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摘要:目的　 探讨木村病(ｋｉｍｕｒａ̓ｓ ｄｉｓｅａｓｅꎬＫＤ)的相关诊疗方法及临床特点ꎮ 方法 　 回顾性分析 １ 例就诊于山西医科大学

第一医院 ＫＤ患者的病历资料ꎬ并查阅相关文献ꎬ总结其发病特点、临床表现、组织学及影像学表现以及相关诊疗方法ꎮ
结果　 本例患者可见右侧头颈部无痛性肿物ꎬ化验示嗜酸性粒细胞百分比 ２３.６％ꎬ嗜酸性粒细胞绝对值 １.９０×１０９ / Ｌꎬ血清免疫

球蛋白 Ｅ ( Ｉｍｍｕｎｏｇｌｏｂｕｌｉｎ Ｅꎬ ＩｇＥ)１０９.０ ｋＵ / Ｌꎮ 穿刺病理结果提示 ＫＤꎬ行手术切除肿物ꎬ随访期间无复发ꎮ 结论　 ＫＤ 的罕

见及其表现使其难以诊断ꎬ当患者出现无痛性头颈部肿块ꎬ且伴随外周血嗜酸性粒细胞增多、ＩｇＥ 水平升高时应考虑 ＫＤꎮ 手

术切除可兼具治疗与诊断作用ꎮ
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　 　 木村病(ｋｉｍｕｒａ̓ｓ ｄｉｓｅａｓｅꎬ ＫＤ)又称嗜酸性淋

巴肉芽肿ꎬ主要累及淋巴结、唾液腺和皮下组织ꎬ其
临床表现为无痛性淋巴结病、外周血嗜酸性粒细胞

升高和 ＩｇＥ 升高ꎬ多见于亚洲人群ꎬ尤其是中青年男

性[１]ꎮ 其病理特征为明显的淋巴滤泡增生ꎬ滤泡间

区域和反应生发中心有嗜酸性粒细胞浸润ꎬ目前相

关文献[２]报道的治疗方式主要包括手术切除、激素

以及各种免疫调节剂治疗、低剂量放射性治疗等ꎮ
因其发病率低ꎬ现有的研究以临床个案报道以及小

样本的事件报道为主ꎬ并未形成公认的治疗指南ꎮ
ＫＤ 患者在治疗后复发率较高ꎬ不同研究中治疗后

复发率有所差异[３]ꎮ 在此我们报告 １ 例头颈部 ＫＤ
患者ꎬ对其行手术切除治疗ꎬ并总结 ＫＤ 临床表现、
实验室化验以及影像学检查、预后影响因素ꎬ同时对
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相关文献进行复习ꎮ

１　 资料与方法

１.１　 病历资料

患者男ꎬ４９ 岁ꎬ因“发现右侧耳后及颈部肿物 ４
个月”于 ２０２３ 年 ３ 月 １４ 日就诊于山西医科大学第

一医院ꎮ 查体可见右侧耳后及颈部多发肿物ꎬ质硬ꎬ
固定ꎬ无压痛、瘙痒等不适ꎮ 既往无高血压、糖尿病、
心脑血管病等基础性疾病ꎮ 门诊行肿物穿刺病理检

查ꎬ结果回报:送检组织镜下可见大量淋巴细胞及较

多嗜酸粒细胞浸润ꎬ其间小血管增生、管腔扩张、不
排除 Ｋｉｍｕｒａ 病ꎬ建议住院进一步诊治ꎮ 患者入院后

化验血常规结果示:嗜酸性粒细胞百分比 ２３.６％ꎬ嗜
酸性粒细胞绝对值 １.９０×１０９ / Ｌꎬ血清 ＩｇＥ １０９.０ ｋＵ/ Ｌꎮ
尿常规、肝肾功能均正常ꎬ心电图、胸片未见异常ꎮ 颈

部超声提示右侧颌下可及多发大小不等低回声结

节ꎬ较大者 １.７ ｃｍ×０.８ ｃｍꎬ回声减低ꎮ 右侧耳后可

及不均质回声团ꎬ大小约 ３.４ ｃｍ×１.７ ｃｍꎬ边界欠清ꎬ
内血流信号较丰富ꎮ 颌面部增强 ＣＴ(见图 １)提示

右侧耳后见软组织结节影ꎬ大者大小约 ２. ６ ｃｍ ×
１.４ ｃｍꎬ平扫 ＣＴ 值约 ２８ ＨＵꎬ增强扫描强化均匀ꎬ两
期 ＣＴ 值分别约 ５８ ＨＵ、７７ ＨＵꎬ病灶周围见多发淋

巴结影ꎬ大者大小约 １.４ ｃｍ×０.８ ｃｍꎬ邻近皮下脂肪

间隙密度增高ꎮ 患者相关化验、影像学检查以及穿

刺病理结果高度提示 ＫＤꎬ与患者对相关治疗方案

进行沟通后选择手术切除治疗ꎮ

图 １　 术前 ＣＴ 影像ꎬ可见软组织肿块
Ｆｉｇｕｒｅ１　 Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅ ＣＴ ｉｍａｇｅ ｗｉｔｈ ｖｉｓｉｂｌｅ ｓｏｆｔ ｔｉｓｓｕｅ ｍａｓｓ

１.２　 方法

２０２３ 年 ３ 月 ２３ 日行右侧耳后及颈部肿物切除

术ꎬ术中可见耳大神经及颈外静脉与肿物粘连ꎬ肿物

质硬ꎬ边界不清ꎬ与周围组织粘连ꎮ 双极电凝自胸乳

肌表面沿肿物周边分离肿物ꎬ将肿物完全取出ꎬ标本

留送病检ꎮ

２　 结　 果

术后病理结果回报:送检淋巴结呈炎性反应性

增生ꎬ周围软组织内浸润淋巴组织ꎬ其内可见较多嗜

酸性粒细胞浸润ꎮ 见图 ２ꎮ
结合穿刺活检及临床化验结果ꎬ考虑嗜酸细胞

增多性疾病ꎬ倾向木村病ꎮ 免疫组化结果: ＣＤ３
(＋)ꎬ ＣＤ２０ ( ＋)ꎬＣＤ２１ ( ＦＤＣ ＋)ꎬＣＤ３４ (血管 ＋)ꎬ
ＣＤ６８(散在＋)ꎬＫｉ６７(生发中心为主＋)ꎮ 患者术后

恢复良好ꎬ随访期间无复发及并发症ꎮ

图 ２　 组织病理图片(ＨＥ×１００)
Ｆｉｇｕｒｅ ２　 Ｈｉｓｔｏｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌ ｐｉｃｔｕｒｅ( ＨＥ×１００)

３　 讨　 论

ＫＤ 发病率低ꎬ且男性的发病率远高于女性ꎬ但
男女比例随着年龄的增长而下降[４]ꎮ 尽管它的病

程是良性的ꎬ但如果不加以治疗ꎬ它可能具有局部侵

袭性ꎬ并由于频繁累及腮腺区或颅骨而导致面神经

麻痹ꎮ 嗜酸性增生性淋巴肉芽肿的临床特征也与肾

病综合征、嗅觉功能障碍[５] 等其他炎症合并症有

关ꎮ 因此ꎬ如果确诊 ＫＤ 应进行适当的管理治疗ꎮ
ＫＤ 的病因和发病机制尚不清楚ꎬ外周血中嗜

酸性粒细胞和 ＩｇＥ 水平的增加可能与过敏反应等免

疫异常有关[６]ꎮ 免疫紊乱导致的 ＩＬ￣５ 和 ＩＬ￣４ 的过

度释放可能是嗜酸性粒细胞浸润和 ＩｇＥ 水平升高的

主要原因[７]ꎮ
在临床和组织病理学上ꎬＫＤ 与血管淋巴样增

生伴嗜酸性粒细胞增多症(Ａｎｇｉｏｌｙｍｐｈｏｉｄ Ｈｙｐｅｒ￣
ｐｌａｓｉａ ｗｉｔｈ Ｅｏｓｉｎｏｐｈｉｌｉａꎬ ＡＬＨＥ)相似ꎬＫＤ 的组织学

表现为保留淋巴结结构ꎬ有较为突出的生发中心ꎮ
毛囊间区可见致密的嗜酸性粒细胞渗出ꎬ毛囊溶解ꎬ
偶见微脓肿[８]ꎮ ＡＬＨＥ 的组织病理学表现为显著的

血管增殖ꎬ内皮细胞增大ꎬ可见淋巴细胞、嗜酸性粒

细胞和浆细胞不同程度的渗透[９]ꎮ 本次报道的病

例在组织学检查中虽可见大量嗜酸性粒细胞浸润ꎬ
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但无明显血管增殖ꎮ ＡＬＨＥ 临床表现上主要为头颈

部的红斑、丘疹或结节[１０]ꎬ综合判断可将本病例与

ＡＬＨＥ 进行鉴别ꎮ
ＫＤ 诊断的金标准为组织病理学检查ꎬ因其主

诉较轻ꎬ相当部分患者不愿行穿刺检查ꎮ 根据相关

病例报道ꎬＫＤ 主要临床症状表现为长期存在并易

复发的皮下软组织肿物ꎬ头颈部居多ꎬ腹壁、腹股沟、
四肢、胸壁等其他部位也可出现ꎬ常累及淋巴结及涎

腺ꎬ可单发或者多发病灶ꎬ大多无痛ꎬ不伴皮损、色素

沉着及瘙痒等症状[１１]ꎮ ＫＤ 患者可伴有肾脏损害ꎬ
最常见的肾脏损害为膜性病变[１２]ꎮ 大多数患者外

周血嗜酸性粒细胞比例或计数及血清 ＩｇＥ 水平升

高ꎬ其中外周血嗜酸性粒细胞比例常高于 １０％[１１]ꎮ
本次报道病例即表现为无痛性头颈部肿物ꎬ查体未

见其他部位异常ꎬ病灶表面皮肤光滑ꎬ无红肿破溃ꎬ
化验嗜酸性粒细胞及 ＩｇＥ 结果远高于正常水平ꎬ这
些信息均对我们准确诊断 ＫＤ 提供了依据ꎮ

ＫＤ 的影像学检查主要包括超声、ＣＴ、ＭＲＩ 等ꎮ
其超声的主要特点常表现为边界不清楚、形态不规

则的低回声肿块ꎬ内部呈不规则“高－低相间”回声

的“木纹样”改变ꎮ 当累及整个腺体时ꎬ腺体体积可

增大ꎬ腺体回声也可呈上述改变[１３]ꎮ Ｇｏｐｉｎａｔｈａｎ
等[１４]根据 ＣＴ 表现特征ꎬ按病灶形态将 ＫＤ 分为两

型ꎮ Ⅰ型为边界清晰或相对清晰的结节或肿块:Ⅱ
型为斑片状、边界不清的肿块ꎮ 本次报道病例的颌

面部增强 ＣＴ 可见肿物边界及脂肪间隙清晰ꎬ与周

围组织无明显粘连ꎬ符合Ⅰ型 ＣＴ 表现ꎮ
由于缺乏对 ＫＤ 不同治疗方法的大规模系统临

床研究ꎬＫＤ 的最佳治疗方法存在争议ꎬ目前的临床

研究中已经提出了许多治疗方式ꎬ包括手术切除、糖
皮质激素、局部放射、细胞毒性药物及联合治疗

等[１５]ꎮ 由于 ＫＤ 是良性病变ꎬ手术切除不会导致其

扩散ꎬ所以同时兼具治疗与诊断作用ꎮ 因此ꎬ在大部

分研究报道中治疗 ＫＤ 以手术切除为主ꎮ 单发的局

部肿物患者可采取手术完全切除ꎬＫＤ 通常涉及没

有明确边界的皮下组织ꎬ这使得仅通过手术切除很

难获得阴性切缘ꎬ并且有可能复发ꎮ 手术联合激素

治疗或放疗可降低其复发率[１６]ꎮ 据报道ꎬ激素治疗

可以控制 ＫＤ 患者的皮损、淋巴病变和肾病综合征ꎬ
但在激素剂量逐渐减少期间局部复发频繁[１７]ꎬ且长

期使用激素可增加出现消化道溃疡、骨质疏松、糖尿

病等疾病的风险ꎮ 放射治疗已被用于治疗复发或持

续性病变ꎬ局部控制率较高ꎬ但放射治疗的致癌作用

以及疾病的良性性质限制了其作为主要方法的使

用[１８]ꎮ 有研究统计手术治疗后 ＫＤ 复发率为

２５.６５％ꎬ而单纯药物或放疗的复发率分别为 ３５％和

５０％[２]ꎮ
研究表明ꎬ 切缘阳性是高复发率的风险之

一[１９]ꎮ 为了解决这一问题ꎬＬｅｅ 等[２] 系统地寻找了

有关复发的归因因素ꎬ发现肿瘤最大直径≥３ ｃｍꎬ病
程≥５ 年ꎬ外周血嗜酸粒细胞计数≥２０％或血清 ＩｇＥ
水平≥１０ ０００ ＩＵ / ｍＬ 的患者即使在术后仍有可能

复发ꎬ因此应进行辅助治疗以加强对复发的控制ꎮ
也有研究指出ꎬ外周血嗜酸性粒细胞百分比≥２０％、
肿块的最大径、皮肤瘙痒这些因素与治疗后复发呈

正相关ꎬ但病程、病灶部位、吸烟史等与疾病的预后

无关[３]ꎮ
木村氏病的罕见及其表现使其难以诊断ꎬ但详

细的病史和临床检查提供了关于本疾病许多的线

索ꎮ 手术治疗为其主要的治疗方式ꎮ 当然ꎬ本研究

仍有许多不足ꎬ包括电话随访搜集患者信息难以充

分采集以及手术切除后外周血清嗜酸性粒细胞未复

查等ꎮ 在关于 ＫＤ 的系统回顾[２] 中ꎬ联合辅助治疗

和手术治疗并不能完全阻止 ＫＤ 复发ꎮ 回顾中还缺

乏手术切缘范围、后续抽血时间、手术合并症等相关

信息ꎮ 复发评估的标准化方法等方面存在具体数据

不足ꎮ 我们需要对具有特定切除范围、给药时机和

辅助治疗方案的前瞻性大规模队列研究进行进一步

研究ꎬ以确定未来的最佳治疗方案ꎮ
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