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揖摘要铱 目的 盆腔增生性毛根鞘瘤渊PTT冤经常被误诊为其他疾病袁导致多次手术袁增加病人痛
苦遥 在此袁 我们致力于探究 PTT 的临床病理表现和放射学特征以帮助诊断遥 方法 本研究仅纳入

2011 年 9 月至 2018 年 12 月间诊断为 PTT的患者袁 回顾了其病变的临床病理特点和磁共振资料遥
结果 4 位患者为良性 PTT袁4 位患者为恶性 PTT渊MPTT冤遥 病变通常潜伏数年袁然后突然扩速发展遥
MPTT患者年龄偏小渊P=0.12冤遥从 MRI上看袁良性 PTT表现为实性囊肿袁而 MPTT表现为广泛的瘘道遥
纳入患者广泛局部切除术后袁切缘阴性袁且无局部复发或转移遥 从病理学来看袁PTT表现为分叶状袁无
边缘浸润袁可伴有毛鞘角化特点袁而 MPTT存在延伸到周围真皮的明显的非典型鳞状细胞袁并伴有软
骨基质反应遥 结论 临床医生可根据肿块明显且突然的进行性生长特点考虑为 PTT袁并应根据病变
形态判断病变是否恶变遥 广泛的局部切除可得到一个良好的效果遥

揖关键词铱 增殖性毛根鞘瘤曰 恶性增殖性毛根鞘瘤曰 盆腔罕见实体瘤
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揖粤遭泽贼则葬糟贼铱 Objectives Proliferating trichilemmal tumor 渊PTT冤 in the pelvis is often misdiagnosed for
other diseases, resulting in multiple afflicting surgeries. Herein, we aim to investigate the clinicopathological
and radiological findings of PTT to aid in diagnosis. Methods Only patients diagnosed with PTT between
September 2011 and December 2018 were included in this study. The clinicopathological characteristics and
magnetic resonance imaging 渊MRI冤 of the lesions were reviewed. Results 4 patients had benign PTT
whereas 4 other patients had malignant PTT 渊MPTT冤. The lesion was often dormant for years followed by a
sudden rapid growth. MPTT patients were younger 渊P=0.12冤. On MRI, benign PTT appears as a solid cyst
whereas MPTT as an extensive fistulous tract. There was no local recurrence or metastasis following a wide local
resection with a negative margin. Pathologically, the tumors presented as lobulated nodules with a non-infiltra鄄
tive border, with keratosis of the sheath. In MPTT, there was a distinct atypical squamous cord extending into
the surrounding dermis with a cartilage matrix reaction. Conclusion The clinician can suspect PTT based on a
distinct sudden progressive growth pattern; and should suspect malignancy based on the lesion morphology. A
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增殖性毛根鞘瘤渊PTT冤是一种罕见的起源于
滤泡峡部外根鞘的肿瘤咱1,2暂遥 它主要发生在暴露在
阳光下的部位袁可能是良性的也可能是恶性的遥当
良性肿瘤被完全切除时袁由于无侵袭性袁所以几乎
没有局部复发的报道咱3,4暂遥 这类肿瘤的病理特征是
边界清楚的真皮肿块袁伴有毛膜类型的角质化咱3暂遥

Headington咱5暂首次提出术语野恶性增殖毛根鞘
瘤冶渊MPTT冤来描述该肿瘤的恶性形式遥 后来袁日
本科学家研究发现袁MPTT 中存在局部淋巴结转
移 咱6暂遥 显微镜下袁MPTTs 典型表现为细胞发育异
常袁伴随着穿透周围组织平面遥其他异常表现还包
括异常的有丝分裂尧细胞学异型性尧坏死尧浸润边
缘和非整倍体咱3暂遥

目前的文献只描述了 3例分别在肛周尧 臀大
肌和坐骨直肠窝的良性 PTT患者的治疗咱7,8暂遥 没有
数据显示袁盆腔及肛周存在 MPTT遥此外袁尽管有影
像学和病理分析袁但上述两个区域的 PTT和 MPTT
常被误诊为其他肛肠疾病遥更加不幸的是袁这导致
了肿块多次的非治愈性的局部切除遥 本研究是迄
今为止对盆腔及肛周 PTT最大的研究袁 旨在探讨
盆腔及肛周 PTT及 MPTT的具体临床病理及术前
影像学表现遥 我们回顾性分析了这两个地区的 5
例 PTT 患者和 5 例 MPTT患者袁 特别关注其临床
特点尧术前磁共振成像渊MRI冤和组织病理学特征遥
1 资料与方法

1.1 病人资料 我们查阅了中山大学附属第六医

院 2011年 9月至 2018年 12 月手术数据库; 本研
究仅纳入诊断为 PTT的患者遥 伦理审批经中山大
学附属第六医院机构研究伦理委员会审批通过遥
1.2 临床评估 我们回顾了患者的病史袁特别关
注病史尧既往病史和体格检查结果袁并记录了病变
的具体特征袁如其外在特征遥为了获得术前病灶的
可视化数据袁 所有患者术前均行 MRI成像遥 因为
对软组织有较好的分辨率袁MRI 是首选的成像方
法袁它可以清楚地显示肿块的大小尧形状尧边缘尧浸
润和内在特征遥 MRI 检查由 X.F 和 L-Z.M 执行袁
会诊的放射科医生没有任何分歧遥 我们评估了病
变的大小尧性质尧位置及其与周围肌肉的关系遥 局

部淋巴结肿大袁 包括腹股沟和腹股沟区淋巴结肿
大袁以及转移到远处器官的情况也进行了分析遥
1.3 手术方法 我们回顾 8 例患者的手术史袁并
评估了切除范围尧重建路径及术后并发症遥
1.4 组织病理学 Z.Y-D和王超回顾了术后病理
切片袁 会诊的病理医生没有任何分歧遥 我们按照
Folpe et al. 咱9暂 和 Ye et al. 咱3暂的描述袁评估了 HE 染
色切片袁以寻找角化尧异型性尧坏死区域遥免疫组化
检测 8例患者 Ki-67表达情况遥
1.5 统计分析 采用 SPSS 21.0 软件进行统计分
析遥采用 t检验分析临床病理变量, P<0.05表示差
异有统计学意义遥
2 结果

2.1 8 例渊男性 5 例袁女性 3 例冤患者确诊为 PTT遥
其中 7 名病人渊87.5%冤在转诊至我院结直肠科前
接受过失败的手术遥 初诊多误诊为肛周脓肿尧鳞
癌尧感染性皮脂腺囊肿等肛周疾病袁并且只通过局
部切除或引流来治疗遥 转诊至我院时袁8例患者平
均年龄为 58.0 岁渊31-81 岁冤袁平均发现病灶时间
为 89.3个月渊13-187个月冤遥所有患者均无 PTT家
族史遥 恶性 PTT渊MPTT冤患者年龄较轻渊平均年龄:
49.0 vs. 67.0冤 渊P=0.12冤袁大多数患者的病程较长
渊平均病程:120.5个月 vs. 58.0个月袁P=0.21冤遥
2.2 临床上袁 这个病变误诊为肛肠脓肿肛瘘尧感
染性皮脂腺囊肿尧 鳞状细胞癌尧 增生性表皮样囊
肿尧毛窦遥 在转诊至我们中心之前袁没有一个病人
得到准确的诊断遥 当地医院的影像学诊断该肿块
为 野间质瘤冶尧野倒置乳头状瘤冶尧野鳞状细胞癌冶或
野慢性福涅尔坏疽冶渊表 1冤遥 所有这些误诊都表明
了 MRI难以区分 PTT与其他实体遥 此外袁 其中 4
例有病理误诊遥
2.3 临床表现 PTT 常见的临床症状可以表现
为院疼痛尧化脓尧脓肿尧溃疡尧结节尧恶臭和突然进行
性生长袁以上症状可以单独或者几种同时出现遥 4
例 PTT 中袁3 例渊75%冤出现疼痛袁4 例渊100%冤出现
化脓渊表 1冤遥 排便前和排便时疼痛没有减轻或加
重袁对日常活动影响不大遥 2例渊50%冤肿块表现为
脓肿袁1 例渊25%冤肿块为溃疡袁1 例渊25%冤出现恶

wide local excision results in a promising outcome.
揖运藻赠 憎燥则凿泽铱 Proliferating trichilemmal tumor; Malignant proliferating trichilemmal tumor; Rare

entity in the pelvic and perianal region
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臭袁只有 2名患者渊50%冤诉肿块逐渐增大渊表 1冤遥
良性 PTT患者一样袁MPTT患者也有同样的症

状特点遥 4例患者渊100%冤均有病灶部位疼痛,3 例
患者 渊75%冤 均化脓的症状遥 我们观察到袁4 例
渊80%冤患者有肿块溃烂并伴脓肿袁4 例患者渊80%冤
肿块突然进行性增大袁2例 渊50%冤 出现结节;1 例
渊25%冤有异味袁1例患者渊25%冤肿块呈真菌样外观
渊表 1冤
2.4 MRI 结果 在所有良性 PTT患者中袁病变表
现为实性囊肿渊图 1A冤袁主要累及髋关节渊75%冤尧
臀大肌渊100%冤和骶尾骨渊75%冤渊图 1C冤遥两例淋巴
结肿大渊50%冤, 患者 3 右侧腹股沟尧左侧腹股沟尧
右侧臀间隙淋巴结肿大遥 患者 4 右侧和左侧腹股
沟区均有淋巴结肿大遥 手术探查没有发现这些肿

大淋巴结袁因此可认为没有淋巴结转移渊表 2冤遥 在
MPTT中袁 病变表现为广泛的瘘道伴脓肿 渊25%冤
渊图 1B冤袁实性囊肿与广泛瘘道的结合渊25%冤或实
性囊肿渊50%冤遥 病变更具侵袭性袁更可能累及肛周
渊100% vs. 50%冤尧会阴渊100% vs. 50%冤尧坐骨直肠
窝 渊100% vs. 0% 冤 和肛门外括约肌 渊75% vs.
25%冤遥 3例渊75%冤患者有淋巴结肿大渊图 1D冤遥 第
6尧7 例患者双侧腹股沟直肠上动脉近端淋巴结肿
大袁第 8 例患者的左右腹股沟区均有淋巴结肿大遥
仅取第 5尧8例患者的淋巴结遥 组织病理学检查显
示袁术后淋巴结未转移渊表 2冤遥
2.5 手术切除和重建 所有 8 例患者术前均勾
画出肿瘤边界袁术中除 1例患者外袁其余均发现有
脓肿遥 患者 7的肿瘤已转移至膀胱及主要血管;被

病人

1
2
3
4
5
6
7
8

总计(%)

化脓

+
+
+
+
+
+
+
+

100

疼痛

+
-
+
+
+
+
+
+

87.5

脓肿

+
-
+
-
+
+
+
+
75

进行性生长

+
+
-
-
+
+
+
+
75

溃疡

+
-
-
-
+
+
-
+
50

结节

+
+
-
-
-
+
-
+
50

恶臭

+
-
-
-
-
+
-
-
25

真菌样外观

+
-
-
-
+
-
-
-
25

表 1 病变的体征和症状

病人

1
2
3
4
5
6
7
8

大小 (毫米)
9
5
9
5
2
5

10
6

病变形态

囊实性改变

囊实性改变

囊实性改变

囊实性改变

广泛的瘘管带脓肿

囊实性改变尧瘘管样病和脓肿沉积
囊实性改变

囊实性改变尧瘘管样病和脓肿沉积

臀部

+
+
+
+
+
+
+
+

骶尾部

+
-
+
+
+
+
+
-

会阴

-
-
+
+
+
+
+
+

坐骨直肠窝

-
-
-
-
+
+
+
+

肛管复合体

-
-
+
-
-
+
+
+

淋巴结肿大

-
-
+
+
-
+
+
+

表 2 MRI表现

图 1 PTT和 MPTT的 MRI表现 PTT和 MPTT在 MRI评估中的可视化特点 A院一位良性 PTT患者右侧呈现出一个固态
囊肿渊箭头指示冤曰B院一位 MPTT患者呈现为广泛的瘘管渊箭头指示冤曰C,D院两位 MPTT患者有肿大的淋巴结遥
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认为是不可切除的袁只进行了引流遥 不幸的是袁这
位病人拒绝进一步治疗遥在其他 7例患者中袁我们
进行了广泛的局部切除袁 直至切除边缘为阴性遥
在这 7 例局部广泛切除的患者中袁 有 2 例患者成
功地进行了皮瓣移植遥分别采用松弛缝线尧菱形皮
瓣和阴囊皮瓣方法重建了切除后的巨大缺损 渊图
2C冤遥 取 2例患者的淋巴结遥 我们致力于治愈所有
病人遥所有伤口愈合良好渊图 2D冤袁无术后并发症遥
所有患者伤口愈合良好渊图 2D冤袁无术后并发症遥

2.6 术后组织病理学 参考 Folpe 和 Ye 等人的
研究结果袁 我们将患者分为良性 PTT和 MPTT遥 4
例患者为良性 PTT袁 病变大体表现为红褐色实性
肿块袁中心部位出血尧坏死或囊性病变遥 低倍镜下
肿瘤呈分叶状结节袁边界清晰袁无浸润袁其中一些
与表皮相连遥可见的典型鞘角化病袁常被误认为鳞
状上皮角化病遥 这包括病变上皮细胞中颗粒层的
缺失袁以及上皮细胞巢中野突然冶出现的尧玻璃样的
和毛根鞘类型角质化遥 轻度核异型性和角化不良
也很明显遥 由于富含糖原袁细胞通常是透明的遥 巢
簇周围的细胞呈栅栏状排列遥 周围组织可见密集
的淋巴细胞和浆细胞等单核细胞的浸润袁 但未见
浸润性生长遥

与 PTT相似袁MPTT由多个鳞状上皮分叶状和
波状膨胀性团块组成遥 最直观的区别是不典型的
鳞状索延伸至周围真皮与软骨基质反应 遥 在
LMPTT中袁鳞状细胞瘤细胞呈大而深染的细胞核袁

细胞膜不规则袁周围有丰富的嗜酸性细胞质袁而在
HMPTT中袁细胞异型性和大量有丝分裂浸润更为
明显遥两例患者的淋巴结均未发现转移遥所有患者
均检测 Ki-67 表达院 所有 MPTT 患者均有阳性表
达渊范围为 15% ~ 80%冤渊表 3冤渊图 3冤遥

2.7 术后随访 术后随访时间为 6 个月至 52 个
月遥患者 7在出院后不久去世遥患者 8在随访时丢
失遥 其余 8 名患者都还存活袁在肿瘤手术切除后袁
没有发生肿瘤复发尧转移或生活质量下降遥
3 讨论

本研究分析了 8 例盆腔及肛周 PTT患者的临
床病理特点遥 转诊前袁所有患者在临床尧影像学及
病理诊断时袁均误诊为其他疾病遥在骨盆和肛门周
围袁患者通常出现病变化脓袁疼痛袁并在数年内保
持小范围袁然后突然快速增长遥 如 MRI 所示袁PTT
通常被描述为实性囊肿袁 而 MPTT 则被描述为广
泛的肛瘘遥 术后无局部复发或转移遥

PTT 的常见部位是暴露在阳光下的区域袁如
头皮尧前额和颈部咱10暂遥然而袁在这项研究中袁我们观
察到这个实体瘤出现在以前未报道的位置袁 如髋
关节袁骶尾骨袁会阴遥 现有的文献将 PTT描述为一
种罕见的发源于毛囊细胞的肿瘤袁主要发生在 4~
8岁的人身上咱11暂遥肿瘤被描述为巨大的渊10-250毫
米冤袁伴有突然的进展性生长的咱12暂遥 尽管大多数研

图 2 MPTT的手术治疗 8号病人术前和术后的病变部位
外观展示院 A院MPTT患者术前病变部位外观曰B: 术中 C院广
泛的局部切除所得标本渊切缘病变阴性冤曰D院术后即时病变
部位外观遥

A B

C D

病人

1
2
3
4
5
6
7
8

性质

PTT
PTT
PTT
PTT

MPTT
MPTT
MPTT
MPTT

基底细胞

+
+
+
+
+
+
+
+

恶性肿块

-
-
-
-

80 %(+)
50 %(+)
30 %(+)
15 %(+)

表 3 组织病理学检查结果

Ki-67

A B
图 3 PTT和 MPTT的组织病理学 A: 良性肿瘤的表现 B:
浸润性生长为恶性表现
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究报告该实体在女性咱13暂中更为常见袁但我们的结
果与 Hamman 等人的咱14暂综述一致袁其中 70%的患
者为男性遥

患者常被误诊为肛周脓肿或其他由皮肤引起

的病变 渊鳞状细胞癌尧 增生性表皮样囊肿和毛状
窦冤遥 因此袁详细而准确的病史袁如发病时间尧感觉
疼痛的程度以及病变是否影响患者的日常活动袁
对诊断非常重要遥由于肛周脓肿的流行病学特点袁
临床上多轻率地将其诊断为肛瘘遥 一旦被误诊为
肛瘘袁 多数患者将在 MRI和组织病理学分析前面
临多次引流/seton手术遥两例患者被误诊为皮脂腺
囊肿袁 他们均为化脓性病变袁MRI 表现为实性囊
肿遥 这些特征与 Wilson-Jones 等人的咱1暂的发现相
似袁 其中 83.33%的患者被误诊为感染皮脂腺囊
肿遥 我们提出假说袁在骨盆和肛门周围袁PTT/MPTT
可以通过其结节状外观和多年的休眠期以及随后

的突然快速生长来区别于上述误诊遥
有趣的是袁MRI 对盆腔和肛周 PTT 的评估与

通常头皮表现有很大不同遥 在骨盆袁 我们观察到
PTT表现为实性囊肿和/或肛瘘袁侵入周围组织袁可
以位于坐骨直肠窝的深处或提肛肌上方遥然而袁在
头皮上袁PTT通常被描述为一种皮内肿胀袁覆盖在
脱发咱15暂的区域遥 我们不确定为什么这种钻洞性质
存在于该区域的皮下空间袁 猜测可能是由于坐下
时的压缩效应遥

考虑到以往的放射学误诊袁 我们回顾了 MRI
来分析 PTT/MPTT 的具体表现遥 后者是我们在该
区域首选的成像技术之一袁 因为它具有更好的分
辨率来分析病变咱16暂的性质袁并且可以很容易地分
析肛门直肠和周围组织 咱17暂 的完整性遥 尽管 PTT/
MPTT的 MRI表现并不十分明确袁 但我们对盆腔
及肛周 PTT 的具体表现总结如下:1冤 病变表现为
实性囊肿袁广泛的皮下瘘袁或两者都有遥 2冤病变侵
犯多个组织袁不符合 Park 对肛瘘的分类规则遥 3冤
腹股沟和臀大间隙淋巴结肿大的发生率很高遥

在文献中袁PTT 的组织病理学分析被描述为
相当易懂的咱18暂遥然而袁在转诊前进行组织病理学评
估的 4 例患者均未被正确诊断遥 1 例患者误诊为
上皮样增生袁1 例患者误诊为增生性表皮样囊肿遥
增生的表皮样囊肿可与 PTT鉴别袁 因为 PTT具有
部分表皮样囊肿和上皮细胞增生袁 从囊肿壁向腔
内突出袁未见溃疡性咱15暂遥两例患者被误诊为鳞状细
胞癌遥这是可以理解的袁因为病变类似于 PTT的病

灶或细胞异型性袁 使得鳞状细胞癌和 PTT的区分
变得非常困难咱19暂遥 我们认为病理误诊的主要原因
是送去分析的组织数量不足遥在进行活检时袁外科
医生的目标应该是将组织从病变的深处取样遥

PTT 的治疗取决于其组织学表现遥 恶性肿瘤
的结构与良性肿瘤相似遥 良性和恶性 PTT的主要
区别在于细胞异型性和浸润性遥 在某种程度上袁
Ki-67 染色可能有助于区分肿瘤的良恶性遥 我们
的结果与其他研究一致袁 我们观察到 MPTT 患者
具有高表达的 Ki -67 咱 20 暂遥 最初描述于 1983 年
的 咱21暂袁MPTT的生物学行为仍然存在争议遥 在目前
的文献中袁很少有 MPTT病例是从头发生的;然而袁
在大多数情况下袁 它发展在一个预先存在的良性
PTT咱22暂遥 在盆腔和肛周袁MPTT 主要类似于一个广
泛的瘘道袁感染在 MPTT中的作用尚待阐明遥 我们
发现无论是良性的 PTT还是 MPTT袁根治性手术切
除都是有效的遥我们选择了广泛的局部切除袁因为
相对于颅骨和面部袁 肛周和会阴区域有足够的皮
肤组织进行重建遥此外袁我们要求切除边界为病变
阴性袁 因为 MRI提示病变涉及周围组织遥 如果根
治性切除导致较大的缺损袁 可用松弛缝合线或菱
形皮瓣等皮瓣重建遥根据我们 3年的随访期袁我们
对所有进行了负边缘根治性切除渊90%冤的患者均
无转移和无复发遥 这与之前的 meta 分析一致袁局
部转移和复发率分别为 1.2%和 3.7%咱3暂遥

据我们所知袁 这是对盆腔和肛周 PTT最大的
研究袁但这项研究也存在一定的局限性遥 首先袁仅
对 8 例患者的临床病理特征及 MRI 表现进行回
顾性分析遥 需要对更多的患者进行研究袁 以研究
PTT和 MPTT的具体术前 MRI表现遥 其次袁需要开
展其他研究来探讨新辅助放疗对不可切除的

MPTT肿瘤的作用袁以及辅助放疗对 MPTT 患者是
否有益遥
4 结论

PTT/MPTT 是一种罕见的可存在于盆腔和肛
周的疾病袁常与肛周脓肿/肛瘘尧感染性皮脂腺囊
肿尧鳞状细胞癌相混淆遥临床医生可以根据疾病持
续时间长尧 明显的突发性进行性生长模式在术前
考虑 PTT袁并应根据病变形态评估恶性遥 对于 PTT
和 MPTT袁在广泛的局部切除后袁如果需要袁可采用
皮瓣重建袁这样通常会取得预期效果遥 Ki-67分析
有助于区分良性 PTT和 MPTT遥
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