
作者单位:４３００３０　武汉,华中科技大学同济医学院附属
同济医院放射科

作者简介:王娟(１９８９－),女,河南信阳人,硕士,主治医
师,主要从事医学影像诊断工作.

病例报道
以硬膜下血肿为首发表现的RosaiＧDorfman病一例

王娟
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　　病例资料　患者,男,３２岁,头部外伤出血１月

余.患者１月前晨起摔倒,后脑部着地,被发现后意识

障碍约２h,醒后持续头痛无缓解,当地医院急查头部

CT提示右侧额颞顶部硬膜下出血.入院后查体示四

肢腱反射减弱,余无特殊.实验室检查:血沉升高(３８
mm/H),血白细胞计数升高(９．５５×１０９/L),脑脊液总

蛋白(１３２１mg/L)及白蛋白(５２８mg/L)均升高,余无

特殊.头颅 CT 平扫:右侧额顶颞部硬膜下/外出血,
邻近脑组织水肿,伴右侧颞顶部颅骨骨质硬化及内板

局灶性骨质破坏(图１a、b).入院后５１天内多次头颅

CT复查示病变范围及密度较首次头颅 CT检查变化

不明显.头颅 MRI平扫及增强扫描:右侧额顶颞骨内

板下新月形占位,考虑肿瘤性病变,慢性期血肿机化不

完全除外,伴邻近骨质受累及脑组织水肿(图１c~
１e).头颈部CTA检查未见明显异常.BRAFV６００E
基因突变检测阴性,脑脊液流式免疫分型检测阴性.
患者行经全麻开颅病灶切除术,术中可见右侧额顶颞

颅板下白色鱼肉状组织,血供一般,与硬脑膜无明显分

界;肿瘤沿脑表面广泛分布、蔓延性生长,侵入皮层约

０．５cm;并见局部颅骨内板被瘤体侵蚀.术后病理诊

断:脑膜发生的结外RosaiＧDorfman病(图１f).
回顾性分析:该病例有后脑部着地受伤史,受伤部

位与头颅CT检查提示的颅内病变位置不符,并未发

现明显的颅骨骨折、头皮软组织及脑实质挫伤等外伤

所致改变;且就血肿形成时间判断此例硬膜下血肿已

处于慢性期,而CT检查病变密度偏高,后续多次 CT
复查病灶密度及范围较前变化不明显.头颈部 CTA
检查阴性不支持脑动脉性疾病.患者上述病史、影像

表现及其演变特点提示并非外伤导致的单纯硬膜下血

肿,而可能是颅内原发病变引发的外伤进而导致早期

误诊.MRI检查所见颅内病变的信号特点及强化方

式也进一步提示病变并非单纯的硬膜下血肿.脑脊液

流式免疫分型检测结论不支持中枢神经系统淋巴瘤.

BRAFV６００E基因突变检测阴性不支持朗格汉斯组

织细胞增多症(Langerhanscellhistiocytosis,LCH)及

ErdheimＧChester病(ErdheimＧChesterdisease,ECD)
的诊断[１].最终的术中所见排除硬膜下血肿的诊断.
结合病理结果及影像学表现,笔者判断此例属于发生

于硬脑膜的结外 RosaiＧDorfman病并累及邻近颅骨,
在文献报道的病例中较为少见[２].

讨论 　RosaiＧDorfman 病 (RosaiＧDorfmanＧDesＧ
tombes,RDD)也称窦组织细胞增生症伴广泛性淋巴

结肿大(Sinushistiocytosiswith massivelymphadeＧ
nopathy,SHML),是一种罕见的以组织细胞和/或吞

噬细胞异常增殖为特征的特发性良性疾病.该病可发

生于各个年龄段,男性多发[３].病因尚不明确,可能与

病毒感染及机体免疫调节紊乱相关[４],据文献报道部

分病例存在相关基因突变[５Ｇ７].该病最常累及淋巴结

窦以及结外淋巴组织,发生于颅内和脊柱的病例约占

５％[３].中枢神经系统 RDD 患者可仅表现为与病变

位置相关的临床症状如发热、头痛、癫痫及局灶性神经

功能缺损等[３,８].实验室检查可见血沉增高、血白细

胞升高、血球蛋白增多及贫血等非特异性改变[４].

RDD的病理学特征为组织细胞浸润,周围散在分布慢

性炎症细胞.组织细胞具有典型的“吞噬现象”或“伸
入运动”,镜下可见其胞质内含有数个至数十个小淋巴

细胞,免疫组织化学染色表现为SＧ１００强阳性、CD６８
阳性及CD１a因子阴性[６,８].

影像学表现:中枢神经系统 RDD为罕见疾病,其
中颅内的 RDD 最常表现为硬脑膜型,影像学检查常

被误诊为更为常见的脑膜瘤[９],但邻近颅骨受累少

见[２].其他类型如脑实质及脑室型极为罕见[１,３].CT
检查RDD表现为均匀稍高密度肿块,一般无钙化,可
伴 邻 近 颅 骨 硬 化 性 骨 质 破 坏 或 溶 骨 性 骨 质 吸

收[２,３,５,８].MRI检查 RDD表现为 T１WI等信号与邻

近脑实质相似;T２WI上呈不均匀低信号类似于邻近

硬脑膜,具有特征性,可能与病灶内自由基的存在有

关[３,６,１０],周围脑组织可见中重度血管源性水肿,增强

后多呈显著均匀强化,脑膜尾征可见[８].本例硬脑膜
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图１　RosaiＧDorfman病患者,男,３２岁.a)头颅轴面CT平扫脑窗示右侧额顶部颅板下弧形稍高密度病灶

(箭),伴局部皮层下白质区片状低密度影;b)头颅轴面CT平扫骨窗示右侧额顶骨骨质密度增高,并见颅骨

内板局灶性溶骨性骨质缺损、边界清晰(箭);c)轴面 T１WI示右侧额顶部硬膜区弧形等低信号灶,伴右侧额

顶骨板障高信号消失;d)轴面脂肪抑制 T２FLAIR 序列示右侧额顶部硬膜区弧形等低信号灶,伴邻近额顶

叶皮层下白质片状高信号;e)冠状面脂肪抑制 T１WI增强扫描示右侧额顶颞部硬膜区病灶明显强化并呈指

样/线样突起伸入邻近脑沟或脑实质(箭),局部硬脑膜完整并见增厚强化的“脑膜尾”,病变累及邻近软脑膜

并与脑组织粘连,伴邻近颅骨板障及内板小灶性骨质破坏区强化(箭头),局部骨膜增厚强化;f)镜下示增生

的纤维结缔组织间杂淋巴细胞、浆细胞及少量中性粒细胞浸润,可见小片组织细胞浸润,偶见伸入现象(×
４００,HE).

型 RDD 符合上述影像学表现,但伴邻近颅骨受累较

为少见,本例还可见强化的病变呈指样/线样突起向邻

近脑沟或脑实质延伸,可能与灶周水肿甚至其预后相

关[２,１０].DTI检查 RDD 表现为高 FA 值[１１];DWI上

显示无或轻度扩散受限[２,１１].磁敏感加权成像(susＧ
ceptibilityＧweightedimaging,SWI)检查 RDD表现为

低信号,可能是由慢性炎症引发的自由基或矿物质沉

积所致[１１].灌注加权成像(perfusionＧweightedimaＧ
ging,PWI)显示RDD病变灌注减低[２,１１],该特征对于

RDD的鉴别诊断非常重要,脑膜瘤通常表现为显著高

灌注,但有研究发现 RDD亦可表现为高灌注,可能与

其CD３１及CD３４抗体的高表达有关[１２].
鉴别诊断:硬膜下血肿多有明确外伤史,其中慢性

期硬膜下血肿CT表现为均匀或不均匀等低密度,当
血肿机化时可见增厚并钙化的包膜,MRI平扫表现为

典型的 T１WI等低信号、T２WI低信号,增强扫描血肿

包膜及分隔强化;脑膜瘤好发于中老年女性,典型影像

表现为高密度硬脑膜的占位,可伴坏死、囊变、钙化及

邻近骨质增生硬化改变[１０],增强后呈明显均匀强化,
脑膜尾征多见,PWI显示病变灌注增高;脑膜淋巴瘤

CT表现为等低密度,累及颅骨时呈溶骨性改变,MRI
表现为 T１WI等低信号、T２WI等高信号,增强后常表

现为较明显均匀强化,可见明显增厚、边缘欠光整的脑

膜尾;肥厚性硬脑膜炎多发生于大脑镰、小脑幕及邻近

硬脑膜,MRI平扫呈 T２WI低信号,增强后不同程度

强化[１３].其它组织细胞疾病如 LCH 及 ECD等依赖

活检病理及免疫组织学检查鉴别.
颅内孤立的 RDD 病变影像学检查常被误诊,确

诊需依靠病理.大多数 RDD属于良性自限性或长期

稳定性疾病[２],治疗首选手术切除,部分次全切病例需

术后辅助治疗如局部低剂量照射、化疗及激素治疗等,
预后大多良好[５].
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