing” hiicreler
veya fagositik histiyositlerdir. Histiyositlerin reaktif lezy-
onlari, neoplastiklere gore gok daha sik gordlir. Masif
lenfadenopati ile birlikte sinds histiyositozis (SHML,
Rosai-Dorfman Hastaligi) fagositik histiyositlerin benign
proliferatif lazyonudur. Histopatolojik olarak lenf nodu
sinuslerinde dilatasyon ve lenfositofagositozis gosteren
histiyosit proliferasyonu ile karakterlidir 1.

Olgumuz, nadir bir antite olmayip, inguinal ve
servikal lenf nodlarinda farkli morfolojiler gostermekte
ayni zamanda nekroz ve granulom gibi nadir histopa-
tolojik bulgulan icermektedir. Bu nedenlerle olgumuz,
SHM'nin inguinal lenf nod morfolojisinin yaniltici olabile-
cegini veya regresyon (fibrozis) dénemindeki lenf nod

Resim-1a: Lenf nodunun temel yapisinin ortadan kalkmasi
(HE, x50)
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biyopsisinin taniy1 geciktirebilecegini vurgulamak
bakimindan sunulmaya deger bulunmustur.

OLGU SUNUMU

Olgumuz, sarilik sikayeti ile basvuran, 46 yasinda
erkek hastadir. Ekstrahepatik tikanma sanligi én tanis
ile, endoskopik retrograt kolanjiyo pankreatografi
esliginde alinan duodenum mukozasina ait biyopsi
orneginde “kronik nonspesifik iltihabi siire¢” izlendi.
Spesifik bir enfeksiyon etkeni ve graniilomatéz iltihap
yapisi gbzlenmedi. Yapilan ultrasonografisinde karinda
multipl lenfadenopati saptandi, sedimantasyon yuksek-
ligi hemotolojik ve biyokimyasal bir patoloji bulunamadi.
Klinik ve laboratuvar incelemede tliberkiiloz, sarkoidoz
gibic sistemik granilomatoz bir enfeksiyonu destekler
bulgu saptanmadi. PPD ve Kweim testi negatif, akciger
grafisi normal sinirlarda idi.

Alti ay sonra inguinal bélgede sislik nedeniyle 2. defa
bagvurdugunda, fizik muayenede intraabdominal lenf
nodlari yanisira servikal ve inguinal bdlgelerde multiple
lenfadenopati izlendi. Tekrarlanan laboratuvar testleri ve
akciger grafisi normal idi. inguinal bélgeden alinan, 2 cm
capindaki lenf nodunun kesitlerinde lenf nodunun temel
yapisinin bayik oélgiide bozuldugu géruldi (Resim-1a).
Normal lenfoid doku elemanlarini kapstl altinda dar bir
serit halinde birakan matir lenfosit, plazma hiicresi, gok
sayida Russel cisimcigi (Resim-1b) ve fibrozisten
(Resim-1c) olusan infiltrasyon izlendi. Bu infiltrasyonun
icinde seyrek lenfoid follikil yapilan vardi.

Immunohlstoklmyasal caligmada, infiltrasyon icinde
serpintiler halinde lenfoid follikdiller, B (CD20, monoklon-
al, DAKO) ve T (CD3, poliklonal, DAKO) lenfositleri izlen-
di. Plazma hiicrelerinde hem Kappa, hem de Lambda
(monoklonal, DAKO) antikorlari ile boyanma gériildil.
CD30 (monoklonal, DAKO) antikoru ile az sayida
hicrede membran boyanmasi saptandi, ancak bu
hiicrelerde Hodgkin hticre morfolojisi izlenmedi. Bu bul-
gular ile olguya kesin tani verilemedi, daha demonstratif
olacag diigtintlerek servikal lenf nodu biyopsisi 6nerildi.

Resim-1b: Matlr lenfosit, plazma hiicresi ve cok sayida Russel
cisimciginden olusan infiltrat (HE, x230)

Servikal bolgeden alinan lenf nodu makroskopik
olarak 1,5 cm capinda kapsulli ve diizgin yiizeyli idi.
Mikroskopik incelemede kapstlde bir alanda kalinlas-
ma, fibrozis, kapsul digina tasan plazma hiicrelerinin
hakim oldugu mononiikieer iltihabi hiicre infiltrasyonu
izlendi. Lenf nodunda sinislerin belirgin olarak
genigledigi (Resim-2a), sinlis limenlerinin lenfos-
itofagositozis gosteren cok sayida histiyosit, lenfosit,
plazma hiicresi ve daha az oranda da nétrofil Iokositler
ile dolu oldugu gorildu (Resim-2b). Plazma hiicrelerinin
parafollikiler alanlarda da sayica arttigi dikkati cekti.
Ayrica sintslerde kigiik nekroz odaklar (Resim-2c) ve
epiteloid goriniminde histiyositlerin  olusturdugu
graniilom yapilar (Resim-2d) izlendi. S100 ( polikional,
DAKO) (Resim-3) ve CD68 (monoklonal, DAKO) antikor-
lan ile sintsleri dolduran histiyositlerin sitoplazmasinda
kuvvetli pozitif reaksiyon saptandi. Bu bulgular ile has-
taya, masif lenfadenopati ile birlikte giden sinis histiyos-
itozis (Rosai Dorfman Hastalig) tanisi verildi.
Retrospektif olarak inguinal lenf noduna bakilarak, S100
ve CD68 boyalan ile immunohistokimyasal boyama
yapilmistir. Lenf nodunun temel yapisini ortadan kaldiran
infiltratif gérinGmun siniis ekspansiyonundan olustugu
ve hicrelerin bir kisminin S100 ve CD68 antikorlar ile
pozitif olarak boyandigi gérildi. Bu bulgular servikal
biyopsi 1siginda Rosai-Dorfman Hastaligr tutulumu ile
uyumlu olarak kabul edildi.

TARTISMA

SHML, baslica gocuklarin ve geng eriskinlerin
hastahigidir ve genellikle bilateral ve persistant servikal
lenfadenopati ve sistemik semptomlar ile birliktedir .
Histolojik olarak belirgin lenfositofagositozis ve immiin-
histokimyasal olarak S100 protein pozitifligi gosteren,
genis, soluk sitoplazmall histiyosit proliferasyonu ile
karakterlidir “. Bazi arastirmacilar sinislerde prolifere
olan bu hicrelerin, S100 protein pozitifligi ve ultrasriik-
tdrel olarak “interdigitating” sitoplazmaki ekstansiyon
gostermesi nedeniyle, bly(k bir olasilikla, parakortekste

Resim-1c: Lenf nodunda belirgin fibrozis (HE, %x50)
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Resim -2a: Sinuslerde belirgin genisleme (HE, x115)

lokalize “interdigitating” hucrelerden  gelistigini
bildirmektedirler . Bir diger histokimyasal ve immiino-
histokimyasal calismada ise SHML hcrelerinin, bu antit-
ede efektor hicre tipinde, olasi T hicreleri tarafindan
aktive edilen aktif makrofajlar oldugu ileri strlmektedir.
Ayni calismada SHML hiicrelerinin dendritik hiicreler ile
ilgili olmadigi séylenmekte, bununla birlikte bu hiicrel-
erde S100 protein pozitifligi agiklanamamaktadir ©.
SHML genellikle iyi bir gidis gosterir. Bobrek, sol-
unum sistemi, karaciger tutulumu, ileri yas ve imminolo-
jik depresyon, olumsuz prognostik bulgulardir 729,
SHLM'de lezyonun siresi ile ilgili olarak farkl
histopatolojik gériinimler bildiriimektedir. Yeni lezyonlar-
da, sinlizoidal infiltrat cogu kez karakteristik sinls his-
tiyositozis hlcrelerinden olusurken (erken, histiyositler-
den zengin lezyonlar), ge¢ donem lezyonlarinda ise
ksantomatdz degisiklikler ve fibrozis belirgindir (geg,
fibroblast ve miyofibroblasttan zengin lezyonlar). Bu
dénem lezyonlan diger ksantohistiyositik hastaliklar,
reaktif noddller, benign ve malign neoplaziler ile ayirici
tani problemi olusturabilirler. Literatirde farkl lenfoid
bolgelerde, farkh histolojik evrelerden séz edilmemekle
birlikte *** olgumuzun servikal ve inguinal bolgelerdeki
farkh morfolojileri farkh evreler olarak kabul edildi.
Intrasintzoidal ve granilom benzeri yapilar, olgu-
muzun klasik KHML morfolojisinden farkhiliklarini olustur-
maktadir. Literatlrde intrasintzoidal histiyositlerde
koagulasyon nekrozu nadir olarak bildirilmektedir ",
Yine literatirde SHML'de fagositoz yetenegdi gésteren
monosit kdkenli hiicreler yanisira, epiteloid histiyositler,
kopuk hicreleri, fagositoz yetenegi az veya olmayan
hicreler gésterilmistir "*'Y. Ekstranodal SHML'de
grantlom vyapilar bildirilmekle birlikte lenf nodunda
bildirilmemektedir . Bizim olgumuz servikal biyopside
sinizoidlerde epiteloid histiyosit morfolojisinde
hicrelerin olusturdugu grantlom benzeri yapilar icer-
mektedir. Bu yapilarn regresyona gitmekte olan his-
tiyosit topluluklarn olup olmadigini gostermek amaciyla
retikilin ve diz kas aktin boyalar uygulandi. Retik{lin
lifleri bu alanlarda daha belirginlesmis iken diiz kas aktin
ile boyanma saptanmadi. Hastada klinik ve laboratuvar

Resim-2b: Sinls Iimenlerinde belirgin lenfositofagositozis (HE,
x230)

Resim-2c: Sinuslerde kiglk nekroz odag (HE, x50)

olarak sistemik grandlomatdz hastaliklar ekarte edilerek
bu granilomatéz yapilarin Rosai Dorfman Hastaligr'nin .
komponenti oldugu kabul edildi. KHML'deki histiyosit-
lerin iki ayri hicre tipinden koken aldigi gériisa ¥, olgu-
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Resim-2d: Genislemis bir sindste abortif granilom yapisi (HE,
x115)
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Resim-3: Sinusleri dolduran histiyosit sitoplazmalarinda
kuvvetli S100 pozitifligi (ImmUnoperoksidaz, x50)

muzdaki farkll histiyosit topluluklarini aciklar niteliktedir.

Inguinal lenf nodunda fibrozis ve plazma hucre infil-
trasyonu en belirgin morfolojik degisiklik olarak izlendi.
Fagositoz yapan histiyosit goriilmedigi gibi siradan his-
tiyosit varhgl da HE kesitlerde dikkati gekmedi. Geriye
dontlerek yapilan S100 ve CD68 boyamalarinda kuvvetli
(+) reaksiyon veren hicreler saptand.

Bu bulgular, inguinal lenf nodu biyopsisinin SHML
tanisinda regresyon evresindeki tani gigligunu ortaya
koymaktadir. Inguinal bolge lenf nodu ile kesin taniya
gidilemeyen sistemik patolojilerde diger lokalizasyonlar-
dan biyopsi alinmasi uygun olacaktr.
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