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Rosai-Dorfman betegség

Rosai-Dorfman disease
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OSSZEFOGLALAS

A Rosai-Dorfman betegség, vagy sinus histiocytosis
massziv lymphadenopatidval, olyan benignus, reaktiv hi-
stiocyta proliferdcié, amely primeren a nyirokcsomokat
érinti. Gyakori az extratranoddlis részvétel, amelyek ko-
z0tt a bor manifesztdacié a leggyakoribb. A szerzdk olyan
érdekes esetet mutatnak be, ahol a klinikai lefolyds sordn
a bortiinetek domindltak. Kivalto tényezdként infekcio és
malignus daganat volt feltételezhetd, a lefolyds sordn pe-
dig spontdn gyogyuldst észleltek.
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SUMMARY

Rosai-Dorfman disease or sinus histiocytosis with
massive lymphadenopthy is a benign, reactive histiocytic
(macrophage related) proliferation that involves primarily
the lymph nodes. Extranodal involvement is common of
which the skin manifestation is the most frequent. An
interesting case is reported where during the clinical
course the skin symptoms dominated. As a trigger
infection and malignant tumor occurred and during the
course spontaneous recovery could be seen.
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Juan Rosai és Ronald Dorfman 1969-ben 4 fiatal bete-
gen ,,Sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy”
névvel 1j koérképet irtak le. A betegséget klinikailag faj-
dalmatlan, cervicalis lymphademegadlia, 14z és fogyas, la-
boratériumilag fokozott vvt siillyedés, anaemia, leukocy-
tosis é€s hypergammaglobulinaemia, szovettanilag a nyi-
rokcsomok sinusainak kitdguldsa és nem neoplasztikus
histiocyta proliferdcié jellemzi (1). Olyan ritkdbb felndtt-
kori esetet ismertetiink, ahol a klinikai tiinetek koziil a ki-
terjedt bdr érintettség dominalt.

Kozleményiinket Prof. Dr. Pastinszky Istvin emlékére
ajanljuk.

Esetismertetés

A 60 éves férfibeteg anamnézisében 2005-ben egy megnagyob-
bodott hasi nyirokcsom6 szovettani vizsgdlata kapcsan csak obszer-
vaciot igényl6 chrénikus lymphocytas leukaemia (RAI I. stddium)
szerepel. 2011. dprilisban ldzzal jaré fels6 1éguti betegség miatt an-
tibiotikummal kezelték, amely sordn testszerte kiiitések léptek fel.
A Dbortiineteket gyogyszerallergianak tartottdk. 2011 majusdban,
amikor a ,,gyogyszerallergias” kiiitései még jelen voltak, a hat ko-
zepér6l melanoma keriilt eltdvolitdsra (tumor vastagsdg 1,3 mm,
mitdzis rata 3/mm’). Sentinel node biopsia tortént, de a megna-
gyobbodott hoénalji nyirokcsomdban melanoma metasztizis nem
volt kimutathat6. A nyirokcsomdk tovdbbi vizsgélata a B-sejtes

chrénikus lymphoid leukaemia jelenlétét igazolta. Emellett egyes
subcapsuldris sinusokban nagy, S-100 pozitiv, histicyter sejtek vol-
tak lathatok, melyek citoplazmdjaban lymphocytdk invaginalddtak
(emperipolesis). A latottak a Rosai-Dorfman betegségre karakte-
risztikusak (/. dbra).

Dermatoldgiai statusza ekkor a kovetkezd volt: a torzson és vég-
tagok proximalis részein nagyszamdu, élénkvords, 1-4 mm nagysa-
gi, tobbnyire kiilondllo, monomorf, papulosus exanthaema (2 - 4.
dbra). A felszines nyirokcsomok nem voltak tapinthatok. A bdr
szovettani vizsgalata a dermisben az epidermist elgboltositd, atipu-
sos lymphobhistiocyter infiltratumot mutatott. Az infiltratum sejtjei-
nek tobbsége nagy, histiocyter sejtalak bdséges amphophil cytop-
lasmaval és relative nagy kerekded maggal. Immunmorfolégiailag
a nagy sejtek CD68 (pan —makrofdg marker)), S-100 fehérje pozi-
tivak és XIII faktor antigén, CD30 negativ fenotipustiak. Ezen
nagy sejtek cytoplasmdjaban szintén lymphocytdk és szegmentalt
magvi granulocytdk invagindcidja lathaté (5 dbra). A nyirokcso-
mok szovettandt figyelembe véve a latottak a Rosai-Dorfman be-
tegség bor manifesztaciéjat bizonyitottak chronikus lymphoid leu-
kaemids betegen.

A tovabbi célzott részletes vizsgalatokbol: agyi MR, MRTG, hasi
UH, csontszcintigraphia, szemészeti-, fiil-orr-gégészet és laboratd-
riumi vizsgalat csak a 47 mm/h vvt. szedimentacid, enyhe leukocy-
tosis (10.58G/L), kissé fokozott gammaglobulin szint emelkedés
(ELFO: gamma: 19,5%) és az atvészelt EBV fert6zést mutaté szero-
l6gia érdemel emlitést. Egyéb extranodalis manifesztaciot nem talal-
tunk. Tekintettel a negativ vizsgdlati eredményekre és a beteg pa-
naszmentességére a beteget megfigyeltiik. Kilenc hénapos kovetés
utdn a bortiinetek spontdn gyégyultak.

Levelez6 szerz6: Dr. Torok Laszlo, Megyei Korhaz Borgyogyaszata, 6000 Kecskemét, Nyiri u. 38.

e-mail: laszlo.sz.torok@t-online.hu
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Rosai-Dorfman betegség nyirokcsomdéban. A nyirokcsomé
sinusokban nagy, atipusos histiocyter sejtek latszanak
S-100 fehérje pozitivitdssal.

a: HE: x400, b: S-100: x100, c¢: S-100: x400,

a fehér nyil az emperipolezisre mutat

Megbeszélés

A histiocyter betegségek a legijabb WHO klasszifika-
ci6ja szerint a Rosai-Dorfman betegség a makrophagokkal
kapcsolatos kérképek alcsoportjaba tartozik (2). Etiopato-
genezise nem ismert. Feltételezhetd, hogy patolégids im-
munvalasz altal kivaltott specifikus histiocyta akkumuld-
ciorol és aktivalodasrol lehet sz6. A folyamat reaktiv jelle-

2.,3. dbra
Elénkvoros, monomorph, papulosus exanthema

gli, amelynek hatterében kiilonboz4 triggerek lehetnek,
mint pl. virus infekcidk. A szisztémds formaknal HHV-6 és
8, HSV, EBYV, parvo virus B19, mig a 1agyrész formaknal a
polyoma virus SV40. Immunolégiai kivalté okként auto-
immun betegségek, lymphoma, leukaemia és HIV infek-
ci6, ritkan a cutan formanal vaccinacié johet széba (3-5).
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4. dbra
Elénkvoros, monomorph, papulosus exanthema

Rosai-Dorfman betegség bér infiltratuma: S-100 és CD68 pozitiv lezionalis histiocyter sejtek az irhaban.
a: HE: x200 betét: x1000, b: CD68: x200, ¢: S-100: x400, d: S-100: x1000

A betegség elsd lefrdsa utdni kozlemények az extranodd-
lis manifesztaciok tarsuldsara hivtak fel a figyelmet, ame-
lyek az esetek mintegy 40%-ban fordultak el (6). Ezért a
kérkép elnevezésére djabban a Rosai-Dorfman betegség
nevet ajanljak, amely terminoldgia jobban kifejezi az ext-
ranodalis manifeszticiokat (7). A leggyakoribban érintett
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extranoddlis szervek: a bor, fels6 1égutak, orbita és a cson-
tok, de ritkdn a genitourinalis szervek, az alsé respiratori-
kus traktus, szdjiireg, nyalmirigyek, kozponti idegrendszer
és a lagy szovetek is részt vehetnek a folyamatban (3).
Szovettanilag a betegségre karakterisztikus a nagy, hal-
vanyan fest6dd, polygonalis S-100 és CD68 pozitiv histi-



ocytak proliferacidja és a histiocytik cytoplazmajaban 1é-
v6 intakt lymphocytak, ritkdbban vorosvérsejtek ill. leu-
kocytédk jelenléte, az emperipolesis. Ezeket a sejteket hiv-
jak Rosai-Dorfman sejteknek is (1).

Az extranodalis részvételnél legtobbszor bortiinetekkel
taldlkozhatunk, mintegy 11%-ban. Ezek leggyakrabban a
fej-nyaki régiéban, a megnagyobbodott nyirokcsomdk
kérnyékén 1év6 voros vagy barnds szinl plakkokban, cso-
mokban nyilvanulnak meg, amelyeket rendszerint satellita
papuldk vesznek koriil. Erintve lehet tovabba a torzs és a
végtagok proximdlis része. Ilyenkor rendszerint disszemi-
ndlt, panaszt nem okozd, vords, ritkibban barnds, vagy
sargas szind papuldkat, kisebb- nagyobb csomokat ill.
plakkokat latunk (4, 8, 9, 10, 11, 12).

A betegség kiterjedése alapjan a Rosai-Dorfman beteg-
ség kovetkezd formadi kiilonitheték el. 1. Szisztémas Ro-
sai-Dorfman betegség. 2. Lagyrész Rosai-Dorfman beteg-
ség €és 3. Cutan Rosai-Dorfman betegség. A tisztdn cutan
forma az esetek mintegy 3%-ban fordul eld. A cutin for-
mat Ujabban tobben kiilon klinikai entitdsnak tartjdk a
szisztémads, ill. a noddlis tiinetek hidnya miatt. A tisztdn
cutdn forma diagnosztizdldsdndl azonban figyelembe kell
venni, hogy rejtetten szisztémds 1ézidk is lehetnek, ame-
lyek csak késébb manifesztalodhatnak (8).

A korkép lefolydsa indolens, gyakori a spontdn gyégyu-
14s, kiilonosen a cutan formdkndl. Tobb nyirokrégid, vala-
mint tobb belsé szerv részvételénél, kiilonosen a tiidd,
m4dj, vese érintettsége €s a tarsulé immunolégiai zavarok
sulyosabb lefolyasra utalnak, amely ritkan letalis is lehet.
A betegség az esetek felében spontdn gyogyul. A sziszté-
mds formdk kezelésében haszndlatos ordlis szteroidok a
lymphadenomegalidt és a lazat csokkentik. A sugarkezelés
csak korlatozottan hatékony, a kemoterdpia ineffektiv, a
vitdlis szervek kompresszidjandl sebészeti beavatkozdsra
lehet sziikség. A cutédn tiinetek kezelésére, az obszervacid
mellett kryoterdpia, radioterdpia, lokdlis és szisztémds
szteroid, ill. az exciso johet szdéba (3, 8).

Esetiink tobb szempontbdl is érdekesnek tekinthets. A
klinikai képet a kiterjedt, disszemindlt, papulosus bortiine-
tek dominaltdk és a nyirokcsomdk megnagyobbodasa, a
lymphoid leukaemia és a melanoma ellenére is, a hattér-
ben maradt. A betegiinknél két kiilonbozd tipusu kivaltd

tényezd is el6fordult: infekcié és daganat. Ha a melanoma
miatt nem kertilt volna sor nyirokcsomé eltavolitdsra, ese-
tiinket cutdn Rosai-Dorfman betegségnek mindsithettiik
volna. Ez a cutdn formdk diagnosztizdlasdnak buktatdira
hivja fel a figyelmet. Tovabbd megemlitendd, hogy a két
malignus daganat tarsuldsa ellenére is betegség spontdn

gyogyult.
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A Borgyogyaszati és Venerologiai Szemle Szerkesztsége fenntartja magéanak a jogot
a hirdetések és szponzorilt kdzlemények elfogaddsara, de ezek tartalméaért semmilyen koriilmények kozott
nem vallal felelésséget.
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