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１　病例资料　病例１，男性，２３岁，２０１０年１月１０日入院。

病史：发现左颌下区肿块２年，逐渐增大，有时伴瘙痒，１年前

曾在外院就诊，予“头孢”输液治疗１周，肿块明显消退，停药

后再次复发。后自行口服“抗生素”肿块不消退。自觉无痛，

无发热。患者平素体健，无特殊传染病史。查体：一般情况

好，心肺无异常，体型偏瘦。双侧颈部可触及多枚大小不等

的肿块，最大者位于左颌下区，约５ｃｍ ×３ｃｍ ×３ｃｍ，活动

度尚可，质韧、无压痛、边界欠清。ＭＲＩ示双侧颈部多发占

位。血常规：白细胞总数８．３０×１０９／Ｌ，其中中性粒细胞

３．４０×１０９／Ｌ（０．４０）、淋巴细胞１．６６×１０９／Ｌ（０．２０）、单核细

胞０．４２×１０９／Ｌ（０．０５）、嗜酸粒细胞２．８２×１０９／Ｌ（０．３４）、嗜

碱粒细胞０．００×１０９／Ｌ（０．００）。尿粪常规、肝肾功能、胸片、

心电图等未见异常。腹部Ｂ超：肝内实性占位，提示血管瘤

可能。在全麻下行左颌下区肿块并颌下腺切除术，术中见肿

块位于胸锁乳突肌前缘，与胸锁乳突肌、颌下腺黏连，界限不

清，肿块深面有两个肿大淋巴结，大小分别约２ｃｍ×１ｃｍ×１

ｃｍ及２ｃｍ×１ｃｍ×１ｃｍ。术后病理检查：镜下见纤维脂肪

间淋巴组织增生，大量嗜酸粒细胞浸润，有坏死，涎腺组织间

见灶性慢性炎症细胞浸润，腺体萎缩。诊断为左颌下Ｋｉｍｕｒａ
病。术后予泼尼松片１０ｍｇ／ｄ口服，３个月后复查发现肿块

消失，遂停药。随访至今未见肿块增大。

　　病例２，男性，１４岁。２０１１年７月９日入院。病史：双侧

颈部多发肿块５年，无痛，无发热。４年前吃“河虾”８ｈ后出现

左侧腮腺区肿块，有瘙痒感，触感与双侧颈部肿块相似，饮食时

无腮腺区胀痛，在当地医院予“消炎”治疗后肿块消退。其后多

次在食用“海鲜、鸡肉”数小时后出现双侧腮腺区及颈部肿块，

未予治疗。１年前食“虾”后再次出现上述区域肿块，较以往发

作时大，当地医院予“消炎”治疗后肿块无消退，后来我院就诊。

患者平素体健，无特殊传染病史。查体：一般情况好，心肺无异

常，体型偏瘦。双侧腮腺区、颈部胸锁乳突肌后缘深面可触及

多枚大小不等的淋巴结，质韧，活动度尚可，边界清楚，无明显

触痛。左侧腮腺区可触及一约５ｃｍ×４ｃｍ×２ｃｍ肿块，质韧，

无触痛，边界不清。ＣＴ（平扫＋增强）示双侧腮腺增大，弥慢性

密度增高，左颊部肿块与左腮腺分界不清。ＭＲＩ：双侧颈侧部

胸锁乳突肌后方、双侧腮腺、颌下腺、颈血管鞘周围、双侧颌面

部可见多枚大小不等肿块（图１Ａ），病变边界尚清，在血管肌肉

间生长，病变呈Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ中等信号，病变内信号尚均匀；

ＧｄＤＴＰＡ增强后双侧病变明显均匀强化（图１Ｂ）。Ｂ超：双侧

颌下区、胸锁乳突肌后方、颈部大血管周围均可见多枚肿大淋

巴结回声，部分淋巴门结构欠清，较大的均位于颌下区，约为

２４ｍｍ×１４ｍｍ（右侧）、２３ｍｍ×１３ｍｍ（左侧），ＣＤＦＩ示其内血

流信号丰富。术前血常规：白细胞总数１０．２×１０９／Ｌ，其中中

性粒细胞３．９８×１０９／Ｌ（０．３９）、淋巴细胞２．８６×１０９／Ｌ（０．２８）、

单核细胞０．４１×１０９／Ｌ（０．０４）、嗜酸粒细胞２．８６×１０９／Ｌ
（０．２８）、嗜碱粒细胞０．１０×１０９／Ｌ（０．０１）。在全麻下行左腮腺

浅叶切除＋左侧颈部淋巴结清扫术，术中见腮腺浅叶增生肿

大，与周围组织粘连，边界不清，其内可触及数枚肿大淋巴结，

质韧。切除腮腺浅叶后，探查腮腺下方，触及下颌下腺内、颈动

脉三角等处多枚肿大淋巴结，最大者位于下颌下腺内，约２．５

ｃｍ×１．５ｃｍ×１ｃｍ，边界不清。切除下颌下腺，分离、切除各肿

大淋巴结。术中快速冰冻病理报告：左腮腺及颈部淋巴结增

生性病变。术后病理报告：左腮腺、左颈部淋巴结Ｋｉｍｕｒａ病。

术后予地塞米松注射液１０ｍｇ／ｄ静滴，３ｄ后复查血常规：白细

胞总数１０．１×１０９／Ｌ，其中中性粒细胞５．９４×１０９／Ｌ（０．５９）、淋
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巴细胞３．１４×１０９／Ｌ（０．３１）、单核细胞０．５５×１０９／Ｌ（０．０５）、嗜

酸粒细胞０．４５×１０９／Ｌ（０．０４）、嗜碱粒细胞０．０２×１０９／Ｌ
（０．００２）；１周后血清ＩｇＥ８３５．００ＩＵ／ｍｌ（正常参考值＜１６５

ＩＵ／ｍｌ）。出院后口服泼尼松片１０ｍｇ／ｄ，１个月后复查，肿块

消失，遂停药。至今未见肿块增大。

图１　病例２的 ＭＲＩ表现

Ａ：ＭＲＩ示双侧颈部多枚大小不等肿块；Ｂ：ＧｄＤＴＰＡ增强后双侧

病变明显均匀强化

２　讨　论　Ｋｉｍｕｒａ病又称嗜酸粒细胞增生性淋巴肉芽肿，

是一种临床上罕见的局部炎性疾病。病例主要分布在远东

地区，多表现为头颈部慢性无痛性肿块，好发于涎腺，易与涎

腺肿瘤混淆［１］。推测其发病机制可能与某些因素改变了 Ｔ
淋巴细胞的免疫调节作用或诱导了ＩｇＥ介导的Ⅰ型变态反

应，从而导致淋巴因子的释放有关［２］。病理特点主要表现为

涎腺病变伴有周围软组织和淋巴结病变。病变的涎腺腺体

破坏，腺泡萎缩，炎细胞浸润。涎腺小叶内及小叶间结缔组

织内均可见淋巴细胞、嗜酸粒细胞弥漫或散在浸润。病变可

累及周围软组织，浸润横纹肌甚至神经外膜。增生的淋巴组

织由大小不一的淋巴滤泡形成，并形成完整套区，生发中心

明显扩大，滤泡旁、滤泡间和血管周围出现大量嗜酸粒细胞

浸润、坏死，形成嗜酸性微脓肿。病变区域的炎性改变呈弥

散和结节状，纤维组织增生，并将病变区分隔成结节样，有时

可见少量散在的浆细胞［３］。

　　Ｋｉｍｕｒａ病一般病史较长，好发于黄种人青壮年男性，多

以颈面部慢性无痛性软组织肿块和淋巴结肿大就诊［４］，可伴

有患处皮肤瘙痒，易误诊为涎腺肿瘤或结缔组织疾病。本组

２例患者病程较长，无明显疼痛，有局部瘙痒，均以单侧肿块

就诊，然而仔细检查后均发现为双侧软组织肿块和淋巴结肿

大。外周血嗜酸粒细胞和血清ＩｇＥ明显增高是Ｋｉｍｕｒａ病的

典型特征［５］。本组两例患者两项指标均明显高于正常，术后

使用皮质激素治疗３ｄ后嗜酸粒细胞即降至正常水平，而使

用激素治疗１周后血清ＩｇＥ仍明显高于正常水平。提示外

周血嗜酸粒细胞计数对激素治疗很敏感，而血清ＩｇＥ水平在

药物治疗后一段时间内，可保持较为稳定的水平。Ｋｉｍｕｒａ病

的影像学表现有一定的特征性，ＭＲＩ上表现为颈面部软组织

肿块，Ｔ１ＷＩ及Ｔ２ＷＩ表现为低密度到高密度信号不均一的

占位影，浸润周围皮下软组织［５６］。

　　Ｋｉｍｕｒａ病主要应与血管淋巴样增生伴有嗜酸粒细胞增

多症（ＡＬＨＥ）鉴别。ＡＬＨＥ是一种罕见的特殊血管病损，与

Ｋｉｍｕｒａ病有许多相似之处，以前多认为两者是同一类病［７］。

ＡＬＨＥ多见于西方国家女性，发生在头颈部的 ＡＬＨＥ表现

为皮下软组织肿块，可伴肾损害，不发生在淋巴结和大涎腺，

外周血嗜酸粒细胞一般不增高。两者病理学区别在于：ＡＬ

ＨＥ以血管增生为主［８］，特点是增生的血管壁较厚，并见有上

皮样内皮细胞衬覆，很少有淋巴滤泡，嗜酸粒细胞浸润及纤

维化不明显，无嗜酸性微脓肿；而Ｋｉｍｕｒａ病则以淋巴组织增

生为主，有明显的嗜酸粒细胞浸润，间质纤维化和嗜酸性微

脓肿形成。

　　目前，表现为颈面部肿块的 Ｋｉｍｕｒａ病患者多数就诊于

耳鼻咽喉头颈外科或口腔科，治疗常以手术为主。然而术中

经常发现病变淋巴结与周围组织黏连，肿块边界不清，难以

彻底切除。本组２例患者均为双侧颈部发病，手术仅切除较

大的一侧，术后予糖皮质激素治疗，残留肿块及肿大淋巴结

明显缩小，随访期间未复发，提示皮质激素对Ｋｉｍｕｒａ病效果

很好。我们认为，由于该病肿块边界不清，很难做到彻底切

除，因此在穿刺活检明确病理诊断后，可以首先试行皮质激

素治疗，若效果欠佳，再考虑手术治疗。Ｋｉｍｕｒａ病预后一般

较好，皮质激素效果佳，部分病例停药后可有反弹；对于皮质

激素效果欠佳的患者，可考虑细胞毒药物或手术治疗［９１０］。

也有报道该病药物或手术治疗后反复发作的病例，可考虑局

部放疗，效果佳［１１］。Ｋｉｍｕｒａ病患者可长期带病生存。
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