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　　摘　要：　目的　探讨首发于头颈部的 ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病（ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎｄｉｓｅａｓｅ，ＲＤＤ）临床表现、治疗方法及
预后。方法　回顾性分析１９８６～２０１７年收治的首发于头颈部的ＲＤＤ患者１０例，分析其一般情况、临床表现、病理
特征、治疗经过及预后。结果　１０例首发于头颈部的 ＲＤＤ患者中男６例，女４例，确诊 ＲＤＤ时中位数年龄为
３６．５岁（２２～７７岁）。病变累及最多的部位为鼻部（８例）、喉部（６例），其中８例为≥２个部位受累。ＲＤＤ临床表
现与病变累及的部位及范围有关。治疗多采用激素＋手术切除。中位数随访时间８９个月（３～３８４个月），１例失
访，１例治愈，其余８例带病生存。结论　确诊ＲＤＤ的患者需进行耳鼻咽喉科详尽的检查。患者的临床表现及影
像学检查缺乏特异性。病理及免疫组织化学检查可确诊。采用激素 ＋手术治疗的方式患者全身情况及头颈部病
变可基本稳定，但仍需长期随诊。一般预后良好。
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　 　 ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ 病 （ＲｏｓａｌＤｏｒｆｍａｎ ｄｉｓｅａｓｅ，
ＲＤＤ）是一种病因不明的良性组织细胞增生性疾
病。１９６９年由 Ｒｏｓａｉ和 Ｄｏｒｆｍａｎ首先报道，因此而
得名［１］。１９７２年 Ｒｏｓａｉ和 Ｄｏｒｆｍａｎ又复习了 ３４例

具有相似临床病理特点的病历，并将这类疾病命名

为窦组织细胞增生伴巨大淋巴结病（ｓｉｎｕｓｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏ
ｓｉｓｗｉｔｈｍａｓｓｉｖｅｌｙｍｐｈａｄｅｎｏｐａｔｈｙ，ＳＭＨＬ）［２］。ＲＤＤ
临床上多表现为无痛性淋巴结肿大，伴低热、白细胞

增多、血沉增快及高 γ球蛋白血症［３］；亦可表现为

结外受累，约占４３％，较常见的受累部位包括皮肤、
中枢神经系统、上呼吸道和消化道等［３－４］。由于头
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颈部受累的ＲＤＤ患者临床症状、实验室检查及影像
学检查均不典型，易被漏诊误诊。本研究通过回顾

分析我院收治的１０例首发于头颈部的 ＲＤＤ病例，
并行文献复习，希望能够提高对这种罕见病的诊断

和治疗水平。

１　资料与方法

回顾性分析１９８６～２０１７年我院收治的１０例首
发于头颈部且经病理确诊为 ＲＤＤ的患者资料。１０
例患者中，男 ６例，女 ４例；年龄 ２２～７７岁，确诊
ＲＤＤ时中位数年龄为 ３６．５岁。具体资料见表 １。
总结并分析患者的临床表现、病理、诊治经过及治疗

效果。采用ＳＰＳＳ１７．０软件对一般资料进行描述性
分析。

１．１　临床表现
首发症状包括：颈部淋巴结肿大、渐进性鼻塞、

溢泪、鼻翼肿大、声嘶和憋气。病例１～４首发症状
为颈部淋巴结肿大，在确诊ＲＤＤ时未进行耳鼻咽喉
科检查，因而未发现鼻咽喉部病变情况。在确诊

ＲＤＤ后１年以上出现鼻、咽、喉部症状才确诊头颈
部结外ＲＤＤ。病例５～１０是在耳鼻咽喉科首诊行
电子鼻咽喉镜检查时发现病变。１０例患者中，鼻腔
鼻窦受累８例，喉部受累６例，眼眶受累２例，咽、颅
底、软组织和涎腺各１例。除病例９、１０病变仅累及
头颈部一个部位外，其余８例均有２个以上部位受
累。除头颈部外，其他受累部位包括腋下淋巴结

３例，腹股沟淋巴结２例，纵隔淋巴结和皮肤各１例。
具体资料见表１。

鼻部受累ＲＤＤ患者，病变可累及鼻前庭、鼻中
隔、鼻腔及鼻窦，其中２例患者病变突破眶纸板累及

眶内。病变可表现息肉样肿物，或结节状隆起，表面

光滑，单发或多发。咽、喉部受累ＲＤＤ患者，电子喉
镜检查病变多累及声门区及声门下，尤其是声门下

病变往往比声门区更明显，表现为光滑、结节状隆

起、质地偏韧、不易出血；部分喉部肿瘤为囊实性，内

含黏液。典型病例（病例 ４）的电子鼻咽喉镜图见
图１。
１．２　影像学检查及病理学检查

头颈部ＣＴ及 ＭＲＩ检查均缺乏特异性。ＣＴ多
表现为实性占位，或黏膜增厚，可伴有骨质破坏，可

伴有强化。病变在 ＭＲＩＴ２加权像上可表现为特征
性的低信号。典型病例影像学表现见图２。

肿物病理均呈典型 ＲＤＤ特征（图３）。病变集
中在黏膜下，在低倍镜下成片增生的组织细胞形成

淡染的结节状区，高倍镜下可见典型组织细胞，细胞

体积异常大、核大、核分裂象少见，细胞质内可见到

吞噬的淋巴细胞、浆细胞等。免疫组化显示细胞表

达Ｓ１００蛋白、ＣＤ６８等。
１．３　治疗

除病例９确诊鼻腔 ＲＤＤ后因个人原因还在完
善检查，因此未进行全身治疗外，其余９例患者均使
用肾上腺糖皮质激素治疗；除病例９仅行鼻前庭肿
物活检外，其余９例患者均行手术切除肿物；病例
４、５、７、８手术切除后肿物再次复发行２次内镜肿物
切除术；病例３、４、５行化学治疗；病例３、５、７行局部
放射治疗。累及喉部的患者中，病例１、２、５行喉部
手术的同时行气管切开术；病例４因喉部病变加重
出现呼吸困难，于确诊 ＲＤＤ后６１个月行气管切开
术；病例１０因首诊时憋气直接行气管切开术；病例
８未行气管切开术。

所有患者的治疗经过及疗效具体见表２。

表１　首发于头颈部的ＲＤＤ患者一般情况及临床表现

病例

编号

确诊ＲＤＤ
年龄（岁）

性别 首发症状 头颈部受累部位 其他受累部位 病程（月）

１ ２７ 男 颈淋巴结肿大 颈淋巴结；喉（声门、声门下） 腋下淋巴结；皮肤 ３９４
２ ３４ 女 颈淋巴结肿大 颈淋巴结；鼻（鼻腔、鼻窦）；喉（声门下） 无 １７１
３ ２２ 男 颈淋巴结肿大 颈淋巴结；鼻（鼻腔、鼻窦） 纵隔淋巴结；腹股沟淋巴结 ２６６

４ ３９ 男 颈淋巴结肿大、鼻塞
颈淋巴结；鼻（鼻中隔、鼻腔）；咽（鼻咽、

口咽）；喉（声门、声门下）；颌下腺
腋下淋巴结；腹股沟淋巴结 １２５

５ ４０ 女 鼻塞
鼻（鼻腔、鼻窦）；喉（声门、声门下）；

眼眶；颅底
无 ８５

６ ３５ 男 鼻塞、溢泪 鼻（鼻窦）；眼眶 无 ４９
７ ７７ 女 鼻塞 鼻（鼻中隔、鼻腔）；颊部软组织 无 ７８
８ ３８ 男 颈淋巴结肿大 颈淋巴结；鼻（鼻腔、鼻窦）；喉（声门、声门下） 腋下淋巴结 １１４
９ ３４ 男 鼻翼肿大 鼻（鼻前庭） 无 ９
１０ ４５ 女 憋气、声嘶 喉（声门、声门下） 无 ９
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图１　病例４电子鼻咽喉镜图　ａ：黑色箭头为鼻腔病变，白色箭头为鼻咽部结节状病变，表面黏膜光滑，“★”所示为鼻中隔；
ｂ：黑色箭头所示为咽侧壁、后壁结节状隆起，黏膜光滑，“☆”所示为会厌；ｃ：显示病变位于右侧声门及声门下方全长，结节状，
表面光滑，无溃疡等；ｄ：喉内镜低温等离子辅助喉肿物切除术后，新发的声门下肿物。黑色箭头提示声门下多发病变，非对称
性，结节状隆起，黏膜光滑

图２　典型病例影像学表现　ａ：病例６鼻窦ＣＴ示右侧筛窦及眶内异常软组织密度影，密度欠均匀，边界不清，纸样板少许骨
质破坏；ｂ：病例６鼻窦ＭＲＩ示右侧筛窦及眶内软组织肿块影，在Ｔ２加权像上呈略低信号；ｃ：病例９鼻窦ＣＴ示右侧鼻前庭软
组织密度影，边界欠清；ｄ：病例４喉ＣＴ示声门区右侧明显增厚，局部见结节样突起，凸向喉腔；声门下腔左侧壁局部增厚

图３　头颈部ＲＤＤ的典型病理图片　ａ：组织细胞样细胞聚集伴多量淋巴细胞、浆细胞浸润　（ＨＥ×６０）；ｂ：典型组织细胞，核
大，核分裂象少见，细胞质内可见到吞噬的淋巴细胞　（ＨＥ×３００）；ｃ：免疫组化显示组织细胞表达Ｓ１００阳性

表２　首发于头颈部的ＲＤＤ患者治疗及效果

病例编号 全身治疗方式 头颈部病变治疗方式 病变情况 随访时间（月） 结局

１ 强的松２０ｍｇ×４周 喉开放手术＋气管切开术 稳定，已拔管 ３８４ 带病生存

２ 强的松３０ｍｇ×２周 喉开放手术＋气管切开术 稳定，已拔管 １６５ 带病生存／失访
３ 强的松２０ｍｇ×２周；化疗 鼻内镜手术；局部放疗 治愈 ２８８ 治愈

４
强的松３０ｍｇ×２周；化疗（克拉
屈滨５０ｍｇ×１周）

鼻内镜手术；喉内镜手术×２＋气管
切开术

缓慢进展 １０１ 带病生存

５ 强的松６０ｍｇ×２周；化疗
鼻内镜手术 ×２，喉内镜手术 ×２＋
气管切开术；局部放疗

稳定；已拔管 ８０ 带病生存

６ 强的松３０ｍｇ×２周 鼻内镜＋开放手术 稳定 ２９ 带病生存

７ 甲强龙２０ｍｇ×４周
鼻内镜手术 ×２；颊部肿物切除术；
局部放疗

稳定 ７０ 带病生存

８ 强的松３０ｍｇ×２周 喉内镜手术×２ 稳定 ９８ 带病生存

９ 无 鼻前庭肿物活检术 稳定 ３ 带病生存

１０ 强的松３０ｍｇ×４周 喉内镜手术＋气管切开术 稳定，已拔管 ８ 带病生存

·５２１·
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２　结果

术后患者随访３～３８４个月，中位时间８９个月，
其中病例２随访１６５个月时带病生存，以后失访；其
余病例随访至今。病例３治愈，其余全部带病生存，
病情稳定。病例４经过２次手术及化疗，喉部病变
仍有缓慢进展，５例行气管切开术的患者中病例４
暂拒绝再次喉部手术，因此未拔管；患者治疗后均无

呼吸困难而拔除气管套管，１０例患者随访情况具体
见表２。

３　讨论

ＲＤＤ是一种罕见的非恶性组织细胞增多症，可
发生于任何年龄组，多见于青少年，男性发病率略高

于女性（１．４∶１～３∶１）［５］。该病的病因尚不清楚，可
能的病因包括慢性感染，如 ＥＢ病毒、人类疱疹病毒
６型（ＨＨＶ６）等，或免疫功能障碍，但均未被证
实［３－４］。Ｐａｕｌｌｉ等［６］（１９９５）用聚合酶链反应的方法
克隆分析，提示 ＲＤＤ并非肿瘤性疾病，而更倾向于
炎性疾病。根据病变累及的范围，ＲＤＤ分为淋巴结
型、结外型和混合型（淋巴结和结外器官同时受

累）。结外ＲＤＤ中以头颈部最常受累［７］，其中最易

受累的部位依次为鼻腔、咽、鼻窦［８］，累及喉部的报

道较少［９－１１］。本文中病例的发病年龄（３６．５岁）均
较一般 ＲＤＤ患者要大，与 Ｄｕａｎ等［１２］报道的鼻 －
鼻窦结外ＲＤＤ（４０．３岁）结果相似。发病的男女比
例（３∶２）和头颈部结外受累的部位（最常见鼻腔鼻
窦，其次为喉）亦与国内外文献报道基本一致。

首发于头颈部的结外 ＲＤＤ临床表现缺乏特异
性，与病变累及的部位及范围有关。本研究中，鼻腔

鼻窦受累的 ＲＤＤ患者多表现为鼻塞、鼻出血、溢泪
等；喉部受累的患者多因声嘶和呼吸困难就诊。部

分患者在头颈部结外受累及的早期并无明显的临床

症状，至症状明显时才来就诊，通过电子鼻咽喉镜的

检查均可发现病变。本组病例中，８例（８／１０，８０％）
患者病变累及头颈部多个部位。部分患者经过仔细

检查多能发现鼻、咽、喉等多处上呼吸道病变。部分

患者在发病过程中陆续出现鼻腔、鼻窦、咽、喉、甚至

颅底及面部软组织的病变，这提示我们如果不加控

制，在疾病发展的不同时期可能会出现头颈部多处

受累。鉴于 ＲＤＤ病程的复杂和多样性，对于确诊

ＲＤＤ的患者，应详细进行耳鼻咽喉科检查，并且即
使患者病情已稳定，仍需耳鼻咽喉科长期随诊，以尽

早发现可能存在的头颈部病变。

由于头颈部ＲＤＤ患者其临床表现、实验室及影
像学检查均无明显特异性，目前主要依靠病理诊断

确诊。虽然头颈部结外 ＲＤＤ与典型的淋巴结受累
的ＲＤＤ在临床特点上具有明显差异，但病理表现还
是符合典型 ＲＤＤ的特征。表现为结节状分布的组
织细胞和炎细胞较密集浸润区在低倍镜下形成深、

浅相间的分布，高倍镜下确定淡染区为增生的大组

织细胞且常伴有吞噬淋巴细胞现象；免疫组化为 Ｓ
１００和 ＣＤ６８阳性，有助于和其他病变鉴别，如恶性
淋巴瘤、Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病、朗格汉斯细胞组织细胞增生
症等［１３］。

ＲＤＤ的预后尚无定论，国内外大多数文献认为
该病是良性自限性疾病。对于 ＲＤＤ的治疗目前并
无非常理想的方法［１４－１５］。据报道未经治疗的患者

约有２０％可以自行恢复［１６］。肾上腺糖皮质激素是

最常用的药物，文献报道约有１／３淋巴结型及结外
型ＲＤＤ患者对激素治疗有反应［１７］。亦有放射治疗

及化学疗法的报道［１８－１９］。对于结外ＲＤＤ累及重要
器官或局部症状明显者，主张采用手术切除的方法，

能够迅速改善患者症状［１１，１５］。由于目前有关 ＲＤＤ
治疗方面的数据有限，因此尚无统一的治疗标准。

Ｓｈｒｉｒａｏ等［２０］认为综合治疗对改善 ＲＤＤ的预后有重
要作用。从我们的结果看，尽管有４例患者术后复
发，但亦在一段时间内减缓了患者的不适症状，并且

恢复了器官的功能。尤其对于喉部受累的 ＲＤＤ患
者，因可能导致危及生命的呼吸困难，手术切除是十

分必要的。本文中所有１０例患者均获得长期生存，
ＲＤＤ在头颈部的病变基本稳定，术后无呼吸困难的
患者可拔除气管套管，获得较好的生存质量。虽然

经过综合治疗并不能完全消除疾病，但所有患者均

未出现其他重要脏器受累，且能带病生存，提示头颈

部受累的ＲＤＤ预后良好。

４　结论

头颈部受累的 ＲＤＤ临床很少见。对确诊 ＲＤＤ
的患者进行耳鼻咽喉科检查是十分必要的。患者的

临床表现与病变累及的部位及范围有关，可单发或

多发，病变的外观及影像学检查并无特异性。病理

及免疫组化检查可确诊。采用激素＋手术治疗的方
·６２１·
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式患者全身情况及头颈部病变可基本稳定，但患者

仍需长期随诊。一般预后良好。
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ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓｗｉｔｈｍａｓｓｉｖｅｌｙｍｐｈａｄｅｎｏｐａｔｈｙ（ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎｄｉｓ

ｅａｓｅ）ｏｆｈｅａｄａｎｄｎｅｃｋ［Ｊ］．ＡｎｎＯｔｏｌＲｈｉｎｏｌＬａｒｙｎｇｏｌ，１９９９，

１０８（１１Ｐｔ１）：１０９５－１１０４．

［１５］ＰｕｌｓｏｎｉＡ，ＡｎｇｈｅｌＧ，ＦａｌｃｕｃｃｉＰ，ｅｔａｌ．Ｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｓｉｎｕｓｈｉｓｔｉｏ

ｃｙｔｏｓｉｓｗｉｔｈｍａｓｓｉｖｅｌｙｍｐｈａｄｅｎｏｐａｔｈｙ（ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎＤｉｓｅａｓｅ）：

ｒｅｐｏｒｔｏｆａｃａｓｅａｎｄｌｉｔｅｒａｔｕｒｅｒｅｖｉｅｗ［Ｊ］．ＡｍＪＨｅｍａｔｏｌ，２００２，

６９（１）：６７－７１．

［１６］ＬｉｍａＦＢ，ＢａｒｃｅｌｏｓＰＳ，ＣｏｎｓｔａｎｃｉｏＡＰ，ｅｔａｌ．ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎｄｉｓ

ｅａｓｅｗｉｔｈｓｐｏｎｔａｎｅｏｕｓｒｅｓｏｌｕｔｉｏｎ：ｃａｓｅｒｅｐｏｒｔｏｆａｃｈｉｌｄ［Ｊ］．Ｒｅｖ

ＢｒａｓＨｅｍａｔｏｌＨｅｍｏｔｅｒ，２０１１，３３（４）：３１２－３１４．

［１７］ＰａｕｌｌｉＭ，ＦｅｌｌｅｒＡＣ，ＢｏｖｅｒｉＥ，ｅｔａｌ．ＣａｔｈｅｐｓｉｎＤａｎｄＥｃｏｅｘ

ｐｒｅｓｓｉｏｎｉｎｓｉｎｕｓｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓｗｉｔｈｍａｓｓｉｖｅｌｙｍｐｈａｄｅｎｏｐａｔｈｙ（Ｒｏ

ｓａｉＤｏｒｆｍａｎｄｉｓｅａｓｅ）ａｎｄＬａｎｇｅｒｈａｎｓ＇ｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ：ｆｕｒｔｈｅｒ

ｅｖｉｄｅｎｃｅｓｏｆａｐｈｅｎｏｔｙｐｉｃｏｖｅｒｌａｐｂｅｔｗｅｅｎｔｈｅｓｅｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｉｃｄｉｓｏｒ

ｄｅｒｓ［Ｊ］．ＶｉｒｃｈｏｗｓＡｒｃｈ，１９９４，４２４（６）：６０１－６０６．

［１８］ＧｏｏｄｎｉｇｈｔＪＷ，ＷａｎｇＭＢ，ＳｅｒｃａｒｚＪＡ，ｅｔａｌ．ＥｘｔｒａｎｏｄａｌＲｏｓａｉ

Ｄｏｒｆｍａｎｄｉｓｅａｓｅｏｆｔｈｅｈｅａｄａｎｄｎｅｃｋ［Ｊ］．Ｌａｒｙｎｇｏｓｃｏｐｅ，１９９６，

１０６（３Ｐｔ１）：２５３－２５６．

［１９］ＴｏｇｕｒｉＤ，ＬｏｕｉｅＡＶ，ＲｉｚｋａｌｌａＫ，ｅｔａｌ．Ｒａｄｉｏｔｈｅｒａｐｙｆｏｒｓｔｅｒｏｉｄ

ｒｅｓｉｓｔａｎｔｌａｒｙｎｇｅａｌＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］．ＣｕｒｒＯｎｃｏｌ，２０１１，

１８（３）：ｅ１５８－１６２．

［２０］ＳｈｒｉｒａｏＮ，ＳｅｔｈｉＡ，ＭｕｋｈｅｒｊｅｅＢ．ＭａｎａｇｅｍｅｎｔｓｔｒａｔｅｇｉｅｓｉｎＲｏ

ｓａｉＤｏｒｆｍａｎｄｉｓｅａｓｅ：ｔｏｄｏｏｒｎｏｔｔｏｄｏ［Ｊ］．ＪＰｅｄｉａｔｒＨｅｍａｔｏｌＯｎ

ｃｏｌ，２０１６，３８（７）：ｅ２４８－２５０．

（收稿日期：２０１８－０１－２８）

·７２１·




