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　　罗道病是一种罕见的良性淋巴组织增生性疾
病，其病因不明，易误诊、易复发。Ｒｏｓａｉ和 Ｄｏｒｆｍａｎ
在１９６９年首次提出该病，并将其命名为 ＲｏｓａｉＤｏｒｆ
ｍａｎ病［１］。ＩｇＧ４相关疾病（ｉｍｍｕｎｏｇｌｏｂｕｌｉｎＧ４ｒｅｌａｔ
ｅｄｄｉｓｅａｓｅ，ＩｇＧ４ＲＤ）是一种病因不明的可累及全身
多个系统的慢性纤维炎性自身免疫性疾病，临床表

现因受累器官不同而不同。可表现为弥漫性或局灶

性器官肿大以及相应器官功能障碍。本文报道１例
罕见耳廓罗道病合并可疑ＩｇＧ４ＲＤ，以供临床参考。

１　临床资料

患者，女，４０岁，因发现右耳廓包块 １年，于
２０２１年５月３０日入院。患者于入院前１年，无意
中发现右耳廓包块，当时约花生米大小，无红肿、疼

痛，无瘙痒，后包块渐增大。于２０２１年１月及２月
先后就诊于当地医院，考虑右耳廓脂肪瘤，建议上级

医院进一步诊治。２０２１年５月就诊于我院门诊，门
诊行右耳彩超检查示右侧耳廓皮下低回声影（淋巴

结？），患者有手术意愿，于 ５月 ３０日收治入院。
２０２１年５月７日因右下腹皮下脂肪瘤行手术治疗。
查体：右耳廓背面近耳垂处可见一肿物（图１），大小
约１．０ｃｍ×０．５ｃｍ，耳甲腔见一肿物（图２），大小约
１．５ｃｍ×１．０ｃｍ，类圆形，两处肿物边界清楚，质硬，
表面皮肤无红肿、破溃，轻度压痛，无波动感。入院

后完善相关术前检查，耳部 ＣＴ平扫示：右耳后下缘
异常密度影（图３）。入院诊断为耳廓包块（右），排
除手术禁忌证后，于２０２１年６月２日在全麻下行右
耳廓包块切除术。术中从耳后切口，完整分离并切

除２个包块，包块边界清楚，耳甲腔软骨未受侵犯。
术后病理免疫组化结果示：（右耳甲腔新生物、右耳

垂处新生物）纤维组织增生，伴大量浆细胞、淋巴细

胞浸润，部分区域可见大片组织细胞聚集，符合罗道

病，局部 ＩｇＧ４数目增多（热点区域
"

５０个／ＨＰＦ，
ＩｇＧ４／ＩｇＧ约 ４０％）。ＣＤ１３８（灶 ＋）、Ｓ１００（＋）、
ＣＤ１ａ（散在 ＋）、ＣＤ３８（部分 ＋）、ＣＤ６８（＋）、ＩｇＧ
（＋）、ＩｇＧ４（热点区域

"

５０个／ＨＰＦ），见图４。术后
完善抗核抗体、自身抗体谱、补体２项、免疫球蛋白
３项、甲功５项、ＩｇＥ、腹部ＣＴ平扫、盆腔ＣＴ平扫、甲
状腺彩超检查，抗核抗体（ＡＮＡ）阳性；腹部 ＣＴ平扫
示：肝脏低密度影（图５），左侧肾上腺增粗，不除外
肾上腺增生。根据检查结果考虑 ＩｇＧ４ＲＤ可能性
大，患者因费用原因，要求出院，未行血清 ＩｇＧ４检
查。随访４个月，未见复发（图６、７），患者未诉不
适，仍在继续随访。

２　讨论

经典的罗道病常表现为伴有发烧、体重减轻和

盗汗的双侧无痛性颈部淋巴结肿大［１２］。好发于儿

童及青少年，男性发病率高于女性。４０％以上的病
例可见结外病变，没有结节病的情况很少发生，通常

发生在不同人口统计的老年患者中［３］。常见的结

外部位包括皮肤［４］、眼眶组织［５］、骨［６］、鼻腔［７］、中

枢神经系统［８］及肾脏［９］等。喉部［１０］、鼻咽部及颈部

罗道病［１１］也有报道。鼻部罗道病需与鼻咽癌、鼻硬

结病、鼻咽纤维血管瘤、霍奇金病等鉴别。Ｋａｓｐｅｒ
等［１２］曾报道了１例罗道病与鼻硬结病同时存在的
病例。在实验室研究中可发现白细胞增多、红细沉

降率升高、自身免疫性贫血［１３］，但本例患者未发现

此异常。
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　　当皮肤受累时，被称为皮肤罗道病，一般表现为
丘疹、斑块、结节或病变的结合。迄今为止，仅报道

了少数累及耳朵的皮肤罗道病病例，均表现为丘疹、

斑块状［１４１５］。在耳廓表现为结节状的病例未见报

道。本病例在耳廓表现为两处结节状隆起，无皮肤

红肿、皮温升高等症状。由于临床表现及影像学检

查无明显特异性，诊断比较困难，容易误诊。本例患

者术前我们考虑为耳廓的良性结节。罗道病诊断主

要需依靠病理学检查，免疫组化中 Ｓ１００阳性、ＣＤ
６８阳性和 ＣＤ１ａ阴性是重要的诊断指标，其中 Ｓ
１００阳性是更为特征性和准确的指标［１６］。本例患

者Ｓ１００、ＣＤ６８均为阳性，符合罗道病的诊断。罗
道病的不良预后因素包括肺、肾脏或是肝脏的受累，

免疫功能异常以及更广泛的结节受累。治疗可选择

切除、全身或局部应用类固醇药物、冷冻治疗和放射

治疗等。本病例腹部 ＣＴ显示肝脏低密度影，不除
外肝脏受累，因患者因费用问题要求出院，未行进一

步治疗。随访４个月，未见复发。
ＩｇＧ４ＲＤ诊断比较困难，需结合临床症状、病

理检查及实验室检查才能明确。目前临床常用的为

２０１１年日本研究小组提出了 ＩｇＧ４ＲＤ的综合诊断
标准［１７］：①一个或多个器官出现弥漫性肿块；②血
清ＩｇＧ４≥１３５０ｍｇ／Ｌ；③病理学显示显著的淋巴细胞
浸润伴纤维化，ＩｇＧ４／ＩｇＧ（＋）浆细胞

"

４０％，ＩｇＧ４
（＋）浆细胞

"

５０个／ＨＰＦ。符合以上３条可确诊，
符合①和③为拟诊，符合①或②为疑诊。本病例符
合①和③为拟诊，因患者要求出院，血清 ＩｇＧ４未检
查。糖皮质激素是治疗 ＩｇＧ４ＲＤ的一线用药，对于

有症状、处于活动期的患者应考虑治疗，当胰腺、胆

道、肾脏、纵隔、腹膜后及肠系膜受累时应积极治

疗［１８］。因复发或难治性病例比较常见，因此要对病

例进行随访。本病例正在密切随访中。
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