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Eccrineporocarcinomaofthenosewithcervicalmetastasis:acasereport
Summary　An18-year-oldmanpresentedwithaslow-growing,painfulmassonthenasaldorsumthatfirst

appeared4yearsearlier.Clinicalexaminationrevealeda5cm×6cm,claret-coloured,firm,nonmobilemasson
thedorsumofthenosewithsuperficialulcerationandpurulentdischarge.Afterseveraloperations,radiotherapy
andchemotherapy,nonasalrecurrencewasfound,butrecurrenceofmetastaticmassesintheneck.Histopatho-
logicexaminationshowedthattheneoplasmsweresolidnestswithadenoidandsquamousdifferentiation.Immu-
nohistochemicalresultshowedthatEMA(-),CEA(-),p16(+),p53(+),Ki-67progressiveheighten.The
diseaseisrare,andclinicalmanifestationsarenonspecific.Diagnosisdependsonhistopathologicalexamination.
Ki-67canbeusedasareferenceindextojudgethedegreeofEPCmalignancy.Expandedearlyexcisionshouldbe
performed.Patientwithcervicalmetastasishadapoorprognosis.Radiotherapyandchemotherapywereineffective.

Keywords　eccrineporocarcinoma;lymphnodedissection

　　小汗腺汗孔癌(eccrineporocarcinoma,EPC)
又称亲表皮性小汗腺癌、恶性小汗腺汗孔瘤,是一

种起源于表皮内汗腺导管上皮的罕见恶性皮肤附

属器肿瘤,于1963年由Pinkus与 Mehregan首次

报道,约占皮肤上皮肿瘤的0.005%。本病多发于

60~80岁的老年患者,约20%可出现局部皮肤或

淋巴结转移,少数出现远处转移〔1〕。EPC 临床少

见,发生于鼻部者罕见,现报告1例。
1　病例报告

患者,男,18岁,以“发现鼻根部肿物4年,逐
渐增大”为主诉于2016年12月26日住院。自

2012年开始无明显诱因鼻根处起粟粒大小丘疹,
伴痒,搔抓后破溃不愈,渐增大,有压痛,无鼻塞、流
涕、喷嚏,嗅觉和视力正常。2016年2月就诊于当

地医院,行激光手术治疗,皮损面积扩大。2016年

7月患者于北京某医院皮肤科就诊,考虑感染性肉

芽肿,予以沙利度胺及复方倍他米松注射液局部注
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射后症状渐加重。20d前就诊于北京同仁医院头

颈外科,以“鼻肿物”收治入院。既往体健。体格检

查:一般情况可,全身浅表淋巴结未触及肿大;鼻根

部约5cm×6cm 大小增生性皮肤肿物(图1),呈
暗红至紫红色,质软,有压痛,其上约2.5cm 角质

增生,质硬,部分破溃,渗血渗液,呈脓性;肿物基底

部皮肤红肿;左侧鼻翼一处黄豆粒大小紫红色皮肤

肿物,界清,质软,无破溃;鼻前庭、左侧鼻腔嗅区前

上段黏膜膨出,未见明显破溃,右侧鼻腔及鼻咽部

未见明显异常。辅助检查:鼻部肿物活检病理:①
(左鼻翼)皮肤组织,其内见大量急慢性炎症细胞浸

润伴多核巨细胞反应及肉芽组织形成;②(鼻根部

肿物)见少量异型上皮细胞,可疑癌细胞;③(鼻穿

刺组织条)少许纤维结缔组织内可见上皮性肿瘤细

胞浸润,可见腺性结构,免疫组织化学染色结果提

示上皮和肌上皮双相表达,考虑皮肤附属器来源,
倾向为恶性。CT:鼻部软组织增厚,呈团块状,
32mm×41mm 大小,累及额骨鼻突、左侧上颌骨

额突及鼻骨。MR:鼻部软组织占位性病变,可见团

块状混杂等 T1长 T2信号影,32mm×41mm 大

小。于2017年1月9日在全身麻醉下行鼻背肿物

切除术+额瓣修复术+腹部取皮术(图2)。术后

病理:(鼻 背 肿 物)送 检 皮 肤 及 皮 下 肿 瘤 组 织

5.0cm×4.8cm×4.5cm 大小,部分区域肿瘤侵

及皮肤伴坏死及溃疡形成,镜下见肿瘤呈实性巢

状,腺样伴鳞状分化,形态符合皮肤附属器癌,考虑

来自小汗腺良性肿瘤恶性变,倾向EPC。免疫组织

化学:CK+,Vimentin-,EMA 部 分 +,p53 部

分+,Ki-67部分区index60%,p63部分+,CK5/
6+,CK8/18 部分 +,S-100 少量 +,GFAP 少部

分+,PAS部分+,CEA-,CD34血管+,SMA-,

CK7部分+。(各切缘)未见明确肿瘤。术后16d
顺利出院。后进行放疗,放疗期间出现左侧颈部淋

巴结肿大。CT检查:左颈Ⅰ区可见多发淋巴结,部
分肿大融合,坏死。放疗结束后行左颈Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ区

择区性颈淋巴结清扫术,术后病理证实左侧Ⅰ区转

移,术后恢复好。术后 患 者 于 外 院 行 辅 助 化 疗

TPF方案2个周期,定期复查。2018年3月,患者

出现左侧Ⅳ区肿大淋巴结,再次行根治性左颈侧区

淋巴结清扫术,术后病理考虑附属器癌转移,予以

补充放疗。2018年5月,患者出现右侧颈部Ⅰ区

淋巴结肿大,再次行右侧Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ、Ⅳ区择区性颈

淋巴结清扫术。术后病理:考虑 EPC转移。术后

予紫杉醇300mg+顺铂140mg化疗4个周期。
于2018年8月发现右侧颈根部皮下肿物,表面破

溃。2018年9月全身检查未发现远处转移征象。
全身麻醉下行右颈扩大淋巴结清扫术+胸大肌皮

瓣修复术。术后病理(图3):①(右颈部肿物)分化

差,结合免疫组织化学染色结果(34βE12+,Calpo-
nin-,CD34-,CK+,CK5/6+,CK7-,CK8/
18+,ERCC-1+,Ki-67index90%,p16+,p53+,

p63+,SMA-,Vimentin+,S-100-,Melan-A-,
CD3-,CD20 -,LCA -,EMA -,CEA -,
CAM5.2-,CD30+,ALK-,CK19+,HMB45-,
HCG-,PLAP-,CD99-,a-inhibin-,CD117-,
NUT-,INI-1-,CK20-,CgA-,SYN-),不除

外汗腺 来 源 (形 态 少 见,难 以 明 确 分 型);肿 物

4.3cm×4.0cm×4.0cm 大小,各切缘未见肿瘤;
②淋巴结(右Ⅰ区)4枚,未见癌转移。术后23d复

诊,颈部转移皮瓣生长良好,切口周围可见十余个

暗红色隆起包块,大小不等,部分融合、破溃,考虑

局部复发。目前患者行免疫治疗中。

图1　第1次术前局部外观;　图2　局部行扩大切除术后;　图3　术后病理检查　3a:苏木精-伊红染色×10;3b:免疫

组织化学 Ki-67×10。

2　讨论

EPC是一种罕见的恶性肿瘤,与汗腺导管有

关,显示表皮和真皮内导管分化。临床表现无特异

性,可表现为浸润性或溃疡性斑块、穹窿状结节或

疣状损害等,直径1~20cm,平均2.0cm,易发生

破溃及出血。Robson等〔2〕报道皮损好发于下肢

(44%)、躯干(24%)、头颈部(23%)、上肢(11%),
其他部位较少。本病发病机制尚未知,但发病危险

因素包括创伤、放疗、烧伤、人乳头状瘤病毒感染、
长期暴露于紫外线、免疫抑制剂及艾滋病等〔3〕。
EPC多继发于病程较长的小汗腺汗孔瘤,亦有少数

一开始即表现为恶性。Robson〔2〕等报道小汗腺汗
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孔瘤约18%可缓慢转化为 EPC,该两种病变可看

做处于不同时期的一种连续性过程。恶性转化的

标志有短期内突然增大、溃疡、自发性出血、瘙痒和

疼痛。
EPC的组织病理学特点〔4〕:①肿瘤灶可原发或

继发于汗孔瘤处及其邻近,瘤体局限于表皮或蔓延

至真皮;②瘤细胞核大,深染,可多核或形成瘤巨细

胞,病理性核分裂象多见〔5〕;③恶变区瘤细胞巢主

要由鳞状上皮样细胞和基底样细胞组成;④瘤巢内

可见充分发育的导管及正在形成导管的空泡化细

胞〔6〕。免疫组织化学可见肿瘤细胞内 EMA 及

CEA表达阳性。本病在组织病理学上需与鳞状细

胞癌、化脓性肉芽肿、Bowen's病、无色素性黑素瘤、
脂溢性角化病或侵袭性基底细胞癌鉴别〔7〕。

对于EPC的治疗,目前认为应尽早手术,常规

扩大切除病变组织,若皮肤缺损面积过大,可酌情

行皮瓣转移修复术。术后复发率为20%~30%。
当病理发现淋巴细胞浸润、有丝分裂增多(超过14
个/高倍 视 野)、侵 及 淋 巴 管 或 血 管 及 浸 润 深

度>7mm 时考虑转移的可能性大,提示预后较

差〔8-9〕。术后放疗或化疗尚缺乏明确的疗效依据。
有关EPC的预后还需长期随访观察,以获得更确

切的结论。
本例患者年龄18岁,较文献报告多发于60~

80岁明显年轻。发生在鼻根部并出现颈部转移临

床罕见。该患者病史4年,考虑在病程较长的小汗

腺良性肿瘤的基础上发生 EPC。局部行扩大切除

并皮瓣修复术后,局部未见复发,但出现双侧颈部

多发转移,虽经系统综合治疗,但颈部转移病灶仍

有复发,并呈现向外侵袭、肿瘤细胞去分化、肿瘤生

长速度明显增快、放化疗抵抗等临床生物学特征。
病理免疫组织化学方面,有文献报告可见肿瘤细胞

内EMA及CEA表达阳性〔10〕,但本例均为阴性,与
文献有所不同。有研究表明p16蛋白、p53蛋白可

用于EPC的早期筛查〔4〕。本例p16、p53蛋白均为

阳性,与文献相符。EPC的免疫表型:肿瘤性结节

混合性CK表达阳性,利用 Ki-67指标可定量反映

肿瘤的增殖情况,以此作为判断恶性程度的参考指

标。本例患者在初次治疗时 Ki-67部分区index为

60%,之后 Ki-67index达90%,表明多次手术、放
化疗后肿瘤增生分裂增强。肿瘤历次手术切缘病

理均为阴性,但均出现复发,提示预后不良,且似与

患者机体免疫等诸多因素相关。更加有效和标准

化的治疗方案还有待进一步研究和探讨。
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