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Purpose：We report a case of Kimuraʼs disease

involving the eyelids, presenting with bilateral eyelid

swelling so severe that the eyelids could not be

opened.

Case：A 37-year-old man presented with eyelid

swelling and was unable to open both eyelids. He

noted swelling and mass of bilateral eyelids since a

year previously, and the masses enlarged gradually

impairing eye-opening. Hard soft elastic tumors were

palpated in both eyelids. Blood examination revealed

marked peripheral blood eosinophilia and an in-

creased serum IgE level. On T 1-weighted MR images,

the tumors were observed as isointense masses com-

pared to the extraocular muscles. On T 2-weighted

images, the tumors showed hypointense signals while

some parts were hyperintense compared to the extraoc-

ular muscles. On Gd-enhanced T 1-weighted images,

the tumors demonstrated marked enhancement. The

tumors in both eyelids were extirpated en bloc.

Histopathology of the tumors demonstrated many

lymphoid follicles and infiltration of large numbers

of eosinophils and lymphocytes. Eosinophilic abscess

and proliferation of blood capillaries were observed

between the lymphoid follicles.These findings led to a

diagnosis of Kimuraʼs disease. PCR revealed clonal

rearrangement of the T cell receptor gene.

Conclusion：Kimuraʼs disease may cause remark-

able eyelid swelling and lead to visual dysfunction.

Since recurrence of Kimuraʼs disease is known to be

associated with clonal rearrangement of T cell recep-

tor genes, similar cases should be followed carefully

for recurrence.

Nippon Ganka Gakkai Zasshi(J Jpn Ophthalmol Soc

115：699―705, 2011)
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Abstract

A Case Report of Kimuraʼs Disease Causing Visual Dysfunction

with Remarkable Eyelid Swelling

目 的：両眼の著しい眼瞼腫張により，自己開瞼不能

となった木村氏病の 1例を報告する．

症 例：37歳の男性．1年前より両上眼瞼の腫張と腫

瘤を自覚し，徐々に開瞼不能の状態となって日常生活に

支障を来したため当院を紹介受診となった．両上眼瞼に

は弾性軟で表面平滑，圧痛のない腫瘤を触知した．血液

検査では好酸球増多と非特異的 IgEの増加を認めた．

磁気共鳴画像(MRI)上，両眼瞼腫瘤は外眼筋と比較し

て T 1強調画像では等信号，T 2強調画像では全体的に

低信号で，一部は高信号を呈し，ガドリニウム造影で造

影効果を示した．両眼とも上眼瞼皮膚側より切開し，腫

瘤を一塊としてほぼ全摘出した．病理組織学的検査では

多数のリンパ濾胞を認め，濾胞間に好酸球とリンパ球を

主体とした浸潤がみられた．また濾胞間には好酸球性膿

瘍と毛細血管の増生がみられ，木村氏病の診断に至っ

た．なお，polymerase chain reaction(PCR)法による

検索で，T細胞受容体の遺伝子にクローナリティが認

められた．

結 論：木村氏病は両眼瞼に著しい腫脹を来し，視機

能障害の原因となることがある．木村氏病の再発には T

細胞受容体遺伝子のクローナリティが関与することもあ

り，再発に注意して経過をみていく必要がある．(日眼会

誌 115：699―705，2011)

キーワード：眼瞼腫脹，木村氏病，好酸球増加，IgE，

遺伝子再構成
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要 約

著しい眼瞼腫脹により視機能障害を来した木村氏病の 1例



Ⅰ 緒 言

木村氏病は皮下軟部組織にリンパ濾胞構造と好酸球浸

潤を伴う異常肉芽腫性病変を形成する疾患である．好発

部位は頭頸部，特に耳下腺，顎下腺領域や側頭部であ

り，眼窩での発生は比較的まれである1)
．病因は不明で

あるが，末梢血好酸球数増多や血清 IgE 値高値を来す
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図 1 初診時の顔面写真(努力開瞼時)．

両側上眼瞼の著しい腫脹がみられる．

A

B

C

図 2 初診時の磁気共鳴画像(MRI)．

両側の眼球上外側に周囲との境界が明瞭な充実生腫瘤が認められる．

Ａ：T 1強調画像．外眼筋と比較し等信号を呈している．

Ｂ：T 2強調画像．外眼筋と比較し全体的に低信号であり，一部高信号を呈している．

Ｃ：ガドリニウム造影．強い造影効果を認める．

／LDH 160 U／l

／ALP 194 U／l

／g-GTP 21 U／l

／BUN 6.8 mg／dl

／Cr 0.86 mg／dl

／IgG 1,451 mg／dl

／IgA 212 mg／dl

／IgM 66 mg／dl

／IgE 3,945 IU／ml ↑

／WBC 9,600／ml

好中球 57.9％

単球 4.5％

リンパ球 14.6％

好酸球 22.6％↑

好塩基球 0.4％

／RBC 5.59×106／ml

／Hb 17.1 g／dl

Ht 51.3％

Plt 328×103ml

／TP 7.9 g／dl

／GOT 22 U／l

／GPT 39 U／l

表 1 血液検査所見



こと2)
，ネフローゼ症候群や喘息を合併することがある

ことから，アレルギーや自己免疫の関与が示唆されてい

る1)
．また，近年では木村氏病の病態形成に IgE が関与

すること3)〜6)や，末梢血におけるT細胞サブセット(CD 4

／CD 8 比)の異常7)の他，病変組織内の T細胞受容体の

クローナルな増殖が病態に関与しているという報告があ

る8)9)
．

今回我々は，両側上眼瞼に著しい腫脹を来し，視機能

障害を生じた木村氏病の 1例を経験したので，病理組織

学的および分子生物学的な検討も併せ報告する．

Ⅱ 症 例

症例：38歳，男性．

主訴：両側上眼瞼腫脹．

既往歴および家族歴：特記すべきことなし．

現病歴：2008 年 7 月頃より両側上眼瞼の腫脹と腫瘤

の存在を自覚した．2009 年 5 月頃より腫脹が進行し，

自己開瞼が不能となり，日常生活に支障を生じてきたた

め，同年 7月に東京医科大学病院眼科を紹介受診となっ

た．

初診時所見：視力は右 0.8(0.9×cyl −4.5 DAx 40°)，

左 0.4(0.7×−1.75 D cyl −4.5 D Ax 160°)で，眼圧は(

)

右 17 mmHg，左 18 mmHg であった．前眼部所見では，

両側上眼瞼に表面が平滑で弾性軟の，圧痛のない腫瘤を

認め，自発開瞼はまったくできない状態であった(図

1)．両眼とも中間透光体には異常所見なく，眼底には両

眼の視神経乳頭にわずかな陥凹拡大があった．

／血液検査所見：白血球数 9,600／ml(好中球 57.9％，リ

ンパ球 14.6％，単球 4.5％，好酸球 22.6％，好塩基球

／ ／0.4％)，好酸球数 2,169／ml，IgE 3,945 IU／ml であった

(表 1)．

画像検査所見：磁気共鳴画像(magnetic resonance im-

age：MRI)では，両側の眼球上外側に腫瘤が存在し，

周囲との境界は明瞭で，T 1 強調画像では外眼筋と比較
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図 3 切除された左の上眼瞼腫瘍の病理組織像．

Ａ：ヘマトキシリン・エオジン染色．腫瘍組織内にリン

パ濾胞の形成を認める．

Ｂ：ヘマトキシリン・エオジン染色．濾胞間に毛細血管

(矢印)の増生と多数の好酸球の浸潤(好酸球膿瘍)が

みられる．

A

B

図 4 免疫組織化学染色．

Ａ：CD 20免疫染色．陽性細胞は主にリンパ濾胞内にみ

られる．

Ｂ：CD 3免疫染色．陽性細胞は主として濾胞間にみら

れる．



して等信号(図 2 A)，T 2 強調画像では外眼筋と比較し

て全体的に低信号で，一部高信号を呈した(図 2 B)．ガ

ドリニウムによる造影では，強い造影効果を示した(図

2 C)．術後に施行した67Gaシンチグラフィでは眼瞼部を

含め全身への異常集積は認めなかった．

経過：2009 年 9 月に左，同年 10 月に右の上眼瞼腫瘤

を可及的に摘出した．

摘出組織に対する検索：両眼瞼の組織はいずれもヘマ

トキシリン・エオジン染色で腫瘤内にリンパ濾胞の増生

を認め(図 3 A)，濾胞間に毛細血管が増生し，多数の好

酸球の浸潤による膿瘍の形成がみられた(図 3 B)．免疫

組織化学染色ではB細胞のマーカーであるCD 20陽性細

胞は主にリンパ濾胞内にみられ(図 4 A)，T細胞のマー

カーであるCD 3陽性細胞は主に濾胞間にみられた(図 4

B)．以上の組織所見から両側ともに木村氏病と診断し

た．

摘出組織のフローサイトメトリーによる検索の結果，

両側の病変部検体は約 80〜90％が B細胞，約 10〜20％

が T細胞から構成されていた(図 5)．免疫グロブリン

の遺伝子再構成について検討した結果，サザンブロット

法と PCR(polymerase chain reaction)法のいずれもク

ローナリティは認められなかった．T細胞受容体の遺

伝子のクローナリティに関しては，右眼瞼の検体ではサ

ザンブロット法と PCR法のいずれにおいても認められ

なかったが，左眼瞼の検体では PCR法で b鎖と g鎖に

クローナリティが認められた．

その後の経過：腫瘤摘出前後における末梢血好酸球数

と血清 IgE 値に変化はなく，高値のまま推移し(表 2)，

術後の視力は右 0.8(1.2×−1.25D cyl−4.0DAx 25°)，(

)

左 0.4(1.5×−2.5 D cyl −3.0 DAx 160°)と改善した．(

)

2010 年 7 月に施行したMRI 上において再発所見は認め

ていない(図 6 A，B)．

Ⅲ 考 按

木村氏病の頭頸部領域での全身に占める発生率は 73.9

％，その中で眼瞼における発生は 3.6％と比較的まれで

あることが報告されている1)
．過去に報告のあった眼窩

領域の木村氏病 39症例中1)10)〜18)
，両側眼瞼に発生したの

は 9例と少ない．また，視機能障害を来した症例の報告

は 3例にすぎず，その内訳は眼球運動障害 1例10)
，開瞼

不能 1例19)
，内転障害 1例10)であった．腫瘤を自覚して

から受診までの平均期間は約 7 年という報告があるが1)
，

眼瞼腫脹を来した症例では平均して 1年以内の受診が多

い11)12)14)16)
．これは整容的な影響から早期に受診すること

が多いためであろう．したがって，今回我々が経験した

ような両眼瞼ともに自己開瞼が不能に陥るほど上眼瞼の

腫脹を来した症例は非常にまれであると思われる．
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好酸球数＊＊ ／2,079／ml／2,169／ml

／4,293 IU／ml／3,945 IU／ml

右眼手術後手術前 左眼手術後

IgE 値＊

表 2 血清 IgE値と末梢血好酸球数の推移

／3,837 IU／ml

／＊IgE の基準値：200 IU／ml以下．
＊＊好酸球数の基準値：0〜

／528／ml．

／2,318／ml

図 5 左の上眼瞼腫瘍部におけるフローサイトメトリーの解析．

約 80％が B細胞，約 20％が T細胞から構成されている．



本症例では，両眼瞼の腫瘤摘出後に矯正視力の改善が

得られた．腫瘤摘出前後で角膜形状解析などによる検討

は行っていないが，術前は腫瘤の圧迫により角膜の形状

に影響を与えていた可能性も考えられた．

病理組織学的には木村氏病の特徴である，腫瘍組織内

のリンパ濾胞の増生と，濾胞間の多数の好酸球浸潤がみ

られた．免疫組織化学染色ではリンパ濾胞内には主とし

て B細胞が分布し，濾胞間には T細胞が確認された．

この所見は過去の報告と一致しており19)20)
，正常のリン

パ節の構造とほぼ同様であった．フローサイトメトリー

による検索結果も併せると，80〜90％の B細胞はリン

パ濾胞内に分布し，10〜20％の T細胞は濾胞間に分布

していたと考えられる．木村氏病は末梢血好酸球数と血

清 IgE 値の増加，病理組織学的に濾胞間への好酸球浸

潤を特徴とし，その病態にⅠ型アレルギーも関与が指摘

されている1)
．しかし，濾胞間に存在する好酸球の大部

分は活性化しておらず，肥満細胞の脱顆粒像が異なるこ

とから，最近ではⅠ型アレルギーの関与は否定的であ

る2)21)
．一方，木村氏病の病態には，CD 4陽性T細胞(ヘ

ルパー T細胞)が関与することが報告されているが3)
，

T細胞から好酸球遊走因子が分泌され，反応性に好酸球

が増加しているという可能性も示唆されている3)22)
．ヘ

ルパー T細胞は Th 1 と Th 2細胞に分化し，Th 2から

産生される interleukin(IL)-4，IL-5，IL-13 などのサイ

トカインが IgEの上昇や好酸球の増殖に関与し，腫瘤局

所における好酸球増加には eotaxin や RANTES といっ

たケモカインの関与を示唆する報告もある23)
．本症例の

フローサイトメトリーによる T細胞サブセットの検索

結果では，CD 4陽性T細胞が 75％と優位であったこと

からも，上記のように木村氏病の病態に関与している可

能性が示唆される．過去の報告では，腫瘤摘出後や副腎

皮質ステロイドによる治療後に末梢血好酸球数の減少を

認めたが，血清 IgE 値は高値を持続した例がある7)24)
．

本症例では検討は行っていないが，木村氏病と血清サイ

トカインについての報告もある．すなわち，Aoki ら24)

は，副腎皮質ステロイド投与開始後に血清 IL-5 が減少

し，血清 IL-13 は高値を持続した症例を報告している．

以上より，木村氏病の末梢血好酸球数増加には主に IL-

5 が，血清 IgE 値の高値に関しては主に IL-13 が関与す

ることが推定されている24)
．今回の症例では，腫瘤摘出

後も血清 IgE 値の高値が持続していたが，これは IgE

の産生が病変局所に由来するのではなく，全身的な免疫

機能に何らかの異常が生じているためと考えられる．

過去の報告では木村氏病の症例で，摘出腫瘤を用いた

PCR法において T細胞受容体の d鎖にクローナリティ

を認めた例もあることから8)9)
，我々も遺伝子再構成につ

いて検討した．T細胞は胸腺由来のリンパ球で，T細胞

受容体は抗原の認識にかかわる 2種類のポリペプチド鎖

で構成されている．ポリペプチド鎖は 4種類あり，a鎖

と b鎖からなる T細胞と g鎖と d鎖からなる T細胞が

ある．今回の症例では B細胞のモノクローナリティを

証明する免疫グロブリンによる遺伝子再構成に関しては

サザンブロット法と PCR法のいずれの方法においても

認めなかったが，左眼から得られた検体では PCR法に

おいて T細胞受容体の b鎖と g鎖の遺伝子にクローナ

リティを認めた．本来，非腫瘍性疾患である木村氏病に
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図 6 術後(2010年 7月)の磁気共鳴画像(MRI)．

Ａ：T 1強調画像．

Ｂ：T 2強調画像．

T 1，T 2 強調画像ともに術前に腫瘤が存在していた部位に再発所見を認めていない．



おいて T細胞受容体遺伝子にクローナリティがみられ

たことは非常に興味深い結果であるが，木村氏病と病理

組織学的に鑑別を有する angiolymphoid hyperlasia with

eosinophilia においても，T細胞受容体の g鎖の遺伝子

にクローナリティを認めた症例があることから，T細

胞受容体遺伝子のクローナリティの存在のみで悪性腫瘍

と断定することはできない25)
．本症例で認められた T

細胞受容体遺伝子のクローナリティは，局所に集族した

T細胞が反応性に増殖を来した可能性も考えられる．

また今回認められた T細胞受容体遺伝子のクローナリ

ティは PCR法でのみであり，偽陽性の可能性もあるた

め，結果の解釈には注意が必要と思われる．いずれにせ

よ，今後も木村氏病の遺伝子再構成については症例を重

ねて検討していく必要があると思われる．

木村氏病の治療に関しては病因が不明のため確立して

いないが，外科的切除，副腎皮質ステロイドの内服，放

射線療法といった治療が行われている1)
．外科的切除に

関しては，病変と正常組織の境界が不明瞭な場合も多い

が，完全切除が困難な例では術後の副腎皮質ステロイド

の内服や放射線療法の併用が有効なこともある26)27)
．副

腎皮質ステロイドの内服は即効性が期待できるものの，

中止とともに再発することも多い1)17)
．一方，副腎皮質

ステロイドを中心とした内科的治療に抵抗のある症例で

は放射線治療が有効であるという報告もある17)
．本症例

では両眼瞼とも腫瘤を一塊としてほぼ切除することが可

能であったこともあり，再発は認めていない．しかし，

T細胞受容体遺伝子にクローナリティを認めた症例では

原発巣摘出後に再発を来したという報告があるため9)
，

本症例についても再発に注意し経過をみていく必要がある．

利益相反：利益相反公表基準に該当なし
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