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摘 要!%目的&分析头颈部横纹肌肉瘤临床特征' %方法& 回顾性分析中山大学肿瘤防
治中心

$MMIN!LLM

年收治的
11

例头颈部横纹肌肉瘤患者的临床资料'肿瘤原发于脑膜
旁结构

$I

例(

HJOHP

$!非脑膜旁结构
#H

例)

JHOHP

*+

!

期
J

例!

"

期
Q

例!

#

期
#Q

例!

$

期
#

例'颈部淋巴结转移
#M

例"

HQO%P

*'病理类型为胚胎型
#M

例!腺泡型
##

例!多形
型

1

例' 分析全组患者及不同临床特征患者生存情况' %结果&

11

例患者中位生存时间
!#OK"1OI

个月!

#

年生存率
%MOQP

"

!1R11

*!

!

年生存率
11O1PS$$T11U

!

1

年生存率
!$O!P

SQR11U

' 早期"

!

,

"

期*患者中位生存期为
Q!OK"$%OQ

个月!晚期"

#

,

$

期*患者为
$JOK"

!OM

个月"

VWLGL#

*+ 腺泡型横纹肌肉瘤患者中位生存期为
#JGL"!GQ

个月!胚胎型患者为
!1GL"1G#

个月"

VWLG#1

*+ 原发于脑膜旁结构患者中位生存期为
#MGL"MG#

个月!原发于非
脑膜旁结构患者为

!1GL"JG#

个月"

VWLGQ!

*+ 颈部淋巴结阴性的横纹肌肉瘤患者中位生
存期为

1QGL"#IGM

个月!淋巴结阳性者为
#JGL"!GM

月"

VWLGL#

*+ %结论&早期诊断是提高
头颈部横纹肌肉瘤患者生存率的关键+ 区域淋巴结转移可能是头颈部横纹肌患者的一
个独立预后因素+

关键词!横纹肌肉瘤#头颈部#生存率
中图分类号!

:Q1MGM#

"

:Q1IGQ

文献标识码!

&

文章编号!

#LLJXK!J!

#

!K$!

$

K%XKJQIXK1

收稿日期"

!K$!XK$X1K

#修回日期"

!K$!XK1X$!

通讯作者!古模发%

Y!<,)(

!

CA<0Z.-.A++O/=CO+*

横纹肌肉瘤是一种高度恶性肿瘤! 起源于具有

横纹肌分化潜能的胚胎间叶细胞+ 头颈部横纹肌肉

瘤恶性程度高!发展较快!预后差!发病率低!约占头

颈部肿瘤的
#P

%

#

&

!目前国内外文献报道较少+ 为加

强对该病的认识!提高诊治水平!现将中山大学肿瘤

防治中心
#MMIN!KKM

年收治的
11

例头颈部横纹肌

肉瘤资料总结分析如下+

#

资料与方法

回顾性分析中山大学肿瘤防治中心
#MMIN!KKM

年经病理及免疫组化确诊为头颈部横纹肌肉瘤
11

例 患 者 的 临 床 资 料 +

11

例 患 者 中 男 性
!1

例

"

%MOQP

*!女性
#K

例"

1KO1P

*!男女比为
!O1##

!发病

年龄
J$QJ

岁!中位年龄
!HO!

岁+ 其中儿童"

[#J

岁*

##

例"

11O1P

*+

!"!

临床及影像学表现

临床表现主要为局部肿块和因肿瘤压迫引起症

状!如鼻塞,耳鸣,头痛等+ 起病至确诊时间
KO!H$1%

个月!平均
%O1M"#KOJI

个月+患者就诊时肿块最大者

为
#K+<%#K+<

!最小
#OH+<%#OH+<

+

H

例初诊被误诊

为慢性炎症!

#

例被误诊为鼻咽癌+ 就诊时
#M

例

"

HQO%P

*有颈部淋巴结转移!其中
#K

例为患侧颈部

淋巴结转移!

M

例为双颈部淋巴结转移+

#

例患者治

疗前有腹腔淋巴结远处转移+ 有
1

例患者在治疗期

间出现远处转移! 其中
!

例为骨转移!

#

例为肺转

移+

'\

或
D:F

影像学检查一般呈不规则形状肿

块!边缘清楚或模糊!多为均匀软组织密度!较大者

中心不规则囊变或坏死+肿块位于肌肉内或肌旁,肌

间!与肌肉无分界!常广泛破坏周围骨质结构及侵犯

邻近组织!可沿间隙或孔道生长!伴有引流区域淋巴

论 著 JQI
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结肿大!增强扫描明显强化且均匀"如鼻腔或副鼻窦

发生的横纹肌肉瘤常相互侵犯! 无法区分来源 #图

$

$! 与鼻咽癌发生于黏膜间向咽部间隙及深部侵犯

不同% 眶内原发或蔓延到眶内的横纹肌肉瘤与眼肌

关系密切!分布相一致"

!"#

肿瘤部位

头颈部横纹肌肉瘤根据发病部位分成两大类&

脑膜旁部位和脑膜旁以外部位'

$

(

% 本组患者肿瘤原

发于脑膜旁结构
$&

例#

'()'*

$!其中上颌窦
+

例!

筛窦
(

例!鼻腔
(

例!鼻咽
!

例!颞下窝
!

例!蝶骨大

翼
#

例!颞骨
#

例!上颌骨
#

例%

##

例
,%$*-

原发于

脑膜旁结构者患者伴有颅内侵犯% 非脑膜旁结构
$'

例#

(')'*

$!其中眼眶
(

例!口腔
!

例!脸部
!

例!鼻

翼
$

例!眼睑旁
!

例!颈部
(

例%

!"$

病理类型及
./0

分期

横纹肌肉瘤分
+

种病理类型&胚胎型)腺泡型和

多形型'

!

(

% 本组患者胚胎型
$1

例!腺泡型
$$

例!多

形型
+

例%免疫组化
$%

例患者肌动蛋白
,223!+'-

阳

性 !

#(

例
456789

阳性 !

$!

例
0:;<;=89

阳性 !

!!

例

>5789?89

阳性% 当
>5789?89

或
456789

阴性时
0:!

;<;=89

一般阳性%

按照国际横纹肌肉瘤委员会#

@AB

$

./0

分期标

准'

+

(

!

!

期
(

例!

"

期
C

例!

#

期
$C

例!

$

期
$

例%

!"%

治疗方法

++

例患者中!有
!$

例患者行手术治疗!其中大

体肿瘤完整切除
%

例!显微残存
$"

例!肉眼肿瘤残

存
'

例%

!!

例患者接受了化疗! 化疗方案有
DE>

)

0@E4

)

DE>4

)

@3FG>H$%

等!化疗
I(

程
$"

例!

J(

程

$!

例%

$'

例患者接受放疗!放疗剂量
+K"C!L:

!平均

剂量
'%)'#$+)'L:

% 二维放疗
&

例 !

+4!DA. (

例 !

@0A. +

例% 单独接受手术治疗
!

例!单独接受化疗

!

例!手术联合化疗
%

例!手术联合放疗
!

例!放疗

联合化疗
!

例!手术联合放化疗
$"

例%

!"&

统计学处理

使用
BMBB $%)"

软件进行统计学分析% 分析生

存时间)生存率与肿瘤原发部位)病理分型)临床分

期的关系% 生存分析采用
NO!

H<O9!0585P

法 !

Q;R!AO9S

检验生

存差异%

M$K)K'

为差异有统计学

意义%

!

结 果

++

例 患 者 中 位 生 存 时 间

!$)K #+)&

个 月 %

$

年 生 存 率

%1)C*

#

!+T++

$!

!

年生存率
++)+*

,$$T++-

!

+

年生存
!$)!*,CT++-

%

因总病例数较少!将
!

)

"

期患者归为早期!

#

)

$

期患者归类为晚期!

$$

例早期横纹肌肉瘤患者中

位生存期为
C!)"#$%)C

个月!

!!

例晚期横纹肌肉瘤

中位生存期为
$()"#!)1

个月!两组生存率差异有显

著性#

%

!

U$$)%C

!

MU")"$

$%

病理类型为多形型患者仅
+

例!例数较少!未行

统计分析%

$$

例腺泡型横纹肌肉瘤患者中位生存期

为
$()"#!)C

个月!

$1

例胚胎型患者中位生存期为

!+)"#+)$

月#

%

!

U!)!(

!

MU")$+

$%

$&

例原发于脑膜旁结构的横纹肌肉瘤患者中

位生存期为
$1)"#1)$

个月!

$'

例原发于非脑膜旁结

构患者中位生存期为
!+)"#()$

个月!两组生存率无

显著性差异#

%

!

U")$+

!

MU")C!

$%

$(

例淋巴结阴性的头颈部横纹肌肉瘤患者
+

年生存率
(!)1*,%T$(-

!

$1

例淋巴结阳性患者
+

年生

存率
$')&*,+T$1-

% 淋巴结阴性的横纹肌肉瘤患者中

位生存期为
+C)"#$&)1

个月!淋巴结阳性者中位生存

期为
$()"#!)1

个月!两组生存率差异有显著性#

%

!

U

%)!(

!

MU")"$

$% 见表
$

%

+

讨 论

横纹肌肉瘤发病率较低!但恶性程度高!好发于

儿童及青少年 '

(

(

!

+'*

横纹肌肉瘤原发于头颈部'

'

(

%

梁传余等 '

%

(对
%&

例头颈部横纹肌肉瘤临床资料进

图
$

原发于鼻腔的横纹肌肉瘤
0A@

图

论 著(C1
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行分析!发现
&"!

发病于
$"

岁之前"

'()*+

等 #

,

$研

究了
-.

例头颈部横纹肌肉瘤患者! 发病年龄平均

%/!

岁!男性占
%01

" 本研究患者中位年龄
!2/!

岁!

儿童%

3$-

岁&仅
$$

例%

00/01

&!可能与本肿瘤中心

就诊患者以成人为主有关"

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" 目前临床上

常 用 肌 动 蛋 白
4 556"027

'

89:)(+

'

;<*=*>(+

及

?9)(+@(+

等免疫组化标记! 其中以
?9)(+@(+

'

556"

02

!

89:)(+

敏感度较高! 而
;<*=*>(+

特异性较高!目

前认为!

;<*=*>(+

为诊断横纹肌肉瘤的代表性抗

体#

&

$

"本研究中
?()9+@(+

染色阳性率最高!为
%%/,1

!

符合此特点"

据报道! 发达国家横纹肌肉瘤总的
2

年生存

率
#,"1

#

.

$

"

'()*+

等 #

,

$统计的头颈部横纹肌肉瘤
2

年生存率较低!约
%"1

" 而国内统计的横纹肌肉瘤

患者
2

年生存率约
$-/,1A2"1

#

$"

$

" 笔者认为!国内

的生存率远低于国外的一个重要原因是国内对横纹

肌肉瘤认识不足" 横纹肌肉瘤的预后因素主要有组

织学类型'分期'原发肿瘤部位及年龄等#

,

$

" 本组
!

期患者
!

年生存为
$-/01

!

"

期患者为
"

!

#

期患者

为
$""1

!

$

期患者为
%%/,1

" 可见早期诊断是提高

横纹肌肉瘤患者生存率的关键"

本组患者颈部淋巴结转移
$.

例%

2,/%1

&!其中

$"

例为患侧颈部淋巴结转移!

.

例为双颈部淋巴结

转移"生存分析显示颈部淋

巴结阳性患者预后较阴性

患者差%

BC"/"$

&" 头颈部横

纹肌肉瘤是否遵循逐站淋

巴转移的规律'淋巴结转移

是否为头颈部横纹肌肉瘤

患者的一个独立预后因素

仍需进一步深入分析"

头颈部横纹肌肉瘤临

床表现主要为局部肿块!呈

亚急性病程"本组患者从起

病至确诊时间
"/!2$0%

个

月! 平均
%/0.%$"/-&

个月"

促使患者就诊的主要原因是有邻近器官受侵后的临

床表现"因为横纹肌肉瘤发病率低!临床医生的警惕

性不高!且横纹肌肉瘤症状不具有特征性!影像学和

组织病理学方面缺乏特异性征象! 使得早期诊断较

困难"因此我们建议(

%

提高临床医生对横纹肌肉瘤

的认识)

&

不能明确解释的体表实性肿块应尽早切

除!并取得病理诊断)

'

发现体内肿块!尽快作
DE

或

;FG

检查!

DE

和
;FG

可提示肿块对周围组织的侵袭

并为外科医生估计手术难度及肿瘤的临床分期提供

依据" 一旦明确诊断后应制定化疗'放疗和手术综合

治疗方案!尽可能根治肿瘤!改善患者预后"
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表
#

不同临床特征头颈部横纹肌肉瘤患者生存率

临床特征 例数
中位生存期

%月&

#

年生存率
%

1

&

!

年生存率
%

1

&

0

年生存率
%

1

&

(

!

B

值

临床分期
##/%, K/K#

#

'

)

期%早期&

## ,!/K%#%/, #KK &#/& ,!/,

!

'

"

期%晚期&

!! #-/K%!/. 2./# #0/% -/2

病理类型
` !/!- K/$0

胚胎型
$. !0/K%0/$ ,&/. -!/$ 0$/%

腺泡型
$$ $-/K%!/, %0/% $&/$ $&/$

肿瘤原发部位
K/$0 K/,!

脑膜旁结构
$& $./K%./$ &0/0 00/0 !!/!

非脑膜旁结构
$2 !0/K%-/$ %K/K 00/0 00/0

颈部淋巴结转移
%/!- K/K$

阳性
$. $-/K%!/. 2,/. !$/$ $2/&

阴性
$- 0,/K%$&/. &2/, 2K/K -!/.

`

多形型患者例数少!未进行统计分析"

-&K


