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1 病例资料

43岁男性，因体检发现左侧额颞占位入院。入院体格检

查：体温 36.3 ℃，脉搏 85次/min，呼吸 18次/min，血压 124/78
mmHg，神志清楚，双侧瞳孔等大等圆，直径约2.5 mm，对光反

射灵敏，无皮肤红肿结节，全身淋巴结未见肿大，四肢肌力肌

张力正常，颈软、无抵抗，Kernig正、Brudzinski征均阴性。头

颅MRI示左侧额部及额颞部交汇处见团片状占位性病变，呈

等/短/稍长T1信号、等/稍短T2信号，病灶呈明显分叶状，基底

部连续，呈宽基底，与颅骨内板相连，增强后呈均匀明显强

化，大小约 2.2 cm×7.6 cm×6.4 cm，邻近脑膜增厚强化（图

1A~C）。术前考虑脑膜瘤可能，全麻下行左侧额颞占位病变

切除术。术中见病灶色灰黄，质韧，广基与硬脑膜粘连，边界

清楚，分离后将肿瘤全部切除，切除大部分肿瘤浸润大脑镰

硬膜。术后病理检查诊断（左侧额颞部）病变支持 Rosai-
Dorfman病（Rosai-Dorfman disease，RDD）。术后神志清醒，痊

愈后出院，未放化疗。术后3个月随诊复查头颅MRI未见复

发征象（图1D~F），一般情况稳定。

2 讨 论

RDD又名窦组织细胞增生伴巨大淋巴结病，是一种少见

的病因不明但具有明显病理特征的淋巴组织增生性病变，常

好发生于淋巴结内，淋巴结外少见，多表现为双侧颈淋巴结

无痛性肿块，伴发热、红细胞沉降率增块、中性粒细胞增多

等，好发于青少年，约一半的病例累及淋巴结外其它器官，脊

柱或颅内受累较为罕见。颅内RDD会引起各种神经症状，比

如头痛、癫痫、麻木、偏瘫、颅神经功能缺损和视力障碍，临床

表现缺乏特异性，症状绝大数取决于病变的位置。颅内原发

性RDD的影像学表现与脑膜瘤难以鉴别，CT表现为等密度

或高密度占位。MRI多表现 T1WI等信号、T2WI或 Flair低信

号，明显均匀强化。

本文病例无任何症状，术前与脑膜瘤难以鉴别，术前亦

倾向脑膜瘤诊断，术中可见广基底与硬脑膜相连的病变，与

脑膜瘤相似，术后病理示RDD。病理学检查是该病诊断的金

标准。RDD特征性病理学表现为不同形态的组织细胞，多量

成熟的浆细胞和淋巴细胞组成“明暗相间”结构，组织细胞胞

浆内可见吞噬的淋巴细胞，淋巴结结构被破坏，淋巴滤泡消

失，淋巴窦道明显扩张，其中被组织细胞、淋巴细胞及多量成

熟浆细胞填充，组织细胞内有吞噬的淋巴细胞、红细胞、脂质

等，称为“伸入现象”，是重要的诊断依据之一。免疫组化可

进一步明确诊断，组织细胞表达 S-100蛋白、CD68、波形蛋白

及α1抗胰蛋白酶等，其中S-100阳性为主要依据。

目前，RDD的主要治疗方式为手术切除病灶，不仅可以

明确诊断，还可起到治疗作用。本病虽非肿瘤性疾病，但存

在复发性可能，手术切除的程度与疾病复发密切相关。尽可

能做到全切病变可降低复发率。对于未全切除的病人，术后

的治疗尚无一致意见。有报道建议术后尝试免疫抑制剂治

疗、放疗、化疗或抗病毒治疗等，也有建议联合应 6-巯基嘌

呤、强的松、长春新碱及甲氨喋呤等药物治疗，还有建议采用

伊马替尼联合α干扰素治疗。放疗是治疗本病的有效手段。

目前手术彻底切除是预防严重并发症的最有效手段，术后须

长期密切随访。
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图1 颅内原发性Rosai-Dorfman病手术前后MRI
A~C. 术前MRI矢状位、冠状位、轴位；D~F. 术后MRI矢状位、冠

状位、轴位
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