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胰尾原发罗道病1例报告并文献复习
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摘 要 背景与目的：罗道病 （RDD） 是一种良性、自限性、非肿瘤性的罕见疾病，以窦组织增生伴大量淋巴

细胞为特征。该病与实体瘤相似，可累及骨骼、颅脑、鼻腔、乳腺等，但消化系统极少发生，胰尾原

发更为罕见。本文报告1例胰尾原发RDD的诊治过程，并结合文献进行复习以期为临床工作提供借鉴，

避免误诊和漏诊。

方法：回顾性分析1例胰尾原发罗道病患者的临床资料，并进行文献复习。

结果：本病例为64岁男性患者，2020年 4月在全麻下胰体尾切除、腹腔粘连松解术，术后病理结果考

虑为RDD。查阅文献及相关病例分析发现，胰腺RDD仅报道了12例。结果显示胰腺RDD发病人数女

性多于男性 （11∶1）；同时有2个或多个部位受累者7例 （7/12），常见的受累部位有脊髓、肝脏、胸

腺、眼、结肠等；12例患者中有9例行手术治疗，切除了病变的胰腺，2例患者接受药物治疗，1例患

者治疗情况不详。

结论：胰腺RDD的治疗应根据临床表现和严重程度而定，单发的淋巴结外型胰腺RDD行手术切除是目

前公认的治疗方案。尽管目前影像学已经取得很大进步，但仍无法鉴别胰腺RDD和胰腺恶性肿瘤。本

病例在发现胰腺占位但无法排除恶性肿瘤的前提下行胰尾切除术，取得较好效果，符合目前的诊疗宗

旨。若怀疑或发现胰腺占位，应仔细鉴别其良恶性以指导后续治疗。
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罗道病 （Rosai-Dorfman disease，RDD） 是一种

病原不明，易复发、易误诊的良性组织细胞增生

性疾病，又称窦组中细胞增生伴巨淋巴细胞病[1]，

是由 Rosai 和 Dorfman 于 1969 年首次描述的一种临

床病理实体，各个系统均可发生[2]。RDD主要累及

青少年及儿童，常见的临床症状为双侧颈部大量

无痛性淋巴结，偶可见血沉、发热、中性粒细胞

增多，高球蛋白血症等[3]。根据病变累及范围，

RDD可分为淋巴结型、淋巴结外型和混合型[4]，以

淋巴结型最为常见[5]，主要累及双侧颈部的淋巴

结，表现为巨大的无痛性肿块，单发无淋巴结病

变的 RDD 不足 20%。淋巴结外型 RDD 与实体瘤相

似，主要累及骨骼、颅脑、鼻腔、乳腺等，但临

床表现差异性较大，需要根据病变部位的临床特

点并结合辅助检查进行诊断和鉴别诊断[6-7]。RDD

在消化系统中较少发病，累及胰腺的更为罕见[8]。

现报道1例湘雅常德医院普通外科收治的胰尾原发

RDD 病例，并结合文献进行综合分析，以期为临

床诊治提供借鉴。

1 资料与方法

1.1 病例资料

患者 男，64 岁。因发现胰腺肿物 4 个月余，

于 2020 年 4 月 13 日入院。入院时查体：双侧颈部

未扪及肿大淋巴结，双侧腹股沟未扪及肿大淋巴

结；腹部体格检查无明显异常。CEA，CA19-9 均

未见明显异常。2020 年 4 月 14 日行 CT 胰腺平扫双

期增强三维胰周血管成像 CTA、CTV，结果提示：
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胰尾肿块，脾动静脉供血，胰腺来源？良恶性待

定。腹腔及腹膜后未见肿大淋巴结 （图 1）。磁共

振胰胆道造影+平扫增强结果：胰尾区占位，性质

待定，偏恶性；大网膜区结节；脾脏切除呈术后

改变；脾动脉中段假性动脉瘤，腹腔及腹膜后亦

未见肿大淋巴结 （图 2）。2020 年 4月 13日肺部CT

平扫结果示：慢性支气管炎，肺气肿；右上肺后

段小结节，LU-RADS 2 类。双下肺少许间质性炎

症。纵隔未见肿大淋巴结。2020 年 4 月 14 日肝胆

胰+门静脉系彩超：胰尾部实质性结节性质待定

（20 mm×25 mm 低回声结节，形态规则，边界清，

内回声欠均匀）。结合患者病史及相关辅助检查结

果，仍无法排除胰腺恶性肿瘤。为明确诊断及治

疗方案，经患者及家属同意，我院多学科讨论后

决定于全麻下行胰体尾切除、腹腔粘连松解术，

手术顺利。术后病理结果提示：（胰尾部） 送检组

织见大量泡沫样组织细胞瘤样增生、聚集，间质

纤维化，少量组织细胞内可见浆细胞、淋巴细胞

及粒细胞被吞噬现象，形态结合免疫组化结果分

析，考虑为 RDD （属淋巴组织细胞增生性疾病）。

免疫组化结果显示：CK18 （-），CK20 （-），CK7

（-），P53 （野生型），CA125 （-），CEA （-），

MUC2（-），MUC5AC（-），CD68（+），AACT（+），

CgA （-），Syn （-），CKpan （-），S-100 （部分+），

Vimentin（+），PAX-2（-），PAX-8（-），SF-1（-），

EMA （-），CD163 （+），Ki-67 （约 5%+），特殊染

色结果显示：PAS（-），消化PAS（-）（图3A-D）。

术后请肿瘤及相关科室行多学科会诊，讨论一致

认为无需进一步辅助治疗。患者于术后第 13 天出

院，目前随访 1 年，患者一般状况良好，无腹痛，

血糖正常、CEA、CA19-9 未见异常，彩超未见胰

腺结节及肿物。

1.2 文献资料

胰腺 RDD 极为罕见，因此病例报道数量非常

少。通过检索中英文数据库发现，11 例报道来自

国外，1例来自中国台湾[8,12,14-25] （表 1）。

图1 胰腺CT增强和胰腺CTA、CTV影像 胰尾区可见类圆形稍低密度灶，增强后大小约27 mm×33 mm，增强后呈明显

延迟强化
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表1 胰腺RDD病例文献报道

序号

1[8]
2[12]
3[14]
4[15]
5[16]
6[17]
7[18]
8[19]
9[20]
10[21]
11[22-23]
12[24-25]

年龄（岁）

40
1
65
65
71
55
75
59
74
35
63
48

性别

男

女

女

女

女

女

女

女

女

女

女

女

胰腺位置

胰尾

不详

胰尾

胰头、体、尾

胰尾

胰尾

胰体

胰头

胰头

胰尾

胰头

胰体、尾

肿块大小及特点（cm）
1.5×1.6，累及升结肠

不详

1.8×1.9，累及眼

1.4、1.1、1.5，累及骶前下腹部

3.5
不详

4.5×3.5，累及肠系膜血管

大小不详，累及肝脏

不详

大小不详，累及椎旁、骶前

2.6，累及胸膜

4×3×3，累及腹腔内淋巴结

治疗

远端胰腺切除+结肠切除

不详

远端胰腺切除术

药物治疗（氯法拉滨）

远端胰腺切除术

远端胰腺切除术

药物治疗（泼尼松）

胰十二指肠切除术

胰十二指肠切除术

远端胰腺切除术

胰十二指肠切除术

远端胰腺切除术

图2 MRI的T2与T1影像 胰尾区可见类圆形稍长 T1 和稍长 T2 信号灶，大小约 27 mm×33 mm，DWI 呈稍高信号灶，

ADC呈低值，增强后可见不均匀强化

A B

C D

图3 术后病理图片 A：显微镜下见大量泡沫样组织细胞瘤样增生、聚集，间质纤维化（HE×100）；B：少量组织细胞内可

见浆细胞、淋巴细胞及粒细胞被吞噬现象（HE×400）；C：CD68免疫组化染色呈阳性（×100）；D：可见S-100免疫组化

染色部分阳性（×100）

2 讨 论

查阅自1990年至今文献发现，87.3%的患者有

颈部淋巴结肿大[12]。Gaitonde 等[13]发现仅 23% 的患

者出现淋巴结外表现，而消化系统受累出现胃肠

道症状的不足 1%。胰腺相关病例文献回顾发现，

胰腺RDD发病例数女性多于男性 （11∶1），这与其

他系统 RDD 的病例报道不一致，此结论可能与现

有报道病例数有限有关，有待日后进一步验证。

在12例累及胰腺的RDD中，7例患者同时有2个或

多个部位受累，常见的受累部位有脊髓、肝脏、

胸腺、眼、结肠等。12 例患者中有 9 例行手术治

疗，切除了病变的胰腺，2 例患者接受药物治疗，

1例患者治疗情况不详。

在一些非典型的病例中，淋巴结外型的 RDD

与各种恶性肿瘤的临床表现和影像学表现极为相

似，借助影像学难以确诊。有文献[22]报道尝试使

用细针细胞穿刺用于诊断 RDD，但对于淋巴结外

型 RDD 较为困难。淋巴结外型的 RDD 通常组织比

较致密，细针穿刺后组织较少，难以获得典型的

Rosai-Dorfman组织细胞。RDD的实验室检查通常无

特异度，文献[26]报道 RDD 是由细胞因子介导的单

核细胞迁移至细胞或组织并积累所致，因此，病

理及免疫组化检查是目前诊断 RDD 的金标准。

RDD 组织通常被淋巴细胞和浆细胞所浸润，在 HE

染色的光镜下可见淋巴细胞的特征性表现“伸入

运动”或吞噬现象，RDD 组织中的细胞胞质空泡

中具有浆细胞和淋巴细胞，而这些能保护浆细胞

和淋巴细胞不被细胞溶解酶降解，免疫组化中可

见 CD68 （+）、S-100 （+） 和 CD1a （-） [27]。有文

献[28]报道 RDD 的病例中，CD68 可呈阴性，CD1a 可

呈弱阳性,因此 S-100 （+） 更具有特征性的诊断意

义。本例患者S-100 （部分+），CD68 （+），同时发

现送检的胰尾组织见大量泡沫样组织细胞瘤样增

生、聚集，间质纤维化，少量组织细胞内可见浆

细胞、淋巴细胞及粒细胞被吞噬现象。未做 CD1a

染色的情况下，CD68 （+） 和 S-100 （部分+） 提示

组织细胞增殖反应较强。同时血清检测 IgG4/IgG比

率较低，进一步说明表达 IgG，能排除 IgG4相关疾

病，因此本例符合胰尾RDD的诊断。

CT 和 MRI 对于胰腺 RDD 具有一定的诊断价

值，但无法与胰腺肿瘤进行区分。CT 能描述 RDD

肿块的具体位置，MRI 在 T2WI 上可见高或中等信

号，似胰腺肿瘤表现，能帮助区分是否有邻近血

管或胰管侵犯[29]。本例患者 CT 显示胰腺 RDD 位于

胰尾区，呈类圆形稍低密度灶，与边界欠清增强

后大小约 27 mm×33 mm，增强后延迟明显强化。

MRI T2WI 胰尾区肿块呈中等信号灶，类圆形大小

约 27 mm×33 mm，DWI 高信号，ADC 呈低值。综

合 CT 及 MRI 等，在尚未得到病例及免疫组化的情

况下胰腺恶性肿瘤不能排除。总体来说胰腺的

RDD 诊断难度较大，需借助更多的检查技术进行

联合诊断才能进行鉴别。

尽管 RDD 被认为是一种良性疾病，但预后需

根据疾病部位而定，据文献[12]报道发现在病程为

1 年以上的 238 例 RDD 患者中，约 20% 的患者经过

治疗后可完全好转，但有4例患者死于RDD，持续

随访发现 13 例患者死于 RDD 所致相关性疾病。虽

然 RDD 通常具有自限性，50% 的病例可以缓解，

但 RDD 的病程无法预知，有些患者仅表现为淋巴

结肿大，随之自发消退；而有些患者出现免疫异

常，淋巴结增生甚至导致死亡，还有一些患者病

程长期处于缓解-复发循环之间[30]。还有文献[31]报

道散发的RDD并发感染、淀粉样变性等并发症时，

可导致 10% 的患者死亡。对于单发能切除的 RDD

建议行手术切除，而多灶性不可切除的、合并其

部位侵犯的 RDD 可能需要全身治疗，但目前无标

准化方案，建议的治疗方法包括激素治疗、化学

治疗，免疫抑制治疗等[32]。

本文对结合相关病例并回顾性分析了文献报

道的 12 例胰腺 RDD 病例，其中大部分都累及 2 个

或 2 个以上部位，单发胰腺的 RDD 鲜有报道。胰

腺 RDD 的治疗根据病情的表现和严重程度而定，

但单发的淋巴结外型的胰腺 RDD 行手术切除是目

前公认的治疗方案。尽管目前影像学已经取得很

大进步，但仍无法鉴别胰腺RDD和胰腺恶性肿瘤，

还需结合病理及免疫组化检查等检查技术进行联

合诊断进行诊断、鉴别。本病例发现胰腺占位无

法排除恶性肿瘤的前提下行胰尾切除术，并取得

较好效果，虽符合目前的诊疗宗旨，但若怀疑或
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2 讨 论

查阅自1990年至今文献发现，87.3%的患者有

颈部淋巴结肿大[12]。Gaitonde 等[13]发现仅 23% 的患

者出现淋巴结外表现，而消化系统受累出现胃肠

道症状的不足 1%。胰腺相关病例文献回顾发现，

胰腺RDD发病例数女性多于男性 （11∶1），这与其

他系统 RDD 的病例报道不一致，此结论可能与现

有报道病例数有限有关，有待日后进一步验证。

在12例累及胰腺的RDD中，7例患者同时有2个或

多个部位受累，常见的受累部位有脊髓、肝脏、

胸腺、眼、结肠等。12 例患者中有 9 例行手术治

疗，切除了病变的胰腺，2 例患者接受药物治疗，

1例患者治疗情况不详。

在一些非典型的病例中，淋巴结外型的 RDD

与各种恶性肿瘤的临床表现和影像学表现极为相

似，借助影像学难以确诊。有文献[22]报道尝试使

用细针细胞穿刺用于诊断 RDD，但对于淋巴结外

型 RDD 较为困难。淋巴结外型的 RDD 通常组织比

较致密，细针穿刺后组织较少，难以获得典型的

Rosai-Dorfman组织细胞。RDD的实验室检查通常无

特异度，文献[26]报道 RDD 是由细胞因子介导的单

核细胞迁移至细胞或组织并积累所致，因此，病

理及免疫组化检查是目前诊断 RDD 的金标准。

RDD 组织通常被淋巴细胞和浆细胞所浸润，在 HE

染色的光镜下可见淋巴细胞的特征性表现“伸入

运动”或吞噬现象，RDD 组织中的细胞胞质空泡

中具有浆细胞和淋巴细胞，而这些能保护浆细胞

和淋巴细胞不被细胞溶解酶降解，免疫组化中可

见 CD68 （+）、S-100 （+） 和 CD1a （-） [27]。有文

献[28]报道 RDD 的病例中，CD68 可呈阴性，CD1a 可

呈弱阳性,因此 S-100 （+） 更具有特征性的诊断意

义。本例患者S-100 （部分+），CD68 （+），同时发

现送检的胰尾组织见大量泡沫样组织细胞瘤样增

生、聚集，间质纤维化，少量组织细胞内可见浆

细胞、淋巴细胞及粒细胞被吞噬现象。未做 CD1a

染色的情况下，CD68 （+） 和 S-100 （部分+） 提示

组织细胞增殖反应较强。同时血清检测 IgG4/IgG比

率较低，进一步说明表达 IgG，能排除 IgG4相关疾

病，因此本例符合胰尾RDD的诊断。

CT 和 MRI 对于胰腺 RDD 具有一定的诊断价

值，但无法与胰腺肿瘤进行区分。CT 能描述 RDD

肿块的具体位置，MRI 在 T2WI 上可见高或中等信

号，似胰腺肿瘤表现，能帮助区分是否有邻近血

管或胰管侵犯[29]。本例患者 CT 显示胰腺 RDD 位于

胰尾区，呈类圆形稍低密度灶，与边界欠清增强

后大小约 27 mm×33 mm，增强后延迟明显强化。

MRI T2WI 胰尾区肿块呈中等信号灶，类圆形大小

约 27 mm×33 mm，DWI 高信号，ADC 呈低值。综

合 CT 及 MRI 等，在尚未得到病例及免疫组化的情

况下胰腺恶性肿瘤不能排除。总体来说胰腺的

RDD 诊断难度较大，需借助更多的检查技术进行

联合诊断才能进行鉴别。

尽管 RDD 被认为是一种良性疾病，但预后需

根据疾病部位而定，据文献[12]报道发现在病程为

1 年以上的 238 例 RDD 患者中，约 20% 的患者经过

治疗后可完全好转，但有4例患者死于RDD，持续

随访发现 13 例患者死于 RDD 所致相关性疾病。虽

然 RDD 通常具有自限性，50% 的病例可以缓解，

但 RDD 的病程无法预知，有些患者仅表现为淋巴

结肿大，随之自发消退；而有些患者出现免疫异

常，淋巴结增生甚至导致死亡，还有一些患者病

程长期处于缓解-复发循环之间[30]。还有文献[31]报

道散发的RDD并发感染、淀粉样变性等并发症时，

可导致 10% 的患者死亡。对于单发能切除的 RDD

建议行手术切除，而多灶性不可切除的、合并其

部位侵犯的 RDD 可能需要全身治疗，但目前无标

准化方案，建议的治疗方法包括激素治疗、化学

治疗，免疫抑制治疗等[32]。

本文对结合相关病例并回顾性分析了文献报

道的 12 例胰腺 RDD 病例，其中大部分都累及 2 个

或 2 个以上部位，单发胰腺的 RDD 鲜有报道。胰

腺 RDD 的治疗根据病情的表现和严重程度而定，

但单发的淋巴结外型的胰腺 RDD 行手术切除是目

前公认的治疗方案。尽管目前影像学已经取得很

大进步，但仍无法鉴别胰腺RDD和胰腺恶性肿瘤，

还需结合病理及免疫组化检查等检查技术进行联

合诊断进行诊断、鉴别。本病例发现胰腺占位无

法排除恶性肿瘤的前提下行胰尾切除术，并取得

较好效果，虽符合目前的诊疗宗旨，但若怀疑或
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发现胰腺占位，应仔细与鉴别其良恶性以指导后

续治疗。

利益冲突：所有作者均声明不存在利益冲突。
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本刊对来稿中统计学处理的有关要求

1.统计研究设计：应交代统计研究设计的名称和主要做法。如调查设计（分为前瞻性、回顾性或横断面调查研究）；实验

设计（应交代具体的设计类型，如自身配对设计、成组设计、交叉设计、正交设计等）；临床试验设计（应交代属于第几期临

床试验，采用了何种盲法措施等）。主要做法应围绕4个基本原则（随机、对照、重复、均衡）概要说明，尤其要交代如何控

制重要非试验因素的干扰和影响。

2.资料的表达与描述：用 x̄ ± s表达近似服从正态分布的定量资料，用M （QR）表达呈偏态分布的定量资料；用统计表

时，要合理安排纵横标目，并将数据的含义表达清楚；用统计图时，所用统计图的类型应与资料性质相匹配，并使数轴上刻

度值的标法符合数学原则；用相对数时，分母不宜小于20，要注意区分百分率与百分比。

3.统计分析方法的选择：对于定量资料，应根据所采用的设计类型、资料所具备的条件和分析目的，选用合适的统计分

析方法，不应盲目套用 t检验和单因素方差分析；对于定性资料，应根据所采用的设计类型、定性变量的性质和频数所具备条

件以分析目的，选用合适的统计分析方法，不应盲目套用χ2检验。对于回归分析，应结合专业知识和散布图，选用合适的回

归类型，不应盲目套用简单直线回归分析，对具有重复实验数据的回归分析资料，不应简单化处理；对于多因素、多指标资

料，要在一元分析的基础上，尽可能运用多元统计分析方法，以便对因素之间的交互作用和多指标之间的内在联系进行全面、

合理地解释和评价。

4.统计结果的解释和表达：当P<0.05（或P<0.01）时，应说明对比组之间的差异有统计学意义，而不应说对比组之间具

有显著性（或非常显著性）的差别；应写明所用统计分析方法的具体名称（如：成组设计资料的 t检验、两因素析因设计资料

的方差分析、多个均数之间两两比较的q检验等），统计量的具体值（如 t=3.45, χ2=4.68, F=6.79等）应尽可能给出具体的P值

（如P=0.023 8）；当涉及到总体参数（如总体均数、总体率等）时，在给出显著性检验结果的同时，再给出95%置信区间。
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