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颅内原发性Rosai-Dorfman病2例并文献回顾
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【摘要】目的 探讨颅内原发性Rosai-Dorfman病(RDD)的影像学表现及病理学特点，提高对该病的认识。方法 对2例经病理证实的颅内原发性RDD患者影像学及病
理学特点进行回顾性分析，并对相关文献进行复习。结果 2例患者均行CT平扫及头颅MRI平扫加增强检查。病例1位于左侧桥小脑角区，病例2位于两侧丘
脑顶部，右侧为主。两例CT均表现为稍高密度肿块，MRI表现T1呈等信号，T2呈等/低信号，增强明显强化，周围伴血管源性水肿。病例1中病灶包绕左
侧椎动脉，术中显示肿块侵犯了左侧椎动脉壁。两例病理显示见较多组织细胞，淋巴细胞及浆细胞，病例2可见明显巨大组织细胞浆内可见大小不等的淋
巴细胞，即淋巴细胞“伸入”现象；两例免疫组化均显示这些组织细胞S-100蛋白和CD68标记阳性。结论 颅内原发性RDD病罕见，易误诊，发生于脑实
质的病变更为罕见，相对特异性的影像学表现结合免疫组化检查有助于鉴别诊断。
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Abstract: Objective: To explore the imaging and pathological features of primary intracranial Rosai-Dorfman disease (RDD) and improve the understanding 
of the disease. Methods: the imaging and pathological features of 2 patients with intracranial primary RDD confirmed by pathology were analyzed 
retrospectively, and the related literatures were reviewed. Results: CT and MRI were performed in both patients. Case 1 was located in the left 
cerebellopontine angle area, and case 2 was located at the top of the thalamus on both sides, mainly on the right side. The CT manifested as high-
density masses slightly of both cases. On MRI, T1 was isointense, T2 was isointense / hypointense, and the enhancement was significant, with 
angiogenic edema surrounding. In case 1, the lesion surrounded the left vertebral artery, and the mass invaded the left vertebral artery wall. The 
pathology of two cases showed that there were many tissue cells, lymphocytes and plasma cells. In case 2, there were obviously large tissue cells 
and lymphocytes of different sizes were seen in the cytoplasm, that is, the phenomenon of emperipolesis of lymphocytes; immunohistochemistry 
in both cases showed that the S-100 protein and CD68 marker of these tissue cells were positive. Conclusion: intracranial primary RDD disease is 
rare and misdiagnosed easily, and the lesions occurred in the brain parenchyma even rarer. The relatively specific imaging findings combined with 
immunohistochemistry are helpful for differential diagnosis.
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　　窦组织细胞增多症伴大量淋巴结病，又称Rosai - dorfman病
(RDD)，是Rosai和Dorfman在1969年首次做了详细研究[1]，RDD
通常发生在儿童、青少年和年轻患者，但任何年龄均可发病；男
性为主，男女比例为3:1 [2]。根据累及的部位不同，分为3类型：
结节型、结节外和混合受累型。约40%RDD患者病变可累及结
外组织，如呼吸系统、神经系统、肾脏、鼻窦、骨骼肌等 [3-4]。
颅内RDD的常见部位是大脑凸面，颅底，矢状窦旁区，鞍上区，
海绵窦和岩斜区 [5]。原发性颅内RDD的临床特征无特异性，临床
表现多与病变的位置、大小及压迫程度有关，可表现为头痛、癫
痫、肢体瘫痪、感觉异常、神经功能障碍等为主，部分病人可出
现颅内压增高症，或伴有发热症状，实验室检查红细胞沉降率
(ESR)升高，中性粒细胞升高，异常球蛋白增多等[6]。原发于中枢
神经系统病例较罕见，本文通过回顾性分析原发于颅内RDD病2
例并回顾相关文献，提高对该疾病的诊断率。

1  资料与方法
1.1 临床资料  搜集深圳市龙岗中心医院经手术病理证实的颅内
RDD患者2例。 病例1，男，50岁，突发头晕伴呕吐1天；病例
2，男，35岁，反复头痛2周余，加重3天。两例患者均无其他特
殊病史。
1.2 检查方法  所有患者均行CT平扫，MRI平扫及增强扫描，

CT机器型号为Aquil ion-ONETSX 320排CT，层厚:5mm，
FOV:23.5×23.5，KVP:135.00。MR应用Siemens Prisma 
3.0 T MR扫描仪，T1: TR/TE=250/2.5 ms，层厚5.0mm，
FOV : 2 2 0 m m × 2 2 0 m m ； T 2 :  T R / T E = 8 0 0 0 / 8 4  m s ， 层 厚
5.0mm，FOV：220mm×220mm；FALIR:TR/TE=4000/94ms，
层厚5.0mm，FOV:220×220； DWI:b=1000。增强扫描 经肘静
脉团注Gd-DTPA，剂量为0.1-0.2ml/kg体重量，增强扫描包括轴
位、矢状位及冠状位。

2  结   果
2.1 影像学表现  病例1，CT平扫(图1A)示左侧CPA区见团片样稍
高密度，密度不均，边界欠清，脑干左侧及小脑脚受压后移，周
围见片状低密度水肿区。 MRI示(图1B-图1D): 左侧CPA区病灶T1
呈等信号，T2呈等/低信号，FLAIR呈等/低信号，DWI呈稍低信
号，左侧脑干及小脑脚受压，周围见片状水肿信号，左侧椎动脉
被包绕，管腔纤细，增强扫描病灶明显强化，边界清。 
　　病例2，CT平扫(图2A)显示双侧丘脑顶部见结节状稍高密
度，边界欠清，周围见环形、片状低密度水肿区，侧脑室梗阻性
积水伴间质性水肿。 MRI示(图2B-图2D)：病灶呈结节状，T1呈
等信号，T2呈等、略低信号，FLAIR呈稍高信号，DWI内部呈低
信号，病灶周围见片状水肿，侧脑室梗阻性积水伴间质性水肿。
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增强扫描病灶明显强化，边界清，边缘见线样脑膜样强化。
2.2 病理结果  病例1，光镜所见：镜检为多量泡沫样组织细
胞，伴有小灶淋巴细胞浸润，少许组织内可见吞噬细胞。免疫
组化：S-100(散在+)，CD-34(-)，CD-68(+)，加做免疫租化：
Cyclin-D1(+)，Braf V600E(-)(图3A-图3B)。病例2，光镜所见：
多 量 体 积 大 的 组 织 细 胞 ， 伴 有 多 量 淋 巴 细 胞 ， 浆 细 胞 浸 润 ，
可见淋巴细胞、浆细胞“伸入”现象。免疫组化： CD68(+)，
S-100(+)，CD-34(-)，CD1a(-)(图4A-图4B)。
2.3 术中及术后表现  两例均行手术切除，病例1，术中探查见
肿瘤位于脑干左腹侧，呈黄白色，质地坚硬，将左椎动脉包绕紧

密，且将后组颅神经向后外推挤，神经根已被挤压明显变薄。将
肿瘤大部分切除后，将包绕椎动脉的肿瘤试行分离，但肿瘤与椎
动脉结合紧密，难以分离，在分离过程中由于椎动脉受肿瘤侵
蚀，椎动脉壁脆，出现椎动脉破裂，出血较多，难以止血，且右
侧椎动脉为优势动脉，遂将左椎动脉闭塞。术后CT复查发现左侧
小脑及部分右侧小脑出现脑梗死。
　　病例2，术中见丘脑顶部脑室壁颜色稍异常，稍呈黄白色，于
此处切开脑室壁，可见丘脑占位性病变，镜下呈鱼肉状，圆形，
血供一般，与周围组织尚有可辨别的“边界”，沿边界逐步分离
肿物，将其完整切除。术后复查，原占位处未见明显残余病灶。

病例1，男，50岁，CT(图1A)示左侧CPA区见团片样混杂稍高密度，密度不均，内见斑片样低密度
影，周围见环形低密度水肿区。MRI(图1B-图1D)示左侧CPA区病灶T1WI呈等信号，T2WI呈等/低信
号，周围见弧形血管源性水肿，增强扫描病灶明显强化，左侧椎动脉被包绕其中。病例2，男，35
岁， CT(图2A)是双侧丘脑顶部见结节样、斑片样稍高密度，周围伴斑片样水肿区。MRI(图2B-图
2D)示病灶呈等T1WI、等/略低T2WI信号，增强扫描病灶明显强化，邻近脑膜线样强化。病例1，图
3A HE×40，光学显微镜下显示病灶内见组织细胞呈泡沫样，伴有小灶淋巴细胞浸润，可见纤维组
织细胞成份，少许组织内可见吞噬细胞，图3B HE×10，显示免疫组化S-100(散在+)。病例2，图4A 
HE×40，光镜下见体积增大，淡染的组织细胞，可见多量淋巴细胞及浆细胞，可见淋巴细胞、浆细
胞“伸入”现象(白箭)，图4B HE×10，显示免疫组化S-100(+)。

1A 1B 1C

1D 2A 2B

2C 2D 3A

3B 4A 4B

3  讨   论
　　RDD是一种罕见的良性组织细胞增生性疾病，中枢神经系统
(CNS)受累罕见，通常与脑膜或颅底有关。病毒感染(如EB病毒
和人类疱疹病毒)引起的免疫系统功能障碍和自身免疫调节可能
与该疾病有关[7]。有学者指出，RDD的发生可能和IgG4相关性疾
病有关 [8]，但是有学者认为治疗IgG4相关性疾病的糖皮质激素
对RDD并没有显著效果，因此不应该纳入IgG4相关性疾病类[9]。

遗传研究表明，RDD患者SLC29A3基因突变；该基因定位于染色
体10q22.1，编码细胞内核苷酸转运体(hENT3)[10]。中枢神系统
RDD的临床表现无特异性，影像学表现有一定的特异性，但易误
诊为脑膜瘤。
　　颅内RDD的CT显示肿块多呈等密度或者高密度。在MRI表现
为肿块大部分T1加权成像呈低-等信号，T2加权或FLAIR成像的
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管的修复和再生起到一定的促进作用，进而能有效缓解患者脑水
肿，建立侧支循环，有利于降低对脑组织和神经功能的损伤。
　　都丽丽[13]等在报道中称，ACI可促使患者机体炎性因子表达
水平的提高，进而加重病情。其中SICAM-1是脑血管动脉粥样硬
化的危险因素之一，可参与炎性反应介导的脑损伤进程；M-CSF
能促进血小板的活性，在ACI的发生和发展中具有重要作用；ox-
LDL则参与泡沫细胞的形成，而内皮下泡沫细胞的堆积在动脉粥
硬化起因中有关键作用，故ox-LDL可促进动脉粥样硬化的发生和
发展[14-15]。本次实验结果显示，与对照组相比较，治疗后观察组
血清SICAM-1、ox-LDL、M-CSF水平均较低，分析原因可能是因
为对ACI患者给予HBOT急诊抢救治疗，对患者脑水肿等表现起
到一定的抑制作用，进而能促使血液内的自由基得到清除，有利
于减轻炎性因子的表达水平，同时也能提高患者血脑屏障的通透
性，使中性粒细胞保持稳定状态，进而能缓解炎症反应，在抑制
SICAM-1、ox-LDL、M-CSF水平增高方面具有积极意义[16-17]。除
此之外，本次实验中，治疗后观察组ADL评分明显高于对照组，
考虑原因可能是与HBOT急诊抢救治疗能有效降低ACI患者神经功
能损伤，进而有助于患者生活质量的提高有关。
　 　 综 上 所 述 ， 将 早 期 H B OT 治 疗 应 用 于 A C I 患 者 的 急 诊 抢
救，能有效改善患者的脑血流灌注，降低神经功能损伤和血清
SICAM-1、ox-LDL、M-CSF水平，提高患者生活质量水平，值得
临床推广和应用。
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信号强度较低。注射造影剂后，肿块明显均匀强化，邻近脑膜可
见增厚[11]，此病例与之前的文献报道基本一致。有文献报道磁共
振波谱检查病灶处脂质峰(Lip峰)和N-乙酰天冬氨酸峰(NAA峰)升
高，血流灌注减低[9][12]。病例1发生在左侧CPA区，其中左侧椎动
脉被包绕，术中发现左椎动脉受肿瘤侵蚀，壁脆、出现破裂的现
象。由于左侧椎动脉的破坏，其主要供血区左侧小脑出现梗死现
象，降低了患者的预后。虽然RDD属于良性病变，但术中显示对
其内的血管壁有侵蚀现象，这一特征目前暂未报道。可能是由于
RDD内包绕血管的病例罕见，具体机制还需进一步研究。另外一
例发生在两侧丘脑顶部多发病灶，发生在脑实质病例较为罕见。
病例2发生在丘脑实质内，病灶邻近室间孔，造成室间孔狭窄，
出现梗阻性脑积水，侧脑室前后角出现间质性脑水肿征像。有研
究认为T2加权磁共振图像上的低信号可能反映了巨噬细胞在主动
吞噬过程中产生的自由基的存在。局灶性坏死、纤维化和红细胞
吞噬也可能导致T2加权MR成像信号强度低[11,13]。病例1和病例2
中病灶内含有多量的纤维组织，病例2出现少许点状出血，两例
均未见明显坏死，推测病灶中造成T2信号低的主要原因可能是含
有纤维组织成份，与大部分文献报道一致。
　　RDD 确诊主要依赖病理，也是最具特征的表现，增生的组
织细胞胞质中可见完整的淋巴细胞，显示所谓淋巴细胞的伸入运
动或被吞噬现象，免疫组织化学显示CD68、S-100 阳性表达，
CD1a阴性[14-15]。虽然伸入运动或被吞噬现象比较典型，但是在大
约70% RDD患者中可以看到此现象[16]，并不是所有病例都符合典
型表现。我们的病例2中可以看到典型的浆细胞“伸入运动”，
并且CD68(+)、S-100 (+)，CD1a(-)，符合典型的RDD病。病例1
中也可见CD68(+)、S-100 (+)，但是“伸入运动”不明显。总之
颅内RDD的确诊需要病理学，单纯靠临床和影像学诊断较困难，
易误诊。
　　RDD一般呈良性经过，尤其是局部淋巴结受累犯者，甚至可
自行消退。但本病也可持续存在，或进行性发展，或发生广泛播
散。关于RDD的治疗，颅内RDD目前多采取手术治疗，发生在结
外的病例有些可以自愈，放疗、化疗治疗效果不理想[17]。Riccio 
L等首次报告良性RDD出现了恶性行为，主要出现呼吸窘迫综合
征并伴有肝肾功能衰竭，并导致快速的全身性疾病进展，患者预
后不佳[18]。病例1和病例2均进行了手术切除治疗，病例1因肿瘤
包绕左侧椎动脉，左侧椎动脉在术中发生破裂，术后患者发生小

脑梗死的现象。这提示我们如果发生于颅内RDD，需要用手术治
疗时，一定要警惕血管侵蚀的可能性，尽量提高患者的预后。目
前两例病例暂无复发征像。
　　相对特异性的颅内原发性RDD影像学表现，CT表现为稍高密度
肿块，MRI表现T1呈等信号，T2呈等/低信号，增强明显强化，邻
近脑膜增厚。RDD可包绕血管并对血管壁有侵蚀倾向。但是目前病
例较少，需要更多病例的证实和研究。最终确诊依据为病理学。
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