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·临床研究·

儿童内脏非横纹肌肉瘤软组织肉瘤的治疗探讨

徐　敏　顾　松　潘　慈　殷敏智

【摘要】　目的　探讨儿童内脏非横纹肌肉瘤软组织肉瘤的诊治要点。 方法　２００４年 ７月至
２０１０年７月我们收治儿童内脏非横纹肌肉瘤软组织肉瘤１０例，其中男性７例，女性３例，年龄最大１２
岁，最小２岁。 结果　１０例患儿中，手术后病理类型包括滑膜肉瘤１例，婴儿型纤维肉瘤２例，促结缔
组织增生性小圆细胞肿瘤（ＤＳＲＣＴ）１例，淋巴管平滑肌肉瘤１例，腹膜后平滑肌肉瘤１例，大网膜脂肪
肉瘤１例，原始神经外胚叶肿瘤３例。肿瘤直径均

"

５ｃｍ，以手术、化疗或放疗综合治疗为原则，其中淋
巴管平滑肌肉瘤１例，腹膜后平滑肌肉瘤１例，大网膜脂肪肉瘤１例手术完整切除，术后定期随访，未作
放疗和化疗。其他７例手术后辅助化疗和放疗。所有病例最长随访时间７年，最短１５个月，平均随访
时间（４１．３±２３．１９）个月。 结论　内脏非横纹肌肉瘤软组织肉瘤因部位及肿瘤大小而影响手术完整
切除，提高手术切除的技能、寻找更加有效的化疗和放疗是内脏ＮＲＳＴＳ今后治疗的方向。

【关键词】　横纹肌肉瘤；肉瘤；治疗；儿童
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【Ｋｅｙｗｏｒｄｓ】Ｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ；Ｓａｒｃｏｍａ；Ｔｈｅｒａｐｙ；Ｃｈｉｌｄ

　　神经母细胞瘤、肾母细胞瘤、横纹肌肉瘤等是儿
童腹腔常见的实体肿瘤，非横纹肌肉瘤软组织肿瘤

（Ｎｏｎｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａｓｏｆｔｔｉｓｓｕｅｓａｒｃｏｍａｓ，ＮＲＳＴＳ）
是一组来源于间质组织学、生物学不同的肿瘤，约占

所有儿童恶性肿瘤的３％～４％［１］。内脏的非横纹肌

肉瘤的软组织肉瘤尤为少见，预后与组织学类型、浸

润程度、肿瘤大小、是否完整切除以及就诊时有无远

处转移有关。现报告本院１０例患儿治疗情况。

资料与方法

２００４年７月至２０１０年７月共收治儿童内脏非
横纹肌肉瘤软组织肉瘤１０例，其中男性７例，女性
３例，年龄最大１２岁，最小２岁，平均年龄（１０．２９±
３．６９）岁。手术后病理类型包括滑膜肉瘤１例，婴
儿型纤维肉瘤２例，促结缔组织增生性小圆细胞肿
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瘤（ＤＳＲＣＴ）１例，淋巴管平滑肌肉瘤１例，腹膜后平
滑肌肉瘤１例，大网膜脂肪肉瘤１例，原始神经外胚
叶肿瘤３例。肿瘤均＞５ｃｍ，治疗以手术、化疗或放
疗综合治疗为原则，其中淋巴管平滑肌肉瘤１例，腹
膜后平滑肌肉瘤１例，大网膜脂肪肉瘤１例，治疗强
调手术完整，术后定期随访未作任何放疗和化疗。

其他７例手术以后辅助化疗和放疗。采用 ＡＶＣＰ、
ＩＥＶ和ＤＥＶ联合运用，Ａｄｒ３０ｍｇ／ｍ２、ＶＣＲ１．５ｍｇ／
ｍ２、ＣＴＸ３００ｍｇ／ｍ２、ＣＤＤＰ９０ｍｇ／ｍ２、Ｉｆｏｓ１．５ｍｇ／
ｍ２、ＶＰ—１６１００ｍｇ／ｍ２、更生霉素 １２μｇ／ｋｇ，放疗以

最低剂量、最有效作用及对生命与正常组织的最小

损伤为原则，剂量５０００～５５００ｃＧｙ。

结　果

所有病例处长期随访中，最长随访时间７年，最
短随访时间１年３个月，平均时间（４１．３±２３．１９）个
月，６例患儿无瘤存活，３例带瘤存活，１例纤维肉瘤
数次治疗后因复发放弃治疗死亡。详细情况见

表１。

表１　临床病例资料情况
Ｔａｂｌｅ１　ＣｌｉｎｉｃａｌＤａｔａ

病例数 年龄（岁） 性别 部位 病理类型 ＴＮＭ分期 手术方式 化疗 放疗 复发 目前状况

１ ２ 男 后腹膜 婴儿型纤维肉瘤 Ｔ２ｂＮ０Ｍ０ 三次手术切除 ＋ ＋ 局部复发 随访３０月死亡

２ ４ 男 后腹膜 婴儿型纤维肉瘤 Ｔ２ｂＮ０Ｍ０ 大部分切除 ＋ ＋ － 随访１５月存活

３ １２ 女 后腹膜 滑膜肉瘤 Ｔ２ｂＮ１Ｍ０ 二次手术切除 ＋ ＋ － 随访２６月带瘤存活

４ ６ 男 腹腔 ＤＳＲＣＴ Ｔ２ｂＮ０Ｍ０ 大部分切除 ＋ ＋ 局部复发 随访３８月存活

５ １２ 男 腹腔 ＰＮＥＴ Ｔ２ｂＮ１Ｍ０ 活检＋完整切除 ＋ ＋ － 随访２８月存活

６ ５ 女 腹腔 ＰＮＥＴ Ｔ２ｂＮ１Ｍ０ 活检＋完整切除 ＋ ＋ － 随访２３月存活

７ ７ 男 腹腔 ＰＮＥＴ Ｔ２ｂＮ１Ｍ０ 活检＋完整切除 ＋ ＋ － 随访５６月存活

８ １０ 男 后腹膜 平滑肌肉瘤 Ｔ２ｂＮ０Ｍ０ 完整切除 － － － 随访７６月存活

９ ６ 男 腹腔 淋巴管平滑肌肉瘤 Ｔ２ｂＮ０Ｍ０ 完整切除 － － － 随访３７月存活

１０ ２ 男 腹腔 大网膜脂肪母细胞瘤 Ｔ２ｂＮ０Ｍ０ 完整切除 － － － 随访８４月存活

讨　论

软组织肉瘤是一类来源于软组织及内脏器官间

质组织的恶性肿瘤。在美国据统计恶性软组织肉瘤

的发生率为３／１０万［１］，我国尚缺乏相关数据。软组

织肉瘤的组织亚型有５０多种，其临床表现、预后和
疗效各有不同。成人软组织肉瘤的组织亚型主要分

为脂肪肉瘤、滑膜肉瘤、平滑肌肉瘤、纤维肉瘤、恶性

纤维组织细胞瘤和恶性神经鞘瘤［２］。儿童软组织

肉瘤来源于间质细胞，占儿童所有肿瘤的７％，主要
分为横纹肌肉瘤和非横纹肌肉瘤，横纹肌肉瘤是儿

童最常见的软组织肉瘤，占儿童软组织肉瘤半数以

上；非横纹肌肉瘤（ＮＲＳＴＳ）是一组异源性恶性肿
瘤，约占儿童软组织肉瘤的４７％，常见组织类型包
括滑膜肉瘤、恶性周围神经鞘瘤（ＭＰＮＳＴ）、恶性纤
维组织细胞瘤和纤维肉瘤［３］。ＮＲＳＴＳ和横纹肌肉
瘤相似，可以发生在身体的任何部位，常见部位为躯

体及四肢。内脏ＮＲＳＴＳ定义肿瘤来源于胸腔、腹腔
和后腹膜，这类部位肿瘤发生率更低，目前国内外缺

少大样本的报道，本自２００２年至２０１０年共收治发

生在内脏的ＮＲＳＴＳ１０例，２００９年 ＦａｒｉｂａＮａｖｉｄ［４］等
报道６１例发生在躯体及内脏的 ＮＲＳＴＳ，其中内脏
ＮＲＳＴＳ２７例，组织类型以平滑肌肉瘤最多（７例），
其次为脂肪肉瘤和恶性周围神经鞘瘤（各３例），最
少为滑膜肉瘤１例，其他类型１３例。

临床资料显示，儿童内脏ＮＲＴＳＴ和躯体四肢瘤
体相比，往往瘤体巨大，容易侵犯临近的脏器和大血

管，使得手术完整切除的可能性下降，术后复发率升

高［５］。我们认为，和儿童横纹肌肉瘤对化疗高度敏

感不同，内脏ＮＲＳＴＳ在治疗过程中手术能否完整切
除起着主导作用，尤其对于平滑肌肉瘤、脂肪肉瘤这

类对化疗不敏感的肿瘤，手术能否完整切除对于预

后起着重要的作用。手术前应根据患儿具体情况制

定手术方案，术前应详细了解肿瘤的部位、大小以及

和周围重要脏器血管的解剖关系，ＣＴ血管成像
（ＣＴＡ）、磁共振血管成像（ＭＲＡ）可以提供肿瘤滋养
血管情况、比邻血管的走向及大血管受累压迫移位

情况。这些资料使得手术者在术前对肿瘤的解剖情

况心中有数，对避免术中血管损伤尤为重要。如肿

瘤压迫输尿管，则常规进行静脉肾盂造影，了解输尿

管与肿瘤的关系，避免术中损伤输尿管。通过术前
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检查对肿瘤的可切除性进行评估，对难以切除者，我

们不强调一味冒险手术，而是通过穿刺或开放活检

明确病理诊断后进行化疗和放疗，待肿瘤体积缩小

后再手术，这样可以提高了肿瘤的切除率。我们治

疗的１０例病例中，３例 ＰＮＥＴ、２例纤维肉瘤以及１
例滑膜肉瘤均因为肿瘤巨大侵犯临近脏器血管，经

化疗、放疗后再次手术，未发生脏器切除、血管损伤

大出血以及术后乳糜腹等并发症。

由于ＮＲＳＴＳ组织类型多样以及各种化疗药物
方案的运用，使得化疗的疗效难于评估，１９９８年儿
童肿瘤组（ＰＯＧ）报道６１例无法切除或存在转移病
灶的 ＮＲＳＴＳ进行化疗，化疗药物包括长春新碱、多
柔比星、环磷酰胺加达卡巴嗪或不加，２年存活率和
无病存活率只有３８％和１８％，在这期间，治疗成人
无法切除或存在转移病灶的 ＮＲＳＴＳ化疗方案采用
异环磷酰胺，结果显示临床疗效显著，儿童肿瘤组

（ＰｅｄｉａｔｒｉｃＯｎｃｏｌｏｇｙＧｒｏｕｐ，ＰＯＧ）行化疗药物包括异
环磷酰胺的方案，２００５年ＡｌｂｅｒｔｏＳ．Ｐａｐｐｏ［６］等报道
３９例临床进展期ＮＲＳＴＳ化疗的（长春新碱、多柔比
星、异环磷酰胺）疗效，３年最终存活率为 ５９％ ±
８２％，无进展存活率为４３．６％ ±７％，结果显示该
方案对于儿童ＮＲＳＴＳ治疗中等敏感，对于滑膜肉瘤
疗效好于其他类型肿瘤，对于存在转移病灶的患儿

疗效差，临床需要进一步寻找疗效更佳的方案。我

们目前采用 ＡＶＣＰ、ＩＥＶ和 ＤＥＶ联合运用，阿霉素
３０ｍｇ／ｍ２、长春新碱１．５ｍｇ／ｍ２、环磷酰胺３００ｍｇ／
ｍ２、顺铂９０ｍｇ／ｍ２、异环磷酰胺１．５ｍｇ／ｍ２、依托泊
苷１００ｍｇ／ｍ２、更生霉素１２μｇ／ｋｇ。结果显示婴儿
型纤维肉瘤、促结缔组织增生性小圆细胞肿瘤、原始

神经外胚叶肿瘤 ＰＮＥＴ化疗后均达到完全缓解
（ＣＲ），滑膜肉瘤达到部分缓解（ＰＣＲ），但是因为临
床病例数太少，无法对化疗方案的真正作用做出评

估，需要进一步积累病例分析。

和成人相比，儿童ＮＲＳＴＳ放射治疗的相关文献
报道很少，有学者报道１２１例儿童术后放疗结果，显
示术后未作放疗者局部复发率增高，但切缘阴性的

病例术后放疗对于降低局部复发率无意义［７］。

２００４年ＡｒｎｏｌｄＣＰａｕｌｉｎｏ［８］等报道６２例儿童ＮＲＳＴＳ
放疗结果，显示术后放疗能够降低切缘局部阳性复

发率，年龄小于２岁的绝大多数病例可以不需要术
后放疗。关于内脏ＮＲＳＴＳ放疗的文献未见报道，我
院１０例内脏ＮＲＳＴＳ治疗过程中，４例接受了术后放
疗，包括滑膜肉瘤、婴儿型纤维肉瘤以及促结缔组织

增生性小圆细胞肿瘤，因为病例数太少无法对放疗

疗效进行评估。

综上所述，肿瘤的组织类型、侵犯程度、大小范

围、手术能否完整切除以及有无远处转移是 ＮＲＳＴＳ
预后的相关因素，而内脏ＮＲＳＴＳ因为发生部位的特
性而影响到手术的完整切除，和发生在肢体以及躯

干部位的 ＮＲＳＴＳ相比，治疗效果更差，局部复发率
高，最终存活率和无病存活率都低于其他部位的肿

瘤。因此提高手术切除的技能、寻找更有效的化疗

以及放疗是内脏ＮＲＳＴＳ治疗的方向。
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