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　　ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病是一种少见的疾病，又称窦组织细胞

增生症伴巨淋巴结病，于１９６９年由Ｒｏｓａｉ等［１］首先报告并命

名。该病主要发生于淋巴结内，发生于淋巴结外的患者少

见，发生于肺和鼻腔者更少。曾报道过鼻窦部的ＲｏｓａｉＤｏｒｆ

ｍａｎ病［２３］，尚未见发生于肺脏的报道。我们于２００６、２００７
年临床外检中分别发现发生于肺及双侧鼻腔的ＲｏｓａｉＤｏｒｆ

ｍａｎ病，现报告如下。

１　临床资料

　　病例１：男性患者，４１岁，因间断性发热４个月于２００６
年６月入院。体温３７～３８℃，无咳嗽、吐痰及喘憋症状，全身

无明显不适。胸透显示右肺下叶肿块阴影，查体未见异常。

全身检查颈部及纵隔等处未发现肿大淋巴结。病理学特点：

大体标本检查见右下叶肺组织，体积１５ｃｍ×１０ｃｍ×５ｃｍ，

于一侧表面见一肿块，长径５ｃｍ，切面干酪样，质软，界限较

清楚，包膜不明显。显微镜下炎症反应性病变明显，可见少

量类似干酪样的坏死区（图１Ａ）和松散细胞区，细胞成分主

要有炎细胞、泡沫样细胞、梭形细胞和多边形大细胞（图

１Ｂ），局部还可见到肺泡轮廓（图１Ｃ）。多边形大细胞体积是

淋巴细胞的几倍甚至几十倍，似泡沫样细胞组织细胞体积

大，胞质丰富，淡红染，核大，染色质少，核膜清楚，多边形大

细胞胞质内可见吞噬的淋巴细胞和中性粒细胞；梭形细胞体

积较大，胞质较丰富，核椭圆或杆状，深染，可见红核仁周边

可见大量的淋巴细胞及少量的中性粒细胞等炎细胞。免疫

组化：组织细胞Ｓ１００（＋），ＣＤ６８（＋），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋），ａＡＴ
（＋），ＣＤ１ａ（－），ＣＫ（－），ＥＭＡ（－），ＬＣＫ（－），ＨＣＫ（－），

ＣＥＡ（－），ＣＫ７（－），ＣＫ２０（－），ＴＴＦ１（－），ＳＭＡ（－），

ｍｙｏｇｅｎｎｉｎ（－），ｍｙｏＤ１（－），ｄｅｓｍｉｎ（－）。病理诊断：“右下

肺”肺ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病。患者术后随访２９个月，未复发，也

未发现其他部位ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病。

　　病例２：女性患者，２９岁，因鼻塞伴脓涕１年余于２００７年

１２月入院。患者１年半前因感冒后经常出现双侧鼻塞伴脓

涕，有时涕中带血，偶伴头痛，呈间断性，感冒、受凉后加重，经

抗炎治疗，上述症状可暂时缓解，但仍反复发生，特别是季节

转换时。患者于１年前行“鼻息肉摘除术”，术后通气有所改

善，半年后又出现上述症状，且逐渐加重。专科检查见双侧鼻

腔内可见息肉样新生物，左侧较多，并见少量脓性分泌物，各

鼻窦无压痛。未发现肿大淋巴结。ＣＴ示：双侧筛窦、额窦、上

颌窦密度增高，以筛窦炎症特别明显。病理学特点：大体标本

检查见灰白色长条状、不整形碎组织，总体积１．５ｃｍ×

１．３ｃｍ×１．０ｃｍ。显微镜下纤维组织中可见黏膜下大量组织

细胞及较少量淋巴细胞、浆细胞及红细胞，偶见中性粒细胞，

组织细胞体积大，外形不整，有丰富的嗜酸性空泡状胞质量，

其中有１个或几个核，核大、圆形、染色质稀疏、核仁明显。细

胞具有很强的吞噬能力，被吞噬的细胞主要为淋巴细胞、浆细

胞及红细胞及中性粒细胞。有时可见核碎片，特别是淋巴细

胞在胞质中往往呈集团或花冠样排列，称之为淋巴细胞吞噬

像（１ｙｍｐｈｏｃｙｔｏｐｈａｇｏｅｙｔｏａｉｓ），其有诊断价值（图２Ａ、２Ｂ）。免

疫组化：Ｓ１００（＋，图２Ｃ），ＣＤ６８（＋），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋），ａＡＴ
（＋），ＣＤ１ａ（－），ＣＫ（－），ＥＭＡ（－），ＬＣＫ（－），ＨＣＫ（－），

ＣＥＡ（－），ＣＫ７（－），ＣＫ２０（－），ＳＭＡ（－），ｍｙｏｇｅｎｎｉｎ（－），

ｍｙｏＤ１（－），ｄｅｓｍｉｎ（－），ＰＳＡ（－），ＥＢＶ（－），ＬＣＡ（－），Ａｃ

ｔｉｎ（－）。病理诊断：“双侧鼻腔”ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病。患者术后

随访６个月，未复发，也未发现其他部位ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病。

２　讨　论

　　ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病趋向良性病变，往往伴有淋巴结肿大，

以双侧颈部淋巴结肿大最常见，淋巴结外ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病

占发病总数的２８％～４３％［１］，最常见于软组织、皮肤等部位，

其他部位也有报道［４］。病例１仅有间断性发热，无呼吸系统

症状，无淋巴结肿大，无意中发现肺部肿块，临床以肺癌行肺

叶切除。初步病理诊断为肺巨细胞癌，但免疫组化标记不支

持，进一步免疫组化标记，结果显示Ｓ１００、ＣＤ６８阳性表达，

结合 ＨＥ染色切片诊断为肺 ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病。该病例要

与以下病变鉴别：巨细胞癌（肉瘤样癌）。结合光镜下见特征

性多边形巨细胞内有吞噬淋巴细胞的伸入运动现象，首先考

虑巨细胞癌，但免疫组化不支持；炎性假瘤中也可有多核巨

细胞、泡沫样细胞、梭形细胞及其他炎细胞浸润，但巨细胞没



第４期．马小梅，等．肺和鼻窦ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病的临床病理诊断和鉴别诊断 ·封三·

有炎细胞伸入运动，且可见慢性炎细胞和组织细胞等，多核 巨细胞Ｓ１００阴性。

图１　病例１病理学观察结果

Ａ：左侧是正常肺组织，可见肺泡，右侧为干酪样坏死物；Ｂ：可见大量松散的炎症细胞，左上图为局部放大（Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×４００），可见

多边形大细胞，胞质丰富，胞质内可见吞噬的淋巴细胞；Ｃ：局部可见充满炎性细胞成分的肺泡结构轮廓．Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×１００

图２　病例２病理学观察结果

Ａ：鼻黏膜下可见大片胞质淡红染的组织细胞区，左上图为放大的鼻黏膜（Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×４００），可见纤毛；Ｂ：大量细胞质淡染的组织

细胞伴有淋巴细胞浸润，左上图示吞噬淋巴细胞多边形大细胞（Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×４００）；Ｃ：免疫组化Ｓ１００蛋白显示多边形大细胞阳性，

被吞噬的淋巴细胞由于染色阴性而更明显（Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×４００）．Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×１００

　　病例２仅有类似鼻窦炎症的症状，不伴有淋巴结肿大，

这给正确诊断带来很大困难，所以第一次以“鼻息肉”实施手

术，外院病理诊断为：鼻窦黏膜慢性炎性伴息肉形成。对我

院的第二次手术标本仔细观察分析就会找到具有淋巴细胞

吞噬现象的多边形大细胞，免疫组化Ｓ１００和ＣＤ６８阳性，这

有助于该病的诊断并与其他病变鉴别。其最常见的需要鉴

别的病变包括：鼻硬结病、嗜酸性肉芽肿、淋巴瘤、良性和恶

性的纤维组织细胞瘤等。与鼻硬结病的鉴别诊断主要依靠

病理改变，在显微镜下两者的组织细胞中都可出现空泡样细

胞、中性粒细胞和浆细胞。但后者常散在有Ｒｕｓｓｅｌｌ小体，Ｓ

１００表达呈阴性，且吉姆萨染色下泡沫样细胞中可以见鼻硬

结杆菌；Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ组织细胞增生症虽然也表达ＣＤ１ａ和Ｓ

１００蛋白，但组织细胞体积较小，细胞核有明显的核沟，伴有

大量的嗜酸粒细胞浸润，ＣＤ６８为阴性；浆细胞瘤则在显微镜

下可见不成熟的浆细胞，没有泡沫样细胞，免疫组化Ｓ１００阴

性，浆细胞瘤标记阳性；纤维组织细胞瘤常发生在肢体远端，

肿瘤性纤维组织增生，呈漩涡状，散在泡沫细胞、巨噬细胞、梭

形细胞、巨细胞和少量炎性细胞，免疫组化表现Ｓ１００阴性；鼻

窦部ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病也要与脊索瘤鉴别，两者Ｓ１００均呈阳

性表达，但后者可有黏液，常伴有颅底骨组织破坏，且ＣＫ和

Ｖｉｍｅｎｔｉｎ也呈阳性；幼年性黄色肉芽肿和黄色瘤也可见泡沫样

组织细胞及Ｔｏｕｔｏｎ细胞及异物巨细胞等，Ｓ１００阴性［５］。

　　ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病一般呈良性经过，但容易局部复发，甚

至发生转移［６］。治疗方法包括应用抗生素、类固醇激素、外科

手术切除、放疗和化疗等，尚无系统的治疗方法。Ｐｕｌｓｏｎｉ
等［７］对８０例ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ进行对比研究，结果未接受治疗

或只接受激素治疗反而比接受手术、放疗或化疗的痊愈率

高，故认为对于未形成巨大肿块或未威胁到重要器官的Ｒｏ

ｓａｉＤｏｒｆｍａｎ患者无需治疗。

［参 考 文 献］

［１］　ＲｏｓａｉＪ，ＤｏｒｆｍａｎＲＦ．Ｓｉｎｕｓｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓｗｉｔｈｍａｓｓｉｖｅｌｙｍｐｈ
ａｄｅｎｏｐａｔｈｙ．Ａｎｅｗｌｙｒｅｃｏｇｎｉｚｅｄｂｅｎｉｇｎｃｌｉｎｉｃｏｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｅｎｔｉ
ｔｙ［Ｊ］．ＡｒｃｈＰａｔｈｏｌ，１９６９，８７：６３７０．

［２］　雷　磊，钟定荣，王荣光，李向红．鼻窦部结外ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ病
的诊治［Ｊ］．解放军医学杂志，２００３，２８：１０１７１０１９．

［３］　于建渤，刘卫平，左　卓，唐　源，廖殿英，纪　洪，等．Ｒｏｓａｉ
Ｄｏｒｆｍａｎ病的临床病理、免疫表型和病原学观察［Ｊ］．中华病理
学杂志，２００７，３６：３３３８．

［４］　ＰｅｒｅｒａＡＳ，ＫｅｌｅｈｅｒＡＪ，ＮａｔｈＭ．ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎｄｉｓｅａｓｅｐｒｅｓ
ｅｎｔｉｎｇａｓａｍａｌｅｂｒｅａｓｔｍａｓｓ［Ｊ］．ＡｍＳｕｒｇ，２００７，７３：２９４２９５．

［５］　ＭｉｅｔｔｉｎｅｎＭ，ＦｅｔｓｃｈＪＦ．Ｒｅｔｉｃｕｌｏｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｍａ（ｓｏｌｉｔａｒｙｅｐｉｔｈｅ
ｌｉｏｉｄｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｍａ）：ａｃｌｉｎｉｃｏｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｎｄｉｍｍｕｎｏｈｉｓｔｏｃｈｅｍｉ
ｃａｌｓｔｕｄｙｏｆ４４ｃａｓｅｓ［Ｊ］．ＡｍＪＳｕｒｇＰａｔｈｏｌ，２００６，３０：５２１５２８．

［６］　ＢｅｎＧｈｏｒｂｅｌＩ，ＮａｆｆａｔｉＨ，ＫｈａｎｆｉｒＭ，ＫｃｈｉｒＭ Ｎ，ＭｒａｄＫ，

ＢｅｎＲｏｍｄｈａｎｅＫ，ｅｔａｌ．ＤｉｓｓｅｍｉｎａｔｅｄｆｏｒｍｏｆＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎ
ｄｉｓｅａｓｅ．Ａｃａｓｅｒｅｐｏｒｔ［Ｊ］．ＲｅｖＭｅｄＩｎｔｅｒｎｅ，２００５，２６：４１５４１９．

［７］　ＰｕｌｓｏｎｉＡ，ＡｎｇｈｅｌＧ，ＦａｌｃｕｃｃｉＰ，ＭａｔｅｒａＲ，ＰｅｓｃａｒｍｏｎａＥ，Ｒｉｂ
ｅｒｓａｎｉＭ，ｅｔａ１．Ｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｓｉｎｕｓｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓｗｉｔｈｍａｓｓｉｖｅ
ｌｙｍｐｈａｄｅｎｏｐａｔｈｙ（ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎｄｉｓｅａｓｅ）：ｒｅｐｏｒｔｏｆａｃａｓｅ
ａｎｄｌｉｔｅｒａｔｕｒｅｒｅｖｉｅｗ［Ｊ］．ＡｍＪＨｅｍａｔｏｌ，２００２，６９：６７７１．

［本文编辑］　贾泽军


