
肿瘤学杂志
!"#!

年第
$%

卷第
&

期

'()*+,病 %例报告
彭 浒!赵舒薇!廖建春!刘环海!姜 蕾!王海青

!第二军医大学长征医院
-

上海
!"""".

"

摘 要!#目的$ 了解
'()*+,

病的临床病理特征% #方法$ 回顾分析
%

例
'()*+,

病患
者的临床资料% #结果$
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例患者以腹胀&腹泻&双下肢浮肿起病'伴下腹部散在红色
丘疹及双侧耳后淋巴结&肠系膜淋巴结肿大%

/

例患者以颈部肿块就诊%

%

例均行肿
块切除&皮质激素或细胞毒药物治疗% #结论$ 外周血嗜酸性粒细胞和血清

012

升高
对该病的诊断具有重要意义% 皮质激素应作为

'()*+,

病的首选治疗方法%
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'木村病
R

又称

为嗜酸性粒细胞增生性淋巴肉芽肿
Q:<@(M<;B(O(N BU!
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'是一种临床上罕见的炎

性疾病' 病因尚不明确'

#&./

年由我国金显宅教授

首次报道'

#&[%

年日本学者
'()*+,

报道后'国际上

通称为
'()*+,

)
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% 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'常累及涎腺'

易与涎腺肿瘤混淆#

#

$

% 本研究对第二军医大学长征

医院
!88!

年
#

月至
!8##

年
#8

月间诊治的
%

例

'C

临床特点进行回顾性分析' 以提高对该病的认

识水平和诊疗效果%

#

临床资料

010

一般资料

检索第二军医大学长征医院电子病历中近
#8

年内的
'C

病例'共
%

例'男性
/

例'女性
#

例'发病

年龄为
##^[4

岁'平均
Q!4"$.R

岁% 其中首诊于耳鼻

咽喉头颈外科
.

例'口腔科
!

例'皮肤科
$

例'血液

科
$

例'风湿免疫科
$

例% 病程
4T#$"

年'平均
Q[P4"

.P$R

年% 所有患者均无明确的家族史%

0!2

临床表现

$

例患者以腹胀&腹泻&双下肢浮肿
4T

起病'伴

下腹部散在红色丘疹及双侧耳后淋巴结& 肠系膜淋

巴结肿大%

/

例患者以颈部肿块就诊'其中
4

例累及

双侧腮腺&颌下腺&颈部淋巴结'

!

例表现为单侧耳

后淋巴结肿大%

/

例患者中'

.

例伴有肿块处瘙痒&

皮肤色素沉着'

!

例肿块处有丘疹'

!

例患者诉在进

食*海鲜&虾+等食物后肿块明显增大%

0!3

实验室检查

/

例患者外周血嗜酸性粒细胞水平升高' 平均

Q!P%6"$P!$R$$"

&
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#

例外周血嗜酸性细胞正常'为女

性%

#

例患者尿常规异常'表现为大量蛋白尿
Q````R

'

并出现血尿
Q``^````R

'红细胞计数!

[^!4

"
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例

行血清总
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检查'分别为
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参考值
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!

!!" C

超检查

D

例患者行肿块
C

超检查"肿块呈回声欠均匀"

边界清晰
E#

例
B

或不清晰
E!

例
B

"双侧大涎腺内淋巴

结肿大"淋巴门结构不清!双侧颈部大血管旁可见肿

大淋巴结"淋巴门结构尚清!

!!#

骨髓穿刺细胞学检查

!

例行骨髓穿刺细胞学检查"

#

例骨髓穿刺见粒

系增生明显活跃"该例患者腹水中白细胞
#%F"#F

<

@G

"

嗜酸性
DFH

# 另
$

例结果为嗜酸性粒细胞增多症

$嗜酸性粒细胞带状核
&H

"分叶核
DD:=H

%&

!!$

细胞学及组织病理学检查

D

例患者进行细针抽吸细胞学检查"诊断为
IJ

!

例" 诊断为血管淋巴样增生伴嗜酸性粒细胞增多

症
#

例"

=

例患者通过手术切除肿块行组织病理学

检查最终确诊为
IJ

&

!!%

并发症

#

例患者并发肾病综合征&

!&'

治疗及随访情况

=

例行局部肿块切除"术后予强的松口服治疗"

术后随访
<

个月
KD

年"

#

例术后
D

个月肿块复发后

口服环磷酰胺治疗" 肿块消失&

#

例强的松
<FA6@L

口服治疗
!

个月后同侧耳后出现肿块" 继续强的松

DFA6@L

"环磷酰胺
F:M6

静滴
#

次"耳后肿块消失#

#

例局部肿块注射去炎舒松
#

次#

#

例强的松
<FA6@L

"

!

周后肿块消失" 水肿消失"

IJ

继发性肾病综合征

改善&

!

讨 论

该病一般病史较长"多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'

!

(

"可伴有患处皮肤瘙痒& 部分患者诉在进食)海

鲜*虾+等食物后发作! 推测
IJ

的发病机制可能与

变态反应有关'

D

(

! 极易误诊为涎腺肿瘤或结缔组织

疾病!本组
%

例患者仅
#

例为女性"患者多以单侧肿

块就诊" 然而仔细检查后多可发现为双侧软组织肿

块和淋巴结肿大!

实验室检查! 外周血嗜酸性粒细胞和血清
>6N

明显增高是
IJ

的典型特征'

M

"

=

(

! 本组
%

例中
O

例嗜

酸性粒细胞水平增高"

D

例行血清
>6N

检查"指标均

明显高于正常! 其中
$

例术后使用皮质激素治疗后

DL

嗜酸性粒细胞计数即降至正常水平"而使用激素

治疗
$

周后血清
>6N

仍明显高于正常水平! 提示外

周血嗜酸性粒细胞计数对激素治疗很敏感" 而血清

>6N

水平在治疗后一段时间内" 可保持较为稳定的

水平!

影像学检查!

PQ>

上表现为颈面部软组织肿块"

R$S$

及
R!S!

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'

M

"

<

(

!

病理! 常表现为涎腺病变并累及周围软组织和

淋巴结! 病变的涎腺腺体破坏"腺泡萎缩"涎腺小叶

内及小叶间结缔组织内可见淋巴细胞* 嗜酸性粒细

胞浸润! 炎症细胞浸润可累及周围软组织* 横纹肌

等!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

和血管周围大量嗜酸性粒细胞浸润*坏死"形成嗜酸

性微脓肿"是该病的特征性病理表现!病变区域炎性

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'

O

(

!

鉴别诊断! 主要与血管淋巴样增生伴有嗜酸性

粒 细 胞 增 多 症
E,+61(-7AT0(1L 07T2*T-,31, U1V0

2(31+(T01-1,

"

WGXNB

鉴别!

WGXN

是一种罕见的特殊

血管病损"

$&<&

年由
S2--3

等首次报道 '

<

(

"与
IJ

有

许多相似之处 " 以前曾认为两者是同一类病 '

%

(

!

WGXN

多见于西方女性" 发生在头颈部的表现为皮

下软组织肿块"可伴肾损害"不发生在淋巴结和大涎

腺"外周血嗜酸性粒细胞一般不增高!两者病理学区

别在于"

WGXN

以血管增生为主"因此又称为上皮样

血管瘤
E2T1V02-1(1L 0,2A,+61(A,B

'

&

(

"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"嗜酸性粒细胞浸润及纤维化不明显"无嗜酸性

微脓肿#而
IJ

则以淋巴组织增生为主"有明显的嗜酸

性粒细胞浸润" 间质纤维化和嗜酸性微脓肿形成'

$F

(

!

结合临床表现与病理"两者鉴别应当不难!

治疗!目前"表现为颈面部肿块的
IJ

患者多数

就诊于耳鼻咽喉头颈外科或口腔科" 由于其发病率

低"除血嗜酸性粒细胞及血清
>6N

明显增高外"无特

异临床表现"极易误诊"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粘连" 肿块边界

不清"难以彻底切除!本组
=

例手术患者实为双侧颈

部发病"手术仅切除较大的一侧肿块"术后予糖皮质

<<<
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激素治疗!残留肿块及肿大淋巴结明显缩小!仅
$

例

复发!提示皮质激素对
'(

效果很好"临床上遇到不

明原因的单侧或双侧颈部#涎腺区肿块!伴瘙痒或过

敏史!边界不清!外周血嗜酸性粒细胞明显升高的!

应当考虑到该病的可能性!穿刺活检可助诊断"我们

认为!由于该病肿块边界不清!很难做到彻底切除!

在穿刺明确病理后!可以首先试行皮质激素治疗!若

效果欠佳!再考虑细胞毒药物或手术治疗"

预后!本病预后一般较好!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!可考虑增加细胞毒药物或手术治疗%

$$

!

$!

&

" 本病

可以长期带病生存"
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