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双颈部及鼻咽部 Ｒｏｓａｉ￣Ｄｏｒｆｍａｎ 病 １ 例相关病例回顾

李亚茹ꎬ许贞菊ꎬ王效军ꎬ付涛ꎬ袁玥ꎬ吴策

青岛大学附属医院 耳鼻咽喉头颈外科ꎬ山东 青岛 ２６６０００

摘要:目的　 探讨罗道病( ｒｏｓａｉ￣ｄｏｒｆｍａｎ ｄｉｓｅａｓｅꎬ ＲＤＤ)病因、临床表现及诊断依据ꎬ并总结其治疗经验ꎮ 方法　 回顾性分析 １
例 ＲＤＤ 患者的临床资料并总结青岛大学附属医院近 １０ 年来确诊为 ＲＤＤ 患者的住院资料ꎮ 结果　 通过检索青岛大学附属

医院病历系统ꎬ排除 ３ 条病理结果为非 ＲＤＤ 的患者ꎬ共筛选出 ６ 例病理结果为 ＲＤＤ 的患者ꎬ加上本例患者共 ７ 例ꎮ 男女比例

为 ４ ∶３ꎬ１６~６５ 岁ꎬ累及皮肤 ２ 例(２ / ７)ꎬ颅内 １ 例(１ / ７)ꎬ气管 １ 例(１ / ７)ꎬ颈部淋巴结 ２ 例(２ / ７)ꎬ鼻腔鼻窦、腮腺、眼眶、腋下及

颈淋巴结 １ 例(１ / ７)ꎬ 其免疫组化结果(除累及气管患者无本院结果):Ｓ１００(＋)１００％、ＣＤ６８(＋)８３.３％、ＣＤ１６３(＋)８０％、ＣＤ１ａ
(－)１００％(仅 ３ 例患者行 ＣＤ１ａ 检测)ꎬ且上述患者均行手术治疗ꎬ术后临床症状缓解ꎮ 结论　 经典 ＲＤＤ 常表现为双侧颈淋

巴结肿大ꎬ可伴有发热、盗汗、疲乏和体质量减轻ꎬ结外 ＲＤＤ 及混合型 ＲＤＤ 临床上并不多见ꎬ但其容易影响重要器官的功能ꎬ
造成严重后果ꎬ且其诊断较为困难ꎬ需要与其他疾病进行鉴别诊断ꎮ 目前 ＲＤＤ 尚无统一治疗标准ꎬ对于出现临床症状的患者ꎬ
手术治疗可迅速缓解临床症状ꎮ ＲＤＤ 虽为良性病变ꎬ但结外 ＲＤＤ 可因其发生部位产生严重后果ꎬ因此临床上应加以重视ꎮ
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Ｄｅｐａｒｔｍｅｎｔ ｏｆ Ｏｔｏｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌｏｇｙ ＆Ｈｅａｄ ａｎｄ Ｎｅｃｋ Ｓｕｒｇｅｒｙꎬ Ａｆｆｉｌｉａｔｅｄ Ｈｏｓｐｉｔａｌ ｏｆ Ｑｉｎｇｄａｏ Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔｙꎬ Ｑｉｎｇｄａｏ ２６６０００ꎬ Ｓｈａｎ￣
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Ａｂｓｔｒａｃｔ:Ｏｂｊｅｃｔｉｖｅ　 Ｉｎ ｏｒｄｅｒ ｔｏ ｅｘｐｌｏｒｅ ｔｈｅ ｅｔｉｏｌｏｇｙꎬ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓꎬ ｄｉａｇｎｏｓｔｉｃ ｂａｓｉｓꎬ ａｎｄ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅ ｏｆ Ｒｏｓａｉ￣
Ｄｏｒｆｍａｎ ｄｉｓｅａｓｅ (ＲＤＤ) . Ｍｅｔｈｏｄｓ　 Ｔｈｅ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｄａｔａ ｏｆ ａ ｐａｔｉｅｎｔ ｗｉｔｈ ＲＤＤ ｗｅｒｅ ｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅｌｙ ａｎａｌｙｚｅｄꎬ ａｎｄ ｔｈｅ ｈｏｓｐｉｔａｌｉｚａｔｉｏｎ
ｄａｔａ ｏｆ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｄｉａｇｎｏｓｅｄ ｗｉｔｈ ＲＤＤ ｉｎ ｏｕｒ ｈｏｓｐｉｔａｌ ｉｎ ｔｈｅ ｌａｓｔ １０ ｙｅａｒｓ ｗｅｒｅ ｓｕｍｍａｒｉｚｅｄ. Ｒｅｓｕｌｔｓ　 Ｂｙ ｓｅａｒｃｈｉｎｇ ｔｈｅ ｃａｓｅ ｓｙｓｔｅｍ ｏｆ
ｏｕｒ ｈｏｓｐｉｔａｌꎬ ｔｈｒｅｅ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｎｏｎ￣ＲＤＤ ｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌ ｒｅｓｕｌｔｓ ｗｅｒｅ ｅｘｃｌｕｄｅｄꎬ ａｎｄ ｓｉｘ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ＲＤＤ ｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌ ｒｅｓｕｌｔｓ ｗｅｒｅ
ｓｃｒｅｅｎｅｄ ｏｕｔꎬ ｐｌｕｓ ｓｅｖｅｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｉｎ ｔｈｉｓ ｃａｓｅ. Ｔｈｅ ｍａｌｅ￣ｔｏ￣ｆｅｍａｌｅ ｒａｔｉｏ ｗａｓ ４:３ꎬ ａｎｄ ｔｈｅ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｅｒｅ ａｇｅｄ １６－６５ ｙｅａｒｓ. Ｔｈｅｒｅ
ｗｅｒｅ ｔｗｏ ｃａｓｅｓ (２ / ７) ｉｎｖｏｌｖｉｎｇ ｔｈｅ ｓｋｉｎꎬ ｏｎｅ ｃａｓｅ (１ / ７) ｉｎｖｏｌｖｉｎｇ ｔｈｅ ｂｒａｉｎꎬ ｏｎｅ ｃａｓｅ (１ / ７) ｉｎｖｏｌｖｉｎｇ ｔｈｅ ｔｒａｃｈｅａꎬ ｔｗｏ ｃａｓｅｓ
(２ / ７) ｉｎｖｏｌｖｉｎｇ ｔｈｅ ｃｅｒｖｉｃａｌ ｌｙｍｐｈ ｎｏｄｅｓꎬ ａｎｄ ｏｎｅ ｃａｓｅ (１ / ７) ｉｎｖｏｌｖｉｎｇ ｔｈｅ ｎａｓａｌ ｓｉｎｕｓꎬ ｐａｒｏｔｉｄ ｇｌａｎｄꎬ ｏｒｂｉｔꎬ ａｒｍｐｉｔꎬ ａｎｄ ｃｅｒｖｉｃａｌ
ｌｙｍｐｈ ｎｏｄｅｓ. Ｃｏｎｃｌｕｓｉｏｎ　 Ｃｌａｓｓｉｃａｌ ＲＤＤ ｏｆｔｅｎ ｍａｎｉｆｅｓｔｓ ａｓ ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｃｅｒｖｉｃａｌ ｌｙｍｐｈ ｎｏｄｅ ｅｎｌａｒｇｅｍｅｎｔꎬ ｗｈｉｃｈ ｍａｙ ｂｅ ａｃｃｏｍｐａｎｉｅｄ
ｂｙ ｆｅｖｅｒꎬ ｎｉｇｈｔ ｓｗｅａｔｓꎬ ｆａｔｉｇｕｅꎬ ａｎｄ ｗｅｉｇｈｔ ｌｏｓｓ. Ｅｘｔｒａｎｏｄａｌ ＲＤＤ ａｎｄ ｍｉｘｅｄ ＲＤＤ ａｒｅ ｒａｒｅ ｉｎ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｐｒａｃｔｉｃｅ. Ｈｏｗｅｖｅｒꎬ ａｓ ｔｈｅｙ
ａｆｆｅｃｔ ｔｈｅ ｆｕｎｃｔｉｏｎ ｏｆ ｉｍｐｏｒｔａｎｔ ｏｒｇａｎｓꎬ ｃａｕｓｅ ｓｅｒｉｏｕｓ ｃｏｎｓｅｑｕｅｎｃｅｓꎬ ａｎｄ ｈａｖｅ ａ ｄｉｆｆｉｃｕｌｔ ｄｉａｇｎｏｓｉｓꎬ ｔｈｅｙ ｎｅｅｄ ｔｏ ｂｅ ｄｉｆｆｅｒｅｎｔｉａｔｅｄ
ｆｒｏｍ ｏｔｈｅｒ ｄｉｓｅａｓｅｓ. Ａｔ ｐｒｅｓｅｎｔꎬ ｔｈｅｒｅ ｉｓ ｎｏ ｕｎｉｆｉｅｄ ｓｔａｎｄａｒｄ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｆｏｒ ＲＤＤ. Ｆｏｒ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｓｙｍｐｔｏｍｓꎬ ｓｕｒｇｉｃａｌ ｔｒｅａｔ￣
ｍｅｎｔ ｃａｎ ｑｕｉｃｋｌｙ ｒｅｌｉｅｖｅ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｓｙｍｐｔｏｍｓ. Ａｌｔｈｏｕｇｈ ＲＤＤ ｉｓ ａ ｂｅｎｉｇｎ ｌｅｓｉｏｎꎬ ｅｘｔｒａｎｏｄａｌ ＲＤＤ ｍａｙ ｈａｖｅ ｓｅｒｉｏｕｓ ｃｏｎｓｅｑｕｅｎｃｅｓ ｂｅ￣
ｃａｕｓｅ ｏｆ ｉｔｓ ｌｏｃａｔｉｏｎꎻ ｔｈｅｒｅｆｏｒｅꎬ ｉｔ ｓｈｏｕｌｄ ｂｅ ｐａｉｄ ａｔｔｅｎｔｉｏｎ ｔｏ ｉｎ ｔｈｅ ｃｌｉｎｉｃ.
Ｋｅｙ ｗｏｒｄｓ: Ｒｏｓａｉ￣Ｄｏｒｆｍａｎ ｄｉｓｅａｓｅꎻ Ｓｉｎｕｓ ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ ｗｉｔｈ ｍａｓｓｉｖｅ ｌｙｍｐｈａｄｅｎｏｐａｔｈｙꎻ ＩｍｍｕｎｏｈｉｓｔｏｃｈｅｍｉｓｔｒｙꎻＤｉａｇｎｏｓｅꎻＴｈｅｒａｐｙ

　 　 罗道病( ｒｏｓａｉ￣ｄｏｒｆｍａｎ ｄｉｓｅａｓｅꎬ ＲＤＤ)是一种罕

见的非朗格汉斯细胞组织细胞增多症ꎬ最早是 １９６５
年由 Ｄｅｓｔｏｍｂｅｓ 所描述ꎬ后于 １９６９ 年由 Ｊｕａｎ Ｒｏｓａｉ
及 Ｒｏｎａｌｄ Ｄｏｒｆｍａｎ 改称为“窦组织细胞增生伴巨大

淋巴结病” [１￣２]ꎬ根据 ２０１６ 年发布的关于组织细胞

增多症的修订分类ꎬＲＤＤ 被分在“Ｒ“组ꎬ其包括家

族性 ＲＤＤ、经典 ＲＤＤ、结外 ＲＤＤ、肿瘤相关 ＲＤＤ 及

免疫疾病性 ＲＤＤ 等[３]ꎮ 本研究回顾性分析了青岛
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大学附属医院耳鼻咽喉头颈外科收治 １ 例经典

ＲＤＤ 患者ꎬ对其临床资料进行分析并回顾性分析相

关病例ꎬ现报告如下ꎮ

１　 资料与方法

１.１　 临床资料

患者ꎬ男ꎬ１８ 岁ꎬ因“发现双侧颈部肿物 ８ 个月

余”于 ２０２２ 年 １１ 月 ２４ 日入院ꎬ患者 ８ 个月前无意

间发现左侧颈部肿物ꎬ直径约 １ ｃｍ 左右ꎬ无压痛、后
肿物逐渐增大ꎬ无憋气、无吞咽困难、无饮水呛咳、无
发热未予特殊处理ꎮ ５ 个月前无意间发现右侧颈部

肿物ꎬ同左侧、无压痛ꎬ后逐渐增大ꎮ 外院行电子纤

维喉镜检查发现鼻咽肿物ꎬ穿刺活检后为淋巴组织增

生伴局灶组织细胞增生ꎬ可见吞噬淋巴细胞现象ꎬ不
能排除 ＲＤＤ 病ꎻ行颈部超声及穿刺病理检查示结果

同上ꎬ建议切除完整淋巴结明确诊断ꎬ无既往病史ꎮ
入院后体格检查示:双侧颈部可触及多枚肿大

淋巴结ꎬ活动ꎬ质韧ꎬ左侧大者约 ４.０ ｃｍ×３.０ ｃｍꎬ右
侧大者约 ５.０ ｃｍ×３.０ ｃｍꎬ无压痛ꎬ颈部皮肤无红肿ꎬ
无静脉曲张(见图 １)ꎮ 实验室检查示:ＣＲＰ ４９.７ ｍｇ / Ｌ
(０.０~５.０ｍｇ / Ｌ)ꎬＥＳＲ ２０ｍｍ/ ｈ(０.０~１５.０ｍｍ/ ｈ)ꎬ中性

粒细胞计数 ７.９×１０９ / Ｌ(２.０×１０９ ~７.０×１０９ / Ｌ)ꎬ中性粒

细胞百分比 ８２％(５０.０％ ~ ７０.０％)ꎬＥＢ 病毒检测 ３
种早期抗原升高ꎬＥＢ 病毒早期抗原(ＥＢＶ￣ＥＡ￣ＩｇＧ)

３.４７ ＡＵ / ｍＬꎬ ＥＢ 病毒衣壳抗原 ＩｇＧ ( ＥＢＶＶＣＡ￣
ＩｇＧ) > ５０ ＡＵ / ｍＬꎬＥＢ 病毒核抗原 ＩｇＧ(ＥＢＶ￣ＮＡ￣
ＩｇＧ)>５０ ＡＵ / ｍＬꎬ乙型肝炎表面抗原、丙肝抗体和

ＨＩＶ 筛查结果为阴性ꎬ免疫球蛋白类 ＩｇＧ４ 检查、
ＡＮＡ 为阴性ꎮ

图 １　 患者双侧颈淋巴结肿大
Ｆｉｇｕｒｅ １　 Ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｃｅｒｖｉｃａｌ ｌｙｍｐｈ ｎｏｄｅ ｅｎｌａｒｇｅｍｅｎｔ

　 　 影像学检查:①颈部 ＣＴ:鼻咽顶后壁软组织

增厚ꎬ增强扫描未见明显强化ꎬ咽隐窝略窄ꎮ 左

侧梨状隐窝变窄ꎮ 双侧颈部 ＩＩ￣Ｖ 间隙见多发肿

大淋巴结影ꎬ最大者短径约 ３０ ｍｍꎮ 左侧上颌窦

可见囊状低密度影ꎬ边界清ꎮ 声门下水平左侧壁

丘样等密度影ꎬ直径约 ７ ｍｍ(见图 ２) ꎻ②颈部彩

色多普勒超声:双侧颈部探及数个肿大淋巴结ꎬ
右侧大者 ４ .７ ｃｍ×２ .７ ｃｍ(呈融合状) ꎬ左侧大者

３ .６ ｃｍ×２ .７ ｃｍꎬ均门髓不清ꎬＣＤＦＩ 内血流信号丰

富( 见图 ３ ) ꎮ 术前诊断为:颈部肿物、鼻咽部

肿物ꎮ

图 ２　 颈部 ＣＴ 鼻咽顶后壁软组织增厚ꎬ双侧颈部 ＩＩ￣Ｖ 间隙多发肿大淋巴结影
Ｆｉｇｕｒｅ ２　 ＣＴ ｏｆ ｔｈｅ ｎｅｃｋ ｓｈｏｗｉｎｇ ｔｈｉｃｋｅｎｅｄ ｓｏｆｔ ｔｉｓｓｕｅ ｏｆ ｔｈｅ ｎａｓｏｐｈａｒｙｎｇｅａｌ ｒｏｏｆ ａｎｄ ｐｏｓｔｅｒｉｏｒ ｗａｌｌꎬ ａｎｄ ｔｈｅｒｅ ａｒｅ ｍａｎｙ ｓｗｏｌｌｅｎ

ｌｙｍｐｈ ｎｏｄｅｓ ｉｎ ｔｈｅ ＩＩ￣Ｖ ｓｐａｃｅ ｏｆ ｂｏｔｈ ｓｉｄｅｓ ｏｆ ｔｈｅ ｎｅｃｋ

图 ３　 双侧颈部肿大淋巴结
Ｆｉｇｕｒｅ ３　 Ｓｅｖｅｒａｌ ｓｗｏｌｌｅｎ ｌｙｍｐｈ ｎｏｄｅｓ ｉｎ ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｎｅｃｋｓ
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１.２　 治疗及随访

患者入院后行左侧颈部肿物探查切除术治疗ꎬ
术中见:颈动脉分叉水平两枚直径约 ４ ｃｍ 肿大淋巴

结ꎬ与周围组织无粘连ꎮ 病理学检查结果:淋巴结淋

巴组织增生ꎬ病变部分区域可见片状浅染区ꎬ主要构

成于淋巴结、浆细胞及具有显著吞噬特性的组织细

胞ꎬ免疫组化结果:ＣＤ２０(Ｂ 细胞＋)ꎬＣＤ３(Ｔ 细胞

＋)ꎬＳ￣１００(组织细胞＋)ꎬＣＤ６８(组织细胞＋)ꎬＣＤ１ａ
(－)ꎬＣＤ１６３(组织细胞＋)ꎬＩｇＧ(浆细胞＋)ꎬＩｇＧ４(浆
细胞＋)ꎬＩｇＧ４ / ＩｇＧ<０.４ꎬＣＤ３８(浆细胞＋) (见图 ４、
５)ꎮ 出院后患者于血液科就诊ꎬ术后 ４ 个月随访ꎬ
患者现口服中药治疗ꎬ患者左侧颈部淋巴结无明显

肿大ꎬ右侧颈部肿大淋巴结较前缩小ꎬ继续随访中ꎮ

图 ４　 ＨＥ 染色病理学检查
Ａ:ＨＥ 染色(１００×)淋巴结淋巴组织增生ꎬ病变部分区域可见片状浅染区ꎻ Ｂ:可见组织细胞吞噬淋巴细胞、浆细胞和红
细胞(箭头所示 ２００×)

Ｆｉｇｕｒｅ ４　 Ｈｅｍａｔｏｘｙｌｉｎ ａｎｄ ｅｏｓｉｎ ｓｔａｉｎｉｎｇ ｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌ ｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎ
Ａ:Ｈｅｍａｔｏｘｙｌｉｎ ａｎｄ ｅｏｓｉｎ ｓｔａｉｎｉｎｇ (１００× ｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ) ｏｆ ｌｙｍｐｈ ｎｏｄｅ ｌｙｍｐｈｏｉｄ ｔｉｓｓｕｅ ｓｈｏｗｉｎｇ ｈｙｐｅｒｐｌａｓｉａ. Ｓｏｍｅ ａｒｅａｓ
ｏｆ ｔｈｅ ｌｅｓｉｏｎ ｃａｎ ｂｅ ｓｅｅｎ ａｓ ｆｌａｋｙꎬ ｌｉｇｈｔ￣ｓｔａｉｎｅｄ ａｒｅａｓꎻ Ｂ:Ｈｅｍａｔｏｘｙｌｉｎ ａｎｄ ｅｏｓｉｎ ｓｔａｉｎｉｎｇ (２００× ｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ) ｓｈｏｗｉｎｇ
ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｅｓ ｐｈａｇｏｃｙｔｏｓｉｎｇ ｌｙｍｐｈｏｃｙｔｅｓꎬ ｐｌａｓｍａ ｃｅｌｌｓꎬ ａｎｄ ｒｅｄ ｂｌｏｏｄ ｃｅｌｌｓ (ａｒｒｏｗ)

图 ５　 免疫组织化学染色(２００×)
Ａ: ｓ１００(＋)ꎻＢ: ＣＤ６８(＋)ꎻＣ: ＣＤ１６３(＋)ꎻＤ: ＣＤ１ａ(－)ꎻＥ: ＩｇＧ４(＋) ＩｇＧ４ / ＩｇＧ<０.４

Ｆｉｇｕｒｅ ５　 Ｉｍｍｕｎｏｈｉｓｔｏｃｈｅｍｉｃａｌ ｓｔａｉｎｉｎｇ (２００× ｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ)
Ａ: ｓ１００(＋)ꎻＢ: ＣＤ６８(＋)ꎻＣ: ＣＤ１６３(＋)ꎻＤ: ＣＤ１ａ(－)ꎻＥ: ＩｇＧ４(＋) ＩｇＧ４ / ＩｇＧ<０.４

２　 讨　 论

ＲＤＤ 为一种罕见的原因不明的自限性疾病ꎬ发

生率为 １ ∶２ ０００ ０００ꎬ多见于儿童和青年人[４]ꎬ结外

ＲＤＤ 的发生率不足 ２０％ꎬ常出现在皮肤、颅内、脊
髓、中枢神经系统及眼科、头颈部、胸内、腹膜后及泌
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尿生殖系统、胃肠道、骨骼、血液系统等[４ꎬ５]ꎮ 经典

ＲＤＤ 主要表现为双侧颈淋巴结肿大ꎬ几乎 ９０％的

ＲＤＤ 患者有颈部淋巴结受累ꎬ可伴有发热、盗汗、疲
乏和体质量减轻ꎬ血液学检查可见白细胞增多、ＥＳＲ
升高、低丙种球蛋白血症和偶见贫血[３ꎬ６￣８]ꎮ

通过查询本院的电子病历系统ꎬ排除 ３ 条病理

结果为非 ＲＤＤ(脑膜瘤、Ｂ 细胞淋巴瘤、多形性黄色

星形细胞瘤) 的患者ꎬ共筛选出 ６ 例病理结果为

ＲＤＤ 的患者(见表 １)ꎮ 男女各 ３ 例ꎬ比例为 １ ∶ １ꎬ
１６~６５ 岁(４７.３ 岁)ꎬ累及皮肤 ２ 例(１ / ３)ꎬ颅内 １ 例

(１ / ６)ꎬ气管 １ 例(１ / ６)ꎬ颈部淋巴结 １ 例(１ / ６)ꎬ鼻

腔鼻窦、腮腺、眼眶、腋下及颈淋巴结 １ 例(１ / ６) ꎮ
其分别表现为无痛、无瘙痒的皮肤肿物ꎻ颅内累

及患者双眼视力下降ꎻ气管累及患者憋气明显ꎻ
颈淋巴结受累患者张口受限及颈部包块ꎻ鼻腔鼻

窦患者反复鼻塞、鼻出血及颈部包块ꎮ 免疫组化

结果(除累及气管患者无本院结果) :Ｓ１００ ( ＋)
１００％、ＣＤ６８ ( ＋ ) ８０％、 ＣＤ１６３ ( ＋ ) ７５％、 ＣＤ１ａ
( －)１００％(仅 ２ 例患者行 ＣＤ１ａ 检测) ꎮ 此 ６ 例

患者经手术治疗后临床症状缓解ꎬ且术后随访

１ 年内上述患者结外 ＲＤＤ 均无复发ꎮ

表 １　 ６ 例 ＲＤＤ 患者临床资料
Ｔａｂｌｅ １　 Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｄａｔａ ｏｆ １ ６ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ＲＤＤ

病例 年龄 /岁 性别 ＲＤＤ 分型 发病部位 临床表现 病理学(免疫组化)

１ ６５ 女 结外 ＲＤＤ 颅内 双眼视力下降
Ｓ１００( ＋)ꎬ ＣＤ１６３ (散在 ＋)ꎬＣＤ６８
(＋)ꎬＩｇＧ(＋)ꎬＩｇＧ４(＋)ＩｇＧ４ / ＩｇＧ<０.４

２ ５７ 女 结外 ＲＤＤ 气管粘膜下 憋气 本院未做

３ ６４ 男
免疫相关 ＲＤＤ、混
合 ＲＤＤ

双颈部及腋下淋巴
结、鼻腔鼻窦、右侧
眼眶、左侧腮腺

反复鼻塞、鼻出血
及颈部包块

Ｓ￣１００(＋)ꎬＣＤ６８(＋)ꎬＣＤ１６３(＋)ꎬ
ｋｉ６７ 滤泡中心阳性率约 ８０％

４ １６ 男 经典 ＲＤＤ 双侧颈部淋巴结 张口受限
Ｓ￣１００( ＋)ꎬＣＤ６８ 组织细胞 ( ＋)ꎬ
ＣＤ１６３( ￣)ꎬ ＣＤ１α( ￣)ꎬＫｉ￣６７ 组织
细胞(＋)１０％

５ ６１ 男 结外 ＲＤＤ 腹部皮肤
无痛、无瘙痒的皮
肤肿物

Ｓ￣１００ ( ＋ )ꎬ ＣＤ６８ ( 弱 ＋ )ꎬ ＣＤ１α
( ￣)ꎬＫｉ￣６７(＋)约 ５％

６ ３１ 女 结外 ＲＤＤ 双侧颌面部皮肤
无痛、无瘙痒的皮
肤肿物

Ｓ１００( ＋)ꎬＣＤ１６３( ＋)ꎬＣＤ１α( ￣)ꎬ
ＣＤ６８( ￣)ꎬＫｉ６７(＋ꎬ５％)

２.１　 病因及发病机制

ＲＤＤ 通常被认为是一种原因不明的自限性疾

病ꎬ其可作为孤立性疾病发生ꎬ也可与自身免疫性疾

病、遗传性疾病和恶性疾病相关[４]ꎬ关于 ＲＤＤ 的病

因尚不明确ꎬ研究表明可能与免疫功能障碍及病毒

感染有关ꎬ如 ＥＢ 病毒、疱疹病毒、巨细病毒、艾滋病

病毒 ( ｈｕｍａｎ ｉｍｍｕｎｏｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ ｖｉｒｕｓꎬ ＨＩＶ) 等[９]ꎮ
目前也有研究表明ꎬ其发病可能与 ＨＢＶ 感染相关ꎬ
但由于我国 ＨＢＶ 感染患者较多ꎬ因此 ＲＤＤ 的患者

存在乙型肝炎病毒(ｈｅｐａｔｉｔｉｓ ｂ ｖｉｒｕｓꎬ ＨＢＶ)的感染

不具有代表性[１０]ꎮ ＲＤＤ 在 １０％的病例中与免疫性

疾病共存[２ꎬ４]ꎮ 因此对于原因不明的 ＲＤＤ 可以行

自身抗体筛查ꎬ包括抗核抗体、抗中性粒细胞抗体、
血沉、免疫球蛋白等筛查ꎬ来排除免疫性疾病ꎮ 此患

者抗核抗体(ａｎｔｉｎｕｃｌｅａｒ ａｎｔｉｂｏｄｙꎬ ＡＮＡ)、免疫球蛋

白 ＩｇＧ４ 均为阴性ꎬ并不存在免疫性疾病ꎮ 克隆性研

究表明ꎬ病变性 ＲＤＤ 细胞是多克隆的、反应性的和

非肿瘤性的ꎮ 在最近的研究发现ꎬ在具有 ＲＤＤ 特

征的患者中存在 ＲＡＳ 超蛋白家族( ｎｅｕｒｏｂｌａｓｔｏｍａ

ＲＡＳ ｖｉｒａｌ ｏｎｃｏｇｅｎｅ ｈｏｍｏｌｏｇꎬ ＮＲＡＳ 和 ｋｉｒｓｔｅｎ ｒａｔ
ｓａｒｃｏｍａ ｖｉｒａｌ ｏｎｃｏｇｅｎｅꎬ ＫＲＡＳ)、丝裂原活化蛋白激

酶 １(ＭＡＰ２Ｋ１)和丝氨酸 /苏氨酸－蛋白激酶 ＡＲＡＦ
突变[７]ꎮ
２.２　 诊断及鉴别诊断

ＲＤＤ 组织病理学镜下结构特点及免疫组化结

果可作为 ＲＤＤ 诊断的金标准ꎮ 在显微镜下ꎬ淋巴

结结构中包含大量的组织细胞、淋巴细胞、浆细胞ꎬ
组织细胞的窦性扩张ꎬ浆细胞浸润ꎬ细胞核扩大ꎬ染
色质开放ꎬ核仁居中[４ꎬ９ꎬ１１]ꎮ 多数淋巴结被膜增厚ꎬ
结构部分或完全破坏ꎬ结内颜色深浅相间ꎬ深色区见

大量浆细胞和淋巴细胞ꎬ局部可见反应性淋巴滤泡

形成ꎬ浅染区为扩张的窦ꎬ其内可见胞质丰富的大组

织细胞吞噬淋巴细胞及红细胞ꎬ但可保持其形态

(如图 ４)ꎮ ＲＤＤ 组织细胞的免疫组织化学染色

ＣＤ６８(ＫＰ￣１)、ＣＤ１６３ 和 Ｓ￣１００ 呈阳性ꎬ而 ＣＤ１ａ 通

常呈阴性[９]ꎬ且 ＲＤＤ 特有的“吞噬现象”也可作为

其诊断的标准ꎮ
虽然组织细胞形态学特征是典型的ꎬ但有时可
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能会出现诊断困难ꎬ通常需要与反应性淋巴结增生、
朗格汉斯细胞组织细胞增多症(ＬＣＨ)、非霍奇金淋

巴瘤和转移性鉴别诊断ꎮ 反应性淋巴结增生为无痛

性淋巴结肿大ꎬ中性粒细胞、组织细胞可能存在也可

能不存在ꎬＳ１００( －)ꎮ 其治疗主要在于早期诊断明

确病因ꎬ从而针对病因治疗ꎮ ＬＣＨ 属于组织细胞增

生综合征ꎬ可表现为局灶或多发性病变伴播散性疾

病ꎬ全身器官和系统均可受累ꎬ淋巴结受累可能为唯

一表现ꎬ可见嗜酸性粒细胞和组织细胞多形性浸润ꎬ
细胞核分裂ꎬＬＣＨ 与 ＲＤＤ 的 Ｓ１００ 检查均为阳性ꎬ
其鉴别标准主要为 ＲＤＤ 的 ＣＤ１ａ 检测通常为阴性ꎮ
关于 ＬＣＨ 的治疗主要依据其发病部位的不同ꎬ可采

取手术治疗ꎬ或放疗、化疗等联合治疗ꎬ且其复发率

较高[１２]ꎮ 非霍奇金淋巴瘤也可表现为淋巴结肿大ꎬ
体质量减轻ꎬ发热ꎬ食欲不振等ꎬ其具有小淋巴细胞、
嗜酸性粒细胞、浆细胞和 ＲＳ 细胞的多态群体ꎬＲＳ
细胞对 ＣＤ１５ 和 ＣＤ３０ 呈阳性ꎮ 非霍奇金淋巴瘤根

据其类型不同其治疗也较为复杂ꎬ目前针对 Ｂ￣ＮＨＬｓ
一线治疗方案仍是经典标准 Ｒ￣ＣＨＯＰ 方案ꎬ且近些年

来随着各靶向阻断分子或细胞机制的研究ꎬ其靶向治

疗也日趋成熟[１３]ꎮ 转移性癌可找到原发病灶ꎬ淋巴样

细胞群的转移性肿瘤细胞与原发性器官形态相似[７ꎬ１４]ꎮ
２.３　 不同部位的结外 ＲＤＤ 鉴别诊断

结外 ＲＤＤ 通过结外性占位易与肿瘤混淆ꎬ其
组织病理学与淋巴结 ＲＤＤ 相似ꎬ但其纤维化更为

明显ꎮ 皮肤是结外病变最常见的部位ꎬ约占 ２７％ꎮ
在现已报道的皮肤 ＲＤＤ 的病例中ꎬ皮肤受累最常

见的部位是面部ꎬ其次是躯干、耳朵ꎮ 其常表现为无

痛、无瘙痒的结节、斑块或丘疹ꎬ生长缓慢ꎬ颜色从黄

色到红色到棕色不等ꎬ偶有色素沉着ꎬ应与寻常痤

疮、水痘￣带状疱疹病毒、结节病、皮肤淋巴瘤和转移

瘤相鉴别[４ꎬ１５￣１６]ꎮ
ＲＤＤ 的原发性和孤立性颅内受累约占所有病

例的 ５％[１７]ꎬ其临床表现主要取决于病变的大小、位
置及数量ꎬ最常见的症状为头痛、癫痫及功能障碍ꎮ
颅内 ＲＤＤ 最常见的部位为脑凸和矢状旁区域ꎬ鞍
旁和海绵窦区域以及岩侧区域[１８]ꎮ 孤立性中枢神

经系统 ＲＤＤ 最主要的鉴别诊断是脑膜瘤ꎬ影像学

上都可表现出均匀增强及硬脑膜尾征ꎬ但 ＲＤＤ 可

出现基于硬脑膜的肿块伴有明显水肿、均匀增强、分
叶和 /或假足征[１７￣１８]ꎮ

结外 ＲＤＤ 少数病例会累及胸内ꎬ该疾病可累

及喉部、声门下区域、气管和支气管ꎬ它可引起管腔

内壁外生肿块ꎬ患者通常出现支气管压迫相关的症

状[１９]ꎮ 目前关于胸内 ＲＤＤ 报道的病例较少ꎬ应与

肺癌等其他肺占位性疾病相鉴别ꎮ
免疫组织相关性 ＲＤＤ 并不多见ꎬ尤其是结外

病变累及腮腺的更为罕见ꎬ国内病例罕有报道ꎮ 崔

哲卿等[２０]曾报道 １ 例累及腮腺、双侧鼻腔及颈部淋

巴结 Ｒｏｓａｉ￣Ｄｏｒｆｍａｎ 病ꎬ患者表现为鼻塞ꎬ涕中带血

伴左颈部及腮腺区肿痛ꎬ术后病理确诊为 ＲＤＤꎮ 在

本次病例回顾中ꎬ病例 ３ 与之类似ꎬ表现反复鼻出

血、鼻塞ꎬ颈部及腋窝淋巴结肿大ꎬ与之不同的是患

者 ３ 曾多次行鼻腔鼻窦肿瘤手术治疗ꎬ其病理先后

诊断为浆细胞瘤病、鼻硬结病ꎮ 关于 ＲＤＤ 与鼻硬

结病及浆细胞瘤的鉴别诊断主要依赖于病理学检

查ꎬ对于前几次诊断的病理及免疫组化具体结果均

于外院ꎬ且时间较久已无从查询ꎬ最近一次于我院手

术切除鼻腔鼻窦肿物的病理学表现示:不除外

Ｒｏｓａｉ￣Ｄｏｒｆｍａｎ病ꎬ但未查询到免疫组化结果ꎮ 颈部

及腋窝淋巴结病理学结果:Ｓ￣１００( ＋)、ＣＤ６８( ＋)、
ＣＤ１６３(＋)、ｋｉ６７ 滤泡中心阳性率约 ８０％ꎬ符合既往

关于 ＲＤＤ 的文献报道ꎮ 关于鼻腔浆细胞瘤也可表

现为鼻塞、鼻衄ꎬ但其免疫组化显示 ＣＤ３８、ＣＤ１３８、
ＭＵＭ￣１ 阳性ꎮ

在本次病例回顾中ꎬ共有 ２ 例皮肤受累的患者ꎬ
累及腹部和颌面部ꎮ 病例 ５ 为脐部单发肿物ꎬ脐周

可见一圆形肿物大小ꎬ直径 ４ ｃｍꎬ质韧ꎬ可见中间长

约 ３ ｃｍ 裂痕ꎬ红色ꎬ对称ꎮ 病例 ６ 为双侧颌面部散

发的肿物ꎬ生长缓慢ꎬ其病理学检查可鉴别诊断ꎮ 病

例 １ 双眼视力下降 ４ 年ꎬ入院后颅脑 ＣＴ 及 ＭＲ 检

查高度怀疑脑膜瘤ꎬ但术后病理检查示:(鞍结节)
病变部分区域可见片状浅染区ꎬ主要构成于淋巴细

胞、浆细胞及具有显著吞噬特性的组织细胞ꎬ 免疫

组化结果: Ｓ１００( ＋)、ＣＤ３８( ＋)、ＣＤ６８( ＋)ꎬ排除了

术前脑膜瘤的诊断ꎬ确诊为 Ｒｏｓａｉ￣Ｄｏｒｆｍａｎ 病ꎮ 本

病例 ２ 出现憋气ꎬ后通过支气管镜活组织检查ꎬ确诊

为 Ｒｏｓａｉ￣Ｄｏｒｆｍａｎ 病ꎮ 因此对于罕见的结外 ＲＤＤꎬ
病理学检查及免疫组化对于鉴别诊断至关重要ꎮ
２.４　 治疗及预后

ＲＤＤ 属于自限性疾病ꎬ２０％的患者未经治疗可

自己消退ꎬ但也有 ７０％的患者会出现复发[９]ꎮ 目前

对于 ＲＤＤ 还没有统一的治疗方案ꎬ其治疗经验还

来自于各案例的报道ꎮ 对于出现脑内占位、脊髓压

迫、肢体活动受限等临床症状的患者ꎬ手术治疗可迅

速缓解患者的临床症状[１０]ꎮ 手术作为一种对于可

以切除的疾病的适当选择ꎬ包括单个结节区域ꎬ原发

性中枢神经系统受累或局部原发性[９]ꎮ 本报道中

的患者鼻咽部肿物ꎬ双侧颈部多发淋巴结肿大ꎬＣＴ
还发现了声门下水平的 ７ ｍｍ 肿物(但未行病理学
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检查)ꎬ其手术仅切取了左侧的 ２ 个完整淋巴结进

行组织检查ꎬ对于鼻咽部肿物并未处理ꎬ因为患者并

无不适症状ꎬ本次手术意义在于切除完整淋巴结ꎬ明
确病理诊断后于血液内科进一步诊治ꎮ 对于出现结

外症状的 ＲＤＤ 术后多合并激素序贯治疗ꎬ或合并

放疗等ꎮ 目前病案报道表明ꎬ一些传统的化学药物

如包括甲氨蝶呤、６￣巯基嘌呤、长春花碱也可用于

ＲＤＤ 的治疗ꎬ还有苷类似物、免疫调节剂、分子靶向

药物等也有一定疗效[２１]ꎮ 对于皮肤 ＲＤＤ 还可采取

光动力、激光免疫、放射等治疗[２１￣２３]ꎮ 本报道中的

患者现口服中药治疗ꎬ但目前对于术后或术前中药

对 ＲＤＤ 的影响尚不明确ꎬ国内外也无相关文献对

其进行研究报道ꎮ 随访此患者ꎬ患者右侧淋巴结

(非手术侧)较前缩小ꎬ由于 ＲＤＤ 具有自限性ꎬ所以

无法评判术后患者淋巴结缩小是否与中药治疗相

关ꎮ 若患者出现相关临床症状ꎬ可通过手术治疗缓

解ꎮ 如上述讨论中出现憋气、双眼视力下降ꎬ张口受

限及反复鼻出血等症状的患者ꎬ手术治疗后患者相

应症状缓解ꎬ且术后 １ 年内均无复发ꎮ 目前针对

ＲＤＤ 的治疗及预后缺乏大型的前瞻性队列研究ꎬ治
疗方案仅来自于各案例报道ꎬ且针对不同治疗方案

的预后有无差异并未有相关分析ꎮ

３　 结　 论

经典 ＲＤＤ 常表现为双侧颈淋巴结肿大ꎬ可伴

有发热、盗汗、疲乏和体质量减轻ꎬ结外 ＲＤＤ 及混

合型 ＲＤＤ 临床上并不多见ꎬ但其容易影响重要器

官的功能ꎬ造成严重的后果ꎬ且其诊断较为困难ꎬ需
要与其他疾病进行鉴别诊断ꎬ且主要依靠病理诊断ꎮ
该疾病具有自限性ꎬ对于 ＲＤＤ 尚无统一的治疗标

准ꎬ对于出现临床症状的患者ꎬ手术治疗可迅速缓解

临床症状ꎬ术后可辅以放疗及化学治疗ꎬ且预后较

好ꎮ ＲＤＤ 虽为良性病变ꎬ但结外 ＲＤＤ 可因其发生

部位产生严重后果ꎬ因此临床上应加以重视ꎮ
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