
横纹肌样瘤渊皂葬造蚤早灶葬灶贼 则澡葬遭凿燥蚤凿 贼怎皂燥则袁酝砸栽冤是
儿童时期较为少见的恶性肿瘤袁 此瘤恶性程度极
高袁对放化疗不敏感袁疾病进展迅速袁常在发病后 员
年内死亡遥 常见发生部位为肾脏袁亦可见于其他肾
脏外的部位袁 并统称为肾外横纹肌样瘤渊藻曾贼则葬鄄则藻灶葬造
则澡葬遭凿燥蚤凿 贼怎皂燥则袁耘砸鄄酝砸栽冤袁 后者治疗不同于肾脏横
纹肌样瘤遥南京医科大学附属儿童医院在 圆园员源年 员
月要圆园员远年 圆月共收治 缘例肾外横纹肌样瘤患儿袁
均行手术治疗并进行了放化疗袁现将临床资料总结
并复习相关文献分析如下遥
员 对象和方法

员援员 对象

例 员袁女袁愿个月 圆员 凿遥 起病前 猿个月右腕部出
现黄豆大小包块袁渐增大遥 腕部 酝砸陨提示右侧腕部
掌侧皮下脂肪层可见类圆形肿块影袁予右腕部肿块
切除遥 随诊 猿个月时右腕部再次出现包块而行二次
手术遥 后转至本科化疗及放疗遥 目前已存活 圆缘个
月袁随访 员年仍处于完全缓解中遥

例 圆袁男袁愿岁遥 因背部包块起病袁胸部 悦栽示右
侧背部见团块状较低密度影袁 与临界组织分界不
清袁包块最初 猿援缘 糟皂 伊 猿援缘 糟皂 伊 圆援园 糟皂大小袁短期内

迅速增至 愿 糟皂 伊 愿 糟皂 伊 远 糟皂袁 遂行手术治疗并予
部分切除遥 术后化疗 苑个疗程袁背部仍可见 圆援远 糟皂 伊
园援缘 糟皂包块而行放疗遥 放疗结束后继续原方案化疗
至疗程结束遥 目前患儿已存活 员猿个月袁现右背部包
块约 员援圆 糟皂 伊 园援缘 糟皂大小袁随访 圆个月无进展遥
例 猿袁女袁苑岁遥因乏力 员园余天袁发现右颈包块 圆 凿

入院遥 患儿病初出现周身乏力袁并进行性加重袁渐出
现行走乏力袁伴右上肢及左下肢阵发性疼痛遥 右后
颈部可及一约 缘 糟皂 伊 员园 糟皂大小肿块遥胸部 酝砸陨示
颈胸背部软组织较大占位袁伴两肺尧骨转移遥 行颈部
肿块切除遥 术后予 猿个疗程化疗后疾病进展袁放弃
治疗后死亡遥

例 源袁男袁缘岁袁以右上臂包块起病袁目前 员个疗
程化疗结束袁按序化疗中遥

例 缘袁女袁缘岁遥 起病前半年因头痛 圆园余天袁右
侧眼睑下垂 员 凿袁外院头颅 酝砸陨示右侧中颅窝占位袁
合并肺转移尧骨转移遥 术中见肿瘤侵犯右侧海面窦尧
动眼神经尧滑车神经及脑干等重要结构遥 病理示右
中颅窝横纹肌样瘤渊粤栽 辕 砸栽冤遥术后行头部及脊髓放
疗袁复查头颅占位范围较前减少遥 圆个月后患儿右
睑下垂加重袁 行头颅 酝砸陨示右侧中颅窝强化结节
影考虑病灶复发袁且顶部脑膜有局部转移遥 至本科
化疗 源个疗程后复查头颅 酝砸陨示右侧额颞叶异常
强化考虑疾病进展袁发病 苑个月后死亡遥

儿童肾外横纹肌样瘤 缘例临床分析并文献回顾

何璐璐袁黄 婕袁芮耀耀袁吴 鹏袁陆 勤袁方拥军袁周 莉鄢

渊南京医科大学附属儿童医院血液肿瘤科袁江苏 南京 圆员园园园愿冤

咱摘 要暂 目的院通过总结 缘例发生于肾外的儿童恶性横纹肌样瘤的临床资料袁探讨其诊断尧治疗及预后遥 方法院本院近 圆年收
治 缘例原发于肾外的恶性纹肌样瘤渊男 圆例袁女 猿例冤袁对其临床资料进行总结分析袁并复习相关文献遥 结果院缘例中袁员例临床表
现为头痛伴眼睑下垂袁其余 源例发生在腕部尧背部尧颈部及上臂包块遥 按照国际肿瘤 栽晕酝分期标准 圆例域期袁员例芋期袁圆例郁
期遥所有病例均经手术尧化疗尧放疗等治疗遥软组织横纹肌样瘤化疗方案以 陨耘灾与 粤灾悦孕交替 员园耀员圆个疗程袁颅内横纹肌样瘤按
小儿颅内肿瘤的方案进行化疗渊足叶乙甙垣卡铂尧异环磷酰胺垣足叶乙甙冤交替 源个疗程遥 随访至 圆园员远年 猿月袁员例获完全缓解
渊悦砸冤袁员例获部分缓解渊孕砸冤袁最长存活时间为 圆缘个月袁员例仍在化疗中遥 圆例死亡遥 结论院小儿恶性肾外横纹肌样瘤是一种少见
的恶性肿瘤袁恶性程度高袁易复发遥治疗应在明确诊断和分期的基础上袁行手术为主的综合治疗遥 玉期和域期预后好袁芋期尧郁期
预后差遥 体表包块原位复发后行二次手术仍有效遥 术后辅以化疗可以明显延长患儿的生存时间遥
咱关键词暂 肾外横纹肌样瘤曰诊断曰化疗曰儿童
咱中图分类号暂 R苑圆怨 咱文献标志码暂 月 咱文章编号暂 员园园苑鄄源猿远愿渊圆园员远冤员圆鄄员缘源员鄄园猿
凿燥蚤院员园援苑远缘缘 辕 晕再阅载月晕杂圆园员远员圆猿愿

咱基金项目暂 国家自然科学基金青年项目渊愿员源园园员员远冤
鄢通信作者渊悦燥则则藻泽责燥灶凿蚤灶早 葬怎贼澡燥则冤袁耘鄄皂葬蚤造院扎澡燥怎造蚤灶躁藻赠岳员远猿援糟燥皂

南京医科大学学报渊自然科学版冤
ACTA UNIVERSITATIS MEDICINALIS NANJING渊Natural Science冤
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员援圆 方法

术前分期参照国际肿瘤组织 栽晕酝标准袁源例软
组织横纹肌样瘤中 圆例分期为域期中危组袁员例芋
期高危组袁员例为郁期高危组遥员例 粤栽 辕 砸栽为郁期高
危组遥 缘例患儿均先行手术治疗袁术后辅以化疗及放
疗遥 原位复发者再行二次手术治疗遥
圆 结 果

圆援员 病理及免疫组化特点

缘例 耘砸鄄酝砸栽波形蛋白 灾蚤皂藻灶贼蚤灶尧 上皮细胞膜
抗原 耘酝粤 均阳性袁 而肌源性标志 阅藻泽皂蚤灶 阴性遥
陨晕陨员 猿例阴性袁员例阳性袁员例因试剂原因未做遥运蚤远苑
阳性袁余蛋白组化染色不一渊图 员冤遥

圆援圆 影像学特点

均表现为密度不均肿块影袁增强后有中度强化
渊图 圆尧猿冤遥
圆援猿 治疗及转归

源例软组织 酝砸栽术后参照上海儿童医学中心
圆园园怨年小儿横纹肌肉瘤的化疗方案袁 采用 粤灾悦孕与
陨耘灾交替化疗袁总疗程 员园耀员圆个周期遥 粤灾悦孕渊阿霉素
猿园 皂早 辕皂圆袁凿员袁凿愿曰长春新碱 员援缘 皂早 辕皂圆袁凿园袁凿苑曰环磷酰
胺 猿园园 皂早 辕皂圆袁凿员耀猿曰顺铂 怨园 皂早 辕 皂圆袁凿园冤袁陨耘灾渊异环
磷酰胺 员援缘 早 辕 皂圆袁凿员耀缘曰足叶乙甙 员园园 皂早 辕 皂圆袁凿员耀缘曰
长春新碱 员援缘 皂早 辕 皂圆袁凿员袁凿愿冤遥 源例中除 员例疾病进
展未完成疗程外袁其余均按序完成化疗袁并在化疗
中或化疗结束后行放疗遥 员例中枢性 酝砸栽按照小儿
颅内肿瘤 悦悦郧方案袁采用含有卡铂尧异环磷酰胺和
足叶乙甙的方案化疗 源个疗程遥 随访至圆园员远 年 猿
月袁猿例患儿分别存活 圆缘尧员猿及 员个月袁员例获 悦砸袁
员例 孕砸袁员例仍在化疗中袁圆例死亡遥
猿 讨 论

酝砸栽起源并不明确遥 员怨苑愿年 月藻糟噪憎蚤贼澡等 咱员暂在

宰蚤造皂泽瘤中发现了一种新的亚型袁 并将之定义为肾
脏预后不良型横纹肌样瘤遥 之后人们陆续发现在肾
脏以外的其他部位袁 并统称为肾外横纹肌样瘤咱圆暂遥
酝砸栽的发病机制不甚清楚遥 郧藻燥则早藻等咱猿暂研究认为在
苑园豫耀愿缘豫的 酝砸栽中存在 澡杂晕云缘 辕 陨晕陨员 基因的表达
缺失遥 澡杂晕云缘 辕 陨晕陨员是一种抑癌基因袁位于 圆圆择员员染
色体上袁在正常组织中有表达袁对生长发育起到重
要的作用遥 在动物实验中袁行 陨晕陨员基因敲除的小鼠
在早期即可发生横纹肌样瘤袁 说明 澡杂晕云缘 辕 陨晕陨员基
因的缺失或突变与肾内或肾外 酝砸栽的发生密切相
关袁因此 澡杂晕云缘 辕 陨晕陨员的缺失或突变是诊断 酝砸栽的
重要分子生物学指标咱源暂遥 本组免疫组化检测 猿例 陨鄄
晕陨员呈阴性袁员例阳性袁符合 酝砸栽的病理改变遥

耘砸鄄酝砸栽的治疗以手术为主袁 完全切除者预后
相对好袁术后需辅以放疗及化疗遥 本组 源例是以体
表包块就诊袁故而易早期发现遥 猿例体表软组织肿块
就诊时无远处转移袁圆例手术切除干净袁员例部分切
除袁但术后不久易原位复发遥 其中 圆例分别在术后
猿尧苑个月复发袁予以再次手术后继续完成放化疗袁目
前均存活遥 提示 酝砸栽恶性程度高袁易早期复发袁二
次手术辅以放化疗可以提高远期存活遥 另外体表包

伊员园园 伊源园园

细胞圆形或卵圆形袁中等偏大袁胞质丰富袁嗜酸性曰核偏位袁部分
可见核仁遥
图 员 例 员患儿光镜下见典型酝砸栽细胞渊匀耘染色冤

粤 月
粤院可见右侧腕部掌侧皮下脂肪层类圆形肿块影袁边界欠清晰袁

大小约为 员远 皂皂 伊 员圆 皂皂 伊 员缘 皂皂袁 增强后可见肿块影中度强化遥
所及右侧尺桡骨未见明显股质破坏曰月院 为患儿疗程结束后复查袁未
见包块遥

图 圆 例 员患儿术前袁术后右侧尺挠骨酝砸陨

可见颈胸背部渊颈 猿耀胸 猿水平冤脊柱右侧旁可见不规则软组织
肿块影袁部分肿瘤组织疝入右上胸腔袁两肺实质内见多个结节状影袁
多个椎体尧棘突多发异常信号尧骨转移遥

图 猿 例 猿患儿脊髓酝砸陨
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块易早期发现和识别袁故而在出现远处转移前即可
做到早期诊断和治疗袁这也是患儿能够获得远期存
活率高的原因之一遥

儿童 耘砸鄄酝砸栽因总体病例数少袁目前国内外未
见有统一化疗规范遥 本组 源例体表肿块起病者借鉴
上海儿童医学中心 圆园园怨年儿童横纹肌肉瘤化疗方
案袁采用 粤灾悦孕与 陨耘灾交替化疗遥 再葬泽怎蚤等咱缘暂对 猿例
耘砸鄄酝砸栽 患儿采用与之类似的 灾陨阅耘 方案 渊增蚤灶鄄
糟则蚤泽贼蚤灶藻袁蚤枣燥泽枣葬皂蚤凿藻袁凿燥曾燥则怎遭蚤糟蚤灶袁葬灶凿 藻贼燥责燥泽蚤凿藻冤 取得
了一定疗效遥 有 圆 例发生远处转移及复发的患儿
采用含有大剂量烷化剂渊蚤枣燥泽枣葬皂蚤凿藻冤的方案患儿存
活时间 圆年以上袁认为该方案可以提高肾外尧非中
枢神经系统 酝砸栽患儿的远期存活遥 本组化疗方案
与之类似袁目前亦有 圆 例患儿长期存活袁提示对这
类患儿采用 粤灾悦孕 辕 陨耘灾方案是可行的遥甄子俊等咱远暂

采用伊立替康尧 替莫唑胺尧 长春新碱治疗 猿 例
酝砸栽袁员例获得完全缓解遥 虽然总体上化疗样本例
数偏少袁 但这些化疗方案可能对 酝砸栽 有一定疗
效袁值得后续研究遥 月葬灶扎葬蚤等咱苑暂用含有放线菌素 阅尧异
环磷尧长春新碱尧环磷酰胺尧足叶乙甙尧表阿霉素等药
物组成的方案治疗 员例卵巢 酝砸栽患者亦取得了一
定疗效遥 尽管目前 耘砸鄄酝砸栽患儿缺乏统一的术后化
疗方案袁 但本组 缘例经过术后化疗袁员例获得完全缓
解袁员例部分缓解袁员例仍在化疗中袁 提示化疗作为
耘砸鄄酝砸栽患者术后的辅助治疗是可行的袁可以延长患
儿的生存时间袁取得了很好的效果遥

悦澡藻 等咱愿暂对 圆园园猿要圆园员猿 年 员员 例肾外尧非中枢
神经系统的 酝砸栽患儿进行了分析袁 所有患儿均接
受了包括长春新碱尧环磷酰胺尧阿霉素尧足叶乙甙尧
卡铂尧异环磷酰胺为主的化疗遥 有 源例接受含有马
法兰尧足叶乙甙尧卡铂的预处理方案后袁行自体干细
胞移植后获得完全缓解遥 缘例死于疾病进展或复发袁
猿例初诊时伴肺部转移的患儿袁对化疗不敏感袁平均
死亡时间是确诊后 猿援愿个月遥 总体存活率是 缘猿援园豫遥
患儿治疗结束后已平均存活 源猿个月遥 接受自体干
细胞移植者总体存活率是 远远援苑豫袁猿 例停药后已平
均存活 猿远援猿个月遥提示采用含有马法兰尧足叶乙甙尧
卡铂为预处理方案的自体干细胞移植袁 为 耘砸鄄酝砸栽
患儿提供了新的治疗前景遥

员怨怨缘年人们将发生在中枢神经系统的 酝砸栽定
义为非典型畸胎瘤样 辕横纹肌样瘤渊葬贼赠责蚤糟葬造 贼藻则葬贼燥蚤凿 辕
则澡葬遭凿燥蚤凿 贼怎皂燥则袁粤栽 辕 砸栽冤遥粤栽 辕 砸栽易种植转移袁员 辕 猿患
者就诊时已有肿瘤细胞播散袁平均存活率 员缘个月袁

多数在 员年内死亡袁复发和转移是导致死亡的主要
原因遥美国一项多中心研究咱怨暂发现 酝砸栽在儿童 粤栽 辕
砸栽中的发生率为 员援缘豫耀圆援员豫遥 大多就诊时已为晚
期渊猿尧源 期冤患儿袁预后较差袁缘 年存活率仅为 猿猿豫遥
本组 员例为 陨灾期 粤栽 辕 砸栽袁因疾病进展袁治疗 苑个月
后死亡遥

综上袁儿童 耘砸鄄酝砸栽 总体预后差袁其中以 粤栽 辕
砸栽预后最差遥 耘砸鄄酝砸栽需要以手术为主的综合治
疗袁术前分期为 玉尧域期者相对预后好袁芋尧郁期预
后差遥本病易局部复发袁行二次手术仍有效遥术后辅
以化疗或自体干细胞移植可以明显延长患儿的生

存时间遥 因总体样本例数偏少袁对其化疗方案的选
择尚需进一步研究与优化遥
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