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　　摘　要：　目的　通过ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病（ＲＤＤ）患者１例报道，结合文献，分析其临床特征、病理学特点及诊疗
方法，提高临床医师对该病的认识水平。方法　回顾性分析２０１７年１０月中国医科大学附属第一医院收治的ＲＤＤ
患者１例，该患者在颅底导航指引下行内镜经鼻结合经口径路鼻咽部肿物切除术。术后辅以激素治疗１个月，
２０１９年１月再次发现舌根肿物，行舌根肿物切除术。结果　患者手术顺利，术后病理确诊为 ＲＤＤ，局部伤口愈合
良好，无出血及咽部狭窄等并发症，随访１年，未见复发。结论　确诊ＲＤＤ病的金标准是病理学检查，临床表现及
影像学检查均无特异性。对于呼吸道梗阻、重要部位受压迫的患者，应尽早手术治疗，可术后辅以激素。需要定期

随诊。
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　　ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病（ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎｄｉｓｅａｓｅ，ＲＤＤ）
又名窦组织细胞增生症伴淋巴结肿大（ｓｉｎｕｓｉｏｃｙｔｏ
ｓｉｓｗｉｔｈｍａｓｓｉｖｅｌｙｍｐｈａｄｅｎｏｐａｔｈｙ，ＳＨＭＬ）［１］，是一种
少见的病因不明但具有明显病理特征的淋巴组织增

生性病变［２］。因该病缺乏特异性的临床表现［３］，临

床易误诊，与头颈部特异性感染及肿瘤表现极其相

似，早期明确诊断对及时合理治疗及正确的预后判

断具有重要意义［４］。部分患者在发病过程中还可

能接连出现鼻腔、鼻咽、咽、喉、甚至颅底的病变［５］。

该病虽然为良性，但有侵袭颈内动脉的趋势，手术风

险大。本文报道１例侵及鼻咽、口咽的病例，以引起
临床重视。
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１　临床资料

患者，男，３１岁，因“双鼻塞２年”于２０１７年１０月
２３日入院。患者自述２年来鼻塞，睡眠打鼾，张口
呼吸，近半年加重，伴嗅觉及听力下降，自觉午后低

热，无脓涕及头痛。４个月前于外院治疗并检查发
现双侧扁桃体及腮腺、鼻咽部有肿物，行双侧扁桃体

及腮腺肿物切除术，术后病理为 ＲＤＤ。鼻咽部肿物
未行处理转至我院。追问病史，患者２０１０年于外院
行颈部双侧淋巴结清扫术，术后送病检为 ＲＤＤ。查
体：颈前胸骨上窝一横指处可见一长约２ｃｍ横行瘢
痕，两侧胸锁乳突肌前缘见长约１．５ｃｍ斜形瘢痕；
双侧腹股沟可触及多个鸡蛋大小淋巴结。张口可见

双侧扁桃体缺如，软腭与咽侧壁部分粘连呈术后瘢

痕样变。咽峡可见来自鼻咽部的白色肿物堵塞，软

腭及悬雍垂受压向前下方隆起。肿物表面光滑，质

韧（图１）。完善术前检查，２０１７年１１月６日在内镜
下经鼻结合经口径路行鼻咽部肿物切除术。术中分

别经口腔、鼻腔进入鼻咽部，切除鼻咽巨大肿物。见

肿物表面血管迂曲走行，血运丰富，根蒂来自鼻咽顶

后壁，并向两侧咽隐窝侵入，最外侧压迫至颈内动脉

表面。术中在影像导航指引下，完全切除病灶。术

后病理如图２所示：符合 ＲＤＤ；免疫组化：ＣＤ２０（散
在＋），Ｐａｘ５（散在 ＋），Ｓ１００（＋），ＣＤ３０（－），Ｋｉ
６７（２０％＋），ＣＤ１ａ（－）。术后２ｄ出院，并开始晨
起顿服美卓乐６片，连用２周。２０１８年５月患者复
查头部增强 ＭＲＩ，未见肿瘤复发或残留（图３）。患
者自述：服用激素期间腹股沟淋巴结有缩小，停药后

恢复原来大小。１个月内有饮水鼻腔返流现象；
２０１９年１月发现会厌处肿物增大，引起明显异物
感，喉镜结果如图４ａ、ｂ。遂行“支撑喉镜下舌根肿
物切除术”，术中显微镜下见一个肿物主体位于左

侧舌根，４ｃｍ×５ｃｍ大小，光滑，边界清，气道狭窄。
沿肿物边界完整切除肿物，术后送检。病理结果为

ＲＤＤ；免疫组化：ＣＫ（－），Ｋｉ６７（３０％ ＋），ＣＤ１ａ
（－），Ｓ１００（＋），Ｐａｘ５（－），Ｂｃｌ２（＋）。至今仍在
随访，未见复发，见图４ｃ、ｄ。

２　讨论

ＲＤＤ曾认为与其自身免疫缺陷有关或者跟病
毒、细菌感染有关。目前认为该病的主要病理机制

可能是通过单核细胞－巨噬细胞集落刺激因子（Ｍ
ＣＳＦ）刺激单核细胞－巨噬细胞，导致巨噬细胞产生

免疫抑制［６］。而经典学说认为窦组织细胞增多症

是一种慢性淋巴结样增生，是一种淋巴结炎症反应

由急性淋巴结炎和恶性肿瘤等抗原反复刺激引起

的［７］。ＲＤＤ的诊断主要依靠组织病理学检查，其病
理特征为淋巴结结构破坏，淋巴窦内充盈淋巴细胞、

浆细胞，尤其是大量组织细胞；组织细胞胞质内可见

大量完整的淋巴细胞，称为伸入运动，该现象为本病

特征性的组织病理学表现［８］。单独的伸入运动高

度提示该疾病，但并不能就此诊断为 ＲＤＤ。免疫组
织化学特征性表现为Ｓ１００蛋白、ＣＤ６８抗原阳性和
ＣＤｌａ抗原阴性。本病免疫组织化学表现 Ｓ１００
（＋）、ＣＤ６８（＋），符合 ＲＤＤ诊断标准［９］。本病可

发生于任何年龄，但好发于 １０～２０岁的儿童及少
年，男女发病１．８１∶１，非洲人多见［１０］。该病根据病

变累及范围分为淋巴结型、结外型和混合型（同时

累及淋巴结和结外器官）。淋巴结型最多见，结外

型次之［１１］。结外型：以头颈部为主（包括皮肤、鼻

腔鼻窦、咽，眼眶、涎腺及颌下），其次为皮肤、躯干

及四肢［１２］。最显著临床特征为无痛性淋巴结肿大，

肿大的淋巴结可因周围组织纤维化而粘连成团，相

互融合成巨块状，可伴发热、白细胞升高、贫血、红细

胞沉降率增快和克隆性高 γ球蛋白血症［１３］。本例

是首发于颈部淋巴结、而后发生于鼻咽及口咽部的

淋巴结型 ＲＤＤ，以鼻塞、咽异物感来就诊，相对少
见。ＲＤＤ有自限性，约２０％的患者能自行恢复［１４］，

有学者认为对于未形成巨大肿块或未威胁到重要器

官的患者可以建议观察随访［１５］。鼻咽、口咽是人的

主要呼吸通道，即使肿物没有完全堵塞，也会严重影

响患者生活质量，并且鼻咽两旁还有重要的血管神

经，越晚手术，风险越大。考虑患者肿物位置关系，

本例选用了经口鼻联合入路手术方案治疗，并在影

像导航指引下进行操作，降低手术风险。对于出现

呼吸道梗阻、重要部位受压迫的患者，应首选手术治

疗［１６］。但不能根治，还需要长期随诊，以便早期发现

危害区域病变。现有文献报道手术结合类固醇治疗

可能会产生良好的长期效果［１７］。对于不能手术的患

者治疗方法有激素、抗生素以及局部小剂量放疗和化

疗［１８］。有文献报道最好的化疗方案是烷基化长春新

碱与糖皮质激素联合应用，有效率约５０％以上［１９］；放

射疗法有效率大约３０％，放射剂量多控制在３０Ｇｙ或
略高［２０］。有的病例３年后仍有复发［２１］，故随访时间

不应少于３年。本病少见，鼻咽及口咽部发病更为少
见。需要积累更多对该疾病的治疗经验。
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图１　２０１７年１１月患者术前图片资料　１ａ～ｃ：分别为头部增强ＭＲＩ矢状位、水平位（中间箭头表示肿物，两侧箭头为颈内动
脉）及冠状位，示肿物上至鼻咽腔顶壁，下至舌根水平，向两侧压迫至颈内动脉表面，完全堵塞鼻咽部；１ｄ：鼻内镜经鼻腔所见
肿物；１ｅ：鼻内镜经口腔所见肿物；１ｆ、ｇ为３Ｄ打印图片，绿色代表肿物，红色为动脉，绿色为静脉，紫色为腭帆张肌　　图２　
患者病理图　２ａ：组织细胞增生，核大，核分裂象少见，胞体较大可见吞噬现象　（ＨＥ×４００）；２ｂ：免疫组化显示组织细胞表达
Ｓ１００阳性　（免疫组化 ×４００）　　图３　２０１８年５月患者术后头部增强 ＭＲＩ未见肿物残留或复发　３ａ：矢状位；３ｂ：水平
位；３ｃ：冠状位　　图４　２０１９年患者手术前后喉镜图片　４ａ、ｂ：术前示新生物位于左侧舌根（过中线）压迫会厌，向下达会厌
谷，尚光滑；４ｃ、ｄ：术后复查示舌根呈术后改变，压迫的会厌恢复原状

·９７５·
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