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&&!摘&要"&目的&分析小儿横纹肌肉瘤疗效$特别是大剂量化疗的效果% 方法&对该院 !==$ 年 ! 月至 #""<

年 !" 月收治的 !> 例横纹肌肉瘤患儿临床资料进行分析% 男 $ 例$女 < 例#年龄 : 个月至 !# 岁#依据美国横纹肌肉

瘤研究组(PHG)的分期标准
.

期 # 例*

1

期 # 例*

2

期 > 例*

3

期 F 例% 所有患儿均经病理活检确诊$其中胚胎型

!# 例$腺泡型 ! 例% ! 例手术$! 例手术加放疗$! 例手术加化疗$!" 例手术加放疗及化疗% #""# 年前的病例化疗以

5e'9*59'和5324'为主##""# 年后采取了美国'?D治疗横纹肌肉瘤的化疗方案$

2

期采取'e5OPA方案治疗$

3

期采用'CO59'或'CO59'O5'C方案治疗% 结果&!" 例接受手术加放疗及化疗联合治疗的患儿 # 年生存

率为 F"`$另外 > 例没有接受联合治疗的患儿全部死亡% #""# 年后患儿生存率(F"`$>J<)高于 #""# 年前生存率

(>:7<`$>J$)% 患儿 # 年生存率 #""# 年前为 >:7<`(>J$)$#""# 年后为 F"`(>J<)$平均为 %F7#`(FJ!>)% 结论

&儿童横纹肌肉瘤病理类型以胚胎型为主$恶性程度高% 晚期病例采取手术联合放*化疗$特别是大剂量化疗可取得

较好疗效% !中国当代儿科杂志#!""##$"$!%&$VH &$VV"

!关&键&词"&横纹肌肉瘤#治疗#儿童

!中图分类号"&H:>"7#F#&&!文献标识码"&9&&!文章编号"&!""$ ;$$>"(#""$)"# ;"!F> ;"%

D67*)076.) .162-*= )8$H 41/,;260</.121-?;)3=)7-24)3-

H-N,)<$ Q#$%&M5IS,)$ *#$%F,1)I*()$ +K-N,)<$ +K-+,I!'()./(01234()3567(8,132,9:$ %()(21@"5:0,31@56C',)(:(

7(50@(L:+,R(213,5) #24>$ A(,B,)< !""$<>$ C',)1 (Q1)< &IS$ D41,@& :M5W,)S>1'55.954)

&&>?7.2-4.& @?A64./B6&C,T-V2Z-(.W6)*)W364.T0,*T.-,W,/04.(.*T)[.-(.430Z)* W()624.* Y)-( 4(3U2,/Z,T34W,/37

C6.1);7&'6)*)W3623-3,X!> W()624.* ($ /36.T3*2 < X./36.T) Y)-( 4(3U2,/Z,T34W,/3X4,/+3*V34Z!==$ -(4,VR(

?W-,U.4#""< Y.4.4.-4,T0.W-)[.6ZT-V2).27 C(.)43R.T43*R.2 X4,/ : /,*-(T-,!# Z.34T7 C(.!> W3T.T,X

4(3U2,/Z,T34W,/3W,*T)T-.2 ,X# W3T.T)* T-3R.P$ # W3T.T)* T-3R.PP$ > W3T.T)* T-3R.PPP$ 3*2 F W3T.T)* T-3R.P57

H(3U2,/Z,T34W,/3Y3TW,*X)4/.2 UZU),0TZ$ !# W3T.T(=#7>`) 04.T.*-)*R3T./U4Z,*36-Z0.3*2 ! 3T36[.,634-Z0.)*

()T-,6,RZ7?*.03-).*-V*2.4Y.*-TV4R.4Z-4.3-/.*-36,*.$ ,*.03-).*-4.W.)[.2 TV4R.4Z06VT6,W36432)3-),* -4.3-/.*-$ ,*.

03-).*-4.W.)[.2 TV4R.4Z06VTW(./,-(.430Z3*2 !" 03-).*-TY.4.32/)*)T-.4.2 Y)-( 3W,/U)*3-),* ,XTV4R.4Z$ 6,W36432)3-),*

-4.3-/.*-3*2 W(./,-(.430Z7C(.W(./,-(.430Z04,-,W,6U.X,4.#""# Y3T5e'9$ 59',45324'79X-.4#""#$ -(.'?D

04,-,W,6Y3T./06,Z.2$ Y)-( 'e5OPAX,4T-3R.PPP$ 3*2 'CO59',4'CO59'O5'CX,4T-3R.P503-).*-T7D67+,.7&

C(.#]Z.34,[.4366TV4[)[36Y3TF"` )* -(.!" 03-).*-TY(,4.W.)[.2 3W,/U)*3-),* ,XTV4R.4Z$ 6,W36432)3-),* -4.3-/.*-3*2

W(./,-(.430Z$ UV--(.-(4..03-).*-T2).2 Y)-(,V-4.W.)[)*RW,/U)*3-),* -(.430Z7C(.#]Z.34,[.4366TV4[)[36)* -(.!>

03-).*-TY3T%F7#`7C(.#]Z.34,[.4366TV4[)[36,X-(.03-).*-T3X-.4#""# (F"`$ >J<) Y3T()R(.4-(3* -(3-U.X,4.#""#

(>:7<`$ >J$)7:)04,+7/)07&A/U4Z,*364(3U2,/Z,T34W,/32,/)*3-.T-(.()T-,6,RZ-Z0.)* W()624.*$ Y()W( )T()R(6Z

/36)R*3*-79W,/U)*3-),* -(.430Z,XTV4R.4Z$ 6,W36432)3-),* 3*2 W(./,-(.430ZW3* 4.TV6-)* 3T3-)TX3W-,4Z-(.430.V-)W.XX.W-

)* W()624.* Y)-( 4(3U2,/Z,T34W,/37 !:1/0E :)0.63*(6;/-.2$ !""#$ $" (!)&$VH &$VV"

&&F6= <)2;7&&H(3U2,/Z,T34W,/3# C4.3-/.*-# '()62

&&横纹肌肉瘤(4(3U2,/Z,T34W,/3$H@G)是一种间

质性肿瘤$占儿童肿瘤的 !<` b#"`$同时也是最

常见的软组织肿瘤!!"

% 发病部位多见于头颈部*四

肢及腹部$病理类型以胚胎型为主% 因其生长迅速$

局部浸润明显$转移早而广泛$恶性程度很高$给早

期诊断和有效治疗带来很大难度% 本文总结 !==$

年 ! 月至 #""< 年 !" 月在我院治疗的横纹肌肉瘤患

儿 !> 例$报告如下%

'>F!'
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$G资料和方法

$7$G临床资料

我院 !==$ 年 ! 月至 #""< 年 !" 月共收治横纹

肌肉瘤患儿 !> 例$均经活检病理检查确诊$分析汇

总其一般资料$分期参照美国 H@G 研究组(PHG)的

标准!#"

$包括性别*年龄*发病部位*病理分型*临床

分期*治疗方法*化疗方案*生存期和转归等%

$7!G治疗方法

所有患儿均接受手术治疗$P*PP期术后给予化

疗和J或放疗$PPP*P5期用手术*局部放疗*全身化

疗$#""# 年前的病例化疗以 5e'9*59'和 5324'

为主$#""# 年后采取了美国 '?D治疗横纹肌肉瘤

的化疗方案$

2

期采取 'e5OPA方案治疗$

3

期采

用'CO59'或'CO59'O5'C方案治疗%

中危组方案 ('e5OPA方案)

!>"

&长春新碱

(5) !7< /RJ/

#

(最大 # /R) # 阿霉素(e)每日

>:7< /RJ/

#

$静滴 F ($2 !$##环磷酰胺(')每日 F""

/RJ/

#

$ 静滴 2 !$##依托泊甙(A)每日 !"" /RJ/

#

$

2 ! b<# 异环磷酰胺(P)每日 ! $"" /RJ/

#

$ 2 ! b<%

第一次放疗或手术可以在第 !# 周进行% 如果先手

术后放疗$则放疗在第 #! 周进行#若先放疗后手术$

则手术在第 #! 周进行% 如果该疗程伴随放疗$则第

!$ 周和第 #% 周吡柔比星省略不用$第 >F 周用5e'

方案#反之第 >F 周用PA方案治疗(表 !)%

表 $G中危组方案

诱导

治疗

时间(周)

" ! # > F : $ = !#

巩固

治疗

时间(周)

!# !< !$ #!

维持

治疗

时间(周)

#! #% #: >" >> >F >=

5 5 5 A 5 5 5 A 评 5 A 5 评 A 5 A 5 A 5&&A A

e P e P 估 e P e 估 P e P e P e,4P P

' ' ' ' ' ' '

&&高危组方案('CO59'和 'CO59'O5'C方

案)&环磷酰胺(')每日 #<" /RJ/

#

$ 2! b<#拓扑替

康(C) 每日 "7:< /RJ/

#

$ 2! b<% 若在第 > 周H@G

仍在进展$则进行 59'方案!59'&长春新碱 !7<

/RJ/

#

(最大 # /R)或长春地辛 #7#< /RJ/

#

$2 !$2

$$2 !<#放线菌素e!7< /RJ/

#

(最大 #7< /R)$2 !#

环磷酰胺每日 #7# RJ/

#

$ 静滴 2 !"% 如果在第 > 周

处于8H$1H$'H$ 则继续 'C方案治疗% 如果在第

F 周$患儿对治疗反应良好1H或'H$则在第 F 周开

始采用5'C!5'C&长春新碱 !7< /RJ/

#

(最大 # /R)

或长春地辛 #7#< /RJ/

#

$2 !$2 $$2 !<#环磷酰胺每

日 #<" /RJ/

#

$ 静滴 2 ! b<#拓扑替康每日 "7:<

/RJ/

#

$ 2 ! b<(在长春新碱和环磷酰胺之后)"和

59'两方案交替使用治疗(表 #)%

在化疗过程中注意感染*出血及化疗药物的副

作用% 放疗多为手术区及区域淋巴结的术后放疗$

剂量多为 >" bF" DZ%

表 !G高危组方案

'C方案
时间(周)

" ! # > % < F

' ' 评

C C 估

表 HG$H 例横纹肌肉瘤患儿概况

例数 性别 年龄(岁) 肿瘤原发部位 病理分型 临床分期 治疗方法 化疗方案 生存期 转归

! 男 : 个月 右肾 胚胎型
1

i G OHO' 59'O5324' #" 左胸壁复发死亡

# 女 ! 左鼻腔 胚胎型
2

G OHO' 'e5OPA #: 化疗结束随访中

> 男 > 左鼻腔 胚胎型
2

G OHO' 5e'9O59' !$ 局部 # 次复发死亡

% 男 > 咽 胚胎型
2

G OHO' 'e5OPA >" 化疗结束随访中

< 女 < 面部 胚胎型
3

G OHO' 'CO59' $ 放弃治疗死亡

F 女 < 右眼眶 胚胎型
3

G OH F 放弃治疗死亡

: 男 < 右鼻腔 胚胎型
3

G OHO' 'CO59'O5'C #> 化疗结束随访中

$ 男 F 胆总管 胚胎型
1

i G OHO' 59'O5324' $# 失访

= 男 F 右小腿 胚胎型
.

i G O' 59'O5324' #% 骶骨复发死亡

!" 女 $ 右耳道 胚胎型
3

G OHO' 5e'9 $ 死于化疗并发症

!! 男 = 右颞部 胚胎型
3

G F 放弃治疗死亡

!# 女 !! 左前臂 腺泡型
.

9 G OHO' 59'O5324' :# 化疗结束随访中

!> 男 !# 腹膜后 胚胎型
3

G OHO' 'CO59' #" 局部复发死亡

&&注&G为手术$H为放疗$'为化疗

'%F!'
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!G结果

!> 例患儿中男 $ 例$女 < 例$年龄 : 个月至 !#

岁$平均年龄 <7: 岁#原发部位&头颈部 F!7<`($J

!>)$腹腔 #>7!`(>J!>)$四肢 !<7%`(#J!>)#临床

分期P期 # 例$PP期 # 例$PPP期 > 例$

3

期 F 例#病理

类型以胚胎型为主$占 =#7>`(!#J!>)$腺泡型 !

例$占 :7:`(!J!>)%

!> 例患儿经过治疗后$: 例于术后 # 年内死亡$

! 例于术后 > 年内死亡$< 例仍在随访当中%

% 例PbPP期患儿均给予手术和化疗$> 例接受

放疗$结果 # 例发生转移复发$提示对P$PP期间病例

应有足够重视$要给与充分治疗$防止复发%

# 例
3

期患儿采取仅手术或手术加放疗治疗$

因效果不佳及经济因素放弃治疗死亡#% 例
3

期患

儿采取手术*放疗联合大剂量化疗$# 例处于随访%

提示晚期病例应采取综合治疗$大剂量化疗较常规

剂量化疗效果明显$尤其是术前和术后化疗在减少

肿瘤复发和提高手术成功率中发挥着重要作用%

患儿 #年生存率 #""#年前为 >:7<`(>J$)$#""#

年后为 F"`(>J<)$平均为 %F7#`(FJ!>)$(表 >)%

HG讨论

横纹肌肉瘤是儿童软组织肿瘤中常见的一种恶

性肿瘤$约占儿童软组织肿瘤的 <"`以上$占 !< 岁

以下儿童恶性肿瘤的 %` b$`% 男女比例在美国

约为 !7> b!7%h!$ 本组病例男 $ 例$女 < 例$男女比

例为 !7Fh!% 发病部位多见于头颈部*四肢及腹部$

病理类型以胚胎型为主% 本组病例 !# 例为胚胎型$

! 例为腺泡型% $ 例发生于头颈部$# 例发生于四

肢$> 例发生于腹部%

横纹肌肉瘤因其发生部位不同$临床表现各异%

肿瘤呈浸润生长$生长迅速$转移较早$有早期局部

扩散的倾向$多经淋巴及血行转移$大部分患儿就诊

时肿瘤已经有邻近组织甚至远处广泛转移$达到临

床分期
2

]

3

期$本组 !> 例中 = 例达
2

]

3

期$占

F=7#`% 部分患儿可以在体检时触及包块$i超*'C

及静脉造影均能显示肿瘤的位置及与邻近组织的关

系$但由于缺乏生化检查的肿瘤标记物$所以确诊依

靠病理活检$影像学及核素扫描等为分期提供帮助%

本组 !> 例均经病理活检确诊为横纹肌肉瘤% H@G

在光学显微镜下表现为分化不良的小圆细胞$在形

态上很难与恶性淋巴瘤*神经母细胞瘤*尤文氏瘤*

周围原始神经外胚层瘤等小细胞瘤相鉴别% 运用

HC]1'H技术联合检测 9W(H]

0

和 19N>J19N:]

KÊ H融合基因/H89的表达$能协助对H@G 的诊

断*鉴别诊断和分型!>"

%

横纹肌肉瘤的治疗最早采用单纯肿块切除术$

局部复发率很高% 随着研究的深入$认识到该病所

谓的包膜外仍有许多树根样浸润生长的卫星灶$将

此包膜切除并非安全界限$对于已有转移的病例更

是无法达到治疗的目的$辅以局部放疗亦不能达到

有效控制$尤其对于手术无法完全切除和已有多处

转移的患儿% 而采用手术*放疗和化疗的综合治疗

则使复发率减少$生存率提高% H@G 虽恶性程度

高$但对早期化疗很敏感$术前化疗可以消除亚临床

转移并使原发瘤体积减小$肿瘤细胞活性减低$减少

手术中肿瘤细胞扩散的机会$提高手术成功率$减少

复发% 同时强化化疗为保存器官及其功能的手术提

供了可行性$化疗的作用越来越重要%

本组病例中 % 例 P]PP期患儿均给与手术和化

疗$> 例接受放疗$结果 # 例发生转移复发$提示对

P]PP期间病例应有足够重视$要给予充分治疗$防止

复发% 在对无转移 H@G 患儿的研究中发现$超过

="`都可在初次治疗后获得 'H$但在这些患儿中$

高达 !J> 出现复发% 在这些复发病例中$非腺泡型

的*原发部位不是脑膜旁的*局部复发的或治疗后才

复发的病例仍可有较好的预后!%"

%

该组 !> 例患儿中$> 例未采用联合治疗$! 例
.

i期患儿死于复发$# 例
3

期患儿因无法控制肿瘤

发展和经济因素放弃治疗死亡#!" 例采取联合治

疗$# 年生存率达 F"`% 该组病例中 #""# 年后采取

了美国'?D治疗横纹肌肉瘤的化疗方案$

2

期采取

'e5OPA方案治疗$

3

期采用 'CO59'或 'CO

59'O5'C方案治疗$其治疗效果好于以前方案&该

组共 = 例
2

期和
3

期患儿$#""# 年前 % 例$均因复

发或放弃治疗而死亡##""# 年后 < 例$其中 > 例处

于化疗后随访中$# 例放弃治疗死亡$缓解率达 F"`

(>J<)% 提示晚期病例应采取综合治疗$大剂量化

疗较常规剂量化疗效果明显$尤其是术前和术后化

疗在减少肿瘤复发和提高手术成功率中发挥着重要

作用% 有报道!<"大剂量化疗联合放疗和手术治疗

H@G$其生存率由 !=:" 年的 #<`上升至 !==! 年的

:"`% 国外有报道!F"用大剂量化疗方案 59'PA治

疗高危组横纹肌肉瘤等小细胞恶性肿瘤取得良好疗

效$其 < 年生存率及 < 年无瘤生存率达到(%<7$ c

!!7#)`$并且化疗方案中强调了术前或放疗前进

行化疗的重要性% '1C]!! 是通过抑制拓扑异构酶

'<F!'
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而起作用的新的抗肿瘤药$目前用于难治性或复

发H@G的治疗的研究!:"

% 目前国外许多造血干细

胞移植中心提出用不同种类的造血干细胞移植(包

括自体骨髓移植*外周造血干细胞移植及同种异体

移植)再加上大剂量化疗来治疗早期复发或转移横

纹肌肉瘤$更能提高生存率!$$="

% H@G 预后与肿瘤

分期$肿瘤大小及类型$年龄$术前是否化疗等有关%

!参&考&文&献"

!!" &@3R*t8$ 3̂).]@.2.4'7i43W(Z-(.430ZX,4R.*)-36]-43W-4(3U]

2,/Z,T34W,/3T)* R)46T& -.W(*)W363T0.W-T$ 4.0,4-T$ 3*2 0.4T0.W]

-)[.T!+"7B3*W.-?*W,6$ #"":$ $($)&:#<]:#=7

!#"&G-)66.4'9$ 134Q)* e@7P*-.4*3-),*36[34)3-),*T)* -(.)*W)2.*W.,X

W()62(,,2 T,X-]-)TTV.T34W,/3T!+"71.2)3-41.4)*3-A0)2./),6$

!==%$ $(!)&!":]!!=7

!>"&常彬$李锋7横纹肌肉瘤分子遗传学研究进展!+"7临床与实

验病理学杂志$ #"">$ !=(!)&$#]$>7

!%"&@3\\,6.*)G$ i)T,R*,D$ D343[.*-39$ '.WW(.--,D$ K.4434)9$

G,--)D$ .-367?V-W,/.T3*2 04,R*,T-)WX3W-,4T3X-.44.WV44.*W.)*

W()624.* 3*2 32,6.TW.*-TY)-( *,*/.-3T-3-)W4(3U2,/Z,T34W,/3

!+"7'3*W.4$ #""<$ !"%(!)& !$>]!="7

!<" &K43*W3'@$ '343* A@$ 96[.T@C$ i344.-,9e$ B,0.T887

H(3U2,/Z,T34W,/3,X-(.,436-)TTV.T]]-Y,*.YW3T.T3*2 6)-.43]

-V4.4.[).Y!+"7@.2 ?43613-,6?436')4iVW36$ #""F$ !!(#)&

A!>F]!%"7

!F"&83[)2 K$ G3*-3*35@$ i)66V0T'9$ @.4W(3*-CA$ KV4/3* IB$

G0V*-GB$ .-367',*W,/)-3*-32/)*)T-43-),* ,X[)*W4)T-)*.$ 2,a,]

4VU)W)*$ WZW6,0(,T0(3/)2.$ )X,TX3/)2.$ 3*2 .-,0,T)2.X,4()R(]

4)TQ T34W,/3T& -(.G-7+V2.'()624.*qTH.T.34W( ,̂T0)-36.a0.4)]

.*W.!+"7'3*W.4$ #""F$ !"F($)&!$%F]!$<F7

!:"&i)T,R*,D$ H)WW342)H$ HVRR).4,9$ 94W3/,*.D$ 14.-.9$ GV4)]

W,D$ .-3671(3T.PPT-V2Z,X304,-43W-.2 )4)*,-.W3* TW(.2V6.)*

W()624.* Y)-( 4.X43W-,4Z,44.WV44.*-T,X--)TTV.T34W,/3!+"7

'3*W.4$ #""F$ !"F(>)&:">]:":7

!$"&E,TW).6*)3Q A$ E6)*R.U).6Ĉ $ 1.-.4T'$ .̂4/3** +$ iV423W(
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'消息'

(儿科医学发展论坛)征文通知

由-儿科药学杂志.主办的+儿科医学发展论坛,将于 #""$ 年 F 月 #! b## 日在重庆召开$本次会

议的主题为+合理用药与儿科临床实践,% 会议期间将同时召开-儿科药学杂志.第三届编委会议%

会务组将邀请国内外儿科医学*儿科药学专家针对当前儿科药物治疗的基础与临床研究的规范化问

题*研究热点及进展*儿童临床药物治疗*儿童合理用药及相关问题*儿科学各领域的发展趋势等进

行专题报告%

!7征文要求&本次会议征集儿科医学*儿科药学领域临床及基础研究论文(包括小儿外科学)%

论文要求 <"" b$"" 字摘要$内容包括目的*方法*结果*结论四部分$一律采用 I,42 文档$小四号宋

体% 来稿时注明作者详细地址*联系电话*电子邮箱%

#7截稿日期&#""$ 年 % 月 #" 日% 稿件直接以电子邮件方式发送至-儿科药学杂志.编辑部(A]

/3)6& .QZa#"">S!F>7W,/)$请注明+儿科医学发展论坛征稿,%

>7会议日期&#""$ 年 F 月 #! b## 日(#""$ 年 F 月 #" 日报到)%

%7会务安排&会务费 %"" 元J人$食宿由会务组统一安排$费用自理% 会议地点在重庆市区$具体

见第二轮通知%

<7会务组联系方式& -儿科药学杂志.编辑部曾敏莉*余佳芮$电话&"#>]F>F#F$::$A]/3)6&

.QZa#"">S!F>7W,/%

*儿科药学杂志+编辑部

#""$ 年 ! 月&&
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