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·病例报告·

小肠巨大胚胎型横纹肌肉瘤１例

向东洲　王康太　刘　杲　张　丽

　　横纹肌肉瘤是常见的软组织肉瘤，好发于儿童及青少
年。肿瘤原发部位多见于头颈部、泌尿生殖道、四肢、躯干及

腹膜后，胃肠道较罕见［１］。我们近期收治１例巨大胚胎型横
纹肌肉瘤，现报道如下。

患儿，女，１１岁，因“腹痛，腹胀，伴呼吸困难半月余”入
院。体查：生命体征平稳，一般情况尚可。腹部明显膨隆，可

见静脉曲张。腹部正中可触及约 ２０ｃｍ×２５ｃｍ大小的包
块，质韧，与周围组织界限欠清晰，活动度欠佳，轻压痛，叩诊

呈实音；上至剑突下，下至耻骨联合，两侧至腋前线；患儿腹

围１１０ｃｍ，腹上下７０ｃｍ。血常规：ＰＬＴ５１０Ｇ／Ｌ，ＴＰ５１ｇ／Ｌ，
ＡｌＢ２５．６ｇ／Ｌ。尿常规、胸片检查无异常；心电图提示窦性心
动过速。腹部ＣＴ检查提示腹腔囊性肿瘤，来源于右侧卵巢
的可能性大，右侧胸腔少量积液。

经完善术前准备后，在气管插管全身麻醉下行剖腹探查

术。取腹壁正中切口，上至脐上５ｃｍ，下至耻骨联合。腹腔
探查见腹腔内有一巨大包块，约３０ｃｍ×４０ｃｍ大小，几乎占
据整个腹腔，肿瘤呈鱼肉状，质中，与大网膜、盆腔粘连紧密，

可见包膜，表面有较多粗大滋养血管，肝脾等腹内脏器明显

受压（图１）。上延切口，锐性分离包块与两侧腹壁粘连，用
手指钝性分离肿块与后腹壁及盆腔，将包块完整托出腹腔，

见包块来源于上段回肠，对应肠系膜血管明显增粗。再次探

查，见盆壁、乙状结肠及阑尾系膜多处大小不等透亮结节，最

大约３ｃｍ×４ｃｍ。术中诊断为小肠肉瘤。结扎并离断粘连
的大网膜，于病变肠管各 １０ｃｍ处夹闭，结扎、切断系膜血
管，切除病变肠段，移除标本。两肠管行端端吻合，浆肌层加

固。离断阑尾系膜，切除阑尾后，逐个切除乙状结肠系膜表

面结节，基底部缝扎。对于肉眼可见但无法手术切除的残留

病灶，用电刀与表面烧灼。创面彻底止血，逐层关腹，盆腔置

橡胶引流管１根。术中出血约５００ｍＬ，输注红细胞２Ｕ。测
量肿瘤大小约２０ｃｍ×３０ｃｍ×４０ｃｍ，重约８ｋｇ。术后应用
广谱抗生素及肠外营养，腹带包扎伤口。术后第５天拔除胃
管，进流质饮食。术后第６天拔除盆腔引流管，第１０天伤口
拆线后出院。病理检查结果提示为小肠胚胎型横纹肌肉瘤

（图２）。目前正在随访中，每月复查１次，无复发、转移情况。
讨论　多数横纹肌肉瘤患者早期无明显症状，就诊时均

已较晚。手术的成功取决于术前的充分评估、周密的手术方

案、术中的严密监测和术后的科学管理。该患儿包块增长迅

速，并迅速出现进行性加重的呼吸困难，ＣＴ及ＭＲＩ检查均缺
乏特异性，对病变的定性诊断很困难，但可确定肿瘤的部位、

范围及邻近器官情况。术中操作时，应先详细探查，了解包

! "

图１　腹腔内有一巨大包块，约３０ｃｍ×４０ｃｍ大小，占据整
个腹腔，肿瘤呈鱼肉状，质中，与大网膜、盆腔粘连紧密，表
面有较多粗大滋养血管，肝脾等腹内脏器明显受压；　图２
病理诊断为胚胎性横纹肌肉瘤（小肠），可见瘤细胞呈卵圆
形，胞浆少，嗜酸性。

块的来源、与周围组织的毗邻关系，初步判断肿瘤的分期及

能否完整手术切除。该患儿盆壁、乙状结肠系膜及阑尾系膜

均见多发病灶，属于Ⅲｂ期。因肿瘤巨大，操作空间狭小，在
分离肿瘤与周围组织粘连时，应防止血管撕裂，尤其是滋养

血管破裂导致难以控制的大出血。我们术中初步探查，发现

尽管瘤体巨大，但与周围组织存在一定间隙。用手指钝性分

离粘连后，成功将肿瘤完整托出腹腔外，此是手术中至关重

要的一步，需操作轻柔，尽量保证瘤体的完整。此外，麻醉监

护至关重要。当肿瘤托出后腹腔内压骤降，回心血量下降，

可能出现血压下降等一系列突发情况。手术后应定期随访。

手术结合局部放疗、多药化疗等综合治疗措施，可将横

纹肌肉瘤的存活率提高到８３％［２］。随着治疗观念和技术的

不断进步，儿童横纹肌肉瘤的５年生存率已从不足１０％提高
到７０％左右。包括系统的化疗、联合手术或放疗，或者类似
于加强肿瘤局部控制的多模式的综合治疗方法已经确立［３］。
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