
临床与病理杂志
J  Cl in  Path ol  R e s 2018, 38(1)    http://lcbl.amegroups.com

219

收稿日期 (Date of reception)：2017–10–31

通信作者 (Corresponding author)：张舵，Email: zhangduo2002@hotmail.com

R o s a i -D o r f m a n病 (R o s a i -D o r f m a n  d i s e a s e，

R DD)，又称窦组织细胞增生伴巨淋巴结病(sinus 
h i s t i o c y t o s i s  w i t h  m a s s i v e  l y m p h a d e n o p a t h y ，

S H M L ) ， 是 一 种 罕 见 的 良 性 组 织 细 胞 增 生 性 疾

病，最早由Rosai和Dorfman于1969年详细报道[1]。

R DD主要发生于淋巴结内，发生在淋巴结以外的

RDD少见，累及骨的更为少见。本研究纳入1例经

手术病理证实的额骨R DD，分析总结其特点及术

中注意事项，并复习相关文献，旨在提高对额骨

RDD的临床认识。

1  临床资料

患 者 男 性 ， 2 5 岁 ， 以 “ 发 现 左 额 部 肿 物 1 年
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额骨Rosai-Dorfman 病 1例并文献复习
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[摘　要]	 对1例额骨Rosai-Dorfman病(Rosai-Dorfman disease，RDD)进行病理学观察及免疫组织化学分析，

并复习相关文献。病理检查可见组织细胞吞噬淋巴细胞、浆细胞、红细胞或中性粒细胞；免疫组

织化学示：S-100蛋白阳性，CD68阳性，CD1a阴性。额骨RDD除头皮及额部麻木外缺乏特异性临

床表现，确诊有赖于病理学检查，早期手术切除病灶预后良好。
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Rosai-Dorfman disease of frontal bone: A case report and 
literature review
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Abstract A case of Rosai-Dorfman disease (RDD) of frontal bone was treated with clinical pathological analysis 

and immunohistochemistry, and literatures were reviewed. Histopathologically, the disease demonstrated 

that histiocytes phagocytized lymphocytes, plasma cells, erythrocytes, or polymorphonuclear leukocytes; 

immunohistochemical analysis demonstrated that S-100 protein and CD68 were positive, CD1a was negative. 

RDD of frontal bone is lack of specific clinical manifestations but numbness of the scalp and forehead. The 

diagnosis depends on pathological examination. Early surgical resection of the lesion has a good prognosis.
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余”为主诉入院。入院体格检查：左侧额部可扪

及一大小约3.0 cm × 2.5 cm的近椭圆形皮下肿物，

肿物略 凸 起 于 周 围 皮 肤 ( 图 1 ) ， 表 面 皮 肤 颜 色 与

周 围 正 常 皮 肤 未 见 明 显 差 异 ， 触 之 质 硬 ， 无 明

显 压 痛 ， 与 周 围 组 织 界 限 尚 清 ， 移 动 度 差 。 左

侧 额 部 及 头 皮 麻 木 。 入 院 后 于 局 麻 下 行 左 额 部

肿 物 切 除 术 。 术 中 在 左 侧 眉 上 缘 设 计 切 口 ( 图

2 ) ， 切 开 皮 肤 至 皮 下 ， 可 见 包 膜 不 清 晰 的 灰 白

色 肿 物 ， 质 中 偏 硬 ， 骨 膜 剥 离 子 剥 离 颅 骨 面 ，

可 见 颅 骨 被 肿 物 侵 蚀 ( 图 3 ) ， 病 变 处 颅 骨 破 溃 ，

剥 离 至 眶 上 缘 ， 沿 眶 上 缘 切 断 肿 物 ， 完 整 切 除

之 。 病 理 切 片 示 ： 胞 质 丰 富 的 多 边 形 组 织 细 胞

内 吞 噬 形 态 完 整 的 淋 巴 细 胞 、 浆 细 胞 及 中 性 粒

细胞(图4 )。免疫组织化学示：S - 1 0 0 ( + ) (图5 )，

C D 6 8 ( + ) ， S M A ( + ) ， C D 1 a ( − ) ， C D 3 4 ( − ) 。诊

断 ： R o s a i - D o r f m a n 病 。 手 术 后 未 给 予 特 殊 治

疗 ， 随 访 1 1 个 月 未 见 复 发 ( 图 6 ) 。 本 文 资 料 已 获

得患者知情同意。

图1 左侧额部肿物略凸起于周围皮肤

Figure 1 Tumor at the left side of the forehead slightly 

protrudes from the surrounding skin

图3 额骨溶骨性骨质破坏

Figure 3 Osteolysis of the frontal bone

图2 手术切口位置及术后即刻效果

Figure 2 Position of surgical incision and postoperative 

appearance

图4 RDD的病理改变(伸入运动)(HE，×400)

Figure 4 RDD presenting as the emperipolesis (HE, ×400)

图5 RDD的免疫组织化学反应[S-100(+)](En Vision，×400)

Figure 5 Immunohistochemical reactions of RDD [S-100 (+)] 

(En Vision, ×400)
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2  讨论

RDD好发于儿童及青少年，平均年龄约20岁，

以男性居多。患者通常表现为块状、无痛性淋巴

结肿大、发热、焦虑、夜间盗汗、中性粒细胞升

高、红细胞沉降率加快及多克隆性高丙种球蛋白

血症[2]。

目 前 R D D 的 病 因 和 发 病 机 制 尚 不 明 确 ， 其

假说主要包括免疫调节紊乱与感染 [ 3 ]。本病可发

生于任何部位。文献中最早的骨R D D报道 [ 4 ]见于

2010年，至今共报道[4-9]骨RDD 6例。经PubMed检

索主题词R osai-dor fman和bone，共检索英文文献

161篇，其中不伴有其他淋巴结外累及的原发性骨

R DD至今共24篇文献，可获取全文的12篇 [10-21]。

Foucar等 [22]对423例RDD患者进行临床与病理特征

研究，发现结外受累在这一人群中最常见的部位

是皮肤、上呼吸道、骨，也可在其它部位出现，

包括泌尿生殖系统、下呼吸道、口腔软组织。

R D D 的 诊 断 主 要 依 靠 组 织 病 理 检 查 及 免 疫

组织化学染色结果。病理检查可见典型的“伸入

运动”，即组织细胞吞噬淋巴细胞、浆细胞、红

细胞或中性粒细胞，但黄色肉芽肿性疾病中所能

见到的To uto n巨细胞以及恶性肿瘤中所具有的细

胞 异 型 性 在 R D D 中 均 不 可 见 [ 2 3 ]。 免 疫 组 织 化 学

示 S - 1 0 0 蛋 白 阳 性 ， C D 6 8 阳 性 ， 及 典 型 的 C D 1 a 
阴性 [24]，并以此来区分CD1a呈阳性的朗格汉斯组

织细胞增生症 [25]。此外，Erd heim-Chester病，另

一种见于成人的组织细胞增多症，免疫组织化学

S-100蛋白一般呈阴性[26]。

R DD颌面部额骨侵犯国内相似病例仅见个案

报道 [ 8 ]。本例患者除局部占位性病变外，主要表

现为额骨侵蚀和额部及头皮麻木。在额骨侵蚀方

面，可见病变局部额骨呈溶骨性骨质破坏，边界

尚清、不规则，无明显骨硬化及骨膜反应，需注

意与嗜酸性肉芽肿、转移性肿瘤等相鉴别 [ 8 ]。而

额部及头皮发麻是由于病变组织位于左眉上，有

眶上血管神经束等在此走行。眶上神经是额神经

的一个分支，为感觉神经，分支分布于额顶部皮

肤，结合术后随访患者额部及头皮发麻症状有所

缓解的情况，本研究认为该患者额部及头皮发麻

应为眶上神经被肿物压迫、浸润或局部炎症刺激

所致。

目前尚无明确指南对R DD进行指导治疗，但

文献中已有多种方法被报道，主要包括皮质类固

醇、化学治疗、放射治疗、手术治疗等，病情允

许的话，也可采取保守治疗 [27]。也可应用干扰素

治疗 [28]。Karajgikar等 [29]认为由于该病具有一定的

自限性，大约有 2 0 % 的患者可自行消退，若未出

现临床症状或没有重要器官受累，可采取保守治

疗；而在危及生命的情况下，不管是淋巴结内还

是淋巴结外，均应采取手术切除或减瘤和/或放射

治疗及甾类激素治疗。如上所述，大约80%的RDD
患者都是无法自行消退的，故即便在未危及生命

的情况下，一旦发现R DD，仍应积极地采取治疗

措施，而在上述的治疗方案中，可优先考虑早期

手术切除。早期手术切除，一方面可以直接去除

病灶，送检病理，从而明确临床诊断，制定相应

的修复方案；另一方面，在肿物发现早期，体积

较小，对周围组织破坏及侵袭也相应较少，早期

切除肿物，可减少手术切除难度，同时也使手术

切口缩小，减少术后切口瘢痕。有相关报道[30-31]称

在R DD完整切除或在附着于周围重要组织次全切

除后，可有效缓解临床症状，使病情稳定，并建

议术后行保守治疗，无需其他特殊处置。

本例患者虽未出现远处转移及危及生命，但

仍采取手术切除的方法进行治疗，其主要原因除

以上所述普遍因素外，还存在特殊性：首先，肿

物生长于患者颜面部，且出现局部隆起，早期手

术切除不仅可以改善患者外观，还可减少延期手

术残留的瘢痕长度。值得注意的是，虽然肿物于

体表触及时仅3.0 cm × 2.5 cm，但肿物实际范围远

比触及时广，所以为了保证有充分的术野，切口

应适当增大。手术切除病灶后，虽可减少局部软

组织堆积，但由于肿物长期占位，肿物切除后，

应充分分离周围皮下，用周围的肌肉及皮下组织

填补肿物切除后残留的空腔，防止术后额部皮肤

与颅骨粘连及局部凹陷的发生，影响术后愈合效

果及患者的生活质量。其次，肿物已向周围眶上

血 管 神 经 束 等 重 要 神 经 血 管 组 织 浸 润 ， 压 迫 神

经，出现头皮发麻等临床症状，影响患者日常生

活。手术切除肿物，可解除其对眶上神经的负面

图6 术后11个月外观

Figure 6 Appearance of the patient 11 months after surgery
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影响，缓解临床症状，由于病灶处有眶上血管神

经束、滑车上动脉等在此走行，解剖结构较为复

杂，术中操作时应轻柔，建议尖刀切开皮下后，

用文氏钳或显微文氏钳进行钝性分离，防止重要

血管神经的损伤。再者，肿物已侵蚀额骨，若不

及早切除，任由其发展，可能会向颅内侵袭，引

起严重临床症状，甚至危及生命。在颅骨面剥离

时，应注意骨膜剥离子使用的力度及方向，由于

肿物侵袭颅骨，局部颅骨可有破溃，防止骨膜剥

离子误入颅内；同时术中应用咬骨钳和刮勺适当

去掉额骨骨质破坏区的边缘，以减少肿物复发的

概率及防止骨坏死的发生。术后未作放射、化学

治疗，在随访中发现，患者面部外观恢复良好，

未 见 明 显 局 部 凹 陷 及 牵 拉 畸 形 ， 无 明 显 瘢 痕 残

留，手术部位肿物未见复发。

综上所述，早期手术干预治疗额骨R DD预后

良好。
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