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　　[摘要]　毛母细胞瘤(trichoblastoma,TB)是一种罕见的毛发生殖细胞皮肤附件肿瘤,罕见的皮肤滤泡肿瘤,
分化于毛胚上皮,常被视为良性皮肤肿瘤,但局限性差且具有局部浸润性生长模式。TB好发于头部和颈部区域,
尤其是面部,临床表现为生长缓慢、边界清晰及隆起的结节。TB常规以手术治疗为主,由于目前缺乏普遍接受的

治疗指南或方案,术后复发率高,为临床治愈增加了一定的难度。本研究报道1例65岁女性患者,发现右侧外耳

道口及耳甲腔肿物并反复破溃流脓,最初误诊为外耳道炎,以常规抗感染治疗,症状未缓解并逐渐加重后来我院

就诊。该病例所展现的病症极为罕见,因此,及时且准确的诊断与治疗对此类疫病的诊疗和预后至关重要。
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Abstract　 Trichoblastoma(TB)isararegermcellskinadnexaltumorofthehair,anditisararefollicular
tumoroftheskinthatdifferentiatesfromthehairgermepitheliumandisoftenregardedasabenignskintumor-
However,itispoorlyconfinedandhasalocalinfiltrativegrowthpattern.tboccursintheheadandneckregion,

especiallyintheface,andpresentsclinicallyasaslowgrowing,well-definedandelevatednodule.TBisroutinely
treatedsurgically.Duetothelackofuniversallyacceptedtreatmentguidelinesorprotocols,therecurrencerateaf-
tersurgeryishigh,whichmakesclinicalcuremoredifficult.Inthisstudy,a65-year-oldfemalepatientwasfound
tohaveaswellingwithrecurrentruptureandpusflowfromtherightexternalauditorycanalopeningandtheau-
ricularcavity.Afterinitialmisdiagnosisasotitisexterna,shewastreatedwithconventionalanti-infectivetherapy,

buthersymptomsdidnotresolveandgraduallyworsenedbeforecomingtoourhospital.Theconditionpresented
inthiscaseisrelativelyrare,therepre,timelyandaccuratediagnosisandtreatmentarecrucialforprognosisim-
provementofsuchdiseases.
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　　本研究介绍了1例罕见的耳甲腔毛母细胞瘤

(trichoblastoma,TB)。TB是毛源性上皮瘤的一

种,是一种罕见的、生长缓慢的良性皮肤肿瘤,可为

原发性,也可由皮脂腺痣演变而来[1]。其流行病学

数据仍不完整。TB最常见于50~60岁成人[2-3],
性别差异无统计学意义。TB通常表现为生长缓慢

的色素沉着或黑色素丘疹,与基底细胞癌(basal
cellcarcinoma,BCC)鉴别困难。一般以临床表现、

皮肤镜和病理结果作为主要诊断手段[4]。本例患

者发现耳甲腔肿物,经组织学检查发现为 TB同时

伴有活跃的癌细胞存在,这在临床上较罕见。研究

表明,大多数 TB为良性,容易切除。但该疾病具

有侵袭性特征,如不能及时发现并治疗,待病情恶

变进展为毛母细胞癌时,其潜在的攻击性行为远高

于 TB,增加了治疗难度的同时降低了患者的生活

质量[5]。因此,早期发现和治疗对于预防良恶性肿

瘤进展和改善患者预后至关重要。
1　病例介绍

患者,女,65岁。自诉3年前无明显诱因出现

右侧外耳道肿物,反复破溃并间断性流脓,伴瘙痒、
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耳闷,与周围界限不清,无耳鸣、听力下降,就诊于

当地医院,予以药物治疗后(具体不详),症状未见

明显缓解。近1周来感上述症状加重,来我院就

诊,门诊检查后以“外耳道肿物(右)”收入院(图
1)。自发病以来,患者无面瘫,精神可,饮食、睡眠

佳,大小便正常,体重无明显变化。
入院时实验室检查显示感染指标轻度增高,头

颈部肿瘤2项结果阴性,内耳 CT见图2。予以右

耳耳甲腔局部肿物活检送病检,结果见图3。多倾

向于良性肿瘤,遂采取手术治疗,排除手术禁忌后,
全身麻醉下行“右侧外耳道肿物切除术+皮瓣移植

修复术+外耳道成型术”。手术过程:患者右耳朝

上仰卧,全身麻醉后消毒铺巾,术中见耳甲腔表面

破溃流脓,基底部与软骨相连,与周围组织无明显

粘连,切开基底部皮肤深达软骨,完整剥离肿物送

检,耳后取约4cm×4cm 大小游离皮瓣,铺于耳甲

腔及外耳道创面,间断缝合皮瓣、切口周围皮肤及

耳后切口(图4),皮瓣表面放置碘仿纱条加压包

扎。术后给与抗感染、补液及护胃等对症支持治

疗,术区规律换药,并加压包扎,术后1周取出耳甲

腔填塞物,并予以间断拆线,待伤口完全闭合后将

术区缝线完全拆除,患者术区移植皮瓣生长良好,
伤口愈合后出院,出院后继续术区换药1周,进行

右侧外耳道红光治疗。1周后来我院门诊复查,伤
口愈合佳,移植皮瓣生长良好(图5、6)。术后1个

月复查见伤口移植皮瓣生长良好,表面仅见少量干

痂附着,外耳道口及外耳道通畅,术区干燥无渗出

(图7)。标本送病检结果毛源性肿瘤,高度倾向

TB(图8)。

图1　术前耳甲腔图;　图2　术前内耳CT图

图3　耳甲腔病损局部活检病理切片

图4　术中皮瓣移植;　图5　术后2d;　图6　术后1周;　图7　术后1个月
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图8　术后病理切片

2　讨论

该病例为耳甲腔毛源性肿瘤,在耳甲腔病变中

极为罕见。该病属良性毛发胚芽肿瘤,头皮优先发

生[6-9],罕见情况下,可见于四肢近端、躯干、肛周和

生殖器区域[10]。可有上覆的表皮脱落且色素沉

着,或有浅表毛细血管扩张并出现溃疡。其发病机

制至今尚未明确,近几十年来,在几种汗腺和毛囊

肿瘤实体中检测到复发性基因融合和(或)点突变,
有研究指出 SMO 和 PTCH1的基因突变可能是

TB 病 变 的 驱 动 因 素[11],并 确 定 了 TB 中

FOXK1::GRHL2/2和 GPS1::GRHL3/22的

复发基因融合。也有研究指出 TB 的家族遗传

性[12],如9q22.3基因的突变或去泛素化酶 CYLD
的功能丧失[13-14],并表明独特的复发性遗传改变可

能是大量附属肿瘤发生的原因[15]。鉴于 TB皮肤

镜下表现出与基底细胞癌相似的特征[16],又有学

者提出了紫外线辐射或电离辐射对于 TB的驱动

作用。但目前对于以上发病机制的研究仍缺乏说

服力,未来还需要更深入的研究来验证上述理论的

可行性。
TB的诊断主要以临床特征、皮肤镜检查及术

后病理结果为主。临床表现为单个孤立、生长缓慢

的真皮或皮下结节,无任何临床症状,也可表现为

不规则的黑色素沉着,糜烂或溃疡。本患者皮肤镜

检查以树化血管和辐轮区域为主,相对较为典

型[4]。病理特征是紧密混合的上皮细胞和间充质

细胞的双相增殖,在组织学上,TB由对称的椭圆形

细胞组成,通过尖锐的边界与环境隔开,包含具有

很少有丝分裂活性的单形细胞[17]。根据间充质和

上皮成分的生长模式和结构,TB分为8种类型:小
结节型、大结节型、网状型(巨型孤立 TB)、筛状(典
型 TB)、外消旋型(非经典 TB)、柱状(结缔组织增

生性 TB)和金刚烷素样(皮肤淋巴腺瘤)[18]。目前

报告相对较多的类型是筛状(典型 TB)。本患者属

色素性TB的一种变体,为TB的组织学变异,及其

少见 TB的诊断金标准是病理活检,依据活检结果

进行下一步诊疗,误诊可导致不必要的切除或延迟

转移性疾病的发生和治疗[19]。TB被认为是一种

良性肿瘤,很少发生转移,部分肿瘤常表现为斑块

变异型,也称毛母细胞纤维瘤,代表了一种更具侵

袭性的肿瘤形式[20]。TB也可以转化为成毛母细

胞癌(trichoblastomacancer,TBC)从而发生局部

浸润、复发和转移[11]。因此,对于这种具有可能侵

袭性生长的肿瘤,不应低估这种罕见但可能未被诊

断的双相实体。术前应充分澄清肿瘤性质,包括活

检和影 像 学 检 查,是 最 重 要 的,还 要 评 估 放 疗

必要性[21]。
TBC的鉴别诊断也很重要,因为不同的肿瘤

其生长特征、计划手术切缘和复发风险方面的差

异[2],导致不同的结局与预后。主要鉴别疾病为基

底细胞癌(basalcellcarcinoma,BCC),BCC是全球

最常见的恶性肿瘤,占所有皮肤恶性肿瘤的75%,
是一种具有侵袭性但很少发生转移的癌症[22-23]。
BCC通常发生于暴露在阳光下的皮肤区域如头面

部,临床表现为日晒区珍珠粉红色结节伴毛细血管

扩张,它具有与 TB难以鉴别的组织学、形态学、免
疫组织化学、临床表现和皮肤镜等特征,其可能原

因是 2种 肿瘤都起源于毛囊,都由基底细胞组

成[17]。在皮肤镜下,两者之间的显著差异之一是

蓝灰色卵形巢和蓝灰色小球的存在。尽管这一特

征具有高度提示性,但在鉴别肿瘤方面似乎价值有

限[4]。据 报 道,免 疫 组 织 化 学 生 物 标 志 物,如

CK20、雄激素受体(AR)和PHLDA1(一种滤泡干

细胞标志物)、CD34(基质)、BCL-2、CK8、CK15、
P53、前列素和脂肪因子 METRNL阳性及黏蛋白

沉积14都可用于帮助鉴别 TB 和 BCC[9,18,24-30]。
与 TB比较,BCC显示出生物标志物的更高表达,
这可能与BCC的侵袭性肿瘤行为有关。但目前研

究还存在局限性,不足以作为鉴别诊断的主要依

据。相关研究报告提出,TB中存在 Merkel细胞,
在42%~60%的 TB中含量丰富,特别是CK20染

色中突出显示了 Merkel细胞的存在,可作为区分
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TB和BCC的依据[31-32]。但其鉴别意义仍不及组

织病理学和免疫组织化学测定。在组织学上,TB
通常由大量的基质细胞和排列在外围形成不规则

小梁的肿瘤细胞构成。BCC的组织中存在光学空

裂,称为伪影,可发现较少的间充质结构[33]。除与

BCC鉴别外,TB还需与BCC变异型粉状纤维上皮

瘤(fibroepithelialtumor,FepT)和基底样滤泡错

构瘤(basaloidfollicularhamartoma,BFH)鉴别。
FepT类似于上皮源性肿瘤,组织学表现为基底层

上皮肿瘤细胞呈栅栏状,并伴有明显的真皮纤维

化,常见基质裂隙与肿瘤细胞回缩征象。BFH 是

一种罕见的良性附件肿瘤,由位于染色体9q23上

的PTCH 突变引起,BFH 通常以毛囊为中心,局限

于浅表真皮,疾病早期,可以看到基底细胞的分支

线与毛囊单位相连,在长期疾病的情况下,肿瘤细

胞可能完全取代它们。
迄今为止,文献中尚未报道 TB的特异治疗方

式[34]。诊断明确时,予以临床监测或手术治疗,诊
断不明确时,予以活检确诊后手术切除。大多数报

道的病例均表现出良性的生物学行为,并且在完全

手术切除后未发生复发或转移。由于恶性肿瘤的

风险很小但潜在,完全切除肿瘤仍是首选的治疗方

法,并建议切除具有阴性切缘的 TB[19]。莫氏显微

手术应被视为皮下 TB的首选治疗方法,以避免复

发和不必要的皮肤牺牲在美容敏感区域[28]。
TB是一种毛源性的良性皮肤附件肿瘤,好发

于成人头面部。本例患者病变位于耳甲腔,属临床

罕见病例,至今尚未报道。也由于本病的罕见性,
给临床环境带来了多重挑战,由于无足够的研究来

确定恰当的管理过程而导致误诊,造成不必要的切

除或延迟转移性疾病的治疗。因此,未来需要进一

步的研究来发现合理且有效的治疗和管理方法,减
少误诊率,为临床提供更有利的建议和指南,增加

良性肿瘤治愈率,减少恶性转移,改善患者预后。
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