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１９例以头颈部肿块为主要表现的木村病的临床诊治
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　　摘　要：　目的　探讨分析木村病（ＫＤ）的临床特征及诊治经过，为临床诊疗提供参考。方法　回顾性分析了
湖南省人民医院、南华大学附属南华医院２００６年１月—２０２４年６月收治的１９例经病理检查诊断为ＫＤ患者的病
史、实验室检查、影像学检查、治疗方案以及预后，并通过Ｐｕｂｍｅｄ查阅相关文献了解ＫＤ研究的最新进展。１９例患
者临床表现为头颈部肿块，部分患者合并其他部位肿块，包括腋窝淋巴结、锁骨下淋巴结、腹股沟淋巴结以及上臂

肿块。外周血嗜酸性粒细胞比例或计数增高１３例；１９例患者行超声检查，表现为边界清楚的低回声或无回声肿
块；１８例患者行 ＣＴ检查，表现为均匀低密度肿块，边界清，呈均匀轻、中度强化。１８例患者行手术治疗，１例患者
行糖皮质激素＋环磷酰胺治疗。结果　术后患者均经病理确诊，病理组织学表现为大量嗜酸性粒细胞浸润、嗜酸
性微脓肿形成、淋巴滤泡增生、滤泡间区扩大以及滤泡溶解。随访１～１０年，１９例患者中６例在原切口部位存在肿
块复发（３１．６％），其中５例予以再次手术治疗，均得到控制，其中１例患者辅以放疗，总剂量３０Ｇｙ，随访３年未复
发；１例患者糖皮质激素＋环磷酰胺治疗２周后肿块消退，停药５个月后复发，予以手术治疗后随访４年未复发。
所有患者均未因复发而死亡。结论　木村病是一种外周血嗜酸性粒细胞升高、血清免疫球蛋白 Ｅ（ＩｇＥ）升高的辅
助型Ｔ细胞 ２（Ｔｈ２）型炎症疾病，表现为无痛性肿块，以头颈部最为常见。治疗方案以手术治疗为主，ＫＤ具有术后
易复发的特性，术后辅以放疗可减少复发。复发患者可予以糖皮质激素及免疫治疗。针对Ｔｈ２型炎症细胞因子的
生物制剂可能为ＫＤ的治疗带来突破。

关　键　词：木村病；Ｔｈ２型炎症；嗜酸性粒细胞增生性淋巴肉芽肿；诊断；治疗
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　　木村病（Ｋｉｍｕｒａ’ｓｄｉｓｅａｓｅ，ＫＤ）由金显宅和司
徒展于１９３７年首先在中国报道，他们描述了７例被
称为“嗜酸性增生性淋巴肉芽肿”的病例［１］。后于

１９４８年，日本学者木村（Ｋｉｍｕｒａ）首次详细地阐述了
ＫＤ的临床及病理特点而命名［２］。ＫＤ好发于亚洲
地区男性，欧美地区白色人种［３］及非洲裔［４］偶有病

例报道。男女发病比例约为３∶１［５］，该病发病率较
低，目前以个案报道为主，暂无发病率的大规模统

计。治疗方案以手术治疗为主，但术后易复发。对于

复发的病例，有学者采用糖皮质激素或放疗，另外免

疫治疗如 Ｍｅｐｏｌｉｚｕｍａｂ［６］、Ｄｕｐｌｉｍｕａｂ、Ｏｍａｌｉｚｕｍａｂ［７］

均报道具有一定的疗效。然而 ＫＤ临床表现缺少特
异性，暂无统一的治疗方案，我们回顾分析了１９例
ＫＤ患者的临床资料，以提高对该疾病的认识，为临
床诊疗提供参考。

１　资料与方法

１．１　一般资料
回顾性分析湖南省人民医院、南华大学附属南

华医院２００６年１月—２０２４年６月经病理检查诊断
为ＫＤ的１９例患者的病史、实验室检查、影像学检
查、病理资料，治疗方案及预后。本组患者中男

１４例，发病年龄１１～６７岁，平均年龄４０岁；女５例，
发病年龄１６～５８岁，平均年龄３４岁。病程１个月
至５０年，超１０年者３例。本组患者以头颈部多发
肿块（６３．２％，１２／１９）为最常见的临床表现，双侧腮
腺区肿块４例，腮腺及颌下腺均受累４例，腮腺区及

耳后区均受累１例，右侧颈部同时累及双侧上臂、腹
股沟１例，左侧腮腺同时累及锁骨下淋巴结、腹股沟
淋巴结１例，右侧腮腺同时累及腋窝淋巴结１例；单
发肿块（３６．８％，７／１９）表现为累及腮腺２例，耳后
４例，颌下腺１例。肿块表面皮肤伴有瘙痒及色素
沉着５例，伴有肾病综合征２例，合并哮喘２例。
１．２　实验室检查

外周血嗜酸性粒细胞计数及比率升高１３例，分
别为（０．７９～２６．１０）×１０９／Ｌ和５．１％～５４．５％。外
周血嗜酸性粒细胞计数及比率正常６例。３例患者
行血清免疫球蛋白 Ｅ（ｉｍｍｕｎｏｇｌｏｂｕｌｉｎＥ，ＩｇＥ）检查，
均有不同程度升高（３４０～６５３０ＩＵ／ｍＬ）。
１．３　影像学特点

所有患者均行多普勒超声检查，表现为边界清

楚的低回声或无回声肿块。１８例行 ＣＴ检查，表现
为均匀低密度肿块，边界清，呈均匀轻、中度强化，

ＣＴ值为２５～３５Ｈｕ。详见图１～３。
１．４　治疗方法

１８例患者行手术治疗，术中发现肿瘤质地韧，
边界不清，与周围组织有粘连。单发肿块扩大切除，

可获得阴性切缘，部分多发肿块患者无法获得阴性

切缘。１例患者使用泼尼松４０ｍｇ口服，每日１次；
环磷酰胺０．２ｇ口服，隔日１次，治疗２周后停药，
５个月后原部位复发，予以手术治疗。

２　结果

所有患者术后均病理确诊，表现为大量的嗜酸

·１９·
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性粒细胞浸润和嗜酸性微脓肿形成，淋巴滤泡增生、

滤泡间区扩大，嗜酸性粒细胞浸润累及淋巴滤泡形

成“虫蚀”样表现亦称滤泡溶解。详见图４～６。
１９例患者均获得电话随访，随访时间 １～

１０年。术后复发６例（３１．６％）。予以再次手术治
疗５例，均得到控制，其中１例患者予以放疗，总剂
量３０Ｇｙ，随诊３年未复发；１例患者使用糖皮质激
素＋环磷酰胺治疗，用药２周后肿块消失，停药５个
月后原部位复发，予以手术治疗后随访４年，未复
发。所有患者均未因复发而死亡。

３　讨论

ＫＤ是一种易复发的辅助型 Ｔ细胞 ２（Ｔｈｅｌｐｅｒ
２ｃｅｌｌ，Ｔｈ２）型炎症疾病，以外周血嗜酸性粒细胞升
高、血清ＩｇＥ升高为特征，常表现为头颈部多发无痛
性肿块，全身不同的部位及不同组织的发病均有报

道［８１０］。ＫＤ有明显的区域特点，多发生于中国、日
本等东南亚地区，其中以２０～５０岁发病率最高，约
占７０％，中位发病年龄３０岁［５］。本组患者男女比

例为２．８∶１，与文献报道相近。因ＫＤ以大量嗜酸性
粒细胞浸润，血清ＩｇＥ升高为特征，目前多数学者认
为ＫＤ与２型炎症关系密切，之前的研究中也证明
ＫＤ患者中 Ｔｈ２、白细胞介素（ｉｎｔｅｒｌｅｕｋｉｎ，ＩＬ）４及
ＩＬ５升高［１１１３］。

ＫＤ主要表现为无痛性头颈部软组织多发肿
块，多位于颌面部，常见于耳周、腮腺、颌下等处。常

伴全身多处淋巴结肿大，多见于头颈、腹股沟等区域

淋巴结。肿块特点为边界不清，质中，无压痛及自发

性疼痛，早期质地较软，有特征性揉面感，但随病程

延长逐渐变硬。肿块增长缓慢，表面皮肤可有色素

沉着，可伴有皮疹及瘙痒，研究认为瘙痒的症状可能

与嗜酸性粒细胞直接浸润神经末梢或释放神经营养

因子、神经肽和细胞毒性颗粒蛋白有关［１４１５］。

ＫＤ的影像学检查 Ｂ超、ＣＴ等无特异性表
现［１６］，但可为手术医生提供术前评估，了解肿物与

周围重要血管及神经的关系，对于减少术后并发症

具有重要意义。病理检查表现为大量的嗜酸性粒细

胞浸润和嗜酸性微脓肿形成、淋巴滤泡增生、滤泡间

区扩大以及嗜酸性粒细胞浸润累及淋巴滤泡形成

“虫蚀”样表现亦称滤泡溶解，与之前学者报道的病

理特征基本相符［１７］。实验室检查表现为外周血象

中嗜酸性粒细胞比例和计数升高，伴有血清 ＩｇＥ升
高。本组患者中外周血嗜酸性粒细胞计数及比率正

常６例（３１．６％，６／１９），但所有的患者病理检查提
示大量嗜酸性粒细胞浸润。局部嗜酸性粒细胞的增

多可能由于嗜酸性粒细胞的凋亡减缓、产生增多以

及趋化因子的存在。在之前的研究中表明 ＫＤ发病
过程中存在嗜酸性粒细胞趋化因子的作用［１８］，也有

学者报道ＫＤ患者中粒细胞巨噬细胞集落刺激因子
和肿瘤坏死因子增多，可促进嗜酸性粒细胞活

化［１９］。另外 ＩＬ５也可促进嗜酸性粒细胞的分化、
活化和募集［２０］。目前 ＫＤ嗜酸性粒细胞浸润机制
暂不明确，有待进一步研究。

ＫＤ确诊依赖病理检查，当出现原因不明的无
痛性肿块，伴有淋巴结肿大，表面皮肤有色素沉着伴

瘙痒，同时合并外周嗜酸性粒细胞升高、血清ＩｇＥ升
高、激素治疗可缩小肿块时，应考虑本病可能，另外

图
!

超声检查呈低回声肿物 图
" !"

平扫

肿物呈均匀低密度!

!

" 图
#

增强
!"

肿物均

匀轻度强化!

!

" 图
$

箭头区域大量嗜酸性粒细

胞浸润#嗜酸性微脓肿形成 !

#$ !%&

" 图
%

箭

头区域滤泡间区扩大 !

'$ !(&

" 图
&

箭头

区域嗜酸性粒细胞破坏淋巴滤泡 !

'$ !%&

"

·２９·



曾其伟，等：１９例以头颈部肿块为主要表现的木村病的临床诊治 第４期　

ＩＬ４及ＩＬ５可能为诊断提供参考。ＫＤ的临床症状
不典型，易与其他颈部肿快性疾病混淆，诊断时应与

血管淋巴样增生伴嗜酸性粒细胞增多症（ｖａｓｃｕｌａｒ
ｌｙｍｐｈｏｉｄｈｙｐｅｒｐｌａｓｉａｗｉｔｈｅｏｓｉｎｏｐｈｉｌｉａ，ＡＬＨＥ）、ＩｇＧ４
相关疾病、Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病、嗜酸性肉芽肿、Ｍｉｋｕｌｉｃｚ’ｓ
ｄｉｓｅａｓｅ、淋巴瘤等疾病相鉴别。ＫＤ过去被一些学者
认为与ＡＬＨＥ为同一疾病的不同过程［２１］，然而随着

对ＡＬＨＥ及 ＫＤ研究的深入，表明 ＡＬＨＥ病理特征
之一是有上皮样血管内皮增生，从毛细血管到肌样

血管呈现血管瘤样增生，内皮细胞向管腔内生长，呈

指状突出，阻塞管腔，可以通过病理学检查与 ＫＤ鉴
别［２２］。另外ＫＤ易与 ＩｇＧ４相关疾病混淆，ＩｇＧ４相
关疾病可累及全身多个组织和器官，临床表现多变。

病理学检查：其最常见的病理表现是大量ＩｇＧ４浆细
胞浸润，席纹状纤维化和电镜下性质不明的电子致

密物沉积（ｅｌｅｃｔｒｏｎｄｅｎｓｅｄｅｐｏｓｉｔｓ，ＥＤＤｓ），实验室检
查：血清ＩｇＧ４水平升高为特征，外周血嗜酸性粒细
胞及ＩｇＥ也可升高［２３２４］，二者的临床表现及实验室

检查多有重合，需依赖病理检查鉴别。

ＫＤ目前的主要治疗方案为手术治疗［２５］。Ｙｅ
等［２６］回顾分析了５８例ＫＤ患者，分别行手术３２例、
手术＋放疗２４例以及单纯放疗２例，治疗后随访
１～１０年，复发率分别为３７．５％、８．３％、１００．０％。提
示单纯放疗患者易复发，手术后辅以放疗可有效减少

ＫＤ的复发。另外Ｃｈｅｎ等［２７］对于ＫＤ治疗方案及预
后的一项Ｍｅｔａ分析中表明：对于肿瘤大小＞３ｃｍ、肿
块存在时间 ＞５年、外周血中嗜酸性粒细胞百分比
＞２０％、血清ＩｇＥ水平＞１００００ＩＵ／ｍＬ的患者，建议
采用手术切除加术后局部低剂量放疗（２０～
４０Ｇｙ），可以降低复发率并获得更好的治疗效果。
对于ＫＤ而言，单纯手术治疗后的复发不可避免，复
发率高达３７．５％［２６］。本组患者６例复发，复发率
（３１．６％）与之前报道文献相近。定制个性化的治
疗方案可使ＫＤ患者获益，对于肿块＜３ｃｍ、存在时
间＜５年、外周血嗜酸性粒细胞百分比 ＜２０％、外周
血ＩｇＥ＜１００００ＩＵ／ｍＬ、肿块位于体表、易获得阴性
切缘的 ＫＤ患者，推荐行单纯手术治疗。而那些无
法获得阴性切缘的肿块、或肿块毗邻重要神经及血

管时，激素治疗及免疫治疗也是一个很好的替代选

择。目前针对Ｔｈ２型炎症的生物制剂如 Ｍｅｐｏｌｉｚｕｍ
ａｂ、Ｄｕｐｌｉｍｕａｂ、Ｏｍａｌｉｚｕｍａｂ，已用于治疗 ＫＤ。根据目
前报道，已有４例 ＫＤ患者使用 Ｏｍａｌｉｚｕｍａｂ后随访
４个月，肿块消失无复发。使用 Ｄｕｐｌｉｕｍａｂ２例以及
手术＋Ｄｕｐｌｉｍｕａｂ１例，随访６～１２个月，肿块消失无

复发。Ｍｅｐｏｌｉｚｕｍａｂ治疗２例以及 Ｍｅｐｏｌｉｚｕｍａｂ＋手
术治疗１例，随访３～３０个月，肿块消失无复发［２８］。

然而Ｊａｉｎ等［２９］报道了 １例难治性哮喘患者使用
Ｍｅｐｏｌｉｚｕｍａｂ单抗治疗 ７个月后，患者哮喘获得缓
解，但同时确诊了ＫＤ，考虑抗药物抗体诱发的免疫
反应，或是 ＫＤ存在 Ｔｈ２型炎症以外的致病机制。
由于针对ＫＤ的生物制剂以个案报道为主，缺乏临
床随机对照研究，疗效有待商榷，目前在国内以及国

际均未被批准用于治疗 ＫＤ［６７］，希望在未来能在开
展多中心临床随机对照试验研究后用于治疗ＫＤ。

综上所述，ＫＤ是一种易复发的 Ｔｈ２型炎症疾
病，以外周血嗜酸性粒细胞升高、血清ＩｇＥ升高为特
征，常表现为头颈部多发无痛性肿块。影像学检查

无特异性表现，目前病理诊断为金标准，主要的治疗

方案为手术治疗，手术＋放疗可减少术后复发，复发
患者可予以糖皮质激素及免疫治疗，定制个性化的

治疗方案可使患者获益。针对Ｔｈ２型炎症细胞因子
的生物制剂可能为未来 ＫＤ的治疗带来突破性
进展。
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本文引用格式：曾其伟，陈君怡，盛明，等．１９例以头颈部肿块为主

要表现的木村病的临床诊治［Ｊ］．中国耳鼻咽喉颅底外科杂志，
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