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颅内原发性Ｒｏｓａｉ－Ｄｏｒｆｍａｎ病：附３例报告并文献复习
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　　【摘　要】　目的　探讨颅内原发性Ｒｏｓａｉ－Ｄｏｒｆｍａｎ病（ＲＤＤ）的ＭＲＩ表现及病理特点，提高对该病的认识。方法　对３
例经病理证实的ＲＤＤ患者ＭＲＩ及病理特点进行回顾性分 析，并 对 相 关 文 献 进 行 复 习。结 果　３例 患 者 均 行 头 颅 ＭＲＩ
平扫加增强检查。２例为多发病灶，１例为单发病灶，均位于脑实质外；Ｔ１ＷＩ和Ｔ２ＷＩ均显示呈等信号影，其中２例基于

脑膜生长，１例位于脑室内；增强后病灶呈明显均匀强化。显微镜下见 较 多 组 织 细 胞，淋 巴 细 胞 及 浆 细 胞 浸 润 伴 纤 维 化，

其中巨大组织细胞浆内可见大小不等的淋巴细胞；免疫组化显示这些组织细胞Ｓ－１００蛋白和ＣＤ６８标记阳性。结论　颅

内Ｒｏｓａｉ－Ｄｏｒｆｍａｎ病较少见，易误诊，免疫组化检查有助于鉴别诊断。若ＭＲ检查发现基于脑膜生长的多发或孤立性病

灶，应考虑到Ｒｏｓａｉ－Ｄｏｒｆｍａｎ病的可能。
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　 　 Ｒｏｓａｉ－Ｄｏｒｆｍａｎ 病 （Ｒｏｓａｉ－Ｄｏｒｆｍａｎ　ｄｉｓｅａｓｅ，

ＲＤＤ）是一种 少 见 的 组 织 细 胞 增 生 性 疾 病，又 称 窦

组 织 细 胞 增 生 伴 巨 淋 巴 结 病（ｓｉｎｕｓ　ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ
ｗｉｔｈ　ｍａｓｓｉｖｅ　ｌｙｍｐｈａｄｅｎｏｐａｔｈｙ，ＳＨＭＬ），大 多 发

生于淋巴结内［１］，该病可同时累及淋巴结及结外不

同部位，甚至单独发生于淋巴结外而不伴淋巴结肿

大。皮肤是最常见的结外受累部位，累及中枢神经
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系统较为少 见，约 占 结 外 病 变 的４％［２］。原 发 于 颅

内而不累及身体其他部位的ＲＤＤ更是少见。目前

国内累计报道的颅内原发ＲＤＤ约２７例［３～７］。本文

通过对３例 经 病 理 证 实 的 ＲＤＤ的 临 床 资 料、ＭＲＩ
表现及病理表现进行回顾性分析，并结合文献探讨

颅内ＲＤＤ的 ＭＲＩ表现，提高对本病的认识。

１　资料与方法

１．１　临床材料

搜集２０１０年～２０１２年期间在南京医科大学附

９６８１
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属脑科医院经手术病理证实的颅内ＲＤＤ患者３例。

２例女性，１例 男 性，年 龄 在３１～７３岁，平 均 约５０
岁。３例患者 均 无 明 显 诱 因 下 出 现 头 晕，并 症 状 逐

渐加重，其中１例合并行走不稳及左耳听力下降入

院，１例合并右眼视物模糊。３例均无身体其他部位

淋巴结病。

１．２　检查方法

所有患者均行 ＭＲＩ平扫及增强扫描，应用Ｓｉｅ－
ｍｅｎｓ　３．０ＴＶｅｒｉｏ超 导 型 ＭＲ扫 描 仪。常 规 选 用

ＳＥ序 列 轴 位 Ｔ１ＷＩ（ＴＲ　２５０ｍｓ，ＴＥ　２．７ｍｓ）、ＴＳＥ
序列轴位Ｔ２ＷＩ（ＴＲ　３　２１０ｍｓ，ＴＥ　１０２ｍｓ）及轴位弥

散加权成像（ＤＷＩ）。其中ＤＷＩ采用ＥＰＩ序列（ＴＲ
６　０００ｍｓ，ＴＥ　１０５ｍｓ），ｂ＝０、１　０００，层厚６ｍｍ，层间

距１．８ｍｍ，矩阵ＦＯＶ＝２２０ｃｍ×２２０ｃｍ。增强扫描

经肘静脉团注Ｇｄ－ＤＴＰＡ，剂量为０．１ｍｍｏｌ／ｋｇ体重

量，增强扫描包括轴位、矢状位及冠状位。

２　结果

２．１　ＭＲ表现

３例患者 均 行 头 颅 ＭＲＩ平 扫 加 增 强 检 查。其

中２例显示多发病灶（图１，２）；１例表现为双侧脑室

及第四脑室脉络丛、左侧鞍旁及左侧桥小脑角区多

发团块状稍短 Ｔ１、稍 等 短 Ｔ２ 信 号 影，ＤＷＩ图 像 上

病变呈明显均匀的低信号影，病灶边缘清晰；另１例

ＭＲＩ显示颅内双侧大脑半球凸面脑表面处、双侧鞍

旁及左侧枕骨大孔脑实质处见多发条状及结节状等

Ｔ１、等Ｔ２ 信号病灶影，邻近脑组织受压，ＤＷＩ显示

病灶呈稍等信号影，病灶边缘尚清楚并沿着脑膜生

长。第３例患者 ＭＲＩ显示为左侧小脑半球脑外见

团块状稍等Ｔ１、稍等Ｔ２ 信号影，邻近小脑组织受压

内移，局部并见少许水肿带（图３）；增强后３例患者

诸病灶均明显均匀强化。

２．２　病理检查

大体标本肉眼所见灰黄色组织，切面呈灰黄白

色，质地稍韧。显微镜下所见：大片组织细胞或泡沫

细胞，伴灶性或散在淋巴细胞及浆细胞浸润，可见个

别吞噬淋巴细胞的组织细胞（图４ａ），间质可见广泛

玻璃样变性及胶原化。免疫组化：Ｓ－１００、ＣＤ－６８（图

４ｂ，４ｃ）阳性；ＬＣＡ／ＣＤ３／ＣＤ２０／ＣＤ４５ＲＯ：淋巴细胞

阳性，ＥＭＡ：浆细 胞 阳 性。特 染：网 染：瘤 细 胞 周 围

无网状纤 维 围 绕；ＶＧ／Ｍａｓｓｏｎ：肿 瘤 组 织 部 分 胶 原

化。

３　讨论

　　 ＲＤＤ或ＳＨＭＬ是 一 种 具 有 特 殊 临 床 及 病 理

特征的组织细胞增生性疾病。１９６６年由Ａｚｏｕｒｙ和

Ｒｅｅｄ首先报道。１９６９年Ｒｏｓａｉ与Ｄｏｒｆｍａｎ对该病

做 了 详 细 研 究，１９７２年，将 其 命 名 为 ＳＨＭＬ［８］。

ＲＤＤ的病因目前仍不清楚，目前一般认为与病毒感

染或身免疫功能异常有关［９］。本病好发于儿童和青

少年，多发生于淋巴结内，临床常表现为颈部淋巴结

无痛 性 肿 大，约２５％－４３％的 患 者 还 可 同 时 累 及 结

外不同部位。单独发生在结外而不伴有明显淋巴肿

大比较少见，此为结外型，即常称为Ｒｏｓａｉ－Ｄｏｒｆｍａｎ
病（ＲＤＤ）［１０，１１］。而原发中枢神经系统的ＲＤＤ不伴

有身体其他部位淋巴结肿大者更少见。由于中枢神

经系统Ｒｏｓａｉ－Ｄｏｒｆｍａｎ病 很 难 在 术 前 得 到 确 诊，而

多半被误诊为脑膜瘤，最后经病理检查证实。组织

病理学上，病变组织切面呈不均匀黄色，质地较韧；
在光学显微 镜 下 较 为 特 征，可 见 组 织 细 胞、淋 巴 细

胞、浆细胞，并以吞噬淋巴细胞的组织细胞为特征，
免疫组化特异性组织细胞Ｓ－１００蛋白、ＣＤ６８阳性是

诊断本病的重要指标。
中枢神 经 系 统 ＲＤＤ多 伴 发 热、头 痛、恶 心、呕

吐等症状起病，可伴有癫痫、视力下降及其他局灶性

症状和体征，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１２］。颅内ＲＤＤ
好发于４０～５０岁中年男性［１３］。在Ａｎｄｒｉｋｏ报道的

１１例中，平均年龄在４０．６岁。本文发病年龄约５０
岁，与文献 报 道 基 本 相 符。颅 内 ＲＤＤ多 累 及 硬 脑

膜及其相关结构，好发于大脑凸面、鞍区、中颅凹、矢
状窦旁及其海绵窦旁等硬脑膜，大部分病变都有脑

膜附着［１４，１５］，而颅骨和脑实质侵犯非常少见，本文３
例表现为与脑膜关系密切，与文献报道一致。文献

报道少数病灶可发生于脑脊液或脑实质内，本组１
例位于脑室系统内，目前文献尚未有报道，且类似于

脑膜瘤信号。Ｋｉｄｄ［１６］结 合 文 献 对 累 及 颅 内 及 脊 髓

的８４例ＲＤＤ分析发现，大部分病例 ＭＲＩ均提示一

处或多处与脑膜相关的强化信号并伴不同程度的脑

水肿，大部分病例因临床症状及影像学表现与脑膜

瘤表现 非 常 相 似，故 易 被 误 诊 为 脑 膜 瘤。有 报 道

Ｔ２ＷＩ病灶中出 现 聚 集 的 低 信 号 影 是ＲＤＤ影 像 学

特征性表现，这些聚集的低信号影可能是巨噬细胞

活跃的吞 噬 作 用 产 生 的 自 由 基 的 显 影［１７］。本 组１
例脑室系统病灶，Ｔ２ 图像信号明显低，与此文献报

道相符，但是 病 例 太 少，需 要 进 一 步 收 集 病 例 去 证

实。
本病需和以下疾病鉴别：①脑膜瘤，因中枢神经

系 统ＲＤＤ常 表 现 为 贴 附 脑 膜 生 长 的 均 质 肿 块，因
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图１　男，４１岁。头晕、呕吐三年，加重伴行走不稳６月入院。图１ａ横断面Ｔ１ＷＩ示双侧脑室三角区间见类圆形等信号实性病灶，病灶边缘

尚清，其内信号尚均。图１ｂ横断面Ｔ２ＷＩ示病灶呈等信号，其内可见斑点状高信号影。图１ｃ横断面ＤＷＩ示病灶呈稍低信号影。图１ｄ增

强后，横断面Ｔ１ＷＩ示双侧脑室三角区病灶明显均匀强化　图２　女，３１岁。右眼视力渐进性下降半年入院。图２ａ，２ｂ横断面示双侧颞极、

右侧鞍旁、右侧小脑天幕球处见多发条状及团块状等信号影，病灶边缘欠清晰。图２ｃ增强Ｔ１ＷＩ示病灶明显强化，与硬脑膜关系密切

图３　女，７３岁。头晕３年，加重１月余。图３ａ横断面Ｔ１ＷＩ示左侧小脑半球外缘见团块状稍等信号影，邻近小脑组织略受压内移。图３ｂ

增强后Ｔ１ＷＩ示病灶明显强化，强化尚均，周边见低信号水肿影　图４　与图１同一病例。图４ａ，４ｂ显微镜下见大量组织细胞，伴灶性或散

在淋巴细胞和浆细胞伸入到体积较大胞浆丰富的组织细胞中，此为该肿瘤的特征性改变（×４００）。图４ｃ免疫组化显示：组织细胞Ｓ－１００表

达阳性（×４００）。图４ｄ免疫组化显示：组织细胞和泡沫细胞ＣＤ－６８表达阳性（×４００）

此脑膜瘤应首先鉴别诊断中。本组３例均误诊为脑

膜瘤。ＲＤＤ常见于中年男性，而脑膜瘤好发于中年

女性，多为良性肿瘤，多为类圆形，一般呈均匀等Ｔ１
等Ｔ２ 信号影，增强后明显均匀强化，ＤＷＩ上呈等高

信号影，而本组病灶ＤＷＩ序列呈低信号影，此为鉴

别点之一，但最终需病理确诊；②神经纤维瘤病，主

要与Ⅱ型神经纤维瘤病相鉴别。主要表现为听神经

瘤和多发脑膜瘤，多有家族性倾向，常合并有皮肤的

咖啡牛乳色斑或多发神经纤维瘤；③其他少见的脑

膜起源的肿瘤，如，纤维黄色瘤起源于硬膜的脑外肿

块，但信号不均匀，增强后病变不均匀明显强化，可

伴有邻近颅骨破坏或软组织肿块，可与ＲＤＤ鉴别。
孤立性纤维瘤表现与脑膜瘤相似，单从影像学上难

以鉴别，最终诊断依赖于免疫组化学检查。浆细胞

瘤多累及颅骨，表现以颅骨为中心侵犯的软组织肿

块。
总之，颅内ＲＤＤ是一种少见良性疾病，临床误

诊率高，若 ＭＲＩ发现颅内基于脑膜生长的孤立或者

多发病 灶，Ｔ２ＷＩ和ＤＷＩ图 像 呈 低 信 号 影，患 者 为

中年男性，临床起病急性伴有发热、头痛、血沉升高

等，病程呈良性发展，应考虑到ＲＤＤ的可能。
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胸壁皮下Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病超声表现１例
Ｕｌｔｒａｓｏｕｎｄ　ａｐｐｅａｒａｎｃｅｓ　ｏｆ　ｔｈｅ　ｃａｓｔｌｅｍａｎ＇ｓ　ｄｉｓｅａｓｅ　ｉｎ　ｔｈｅ　ｓｕｂｃｕｔａｎｅｏｕｓ　ｃｈｅｓｔ　ｗａｌｌ：ｏｎｅ　ｃａｓｅ　ｒｅｐｏｒｔ

郑　磊，黄　湖，梁天琳，田新桥
（温州医科大学附属第二医院超声科　浙江　温州　３２５０２７）

　　【关键词】　Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病；超声诊断

　　中图分类号：Ｒ５５１．２；Ｒ４４５．１　　　文献标识码：Ｂ　　　文章编号：１００６－９０１１（２０１３）１２－１８７２－０２

　　 患者　女，６３岁。５天 前 体 检 发 现 左 胸 壁 肿 块，约 鸽 蛋

大小，无明显触疼痛，及 其 他 异 常，外 院 超 声 检 查 提 示“左 侧

胸壁实性结节（考 虑 来 源 间 叶 组 织 肿 瘤，恶 性 可 能），建 议 手

术治疗”，现来我院就诊。查体：左侧胸壁可 及 一 大 小 约５ｃｍ

×３ｃｍ的结节，边界欠清，质较硬，活动度 尚 可，无 压 痛，无 波

动感，双侧腋下 可 扪 及 多 个 肿 大 淋 巴 结。超 声 检 查：左 上 胸

壁皮下可见一混合回声结节，大小约５．０ｃｍ×２．２ｃｍ，边界不

清，未见明显包膜回声（图１），周 边 呈 强 回 声，内 可 见 不 规 则

低回声区，ＣＤＦＩ示结节内血流较丰富（图２）。双侧腋下见多

个椭圆形低 回 声 结 节，边 界 清，未 融 合，右 侧 最 大 者 大 小 约

９．０ｃｍ×２．６ｃｍ，左侧最 大 者 大 小 约３．６ｃｍ×１．１ｃｍ，内 见 髓

质强回声，皮质部呈低回声，分布均匀。超声诊断：左上胸壁

皮下混合回声结节，建 议 进 一 步 检 查；双 侧 腋 下 多 发 淋 巴 结

肿大。术 中 所 见：左 胸 壁 皮 下 见３ｃｍ×４ｃｍ大 小 肿 块，质 偏

硬，界欠清，无包 膜。病 理 报 告：淋 巴 组 织 增 生，可 见 较 多 淋

巴滤泡样结构，其中 央 可 见 较 多 树 突 样 细 胞，滤 泡 间 见 增 生

的小血管及 较 多 浆 细 胞。病 理 诊 断：“左 胸 壁”Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病

（浆细胞型）。

讨论：Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病（ＣＤ）是 一 种 较 为 少 见 的 淋 巴 组 织 增

生性疾病，又称巨大淋巴结增生症或血管淋巴性滤泡组织增

生症。病 理 学 上，根 据 组 织 特 征 可 分 为 透 明 血 管 型、浆 细 胞

（下转１９０４页）
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