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·病例报告·

小儿木村病１例

王霞　沈加　吴伟岚　卫敏江

（上海交通大学医学院附属新华医院儿内科，上海　２０００９２）
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　　患儿，男，７岁。因双眼睑浮肿３ｄ伴血小板减
少入院。４年前患儿因双上臂肿块半年于外院就
诊，诊断为“嗜酸性粒细胞增多症”。因家长拒行淋

巴结活检，仅予以甲苯咪唑驱虫治疗。２年前患儿
因“双眼睑浮肿”入我院小儿肾内科就诊，诊断为

“原发性肾病综合征”。予以泼尼松每日 ２ｍｇ／ｋｇ
口服，１周后２４ｈ尿蛋白定量即恢复正常，继续予以
６个月的激素治疗。此次入院查体：双眼睑及双下肢
呈凹陷性水肿，颈部可及米粒至绿豆样大小肿块，双

上臂内侧可扪及大小约１．０ｃｍ×１．５ｃｍ肿块，活动
可，质地较韧，表面无红肿破溃。结合患儿病史，诊断

为“肾病复发”。外周血常规示白细胞１５．８×１０９／Ｌ，
嗜酸性粒细胞８．０％，血小板３５×１０９／Ｌ，血小板抗体
水平：ＰＩｇＡ８．００（０～２２）ｎｇ／１０７血小板，ＰＩｇＧ１２６
（０～１０８）ｎｇ／１０７血小板，ＰＩｇＭ５７（０～４０）ｎｇ／１０７血小
板，血清 ＩｇＥ为７７５０ＩＵ／ｍＬ，异常增高。口服激素
（泼尼松每日２ｍｇ／ｋｇ）治疗后嗜酸性粒细胞及血小

板均逐步恢复正常。右上肢肿块组织切片病理检查

示（图１）：肿块为淋巴组织，淋巴滤泡明显增生，嗜
酸性粒细胞浸润，血管增生，ＣＫ（

&
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）、ＣＤ７（＋）、ＫＰ（
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）、ＣＤ７９ａ（＋）、ＭＰＯ
（＋）、Ｌ２６（＋）、Ｋｉ６７（＋）、Ｓ１００（＋），病理诊断为
“木村病”。追问病史，患儿在近４年内颈部逐渐出现
大小不等的淋巴结，约数十枚。期间因咳嗽、发热查

血常规，嗜酸性粒细胞均有异常增高（２．８９×１０９／Ｌ～
７．８６×１０９／Ｌ），感染控制后嗜酸性粒细胞可恢复正
常。遂给予泼尼松治疗１周，患儿尿蛋白转阴，复查
外周血中嗜酸性粒细胞恢复正常。继续口服甲基泼

尼松龙片（每日２ｍｇ／ｋｇ）治疗，２周后患儿尿蛋白
未反复，颈部及上臂淋巴结明显缩小。其后甲基泼

尼松龙逐步减量治疗，半年后，给予甲基泼尼松龙片

每日４ｍｇ小剂量维持治疗。至今患儿尿蛋白为阴
性，淋巴结亦无增多肿大。

　　图１　肿块病理活检结果 　Ａ：病理组织中血管增生（箭头所示）；Ｂ：病理组织中大量胞浆红染的嗜酸性粒细胞浸
润（箭头所示）；Ｃ：病理组织中大量淋巴滤泡增生（箭头所示）。

　　讨论：木村病（Ｋｉｍｕｒａ′ｓｄｉｓｅａｓｅ），又称嗜酸性粒
细胞增多性淋巴肉芽肿，临床以头颈部肿块伴淋巴

系统增生、外周嗜酸性粒细胞增多、血ＩｇＥ升高为主
要表现，部分木村病可伴发肾脏受损，少数以肾损害

为首发表现的易误诊为原发性肾病［１］。文献报道

该病好发于男性中青年，２０～５０岁者占７０％以上，
中位发病年龄３２岁，男女比例为（３～６）∶ｌ［２］。但本
病例为７岁男孩，故对于学龄儿亦不能轻易排除该
病。另外，该患儿最近一次发病伴有血小板减少，此

症状是以往文献未曾提及的，对于血小板减少是否
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是木村病症候群之一，尚待积累更多临床病例得以

证实。

木村病病因目前尚不明确。因外周血和病变组

织中嗜酸性粒细胞、肥大细胞增多以及血清ＩｇＥ、ＩＬ
４、ＩＬ５、ＩＬ１３的水平增高，且部分患者同时伴有哮
喘、湿疹等过敏性疾病，有学者认为可能的原因包括

自身免疫、过敏、肿瘤、昆虫叮咬或寄生虫引起的感

染等，属于ＣＤ４＋Ｔ辅助细胞调控异常引起ＩｇＥ介导
的Ｉ型过敏反应性疾病［３］。Ｃｈｉｍ等［４］证明在木村

病中有克隆性Ｔ细胞群的存在。
木村病发病呈明显的区域特点，至今已报道

３００余例，绝大多数是东方人［５］。本病起病慢、病程

长，临床主要表现为头颈部肿块，呈无痛性、与周围

组织界限不清，随病程进展，肿块质地变为硬韧。淋

巴结肿大也很常见，多见于颏下、颌下和颈部及四肢

内侧。实验室检查特点为外周血嗜酸性粒细胞比例

和计数明显升高，血清 ＩｇＥ异常升高。骨髓象显示
有核细胞增生活跃，细胞形态无明显异常，嗜酸性粒

细胞比例增加，但无原始和早幼细胞增多。１２％ ～
１６％患者可有肾脏病变，多数为肾病综合征，表现为
蛋白尿和血肌酐异常，常导致误诊［６］。还有部分患

者是以局部淋巴结肿大为首要临床症状。本例患儿

是根据淋巴结病理活检特点、外周血嗜酸性粒细胞

增多及血清ＩｇＥ异常增高而确诊的。
木村病的确诊主要依赖活组织病理检查，典型

病理改变包括：①大量淋巴细胞浸润、聚集，常见淋
巴滤泡形成，滤泡内有活跃的生发中心并见嗜伊红

均质物沉积；②丰富的嗜酸性粒细胞浸润，易形成嗜
酸性微脓肿；③小血管增生；④纤维组织增生。其中
①②为特征性表现。对木村病进行免疫组织化学研
究发现，淋巴滤泡主要为 Ｂ细胞表达区。而滤泡间
以Ｔ细胞为主，生发中心内的嗜伊红沉积物主要为
ＩｇＥ［７］。

临床上木村病应与表现为头颈部肿块的炎症及

新生物相鉴别，如变应性肉芽肿血管炎（Ｃｈｕｒｇ
ｓｔｒａｕｓｓｓｙｎｄｒｏｍｅ）、嗜酸性肉芽肿、淋巴瘤、肿瘤淋巴
结转移等。还应与血管淋巴组织增生伴嗜酸性粒细

胞增生（ＡＬＨＥ）相鉴别。因为两者均好发于头颈
部，中青年多见，有血管病变且易于复发。以往文献

常报道该病与木村病视为同一类疾病或同一疾病的

两个阶段，目前已将 ＡＬＨＥ确认为一个血管增殖性
肿瘤谱系病中的良性型［８９］。ＡＬＨＥ多见于西方中
年女性，病变常只侵犯浅层皮肤，病变范围小，不侵

犯淋巴结及腮腺。病理组织学以血管内皮增生为

主，血管为新生毛细血管细胞，无纤维化，无玻璃样

变。木村病病理学以淋巴滤泡增生为主，可伴有不

同程度的纤维化及血管增生反应。

木村病的治疗常用方法包括局部放疗、手术切

除和口服肾上腺皮质激素。手术切除加放疗是目前

治疗肿块最有效的方法［１０］。当合并有哮喘、肾脏病

变时可局部或全身性应用糖皮质激素，但停药后常

复发。故本病治疗的难度不在于肿块本身，而在于

其合并症如反复发作的肾病综合征，对激素不敏感

者可加用环孢素［１１］。延缓或减少木村病的复发及

肾脏损害的发生是目前木村病治疗的关键。本例患

儿自第１次发病后，３年内肾病反复３次。治疗上
主张尿蛋白转阴后小剂量糖皮质激素长期维持治

疗，对尿蛋白、肾功能定期随访，必要时进行肾脏活

检，明确病理类型，有针对性选择治疗方案，以免延

误治疗时机。

［参　考　文　献］

［１］　ＮａｔｏｖＳＮ，ＳｔｒｏｍＪＡ，ＵｃｃｉＡ．Ｒｅｌａｐｓｉｎｇｎｅｐｈｒｏｔｉｃｓｙｎｄｒｏｍｅｉｎａ
ｐａｔｉｅｎｔｗｉｔｈＫｉｍｕｒａ′ｓｄｉｓｅａｓｅａｎｄＩｇＡｇｌｏｍｅｒｕｌｏｎｅｐｈｒｉｔｉｓ［Ｊ］．
ＮｅｐｈｒｏｌＤｉａｌＴｒａｎｓｐｌａｎｔ，１９９８，１３（９）：２３５８２３６３．

［２］　ＣｈｅｎＨ，ＴｈｏｍｐｓｏｎＬＤ，ＡｇｕｉｌｅｒａＮＳ，ＡｂｂｏｎｄａｎｚｏＳＬ．Ｋｉｍｕｒａ
ｄｉｓｅａｓｅ：ａｃｌｉｎｉｃｏｐａｔｈｏｌｏｇｉｃｓｔｕｄｙｏｆ２１ｃａｓｅｓ［Ｊ］．ＡｍＪＳｕｒｇ
Ｐａｔｈｏｌ，２００４，２８（４）：５０５５１３．

［３］　ＫａｒａｍａｎＥ，ＩｓｉｌａｋＨ，ＯｚｄｉｌｅｋＡ．Ｋｉｍｕｒａｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］．ＪＣｒａｎｉｏ
ｆａｃＳｕｒｇ，２００８，１９（６）：１７０２１７０５．

［４］　ＣｈｉｍＣＳ，ＦｕｎｇＡ，ＳｈｅｋＴＷ，ＬｉａｎｇＲ，ＨｏＷＫ，ＫｗｏｎｇＹＬ．
ＡｎａｌｙｓｉｓｏｆｃｌｏｎａｌｉｔｙｉｎＫｉｍｕｒａ′ｓｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］．ＡｍＪＳｕｒｇＰａｔｈｏｌ，
２００２，２６（８）：１０８３１０８６．

［５］ ＤｉｌｉｐＳ，ＴｏｉＰＣｈＴ，ＢｕｒｍａｎＰＰ，ＲａｍｄａｓＡ，ＶａｒｇｈｅｓｅＲＧ．
Ｋｉｍｕｒａ′ｓｄｉｓｅａｓｅ—ｃｙｔｏｄｉａｇｎｏｓｔｉｃｐｏｉｎｔｅｒｓ：ａｃａｓｅｒｅｐｏｒｔ［Ｊ］．Ｉｎｄｉ
ａｎＪＰａｔｈｏｌＭｉｃｒｏｂｉｏｌ，２００７，５０（２）：４２０４２２．

［６］　ＳｈｅｔｔｙＡＫ，ＢｅａｔｙＭＷ，ＭｃＧｕｉｒｔＷＦＪｒ，ＷｏｏｄｓＣＲ，ＧｉｖｎｅｒＬＢ．
Ｋｉｍｕｒａ′ｓｄｉｓｅａｓｅ：ａｄｉａｇｎｏｓｔｉｃｃｈａｌｌｅｎｇｅ［Ｊ］．Ｐｅｄｉａｔｒｉｃｓ，２００２，
１１０（３）：ｅ３９．

［７］　陆磊，陈仁贵，李小秋，王坚．Ｋｉｍｕｒａ病和上皮样血管瘤的临
床病理学观察［Ｊ］．中华病理学杂志，２００５．３４（６）：３５３３５７．

［８］　杨立．Ｋｉｍｕｒａ病与ＡＬＨＥ的对比观察─附６例报告并文献复
习［Ｊ］．诊断病理学杂志，１９９６，３（４）：２１６２１８．

［９］ ＬｉＴＪ，ＣｈｅｎＸＭ，ＷａｎｇＳＺ，ＦａｎＭＷ，ＳｅｍｂａＩ，ＫｉｔａｎｏＭ．
Ｋｉｍｕｒａ′ｓｄｉｓｅａｓｅ：ａｃｌｉｎｉｃｏｐａｔｈｏｌｏｇｉｃｓｔｕｄｙｏｆ５４Ｃｈｉｎｅｓｅｐａｔｉｅｎｔｓ
［Ｊ］．ＯｒａｌＳｕｒｇＯｒａｌＭｅｄＯｒａｌＰａｔｈｏｌＯｒａｌＲａｄｉｏｌＥｎｄｏｄ，１９９６，
８２（５）：５４９５５５．

［１０］ＫａｂａｓｈｉｍａＲ，ＫａｂａｓｈｉｍａＫ，ＭｕｋｕｍｏｔｏＳ，ＨｉｎｏＲ，ＨｕｒｕｎｏＹ，
ＫａｂａｓｈｉｍａＮ，ｅｔａｌ，Ｋｉｍｕｒａ′ｓｄｉｓｅａｓｅｐｒｅｓｅｎｔｉｎｇｗｉｔｈａｇｉａｎｔｓｕｓ
ｐｅｎｓｏｒｙｔｕｍｏｒａｎｄａｓｓｏｃｉａｔｅｄｗｉｔｈｍｅｍｂｒａｎｏｐｒｏｌｉｆｅｒａｔｉｖｅｇｌｏｍｅｒｕ
ｌｏｎｅｐｈｒｉｔｉｓ［Ｊ］．ＥｕｒＪＤｅｒｍａｔｏｌ，２００９，１９（６）：６２６６２８．

［１１］ＳｈｅｎｏｙＶＶ，ＪｏｓｈｉＳＲ，ＫｏｔｗａｌＶＳ，ＳｈｅｄｇｅＲＴ，ＲａｍｒａｊｅＮＮ，
ＬａｎｊｅｗａｒＤＮ．ＲｅｃｕｒｒｅｎｔＫｉｍｕｒａ′ｓｄｉｓｅａｓｅ：ｅｘｃｅｌｌｅｎｔｒｅｓｐｏｎｓｅｔｏ
ｃｙｃｌｏｓｐｏｒｉｎｅ［Ｊ］．ＪＡｓｓｏｃＰｈｙｓｉｃｉａｎｓＩｎｄｉａ，２００６，５４（２）：１５３
１５５．

（本文编辑：邓芳明）

·７５３·




