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A Single Case of Pulmonary Rosai-Dorfman Disease
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Abstract
Objective: To	investigate	the	diagnosis	and	treatment	of	a	patient	with	pulmonary	Rosai-Dorfman	disease	(RDD)	to	reduce	clinical	
misdiagnosis.	Methods: The	case	data	of	a	patient	with	obstructive	pneumonia,	pulmonary	space	occupying	and	the	final	diagnosis	
of	RDD	were	reviewed.	Results: A	34-year-old	male	patient,	with	recurrent	cough	and	hemoptysis,	pulmonary	CT,	pulmonary	
space,	negative	 tuberculosis	 related	 tests,	negative	 tumor	markers,	 local	external	pressure	changes	 in	bronchoscopy,	brush	and	
lavage	cytology	showed	macrophage	infiltration	and	no	nuclear	heteromorphic	cells.	The	lesion	site	was	removed,	postoperative	
immunohistochemistry	showed	S-100	(+),	CD68	(+),	CD163	(+),	ALK	(-),	CD1a	(-),	fibroproliferation,	some	bronchoexpansion,	
mucosal	epithelium	loss,	 lymphocytes	and	some	neutrophils,	histiocyte	aggregation,	and	phagocytosis	was	observed.	Consistent	
with	the	RDD	diagnosis.	Conclusion:	RDD	is	a	rare	disease,	and	pulmonary	RDD	is	even	more	rare,	which	is	easy	to	misdiagnosis	
in	clinical	diagnosis	and	treatment,	combining	with	medical	history,	symptoms,	imaging,	bronchoscopy,	immunohistochemistry	and	
histopathology.
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肺部 Rosai-Dorfman 病一例
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摘　要

目的：探讨一例肺部Rosai-Dorfman病（RDD）患者的诊治历程，以减少临床误诊。方法：回顾分析一例阻塞性肺炎、肺部
占位，最终诊断为RDD的患者的病例资料。结果：患者男性，34岁，以反复咳嗽、咯血为主要症状，肺部CT提示阻塞性
肺炎、肺部占位，结核相关检查均阴性，肿瘤标志物阴性，支气管镜见支气管局部外压性改变，刷检及灌洗物细胞学检查
示巨噬细胞浸润，未见核异形细胞。手术切除病变部位，术后免疫组化示S-100（+）、CD68（+）、CD163（+）、ALK
（-）、CD1a（-），病理见肺组织内纤维增生，部分支气管扩张，黏膜上皮缺失，管周及部分肺间质淋巴细胞、浆细胞及
少许中性粒细胞浸润，组织细胞聚集，并可见吞噬现象。符合RDD诊断。结论：RDD是一种少见疾病，肺部RDD更加罕
见，临床诊治中极易误诊，结合病史、症状、影像学、支气管镜、免疫组化、组织病理等多可明确诊断。
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1 病例资料

患者，男性，34 岁（2019 年时），于 2019 年 06 月 02

日因“发热、咳嗽 3 天，咯血半天”入院，咯鲜红色血液 3

次，共约 50ml，伴畏寒、乏力、纳差。胸部 CT 示（如图 1 

A）：右肺下叶大叶性肺炎可能，下叶支气管管腔稍狭窄。

血常规：白细胞 5.3×109/L、淋巴细胞百分比 29.14%、单核

细胞百分比 12.3% ↑、中性粒细胞百分比 56.94%；C- 反应

蛋白 3.63mg/dl ↑；降钙素原 0.45ng/ml；肺炎支原体抗体阴

性；结核抗体阴性。诊断：肺炎。因有青霉素、头孢皮试阳

性史，给予“盐酸左氧氟沙星氯化钠注射液 0.6g 静滴 1/ 日”

抗感染治疗。2019-06-05 患者发热退，咳嗽明显缓解，未再

咯血，复查 C- 反应蛋白 0.42mg/dl、降钙素原 <0.25ng/ml。

最终抗感染治疗 10 天后治愈出院。

2020 年 05 月 21 日，患者再次因“咳嗽、咯血 2 天”入院，

咯鲜红色血液 5 次，共约 80ml，伴少量咳痰、夜间多汗。

胸部 CT 示（如图 1	B、C）：右肺中叶少许炎症，下叶炎

症（阻塞性肺炎？），与（2019-6-2）CT 比较，炎症吸收

明显，下叶肺不张局部复张；右肺下叶后基底段支气管管内

类圆形软组织密度影，考虑：占位？支气管内膜结核？查血

常规：白细胞 4.86×109/L、淋巴细胞百分比 35.4%、单核细

胞百分比 10.3% ↑、中性粒细胞百分比 53.7%。诊断：①肺

炎；②肺部占位，原因待排。进一步完善检查，结核抗体阴
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性；皮肤结核菌素试验（PPD 试验）阴性；痰结核菌涂片

未见结核分枝杆菌；肿瘤标志物：癌胚抗原 1.7ng/ml、甲胎

蛋白 3ng/ml、糖类抗原 CA-199 8.47U/mL、铁蛋白 115.6ng/

ml。支气管镜检查提示：右肺下叶外基底段外压性改变（如

图 1 D）。支气管镜刷检物细胞学提示：可见呼吸道上皮细

胞及巨噬细胞，未见明确核异形细胞。支气管镜灌洗液细胞

学诊断提示：分类计数 100 个非上皮细胞，肺泡巨噬细胞约

83%，中性粒细胞 5%，淋巴细胞 12%。支气管镜病理学诊

断提示：黏膜慢性炎症，部分细胞挤压变形。

注：A. 右肺肺炎；B、C. 第二次住院 CT：阻塞性肺炎，箭头示占

位病变；D. 第二次住院支气管镜：外压性改变。

图 1 第一次住院 CT

患者两次因咳嗽、咯血住院，CT 均提示同一部位（右

下肺）病变，结核相关检查均阴性，肺部占位仍不能排除肿

瘤可能。患者随后转至新疆医科大学第一附属医院胸外科诊

治，仍考虑肺癌不除外，予手术切除右下肺占位病变。术后

病理检查结果如图 2。最终诊断：肺 Rosai-Dorfman 病。治

愈出院。术后 4 年随访，患者未再出现咳嗽、咯血症状，未

诉其他不适。

图 2 病理检查

图 2 病理检查示免疫组化：AE1/AE3（上皮 +）、TTF-1 

（上皮 +）、CD34（血管 +）、STAT6（-）、ALK（普通）

（-）、SMA（部分 +）、CD68（组织细胞 +）、CD163（部

分 +）、CD1a（-）、WT1（-）、CR（-）、S-100（部分 +）；

病理诊断：（右肺下叶）肺组织内纤维增生，部分支气管扩

张，黏膜上皮缺失，管周及部分肺间质淋巴细胞、浆细胞及

少许中性粒细胞浸润，组织细胞聚集，并可见吞噬现象，结

合组织学形态及免疫组化，符合 Rosai-Dorfman 病；周围肺

组织可见肺不张及肺淤血，灶区见钙化，查见淋巴结 1 枚，

呈反应性增生。

2 讨论

Rosai-Dorfman 病 (RDD) 被认为是一种少见的良性组织

细胞增生性疾病 [1], 据估计，RDD 的发病率为 1/200,000[2]。

其发病机制尚不完全清楚 , 大多数病例为自限性，以结内或

结外大量 S-100 蛋白阳性组织细胞和（或）巨噬细胞增生为

特征 [1,2]。淋巴结受累是 RDD 的典型类型，其中颈部淋巴

结最常受累，但淋巴结外表现也不少见。淋巴结外表现的

RDD 中，皮肤或皮下疾病是最常见的，约占 40%~50%病例，

其他受累部位包括头颈部（约 10%~20%）、中枢神经系统（约

10%）、骨骼 (5%~10%)、腹膜后及肾脏 (5%~10%)、眼眶 (约

5%)、肺部 (<	5%)、心血管系统 (<	5%)[2]。其中，肺部受累

的 RDD 较少见，主要表现为胸膜 / 实质结节、气管支气管

疾病或类似间质性肺病等，临床表现为慢性干咳、进行性呼

吸困难或急性呼吸衰竭等非特异性症状 [2,3]，常因伴有明显

的炎症背景而极易被误诊。

形态学上，RDD 的特征是组织细胞具有增大的圆形或

椭圆形细胞核、明显的核仁、苍白色的核染色质和丰富的苍

白色细胞质，并经常被炎性细胞吞噬。组织学上，RDD 可

显示不同程度的纤维化和炎性浸润，在血管周围通常分布

有散在的淋巴滤泡、浆细胞浸润。大量反应性组织细胞可

与 RDD 组织细胞一起出现在浸润中 [2,4]。通过免疫组织化

学检测 ,	RDD 组织细胞表现出单核 - 巨噬细胞表型，表达

CD68、S-100、细胞周期蛋白 D1（Cyclin	D1）、B 细胞转

录因子（OCT2）和造血转录因子（PU.1）[5-7]，大多数还表

达CD163[5,6]。RDD组织细胞CD1a、langerin和ALK为阴性 [2]。

本例患者临床表现为反复咳嗽、咯血，CT 提示有阻塞

性肺炎，支气管内占位性病变。阻塞性肺炎是临床上比较常

见的肺部感染性疾病之一，通常是由于支气管堵塞或狭窄引

起分泌物引流不畅，在此基础上继发感染所致 [8,9]，通过胸

部 X 片或肺部 CT 检查可以进行初步诊断 [10]。不同于一般肺

炎或肺不张，其病因多样。功能性阻塞性肺炎多见于支气管

痉挛、痰栓阻塞等，器质性阻塞则常见于累及支气管的肺癌、

纵膈淋巴结肿大、严重支气管扩张、支气管内膜结核等 [11]。 

资料显示，阻塞性肺炎最常见的病因是肺癌，其次是异物、

痰栓阻塞和支气管内膜结核 [11-12]。本例患者通过病史症状及

支气管镜检查结果基本可排除气道异物。那么是否为支气管

内膜结核或者肺癌呢？患者两次查结核抗体阴性，查 PPD

试验阴性，痰结核菌涂片未见结核分枝杆菌，支气管镜提示
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右肺下叶外基底段外压性改变，综合上述检查结果，考虑支

气管内膜结核可能性较小。而原发性肺癌是我国最常见的恶

性肿瘤，也是癌症死亡的首要原因 [10]。肺癌临床表现多样

且缺乏特异性，咳嗽、咯血是肺癌患者就诊的最常见症状，

而早期中央型肺癌影像表现有时以阻塞性肺炎为主，经抗感

染治疗后炎症表现可改善 [10,13]，本例患者的临床和影像表现

较符合。支气管镜检查是肺癌主要诊断工具之一，可以直接

窥见中央型肺癌的病变，表现为支气管壁局限性增厚、内壁

不规则、管腔狭窄等，95% 以上可以通过细胞学刷检、灌

洗和组织学活检获得明确病理诊断。痰脱落细胞学检查简单

易行，也是肺癌定性诊断的有效方法之一。血清学肿瘤标志

物检测在肿瘤诊断中起重要辅助作用，基层医院常检测的肺

癌相关标志物主要是癌胚抗原（CEA）等。肺癌的最终诊断

有赖于活检或手术切除的组织标本的病理检查 [13]，可明确

有无肿瘤和肿瘤类型。而免疫组化检测主要用于肺癌诊断的

辅助与分型。外科手术根治性切除是早期中央型肺癌的优选

局部治疗方式。本例患者虽然肿瘤标志物正常，支气管镜刷

检物及灌洗液均为查见异性细胞，但其支气管镜表现不能排

除肿瘤性占位可能，因此有手术切除并活检的适应症。患者

被手术切除肺部病变部位，术后免疫组化提示 S-100（+）、

CD68（+）、CD163（+）、ALK（-）、CD1a（-）， 病 理

见肺组织内纤维增生，部分支气管扩张，黏膜上皮缺失，管

周及部分肺间质淋巴细胞、浆细胞及少许中性粒细胞浸润，

组织细胞聚集，并可见吞噬现象。结合患者病史、临床症状、

组织学形态和免疫组化，以及支气管镜刷检和灌洗液均提示

大量巨噬细胞，最终诊断该患者为肺部 Rosai-Dorfman 病。

RDD 病例的治疗方法因人而异。有症状的病例可能需

要手术、放疗或全身治疗，具体取决于器官受累的程度 [14]。

由于 RDD 大多表现为良性自限性，对于单灶性结外病变，

可行单纯手术切除 [1]。本例患者采用手术切除治疗，术后随

访 4 年，患者未诉不适，预后良好。

总之，RDD 是一种少见疾病，肺部 RDD 更加罕见，

临床诊治中极易误诊。肺部占位性病变常规检查诊断不明

时，结合病史、临床症状、血生化、肿瘤标志物、肺部影像学、

支气管镜、取活组织标本行免疫组化、病理检查等手段多可

明确诊断。
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