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AA摘A要!A目的A通过报道恶性增生性外毛根鞘瘤 #O12)7*1*5@0.2)3+015)*750)R()2+OO125/O.0& KLJJ$

患者 ! 例并进行文献回顾及相关讨论&以提高对该病病理特点'诊疗方法的认识水平% 方法A对 #$!!

年收治的 ! 例右侧头顶部肿块 %$ 年患者&于 #$!$ 年 W 月'#$!! 年 % 月 # 次行头皮肿块切除术&术后病

理诊断均为恶性增生性外毛根鞘瘤&术后辅助适形调强放疗&即计划靶区 #LJ<$ W!=$& Y6F#E 3治疗%

结果A患者临床疗效评定为完全缓解#'M$ &随访 !E 个月未见肿瘤复发及转移&目前患者正在随访中%

结论AKLJJ患者术后加足量放疗&是提高 KLJJ疗效的有效途径之一%

关A键A词!恶性增生性外毛根鞘瘤(术后放疗(适形调强放疗

中图分类号!MD%"="AA文献标识码!;AA文章编号!!$$D 8!I#$##$!%$$# 8$!&% 8$%

AA增生性外毛根鞘瘤# @0.2)3+015)*750)R()2+OO12

5/O.0& LJJ$ 于 !"W$ 年首次被 U)2,.*H-.*+,提

出&!"E% 年 KLJJ第 ! 次被报道)!*

% 增生性外

毛根鞘瘤又称为增生性毛囊囊性肿瘤'增殖性

毛囊囊肿'增殖性外毛根鞘囊肿)#H%*

&是一种少

见的皮肤附属器肿瘤% 常见于老年女性&女性

发病率为男性的 # dI 倍&发病年龄主要集中

在 %$ dE$ 岁&平均年龄 WI 岁&有报道称 "$b

患者年龄大于 W$ 岁)&*

%

CD病例报道

AA患者&男&&$ 岁% %$ 年前无意中发现右头

顶部一蚕豆大小无痛性肿块& #$$E 年起逐渐

增大&约 % ROi& RO&无红肿热痛等不适&#$!$

年 W 月 E 日于外院行右顶部头皮下肿块除术%

病理 切 片 我 院 会 诊 为 增 生 性 外 毛 根 鞘 瘤%

#$!$ 年 " 月肿块原位复发&并逐渐长大&遂于

#$!! 年 % 月至我院就诊% 既往病变部位无创

伤及慢性炎症史%

体格检查心肺腹无异常&头皮右顶部可扪

及一肿块&约 % ROi& RO大小&质稍硬&较规

则椭圆形&活动度可&无触痛及压痛&表面皮肤

较紧绷&红肿&有毛发生长&无破溃'流脓'红

肿% 三大常规'肝肾功能等无异常&胸片'腹部

;超等未发现转移灶%

ED治疗

AA#$!! 年 % 月 #I 日在我院行头皮肿块切除

j游离皮片移植术% 沿肿瘤边缘扩大 # RO切

除肿块% 术后病理诊断!恶性增生性外毛根鞘

瘤% 术后头部 KMC示右侧头皮肿胀&KMC见头

颅强化灶 #图 ! $ &考虑为术后瘢痕组织&未见

明显肿块残留&相邻颅骨未见异常% 考虑到患

者肿瘤在第一次手术后短期内出现复发&且

KLJJ易出现肿瘤复发及远处转移&为改善患

者预后&降低患者因肿瘤复发而需行多次手术

的可能性&患者于 #$!! 年 & 月 !! 日起行术后辅

助适形调强放疗&即计划靶区#LJ<$ W!=$& Y6F

#E 3治疗% 患者取仰卧位&戴头部面罩固定&放疗

靶区头皮外垫 !RO组织胶% 图 # 红色部分为

'J<&即术腔区域&蓝色部分为 LJ<% 放疗剂量

分布见图 # !红色线为 WD!&=& 'Y6&黄色线为

W!$& 'Y6&紫色线为 I&$$ 'Y6&淡蓝色线为

I$$$ 'Y6&绿色线为 &I$$ 'Y6% 放疗顺利完

成&放疗区域
%

度皮肤反应% 患者临床近期疗

效评定为完全缓解 # 'M$ % 放疗完成后&患者

定期门诊复诊&随诊 !E 个月&患者精神意识正

常&无头痛头晕等不适&手术愈合好&放疗区域

已出现新生头发&未扪及肿块&患者目前正在

随访中%

"%&!"
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FD病理特点

AA患者 # 次手术肿瘤病理特征基本相同 #图

% $ % 镜下见肿瘤呈巢状侵袭性生长&伴区域外

毛根鞘角化&周围基底样细胞呈栅状排列&内

有大量坏死物&部分细胞呈空泡样&细胞异形

性明显&核深染&不典型核比例较高&并可见核

分裂像% 符合恶性增生性外毛根鞘瘤诊断%

图 C D术后影像学A图 ED术后放疗靶区A图 FD# 次手术肿瘤病理特点A?!肿瘤呈巢状# N̂iI$$(A;!肿瘤呈侵

袭性生长# N̂i!$$$(A'!周围基底样细胞呈栅状排列# N̂ i!$$$(AB!细胞内有大量坏死物# N̂ i#$$$(AN!肿瘤细胞

呈空泡样# N̂i#$$$(A_!部分肿瘤细胞可见核分裂像# N̂i&$$$%

GD讨论

AALJJ好发于头皮&约 "$b&亦可发生于面

部'胸部'背部'四肢'臀部'会阴等部位)I*

% 肿

瘤一般直径约数厘米&若患者未引起注意&任

其发展&肿瘤直径亦可增大达 #I RO

)W*

%

LJJ显微镜下是以突然角化为特征的实

性'囊性或蜂窝状肿瘤&通常位于真皮甚至皮

下组织&边界清楚&可与表皮相连% 肿瘤组织

主要由外毛根鞘细胞组成&呈外毛根鞘角化

#相当于生长期或退行期毛囊外毛根鞘角化 $ %

某些小叶周边基底样细胞排列成栅状&并绕以

L?9 阳性玻璃膜% 其特征为小叶中心上皮突然

变成嗜酸性无定形角蛋白&通常其间只有很少

的颗粒层&此种无定形角蛋白与见于毛根鞘囊

肿腔内的为同一类型% 肿瘤细胞含有扩大的泡

状核&有明显核仁&一定程度的核深染&分裂像

常见&胞浆呈嗜酸性)#H%&D*

% KLJJ呈侵袭性增

长&即使仍见外毛根鞘角化&但瘤细胞核不典型

和巨大&其与 LJJ的鉴别诊断依据为高有丝分

裂率'非典型分裂'核多形性'肿瘤浸润及转

移)EH"*

% LJJ的诊断主要以病理学诊断为主&其

他诊疗方式可提高其诊断准确性% 日本研究者

在分析同一 LJJ样本中外毛根鞘囊肿样部分与

典型肿瘤部分的增殖细胞核抗原#L'>?$ ''c!$

及 'c!W 表达的差异&得出三者的联合检测有利

于 LJJ的诊断)!$*

% 西班牙研究者 +̂00+0.等)E*认

为联合细胞 B>?数目&L'>?及 'B%& 可提高

KLJJ诊断的准确性% 有学者对 LJJ及 KLJJ

组织中 @I% 的检测发现&在两者中均有野生型

@I% 的丢失)!!H!#*

&从基因层面开始了对 LJJ及

KLJJ的病因分析% 本病例第 ! 次手术外院病

理诊 断 为 LJJ& 经 我 院 病 理 科 会 诊 诊 断 为

KLJJ&原因为本例患者病理切片肿瘤呈浸润性

生长&细胞核呈多形性&见有丝分裂及非典型

分裂% 因 KLJJ少见且具备 LJJ的病理特点&

因此&临床上易误诊%

对于 LJJ及 KLJJ的治疗方法&国内外统

一首选手术治疗&并要求扩大 ! RO安全缘切除

肿瘤% 对于手术治疗后的辅助治疗手段&国际

上有放疗'化疗及冷冻治疗的报道)!%H!D*

% 但是

"&&!"
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由于病例数较少&目前暂时未得出哪种辅助治

疗方式确切有效的结论%

KLJJ以易复发及远处转移为特征&在传统

手术后仍有大部分患者面临着肿瘤复发及转

移的威胁&仅仅肿瘤外缘扩大切除显然不能预

防% 这需要我们不断探索寻求良好的后续治

疗方法% 国际报道放疗未能取得疗效的可能

原因有!病例数太少&少量病例数易掩盖真实

的结果(国内外报道&大多没有统一的放疗剂

量标准&存在以往常规放疗为保护脑组织剂量

不够及普通放疗摆位误差较大&而不能得出较

好的效果的可能性&在目前的报道中仍有少数

病例是在出现区域淋巴结转移后行颈部放疗&

已经错过了术后预防性放疗的时间% 在本病

例中&患者第 # 次手术后诊断为 KLJJ&为预防

肿瘤再次复发及转移&经患者知情同意后行目

前国内常用且较为先进的适形调强放疗&在保

护脑组织的基础上较好的提高了靶区剂量&且

未出现严重放疗副反应&随访至今未出现肿瘤

复发及转移征象% 因此&KLJJ患者术后加足

量放疗&是提高 KLJJ疗效的有效途径之一%
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