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  木村病(Kimura’s
 

disease,KD)又称嗜酸性增生

性淋巴肉芽肿,是一种临床罕见的病因不明、发病机

制不确定的慢性炎症性疾病,于1937年由中国学者

金宅显首次报道,1948年日本学者木村对该病的病理

组织特点进行了详细的报道,后续文献多将该病称为

KD[1]。该病好发于头颈部,易累及腮腺区、眶部、颧
颊部、颌下区域,表现为单发或者多发无痛性软组织

肿块,常累及皮下组织、唾液腺及淋巴结[2]。该病术

前诊断较困难,早期容易误诊或者漏诊,导致治疗过

度或者不当[3-4]。本研究回顾了12例发生于腮腺区

及颌下区KD病例资料,结合国内外文献报道的 KD
病例,全面分析其临床表现、CT影像和病理变化三者

之间的关系,评估治疗效果,旨在提高该病的诊断准

确性。本研究已通过本院医学伦理委员会批准(审批

号:DFY20250319001)。
1 临床资料

 

  2013年2月至2025年2月本院共收治12例采

用口腔颌面外科手术治疗的 KD患者,均为男性,年
龄17~72岁,平均年龄43.33岁。病例均选择手术

治疗,采用阴性切缘的广泛切除,均有完整的病史资

料记录、组织学切片和组织蜡块。
回顾性分析12例 KD的临床资料,并请两名放

射科医师对CT影像学特征进行分析评估,独立完成

对图像的检查,回顾病变的CT影像学表现,结合组织

病理学进行综合分析。
结果显示,7例(58.33%)发生在腮腺区,5例

(41.67%)发生在颌下区。12例 KD病史均较长,肿
物缓慢长大,其中11例无全身及局部症状,1例偶尔

伴发头皮和四肢瘙痒不适,局部色素沉积。9例出现

同侧颌下或者颈部淋巴结肿大情况,肿大淋巴结活动

度良好、无自发痛及按压痛,其余3例未出现同侧颌

下及颈部淋巴结肿大情况。11例切除后无复发,典型

病例3为右腮腺区 KD,术后1年复发。典型病例6
出现再发情况,首发于右腮腺区KD,行腮腺及肿物切

除术,术后病理检测结果报告为腮腺区KD,术后5年

左面部再发,再次行病理检测证实为 KD。5例外周

血嗜酸性粒细胞绝对值(0.98~1.67)×109/L明显高

于正常值(0.02~0.50)×109/L,7例处于正常范围

(0.13~0.41)×109/L。8例嗜酸性粒细胞百分比

(5.2%~18.2%)高于正常值(0.5%~5.0%),4例

(2.0%~4.5%)处于正常值范围,见表1。
  根据KD的CT影像学特点,参考YANG等[5]的

分类方法,将病灶按形态分为3种类型:结节型、弥散

型及中间型。Ⅰ型为边界清楚的结节状肿块,密度均

匀,无出血、坏死及钙化,增强扫描呈均匀强化;Ⅱ型

为边界不清的斑片状肿块,密度不均,但无出血、坏死

及钙化,增强扫描病灶多呈轻至中度不均匀强化;Ⅲ
型为中间型,与恶性肿瘤表现类似,单发病灶,形态不

规则,边界部分模糊,不累及邻近皮下组织及皮肤,病
灶一般呈明显强化、无坏死,但颈部无肿大淋巴结。
本研究中7例为多发性结节肿块,5例为弥散性肿块,
未见中间型肿块。7例多发性结节,CT影像病变累

及唾液腺及头颈部多个部位,呈多发结节状软组织

影,病灶边界清楚,密度均匀,多个结节间无明显融

合,未见囊变、液化坏死趋势,临近皮肤较少受累,平
扫病灶密度呈等或稍高于周围肌肉组织,增强扫描呈

均匀一致的明显强化,相邻皮下脂肪间隙清晰。5例

弥散性肿块CT影像学表现为腮腺、颌下区软组织肿

块影,肿块轮廓不清,包膜不完整,累及邻近皮下脂肪

间隙,平扫与周围肌肉组织相比密度稍低到低密度,
病灶内密度不均匀,未见明显的坏死区及钙化影,增
强扫描呈轻中度不均匀强化,其内见增粗血管走行,
腺体周围局部淋巴结病变。
12例 KD病理组织肉眼可见均为实性,质地柔

软,形状不规则,无明显包膜形成,切面灰褐色或灰白

淡黄实性,无囊实性及出血。显微镜下,病变侵犯真

皮层和肌肉,原发病灶及周围淋巴结均可见淋巴滤泡

样结构,淋巴滤泡由大小不等的生发中心组成,大量

嗜酸性粒细胞浸润滤泡间,伴肥大细胞、朗格汉斯细

胞出现,形成嗜酸性微脓肿,滤泡间出现毛细血管后
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小静脉增生,部分病例可见血管壁玻璃样变及间质纤 维化改变,见图1。

表1  12例KD患者临床资料

患者编号 性别 年龄(岁) 位置 大小(cm3) 数量 嗜酸性粒细胞绝对值(×109/L) 嗜酸性粒细胞百分比(%)

1 男 44 右腮腺区 5.0×2.0×1.5 多发 0.41 7.4

2 男 52 左颌下区 4.0×1.5×1.0 多发 0.98 13.1

3 男 40 右腮腺区 2.5×2.0×0.4 多发 1.65 18.2

4 男 39 左腮腺区 6.0×3.5×3.0 单发 0.36 3.0

5 男 48 右颌下区 2.2×1.7×1.3 单发 0.29 5.2

6 男 51 右腮腺区 7.0×5.5×2.0 多发 1.32 15.4

7 男 34 右腮腺区 6.0×5.0×2.0 多发 0.31 4.5

8 男 35 左腮腺区 2.5×2.5×0.8 单发 1.67 17.7

9 男 64 右颌下区
  

6.0×5.0×2.5 多发 0.41 12.0

10 男 17 右颌下区 2.5×1.4×0.8 多发 1.11 11.1

11 男 24 右腮腺区 2.5×1.5×2.0 单发 0.13 2.6

12 男 72 左颌下区 3.5×3.0×2.3 单发 0.13 2.0

  A:镜下见大量嗜酸性粒细胞浸润,淋巴滤泡形成,生发中心扩大;B:淋巴组织增生伴滤泡形成;C:嗜酸性粒细胞浸润形成微脓肿;D:大量毛细

血管增生。

图1  KD的病理学特点(HE染色)

  典型病例6,男,51岁,因“发现右面部无痛性肿

物8年余”入院,8年前无明显诱因偶然发现右耳下一

包块,大小约核桃样,无自发痛及按压痛,不影响咀

嚼、吞咽和言语,未行任何治疗,后包块逐渐长大,1个

月前肿物长至馒头样大,伴轻微胀痛。期间肿物无红

肿热痛表现,患者无全身乏力、消瘦、盗汗情况。专科

查体:右侧耳垂下方靠腮腺下极触及一肿物,大小约

10.0
 

cm×6.0
 

cm,形状似椭圆形,质地柔软,边界清

楚,活动度良好,皮温正常,按压轻微疼痛。血常规结

果显示:单核细胞百分比8.1%,嗜酸性粒细胞百分比

15.41%,嗜酸性粒细胞绝对值1.32×109/L。CT示

右侧腮腺咬肌区弥散性占位,病变与腮腺分界不清,

见图2。入院后完善相关检查,排除手术禁忌证,全身

麻醉下行右腮腺浅叶及肿物扩大切除术,术中见肿物

与腮腺边界不清,肿物呈鱼肉状,实性,与周围组织粘

连明显,血供丰富,周围见数个肿大淋巴结。术后病

例检查结果显示:肿物有包膜,切面灰白淡黄实性,质
软,腮腺及淋巴组织增生,有大量嗜酸性粒细胞浸润。
病理诊断:右腮腺区 KD。术后随访无复发。术后5
年,患者因“左面部无痛性肿物”再次来就诊,诉半年

前偶然触及左面部一蚕豆样大小肿物,无不适,未予

重视,后肿物缓慢长大,近2个月来,肿物逐渐长大,
增大至红枣大小,遂来就诊。专科查体:左面部靠近

耳屏前、腮腺咬肌区触及数个肿物,较大一个约3.0
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cm×2.5
 

cm,扁平状,质硬,活动度差,与周围组织粘

连。血常规示:单核细胞百分比6.4%,嗜酸性粒细胞

百分比9.5%,嗜酸性粒细胞绝对值0.7×109/L。CT
示左腮腺区靠咬肌外侧多个软组织肿块影,肿块周围

软组织增厚影,边界不清,性质待定,见图3。术中见

肿物为炎性病变,与周围腮腺组织粘连明显,无明显

边界,部分腺体质地较硬、纤维化。术后病理检测结

果示腮腺组织腺泡萎缩,大量淋巴细胞增生、淋巴滤

泡形成,间质小血管增生伴大量嗜酸性粒细胞、浆细

胞浸润,纤维组织增生,诊断为:左腮腺区 KD。术后

随访无复发。

  A:右腮腺区巨大软组织密度影,平扫呈等密度,边界不清,腮腺区皮肤增厚;B、C:增强扫描横断及冠状位中度不均匀强化,内见强化血管影。

图2  病例6右腮腺KD患者CT影像

  A:左腮腺咬肌区、耳屏前多个稍高密度结节,边界清楚,密度均匀;B、C:增强扫描中度均匀强化。

图3  5年后病例6左腮腺KD再发CT影像

2 讨  论

  KD是一种罕见的慢性炎症性疾病,多数病例报

告于中国、日本和东南亚国家年轻男性,男女发病比

例6∶1~10∶1[5],好发年龄20~40岁,单侧多发。
本研究中12例均为男性,11例为中国籍,1例为缅甸

籍,年龄17~72岁,中位年龄42岁,全部为单侧受

累,与以往研究相似,据此推测遗传因素和性激素可

能在KD的发病中发挥重要作用[6]。KD好发于头颈

部,少数见于腹股沟、腋窝及四肢等处[7]。有文献报

道KD也可累及全身多处器官,肾脏受累较常见,可
同时出现或数月甚至数年后出现[8]。本研究中,病变

主要累及唾液腺和颈部淋巴结,未发现肺部、肝脏、肾
脏或者骨骼受累情况,所有病例复查未发现远处淋巴

结转移情况,原因可能为 KD更容易累及淋巴结,而
头颈部淋巴结较多,淋巴结先引流至腮腺、耳周、颌下

等颈部上淋巴结,再汇入颈部淋巴结。本研究12例

病例病史均较长,肿物缓慢长大,其中11例无全身及

局部症状,1例患者局部皮肤瘙痒、色素沉积,可能是

由于淋巴细胞和嗜酸性粒细胞的神经浸润及细胞因

子释放[9]。12例均伴有不同程度的腮腺或者颌下腺

轻度肿胀情况,但无化脓性炎症表现,所有病例未出

现张口受限或面部不对称情况。该病发病机制尚未

明确,有学者推测可能与炎症、内分泌紊乱、自身免疫

性疾病、寄生虫感染、病毒感染和过敏有关[10]。近年

来有学者提出,KD可能由于病毒或寄生虫感染引起,
触发Ⅰ型超敏反应,导致嗜酸性粒细胞因子的释放,
使嗜酸性粒细胞与IgE 的产生过程受到干扰[11]。
SYED等[12]研究表明,KD患者外周血嗜酸性粒细胞

增多,血清中的IgE水平升高,提示可能与变态反应

有一定的相关性,但迄今为止未能提取到感染原。本

研究12例病例中有8例嗜酸性粒细胞百分比均高于

正常值,这对于KD的诊断具有重要提示意义。另有

学者认为,嗜碱性粒细胞也可能参与 KD的发病机

制,诱导IgE和嗜酸性粒细胞浸润[13],本研究未发现

明显相关性。后续的研究可以更深入地研究遗传易

感性、环境触发因素和分子免疫因素,这可能有助于

了解KD的发病机制。
以往文献报道,KD 的 CT 影像学特征无特异

性[14]。本研究发现,KD的CT影像学表现有明显特

征,CT影像表现为皮下组织中界限清楚的多发结节

性肿块或者边界不清的弥散性肿块,伴或不伴有淋巴

结病变,受累的肿大淋巴结在CT上密度均匀,低密度
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囊性液化坏死和钙化灶很少见[15]。本研究发现,大多

数病变位于大唾液腺附近,特别是腮腺区域,多数伴

有皮下脂肪萎缩,这是一个明显的特征,它可以在KD
早期的识别和确定边界方面提供诊断信息,从而提高

CT检查的准确诊断,减少不必要的创伤性检查或者

根治性手术。本研究中7例患者为多发性肿块,5例

为弥散性肿块,前者均匀强化,后者不均匀强化,强化

程度较前者低,这可能与慢性炎症的不同阶段,病灶

的血管增生和纤维化程度不同有关。另外,这种CT
影像学差异和嗜酸性微脓肿的形成也有一定关系[16]。
本研究还发现,12例KD中3例病变位于皮下及腺体

中,为淋巴结外病变,呈边界不清的团块影像,腺体肥

大,其中2例位于皮下及腮腺组织中,1例位于皮下及

颌下腺中;另外9例为淋巴结内病变,CT显示淋巴结

肿大,内部结构模糊,但无明显的液化坏死及钙化

影像。
病理检查是 KD临床诊断的金标准[17]。本研究

中,12例均为实性,质软,形状不规则,7例无明显包

膜,5例有包膜形成,切面灰褐色,部分呈灰白色。镜

下见病变累及真皮层和肌肉,炎症细胞增生和浸润,
病灶内淋巴滤泡明显增生,滤泡内可见不同程度的嗜

酸性细胞及嗜伊红物质浸润,形成嗜酸性微脓肿,滤
泡间形成生发中心伴毛细血管和微静脉反应性增生,
管壁不同程度纤维化及玻璃样变。

KD应与嗜酸性粒细胞增多性血管淋巴样增生

(angiolymphoid
 

hyperplasia
 

with
 

eosinophilia,AL-
HE)、腮腺肿瘤、转移淋巴结、血管肉瘤、Castleman
病、淋巴结结核、淋巴瘤、淋巴结病变等相鉴别[18]。
KD与ALHE最容易混淆,两者的临床表现和影像学

表现极为相似,鉴别主要依靠组织病理学检查。AL-
HE表现为大量毛细血管管壁结节状增生,内皮呈上

皮样改变,很少形成淋巴滤泡及嗜酸性微脓肿。而

KD多见淋巴滤泡增生,生发中心扩大伴炎症细胞浸

润、嗜酸性微脓肿形成。
KD预 后 相 对 良 好,至 今 未 见 远 处 转 移 者 报

道[19]。该 病 属 于 良 性 病 变,但 术 后 复 发 率 高 达

25%[20]。LEE等[21]提出了一种复发风险因素算法,
即肿瘤最大径≥3

 

cm、病程≥5年、外周血嗜酸性粒细

胞计数≥20%或血清IgE≥10
 

000
 

IU/mL的患者复

发风险增高。本研究中12例均采用手术治疗,1例出

现复发,复发率8.33%,复发的病例为右腮腺区的多

发性肿块,考虑由于病灶浸润性生长、界限不清导致

手术过程中未能完全切除至安全边界、局部淋巴结病

变导致,复发后再次手术,术后联合口服类固醇激素

治疗后随访至今未见复发。本研究中典型病例6初

始为右腮腺区KD,手术切除后5年左腮腺区再发,这
可能与致病因素没有去除、外周血中嗜酸性粒细胞水

平增高及某些炎症因子沿颈部淋巴结转移有关。目

前临床中治疗 KD目的是预防复发的同时保留正常

组织结构和功能,手术切除、糖皮质激素治疗、放射治

疗、细胞毒素治疗及激光治疗是常见治疗方法,其中

手术是目前最主要的治疗手段,对于孤立及局限的病

灶多数学者建议手术治疗[22]。糖皮质激素也常作为

治疗手段,其疗效确切,但停药后容易导致复发,因此

目前推荐长期小剂量维持治疗[23]。有文献报道,对于

病灶累及多个部位、手术后易复发或对类固醇激素产

生耐药的患者,放疗疗效较好,推荐的最佳放疗剂量

为2
 

630
 

Gy[24],周期为23周。近年来有文献报告,采
用生物免疫抑制剂IgE抗体奥马珠单抗每两周进行

皮下注射治疗有效,经过治疗,病灶的范围和外周血

嗜酸性粒细胞水平均有明显下降[25]。最新研究显示,
环孢素A、沙利度胺、环磷酰胺等免疫抑制剂对于KD
均有一定的疗效,但目前对于维持治疗的剂量及疗程

需要进一步观察和探索[26]。对于手术或放疗后复发、
激素依赖及单纯给药无效的患者可以考虑联合免疫

抑制剂治疗,早期小剂量免疫抑制剂联合皮质类固醇

治疗可能是一种比较有效的新方法[27]。
 

综上所述,临床中遇到腮腺及颌下区皮下无痛性

肿块、外周血嗜酸性粒细胞水平升高和IgE升高的年

轻男性患者,应高度怀疑 KD的可能性。CT影像学

检查可以显示病变的范围、大小、炎症改变的程度,而
病理学检查是诊断KD的金标准,必要时可行超声引

导下穿刺活检术以早期明确诊断。KD多采用手术治

疗,辅助激素及抗体治疗,由于其易复发,患者随访时

间较长。未来的研究一方面需要增加不同地区、种族

和性别的KD样本量,另一方面可以关注复发率、并
发症,以评估疗效,同时研究者需探索新的生物标志

物、治疗方法及KD预防策略。
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