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【摘要】 目的 探讨结缔组织增生性毛发上皮瘤的诊断和临床治疗方法。方法 对 2例颌面部结缔组织增

生性毛发上皮瘤临床资料进行总结并结合文献分析。结果 2例结缔组织增生性毛发上皮瘤患者均为男性，

年龄分别为 21岁和 30岁，临床表现分别为颌面部无痛性浅褐色及浅白色斑块，病变区质韧、界清，中间凹陷

无溃疡，病程 10～16个月，就医前 1～3个月肿物有明显增大病史。手术行沿瘤体外周 3 mm切开皮肤、完整

切除肿物，邻近皮瓣修复局部组织缺损手术；术后病理报告镜下见病变肿瘤细胞位于真皮层，呈条索状、小梁

状或巢状，可见微小囊腔，上皮巢周围可见纤维结缔组织增生，瘤细胞无异型性，核分裂不明显。免疫组化报

告 bcl⁃2（⁃）、CK7（⁃）、CK19（⁃）、CD34（+）、P63（+）、CK56（+）、Ki67（±），病理诊断为结缔组织增生性毛发上皮

瘤。患者术后随诊 24个月，期内未见肿物复发、手术疤痕不明显、颌面无畸形或功能障碍。结论 病理和免

疫组化检查是确诊结缔组织增生性毛发上皮瘤的依据，手术切除肿物是有效的治疗方法。
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Maxillofacial connective tissue hyperplastic trichoepithelioma: report of two cases and a literature review
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【Abstract】 Objective To investigate the diagnosis and clinical treatment of maxillofacial connective tissue hyper⁃
plastic trichoepithelioma. Methods The clinical data of two cases of maxillofacial connective tissue hyperplastic
trichoepithelioma were summarized and analyzed along with the literature. Results Two cases of maxillofacial connec⁃
tive tissue hyperplastic trichoepithelioma were male, aged 21 and 30 years. The clinical manifestations were painless
pale brown and pale white plaques in the maxillofacial region. The lesion was tough and clear, with no ulcers in the mid⁃
dle depression. The course was 10⁃16 months, with 1⁃3 months before medical treatment, and the tumor had a signifi⁃
cant history of enlargement. After surgery, the skin was cut 3 mm along the outer circumference of the tumor, and local
tissue defects were repaired by the adjacent flap. The pathological report showed that the tumor cells were located in the
dermis, and were striped, trabecular or nested. The tiny sac contained fibrous connective tissue proliferation. The tumor
cells were amorphous without obvious nuclear division. Immunohistochemical analysis reported bcl⁃2(⁃), CK7(⁃), CK19
(⁃), CD34(+), P63(+), CK56(+), and Ki67(±). The pathological diagnosis was connective tissue proliferative hair epitheli⁃
al tumor. The patient was followed up for 24 months. There was no recurrence of the tumor, no obvious scarring, and no
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deformity or dysfunction of the maxillofacial region. Conclusion Pathological and immunohistochemical examination
is the basis for the differential diagnosis of maxillofacial connective tissue hyperplastic trichoepithelioma, and surgical
removal of tumors is an effective treatment.
【Key words】 hair epithelioma; proliferative; connective tissue; maxillofacial; clinicopathology; immunohisto⁃
chemistry; therapeutic analysis
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结缔组织增生性毛发上皮瘤（desmoplastic
trichoepithelioma，DT）是毛发上皮瘤的一种特殊类

型，在 1977年由 Brownstein首次提出［1］；该病发病

率较低，仅为 0.02% ，占皮肤肿瘤不足 1%，目前国

内外相关报道较少［2⁃3］。结缔组织增生性毛发上皮

瘤与硬斑病样基底细胞癌的组织学鉴别诊断尚无

满意的标准［4］。本文报道 2例颌面部结缔组织增

生性毛发上皮瘤，初步探讨其病理特点、鉴别诊断

和治疗。

1 材料和方法

1.1 临床资料

佛山市中医院口腔医疗中心 2013 年 5 月～

2018年 5月收治 2例颌面部结缔组织增生性毛发

上皮瘤患者，均为男性，年龄分别为 21、30岁，临床

表现分别为颌面部无痛性浅褐色及浅白色斑块，

病变区质韧、界清，中间凹陷无溃疡，病程 10～16
个月，就医前 1～3个月肿物有明显增大史。2例

患者均手术治愈，术后组织病理为结缔组织增生

性毛发上皮瘤。随访 2年，未见复发。

1.2 典型病例

患者男，30岁，因右面部无明显诱因出现无痛

性浅白色斑块 10个月就诊。患者起病时无明显不

适症状，未予诊治，近 1个月斑块逐渐扩大、偶有瘙

痒感觉，影响美观，遂来佛山市中医院就诊。既往

体健，否认家族中类似疾病患者，无药物过敏史。

专科检查见右侧面部皮肤直径 35 mm的浅白色不

规则斑块，边缘轻度隆起，中央轻度凹陷萎缩，斑

块表面光滑，无毛发生长，边界清楚，质韧，无明显

压痛。门诊诊断：右侧面部肿物性质待查。

患者入院后完善相关检查，排除手术禁忌，

在手术室经鼻孔气管内插管全麻下沿瘤体外周

3 mm切开皮肤，行右侧颌面肿物切除+邻近组织

瓣转移修复术，术后抗炎治疗，术后 7 d 拆线、伤

口愈合良好（图 1）。术后组织病理报告：病变肿

瘤细胞位于真皮层，呈条索状、小梁状或巢状，可

见微小囊腔，上皮巢周围可见纤维结缔组织增生，

瘤组织无异型性，核分裂不明显（图 2）。

a: a white irregular patch on the right cheek, with a diameter of approximately 35 mm; b & c: the tumor was completely removed in the operating
room; d & e: adjacent flap was transferred to repair the tissue defect; f: one year after the operation, no obvious scar or dysfunction was found
Figure 1 Preoperative, intraoperative and postoperative illustrations of patients with maxillofacial connective tissue hyperplastic

trichoepithelioma
图 1 颌面结缔组织增生性毛发上皮瘤患者术前、术中、术后图像

fedcba

免疫组化检查报告：bcl⁃2（⁃）提示肿瘤为良性

肿物；CK7（⁃）、CK19（⁃）提示为非汗腺来源肿物；

CD34（+），肿瘤间质细胞表达，提示肿物为毛发源

性肿瘤；P63（+）、CK56（+）提示肿瘤组织为鳞状上

皮细胞；Ki67（±），核增殖指数不高提示为良性肿

物。病理诊断为结缔组织增生性毛发上皮瘤。出

院后 2年内随诊，未见肿物复发、右颌面未见明显

手术疤痕，无颌面畸形或功能障碍，疗效满意。
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2 讨 论

2.1 临床表现

毛发上皮瘤来自毛囊和毛基质的外壁，起源

于原发性上皮胚芽或多能胚胎细胞，可分 3种临床

类型：孤立型、多样型和罕见的巨大孤立型［5］，常见

于面部或头皮［6］。结缔组织增生性毛发上皮瘤为

单发性毛发上皮瘤，因其具有独特的临床和组织

学特征，临床特点为早期呈单发性皮损，常位于面

部，明显硬化，多数边缘高起呈环状，中央凹陷不

破溃，多见于青少年女性，是毛发上皮瘤的一种特

殊类型。颌面结缔组织增生性毛发上皮瘤病例罕

见。本组 2例颌面结缔组织增生性毛发上皮瘤病

例均为男性，年龄 21、30岁，病程 10～16个月；肿

瘤生长缓慢、病程长、无自觉症状、长期无明显变

化，但在就诊前短期内突然增大明显、有瘙痒不

适。结缔组织增生性毛发上皮瘤的早期临床确诊

存在一定的困难，结缔增生性毛发上皮瘤是一种

比较罕见的良性皮肤附属器肿瘤，其发生的原因

至今未明［7］；肿瘤持续发展可造成组织破坏，影响

器官功能或者美观，发生于面部的损害，可导致容

貌损毁。

2.2 鉴别诊断

结缔组织增生性毛发上皮瘤可能是起源于多

潜能的基底细胞，向毛发结构分化的良性肿瘤；其

与一般的毛发上皮瘤不同，主要由 3种成分组成：

狭窄的瘤细胞束、角质囊肿和结缔组织基质［8］；一

般无神经周围浸润；肿瘤细胞不表达 bcl⁃2，Ki67增

殖指数低［9］；肿瘤损害周围的成纤维细胞无基质溶

解素 3的表达；周围基质中有 CD34+细胞。与一般

的毛发上皮瘤相比，结缔组织增生性毛发上皮瘤

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［10］。

2.2.1 硬斑病样基底细胞癌 结缔组织增生性毛

发上皮瘤最易与硬皮病样基底细胞癌相混淆［11］，

硬斑病样基底细胞癌多见于青年人，常单发，好发

于面、额部，皮损为扁平或轻度凹陷的黄白色蜡样

硬化性浸润斑块，呈不规则或匍行状，无珍珠状边

缘或溃疡、结痂，边界不清，发展缓慢。结缔组织

增生性毛发上皮瘤缺乏外周细胞栏栅状排列、坏

死、有丝分裂，鲜有溃疡发生，而硬皮病样基底细

胞癌通常无角质囊肿形成［12⁃13］，且过碘酸雪夫染色

（PAS）阴性［7］。但结缔组织增生性毛发上皮瘤与

硬斑病样基底细胞癌的组织学鉴别到目前为止尚

无满意的标准。

2.2.2 汗管瘤、微囊肿性附属器癌 结缔组织增生

性毛发上皮瘤可能会被误诊为汗管瘤、微囊肿性

附属器癌或小汗腺上皮瘤。汗管瘤是向小汗腺末

端导管分化的错构瘤，多见于女性，与内分泌、妊

娠、月经及家族遗传等因素有关，也有研究显示日

晒会显著促进其发生［14］。其皮损通常为多发的、

皮色为淡黄色的小丘疹，无自觉症状；多数病例皮

损局限于下眼睑及额部皮肤，稍高出皮肤表面。

2.2.3 扁平疣 结缔组织增生性毛发上皮瘤还应

与扁平疣相鉴别，扁平疣皮损多发于面部、手背，

表现为大小不等的扁平丘疹，轻度隆起，呈圆形、

椭圆形或多角形，境界清楚，无明显的自觉症状，

病程慢，好发于青少年的病毒感染性疾病，主要依

据临床表现和实验室常规检查诊断。

2.3 临床治疗

颌面巨大的结缔组织增生性毛发上皮瘤是毛

发上皮瘤中较为难治的一种，本病治疗上首选手

术切除。本组 2例颌面部的结缔组织增生性毛发

a: the tumor cells were located in the dermis; b: arrows identify hair follicles and hairs in the tumors; c & d: tumor cells are embedded in the
dermis with tiny sacs in the form of cords, trabeculae, or nests. Connective tissue proliferation can be observed around the epithelial nests
with no heteromorphism or nuclear fission (H&E, × 200)
Figure 2 Histopathological images of tumors in patients with maxillofacial connective tissue hyperplastic trichoepithelioma

图 2 颌面结缔组织增生性毛发上皮瘤患者肿物组织病理图片

c dba
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上皮瘤患者行肿物手术切除+邻近组织瓣修复组

织缺损，术后 7～9 d拆线，伤口愈合良好，颌面无

明显手术疤痕，随访 2年未见肿瘤复发。对于儿童

或者不愿采取手术切除治疗的患者，有报道口服

异维A酸 20 mg/d［15］、外用维胺酯及 5%咪喹莫特［16］

等保守治疗也可明显好转。激光、冷冻、高频电离

子等方法容易造成面部皮肤损伤留下疤痕［17］，影

响美容和功能，不适宜治疗颌面部的巨大结缔组

织增生性毛发上皮瘤。

综上所述，组织病理、免疫组化检查是结缔组

织增生性毛发上皮瘤的确诊依据，手术切除+皮瓣

修复是治疗颌面结缔组织增生性毛发上皮瘤首选

的有效方法。颌面结缔组织增生性毛发上皮瘤的

临床特征、病程进展以及疾病转归有待收集更多

的病例分析，远期治疗效果有待进一步观察。
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