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　　[摘要]　毛发上皮瘤为一种少见的皮肤良性肿瘤,好发于阳光可直接照射的位置,通常较小,位于耳后的巨

大单发性毛发上皮瘤较少见。本例患者病理结果为促纤维增生性毛发上皮瘤。该类型肿瘤较少见,且无特异性

肿瘤标志物,可根据其组织学特点确诊。该肿瘤是结缔组织增生性毛发上皮瘤的一种特殊类型。
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Summary　Trichoepitheliomaisakindofrarebenigntumoroftheskinthatoccursindirectsunlightandisu-
suallysmall.Largesolitarytrichoepitheliomabehindtheearisrare.Thepathologicalresultofthispatientwasfi-
broproliferativetrichoepithelioma.Thistypeoftumorisrareandhasnospecifictumormarkers.Diagnosiscanbe
decidedbasedonitshistologicalcharacteristics.Combinedwiththeappearanceandhistologicalcharacteristicsof
othertypesoftrichoepithelioma,itcanbeconcludedthatthistumorisaspecialtypeofconnectivetissuehyper-
plastictrichoepithelioma.
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1　病例报告

患者,男,85岁,以“发现左耳后肿物10余年,
肿物破溃半年”为主诉于2021年8月9日入院。
患者10余年前无意中发现左耳后新生物,约高粱

米大小,质硬,无疼痛、瘙痒,未行特殊治疗。肿物

逐渐增大,半年前破溃,流出淡黄色液体,无异味。
入院后查体:双耳外耳道及鼓膜未见异常;左耳耳

后沟见约大米粒大小肿物两枚,质韧,两者之间可

见暗 红 色 破 溃 后 创 面,长 轴 约 2cm,短 轴 约

0.5cm,无压痛;右耳未见异常。中耳 CT:乳突及

外耳道未见异常。完善相关检查,血常规未见异

常,明确无手术禁忌证后,于局部麻醉下行左耳后

肿物切除术。术中见耳后处的两枚肿物为新生物

破溃前的上下两端,肿物及破溃处边缘保留1mm
安全缘,将两端隆起的肿物及中间破溃部分彻底切

除,显露肌层,并使用刮匙将残余肿物组织彻底刮

除。将切除物送病理检查,病理结果回报:(左耳

后)皮肤附属器肿瘤,倾向毛源分化肿瘤,考虑促纤

维增生性毛发上皮瘤。免疫组织化学结果BerEP4

(-),CK5/6(+),CEA(-),S-100(-),CK8/18
(-),CD10(部分+),P53(少数弱+),CK7(+),
CK20(-),Ki-67(+约10%),Bcl-2(少部分+),见
图1。术后随访3个月,未见复发。

图1　病理结果所示

2　讨论

本例患者肿瘤位于耳后,就诊时已发生破溃及

皮肤缺损,无法判断外观形态特点。毛发上皮瘤可
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分为非遗传单发性与遗传多发性,遗传多发性好发

于儿童与青少年,常以丘疹形式出现;非遗传单发

性较少见,发病年龄为20~30岁,多见于面部,肿
物坚实、肤色,直径5mm 左右[1]。国内有报道生

长于面中部且累及耳轮脚、耳甲腔的多发性毛发上

皮瘤,结合既往文献报道,其可合并耳部阻塞感及

听力下降等症状[1],国外有报道极个别单发性毛发

上皮瘤患者也可表现为耳廓巨大肿物即孤立性毛

发上皮瘤[2],面积大小不一,但直径一般不超过

3cm,多见于高龄患者。促纤维增生性毛发上皮瘤

(亦称硬化性毛发上皮瘤)是一种少见的良性皮肤

性肿瘤,通常较小(2~9mm)、无症状,生长缓慢,
呈现一硬斑,中央萎缩凹陷[3],外观与一般的毛发

上皮瘤无较大差别。本例患者中耳 CT 与听力均

未见异常,查体未见新生物累及外耳道及耳廓,手
术中亦未见累及肌层,故暂认为促纤维增生性毛发

上皮瘤一般侵犯范围较局限,侵袭性较差。患者自

诉肿物破溃后流出黄色液体,因未见完整肿物形

态,故不能确定已流出的液体是否由完整囊壁包

裹,或者该类肿瘤是否存在液化倾向。
促纤维增生性毛发上皮瘤的外观与普通的毛

发上皮瘤或毛母细胞瘤完全不同。毛母细胞瘤通

常呈球状结节,而促纤维增生性毛发上皮瘤的轮廓

通常为表浅的真皮斑,肿瘤以出现细基底样上皮细

胞索、角质囊肿和致密的纤维间质三联征为特

征[3],这与结缔组织增生性毛发上皮瘤(desmo-
plastictrichoepithelioma,DTE)的组织学特征极其

相似[4-5],其他特征可能包括对角蛋白和钙化异物

的巨细胞反应,局部可见乳头间质体。虽然胞质内

成分可能易被 CEA 抗体识别,但并不能因其阳性

表达而确诊[3],故目前尚无典型免疫标志物,因此

结合组织学特征进行确诊是目前较为准确的方法。
促纤维增生性毛发上皮瘤的组织学特征与硬

斑病样基底细胞癌(mBCC)和微囊性附属器癌

(MAC)相似,临床上需注意辨别。mBCC往往生

长更不对称,浸润更深,且基底细胞癌核不典型更

明显,核分裂象和(或)凋亡小体的数量也更多,若
可以观察到 mBCC病灶的典型特征,如周边呈栅

栏状排列的成片或小结节状基底样细胞及与周围

结缔组织间的收缩间隙,即可确诊。另一个有助于

诊断的特征是寻找细胞学温和的角质囊肿,这一特

点常见于促纤维增生性毛发上皮瘤。角质囊肿可能

在浸润性基底细胞癌中见到,但罕见于 mBCC,即使

出现,囊性结构周边的肿瘤细胞也具有不典型性。
促纤维增生性毛发上皮瘤还可能与 MAC或

汗管瘤相混淆,尤其是小的表浅活检标本。乳头间

质体的出现可排除 MAC和汗管瘤;如果明确有导

管分化,可以排除促纤维增生性毛发上皮瘤。如果

明确肿瘤中有CK20或 CgA 阳性 Merkel细胞,也
支持存在毛囊分化,从而帮助鉴别促纤维增生性毛

发上皮瘤与汗管瘤或 MAC。
促纤维增生性毛发上皮瘤属于单发性毛发上

皮瘤,其性质及外观与 DTE相似,区别在于 DTE
的CK20呈阳性表达[5],>80%的 DTE和 mBCC
患者 BerEP4 呈阳性表达,>90% 的 MAC 患者

BerEP4呈阴性表达[6],但促纤维增生性毛发上皮

瘤未报道存在特异性阳性的免疫标志物。本例患

者的病理结果中组织学特征较明显,但免疫组织化

学结果与DTE却不相同。虽然病史较长,但术中

见肿瘤侵犯深度较浅,未累及肌层,这一特点与

DTE类似,不能排除存在侵犯神经血管的可能

性[7]。因为与一般的毛发上皮瘤相比,DTE 在镜

下可以看到更多的树突状细小血管穿通于高度纤

维性的间质中[8],且 DTE与促纤维增生性毛发上

皮瘤的组织学特征极为相似,只是后者不具有与其

相似的特征性免疫标志物,故认为促纤维增生性毛

发上皮瘤为DTE的一种特殊类型。
无论何种类型的毛发上皮瘤均为良性皮肤附

属器肿瘤,恶变风险较低,手术彻底切除肿瘤为最

佳的治疗方式,术后复发率较低。术中需注意切除

范围,保证足够的安全缘,以确定无肿瘤残留。若

创面较大,可用邻近组织瓣修复组织缺损,以确保

耳廓的正常形态。
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