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　　摘　要：　目的　探讨鼻腔鼻窦结外 ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病的病因、病理、临床表现、诊断及治疗。
方法　报道 ２例鼻腔 ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病的临床资料并结合相关文献复习。结果　鼻腔鼻窦结外 Ｒｏｓａｉ
Ｄｏｒｆｍａｎ病缺乏特异性的临床特征，易导致误诊。病理显示不同形态的组织细胞增生，其内见吞噬的淋
巴细胞、浆细胞及中性粒细胞。免疫组化提示 ＣＤ６８（＋＋），Ｓ１００蛋白（＋），Ｃｄｌａ（－）。结论　鼻腔
鼻窦结外 ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病是一种组织细胞增生性疾病，诊断主要依靠病理学组织检查，目前无系统规范
的治疗方法，局部手术切除及激素治疗效果尚佳，但远期效果有待进一步观察。
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ｉｓａ（ｋｉｎｄｏｆ）ｐｒｏｌｉｆｅｒａｔｉｖｅｈｉｓｔｉｏｃｙｔｉｃｄｉｓｏｒｄｅｒ．Ｉｔｓｄｉａｇｎｏｓｉｓｄｅｐｅｎｄｓｍａｉｎｌｙｏｎｂｉｏｐｓｙ．Ａｓｆｏｒｔｈｅｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｔｈｉｓ
ｄｉｓｅａｓｅ，ｔｈｅｓｔｒａｔｅｇｉｅｓａｒｅｎｏｔｓｙｓｔｅｍｉｃａｎｄｓｔａｎｄａｒｄ．Ｔｈｅｔｈｅｒａｐｅｕｔｉｃｅｆｆｅｃｔｓｏｆｌｏｃａｌｒｅｓｅｃｔｉｏｎａｎｄｈｏｒｍｏｎｏｔｈｅｒａｐｙａｒｅ
ｆａｉｒｉｓｈ．Ｈｏｗｅｖｅｒ，ｔｈｅｌｏｎｇｔｅｒｍｅｆｆｅｃｔｎｅｅｄｔｏｂｅｆｕｒｔｈｅｒｏｂｓｅｒｖｅｄ．
　　Ｋｅｙｗｏｒｄｓ：ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎｄｉｓｅａｓｅ；Ｎａｓａｌｃａｖｉｔｙ；Ｎａｓａｌｓｉｎｕｓ；Ｔｒｅａｔｍｅｎｔ

　　ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病即窦组织细胞增生症伴巨
淋巴结病，是一种较少见的、病因不明的疾病，

常发生在淋巴结内，结外少见，发生于鼻腔鼻

窦者罕见。由于鼻腔鼻窦 ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病缺
乏特异性的临床特征，易导致误诊。现将我科

近年收治的 ２例鼻腔 ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病并结合
文献复习，报道如下。

１　病例报告

病例 １：患者，男，２８岁。因右侧鼻塞 ２年
余就诊我院。患者 ２年前无明显诱因出现右
侧鼻塞、流脓性涕症状，鼻塞呈间断性，无头

痛、头昏不适，自行给予滴鼻药及口服药物治

疗（具体药物不详），但症状反复，近半年来间

有涕中带血，无嗅觉障碍，无头痛、头晕，无发

热等不适。门诊以右鼻腔新生物于 ２０１１年 ９
月 ２０日收入院。入院体查生命体征平稳，全
身未触及明显淋巴结肿大，专科检查见右侧中
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鼻道暗红色新生物，表面粗糙，质地稍脆，易出

血。血常规未见明显异常。鼻窦 ＣＴ提示：右
侧中鼻道新生物、右侧上颌窦炎、右侧前组筛

窦炎。入院诊断为右鼻腔内翻性乳头状瘤，入

院第 ３天在全麻下行经鼻内镜右侧鼻腔新生
物切除 ＋右侧上颌窦及前组筛窦开放术，术后
予以抗炎、止血及鼻内镜下清理术腔等对症处

理。术后病理显示胞质中吞噬有淋巴细胞、浆

细胞 及 中 性 粒 细 胞。免 疫 组 化 提 示 ＣＤ６８
（＋＋），Ｓ１００蛋白（＋），Ｃｄｌａ（－），诊断为
ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病；见图 １，２。术后 １周出院，并
予以口服泼尼松。术后随访 １年至今未见复
发征象，术腔上皮化良好，嘱患者长期随诊，定

期复查。

病例 ２：患者，男，１９岁。因左鼻出血 ２个
月就诊我院。患者 ２个月前无明显诱因反复
出现左侧鼻腔出血，每次约 １０ｍｌ，可自行止
住。在当地医院诊断为“鼻腔血管瘤”，行“激

光切除术”。术后 １个月仍有左鼻出血，但出
血量稍减少。为求进一步诊治遂来我院，门诊

以左鼻腔新生物待查及恶性淋巴瘤收住院。

入院体查生命体征平稳，双侧颈部、颌下、颏下

可触及多个肿大淋巴结，最大者直径约 ２ｃｍ，
质中，活动度稍差，无压痛。全身其他部位未

触及肿大淋巴结。专科检查见左侧鼻中隔一

暗红色肿物，边界不清，表面粗糙，质脆易出

血。血常规检查提示白细胞 １５．４×１０／Ｌ，ＣＴ
扫描示：左侧鼻腔占位，双侧颈部多发软组织

影，最大者直径约 ３ｃｍ，入院后第 ２天行颈部
淋巴结细针穿刺细胞学检查，考虑转移性恶性

肿瘤可能性大，建议组织病理学确诊。入院第

３天在全麻下行颈部淋巴结切除活检术 ＋鼻腔
新生物活检术，术中切取左侧二、三区淋巴结

２ｃｍ×２ｃｍ和 １．５ｃｍ×１．５ｃｍ两处，并取鼻
腔新生物 ２小块，标本送组织病理学检查。病
检回报：淋巴结被膜增厚，呈明区与暗区相间

排列，明区可见扩张的淋巴窦，并有胞质丰富

的组织细胞，其内见吞噬的淋巴细胞、浆细胞

及中性粒细胞。免疫组化提示 ＣＤ６８（＋），Ｓ
１００蛋白（＋＋），Ｃｄｌａ（－），符合 ＲｏｓａｉＤｏｒｆ
ｍａｎ病，即窦组织细胞增生伴巨大淋巴结病。
左侧鼻腔新生物标本符合 ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病。
查血沉，回报：４２ｍｍ／Ｈ。我科病例讨论并请
肿瘤科会诊后建议行鼻腔内病灶扩大切除术，

颈部病灶可转肿瘤科行放化疗。但患者自觉

颈部无症状，考虑经济原因拒绝放化疗。遂于

２００９年 ５月 １２日在全麻鼻内镜下行左侧鼻中
隔新生物扩大切除术，术中沿肉眼可见肿物边

界向外延伸 ０．５ｃｍ，切除肿物、左侧鼻中隔黏
膜及邻近鼻中隔软骨，保留对侧鼻中隔黏膜及

软骨膜。术后予以抗炎、止血等对症治疗，并

予以口服激素，强的松 ３０ｍｇ，晨服，每日 １次，
以后每周减 ５ｍｇ，减至 ５ｍｇ维持 １个月，并嘱
其定期复查，不适随诊。随访半年鼻腔未见复

发，颈部淋巴结未见明显变化，半年后失访。

图 １　淡染区为明显增生的组织细胞，其胞质丰富淡
染（ＨＥ ×４００）；　图 ２　胞质丰富的组织细胞内见吞
噬的淋巴细胞，浆细胞及中性粒细胞（ＳＰ×４００）

２　讨论及文献复习

２．１　病理特点
ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病又称窦组织细胞增生伴巨

大淋巴结病，１９６６年 Ａｚｏｕｒｙ和 Ｒｅｃｄ首先报道，
１９６９年 Ｒｏｓａｉ和 Ｄｏｒｆｍａｎ正式命名。是一种少
见的、病因不明的组织细胞增生性疾病，病理

学上主要表现不同形态的组织细胞增生，大量

成熟的浆细胞和淋巴细胞浸润，典型的细胞质

内有吞噬的淋巴细胞。在低倍镜下可见淡染

区及暗区相互交错。淡染区显示形态特别的

组织细胞增生，细胞很大，大圆核，核仁明显，

胞质丰富，淡嗜酸性，细胞边界常难辨别。有

些组织细胞即在胞质中吞噬有淋巴细胞浆细

胞或中性粒细胞。暗区包含大量的浆细胞和

小淋巴细胞。免疫组化染色，这些大组织细胞

同时表达 Ｓ１００呈强阳性蛋白和组织细胞标记
ＣＤ６８阳性，而对 ＣＤｌａ阴性。以上 ２例病例的
病理结果均与上述特点相符，诊断为鼻腔结外

ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病明确。
２．２　病因

ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病的病因不清，可能与病毒

·３０５·
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感染及免疫功能缺陷有关［１２］。有研究显示

ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病的增生的组织细胞及浸润的炎
性细胞均是多克隆性，由此推测可能是对某病

原体感染的强烈的免疫反应，并有部分患者血

清或组织细胞中检测到人类疱疹病毒 ６型抗
体，提示人疱疹病毒与此病有一定的关系［３］。

而经典学说认为窦组织细胞增多征是一种慢

性淋巴结样增生，由急性淋巴结炎和恶性肿瘤

等抗原反复刺激引起的淋巴结炎症反应［４５］。

２．３　临床表现
ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病临床上罕见，好发于儿童

和青少年，男性稍多，临床上主要表现为无痛

性颈淋巴结肿大，可伴有发热，白细胞增多，血

沉 加 快 等。数 十 年 来 国 内 外 共 报 道 几 百

例［６７］，约有不到半数的病例伴有结外受侵。

最常见的结外受侵部位包括皮肤、眼睑、眼眶、

上呼吸道、腮腺、甲状腺及骨组织等，少数病例

累及重要内脏器官如肝、肾、肺等，则提示预后

不良［８］。鼻腔结外 ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ在国外少有
报道，且多合并其他器官共同受累［９１０］，原发于

鼻腔鼻窦的极少见，Ｈａｇｅｍａｎｎ等［１１］曾报道了

２例原发于鼻腔鼻窦的 ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病。国内
也有几例报道［８，１２１３］，症状多为鼻塞、流涕及鼻

出血等，起初多被误诊为鼻息肉、鼻腔乳头状

瘤及鼻硬结病［１４］等。本研究报道 ２例病例均
为年轻男性，病例 １未发现有淋巴结肿大及其
他器官受侵，因此诊断为原发于鼻腔的 Ｒｏｓａｉ
Ｄｏｒｆｍａｎ病。而病例 ２有多发颈部淋巴结无痛
性肿大，因此诊断为 ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病侵犯鼻
腔，病理确诊后查血沉明显加快，这也符合 Ｒｏ
ｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病的临床特点。
２．４　诊断

ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病临床少见，常发生在淋巴
结内，结外更为少见，发生于鼻腔鼻窦者罕见。

由于鼻腔鼻窦 ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病缺乏特异性的
临床特征，而基层临床医生缺乏对此病的了

解，临床上常易误诊。病理支持为诊断该病的

最重要依据：组织细胞增生，形态特别，常见淋

巴细胞伸入运动。在低倍镜下可见淡染区及

暗区相互交错。有些组织细胞有包入现象，即

在胞质中吞噬有淋巴细胞浆细胞或中性粒细

胞。免疫组化染色，这些大组织细胞同时表达

Ｓ１００蛋白和组织细胞标记 ＣＤ６８，而对 ＣＤｌａ
阴性。符合以上病理特点即可诊断。

２．５　治疗
ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病暂无系统规范的治疗方

法，治疗上可予以激素、外科治疗、放疗和化疗

等。Ｍｅｂａｚａａ等［１５］曾用阿维 Ａ治疗 １例 Ｒｏｓａｉ
Ｄｏｒｆｍａｎ病皮肤受累患者，效果良好。鼻腔鼻窦
部等局部病变可采用手术切除，术后口服激素

治疗［１３］或放化疗［１４］。本研究病例 １采用手术
局部切除，术后口服激素治疗，随访半年无复

发，远期效果有待继续密切观察随访，而病例 ２
患者病变累及双侧颈部淋巴结，非单纯鼻腔鼻

窦 ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病，建议患者行放化疗，但患
者拒绝，仅行鼻腔局部根治手术及口服激素治

疗，随访半年间无复发征象，半年后失访，远期

情况不详。
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