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误诊为面部炎症的 Rosai-Dorfman 病 1 例
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[摘要]  Rosai-Dorfman 病是一种罕见的非朗格汉斯细胞组织细胞增生症，其病因及发病机制尚未完全阐明，发

生在颌面部更为罕见，本文就 1 例首诊误诊为口腔疾病造成的面部炎症、终诊断为

Rosai-Dorfman 病的病例进行报道，结合文献对其临床特点、诊疗及预后进行讨论，

为今后诊断和鉴别发生在面颊部的 Rosai-Dorfman 病提供参考。
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[Abstract]  Rosai-Dorfman disease (RDD) is a rare non-Langerhans cell histiocytosis. The etiology and pathogenesis 

of RDD have not been fully explained, and its occurrence is even rarer in the maxillofacial region. This paper reported a 

patient who was first misdiagnosed as facial inflammation caused by oral disease and finally diagnosed as RDD. Clinical 

features, diagnosis, treatment, and prognosis were discussed based on the literature. This work provides reference for fu‐

ture diagnosis and differentiation of RDD in cheek.
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伴有巨大淋巴结瘤的窦组织细胞增生症 （si‐

nus histocytosis with massive lymphadenopathy，SH-

ML） 又称 Rosai-Dorfman 病 （Rosai-Dorfman disea-

se，RDD），是一种罕见的病因不明且具有自限性

的良性病变，笔者近期收治颊部 RDD 病 1 例，现

报道如下。

1  病例报告

患者，女，45 岁，右侧面部肿物半年，渐增

大，无疼痛史。右侧后牙长期冷热刺激痛，偶有

右侧下唇麻木症状，口服消炎药 （具体药名及剂

量不详），肿胀无明显缓解，于当地医院诊断为右

侧后牙疾病引起面部炎症，并行“抗炎治疗”半

年，自觉肿胀有所减轻，患者一般情况尚可，饮

食睡眠佳，否认有发热、体重减轻及其他不适。

2023 年 8 月 30 日就诊于昆明医科大学附属口腔医

院口腔颌面外科，螺旋 CT 示：下颌骨右份外侧缘

软组织肿块。为明确肿块性质，于同年 9 月 2 日门

本文链接 开放科学标识码

[收稿日期] 2023-12-27；[修回日期] 2024-04-28

[基金项目] 云南省口腔疾病临床医学研究中心科研基金 （2022YB-

002）；昆明医科大学教学研究教学改革专题 （2022-JY-Y-146）；云

南省高层次人才培养支持计划 （YNWR-MY-2020-086）

[作者简介] 陈雅琦，医师，硕士，E-mail：1804520539@qq.com

[通信作者] 崔庆赢，讲师，博士，E-mail：qyingcui@163.com；黎

明，教授，硕士，E-mail：1020513890@qq.com

••671



2024-10 42（5）华西口腔医学杂志 West China Journal of Stomatology

诊局部麻醉下行切取活检术，病理诊断：右颊部

RDD。以 RDD 收治入院。患者既往有过梅毒病

史，局部无明确外伤史。

体格检查：体温 36 ℃，呼吸 20 次/min，脉搏

80 次/min， 血 压 12.27/8.53 kPa。 患 者 发 育 正 常 ，

营养中等，神志清楚，皮肤及巩膜无黄染，头颅

正常，耳眼鼻未见明显异常，气管居中，胸廓对

称无畸形，两肺呼吸音清，心律齐，腹部平软，

肝脏脾脏未触及肿大，肠鸣音正常，脊柱四肢查

体未见特殊。

实验室及辅助检查：淋巴细胞绝对值 3.59×

109个/L 升高 （正常值 1.10×109个/L~3.20×109个/L）；

肝功能检测示载脂蛋白 E 51.3 mg/L 升高 （正常值

为 27.0~45.0 mg/L）；空腹血糖 6.23 mmol/L （正常

值 为 3.20~5.60 mmol/L）； 高 密 度 脂 蛋 白 胆 固 醇

0.89 mmol/L 降低 （正常值为>0.90 mmol/L）；脂蛋

白 a 312.3 mg/L 升高 （正常值为<300.0 mg/L），梅

毒螺旋体特异性抗体 （+），心电图大致正常；胸

部 CT 示：双肺散在微结节。

专科检查：患者面部不对称，右颊部可扪及

一肿物，质地中等，边界清楚，无触痛，约 5 cm×

2 cm×2 cm 大小。右侧颊部和颏部皮肤受累，皮温

正常，暗红色丘疹，表面光滑，质中，无压痛

（图 1A）。口内检查 （图 1B）：开口度正常，开口

型正常，覆𬌗覆盖正常，黏膜色泽粉红，46 牙缺

失，47 牙向近中倾斜，远中牙颈部可探及深龋洞，

探敏感，叩诊不适，松动Ⅰ度，48 牙垂直位。双

侧面部及颈部未扪及淋巴结肿大。全景片 （图 2A）

示：47 牙牙冠远中牙颈部低密度影，牙根近中牙

槽骨及根尖区形成阴影，48 牙根尖区低密度影。

CT （图 2B） 示：下颌颌骨右份外侧缘软组织肿

块，邻近皮肤受累，肿块边缘模糊，增强扫描渐

进 性 中 度 不 均 匀 强 化 ， 轴 位 最 大 层 面 范 围 约

5.9 cm×1.7 cm。邻近下颌骨骨皮质完整，髓腔内

密度稍增高；扫描范围双颈Ⅰ~Ⅲ区多发小淋巴

结，未见明显肿大，强化尚均匀。

入院后完善相关检查，全身麻醉下口内入路

完整切除右侧颊部肿物，病变皮肤及右侧颏神经

与肿物紧密黏连，一并切除，术中见肿物与右侧

面动脉黏连紧密，结扎面动脉。肿物大小约 5 cm×

2 cm，切面灰白，质地中等 （图 3）。术后积极对

症治疗。

术后 1 周病理报告示右侧颊部 RDD （图 4）；

苏木精-伊红 （hematoxylin-eosin，HE） 染色，镜

下可见增生的纤维组织，且分割成分界不清的淡

染区和深染区，其间分布淋巴细胞、浆细胞、中

性粒细胞；免疫组织化学染色结果：S-100 （+），

CD1a （−），CD68 （+），KI-67 （+，5%），CK

A B

A：全景片；B：CT 影像，箭头所示右侧颊部软组织肿块。

图 2 术前全景片及 CT

Fig 2 Preoperative panoramic radiograph and CT

A B

A：患者面部不对称，右侧面颊部明显肿胀；B：口内照。

图 1 术前照片

Fig 1 Preoperative photograph
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（−），LCA （+）。

术后 1 月复查，患者诉右下唇及颏部皮肤麻

木，右侧面部轻微肿胀，余无明显不适。检查见

创口愈合良好，面颊部质地较软，尚未见明显复

发迹象。

2  讨论

RDD 是一种罕见的非朗格汉斯细胞组织增生

性疾病，1969 年由 Juan Rosai 和 Ronald Dorfman 最

早报道[1]，故称为 RDD。RDD 通常被认为是一种

良性疾病，但目前其病因尚未完全明确，常被认

为可能与免疫功能障碍及病毒感染 （如 Epstein-

Barr 病毒、人类免疫缺陷病毒等） 等有关[2]，本病

例中患者有梅毒感染病史，“术前四项”检查提示

梅毒螺旋体特异性抗体 （+），且伴有淋巴细胞绝

对值 3.59×109 个/L 升高 （正常值为 1.10×109 个/L~

3.20×109 个/L），也有报道 RDD 和梅毒同时存在的

病例[3]，是否与 RDD 发病相关尚无法证实。临床

中应注意 2 种疾病的鉴别诊断，尤其是同时伴有皮

肤病损表现时，RDD 可表现为非特异性斑疹、丘

疹、斑块或结节，其大小和颜色从黄红色到红棕

色不等[4]。梅毒是由梅毒螺旋体感染引起的慢性传

染性疾病，可侵犯皮肤和生殖器黏膜，表现为硬

下疳、梅毒疹等。RDD 可发生于任何年龄，多数

发生于青春期及青年期 （10~29 岁）[5]，发病率约为

1/20 万[6]，根据其临床表现和病变累及范围，可分

为 3 型：淋巴结型、结外型和混合型。本病主要累

及淋巴结，全身任何部位均可受累，结外组织常

见的受累部位依次为皮肤、鼻、软组织等[7]。

经典 RDD 主要表现为双侧颈淋巴结肿大，可

伴有发热、盗汗、疲乏和体重减轻，血液学检查

可见白细胞增多、红细胞沉降率升高、低丙种球

蛋白血症等[8]。RDD 在口腔颌面部区域的典型表现

主要为软组织增生、腮腺内多发结节及颈部多发

性无症状淋巴结肿大等[9]。RDD 病未见特异性影像

学表现，诊断的金标准仍然是病理学和免疫组织

化学检查[10]。对于 RDD 的治疗，目前尚无统一方

法，据报道[11]，未经治疗的患者约有 20% 可以自

行恢复。主要治疗手段包括手术治疗、激素治疗、

图 3 原发灶

Fig 3 Primary lesion

A B

C D

A：可见增生的纤维组织且分割成分界不清的深染区和淡染区，其间分布淋巴细胞和浆细胞 HE 染色；B：箭头所指组织细胞质内可

见淋巴细胞和浆细胞的伸入运动，数量不一 HE 染色；C：S100 （+） 免疫组化染色；D：CD68 （+） 免疫组织化学染色。

图 4 术后病理 × 40

Fig 4 Postoperative pathology × 40
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化疗、放疗等，冷冻疗法和局部使用异维 A 酸也

有报道，并取得一定疗效[5]，但由于疗效缓慢和本

病的自限性特点，现仍存在一定争议[12]。刘婷等[13]

对近年来有关 RDD 的发病机制、诊断和治疗进展

进行综述，并总结了 RDD 的治疗原则。建议 RDD

的治疗需个体化，对于单纯淋巴结型或仅皮肤受

累的无症状 RDD 患者，可先予观察，密切随诊；

对于结外孤立性病灶或造成局部器官压迫的 RDD

患者，建议手术切除病灶；对于全身性及复发难

治性 RDD 患者，可考虑全身药物治疗。本例患者

为面颊部软组织 RDD，根据其临床表现及影像学

诊断，诊断为结外型 RDD 病。在本病例中患者右

侧面颊部逐渐肿大，面部明显不对称，并伴有明

显皮肤病损，不仅影响美观，而且肿块的占位性

病变已出现右侧颏神经的压迫症状，故而采用手

术切除病灶，定期复查的治疗方案。

RDD 属于罕见病范畴，病因和发病机制尚未

完全明确，RDD 病为良性，自限性疾病，一般预

后良好。目前尚未有报道 RDD 恶变的病例，但

RDD 病可多发累及结外器官的病例，晚期可合并

肾衰竭、淀粉样变性等，预后较差，且具有一定

再发、复发[7]倾向，所以对于 RDD 患者应进行长

期随访，及时进行干预。在诊治颊部不明原因、

经久不愈的包块时，完善病理及分子病理检查对

于确定性诊断至关重要。对于同时邻近区域伴有

口腔疾病时，发生在颌面部的 RDD 应注意与感染

等相鉴别，以免发生误诊，正确认识并诊断该疾

病对患者后续治疗及预后至关重要，应引起临床

医师的重视。
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