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　　摘　要：　目的　探讨鼻腔鼻窦横纹肌肉瘤（ＲＭＳ）的临床特征、治疗方式及预后的影响因素。方法　回顾性
分析２０１２年１月—２０２２年１月收治的１５例鼻腔鼻窦ＲＭＳ患者资料。１５例ＲＭＳ患者多为青少年，胚胎型１２例，
腺泡型３例。其中单纯化疗１例，鼻内镜手术＋术后化疗３例，鼻内镜手术＋术后放化疗７例，术前诱导化疗＋鼻
内镜手术＋术后放化疗４例。应用ＳＰＳＳ２６．０软件进行描述性统计分析，用ＫａｐｌａｎＭｅｉｅｒ法评估患者的临床特征、
病理类型、肿瘤分期、治疗方式等因素与临床预后的关系。结果　随访３～１１３个月。治疗后６例无复发，４例局部
复发，５例全身转移。８例生存，７例死亡。１年生存率约为９３．３％，５年生存率约为４３．６％。病理类型、淋巴结转
移、远处转移、治疗方式及美国ＲＭＳ研究组（ＩＲＳ）分期是影响ＲＭＳ预后的危险因素（Ｐ＜０．０５）。结论　鼻腔鼻窦
ＲＭＳ临床罕见，易侵及眼眶、颅底，具有高复发率及死亡率。多学科联合诊疗是目前有效的治疗方式，手术联合辅
助放化疗可降低复发率、改善预后。提高对该病的临床及病理认识，进行分子学及基因组学研究，寻找新的治疗靶

点，有望提高患者的生活质量及生存率。
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　　横纹肌肉瘤（ｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ，ＲＭＳ）是一种
罕见的异质性软组织恶性肿瘤，主要起源于胚胎中

胚层，癌细胞有向肌细胞分化的倾向，可发生于肢

体、躯干的各个部位。在成人癌症中发病率约１％，
儿童约为７％［１２］，是儿童及青少年最常见的头颈部

软组织肉瘤，患病率占所有软组织肉瘤的 ５０％以
上［３］。根据组织形态及病理类型，２０１３版 ＷＨＯ中
将ＲＭＳ分为胚胎型、腺泡型、梭形细胞／硬化型、多
形型４种亚型［４］。其中最多见的 ＲＭＳ类型为胚胎
型，约占５０％；其次为腺泡型，约占３１％；梭形细胞／
硬化型及多形型在临床上十分少见［５］。因鼻腔鼻

窦解剖复杂，ＲＭＳ膨胀性生长常侵犯眼眶、颅底等
周围组织，手术难度大，不易达到阴性切缘，具有高

复发率和死亡率［６］。目前，多学科联合诊治是采取

的主要治疗手段，手术切除肿瘤联合辅助放化疗可

能改善预后［７］。因此在本研究中，我们回顾性分析

了山西医科大学第二医院耳鼻咽喉科收治的１５例
ＲＭＳ患者的病历资料，总结该病的临床及病理特
点，分析与预后相关的危险因素，以期早期诊断、个

性化治疗，提高患者生存率。

１　资料与方法

１．１　一般资料
收集２０１２年１月—２０２２年１月我科收治符合

纳入标准的１５例鼻腔鼻窦ＲＭＳ患者临床及随访资
料，其中男１０例，女５例；年龄４～４３岁，平均年龄
１５．４岁，＜１８岁１１例（７３％）。纳入标准：①病理
组织活检明确诊断为ＲＭＳ的患者；②采取鼻内镜手
术治疗的患者均为同一术者；③随访资料有效可靠。
排除标准：①继发于鼻腔鼻窦的 ＲＭＳ的患者；②病
理组织活检诊断为其他类型的鼻腔鼻窦恶性肿瘤患

者；③非同一术者进行鼻内镜手术；④合并其他部位
的恶性肿瘤或严重的基础疾病；⑤患者失访，资料
不全。

１．２　临床特征
入院主诉鼻出血１例，单侧鼻塞４例，上颌部胀

痛４例，眼球突出６例（其中伴视物模糊及眼球运动

障碍２例，伴头闷、头痛１例）。６例眼球突出患者
均就诊于眼科，行眼和眼眶 ＣＴ检查发现鼻腔鼻窦
肿物突入眼眶，后就诊于耳鼻咽喉科，上述１５例均
初步诊断为鼻腔鼻窦肿物。入院后行鼻部 ＣＴ及鼻
部ＭＲＩ检查，评估肿瘤大小及侵犯范围，初步判断
肿瘤性质。病变累及单侧鼻腔鼻窦有１４例，病变累
及双侧筛窦、蝶窦、鼻腔且侵入右侧眼眶１例。原发
病灶位于鼻腔１例，上颌窦８例，筛窦１例，上颌窦、
筛窦、蝶窦等多部位受侵５例。
１．３　治疗方案

本研究中对于肿瘤直径小、部位局限，病检证实

切缘阴性、无转移病灶的胚胎型ＲＭＳ患者采取手术
切除＋术后化疗方案，对于腺泡型ＲＭＳ患者及其他
肿瘤侵犯周围重要器官组织、有转移病灶的胚胎型

ＲＭＳ患者采取手术 ＋术后放化疗或术前诱导化疗
＋手术＋术后放化疗的综合治疗方案。单纯化疗
１例，鼻内镜手术＋术后化疗３例，鼻内镜手术 ＋术
后放化疗共７例，术前诱导化疗 ＋鼻内镜手术 ＋术
后放化疗共４例。放疗剂量为４５～６０Ｇｙ，化疗采用
长春新碱、异环磷酰胺、阿霉素等多疗程联合方案。

１５例ＲＭＳ患者的资料见表１。
１．４　随访情况

随访采用门诊复查及电话随访的方式。定期复

查血常规、鼻部ＣＴ、鼻部ＭＲＩ、颈部淋巴结及腹部彩
超、胸片、骨扫描等检查及化验，明确有无局部复发

或全身转移。

１．５　统计学方法
使用ＳＰＳＳ２６．０软件进行描述性统计分析，用

ＫａｐｌａｎＭｅｉｅｒ法评估患者的临床资料、病理类型、肿
瘤分期、治疗方式等因素与临床预后的关系。

２　结果

２．１　病理类型及分期
１５例ＲＭＳ患者均行病理组织活检明确诊断，

胚胎型１２例，男８例，女４例；腺泡型３例，男２例，
女１例；未见梭形细胞型及多形型。根据国际癌症
控制联盟和美国癌症分期系统联合委员会发布的第
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表１　１５例ＲＭＳ患者的临床资料及治疗、预后情况

序号 性别
年龄

（岁）

影像检查鼻腔

鼻窦病变部位

病理

类型

ＴＮＭ
分期

ＩＲＳ
分期

治疗方式 有无复发 生存情况
随诊时间

（月）

１ 男 １７ 右侧上颌窦、筛窦 腺泡型 Ｔ４ａＮ１Ｍ１ Ⅳ 单纯化疗 全身转移 死亡 ３
２ 男 ７ 左侧上颌窦 腺泡型 Ｔ２Ｎ０Ｍ０ Ⅰｂ手术＋术后放化疗 局部复发 生存 ６
３ 女 ８ 右侧上颌窦 腺泡型 Ｔ４ａＮ１Ｍ０ Ⅱｃ术前化疗＋手术＋术后放化疗 全身转移 死亡 １５
４ 男 ６ 右侧上颌窦 胚胎型 Ｔ１Ｎ０Ｍ０ Ⅰｂ手术＋术后化疗 无复发 生存 ２３
５ 男 １０ 右侧鼻腔 胚胎型 Ｔ１Ｎ０Ｍ０ Ⅰａ手术＋术后化疗 无复发 生存 ８７
６ 男 ８ 左侧上颌窦 胚胎型 Ｔ２Ｎ０Ｍ０ Ⅰｂ手术＋术后化疗 无复发 生存 ７８
７ 男 １０ 左侧上颌窦 胚胎型 Ｔ２Ｎ０Ｍ０ Ⅰｂ手术＋术后放化疗 无复发 生存 ２２
８ 女 ６ 左侧上颌窦、筛窦、蝶窦 胚胎型 Ｔ３Ｎ０Ｍ０ Ⅱａ手术＋术后放化疗 局部复发 死亡 １４
９ 女 ３５ 右侧筛窦 胚胎型 Ｔ３Ｎ０Ｍ０ Ⅰａ手术＋术后放化疗 局部复发 生存 ９
１０ 女 ４ 左侧上颌窦 胚胎型 Ｔ３Ｎ０Ｍ０ Ⅰｂ手术＋术后放化疗 无复发 生存 ９６
１１ 男 ４３ 双侧筛窦、蝶窦、鼻腔 胚胎型 Ｔ４ａＮ１Ｍ０ Ⅲｂ术前化疗＋手术＋术后放化疗 全身转移 死亡 １７
１２ 女 １２ 左侧上颌窦、筛窦 胚胎型 Ｔ４ａＮ０Ｍ０ Ⅱｃ手术＋术后放化疗 全身转移 死亡 １７
１３ 男 ２１ 左侧上颌窦 胚胎型 Ｔ４ａＮ０Ｍ０ Ⅱｂ术前化疗＋手术＋术后放化疗 无复发 生存 １１３
１４ 男 ３５ 右侧上颌窦 胚胎型 Ｔ４ａＮ１Ｍ０ Ⅱｂ手术＋术后放化疗 局部复发 死亡 ２９
１５ 男 ９ 右侧上颌窦、筛窦、蝶窦 胚胎型 Ｔ３Ｎ１Ｍ０ Ⅱｃ术前化疗＋手术＋术后放化疗 全身转移 死亡 １５

８版 ＡＪＣＣ肿瘤分期进行术前评估［８］，其中 Ｔ１期
２例，Ｔ２期 ３例，Ｔ３期 ４例，Ｔ４ａ期 ６例。Ｎ０期
１０例，Ｎ１期５例。Ｍ０期１４例，Ｍ１期 １例。根据
美国ＲＭＳ研究组（ｉｎｔｅｒｇｒｏｕｐｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａｓｔｕｄ
ｙ，ＩＲＳ）发布的分期系统进行治疗后分期评估［９］。

Ⅰａ期２例，Ⅰｂ期５例，Ⅱａ期１例，Ⅱｂ期２例，
Ⅱｃ期３例，Ⅲｂ期１例，Ⅳ期１例。
２．２　预后情况

随访时间３～１１３个月，平均随访时间３６．２７个
月，中位随访时间１７个月。１５例患者无复发６例，局
部复发４例，全身转移５例。死亡７例，生存８例。
１年生存率约为９３．３％，５年生存率约为４３．６％。
２．３　影响预后因素分析

应用ＫａｐｌａｎＭｅｉｅｒ法分析比较性别、年龄、病理
类型、ＴＮＭ分期、治疗方式、ＩＲＳ分期等因素与疾病预
后的关系。腺泡型ＲＭＳ累积生存率明显低于胚胎型
ＲＭＳ（Ｐ＝０．０１３），有区域淋巴结转移（Ｎ１）患者的累
积生存率低于无区域淋巴结转移（Ｎ０）的患者（Ｐ＝
０．０１０），有远处转移（Ｍ１）患者的累积生存率低于无
远处转移（Ｍ０）的患者Ｐ＜０．０００１），不同治疗方式对
生存率的影响有统计学差异（Ｐ＝０．００１）、不同ＩＲＳ分
期对生存率的影响有统计学差异（Ｐ＜０．０００１），上述
因素与预后有相关性。不同性别之间ＲＭＳ预后无统
计学差异（Ｐ＝０．３０９），将患者按年龄（以１８岁为界）
分为两组，分析年龄对生存率的影响（Ｐ＝０．９１２），按
照ＲＭＳ有无侵犯临近组织将患者分为 Ｔ１３、Ｔ４两
组，差异均无统计学意义（Ｐ＝０．１１７）。见表２。

ＫａｐｌａｎＭｅｉｅｒ法分析得出，病理类型、有无淋巴
结转移、有无远处转移、治疗方式及ＩＲＳ分期是鼻腔

鼻窦ＲＭＳ预后的危险因素，性别、年龄、Ｔ分期对预
后的影响不大。

３　典型病例

典型病例１，患者，男，２１岁，主因“左侧持续性
鼻塞伴左眼进行性视力下降 ２月，黑鏤 １周”于
２０１２年８月１５日就诊于我院。入院查体：Ｍａｒｃｕｓ
ｇｕｎｎ瞳孔，左侧瞳孔散大，直径７ｍｍ；右侧瞳孔直
径３ｍｍ；左侧瞳孔直接对光反射迟钝或消失，间接
对光反射存在。左眼球突出，突出度为５ｍｍ，轻度
外移。鼻部ＣＴ示：左侧鼻腔及上颌窦内病灶，伴骨
质破坏。鼻内镜示：左侧鼻腔质软的灰白色新生物。

取病理活检提示：符合胚胎型 ＲＭＳ，免疫组化：Ｖｉｍ
ｅｎｔｉｎ（＋），ＭＣＫ（－），Ｄｅｓｍｉｎ（＋），Ｍｙｏｇｅｎｉｎ（＋），
ＳＭＡ（－），Ｓｙｎ（－），ＣｇＡ（－），Ｋｉ６７（＋，５％）。治
疗方案：先行异环磷酰胺 ＋地塞米松 ＋脂质体阿霉
素３个周期诱导化疗，再行鼻内镜手术切除肿物，术
后行３个周期化疗，并行２周期放射治疗。目前随
访１１３个月，定期门诊复查，术后５年曾因鼻窦炎再
次入院，行鼻内镜手术，术后组织送病理组织活检，

未发现肿瘤细胞。复查鼻部ＣＴ、ＭＲＩ未发现局部复
发，颈部无淋巴结转移。见图１。

典型病例２，患者，女，８岁，主因“右眼球突出
伴溢泪１周”于２０１９年１２月２２日就诊于我院。眼
科查体：右眼球突出，右眼压 １４ｍｍＨｇ，左眼压
１３ｍｍＨｇ；右眼球突出度 １９ｍｍ，左眼球突出度
１４ｍｍ；右眼视力０．６，左眼视力０．５；右眼球向下、
外下运动受限。于眼科医院行眼眶 ＣＴ示：左侧上
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颌窦炎性改变，右侧上颌窦内侧壁软组织影。后就

诊于我科，行眼眶 ＭＲＩ提示：右侧上颌窦内异常信
号影，考虑肿瘤性病变，双侧颌下区淋巴结肿大，鼻

窦炎。鼻窦ＣＴ：右侧上颌窦占位，考虑 ＲＭＳ可能。
考虑患儿病变范围大，先行病理组织活检明确病理

诊断，化疗减容后再行手术切除。结果示：送检黏膜

组织被覆假复层纤毛柱状上皮细胞，间质内可见多

量小蓝圆细胞浸润，细胞圆形、椭圆形，核浆比例明

显增高，部分细胞挤压变形明显，倾向腺泡型 ＲＭＳ，
免疫组化：ＭｙｏＤ１（＋），Ｍｙｏｇｅｎｉｎ（＋），Ｄｅｓｍｉｎ

（＋），ＡＥ１／ＡＥ３（－），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋），ＳＭＡ（－），
ＣＤ９９（＋），ＡＬＫ（＋），ＰＡＸ５（－），ＷＴ１（－），Ｋｉ６７
（＋，８０％）。行异环磷酰胺 ＋地塞米松 ＋脂质体阿
霉素方案化疗３周期，右侧鼻塞、流涕症状消失，右
眼突出明显减轻。２０２０年４月１日行影像导航下
鼻内镜下泪前隐窝入路右鼻腔鼻窦 ＲＭＳ低温等离
子切除术，右上颌窦、筛窦开放术。术后２周给予异
环磷酰胺＋表柔比星化疗３周期，联合局部放疗。
随访１５个月，全身转移，患儿死亡。见图２。

表２　ＲＭＳ预后的影响因素分析

单因素
例

数

平均生存

时间（月）

中位生存

时间（月）
χ２ Ｐ

性别

　男 １０ ３９．３ ２２．５ １．０３４ ０．３０９

　女 ５ １３．０ ８．０

年龄（岁）

　＜１８ １１ ３４．２ １７．０ ０．０１２ ０．９１２

　≥１８ ４ ４２．０ ２３．０

病理类型

　胚胎型ＲＭＳ １２ ４３．３ ２２．５ ６．１１６ ０．０１３

　腺泡型ＲＭＳ ３ ８．０ ６．０

Ｔ分期

　Ｔ１３ ９ ３８．９ ２２．０ ２．４６１ ０．１１７

　Ｔ４ ６ ３２．３ １７．０

Ｎ分期

　Ｎ０ １０ ４６．５ ２２．５ ６．６２８ ０．０１０

　Ｎ１ ５ １５．８ １５

单因素
例

数

平均生存

时间（月）

中位生存

时间（月）
χ２ Ｐ

Ｍ分期
　Ｍ０ １４ ３８．６ １９．５ １４．０００＜０．０００１
　Ｍ１ １ ３．０ ３．０
治疗方式

　单纯化疗 １ ３．０ ３．０ １６．８９１ ０．００１
　手术＋术后化疗 ３ ６２．７ ７８．０
　手术＋术后放化疗 ７ ２７．６ １７．０
　术前化疗＋手术＋
　术后放化疗

４ ４０．０ １６．０

ＩＲＳ分期
　Ⅰａ ２ ４８．０ ４８．０ ２７．７０３＜０．０００１
　Ⅰｂ ５ ４５．０ ２３．０
　Ⅱａ １ １４．０ １４．０
　Ⅱｂ ２ ７１．０ ７１．０
　Ⅱｃ ３ １５．７ １５．０
　Ⅲｂ １ １７．０ １７．０
　Ⅳ １ ３．０ ３．０

　　注：ＲＭＳ（横纹肌肉瘤）；ＩＲＳ（ＲＭＳ研究组）。
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４　讨论

鼻腔鼻窦ＲＭＳ在临床上发病较为罕见，最多见
的ＲＭＳ类型为胚胎型，其次为腺泡型，梭形细胞／硬
化型及多形型在临床上十分罕见［１０１１］，肉瘤多为无

痛性肿块，主要临床表现取决于原发部位、肿瘤大小

以及邻近组织和器官的受侵／压迫［１２］，鼻腔鼻窦

ＲＭＳ膨胀性生长可能出现鼻塞、头痛、涕中带血等
症状，易与良性肿瘤、炎症性病变及其他类型的恶性

肿瘤相混淆，延误治疗时机，另外由于鼻腔鼻窦位置

深在、解剖复杂，与颅底、海绵窦、眼眶等重要组织毗

邻，原发于鼻腔鼻窦的肿瘤常合并周围重要组织受

累，手术难度更大，不易达到阴性切缘，具有高复发

率和死亡率［６］。

本研究中共收集１５例鼻腔鼻窦 ＲＭＳ患者，其
中包括１２例胚胎型ＲＭＳ，３例腺泡型ＲＭＳ。本研究
中ＲＭＳ最常见原发部位为上颌窦，其次表现为上颌
窦、筛窦、蝶窦等多部位受侵，多因上颌部胀痛、眼球

突出就诊。

根据不同标准可以对诊断为 ＲＭＳ的患者进行
分期，既往头颈部软组织肉瘤与四肢、躯干软组织肉

瘤均采用第７版ＡＪＣＣ肿瘤分期［１３］，即根据肿瘤病

变大小（＜５ｃｍ或≥５ｃｍ）、浸润程度、有无区域淋
巴结或者远处转移来进行临床分期，但考虑到头颈

部解剖的复杂性以及头颈部肿瘤常较其他部位肿瘤

体积小的特异性，ＵＩＣＣ／ＡＪＣＣ发布了第８版 ＡＪＣＣ
肿瘤分期［８］，主要对肿瘤直径及侵犯组织标准进行

了调整［１４１５］。以２、４ｃｍ为截点，Ｔ１期：肿瘤直径≤
２ｃｍ；Ｔ２期：２ｃｍ＜肿瘤直径≤４ｃｍ；Ｔ３期：肿瘤直
径＞４ｃｍ；Ｔ４期肿瘤侵犯临近组织，Ｔ４ａ期：肿瘤侵
犯眶内、颅底／硬脑膜、面部骨骼或翼状肌，Ｔ４ｂ期：
肿瘤侵犯脑实质、颈动脉、椎前肌或中枢神经系统。

治疗前根据ＴＮＭ进行临床分期，治疗后根据ＩＲＳ分
期系统进行分期［９］。

大量临床研究发现，ＲＭＳ的年龄、原发部位、病
理类型、治疗方式、临床分期与预后相关［７，１６１７］。

ＲＭＳ好发于男性，但性别对预后无显著影响［１８］，本

研究中共收集 １５例 ＲＭＳ的临床资料，其中男
１０例，女５例，应用ＫａｐｌａｎＭｅｉｅｒ法分析性别与预后
的关系，发现差异无统计学意义。小于１０岁的青少
人较成人预后更好、生存率更高，老年患者的预后更

差，在本研究中符合上述结论。胚胎型ＲＭＳ是最常
见的组织学亚型，且预后较腺泡型 ＲＭＳ好，本研究

中包含１２例胚胎型，３例腺泡型，ＫａｐｌａｎＭｅｉｅｒ分析
结果腺泡型生存率明显小于胚胎型，差异具有统计

学意义。临床分期及危险度分组对预后的预测十分

重要，本研究分析 ＴＮＭ分期（第８版）、ＩＲＳ分期对
预后的影响。根据有无侵犯临近组织将 ＲＭＳ患者
分为２组（Ｔ１３组、Ｔ４组），分析其对预后的影响，
但差异不具有统计学意义；ＩＲＳ分期中Ⅲ期、Ⅳ期的
累积生存率明显低于Ⅰ期、Ⅱ期，差异具有统计学
意义。

目前针对所有 ＲＭＳ患者的一线治疗是一种多
学科综合治疗方案，包括化疗、手术切除、放射治疗，

尽管大多数局限性ＲＭＳ患者可以治愈，但转移性或
复发性ＲＭＳ患者的预后仍然很差［１６］。手术切除是

ＲＭＳ的首选治疗方式，手术切缘阴性可显著减少局
部复发［１９２０］，但因鼻腔鼻窦解剖的复杂性，手术获

得阴性切缘的难度大，这也可能是鼻腔鼻窦ＲＭＳ复
发率高的原因，若肿瘤体积大、侵犯周围组织器官，

可采取术前诱导性放化疗，缩小肿瘤体积，之后再采

取鼻内镜手术切除，可能会获得更好的治疗效

果［２１］。目前，ＲＭＳ标准化的化疗方案为长春新碱＋
放线菌素Ｄ＋环磷酰胺／异环磷酰胺，标准化疗后加
用低剂量维持性化疗可改善高危组 ＲＭＳ患者的预
后［２２］。本研究中对于肿瘤直径小、部位局限，病检

证实切缘阴性、无转移病灶的胚胎型ＲＭＳ患者采取
手术切除＋术后化疗方案，对于腺泡型ＲＭＳ患者及
其他肿瘤侵犯范围大、有转移病灶的胚胎型ＲＭＳ患
者采取手术＋术后放化疗或术前诱导化疗＋手术＋
术后放化疗的综合治疗方案。ＫａｐｌａｎＭｅｉｅｒ法分析
治疗方式不同对ＲＭＳ患者预后的影响，发现是否综
合治疗与预后有相关性，若想进一步验证可能需要

进行更大样本研究。

随着基因检测技术的发展，对肉瘤分子学和基

因组学方面的研究已成为学者关注的重点，通过这

些基础研究可以明确新的病理类型及治疗靶点，完

善肿瘤的危险度分组，以及寻找新的治疗药物及手

段，将基因组学和早期筛查补充到临床研究中是改

善ＲＭＳ治疗和预后的关键［２３２４］。Ｓｋａｐｅｋ等［２５］报道

融合阳性ＲＭＳ比融合阴性ＲＭＳ预后更差，基于此，
ＰＡＸＦＯＸＯ１可能是预测伴有 ＰＡＸＦＯＸＯ１融合的
ＲＭＳ患者预后的生物标志物以及潜在的治疗靶点。
以ＰＡＸＦＯＸＯ１为靶点的 ＬＰＲ（ｌｉｐｉｄｐｒｏｓｔａｍｉｎｅｓｉＲ
ＮＡ）抑制转录及ＲＭＳ细胞的增殖，达到抑制肿瘤生
长的目的［２６］。Ｂｈａｒａｔｈｙ等［２７］研究发现恩替诺特可

抑制ＰＡＸ３ＦＯＸＯ１融合蛋白的产生。此外，专家学

·２４·
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者们还致力于研究其他通路的分子靶向药物在

ＲＭＳ中的应用，如帕唑帕尼［２８］、抗 ＶＥＧＦ单克隆抗
体（贝伐单抗）［２９］、索拉非尼［３０］等。

综上所述，鼻腔鼻窦 ＲＭＳ临床上相对罕见，肿
瘤易侵及眼眶、颅底，具有高复发率及死亡率。胚胎

型ＲＭＳ预后较好，腺泡型ＲＭＳ预后较差，此外淋巴
结转移、远处转移、治疗方式、ＩＲＳ分期是鼻腔鼻窦
ＲＭＳ预后的危险因素。多学科联合诊疗是目前有
效的治疗方式，手术联合辅助放化疗可降低复发率、

改善预后。提高对鼻腔鼻窦肉瘤的临床及病理认

识，进行分子学及基因组学研究，寻找新的治疗靶

点，有望提高患者的生活质量及生存率，为 ＲＭＳ患
者带来福音。
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ｔｉｎｕｏｕｓｌｏｗｄｏｓｅｃｙｃｌｏｐｈｏｓｐｈａｍｉｄｅａｓｍａｉｎｔｅｎａｎｃｅｃｈｅｍｏｔｈｅｒａｐｙ

ｉｎｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｈｉｇｈｒｉｓｋｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ（ＲＭＳ２００５）：ａｍｕｌ

ｔｉｃｅｎｔｒｅ，ｏｐｅｎｌａｂｅｌ，ｒａｎｄｏｍｉｓｅｄ，ｐｈａｓｅ３ｔｒｉａｌ［Ｊ］．ＬａｎｃｅｔＯｎ

ｃｏｌ，２０１９，２０（１１）：１５６６－１５７５．

［２３］ＰａｐｐｏＡＳ，ＤｉｒｋｓｅｎＵ．Ｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ，Ｅｗｉｎｇｓａｒｃｏｍａ，ａｎｄ

ｏｔｈｅｒｒｏｕｎｄｃｅｌｌｓａｒｃｏｍａｓ［Ｊ］．ＪＣｌｉｎＯｎｃｏｌ，２０１８，３６（２）：１６８－

１７９．

［２４］李锦荣，夏立军，李梦婷．鼻腔鼻窦少见恶性肿瘤的组织病理

学和综合性治疗研究进展［Ｊ］．中国耳鼻咽喉颅底外科杂志，

２０２０，２６（４）：４５６－４６１．

［２５］ＳｋａｐｅｋＳＸ，ＡｎｄｅｒｓｏｎＪ，ＢａｒｒＦＧ，ｅｔａｌ．ＰＡＸＦＯＸＯ１ｆｕｓｉｏｎｓｔａ

ｔｕｓｄｒｉｖｅｓｕｎｆａｖｏｒａｂｌｅｏｕｔｃｏｍｅｆｏｒｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏ

ｍａ：ａｃｈｉｌｄｒｅｎ’ｓｏｎｃｏｌｏｇｙｇｒｏｕｐｒｅｐｏｒｔ［Ｊ］．ＰｅｄｉａｔｒＢｌｏｏｄＣａｎｃ

·３４·
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ｅｒ，２０１３，６０（９）：１４１１－１４１７．

［２６］ＲｅｎｇａｓｗａｍｙＶ，ＺｉｍｍｅｒＤ，ＳüｓｓＲ，ｅｔａｌ．ＲＧＤｌｉｐｏｓｏｍｅｐｒｏｔａ

ｍｉｎｅｓｉＲＮＡ（ＬＰＲ）ｎａｎｏｐａｒｔｉｃｌｅｓｔａｒｇｅｔｉｎｇＰＡＸ３ＦＯＸＯ１ｆｏｒ

ａｌｖｅｏｌａｒｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａｔｈｅｒａｐｙ［Ｊ］．ＪＣｏｎｔｒｏｌＲｅｌｅａｓｅ，２０１６，

２３５：３１９－３２７．

［２７］ＢｈａｒａｔｈｙＮ，ＢｅｒｌｏｗＮＥ，ＷａｎｇＥ，ｅｔａｌ．ＴｈｅＨＤＡＣ３ＳＭＡＲＣＡ４

ｍｉＲ２７ａａｘｉｓｐｒｏｍｏｔｅｓｅｘｐｒｅｓｓｉｏｎｏｆｔｈｅＰＡＸ３：ＦＯＸＯ１ｆｕｓｉｏｎｏｎ

ｃｏｇｅｎｅｉｎｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ［Ｊ］．ＳｃｉＳｉｇｎａｌ，２０１８，１１（５５７）：

ｅａａｕ７６３２．

［２８］ＶａｎＤｅｒＧｒａａｆＷＴ，ＢｌａｙＪＹ，ＣｈａｗｌａＳＰ，ｅｔａｌ．Ｐａｚｏｐａｎｉｂｆｏｒｍｅ

ｔａｓｔａｔｉｃｓｏｆｔｔｉｓｓｕｅｓａｒｃｏｍａ（ＰＡＬＥＴＴＥ）：ａｒａｎｄｏｍｉｓｅｄ，ｄｏｕｂｌｅ

ｂｌｉｎｄ，ｐｌａｃｅｂｏｃｏｎｔｒｏｌｌｅｄｐｈａｓｅ３ｔｒｉａｌ［Ｊ］．Ｌａｎｃｅｔ，２０１２，３７９

（９８２９）：１８７９－１８８６．

［２９］ＯｋａｄａＫ，ＹａｍａｓａｋｉＫ，ＴａｎａｋａＣ，ｅｔａｌ．ＰｈａｓｅＩｓｔｕｄｙｏｆｂｅｖａｃｉ

ｚｕｍａｂｐｌｕｓｉｒｉｎｏｔｅｃａｎｉｎｐｅｄｉａｔｒｉｃｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｒｅｃｕｒｒｅｎｔ／ｒｅｆｒａｃｔｏ

ｒｙｓｏｌｉｄｔｕｍｏｒｓ［Ｊ］．ＪｐｎＪＣｌｉｎＯｎｃｏｌ，２０１３，４３（１１）：１０７３－

１０７９．

［３０］ＫｉｍＡ，ＷｉｄｅｍａｎｎＢＣ，ＫｒａｉｌｏＭ，ｅｔａｌ．Ｐｈａｓｅ２ｔｒｉａｌｏｆｓｏｒａｆｅｎｉｂ

ｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎａｎｄｙｏｕｎｇａｄｕｌｔｓｗｉｔｈｒｅｆｒａｃｔｏｒｙｓｏｌｉｄｔｕｍｏｒｓ：Ａｒｅｐｏｒｔ

ｆｒｏｍｔｈｅＣｈｉｌｄｒｅｎ’ｓＯｎｃｏｌｏｇｙＧｒｏｕｐ［Ｊ］．ＰｅｄｉａｔｒＢｌｏｏｄＣａｎｃｅｒ，

２０１５，６２（９）：１５６２－１５６６．

（收稿日期：２０２２－０３－２９）
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