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外耳道恶性增生性外毛根鞘瘤１例
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　　外耳道增生性外毛根鞘瘤（ｐｒｏｌｉｆｅｒａｔｉｎｇｔｒｉｃｈｉｌ
ｅｍｍａｌｔｕｍｏｒ，ＰＴＴ）通常认为是一种罕见的良性皮肤
附属器肿瘤［１］。组织学特征表现为上皮角化，颗粒

层缺乏，鳞状上皮小叶增生，出现糖原化的透明细

胞。肿瘤恶化则称为外耳道恶性增生性外毛根鞘瘤

（ｍａｌｉｇｎａｎｔｐｒｏｌｉｆｅｒａｔｉｎｇｔｒｉｃｈｉｌｅｍｍａｌｔｕｍｏｒ，ＭＰＴＴ）。
目前关于ＭＰＴＴ的病例报道相对少见，相比于 ＰＴＴ
其具有更强的细胞浸润性［２］，病情进展速度快，需

要依靠疾病特点观察，借助医学影像、病理检查综合

判断，因诊断标准不统一容易出现误诊漏诊现象。

本文报道２０２２年２月转入湖南省人民医院耳鼻咽
喉头颈外科治疗的 １例曾在外院误诊的 ＭＰＴＴ患
者，分析其误诊原因，并结合该病的临床特点、影像

学和病理特征、治疗方法进行综合分析，为ＭＰＴＴ的
临床诊治提供一定的参考。

１　临床资料

患者，女，３９岁，因右耳反复流脓伴听力下降半
年入院，患者入院前半年无明显诱因出现右耳流脓，

色呈黄色，有臭味，伴听力下降，无眩晕、恶心、呕吐

等症状。就诊于当地医院，行手术治疗（具体术式不

详），后复查ＭＲＩ，提示胆脂瘤，现为求进一步治疗，于
２０２２年２月 ２５日入院。查体：体温 ３６．５℃，脉搏
７５次／ｍｉｎ，呼吸１８次／ｍｉｎ，血压１１３／７８ｍｍＨｇ；专科
检查：外耳无畸形，右外耳道内可见黄色脓性分泌物

积聚，对侧外耳道干洁，鼓膜完整，标志清楚，耳廓无

牵拉痛，乳突区无压痛；Ｃ５１２音叉检查韦伯试验（Ｗｅ
ｂｅｒｔｅｓｔ，ＷＴ）偏右；颞骨乳突ＣＴ平扫（图１）示右侧颞
骨、乳突术后改变，术区软组织密度灶，性质待定，建

议进一步检查，右侧乳突小房积液；入院诊断：耳流

脓、听力下降查因（右）；中耳癌？中耳胆脂瘤？于全

麻显微镜下行右侧颅底肿瘤切除术＋乳突改良根治
术＋上鼓室鼓窦凿开术＋游离皮瓣切取移植术＋腹
壁脂肪填塞术＋外耳道封闭术，术中见中耳腔内充满
大量肉芽及癌灶，面神经未见侵袭，将面神经保护好，

仔细清除茎乳孔处病变组织，暴露颈静脉球，颈静脉

球未见累及，深面颈内动脉管骨壁完整。继续轮廓化

乙状窦并向鼓室天盖方向探查，暴露深面膝状神经

节，颅底骨质未见破坏，术中出血约５０ｍＬ。病理报
告（图２）：右外耳道肿物可见局灶表皮乳头状瘤样增
生，表皮下可见毛囊增生，部分细胞增生活跃，有异

型，考虑增生性外毛根鞘肿瘤（生物学行为交界到低

度恶性），局灶伴钙化，免疫组化：ＣＫ７（－）、ＣＫ５／６
（＋）、Ｐ６３（＋）、Ｋｉ６７（＋２０％）、Ｐ５３（散在 ＋）、Ｓ１００
（－）；原位杂交：ＥＢＥＲ（－）。术后复查结果显示：
右侧颞骨乳突范围较前扩大，原术区软组织密度灶已

基本消失，可能是术腔脂肪填充所致。术后８个月未
见复发，填充软组织未见坏死现象。复查ＣＴ图片见
图３。

２　讨论

ＰＴＴ是一种少见的肿瘤，多发生于老年女性头
皮部位。发生于外耳道者极其少见，ＰＴＴ恶化后形
成ＭＰＴＴ，灶状的恶性细胞呈梭形，这些肿瘤细胞具
有侵袭性。术前的诊断、分析对手术方案的制定、实

施至关重要，还可能会影响后期的康复情况［３］。

２．１　ＰＴＴ的临床特点
综合病例分析及其临床表现，Ｙｅ等［４］将ＰＴＴ
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图１　术前颞骨、乳突 薄层水平位ＣＴ　　图２　病理检查　（ＨＥ×１００）　　图３　术后８个月颞骨、乳突薄层水平位ＣＴ示术
区填充软组织未见坏死现象，未见复发

分成３类，分别是良性肿瘤：表现为轻微的核异型
性，未出现淋巴血管浸润和坏死；低度恶性肿瘤：组

织学异常，细胞出现轻微浸润，由皮肤组织可见，由

真皮逐渐向皮下结构侵袭；高度恶性肿瘤：核异型表

现明显，病灶部位细胞高度有丝分裂，淋巴、血管浸

润或坏死。组织学上 ＭＰＴＴ呈现多小叶状结构、细
胞边界分明、如铺路石状排列，无膜包裹细胞核，巢

状增生，中央大多显示外毛根鞘型骤然角化，形成囊

性空腔，形成不规则巢团状或条索状。细胞核存在

异型性，有不规则细胞团埋于间质中，甚至有角化珠

形成。

免疫组学分析细胞特异性标记蛋白，通常作为

肿瘤鉴定的辅助手段。近年来已证实 ＭＰＴＴ中 Ｋｉ
６７与Ｐ５３的表达存在异常上调［５６］。除此之外，ＣＴ
作为临床分析的作用工具，在 ＰＴＴ的鉴定中也表现
出其优势之处。结合ＣＴ可清晰观察外耳道及其内
部骨质的形状，分析出肿物的位置，是否发生骨质

侵犯。

本病例主要临床表现为耳流脓伴听力下降，ＣＴ
表现为术区软组织密度，考虑胆脂瘤，临床表现及影

像学资料提示中耳胆脂瘤可能性大，临床上易误诊，

病理及免疫组化是确诊的金标准，本病例肿瘤表皮

下可见肿瘤增生，未向真皮浅层浸润，部分细胞增生

活跃，考虑异形细胞，形态学上属于交界到低度恶

性，Ｋｉ６７（＋２０％）、Ｐ５３（散在 ＋）提示肿瘤倾向于
ＭＰＴＴ。
２．２　治疗与预后

ＭＰＴＴ首选手术治疗，主要是将病灶清理干净，
术后应密切随访，由于ＭＰＴＴ比较罕见，已发表的病
例数甚少，无法评估术后的疗效，既往发生于外耳道

的患者仅有１例报道，该病例术后１６个月出现了肿
瘤局部复发。本病例既往曾在当地医院就诊，考虑

胆脂瘤行手术治疗，现又复发，是否 ＭＰＴＴ误诊，还
需进一步确认，而中耳胆脂瘤术后近５年内复发的

概率很小，依据 ＭＰＴＴ的临床特性，其浸润性强，手
术处理不当复发几率较大，且从多方检测确定符合

ＭＰＴＴ的表征。术后复查结果显示：右侧颞骨、乳突
大部分缺如，术区可见大片脂肪密度影，为术区脂肪

填充。术后８个月未见复发，填充软组织未见坏死
现象。

综上所述，ＭＰＴＴ是极为罕见的皮肤恶性肿瘤，
临床上极易漏诊，手术切除是主要治疗方式，术后需

长期随访，复发及后续治疗方案仍需进一步评估。
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