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腺泡性横纹肌肉瘤合并胚胎性横纹肌肉瘤 1 例 *
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横纹肌肉瘤（Rhabdomyosarcoma, RMS）是儿童

常见的软组织恶性肿瘤，具有侵袭性强、恶性程度高

的特点。目前关于患者横纹肌肉瘤多部位不同病理亚

型发病的报道较少，本例患者为右上臂腺泡性横纹肌

肉瘤合并左乳腺胚胎性横纹肌肉瘤，临床较为罕见，

现报道如下。

1    临床资料

患者，女性，13 岁。于 2016 年 1 月无明显诱因

出现右上臂肿胀，可触及鸡蛋大小肿块，MRI（2016

年 1 月 28 日）：右侧肱三头肌长头内肿瘤伴出血（见

图 1）。穿刺活检提示为右上臂软组织肉瘤，于 2016

年 1 月 29 日在徐州医科大学附属医院骨科行右上臂

肿瘤扩大切除术，术后病理 ：（右上臂）肿瘤细胞。

免疫组织化学结果 ：CKpan（+），Vimentin（弱 +），

MyoD1（-），Myogenin（+），Desmin（-），D2-40（-），

CD31（-），CD34（-），CD99（-），Syn（-），CD56（-），

BcL-2（-），CK5/6（-），Melan-A（-），HMB45（-），

EMA（-），Ki67（+40%），免疫组织化学结果为腺泡

性横纹肌肉瘤。遂于本院儿科行奈达铂 + 表柔比星 +

异环磷酰胺化疗 8 周期，化疗后定期门诊复查未示明

显异常。患者于 2018 年 3 月无意中发现左乳拳头大

小肿块，穿刺活检 ：（左乳）小细胞恶性肿瘤，免疫组

织化学结果 ：CKpan（-），Sox-10（-），S-100（-），

CD99（+），CD56（+），CgA（-），SYN（-），TTF-1（-），

DESMIN（+），Myogenin（+），MyoD1（+），NSE（-），

CD3（-），CD20（-），Ki67（+ 约 80%）。结合 HE 切片，

符合胚胎性横纹肌肉瘤。胸部 CT（2018 年 3 月 28

日）：左侧乳腺区占位伴左侧腋窝淋巴结肿大（见图

2）。遂于本院肿瘤科行紫杉醇 + 甲氨喋呤 + 阿帕替尼

化疗 2 周期，复查彩超提示颈部及腋窝多发异常淋巴

结，更改化疗方案为吉西他滨 + 达卡巴嗪 + 顺铂 + 阿

帕替尼化疗 1 周期，化疗后左乳病灶较前明显缩小。

但化疗后出现血压控制不佳及蛋白尿，考虑阿帕替尼

副反应导致，遂更改化疗方案为吉西他滨 + 顺铂 + 安

罗替尼化疗 4 周期，化疗结束后复查胸部 CT（2018 年

10 月 23 日）：乳腺占位化疗术后，与 2018 年 3 月 28

日 CT 比较，左侧乳腺病灶及左侧腋窝、胸大肌深面

淋巴结缩小，左侧胸壁皮肤较前增厚（见图 3）。后转

入本院普外科于 2018 年 11 月 8 日行乳腺癌改良根治

	               A			             B

A：T1WI；B：T2WI 显示右肱三头肌长头内团块状稍长 T1 稍

长 T2 信号影，片状短 T1 长 T2 信号影，T2 fs 呈高信号。

图 1    MRI 
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术，术后病理 ：（左乳）恶性肿瘤，结合病史及活检免

疫组织化学结果，符合胚胎性横纹肌肉瘤，部分组织

坏死，脉管内见瘤栓，腋窝淋巴结见肿瘤转移（20/21）。

现患者已转入本院肿瘤科继续治疗。

	             A 			               B

A：左侧乳腺区示团块状不均匀高密度影，病灶内部密度不均

匀；B：左侧腋窝示增大淋巴结影。

图 2    左侧乳腺区占位伴左侧腋窝淋巴结肿大

		  A 		      B

A：左侧乳腺区示团块状高密度影，密度不均匀，左侧乳腺皮

肤弥漫性增厚；B：左侧腋窝示增大淋巴结影。

图 3    左侧乳腺占位化疗术后

2    讨论

横纹肌肉瘤起源于横纹肌组织或原始间叶细胞。

2013 年，WHO 将横纹肌肉瘤分为胚胎性、腺泡性，

多形性及梭形细胞 / 硬化性横纹肌肉瘤 [1]。其中，胚

胎性横纹肌肉瘤是其最常见病理亚型，约占所有横纹

肌肉瘤的 58%[2]。横纹肌肉瘤的确诊主要依靠病理检

查，对一些肿瘤细胞分化差或未分化且不易与其他肿

瘤鉴别的病例，行免疫组织化学检查有助于明确诊断。

本例患者左乳腺及右上臂肿瘤均为横纹肌肉瘤，但其

免疫组织化学结果提示为不同病理亚型，因此该患者

诊断为右上臂腺泡性横纹肌肉瘤合并左乳腺胚胎性横

纹肌肉瘤，而并非转移性横纹肌肉瘤或乳腺癌。

目前，手术和放化疗的综合治疗已经成为横纹

肌肉瘤的主要治疗方案 [3]。随着致瘤基因的不断发

现，横纹肌肉瘤的分子靶向治疗逐渐受到重视。血管

生成是肿瘤恶性生长的关键环节，血管内皮生长因

子（vascular endothelial growth factor, VEGF） 及 其 受

体 VEGFR 构成的 VEGF/VEGFR 通路是血管生成的

关键通路。阿帕替尼为抗血管生成靶向药物，当其与

VEGFR-2 酪氨酸激酶结合时，可导致 VEGFR-2 酪氨

酸激酶失活，进而抑制 VEGF/VEGFR 通路，从而达到

抑制肿瘤血管生成的目的 [4]。该例患者发现左乳胚胎

性横纹肌肉瘤后，应用阿帕替尼化疗，乳腺肿块呈缩

小趋势，表明血管生成在胚胎性横纹肌肉瘤的进展中

发挥着巨大作用。后来患者出现血压控制不佳及蛋白

尿等毒副反应，因此在应用阿帕替尼等药物时，应密

切监测毒副反应，并根据需要加以调整使患者能够耐

受治疗。
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