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　 　 木村病( Kimura’ s
 

disease,KD) 又称嗜酸粒细胞增

多性淋巴肉芽肿,1937 年由中国金显宅首先报道并命名

为“嗜酸粒细胞增生性淋巴肉芽肿”,1948 年因日本

Kimura 等对其进一步报道,目前国际上常采用“Kimura’s
 

disease”,即木村病[1] 。 KD 是一种罕见且病因不明的以

淋巴结及软组织和唾液腺损害为主的慢性进行性炎性
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疾病,临床常以头颈部皮下软组织肿块伴淋巴结受累为

主要表现,可伴唾液腺侵犯、外周血嗜酸粒细胞增多和

血 IgE 水平升高,部分 KD 可伴发肾损害[2] 。 KD 发生率

目前呈升高趋势,地域性明显,多见于亚洲男性青年,高
峰年龄 20 ~ 40 岁[2] 。 关于儿童 KD 报道较少。 广东深

圳市儿童医院肾脏科收治 1 例以肾病综合征为首发症

状的 KD 患儿,分析其临床特征、实验室指标、治疗等,并
复习相关文献,以提高儿科医师对儿童 KD 的认识,避免

漏诊及误诊。

1　 病例资料

患儿,男,11 岁 10 个月,2019 年 4 月 8 日因“反复浮

肿 1 月余”入住我院肾脏科,眼睑及双下肢凹陷性浮肿。
查尿常规尿蛋白“ +++”。 入院查体:神志清楚,精神可,
无皮疹。 右侧颈部可触及 1

 

cm×1
 

cm 大小淋巴结,无触

痛、质韧,活动度可;咽无充血。 肺部、心脏正常。 腹软,
双下肢凹陷性浮肿。 神经系统查体阴性。 血常规:WBC

 

10. 1×109 / L,嗜酸粒细胞绝对值 2. 1×109 / L,嗜酸粒细胞

百分比 10. 2%。 血生化:血肌酐 38. 9
 

umol / L,血白蛋白

15. 0
 

g / L,血总胆固醇 17. 44
 

mmol / L,血清 IgE
 

3
 

603
 

IU / mL,24 小时尿蛋白定量 4
 

500
 

mg。 有大量蛋白尿、低
蛋白血症、高脂血症、水肿,确诊为肾病综合征。 因肾病

发病年龄偏大,立即完善肾脏活检,病理显示小球病变

轻微,电镜结果肾小球基底膜无明显增厚,足突弥漫融

合,有微绒毛变,未见电子致密物沉积,提示微小病变性

肾病,见图 1。 外周血辅助性 Th1 / Th2 细胞因子检测显

示,IL-4 为 8. 65
 

pg / mL(参考值 0 ~ 4. 19
 

pg / mL)、IL-10
为 10. 22

 

pg / mL(参考值 0 ~ 5. 61
 

pg / mL)水平明显升高。
颈部超声:右侧颈部淋巴结炎性肿大。 给予足量激素泼

尼松 20
 

mg 治疗,每日 3 次(总量 60
 

mg),7
 

d 后尿蛋白

转阴,患儿顺利出院。 当时颈部淋巴结肿大未给予特殊

处理。 出院后规律门诊随访,足量泼尼松口服 5 周后进

入巩固维持阶段,改为 60
 

mg / 40
 

mg 交替口服,移行减

量。 2020 年 1 月泼尼松减至 20
 

mg 隔日口服时,颈部淋

巴结较前明显肿大,约 3
 

cm×2
 

cm,有触痛。 外涂莫匹罗

星软膏、鱼石脂软膏无好转,尿蛋白“ +++”,伴有全身浮

肿,肾病复发,加量泼尼松为 20
 

mg,每日口服,7
 

d 后

(2020 年 1 月 20 日) 尿蛋白转阴,颈部淋巴结缩小。
1 年内(2020 年 8 月 10 日至 2021 年 8 月 10 日)淋巴结

反复肿大伴随肾病复发 3 次。 结合 IgE 水平明显偏高,
为排除 KD,2021 年 10 月 22 日行外科手术颈部淋巴结

活检:活检组织呈灰白色,质地稍韧,体积约 1. 3
 

cm ×
1. 0

 

cm×0. 5
 

cm,局灶可见包膜;淋巴结结构部分破坏,
淋巴滤泡萎缩,副皮质区扩张,可见纤维血管组织增生

及大量嗜酸粒细胞浸润,伴嗜酸性脓肿形成,病变累及周

围脂肪组织(图 2),符合 KD 典型病理改变,考虑 KD。 免

疫表型:肾脏标本免疫荧光未见免疫复合物沉积。 淋巴

结免疫 组 化: CD68 ( 组 织 细 胞 + )、 S-100 ( 散 在 + )、
Langerin(局灶 +)、 ALK (-)、 CD123 ( 灶性 +)、 CD20 ( 滤

泡+为主)、 CD21 (滤泡树突 +)、 CD3 ( T 淋巴细胞 +)、
CD30(个别弱+)、PAX-5(B 淋巴细胞+)。 手术切除后给予

小剂量激素(泼尼松 2. 5
 

mg 隔日顿服),未复发,2022 年 1
月顺利停用泼尼松。

图 1　 肾脏组织病理

图 2　 淋巴结病理

2　 讨论

KD 是一种罕见的慢性炎症性疾病,发病机制尚不

完全明确,部分就诊患者伴有过敏性疾病(如支气管哮

喘、过敏性鼻炎或湿疹等),提示 KD 与过敏变态反应性

疾病可能存在关联[1-3] 。 文献[4-5] 报道
 

Ⅰ
 

型超敏反应和 T
细胞异常参与 KD 发病机制。 T 细胞在嗜酸粒细胞增多

的发展过程中具有重要调节作用,Th1 / Th2 可导致嗜酸

粒细胞和 IgE 过量产生,可能是 KD 发生的重要原因。
患者外周血粒细胞巨噬细胞刺激因子、肿瘤坏死因子

(TNF)-α、可溶性 IL-2 受体(SIL-2R)、IL-4、IL-5、IL-10 和

IL-13 水平可明显升高,血浆 IgE 水平也明显升高。 本例

患儿外周血嗜酸粒细胞水平升高,血浆 IgE 水平明显升

高,外周血辅助性 Th1 / Th2 细胞因子检测显示 IL-4、
IL-10 水平升高,均提示 Th1 / Th2 细胞免疫调节失衡可

能是 KD 及其肾脏损伤的共同机制。 国外学者[5-6] 认为

IgE 介导的Ⅰ型变态反应及淋巴细胞 CD4+
 

T 免疫调节

失衡共同参与了 KD 肾脏损害,嗜酸粒细胞及 IgE 水平

过度升高使机体处于高敏状态,Th2 细胞功能紊乱,多种

炎症细胞因子释放进一步增加肾脏血管及肾小球基底

膜通透性,从而产生大量蛋白尿、水肿等肾病综合征症

状。 本例患儿以反复浮肿就诊,诊断肾病综合征,外周

血嗜酸粒细胞水平高,血浆 IgE 水平明显升高,当时伴有

颈部淋巴结肿大,但临床医师未给予重视,1 年内淋巴结
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反复肿大与肾病复发 3 次同步,后引起临床医师重视,
病程 2 年 6 个月后外科手术颈部淋巴结活检,病理符合

KD 典型病理改变。
目前儿童 KD 多为个案报道,尚未见 KD 发病率的报

道。 KD 好发于亚洲中青年男性,男女比例 5 ∶ 1 ~ 14 ∶ 1,
在儿童 KD 中更高(28 ∶ 1),中位年龄 12 岁[3-4] 。 本例患

儿发病时 11 岁 10 个月,符合儿童 KD 特定的好发年龄。
KD 起病缓慢、病程长,常因无明显症状而被忽视。 KD
患儿往往以头颈部皮下软组织肿块就诊,肿块深浅不

一,常涉及皮下组织,主要累及头颈部区域及唾液腺等,
可侵犯眶周(包括眼睑、结膜和泪腺等)、头皮、鼻旁窦,
甚至会厌、鼓膜等组织,四肢、腹股沟淋巴结较罕见,肿
块多无触痛,界限不清,与周围组织粘连,大小不一,可
融合成团块,部分病例仅侵犯淋巴结[7-8] 。 本例患儿未

见软组织肿块,仅侵犯淋巴结,临床无湿疹及蚊虫叮咬

过敏性皮炎表现。 KD 患者大多不伴有发热、咳嗽等呼

吸道症状。 文献[8-9] 报道 12% ~ 16%的 KD 患者可伴有

蛋白尿,其中 70%表现为肾病综合征。 少数 KD 患者因

全身水肿或肾脏疾病首次就诊,临床医师体检发现肿块

或淋巴结肿大,经病理检查确诊。 本例患儿为以肾病综

合征起病的儿童 KD,1 年内淋巴结反复肿大与肾病复发

3 次同步。 KD 在儿童中的发生率较低,起病隐匿,需活

检方能确诊,儿科医师应引起重视。 临床鉴别诊断包括

嗜酸粒细胞增多症、腺体良性或恶性病变、霍奇金淋巴

瘤、腺体慢性炎症性疾病和自身免疫性疾病如干燥综合

征等。 根据 KD 慢性病程、特征性嗜酸粒细胞比例及 IgE
水平升高,结合活检病理,确诊及鉴别诊断并不困难。
因此,组织病理是诊断 KD 金标准,表现为病灶区有大量

淋巴细胞聚集,淋巴滤泡增生活跃,淋巴结生发中心嗜

伊红均质物沉积,大量嗜酸粒细胞浸润,易形成嗜酸粒

细胞性脓肿。 本例患儿淋巴结组织病理活检示淋巴结

结构部分破坏,淋巴滤泡萎缩,副皮质区扩张,可见纤维

血管组织增生及大量嗜酸粒细胞浸润,伴嗜酸性脓肿形

成,病变累及周围脂肪组织。 张小鸽等[9] 报道儿童 KD
肾脏病理类型表现丰富,主要包括微小病变、膜性肾病、
系膜增生性肾小球病变、IgM 肾病、IgA 肾病、局灶节段

性肾小球硬化等。 肾脏损害的肾脏病理无特异性表现,
并非诊断 KD 必备条件。

目前 KD 尚无统一诊疗方案。 对于单发、肿块小、部
位宜切除病变,主张手术治疗。 KD 肿块具有浸润性、无
包膜及边界不清等特点,成人患者单纯手术切除肿块复

发率可高达 62%。 成人 KD 采用手术切除联合局部小剂

量可有效治疗 KD 且复发率较低,疗效良好,但对于放射

治疗儿童尚无临床资料。 KD 合并肾病综合征患者首选

全身应用激素治疗,对于复发或激素耐药患者需采用激

素联合免疫抑制剂治疗[10] 。 常用免疫抑制剂包括环磷

酰胺、吗替麦考酚酯、环孢素、他克莫司等。 从本例患儿

诊疗和随访结果来看,患儿以肾病综合征起病,激素敏

感,但随着激素减量(泼尼松 20
 

mg 隔日顿服),1 年内淋

巴结反复肿大伴随肾病复发 3 次。 外科手术切除病变

组织,病变组织淋巴结边缘整齐,无浸润。 手术切除后

给予小剂量激素(泼尼松 2. 5
 

mg,隔日顿服),未复发,
2022 年 1 月顺利停用泼尼松。 KD 合并肾病综合征切除

组织包块是否对肾脏有益,需获取更大样本量及更多循

证医学资料进一步验证。
综上所述,KD 是一种少见的慢性炎症性疾病,属

于罕见病,有待进一步阐明其发病机制,临床观察大

部分预后良好,但易复发,亦有严重病例的可能,临

床应加强对 KD 患者门诊随访。 儿童 KD 可以大量蛋

白尿、浮肿等肾病综合征为首发症状就诊,对伴有淋

巴结肿大或(和) 头颈部无痛性软组织肿块、外周血

嗜酸粒细胞增多及血清 IgE 增高三联征患者,无论有

无肾脏损害,临床医师都应考虑 KD 的可能,完善病

变区组织活检是确诊的必要条件。 手术切除效果良

好,对其受累组织肾脏是否获益,需进一步积累临床

病例进行验证。
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