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论著·临床研究

儿童横纹肌肉瘤２３例临床分析

赵敏　冯晨　王建文　刘英　唐锁勤

（中国人民解放军总医院小儿内科，北京　１００８５３）

　　［摘　要］　目的　探讨儿童横纹肌肉瘤的临床特点、治疗和转归。方法　对１９９８年１月至２００８年１０月收
治的２３例横纹肌肉瘤患儿临床资料进行回顾性分析。结果　２３例患儿中，男１５例，女８例，平均发病年龄５岁（７
个月至１２岁）。依据美国横纹肌肉瘤研究组（ＩＲＳ）的分期标准，Ｉ期２例，Ⅱ期４例，Ⅲ期８例，Ⅳ期９例。原发于
头颈部１４例，四肢４例，膀胱２例，肾脏、腹膜后及胆道各１例。所有患儿均经病理活检及免疫组织化学染色确诊。
临床表现无特异性，主要为肿瘤组织占位、压迫、浸润后引起。治疗严格依照患儿ＩＲＳ分期进行。２００２年前化疗方
案以ＶＤＣＡ、ＶＡＣ和ＶａｄｒＣ为主，２００２年后采用美国肿瘤学中心研究组（ＣＯＧ）横纹肌肉瘤化疗方案。其中１９例接
受手术、化疗和放疗综合治疗的患儿２年生存率为６３％，４例接受单纯手术或手术结合单一化疗或放疗的患儿生
存期均未超过２年。结论　儿童横纹肌肉瘤临床表现无特异性；联合手术、放疗、化疗是治疗横纹肌肉瘤的有效方
法。 ［中国当代儿科杂志，２０１１，１３（８）：６５７－６６０］
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［ＣｈｉｎＪＣｏｎｔｅｍｐＰｅｄｉａｔｒ，２０１１，１３（８）：６５７－６６０］
　　Ｋｅｙｗｏｒｄｓ：　Ｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ；Ｔｈｅｒａｐｙ；Ｃｈｉｌｄ

　　横纹肌肉瘤（ｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ）是来源于横纹
肌组织或向横纹肌分化的原始间叶组织的恶性肿

瘤。临床少见，文献报道较少，因其临床表现复杂

多样，且其生长迅速，局部浸润明显，转移早而广

泛，恶性程度很高，早期易误诊、漏诊。为提高对其

诊治水平，现将我院１９９８年１月至２００８年１０月收
治的２３例横纹肌肉瘤患儿临床资料分析如下。
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１　资料与方法

１．１　临床资料
回顾分析我院经病理及免疫组化确诊为横纹肌

肉瘤的２３例患儿的临床资料，包括：性别、年龄、发
病至确诊时间、肿瘤部位、伴随症状、转移情况、病理

亚型、分期、治疗、化疗方案及预后。参照美国横纹

肌肉瘤研究组（ＩＲＳ）的分期标准［１］，２３例患儿中，Ｉ
期２例，Ⅱ期４例，Ⅲ期８例，Ⅳ期９例。根据患儿
病情分为３组：低危组，Ⅰ期（Ｒｓ非腺泡型），非生
殖细胞性肿瘤；中危组，Ⅱ期、Ⅰ期Ｒｓ腺泡型，Ⅱ期
Ｒｓ非腺泡型；高危组，Ⅲ期（Ｒｓ腺泡型），Ⅳ期［２］。

患儿的详细临床资料见表１。

表１　２３例横纹肌肉瘤患儿的临床资料

序号 性别
年龄

（岁）

发病至确诊

时间（月）

肿瘤原发

部位
伴随症状 远处转移 病理分型 分期 治疗 化疗方案

生存期

（月）
预后

１ 男 ７／１２ １ 右肾中上部 血尿 （－） 胚胎型 ⅡＢ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＶＡＣ＋ＶａｄｒＣ ２０ 左胸壁复发死亡

２ 女 １ １ 左鼻腔 鼻塞 （－） 胚胎型 Ⅲ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＣＤＶ＋ＩＥ ５１ 化疗结束随访中

３ 男 １ １ 右大腿 局部肿物 胸椎 胚胎型 Ⅳ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＣＴ＋ＶＡＣ １３ 局部复发死亡

４ 男 １ ４ 左臀部 局部肿物 腹股沟淋巴结 多形型 Ⅳ Ｓ ７ 放弃治疗死亡

５ 男 ２ １ 膀胱 排尿困难 （－） 胚胎型 Ⅲ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＣＤＶ＋ＩＥ ３８ 化疗结束随访中

６ 男 ２ ２ 左中耳乳突 左耳疼痛 （－） 胚胎型 Ⅲ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＣＤＶ＋ＩＥ ５０ 化疗结束随访中

７ 女 ２ ７ 左颈部 局部肿物 （－） 胚胎型 ⅡＢ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＣＤＶ＋ＩＥ ２６ 化疗结束随访中

８ 男 ３ ７ 左鼻腔 声音改变 （－） 胚胎型 Ⅲ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＶＤＣＡ＋ＶＡＣ １８ 局部２次复发死亡
９ 男 ３ ０．５ 咽 吞咽困难 （－） 胚胎型 Ⅲ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＣＤＶ＋ＩＥ ５４ 化疗结束随访中

１０ 女 ３ ２ 右耳乳突 右耳新生物 （－） 胚胎型 Ⅲ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＣＤＶ＋ＩＥ ２９ 化疗结束随访中

１１ 女 ５ １ 右眼眶 突眼，睑下垂 颅骨 胚胎型 Ⅳ Ｓ＋Ｒ ６ 放弃治疗死亡

１２ 女 ５ １ 面部 局部肿物 肺 胚胎型 Ⅳ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＣＴ＋ＶＡＣ ８ 放弃治疗死亡

１３ 男 ５ １ 右颈部 局部肿物 （－） 胚胎型 ⅡＡ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＣＤＶ＋ＩＥ ５９ 化疗结束随访中

１４ 男 ５ ２ 右鼻腔 头痛 骨髓 胚胎型 Ⅳ Ｓ＋Ｒ＋ＣＣＴ＋ＶＡＣ＋ＶＣＴ ４７ 化疗结束随访中

１５ 男 ６ ２ 胆总管 发热，黄疸 （－） 胚胎型 ⅡＢ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＶＡＣ＋ＶａｄｒＣ ８２ 失访

１６ 男 ６ １ 右小腿 局部肿物 （－） 胚胎型 ⅠＢ Ｓ＋Ｃ ＶＡＣ＋ＶａｄｒＣ ２４ 骶骨复发死亡

１７ 男 ７ １ 膀胱 尿痛 肺 胚胎型 Ⅳ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＣＴ＋ＶＡＣ １９ 局部复发死亡

１８ 女 ８ １．５ 右耳道 听力下降 肺 胚胎型 Ⅳ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＶＤＣＡ ８ 死于化疗并发症

１９ 男 ９ ２ 右颞部 局部肿物 颅骨 胚胎型 Ⅳ Ｓ ６ 放弃治疗死亡

２０ 女 ９ １ 左耳周 局部肿物 （－） 胚胎型 Ⅲ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＣＤＶ＋ＩＥ ２５ 化疗结束随访中

２１ 男 ９ ４ 右颞骨 面瘫 （－） 胚胎型 Ⅲ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＣＤＶ＋ＩＥ ３２ 化疗结束随访中

２２ 女 １１ ２ 左前臂 局部肿物 （－） 腺泡型 ⅠＡ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＶＡＣ＋ＶａｄｒＣ ９６ 化疗结束随访中

２３ 男 １２ ２ 腹膜后 局部肿物 骨髓 胚胎型 Ⅳ Ｓ＋Ｒ＋Ｃ ＣＴ＋ＶＡＣ ２０ 局部复发死亡

　　注：（－）为无远处转移；“治疗”中Ｓ为手术，Ｃ为化疗，Ｒ为放疗。“化疗方案”中ＶＡＣ为长春新碱＋放射线菌Ｄ＋环磷酰胺，ＶａｄｒＣ为长春新碱＋阿霉素＋

环磷酰胺，ＣＤＶ为长春新碱＋阿霉素＋环磷酰胺，ＩＥ为异环磷酰胺＋依托泊甙，ＣＴ为环磷酰胺＋托泊替康，ＶＤＣＡ为长春新碱＋顺铂＋环磷酰胺＋阿霉素，ＶＣＴ

为长春新碱＋环磷酰胺＋托泊替康。

１．２　治疗方法
所有患儿均接受手术治疗，其中手术与放、化

疗综合治疗１９例。２００２年前的患儿（８例）接受的
化疗方案以ＶＤＣＡ（长春新碱＋顺铂 ＋环磷酰胺 ＋
阿霉素）、ＶＡＣ（长春新碱 ＋放射线菌 Ｄ＋环磷酰
胺）和ＶａｄｒＣ（长春新碱＋阿霉素＋环磷酰胺）为
主。２００２年后的患儿（１５例）接受的治疗方案是美
国肿瘤学中心研究组（ＣＯＧ）治疗横纹肌肉瘤的化
疗方案，中危组采取 ＣＤＶ（长春新碱 ＋阿霉素 ＋环
磷酰胺）＋ＩＥ（异环磷酰胺＋依托泊甙）方案治疗，
第一次放疗或手术在第１２周进行。如果先手术后
放疗，则放疗在第２１周进行，若先放疗后手术，则
手术在第２１周进行。该疗程持续３９周。高危组采
用ＣＴ（环磷酰胺 ＋托泊替康）＋ＶＡＣ（长春新碱 ＋
放线菌素 Ｄ＋环磷酰胺）或 ＣＴ＋ＶＡＣ＋ＶＣＴ（长春
新碱＋环磷酰胺 ＋托泊替康），如果在第３周患儿

处于无反应（ＮＲ）、部分缓解（ＰＲ）或完全缓解
（ＣＲ），则继续采用 ＣＴ方案治疗，若第３周患儿病
情仍在进展，则进行 ＶＡＣ方案；如果在第６周，患
儿对治疗反应良好（ＰＲ或ＣＲ），则在第６周开始采
用ＶＣＴ和ＶＡＣ两方案交替治疗。放疗多为手术区
及区域淋巴结的术后放疗，放疗总量为 ４０～５０
Ｇｙ，每周 ５ｄ，共４～５周完成。
１．３　统计学分析

数据采用ＳＰＳＳ１６．０软件统计，计数资料采用
χ２检验，Ｐ＜０．０５为差异有统计学意义。

２　结果

２３例患儿中，男１５例，女８例，男∶女为１．９∶１；
发病年龄７个月至１２岁，发病平均年龄５岁；确诊
时间１～７月，平均２．１月。原发于头颈部１４例，
·８５６·
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臀部及四肢４例，膀胱２例，肾脏１例，腹膜后１例，
胆道１例。病理分型显示：胚胎型２１例（９１％），腺
泡型及多形型各１例。免疫组织化学染色阳性率：
波形蛋白（ｖｉｍｅｎｔｉｎ）染色８２％，结蛋白（ｄｅｓｍｉｎ）染
色７５％，肌红蛋白（ｍｙｏｓｉｎ）染色６３％。临床表现缺
乏特异性，其症状及体征因肿瘤原发部位、肿瘤大

小、肿瘤压迫及侵犯周围组织、器官程度不同而各

异，主要为肿瘤组织占位、压迫、浸润后引起。

１９例手术、化疗和放疗综合治疗的患儿２年生
存率为６３％，单纯手术或手术结合单一化疗或放疗
的患儿生存期均未超过２年，仅１例ⅠＢ期患儿存
活２４月。２００２年前患儿２年生存率为３８％，２００２
年后为６７％，较２００２年前增加，但差异无统计学意
义（χ２＝１．８０６，Ｐ＝０．２２１），见表２。Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ期患
儿２年生存率为 ８６％，Ⅳ期患儿 ２年生存率为
１１％，两组比较差异有统计学意义（χ２＝１２．４０７，
Ｐ＝０．００１）。见表３。

表２　化疗方案与２年生存率关系　［例（％）］

化疗方案 例数 ２年生存率

２００２年前方案 ８ ３（３８）
２００２年后方案 １５ １０（６７）

表３　分期与２年生存率关系　［例（％）］

分期 例数 ２年生存率

Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ期 １４ １２（８６）
Ⅳ期 ９ １（１１）ａ

　　ａ：与Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ期组比较，Ｐ＜０．０５

３　讨论

横纹肌肉瘤是儿童软组织恶性肿瘤中最常见的

一种，恶性程度极高，占１５岁以下儿童恶性肿瘤的
４％～８％［３］。该瘤可发生于人体各部位，无横纹肌

的部位也可发生，以头颈部和泌尿生殖器官最易发

生，其次为四肢、躯干、腹膜后，少见部位有胆道、肺、

肾、大网膜等［４］。横纹肌肉瘤在组织学上可分为４
个亚型：胚胎型、腺泡型、葡萄状型、多形型。其中胚

胎型是最常见的类型，占 ６５％ ～８０％，主要见于
３～１２岁儿童，好发于头颈部和泌尿生殖道；葡萄状
型为胚胎型的变异型，半数发生在２岁以下；腺泡型
多见于青年，好发部位为四肢和头颈部；多形型罕见

于儿童，易发生于成年人，好发于四肢，其次为躯

干［５］。本组病例中亦是胚胎型所占最多，占９１％。
横纹肌肉瘤具有局部浸润性，多早期就易扩散，

经血液或淋巴道转移，除区域淋巴结转移外，经血流

可侵犯骨、骨髓和肺，较少见的有肝、脑及乳腺转移，

且横纹肌肉瘤临床表现无特异性，所以多数患儿就

诊时肿瘤已经有邻近组织甚至远处广泛转移。本研

究中Ⅲ期、Ⅳ期患儿占７４％，符合此特点。ＣＴ、ＭＲＩ
可以评价肿瘤的范围、大小，有助于明确病灶范围

及周围浸润程度，对评价肿瘤的残余及复发具有意

义，可作为定位诊断和选择术式的重要依据［６］。横

纹肌肉瘤的确诊主要依靠病理检查，组织学表现多

为小圆细胞瘤，其诊断基于识别横纹肌母细胞，尤

其带横纹者，对于一些瘤细胞分化差或未分化，不

易与其他肿瘤鉴别的病例，可行免疫组化检查，有

助于确定组织来源和明确诊断［７］。目前临床上常

用肌动蛋白（ＨＨＦ３５）、ｄｅｓｍｉｎ、ｍｙｏｌｏｂｉｎ及 ｖｅｍｉｎｔｉｎ
等免疫组化标记，其中以 ｖｅｍｉｎｔｉｎ、ＨＨＦ３５，ｄｅｓｍｉｎ
敏感性较高，而 ｍｙｏｌｏｂｉｎ特异性较高，目前认为，
ｍｙｏｌｏｂｉｎ为诊断横纹肌肉瘤的代表性抗体［８］，本研

究病例中 ｖｉｍｅｎｔｉｎ染色阳性率最高，为 ８２％，符合
此特点。

横纹肌肉瘤的治疗应基于明确诊断和确切分期

的基础上，本组病例均进行了病理及免疫组化明确

诊断，不论手术活检或穿刺活检取病理标本均对诊

断至关重要，故临床上应尽早获取病理标本以明确

诊断。治疗应采用手术、化疗和选择性放疗的综合

性治疗，如单纯局部切除肿瘤易复发，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。横纹肌肉瘤虽恶性程度高，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，尤其是对

于手术无法完全切除和已有多处转移的患儿。除腺

泡型外，Ⅰ期横纹肌肉瘤可不行放疗，Ⅱ～Ⅳ期则需
放疗。根据分期严格的手术、化疗与放疗综合治疗

是使患儿长期生存的关键。本研究２３例患儿中，１９
例采用联合治疗，患儿２年生存率为６３％，４例未采
用联合治疗生存期均未超过２年。另１例ⅠＢ期患
儿采用手术＋化疗治疗后因骶骨复发死亡，１例ⅡＢ
期患儿采用手术＋放疗＋化疗治疗后因左胸壁复发
死亡，故应给予早期病例充分治疗，防止复发。

本研究中的病例２００２年后采取了美国ＣＯＧ治
疗横纹肌肉瘤的化疗方案，患儿２年生存率由２００２
年前的３８％增加到２００２年后的６７％，但差异无统
计学意义，可能与例数较少有关。有报道常规综合

治疗后，大剂量化疗结合自体外周血干细胞移植及

移植后免疫治疗能够有效降低横纹肌肉瘤患儿复发

·９５６·
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率，可提高无病生存率及总生存率［９］。目前，外周

血造血干细胞由于具有收集方便、肿瘤污染少、排斥

反应低和造血功能恢复快、免疫重建早、感染出血并

发症低的特点，已成为实体肿瘤的重要治疗方

法［１０］。现大多数采用自体外周血干细胞移植，造血

干细胞移植可以克服放、化疗等预处理对造血系统

的毒性作用，提高化疗的剂量，增加对肿瘤细胞的

杀伤。

横纹肌肉瘤预后与肿瘤原发部位、病理分型及

病变范围（分期）有关。眼眶及泌尿生殖系横纹肌

肉瘤预后好，葡萄状型预后较好，胚胎型预后中等，

腺泡型及多形型预后差。分期对横纹肌肉瘤的预后

也至关重要，Ⅰ期病变长期存活率可达 ８０％ ～
９０％，Ⅱ期病变只有显微镜下肿瘤残存而无局部扩
散者，３年存活率可达７０％，诊断时肿瘤已有局部或
远处转移者，其长期存活率下降至 ３０％［１１］。本研

究中Ⅳ期患儿２年生存率仅为１１％，只有１例骨髓
转移者存活２年以上，与Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ期患儿２年生存
率８６％相比差异具有统计学意义，提示对于 ＩＶ期
患儿，即使联合治疗亦不能提高２年生存率。所以，
提高对横纹肌肉瘤的认识，早期诊断、早期治疗及联

合治疗是提高横纹肌肉瘤生存率的关键。
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