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·论著·

　　横纹肌肉瘤(rhabdomyosarcoma，RMS)是起源于

横纹肌细胞或向横纹肌细胞分化的间叶细胞的一种恶

性肿瘤，是青少年常见的软组织肉瘤之一。国外研

究资料统计显示，横纹肌肉瘤占所有青少年恶性肿

瘤的5%～8%，男女比例为1.4～1.7:1，临床表现无特

异性，初诊时就已经为临床Ⅲ～Ⅳ期
[1]
。20世纪70年

代以前，治疗方法以手术切除为主，复发及转移率达

65%～80%；近年来由于手术方法的改进、化疗和放射
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【摘要】目的 探讨青少年横纹肌肉瘤的临床疗效及预后。方法 对我院2010年1月至2017年12月收治的37 例青少年横纹肌肉

瘤患者的临床资料进行分析，包括性别、年龄、肿瘤原发部位、病理类型、分期、治疗方法、疗效及生存期。有2

例单纯手术，2例行单纯放疗,13例仅行全身化疗，20例行手术联合放化疗。化疗方案均含有长春新碱、放线菌素

D、表阿霉素、环磷酰胺等药物。单纯全身化疗的患者，行12周期VAD方案化疗。手术联合放化疗的患者，术后行6

周期的VAC方案化疗，配合局部放疗，放疗结束后再行4周期的VDC方案化疗。按照实体瘤疗效评价标准(RECIST)评

价近期客观疗效，随访。结果 男22例，女15例，年龄13至30岁，中位年龄22岁。根据美国横纹肌肉瘤研究组(IRS)

的分期标准，I期7例、Ⅱ期4例、Ⅲ期6例、Ⅳ期20例。所有患者均经病理组织活检及免疫组化确诊，胚胎型20例，

腺泡型13例，多形型4例。有2例单纯手术，2例行单纯放疗,13例仅行全身化疗，20例行手术联合放化疗。随访至

2018年3月30日，存活 9例，死亡28例。结论 青少年横纹肌肉瘤常见病理类型为胚胎型，治疗以手术、放疗、化疗

为主，但其恶性度高，死亡率高，需要多学科综合协作有望提高生存率，其预后与肿瘤分期及病理类型可能有关。
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Clinical Observation of Rhabdomyosarcoma in 37 Adolescents
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[Abstract] Objective  To investigate the clinical efficacy and prognosis of juvenile rhabdomyosarcoma. Methods  The clinical data 
of 37 patients with rhabdomyosarcoma admitted to our hospital from January 2010 to December 2017 were analyzed.
Results  There were 22 males and 15 females, ranging in age from 13 to 30 years, with a median age of 22 years. 
According to the staging criteria of the American rhabdomyosarcoma research group (IRS), there were 7 cases in stage I, 
4 cases in stage II, 6 cases in stage III, and 20 cases in stage IV. All patients were confirmed by histopathological biopsy 
and immunohistochemistry. There were 20 cases of embryonal type, 13 cases of acinar type and 4 cases of pleomorphic 
type. There were 2 cases of simple operation, 2 cases of radiotherapy alone, 13 cases of systemic chemotherapy only, 
and 20 cases of surgery combined with radiotherapy and chemotherapy. Follow up to March 30, 2018, 9 cases survived 
and 28 died. Conclusion The common pathological type of juvenile rhabdomyosarcoma is embryonal type. It is mainly 
treated with surgery, radiotherapy and chemotherapy, but its malignant degree is high and the mortality is high. It is 
expected to improve the survival rate by multidisciplinary comprehensive cooperation. The prognosis is likely to be 
related to the tumor staging and pathological types.
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治疗等综合治疗的应用，青少年横纹肌肉瘤患者的生

存率得到了一定程度的提高，但其总体预后仍然较

差。本文复习了我院37例青少年横纹肌肉瘤患者的临

床资料，总结该病的临床特点、治疗方法，为今后改

善青少年横纹肌肉瘤的疗效及预后提供一定的参考。

　　1  资料与方法
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　　1.1 临床资料  回顾性分析2010年1月至2017年

12月共37例初次就诊我院的青少年横纹肌肉瘤患者的

临床资料，包括性别、年龄、肿瘤原发部位、病理类

型、分期、治疗方法、疗效及生存期。

　　1.2 诊断及分期  所有患者均经病理组织活检

及免疫组化确诊。依据患者症状、体征、CT、MRI等

检查结果，记录肿瘤的位置、大小及是否出现远处

转移等，采用美国横纹肌肉瘤协作组(Intergroup 

Rhabdomyosarcoma Study group，IRS)分期法：Ⅰ

期：肿瘤局限，完全切除，区域淋巴结未累及。Ⅱ

期：肿瘤局限，肉眼观完全切除，有或无镜下残留。

Ⅲ期：未完全切除或仅行活检，原发灶或区域淋巴结

有镜下残留。Ⅳ期：诊断时已有远处转移。

　　1.3 治疗方法  有2例单纯手术，2例行单纯放

疗，13例仅行全身化疗，20例行手术联合放化疗。化

疗方案均含有长春新碱、放线菌素D、表阿霉素、环

磷酰胺等药物。单纯全身化疗的患者，行12周期VAD

方案化疗。手术联合放化疗的患者，术后行6周期的

VAC方案化疗，配合局部放疗，放疗结束后再行4周

期的VDC方案化疗。VAD方案：长春新碱1.5mg/m
2
(最

大不超过2mg)，第1、8天；表阿霉素60mg/m
2
，第1、

2天；放线菌素D 45ug/kg(最大不超过2500ug)，第1

天。VAC方案：长春新碱1.5mg/m
2
(最大不超过2mg)，

第1、8天；表阿霉素60mg/m
2
，第1、2天；环磷酰胺

2000mg/m
2
，第1天。VDC方案：长春新碱1.5mg/m

2
(最

大不超过2mg)，第1、8天；放线菌素D 45ug/kg(最

大不超过2500ug)，第1天；环磷酰胺2000mg/m
2
，第

1天。放疗用于原发肿瘤部位术后残留病灶、转移部

位和受累的区域淋巴结。一般情况下，术后镜下残留

(Ⅱ期)，区域淋巴结未受侵者放疗剂量4000cGy，已

有淋巴结受累者剂量为4500cGy，有肉眼残留者(Ⅲ

期) 剂量为4000～5000cGy，放疗期间配合长春新碱

每周1次化疗。

　　1.4 疗效及不良反应  按照实体瘤疗效评价标准

(RECIST)评价近期客观疗效，分为完全缓解(CR)、部

分缓解(PR)、疾病稳定(SD)、疾病进展(PD)。化疗毒

副反应参照NCI.CTCAE(化疗毒性反应分级标准)进行

分级。急慢性放射损伤评价标准采用RTOG System的

标准。

　　1.5 随访  首次入院时间为随访起始时间，到

2018年3月30日为止，通过返院复查及电话沟通，

对所有患者进行随访。主要研究终点为总生存率

(overall survival，OS)，OS是指从患者诊断横纹肌

肉瘤到死亡或最后一次随访时间。次要研究终点为放

化疗不良反应。

　　1.6 统计学处理  采用SPSS l7.0统计软件包进

行统计学分析，用Kap-lan Meier法计算生存率，计

数资料采用χ
2
检验。P＜0.05视为差异具有统计学意

义。

　　2  结   果

　　在该组37例患者中，男性22例，女性15例，男女

比例为1．47：1；年龄13至30岁，中位年龄22岁。按

照美国横纹肌肉瘤协作组(IRS)分期法，I期7例、Ⅱ

期4例、Ⅲ期6例、Ⅳ期20例；原发头颈部者20例，原

发腹盆部者10例，原发四肢者7例。所有患者均经病

理组织活检及免疫组化确诊，其中胚胎型20例，腺

泡型13例，多形型4例。经上述治疗后的患者，达到

CR 3例，PR 10例，SD 7例，PD 17例，疾病控制率

54.0%。化疗毒副反应主要为血液学毒性(中性粒细胞

下降、血小板下降)，I～Ⅱ°者占45.9%(17/37)，

Ⅲ～Ⅳ°者占54.0%(20/37)。亦有少数患者出现

I～Ⅱ°的肝功损害及胃肠道反应，经对症治疗后均

可耐受化疗。放疗毒副反应主要为照射部位的局部皮

肤轻度损伤，经对症治疗后均可按计划完成治疗。通

过返院复查及电话沟通，对所有患者进行随访，到

2018年3月30日为止，存活9例，死亡28例，中位生存

时间是14.0个月，本组病例中1年生存率56.8%，2年

生存率为27.0%，5年生存率将更低。

 

　　3  讨   论

　　文献报道青少年横纹肌肉瘤多见于男孩，男女

比例为1.4～1.7：1
[2]
。本研究中男女比例为1.47：

1，与文献报道基本一致。发病部位多见于头颈部、

四肢及腹盆部，病理类型以胚胎型为主。横纹肌肉瘤

起源于横纹肌母细胞，病程进展迅速，死亡率高。据

报道，西方发达国家经过近3O年的努力，大大改善了

此病的预后，总的5年生存率可达70%
[3]
。国内统计资

料显示，横纹肌肉瘤的5年总生存率为14.7%～50%。

本组病例中1年生存率56.8%，2年生存率为27.0%，5

年生存率将更低，可能与本组患者中，Ⅲ～Ⅳ期的

患者占多数有关。影响青少年横纹肌肉瘤预后的重

要因素是临床分期、肿瘤病理类型，其中预后相对

较好的为分期早、胚胎型。在本文中，分期早的患
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者，预后好(P=0.043)，但病理类型与预后无明显相

关(P=0.483)，可能与病例数偏少有关，需要进一步

扩大样本统计分析。此外，本文中，患者的性别、肿

瘤的原发部位与预后亦无确切相关(P=0.411性别、

P=0.073原发部位)。

　　横纹肌肉瘤的主要表现是原发部位的肿胀。本组

病例37例中有35例都有原发部位的肿胀，由于肿瘤恶

性程度高，其生长迅速，局部浸润明显，早期就发生

广泛转移，给早期诊断和有效治疗带来了极大的难

度。手术治疗的原则是在对患者的生活质量和重要脏

器功能影响不大的前提下，尽可能行肿瘤病灶的广泛

切除术。对于无法行广泛切除术的部位，又不在四肢

无法行截肢手术的肿瘤，术后配合放疗可以有效降低

局部复发的风险。单纯的外科手术切除或局部放射治

疗往往又难以达到长期生存的目的，只有配合全身化

疗才可能进一步降低复发率、提高生存率。横纹肌肉

瘤虽恶性度高，但对化疗相对敏感，术前新辅助化疗

可以消除亚临床转移灶并使原发病灶体积缩小，肿瘤

细胞活性降低，减少手术中肿瘤细胞扩散的机会，提

高手术成功率，减少局部复发及远处播散
[4]
，同时术

前新辅助化疗也为保留器官及其功能的手术方式提供

了可行性，全身化疗的作用也越来越重要。因此，对

横纹肌肉瘤患者而言，临床医师要根据患者的年龄、

肿瘤部位、分期、病理类型等多方面的资料，通过多

学科协作来制订综合治疗方案。近年来，临床上常用

的化疗药物有表阿霉素、环磷酰胺/异环磷酰胺、长

春新碱、放线菌素D、顺铂等，但总体有效率都不是

很高。此外，国内有应用粒子内放射治疗横纹肌肉瘤

的报道
[5]
，国外也要一些有类似的报道，尤其对青少

年患者，粒子内放射治疗可以在进一步有效的控制肿

瘤的同时，降低对正常组织的伤害，而不会影响其生

长发育，理论上是十分有前景的治疗方式，但其临床

实际应用价值有待于进一步的探讨。生物免疫治疗在

协助杀伤肿瘤细胞的基础上，还可以调节肿瘤患者的

免疫耐受状态
[6-7]

。国内外均有文献报道生物免疫治

疗可以提高恶性肿瘤患者对放化疗的耐受力，但对其

用于直接杀死肿瘤细胞的疗效方面，尚缺乏大宗的统

计学数据。染色体的异常和相关分子通路的改变被认

为是横纹肌肉瘤发病的主要原因
[1]
，这与横纹肌肉瘤

治疗方案的选择和预后判断有直接的意义。因此，人

类基因组测序和高通量测序技术的迅猛发展，为横纹

肌肉瘤的分子生物学机制和潜在的分子靶向治疗提供

了一定的线索。目前靶向药物治疗是横纹肌肉瘤治疗

的一个研究热点，但由于横纹肌肉瘤的具体发病机制

尚未完全清晰，可进行相关临床试验的靶向药物很

少，值得更深入的探索与研究。

　　总之，在21世纪精准治疗时代下，青少年横纹肌

肉瘤精准治疗的主要目标是，遵循循证医学证据，应

用国内外诊治指南，重视基因检测的意义，结合我们

的临床经验，以及患者的实际经济能力，制订合理有

效的综合治疗方案，尽可能地降低药物的毒副反应，

以达到治疗效果的最大化和毒副作用的最小化，实现

个体化的精准治疗。
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