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【摘要】   Rosai-Dorfman 病是一种罕见的组织细胞病，也称为窦性组织细胞增生症，伴有大

量淋巴结肿大。典型表现为双侧颈部无痛淋巴结病，也可能发生淋巴结外性器官受累，包括皮

肤、上呼吸道和骨骼。约 8% 的患者可发生骨受累。放射学检查对该病缺乏特异性，单纯依靠

放射学检查很难确诊，病变的活检和病理检查是确诊的唯一途径。笔者报道了 1 例右腿间歇性

疼痛的 36 岁 Rosai-Dorfman 病患者的18F-FDG PET/CT 表现。该研究结果提示18F-FDG PET/CT
融合显像在鉴别诊断、确定疾病的范围和指导活检取材方面有重要价值。
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【Abstract】   Rosai-Dorfman  disease  (RDD),  also  known  as  sinus  histiocytosis  with  massive
lymphadenopathy,  is  a  rare  histiocytic  disease.  Typically,  a  patient  with  RDD presents  with  painless
bilateral  cervical  lymphadenopathy.  The  involvement  of  extranodal  organs,  such  as  the  skin,  upper
respiratory tract, and bone, may also occur. Bone involvement occurs in approximately 8% of patients
with  RDD.  Obtaining  an  affirmatory  diagnosis  by  non-specific  radiological  findings  is  difficult.  The
final  diagnosis  can  be  achieved  by  biopsy  and  pathological  examination  of  the  lesion.  The 18F-FDG
PET/CT results of a young patient aged 36 with RDD who presented with intermittent pain in the right
leg  was  reported  in  this  article.  This  case  illustrates  the  usefulness  of  functional  fused  modality  in
differentiating diagnosis and in identifying the extent of this disease and the appropriate sites for biopsy.
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Rosai-Dorfman 病（简称 RDD）是一种罕见的组织细胞

疾病，典型表现为无痛性双侧颈部淋巴结肿大，也可累及

双侧腋窝、腹股沟和纵隔淋巴结。结外受累很常见，最常

见影响皮肤、上呼吸道和骨；骨骼受累最常见累及长管状

骨，常表现为多发性病灶；其他可累及的部位有颅骨、脊

柱、骨盆、指骨、掌骨和肋骨 [1-2]。RDD 的临床症状不典

型，常规的 X 射线或 CT 等检查缺乏特异性表现，早期诊

断较困难。笔者报道了 1 例经病理学结果证实为 RDD 女性

患者的临床表现、实验室检查结果和18F-FDG PET/CT 影

像学特点，并结合文献讨论了功能影像学在该病早期诊断

中的应用价值，旨在提高影像科医师对该病的认识，避免

误诊。

1    患者资料

患者女性，36 岁，以“右侧下肢疼痛、麻木 2 个月”为

主诉就诊。患者 2 个月前（2019 年 2 月 6 日）在无明显诱因

下出现右侧小腿疼痛，可忍受，偶伴麻木，近 1 个月症状

加剧，遂来就诊。体格检查示一般情况良好，浅表淋巴结
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未触及肿大。神经系统检查示 Kernig 征、Brudzinski 征和

Babinski 征均阴性，四肢肌力及肌张力正常。实验室检查

示血、尿、便常规正常。

对右侧小腿行常规 X 射线检查未见明显异常，为明确

诊断及病情分期行18F-FDG PET/CT 检查，右侧胫骨上段见

异常高代谢病灶，SUVmax=23.0，右侧胫骨骨皮质不规则变

薄、毛糙，骨内膜不光滑、毛刷样改变。同机 CT 显示右

侧胫骨髓腔内密度增高，与同水平18F-FDG 代谢增高影范

围一致，平均 CT 值约为 34.6 HU（图 1）。根据影像所见，
18F-FDG PET/CT 初步印象：骨淋巴瘤？不明原发灶所致骨

髓转移？右侧胫骨活检病理学结果：纤维结缔组织中见大

量合体细胞样组织细胞，胞质丰富淡染，细胞核染色质细

腻，单核或双核，可见核仁，间质见大量浆细胞及中性粒

细胞浸润和淋巴细胞浸润。免疫组织化学染色结果：组织

细胞 S-100 蛋白（+）、组织细胞 CD68 （散在＋）、细胞增殖

核抗原 Ki67（约 4%+）（图 2）。
病理所见结合临床影像，初步诊断为RDD。确诊后患

者接受一个疗程的放疗，恢复良好，症状明显减轻，目前

仍在随访中。

2    讨论

RDD 又称窦性组织细胞增生症，伴巨大淋巴结病变，

是一种罕见的组织细胞增生性疾病，在世界卫生组织公布

的肿瘤分类中被定义为原因不明的反应性病变，归于淋巴

造血系统肿瘤[3]；常表现为发作性加重和自发缓解。

RDD 主要原发于淋巴结，表现为颈部无痛性淋巴结肿

大，多伴发热、WBC 增多、RBC 沉降率增快、多克隆性

丙种球蛋白血症和体重下降等，约 43% 的患者伴淋巴结外

浸润病变[4]。此外，还有约 25% 的患者仅有淋巴结外病变

而不伴淋巴结病，称为结外 RDD，结外主要累及皮肤、眼

睑、副鼻窦、软组织和骨骼，也有累及椎管的报道[5]。骨骼

病变通常以溶骨性表现为主，不易与其他淋巴组织增生性

疾病区分。耶鲁大学 Foucar 等 [6] 报道了一组较大规模的

RDD 病例（423 例），大部分患者表现为淋巴结肿大，43%
的患者合并结外浸润；其中骨受累患者约占 7%，单纯孤立

性骨骼浸润相当罕见，仅占 0.7%。Mosheimer 等[7] 报道了

一组 108 例 RDD 累及骨骼的患者，其中原发于骨的 RDD
占 74.4%，最常见的症状是疼痛和局部肿胀，但大多数骨

骼病灶为偶然发现。本例患者因间歇性疼痛就诊，并行

全身18F-FDG PET/CT 扫描，客观上为早期检出病变赢得了

时机。

结外 RDD 特征性的病理学表现：低倍镜苏木精-伊红

染色下可见病变组织内纤维组织增生和片状或不规则巢团

状“浅染区”，周围混合有丰富的淋巴细胞、浆细胞、中性

粒细胞浸润；高倍镜下可见体积大的多角形组织细胞、核

大，可见小的嗜碱性核仁，有丰富的泡沫状胞质，胞质中

可见“伸入现象”，即在胞质中吞噬有淋巴细胞和浆细胞，

细胞异型性不明显，少见核分裂相。免疫组化结果示组织

细胞表达 S-100 蛋白和 CD68[8]。

原发于骨的 RDD 常规影像学表现无明显特征性，大多

数病变表现为以骨髓腔为中心的溶骨性病变[9]，边缘通常不

规则，偶尔出现均匀一致的硬化性改变[10-11]。原发于长骨

的病灶倾向于侵犯干骺端，如本例患者。在行 PET/CT 检

查前常规 CT 表现为骨髓腔均匀稍高密度影，伴邻近骨质
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图 1    右胫骨 Rosai-Dorfman 病患者（女性，36 岁）的18F-FDG
PET/CT 显像图    图中，A：最大密度投影示颅底至股骨上段

躯体未见异常高代谢病灶；B：双侧下肢骨冠状位断层显

像（从左到右依次为 PET、CT、PET/CT 融合图）示右侧胫骨

上段异常高代谢病灶，SUVmax=23.0；C：同机 CT 横轴位（骨

窗）示右侧胫骨骨皮质不规则变薄、毛糙，骨内膜不光滑、

毛刷样改变；D：同层面横轴位（软组织窗）示右侧胫骨髓

腔密度较对侧增高（与代谢增高影范围相吻合）。FDG：氟

脱氧葡萄糖；PET：正电子发射断层显像术；CT：计算机体

层摄影术；SUVmax：最大标准化摄取值

Fig. 1    18F-FDG  PET/CT  images  of  the  patient  with  Rosai-
Dorfman disease in right tibia (female, 36 years old)
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图 2    右胫骨 Rosai-Dorfman 病患者（女性，36 岁）的病理学

免疫组化染色结果    图中，A：苏木精-伊红染色，×100，病

变组织纤维组织增生，可见不规则巢团状或片状分布浅染

区；B：苏木精-伊红染色，×400，浅染区可见簇状或片状分

布胞质空亮的大多角形细胞，胞质丰富，可见“伸入现象”；
C：S-100 染色（×400），免疫组化结果显示 S-100 蛋白表达

呈弥漫阳性

Fig. 2    Pathological  immunohistochemistry  staining  images  of
Rosai-Dorfman disease in right tibia (female, 36 years old)
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侵蚀，无钙化；RDD 通常在 MRI 的 T1 加权序列中呈现与

肌肉相近的等、低信号，反映出骨小梁间隙的正常骨髓被

病变组织替换、浸润的过程，在液体翻转恢复序列 T2 加权

像呈现明显的高信号[12]。PET/CT 表现为18F-FDG 代谢活跃

病灶，其机制为纤维组织异常增生和组织细胞增生导致对

葡萄糖的利用增加 [13-14]。很多累及骨的病变可有类似表

现，因此，原发于骨的 RDD 需要与很多相关疾病鉴别，包

括骨髓炎、朗格汉斯细胞增生症、骨淋巴瘤、浆细胞瘤、

原发性和转移性的骨肿瘤；由于大多数需鉴别的疾病也呈
18F-FDG 高摄取，因此，18F-FDG PET/CT 区分此类疾病的

价值有限。
18F-FDG PET/CT 的优势：首先，它可以通过病灶部位

18F-FDG 代谢活性的增高检测到常规 CT 无法显示的病灶，

还可检出体检无法触及的躯体深部的小病灶，早期发现处

于亚临床期的骨髓病灶[15-16]；其次，PET/CT 通常是全身显

像，相比常规放射学检查，可覆盖更多的部位，有利于发

现更多的病灶，因此可修正常规放射学检查在疾病分期上

的局限性，进行准确地系统分期；再次，通过 18F-FDG
PET/CT 融合影像对病灶全身分布情况的显示，有利于筛选

最适合的活检部位，提高活检的阳性率。RDD 的确诊有赖

于影像学检查、病理学检查和临床症状的相互结合与印证。

RDD 大多为良性，临床进展较慢，但病变会因累及部

位的不同而出现不同的临床症状。本研究结果显示，如果
18F-FDG PET/CT 显示以髓腔为中心的溶骨性破坏病变，临

床伴有骨痛、发热等，同时伴有其他部位的多发代谢活跃

的肿大淋巴结，除了要考虑骨髓炎、骨髓瘤、骨转移等常

见疾病，还应当把有类似表现的罕见病（如 RDD）列入鉴别

诊断的范围之中。
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