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　　木村病（ｋｉｍｕｒａ’ｓｄｉｓｅａｓｅ，ＫＤ）是一种罕见的慢
性非肿瘤性炎症性疾病，多发生在中年亚洲男性。

常见表现为头颈部区域逐渐增大的皮下肿块，血清

免疫球蛋白Ｅ（ｉｍｍｕｎｏｇｌｏｂｉｎＥ，ＩｇＥ）水平升高，外周
血嗜酸性粒细胞增多［１］。组织病理学特征包括形

成肉芽肿的淋巴滤泡和嗜酸性粒细胞浸润［２］。ＫＤ
最初于 １９３７年被描述为嗜酸性增生性淋巴肉芽
肿［３］。１９４８年日本学者木村哲二对该病进行了进
一步的研究和解释，因此命名为 ＫＤ［４］。亚洲年轻
男性发病率相对较高，区域明显，以中国和日本为

主，发病年龄常在２０～４０岁，男性发病率高于女性，
约为（６～１０）∶１［５］。ＫＤ的病因目前尚不明确。该
病临床少见，术前误诊率高达９０％左右［６］。ＫＤ主
要发生于头颈区域，多数为单发，除了肿块外，常常

出现皮肤发痒或色素沉着等症状。肿块通常界线不

清，伴有粘连，活动度差，呈无痛性，生长缓慢。ＫＤ
的发病机制尚不清楚。但是认为它与活性 ＣＤ４＋Ｔ
辅助细胞引起的人自身免疫疾病、ＩｇＥ介导的Ｉ型变
态反应、Ｔ细胞辅助细胞２（Ｔｈｅｌｐｅｒ２ｃｅｌｌ，Ｔｈ２）细
胞免疫紊乱有关［７８］。影像学检查可用于进一步区

分 ＫＤ与恶性肿瘤，但仍未见明确的临床特征［９］。

ＫＤ治疗仍无统一的方案，尤其术前诊断较为复杂，
易漏诊，多数以单独手术切除完成治疗，但术后易复

发。ＫＤ预后良好，但也有少数局部和远端复发的
报道。因此，对该疾病的正确认识，使临床医生作出

早期诊断和治疗，利于获得一个好的预后。本文报

道１例喉ＫＤ的临床资料。

１　临床资料

患者，男，４４岁，因反复声嘶１年、加重１个月
而入院，患者１年前无明显诱因出现声音嘶哑，呈间

歇性，偶感咽干、咽部异物感，无进食梗阻感，无咽

痛、吞咽痛，无呼吸困难，无饮水呛咳等不适，１个月
前患者感声音嘶哑加重并呈持续性，入院查体：喉外

形无畸形及异常隆起，颈部无肿大淋巴结，间接喉镜

检查见左杓会厌皱襞喉面异常隆起，表面光滑，左披

裂活动受限，余无特殊。纤维喉镜检查见左杓会厌

皱襞喉面异常隆起，表面光滑，左披裂活动受限，左

喉室消失，声带大部被遮挡（图１）。血常规示白细
胞７．７１×１０９／Ｌ，红细胞５．２２×１０９／Ｌ，中性粒细胞
４．８９×１０９／Ｌ，中性粒细胞比例 ６３．４％，血红蛋白
１６１ｇ／Ｌ，嗜酸性粒细胞比例 ７．８％，嗜酸性粒细胞
０．６×１０９／Ｌ，肝肾功能指标未见明显异常，术前增强
ＣＴ示左声门上左侧壁富血供、肿瘤性病变（图２），
结合上述结果，考虑为喉部良性肿瘤。

入院２ｄ后全麻下经口气管插管行颈部径路左
喉部肿物切除术，在左颈区平甲状腺软骨上缘水平

做约５ｃｍ切口，切开皮肤、皮下组织、颈浅筋膜及颈
阔肌，上下分离皮瓣至舌骨水平、环状软骨水平，游

离颈前带状肌，剥离部分甲状软骨膜，游离甲状软骨

上角，切开甲舌膜，沿左侧梨状窝进入喉腔，去除甲

状软骨左后上部分及上角，暴露肿物，颜色为灰白

色，与周围肌肉界限清晰，但无组织包膜，周围血供

明显。完整切除肿块，将游离的甲状舌骨膜与游离

的梨状窝切缘缝合，重建喉形态，将游离带状肌重新

成形加固喉腔外侧并对位缝合封闭喉腔。术中冷冻

病理检查提示病变为大量淋巴细胞及嗜酸性粒细胞

浸润，并见血管内皮细胞及纤维组织增生伴玻璃样

变性。术后常规抗炎治疗，切口愈合良好，无活动性

出血，并于术后第１０天出院。术后１、３、６个月随访
无复发迹象，因患者术前未常规进行ＩｇＥ检查，故术
后无法评估ＩｇＥ变化。术后半年复查颈部ＣＴ平扫，
患者喉部术区见少许积气，未见明显软组织团块影。
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术后病理回报：喉部病变见大量淋巴细胞及嗜

酸性粒细胞浸润，免疫组化标记：血管内皮 ＣＤ３１、
ＣＤ３４、ＦＬｉ１及 ＦⅧ（＋），ＩｇＧ部分（＋），ＩｇＧ４部分
（＋），浆细胞呈ＣＤ３８及ＣＤ１３８（＋），Ｋｉ６７（＋），符
合ＫＤ改变（图３）。术后１个月随访声嘶改善，术
口愈合良好，术后电子喉镜检查正常（图４）。术后
半年颈部ＣＴ平扫检查未见复发（图５）。

２　讨论

ＫＤ通常表现为头颈部无痛性皮下肿块或颈部
淋巴结肿大，皮肤外受累部位常见腮腺、眼眶、口腔

和鼻窦［５，１０１１］。而本文报道的引起声嘶的喉部 ＫＤ
非常罕见。ＫＤ是一种免疫介导的病因不明的慢性
炎症性疾病。主要表现为外周嗜酸性粒细胞增多和

血清ＩｇＥ升高。创伤、感染、Ⅰ型超敏反应和自身免
疫过程被认为是可能的原因。该患者有反复声嘶病

史，考虑存在反复感染可能。具体来说，病菌等可能

改变Ｔ细胞免疫调节或诱导ＩｇＥ介导的Ⅰ型超敏反
应，导致嗜酸性粒细胞营养细胞因子的释放，故感染

或毒素可能引发自身免疫反应或导致Ⅰ型超敏反
应［１２］。ＫＤ的男性发病率明显高于女性，考虑性激
素和遗传学可能在ＫＤ的男性优势中起重要作用。

ＫＤ临床病程缓慢，诊断具有挑战性，误诊较
多。最常见的临床特征是无症状的单侧软组织肿

块，如唾液腺和局部淋巴结［１３］，病变好发部位主要

涉及唾液腺、耳前区和颈部淋巴结。原因可能是ＫＤ
更容易累及淋巴结，而头颈部淋巴结众多。头颈部

淋巴结首先引流至腮腺、耳周及颌下等颈上淋巴结，

最后排入颈部淋巴结。而本例患者主要表现在左侧

声门上，不同于多见的好发部位。ＫＤ常伴有皮肤
瘙痒或黑色素沉着，可能是由于淋巴细胞和嗜酸性

粒细胞的神经浸润所致［１１］。

影像学检查有助于确定病变部位和程度及淋巴

结受累情况，但特异性不高。影像检查包括超声、

ＣＴ和ＭＲＩ。超声检查常表现为低回声肿块，边界不
清，形状不规则，内部回声不均匀。因此，ＫＤ常被
误诊为恶性肿瘤［１１］。增强扫描结果常表现为局部

和周围的多个未明确的增强肿块，并伴有相关的区

域淋巴结肿大。在本病例中，患者以声音嘶哑症状

就诊，伴有吞咽梗阻感，无吞咽痛，症状有进行性加

重，病程较长，增强 ＣＴ也提示左半喉增强肿块，边
界不清，根据患者症状及辅助检查与喉部恶性肿瘤

极其相似，但因影像上未见病灶区周围骨质侵犯，顾

暂考虑为喉部良性肿瘤，遂行良性肿瘤切除术，

术后根据病理结果诊断为ＫＤ。病理检查是诊断

!!"" !!"" !!"" !!""
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图１　术前电子喉镜检查　　图２　术前增强ＣＴ扫描（箭头为肿瘤）　２Ａ：水平位；２Ｂ：冠状位　　图３　术后病理结果　３Ａ：可
见大量嗜酸性粒细胞浸润　（ＳＰ×２００）；３Ｂ：可见呈假上皮增生的血管内皮　（ＳＰ×１００）；３Ｃ：淋巴组织明显增生伴淋巴滤泡滤
泡形成　（ＳＰ×１００）；３Ｄ：浆细胞中ＣＤ３８呈阳性　（ＳＰ×１００）；３Ｅ：增生的血管ＣＤ３４呈阳性　（ＳＰ×１００）　　图４　术后３个
月电子喉镜检查　４Ａ：声门开放相；４Ｂ：声门闭合相　　图５　术后６个月颈部ＣＴ平扫检查　５Ａ：水平位；５Ｂ：冠状位
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ＫＤ的金标准，淋巴滤泡增生及生发中心增大，嗜酸
性粒细胞浸润，毛细血管和静脉增生，周围有圆形胶

原纤维沉积和不同程度的纤维化。该病例病理学检

查也符合这一特征。

由于缺乏关于ＫＤ不同治疗方法的大规模系统
临床研究，ＫＤ的最佳治疗是有争议的。通过应用
手术、放疗和化疗［１４］，已经报道了成功的病例。根

据一些病例报道，不同的药物，如环孢素、他克莫司、

霉酚酸酯和氯雷他定［１５１７］，已被用于治疗 ＫＤ，其反
应范围从轻度改善到完全缓解甚至治愈。Ｎａｋａｈａｒａ
等［１８］报道，类固醇治疗可控制 ＫＤ的病变，但在类
固醇剂量逐渐减少的期间，局部复发频繁发生。然

而，Ｙｅ等［１４］指出手术切除联合小剂量术后放射治

疗，ＫＤ的局部复发率最低。在以上治疗手段中，ＫＤ
手术治疗尤为重要，它有助于减少肿块，有利于诊

断。因此，手术切除被认为是ＫＤ治疗的黄金标准。
所以ＫＤ的治疗目的应当是在防止复发的同时保证
基本功能，根据病变范围选择以手术切除、放／化疗、
药物治疗或互相结合的治疗方法［１９］。然而，ＫＤ没
有包膜，没有明确的边界，使手术彻底切除成为一个

挑战。本文报道患者术中见肿瘤无明显包膜，术者

在肿瘤外沿正常组织切除，术后随访半年，无复发迹

象。ＫＤ的总体预后良好，只有极少部分出现远处
转移。

总之，对于声嘶、喉部不明原因的肿瘤，诊断出

现困难时，如果外周血嗜酸性粒细胞增加，特别是当

血清ＩｇＥ水平升高，影像提示边界不清的增强肿块
时，应考虑 ＫＤ的可能性。当然，病理检查是确诊
ＫＤ的金标准，应通过手术标本确认。手术中可以
在最大程度保存喉部功能的情况下，适当放宽手术

切缘，以减少复发。
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