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【摘要】 目的 探讨颌面部Rosai⁃Dorfman病（Rosai⁃Dorfman disease，RDD）的临床表现、组织病理学特点、诊

断治疗及预后，并进行相关文献复习，提高对口腔颌面部Rosai⁃Dorfman病的认识与诊治水平。 方法 对深圳市

人民医院收治的 1例累及颌面部的RDD的临床表现、组织病理学特点、诊断治疗及预后进行观察，结合文献复

习进行分析。结果 该患者临床表现为右颊部可扪及3.5 cm × 2.0 cm × 1.0 cm大小肿物，右颌下区可扪及3.0 cm
× 2.0 cm × 1.0 cm大小肿物，边界清晰，活动度好，质地中等偏硬，无压痛，表面较光滑、未扪及明显结节。上

颌骨、颈部增强+平扫CT示：右侧颌面部见弥漫性分布的软组织影，边界欠清，密度均匀，增强扫描见中等均

匀强化，初步诊断为右侧颌面部病变。对肿物进行手术切除，病理报告为右颊部、右颌下结外型RDD，光镜下

见纤维脂肪组织中结节性病灶，由淡染区和深染区组成。淡染区为片状分布的多边形细胞，体积大，胞质丰

富，其内可见淋巴细胞及中性粒细胞（伸入运动）；深染区由淋巴细胞及浆细胞构成。免疫组化 IHC：S⁃100
（+）、CD68（+）、CD163（+）、CD1a（⁃）、CD21FDC（+）、Langerin（⁃）、IgG（+）、IgG4（+）。患者术后 11个月复查，未

见复发。经相关文献复习，RDD是一种良性、具有自限性的组织细胞疾病。颌面部RDD是一种罕见的多发病

变，影像学特征与淋巴瘤相似，病理特征为体积大、细胞质丰富的组织细胞吞噬淋巴细胞和浆细胞。RDD一

般只需观察，有症状或累及重要器官者需治疗，结外型首选药物治疗；中枢神经系统受累下选择放疗；重要器

官受累及压迫气管选择手术方式治疗；对于弥散的RDD选择化疗。RDD绝大多数可自行消退或病情持续迁

延，极少数患者累及重要器官或因并发症而死亡。结论 颌面部RDD临床表现多样，无特定的影像学特征，

病理免疫组化是诊断的金标准，病因尚未完全明确，治疗方法多样，预后与累及的范围有关。
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【Abstract】 Objective To explore the clinical manifestations, histopathological features, diagnosis, treatment and
prognosis of Rosai⁃Dorfman′s disease (RDD) in the maxillofacial region and to review the relevant literature in order to
improve the understanding, diagnosis and treatment of oral and maxillofacial RDD. Methods The clinical manifesta⁃
tions, histopathological features, diagnosis, treatment, and prognosis of a patient with RDD in the maxillofacial region ad⁃
mitted to Shenzhen People′s Hospital were analyzed, and the literature was reviewed for analysis. Results The clinical
manifestations were palpable masses of 3.5 cm × 2.0 cm × 1.0 cm in the right cheek and 3.0 cm × 2.0 cm × 1.0 cm in
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the right submaxillary area, with clear boundaries, good mobility, medium and hard textures, respectively, no tender⁃
ness, smooth surfaces, and no obvious nodules. On contrast⁃enhanced and plain CT scans of the maxilla and neck, a dif⁃
fuse soft tissue shadow was seen in the right maxillofacial region with an unclear boundary and uniform density, and the
contrast⁃enhanced scan also showed moderate and uniform enhancement. The primary diagnosis was right maxillofacial
lesions. The tumor was resected surgically. The pathological report was right buccal and right submaxillary extranodal
RDD. Under light microscopy, nodular lesions in the fibrous fat tissue were found, which were composed of light and
deep staining areas. The light staining areas consisted of patchy, polygonal cells with large volumes and rich cytoplasm,
in which lymphocytes and neutrophils could be seen stretching into the movement; the deep staining areas were com⁃
posed of lymphocytes and plasma cells. IHC: S⁃100 (+), CD68 (+), CD163 (+), CD1a (⁃), CD21FDC (+), langerin (⁃), IgG
(+), IgG4 (+). No recurrence was found 11 months after the operation. RDD is a rare, benign and self⁃limited tissue and
cell disease and consists of multiple lesions in the maxillofacial region. Its imaging features are similar to those of lym⁃
phoma. Its pathological features are large volumes, rich cytoplasm and phagocytosis of lymphocytes and plasma cells.
Generally, RDD only needs to be observed, and individuals with symptoms or the involvement of important organs need
to be treated; the first choice for the extranodal type is drug treatment, with radiotherapy administered if the central ner⁃
vous system is involved. Surgery is recommended if involvement of important organs and compression of the trachea are
observed; chemotherapy should be used for diffuse RDD. Most patients with RDD experienced relapse or remission of
the disease; a few patients died because of the involvement of important organs or complications. Conclusion The clin⁃
ical manifestations of maxillofacial RDD vary and lack specific imaging features, and pathological immunohistochemis⁃
try is the gold standard for diagnosis. The etiology is not completely clear, the treatment methods are varied, and the
prognosis is related to the involved range of the disease.
【Key words】 Rosai⁃Dorfman disease; sinus histiocytosis with giant lymphadenopathy; maxillofacial; pthology;
emperipolesis; immunohistochemistry
J Prev Treat Stomatol Dis, 2020, 28(2): 97⁃101.

Rosai⁃Dorfman病（Rosai⁃Dorfman disease，RDD），

又称窦组织细胞增生伴巨大淋巴结病（sinus histio⁃
cyt⁃osis with massive lymphadenopathy，SHML），是一

种良性、自限性、病因不明的组织增生性疾病［1］。

通常表现为淋巴结窦被组织细胞浸润和扩张而引

起的大规模淋巴结病变，可见组织细胞主动吞噬

的淋巴细胞，它常被误认为淋巴瘤。淋巴结是

RDD最典型的受累部位，但高达 43%的 RDD病例

存在淋巴结外病变［2］。由于单独发生于淋巴结外

RDD少见且表现多样，缺乏典型的影像特征，特别

是发生于颌面部的RDD国内外文献罕有报道。本

文报道 1 例原发于右颊部、右颌下区的结外型

RDD，并进行文献复习。

1 病例资料

1.1 一般资料

患者，男，39岁，因右颊部渐大肿物 2年、右颌

下肿物 3个月入院。患者于 2016年发现右颊部肿

物，2018年又发现右颌下肿物，一直未予以治疗，

肿物逐渐增大，分别为拇指大小和樱桃大小，否认

疼痛感，否认消长史。

1.2 临床检查

面部对称无畸形，口唇形态正常，上下颌骨大

小及外形对称。右颊部可扪及一约 3.5 cm × 2.0 cm
× 1.0 cm大小肿物，右颌下区可扪及一约3.0 cm × 2.0 cm
× 1.0 cm大小肿物，边界清晰，活动度佳，质地中等

偏硬，无压痛，表面较光滑未扪及明显结节，未触

及血管搏动。颈部等浅表淋巴结未触及肿大。

1.3 辅助检查及诊断

上颌骨、颈部增强+平扫 CT示：右侧颌面部见

弥漫性分布的软组织影，边界欠清，密度均匀，增

强扫描见中等均匀强化（图 1）。腹部彩超显示：肾

脏，肾上腺，肝脏，胆囊、胆管及脾脏未见明显异常

声像。胸部 X线片未见明显异常。实验室检查：

白细胞计数 10.36 × 109/L（↑），红细胞压积 41.90%
（↓），血小板平均分布宽度 17.40 fl（↑），单核细胞

比值 9.70，淋巴细胞绝对值 4.02，单核细胞绝对值

1.01。初步诊断为右侧颌面部病变，考虑淋巴系统

来源肿瘤可能性较大。

2 结 果

因未发现全身浅表淋巴结肿大，为明确诊断，
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全麻下行右颊部、右颌下肿物切除术，术后抗炎消

肿对症治疗。

患者术后经抗感染等对症支持治疗，伤口无

明显红肿、渗出，术区愈合良好。术后大体标本可

见：右颊部灰褐组织一块，体积为 4.0 cm × 2.0 cm
× 0.8 cm，切面灰白实性；右颌下灰黄组织一块，体

积为 3.5 cm × 2.0 cm × 1.5 cm，切面灰黄实性，质

中。术后病理诊断：（右颊部、右颌下肿物）Rosai⁃

Dorfman病。HE染色镜下可见：纤维脂肪组织中见

结节性病灶，由淡染区和深染区组成。淡染区为

片状分布的多边形细胞，体积大，胞质丰富，其内可

见淋巴细胞及中性粒细胞（伸入运动）；深染区由淋

巴细胞及浆细胞构成。免疫组化显示：S⁃100（+）、

CD68（+）、CD163（+）、CD1a（⁃）、CD21FDC（+）、Lan⁃
gerin（⁃）、IgG（+）、IgG4（+）（图2）。

患者术后 11个月复查，临床体格检查未发现

cba

a：diffuse soft tissue shadow in the right maxillofacial region with unclear boundary and uniform density；b：moderate and uniform en⁃
hancement of the soft tissue shadow；c：soft tissue shadow up to the pterygopalatine fossa，down to the lower edge of the hyoid bone，
inside the pterygoid muscle，and outside the deep parotid

Figure 1 CT manifestation in the right maxillofacial region
图 1 右颌面部CT表现

a，b：hyperplastic histiocytes interspersed with infiltrating lymphocytes and plasma cells with varying degrees of light and dark staining
at low magnification（a HE × 40，b HE × 100），arrow refers to light and dark areas alternate；c：proliferative infiltration of tissue cells
and the“extension movement”of lymphocytes at high magnification（HE × 200），arrow refers to emperipolesis；d：immunohistochemi⁃
cal reaction for S⁃100 protein was strongly positive in the cytoplasm of the histiocytes（IHC × 100），arrow refers to S⁃100（+）

Figure 2 Pathological and immunohistochemical manifestations
图 2 病理学及免疫组化表现

a b

c d
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复发，因患者拒绝复查CT，建议定期随访。

3 讨 论

3.1 病因

1969 年 Rosai 和 Dorfman 首先报道了“窦性组

织细胞增生伴巨大淋巴细胞病”［1］，1972年正式命

名为“Rosai⁃Dorfman 病”。1990 年，Goodnight 等［2］

收集了 423例RDD患者的数据：患者平均年龄 20.6
岁，58%为男性，黑人和白人的比例相同（各为

43.6%），亚裔占 4.6%；87%的患者出现双侧无痛性

淋巴结肿大，除头颈部淋巴结外，累及眼眶、上呼

吸道、唾液腺发生率分别为 50%、73%、25%，50%累

及两个以上部位。本病例为男性患者，39岁，病变

部位为右颊部、右颌下区。目前RDD病因和发病

机制尚不清楚，研究表明其发病机制可能存在以

下假说：与自身免疫性疾病和病毒（如 Parvovi⁃
rusB19、EBV、HHV⁃6 等）感染有关［3⁃4］；与 IgG⁃4相

关硬化性疾病有关，在病理活检中可发现 IgG⁃4类

纤维化及 IgG⁃4阳性的浆细胞浸润［5］。

3.2 临床分型及表现

根据病变累及范围分 3种亚型：淋巴结型、结

外型和混合型［6］。典型临床表现为双侧颈部淋巴

结无痛性肿大，质地偏硬，可相互融合成巨块，腹

股沟、腋下、纵隔淋巴结亦可受累，常伴多克隆高

丙球蛋白血症、血沉加快、发热、白细胞增多等［7］。

本例患者全身无淋巴结肿大、发烧、盗汗、发冷、体

重减轻等症状。约 40%的病例伴有结外部位累

及，主要以头颈区多见，皮肤、鼻腔、鼻窦、上呼吸

道、眼眶、骨、涎腺及中枢神经系统等，临床表现随

累及的部位而不同，可不累及淋巴结或不伴其他

系统功能异常。与通常良性孤立性淋巴结病相

比，结外 RDD的死亡率达到 40%，在下呼吸道、肝

脏和肾脏受累的患者中死亡率高，分别为 30%、

33%和 40%［8］。本例患者根据临床表现及术后病

理，诊断为颌面部结外型 RDD，尚未见其他部位

累及。

3.3 影像学表现

目前普遍认为 RDD无特定的影像学特征，易

与肿瘤、炎症等相混淆。不过Mar等［8］认为影像学

在鉴别、分期和监测 RDD方面很有用，CT最常显

示孤立或播散性的淋巴结病，表现为典型的增强

或浸润重要器官的影像。MRI表现为 T1加权像上

呈低至中等强度，T2加权像上呈中等至高强度，视

脂肪饱和度的存在而定，ADC图上扩散受限，信号

强度低。局限或是远处转移的淋巴结病都应考虑

RDD，因为 80%的结外 RDD伴有淋巴结肿大。因

此，虽然没有特定的影像学特征将RDD与其他疾

病区分开来，但如果出现双侧无痛性颈淋巴结肿

大 ，尤 其 是 发 生 在 儿 童 和 青 少 年 时 ，应 考 虑

RDD［9］。本病例为结外型 RDD 不伴有淋巴结肿

大，根据临床表现及 CT也初步诊断为淋巴瘤、淋

巴结炎。

3.4 病理学及免疫组化表现

病理学检查和免疫组化检查为诊断RDD的金

标准［10］，组织细胞（Rosai⁃Dorfman 细胞）吞噬淋巴

细胞和红细胞被认为具有诊断意义，镜下典型表

现为：①RDD细胞体积大，呈圆形或卵圆形，边界

模糊，胞质丰富，胞核大，核仁较明显；②显微镜下

可见RDD细胞吞噬淋巴细胞和中性粒细胞，即吞

噬运动；③高倍镜下见RDD细胞组成淡染区，深染

区为中性粒细胞、浆细胞等，深染区和淡染区组成

不规则结节样结构。

3.5 鉴别诊断

结外型RDD的病理较其他类型出现更多纤维

化和较少的 RDD 细胞 、较少的 emperipolesis 现

象［11］，此时易与头颈部肿瘤和特殊感染性炎症性

疾病相混淆，应与淋巴瘤、朗格汉斯组织细胞增生

症、淋巴结炎、唾液腺肿瘤、恶性黑色素瘤等相鉴

别。免疫组化 S⁃100、CD68、Mac387 阳性，CD21、
CD1a、R4/23 阴性有助于结外型 RDD 的确诊。本

病例病理也出现了较多的纤维组织，但其中 S⁃100
强阳性，CD1a阴性，可与上述疾病区分。

3.6 治疗方法与预后

RDD是一种良性、具有自限性的组织细胞疾

病，一般只需观察，有持续症状或有重要器官或系

统受累者（即中枢神经系统）需进行治疗［8，12］。

20%RDD患者只需要观察不需要治疗就可以完全

消退；在需要全身治疗的结外型RDD患者中，类固

醇是首选的治疗药物，然而治疗效果的可靠性和

持久性是不可预测的［13］；眼眶、气道和中枢神经系

统受累的情况下放疗是可以作为缓解症状和保存

重要器官的一种选择；如果患者有重要器官受累

或有生命危险比如压迫气道，手术还是最有效的

方式；对于弥散的RDD或对手术、放疗、类固醇治

疗不佳的病例，化疗是不错的选择，已取得不同程

度的成功［14］。本病例因颌面部肿大，术前检查考

虑淋巴瘤等疾病，选择手术治疗。

RDD预后与病变累及的范围有关，绝大多数
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可自行消退或病情持续迁延，极少数患者由于全

身免疫功能低下或重要脏器（肺、肝 、肾等）的累及

或并发症而死亡，据报道，7%的 RDD病例死于免

疫缺陷［15］。结内型RDD通常会自动退化，结外型

RDD有较高的慢性复发倾向［8，16］。本病例患者术

后 11个月随访，面部外观改善，患者满意，临床体

格检查未发现明显复发，因患者拒绝复查CT，建议

定期随访观察。

4 小 结

RDD在颌面疾病中是一种较罕见的组织增生

性疾病，病因尚未完全明确，临床表现根据部位而

异，无特异的影像学特征，病理学检查和免疫组化

检查可明确诊断 RDD，治疗仍未有统一的临床指

南，预后与累及的范围有关。
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