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AcasereportofRosai-Dorfmandiseasewithdyspnea
Summary　Rosai-Dorfmandisease,alsoknownassinushistiocytosiswith massivelymphadenopathy,isa

kindofveryrareidiopathicdisease.ThemostcommonfeatureistheexcessiveaccumulationofLangerhanscellsin
lymphnodes,butitmayalsooccurinotherareasandleadtorelatedorgandamage.Wereportacaseofa60-year-
oldmanwithRosai-Dorfmandisease,whichledtodyspnea.Surgeryisthebesttreatmenttorelievethepatient's
dyspneainashorttime.Rosai-Dorfmandiseasehastrendtoself-healing,butinthecaseofspeciallocation,sur-
geryshouldbeselected.Somesimilarmassrecurredintheoperativeareaandbilateralnasalcavityinhalfayear
afteroperation.Nowwereviewedtherelevantliteraturesandsummarizedtheexperienceofdiagnosisandtreat-
mentinRosai-Dorfmandisease.
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1　病例报告

患者,男,60岁,以呼吸困难9h为主诉。晨起

后无明显诱因出现呼吸困难,活动后加重,伴咳嗽,
无其他症状,发病前有声嘶病史。当地医院给予抗

炎及激素雾化吸入治疗,症状较前好转,建议转上

一级医院,遂就诊赣南医学院第一附属医院。急诊

喉部CT示:右侧声带结节;电子喉镜检查:①声门

下肿物待查,②慢性咽喉炎,急诊拟“喉部肿物”收
入院。 入 院 体 检:T 37.0℃,P 82 次/min,R
20次/min,BP 135/90 mmHg (1 mmHg =
0.133kPa),律齐,心音正常。电子鼻咽喉镜检查

(图1):双侧鼻腔通畅,双下鼻甲稍肥大,会厌无充

血、水肿,梨状窝两侧对称,无新生物、积液,右侧声

带充血、水肿,左侧声带无红肿、增厚,活动闭合良

好,右侧声门下可见一肿物,表面光滑。入院后监

测血氧饱和度,为91%~93%,半卧氧气吸入状态

下呈二度喉梗阻表现,三凹征明显,急诊行气管切

开术,待患者病情稳定后复查CT并使用仿真内镜

重建图像(图2)后再予以电子喉镜取组织活检,病
理未能明确诊断。采用全身麻醉插管后,经环甲膜

径路鼻内镜下暴露肿物,见右侧声门下、平环状软

骨上缘0.5cm 处一直径1.5cm 半球形肿物。用

超声刀完整切除肿物,术中出血约20mL。术中冷

冻快速病理诊断结果考虑炎症性病变伴坏死。术

后患者一般情况可,无呼吸困难、胸闷,无发热、咳
嗽。术后常规病理结果(图3):右侧声门下肉芽肿

性炎;免疫组织化学结果CK广谱(-);CD3(-);

CD20(-);CD56(-);CD68(+);CD1a(-);S-
100(-)。由此确定该患者为窦组织细胞增生性巨

大淋巴细胞病(Rosai-Dorfman病)。术后第3天,
患者一般情况尚可,呼吸平稳,稍感呼吸费力,戴金

属气切套管好转出院。半年后随诊喉镜发现术区

出现肉芽肿性肿物(图1b),且双侧鼻腔出现术前

声门下类似肿物(右侧中鼻道及双侧下鼻道),病理

取活检后证实与声门下区肿物类型一致,为 Rosai-
Dorfman病的结外表现。嘱患者定期观察,术后1
年再次复查未见肿物继续增大。
2　讨论

1969 年,Rosai-Dorfman 病 首 次 被 Rosai和

Dorfman〔1〕作为一类单独的疾病从窦组织细胞增

生伴淋巴结肿大中归纳出来。其病因尚不明确〔2〕,
既往研究提出了几种可能的解释,包括细胞介导的

免疫紊乱、原发性病毒感染和自身免疫机制。目前

得到公认的是特发性组织细胞增生症在 Rosai-
Dorfman病的发展中起到特殊作用〔3〕。全身各部

分都可能是发病部位,例如:肺〔4〕、脊髓〔5〕、肝脏〔6〕、
心脏〔7〕、眼眶〔8〕、气管内〔9〕、肾脏〔10〕等。根据受累

部位不同而临床表现多样,通常以无痛性肿块起

病,但全身症状常伴有发热和体重减轻。本例患者

否认有全身症状。Rosai-Dorfman病的最终诊断

依靠组织病理学,以复发的淋巴结炎和淋巴结病为

主要特点〔11〕。巨核细胞穿入现象表示自体淋巴细

胞的吞噬作用,是 Rosai-Dorfman病的特征性改

变,但在结外病变中通常难以识别,因为通常70%
的患者存在细胞纤维化而使组织细胞模糊不清〔3〕。
结外病变特征是组织细胞增生,增生的组织细胞核

大,呈空泡状、圆形或卵圆形;染色质呈细颗粒状,
分布均匀,核仁明显;胞质丰富、淡染或透明,可呈
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泡沫状,并且在增生的组织细胞内吞噬有数量不

一、形态完整的淋巴细胞、浆细胞及中性粒细胞;淋
巴细胞较多时常沿胞质周边分布,形成所谓伸入运

动〔2〕。免疫组织化学特点为S-100蛋白、CD68、α-
AT等标记阳性,CD1a阴性〔5〕。

图1　电子鼻咽喉镜检查　1a:患者发病时声门下区肿物;1b:术后半年术区出现的肉芽肿性肿物;　图2　CT仿真内镜

检查　2a:从头端入路,于右侧声门下可见一结节;2b:从足端入路反观病灶,可显示喉镜无法显示的盲区,明确病灶与

声带的关系;　图3　术后肿物病理组织检查　3a~3d:光镜下可见组织细胞增生,周围伴有较多淋巴细胞浸润,增生

的组织细胞核大、呈空泡状,圆形或卵圆形,胞质丰富、淡染,出现共生现象,即许多组织细胞胞质内出现淋巴细胞、红细

胞和少数浆细胞(苏木精-伊红染色 ×200)。

　　仿真内镜是利用计算机后处理软件对人体内

空腔脏器表面具有相同像素的部分进行表面再现

和容积再现,重建管道器官的内表面三维立体图

像,再利用计算机的模拟导航技术进行管腔内透

视。其在确定喉部肿物结构的精确位置方面具有

重要的优势,并能从不同的角度观察其高度仿真的

形象,重建出的图像与喉镜所见具有良好的一致

性,并能实现从气道下方观察肿物〔12〕。本例患者

术前评估采用了此项技术,为术中明确肿物范围提

供了帮助。因为仿真内镜不仅能如同喉镜从头端

入路,更能从足端入路反观喉镜不能显示的盲区,
特别是声门下区病变。由于病灶引起气道狭窄,纤
维喉镜无法深入窥视,仿真内镜则很好地弥补了喉

镜的不足,且无需额外的辐射或成本〔13〕。虽然 CT
影像学检查可以提供静态图像,但是相关部位的最

真实情况还是需要内镜检查予以明确。仿真内镜

也无法取代纤维喉镜在观察气道黏膜病变和获取

组织学标本方面的作用。
Rosai-Dorfman病有着良性病程,若无引起重

要脏器的功能衰竭以及致命的并发症,可以不予处

理。治疗目的在于控制肿物局部增大及其引发的

相应症状,所以当Rosai-Dorfman病并不涉及重要

脏器时只需要密切随诊,无需特殊治疗〔14〕。有文

献报道艾拉光动力治疗仪具有治疗作用〔15〕,也可

使用抗生素、糖皮质激素〔16〕、蓓萨罗丁〔17〕等药物控

制肿物 继 续 增 大,如 有 复 发 情 况,可 予 以 放 化

疗〔18〕。最有效的解除压迫的方法还是手术,但术

后易复发,本例患者术后半年术区再次出现肿物,
且在双侧鼻腔出现类似肿物。

Rosai-Dorfman病临床罕见且表现不典型,因
此很容易误诊。喉作为发病部位并不常见。本例

患者的肿物位于声门下,并且引起急性呼吸困难,
已危及生命。虽然非重要位置的 Rosai-Dorfman
病可以保守治疗,但手术是减轻重要结构压迫、通
畅气道的有效手段。如果只依靠临床表现以及喉

镜图像〔15〕,难以确定肿物性质。组织病理学和免

疫组织化学可以帮助区分其他恶性疾病与 Rosai-
Dorfman病。
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