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多学科综合治疗71例儿童横纹肌肉瘤的效果评估

徐艳丽 施诚仁 谈珍 袁晓军

摘要 目的：评价横纹肌肉瘤（rhabdomyosarcoma，RMS）多学科诊疗草案重庆方案（CQ-RMS-2009）多学科综合治疗（multidisci⁃
plinary treatment，MDT）儿童RMS的有效性，探讨RMS预后因素。方法：回顾性分析2006年5月至2016年4月于上海交通大学医

学院附属新华医院治疗、年龄<14岁RMS患儿临床资料。比较不同因素对RMS患儿长期生存的影响。结果：71例RMS患儿纳入

研究，男女比例 1.84：1；中位诊断年龄为 47（2～166）个月，中位随访时间 52（15～165）个月。5年总体生存率（5-year overall sur⁃
vival，5y-OS）和5年无事件生存率（5-year event free survival，5y-EFS）分别为（61.9±5.1）%和（56.1±4.2）%。2006年5月至2009年

12月收治的患儿 5y-OS为（48.1±12.1）%，2010年 1月至 2016年 4月收治患儿的 5-OS为（73.3±7.9）%，差异具有统计学意义（P=
0.042）；5y-EFS分别为（35.9±11.7）%和（69.8±8.7）%，差异无统计学意义（P=0.064）。单因素分析显示，病理类型、术后临床分组、

治疗模式、危险度分组是影响RMS患儿总体生存率（overall survival，OS）的重要因素（均P<0.05）。多因素分析显示，术后临床分

组及治疗模式是影响患儿预后的独立因素（均P<0.05）。结论：当RMS确诊时，多数患儿处于中晚期，OS偏低，MDT模式可有效改

善RMS患儿的预后，降低晚期患儿复发/疾病进展率，对于疾病复发/进展后的局部控制同样有明显效果。
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横纹肌肉瘤（rhabdomyosarcoma，RMS）是起源于

原始间叶组织的恶性肿瘤，是儿童期最常见的软组

织肉瘤，约占儿童所有恶性肿瘤的 4.5%［1］，发病率居

儿童颅外实体肿瘤的第3位［2］。美国14岁以下儿童/
青少年的RMS年发病率为 4.5/100万例［3］，50%以上

患儿的发病年龄为 1～10岁。美国自 1972年成立了

国际横纹肌肉瘤协作组（Intergroup Rhabdomyosarco⁃

ma Study Group，IRSG），对RMS进行了较为深入的研

究。目前，RMS患儿 5年总体生存率已达 70%以

上［4］。中国近年先后发布了一些区域性或全国性

RMS诊断及治疗的建议或共识［5-6］，但与发达国家存

在一定的差距。本研究旨在分析71例RMS患儿的诊

疗情况，进而评估多学科综合治疗（multidisciplinary
treatment，MDT）模式对RMS的临床价值。
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Abstract Objective: To explore the effectiveness and feasibility of multidisciplinary treatment (MDT) based on the CQ-RMS-2009 pro-

tocol and analyze the association of prognostic factors with the long-term survival of children with rhabdomyosarcoma (RMS). Meth-

ods: Medical records of patients with RMS under 14 years of age at Xinhua Hospital, Shanghai Jiao Tong University School of Medicine,

from May 2006 to April 2016 were analyzed. The association of different factors with the long-term survival of children with RMS was

compared. Results: In total, 71 cases of RMS in children were included. The male to female ratio was 1.84:1, median age at diagnosis

was 47 (2-166) months, and median follow-up time was 52 (15-165) months. The 5-year overall survival (5y-OS) and 5-year event free

survival (5y-EFS) was 61.9%±5.1% and 56.1%±4.2%. From May 2006 to December 2009 and from January 2009 to April 2016, the 5y-

OS was 48.1%±12.1% and 73.3%±7.9%, respectively (P=0.042), and the 5y-EFS was 35.9%±11.7% and 69.8%±8.7%, respectively (P=

0.064). The univariate analysis showed that the pathological subtypes, postoperative clinical group (P=0.025), treatment patterns, and

risk groups were significantly associated with overall survival (OS)(P<0.05). Multivariate analysis revealed that the postoperative clini-

cal group and treatment patterns were independent prognostic factors (P<0.05). Conclusions: On diagnosis, most of the children with

RMS are already in the middle and late stages with low OS. MDT could effectively improve the prognosis and reduce the rate of re-

lapse/progression in children with RMS, and it has remarkable efficacy for local control of disease relapse/progression.

Keywords: rhabdomyosarcoma (RMS), multidisciplinary treatment (MDT), prognosis, children
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1 材料与方法

1.1 一般资料

选取 2006年 5月至 2016年 4月上海交通大学医

学院附属新华医院收治的RMS患儿，纳入标准：1）诊

断时年龄<14岁；2）经手术切除或肿块活组织检查，

病理确诊为RMS的初诊患儿；3）至少完成1个化疗疗

程。剔除确诊后非疾病进展而放弃治疗的6例患儿，

71例随访资料完整的RMS患儿纳入本研究。

1.2 方法

1.2.1 诊断方法 所有患儿的手术或活检组织的病

理切片均经 2位病理科医师审核，明确诊断为RMS。
依据2013年世界卫生组织制定的RMS病理学诊断及

分型标准［7］，横纹肌肉瘤分为 4个亚型：胚胎型横纹

肌肉瘤、腺泡型横纹肌肉瘤、多形性横纹肌肉瘤和梭

形/硬化型横纹肌肉瘤。儿童多形性横纹肌肉瘤罕

见，约占儿童横纹肌肉瘤的1%，鉴于此亚型罕见，本

组病例中无此亚型，即分为胚胎型、腺泡型和梭形细

胞/硬化型3个亚型。2014年9月之后收治的RMS患
儿均同步采用免疫荧光标记的原位杂交技术（fluo⁃
rescence in situ hybridization，FISH）检测 FOXO1基因

易位情况。所有患儿治疗前均需行相关的影像学检

查（包括B超、放射性核素骨扫描、电子计算机断层扫

描、磁共振成像、正电子发计算机断层显像等）和骨

髓穿刺；若肿瘤原发或转移至眼眶、中耳、鼻腔、鼻

咽、颞下窝、翼腭、咽旁区等脑脊膜旁区域，进行脑脊

液检查。根据 IRSG制定的分期标准对患儿进行治疗

前分期［8］。根据患儿接受全身治疗前的手术情况进

行术后临床分组（包括术后肿瘤的残留状态、淋巴结

受累情况等），分为Ⅰ～Ⅳ组［9］。按照 IRSG制定的

RMS危险度分组标准［10］，将患儿划分为不同的危险

度，给予相应的治疗方案。

1.2.2 疗效评估 参考实体肿瘤疗效评定标准对RMS
患儿进行疗效评定［11］。完全缓解（complete remission，
CR）指接受治疗的患儿，经体格检查及CT或磁共振检

查提示肿瘤完全消失。部分缓解（partial remission，PR）
指肿瘤最大直径缩小≥50%，无任何新发或疾病进展的

证据。疾病稳定（stable disease，SD）指肿瘤最大直径缩

小<50%，无任何新发或疾病进展的证据。疾病进展

（progressive disease，PD）指肿瘤最大直径增大≥25%，或

有新发肿瘤；对于PR患儿，肿瘤增大>50%，亦定义为疾

病进展。复发指已获得CR的患儿出现新发肿瘤病灶

或原发部位的肿瘤重新出现。

1.2.3 治疗方案 1）化疗：2006年 5月至 2009年 12
月收治的RMS患儿接受以AVCP/IEV/VCP/DEV为主

（阿霉素 30 mg/m2 d1、8，长春新碱 1.5 mg/m2 d0、7，环
磷酰胺 300 mg/m2 d1～3，顺铂 90 mg/m2 d0/异环磷酰

胺 1.5 g/m2 d1～5，依托泊苷 100 mg/m2 d1～5，长春新

碱1.5 mg/m2 d0、7/长春新碱1.5 mg/m2 d0、7，环磷酰胺

300 mg/m2 d1～3，顺铂90 mg/m2 d0/更生霉素12 μg/kg
d1～5，依托泊苷 100 mg/m2 d1～5，长春新碱 1.5 mg/
m2 d0、7）的化疗方案，中危组CR后 4个疗程及高危

组CR后 6个疗程，总疗程≤14个［12］。2010年１月至

2016年 4月收治的患儿采用中国儿童肿瘤协作组

（Chinese Children's Cancer Group，CCCG）RMS多学科

诊疗草案重庆方案（CQ-RMS-2009）进行治疗。通常

在术后7 d开始化疗，为VAC方案（长春新碱1.5 mg/m2

d1、8、15，放线菌素D 0.045 μg/kg d1，环磷酰胺1.8 g/m2

d1），放疗期间停用放线菌素D，低危RMS应用VAC
和VA（长春新碱+放线菌素D）方案，共12个疗程；中

危及高危组RMS应用VAC共14个疗程。

2）手术：根据治疗前的影像学评估肿瘤可完整切

除者，先行手术，再行化疗及局部放疗；若完整切除困

难者，则仅行肿块活检，明确诊断后先行新辅助化疗，

再行放疗或择期手术。手术治疗总的原则是完整切除

原发病灶和周边1～2 cm未受侵犯的边缘正常组织，尽

可能地保留器官、肢体功能，不影响美观。

3）放疗：适用于原发肿瘤部位术后残留病灶（镜

下残留或肉眼残留）、转移部位和受累的区域淋巴

结，放射剂量取决于残留病灶数量。术后镜下残留

（Ⅱ期）、区域淋巴结未侵犯的患儿放疗剂量为40 Gy，
已有淋巴结受累的剂量为45 Gy；有肉眼残留（Ⅲ期）

者剂量为 40～50 Gy，放疗过程中每周给予静脉注射

长春新碱进行化疗。

1.2.4 随访 统计终点为末次随访时间、复发、死亡

或失访。总生存期（overall survival，OS）为确诊之日

至末次随访日期（2020年1月），或任何原因所致死亡

的时间。无事件生存期（event free survival，EFS）为确

诊之日至事件发生的时间，该事件指疾病进展、复

发、失访、放弃治疗及死亡。失访指完成化疗后 1年
内无任何形式的随访记录，失访患儿生存期计算至

末次随访日，以末次随访疗效作为疾病最终状态。

1.3 统计学分析

采用 SPSS 17.0软件进行统计学分析。采用Ka⁃
plan-Meier法计算生存率，定性资料以率（%）表示。

采用对数秩检验（Log-rank检验）单因素分析其预后

危险因素，多因素分析采用Cox回归模型，定性资料

采用χ2检验。以P<0.05为差异具有统计学意义。

2 结果

2.1 临床特征

纳入的71例RMS患儿中，男性46例，女性25例，

男女比例为1.84：1。诊断年龄<1岁5例（7.0%），1～4
岁 32例（45.1%），5～9岁 28例（39.4%），≥10岁 6例
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（8.5%）。中位诊断年龄为 47（2～166）个月，中位随

访时间为52（15～165）个月。

肿瘤原发部位：四肢/躯干20例（28.2%），头颈部

（非脑膜旁）13例（18.3%），脑膜旁 12例（16.9%），眼

眶部 1例（1.4%），盆腔 11例（15.5%），膀胱/前列腺 9
例（12.7%），泌尿生殖道（非膀胱/前列腺）3例（4.2%）
（会阴 1例、输尿管 1例、子宫/阴道壁 1例），胆道 2例
（2.8%）。首发症状多见于局部非外伤性肿块，其次

是因肿块增大造成的功能障碍：无痛性肿物 32例
（45.1%），腹痛、腹胀 12例（16.9%），鼻塞伴涕中带血

6例（8.5%），局部疼痛7例（9.8%），排尿或排便困难9
例（12.7%），头痛、头晕或视力下降3例（4.2%），发热、

黄疸2例（2.8%）。
根据IRSG制定的RMS治疗前分期标准，71例患儿

分为 1期 7例（9.9%），2期 15例（21.1%），3期 23例
（32.4%），4期26例（36.6%）。术后临床分组：Ⅰ组3例
（4.2%），Ⅱ组10例（14.1%），Ⅲ组32例（45.1%），Ⅳ组26
例（36.6%）。RMS危险度分组：低危组2例（2.8%），中危

组44例（62.0%），高危组25例（35.2%）。
初诊时24例（33.8%，24/71）出现远处转移，其中

肺转移6例（25.0%，6/24），淋巴结转移4例（16.7%，4/
24），骨骼转移3例（12.5%，3/24）。71例患儿中，病理

组织学类型为胚胎型横纹肌肉瘤46例（64.8%），腺泡

型横纹肌肉瘤 20例（28.2%），梭形/硬化型横纹肌肉

瘤5例（7.0%）。2014年9月后收治的26例RMS患儿

（胚胎型 15例，腺泡型 9例，梭形/硬化型 2例），经

FISH技术检测FOXO1基因易位，发现6例（22.2%，6/
27）为FOXO1基因易位阳型，且均为腺泡型RMS。该

6例中有5例诊断时已存在远处转移，截至末次随访；

4例死亡，1例化疗/放疗及手术后仍未达CR，家属放

弃治疗。另外 1例原发部位为上唇部，虽无远处转

移，但经4个疗程评估，肿块无明显缩小，并根据体外

药敏实验结果调整治疗方案，治疗中行2次手术及放

疗，治疗难度较大。

2.2 生存评估

患儿5年总体生存率（5-year overall survival，5y-OS）
和5年无事件生存率（5-year event free survival，5y-EFS）
分别为（61.9±5.1）%和（56.1±4.2）%（图1）。其中2006
年5月至2009年12月收治的RMS患儿（18例）5y-OS为
（48.1±12.1）%，2010年１月至2016年４月收治的患儿

（53例）5y-OS为（73.3±7.9）%，差异具有统计学意义（P=
0.042）；2006年5月至2009年12月与2010年１月至2016
年４月收治的患儿5y-EFS分别为（35.9±11.7）%和（69.8±
8.7）%，差异无统计学意义（P=0.064）。

71例RMS患儿按照危险度分组比较：低危组、中危

组及高危组5y-OS分别为100%、（67.4±8.7）%和（45.2±

13.5）%，差异具有统计学意义（P=0.035，图2）。
71例RMS患儿按照术后临床分组比较：Ⅰ～Ⅳ组

的5y-OS分别为100%、（88.9±10.5）%、（77.2±8.4）%和

（41.8±11.6）%，差异具有统计学意义（P=0.025，图3）。

A：5y-OS；B：5y-EFS
图1 71例RMS患儿5年总体生存曲线

图2 不同危险度分组RMS患儿OS生存曲线

图3 不同术后临床分组的RMS患儿OS生存曲线

71例RMS患儿中，有 29例（40.8%）出现复发/疾
病进展，中位复发/疾病进展时间为确诊后17（5～55）
个月。复发/疾病进展后 3y-OS为（30.1±10.7）%。

2006年 5月至 2009年 12月出现复发/疾病进展患儿
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11例（15.5%），占同期患儿总数的61.1%（11/18）。其

中8例（44.4%，8/18）为术后临床分组Ⅳ组的患儿，平

均复发/疾病进展进展时间为确诊后 21（10～50）个

月：2例复发/疾病进展后行自体干细胞移植，1例行

个体化方案治疗（CTX+TOPO），2例再次给予局部放

疗或病灶手术切除术，3例出现转移后放弃治疗；8例
患儿死亡。2010年１月至 2016年４月出现复发/疾
病进展患儿18例（25.3%），占同期患儿总数的11.9%
（18/53）。此 18例均为术后临床分组Ⅳ组的患儿。

平均复发/疾病进展时间为确诊后 31（10～48）个月，

其中8例复发/疾病进展后死亡。

2.3 放疗和化疗相关并发症

患儿化疗后常见不良反应为骨髓抑制、电解质

紊乱、药物相关不良反应。根据NCI-CTC 2.0评估标

准［11］，应用VAC方案患儿中15例（15/53，28.3%）骨髓

抑制达到4级，存在粒细胞缺乏患儿给予粒细胞集落

刺激因子对症治疗，血常规均恢复正常，无患儿因化

疗后骨髓抑制导致延迟治疗或死亡。3例患儿治疗

过程中发生严重呕吐导致低钠血症，引起惊厥。3例
患儿出现药物相关性不良反应，其中1例患儿应用伊

立替康后 1周出现延迟性腹泻，1例患儿应用长春新

碱后出现周围型神经炎（手指僵硬），1例患儿化疗后

出现严重肝功能损害，保肝治疗后肝功能恢复正

常。71例患儿中仅3例放疗部位发育受影响，1例出

现放疗后听力受损。

2.4 影响RMS预后的相关危险因素

将 71例患儿的发病年龄、性别、原发部位、病理

类型、治疗前分期、术后临床分组、危险度分组、肿瘤

大小、治疗模式进行单因素分析（表 1）。结果显示，

病理类型、术后临床分组、危险度分组、治疗模式是

影响患儿OS的重要因素（均P<0.05）。采用Cox回归

模型对上述影响因素进行多因素分析（表 2）。结果

显示，术后临床分组及治疗模式（P=0.032）是影响患

儿预后的独立因素（均P<0.05）；术后临床分组级别

高、未进行MDT规范治疗的患儿预后较差。

临床因素

发病年龄（岁）

<1
1～4
5～9
≥10

性别

男

女

原发部位

眼眶

头颈部（非脑膜旁）

脑膜旁

泌尿生殖道（非膀胱/前列腺）

膀胱/前列腺

盆腔

四肢/躯干

胆道

病理类型

胚胎型

腺泡型

梭形/硬化型

治疗前分期

1期
2期
3期
4期

例数（%）

5（7.0）
32（45.1）
28（39.4）
6（8.5）

46（64.8）
25（35.2）

1（1.4）
13（18.3）
12（16.9）
3（4.2）
9（12.7）
11（15.5）
20（28.2）
2（2.8）

46（64.8）
20（28.2）
5（7.0）

7（9.9）
15（21.1）
23（32.4）
26（36.6）

5y-OS（%）

60.0±11.9
67.4±9.8
61.4±12.6
55.8±15.2

68.3±8.1
62.0±11.9

100
74.0±13.2
68.6±18.6
100

53.6±21.1
49.1±18.9
60.3±12.8
100

76.0±7.6
37.4±12.6
50.0±35.5

100
83.3±15.2
63.2±12.6
41.8±11.6

P

0.738

0.279

0.921

0.030

0.020

表1 71例RMS患儿临床特征及生存分析
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表2 影响RMS患儿预后的多因素分析

3 讨论

RMS可发生于人体各部位，包括骨骼肌部位以及

没有骨骼肌的部位（如膀胱、阴道等），最常见发病部位

为头颈部和泌尿生殖道，其次为四肢、躯干、腹膜后等，

少见部位为胆管、肺、大网膜等［13-14］。本组病例中发病

部位以头颈部最多，其中（非脑膜旁）13例（18.3%），脑
膜旁12例（16.9%），眼眶1例（1.4%），其次是四肢/躯干

20例（28.2%）。Fischer等［15］研究显示，儿童RMS以胚胎

型最常见，其次为腺泡型，男性发病率较女性高。本研

究病理类型以胚胎型最多见，男性发病率较高，与国外

报道［16-17］相似。初诊时有24例（33.8%）出现远处转移，

其中以肺转移最多（6例），与Rudzinski等［17］报道的最常

见的转移部位相同。

有研究［18］证实，RMS的某些细胞遗传学及分子

生物学标志可影响患儿的长期生存率，其中 FOXO1

基因染色体易位被公认是影响RMS预后的分子生物

学因素之一，在RMS诊断及分型、个体化治疗及治疗

后评估方面有重要价值。60%～70%腺泡型患儿存

在 t（2；13）（q35；q14）染色体易位形成 PAX3/FOXO1
融合基因，该类患儿 5y-OS仅为 22%，约 10%的腺泡

型患儿存在 t（1；13）（q36；q14）染色体易位形成

PAX7/FOXO1融合基因，此类融合基因阳性患儿 5y-
OS约为75%。其余腺泡型无上述2种融合基因的患

儿的发病部位、转移发生率、生存率、基因表达信号

等与胚胎型RMS患儿无显著性差异［19］。可见，PAX/
FOXO1融合基因检测在RMS危险度分组及预后评估

方面起重要作用。最新美国儿童肿瘤协作组（Chil⁃
dren's Oncology Group，COG）研究［20］结果提示，对

PAX3/PAX7-FOXO1融合基因阳性患儿，应提高治疗

强度。相反，融合基因阴性患儿应减轻治疗强度。

目前，中国尚无大样本数据分析该融合基因的治疗

效果及预后。因检测方法有限，本组病例只能检测

到是否存在 FOXO1易位，未能统计具体融合基因。

本研究结果显示，6例FOXO1阳性患儿治疗效果及生

存情况均较差。随着检测方法的进步，未来该项检

测在RMS的诊断及危险度分型、指导个体化治疗和

预后评估方面有重要的指导意义，且一些肿瘤的靶

向药物已经在实验室检查中发现，尽管尚未转化为

临床，此类患儿有望找到较好的治疗方法［21］。

国内对于RMS的临床特征及治疗效果的认识主

要来自国际大型临床数据研究，尤其是 IRSG、欧洲儿

临床因素

术后临床分组

Ⅰ组

Ⅱ组

Ⅲ组

Ⅳ组

危险度

低危组

中危组

高危组

肿瘤大小（cm）
≤5
>5

治疗模式

2010年1月至2016年4月
Ⅰ～Ⅱ期

Ⅲ~Ⅳ期

2006年5月至2009年12月
Ⅰ～Ⅱ期

Ⅲ～Ⅳ期

例数（%）

3（4.2）
10（14.1）
32（45.1）
26（36.6）

2（2.8）
44（62.0）
25（35.2）

42（59.2）
29（40.8）

13（16.9）
40（56.4）

5（7.0）
13（19.7）

5y-OS（%）

100
88.9±10.5
77.2±8.4
41.8±11.6

100
67.4±8.7
45.2±13.5

74.3±8.0
56.0±11.8

100
66.9±9.4

80.0±17.9
34.3±13.8

P

0.025

0.032

0.027

0.048

表1 71例RMS患儿临床特征及生存分析（续表1）

临床因素

发病年龄

性别

原发部位

病理类型

治疗前分期

术后临床分组

危险度

肿瘤大小

治疗模式

B
-0.503
1.145
-0.029
-0.035
-0.252
1.291
0.607
1.278
-4.260

SE
0.415
0.724
0.109
0.564
0.515
0.527
0.687
0.756
1.982

Wald
1.468
2.502
0.069
0.004
0.239
6.016
0.779
2.855
4.617

P

0.226
0.114
0.792
0.95
0.625
0.014
0.377
0.091
0.032

Exp（B）
0.605
3.143
0.972
0.965
0.777
3.638
1.834
3.588
0.014

95%CI
0.268～1.346
0.760～12.995
0.784～1.204
0.320～2.913
0.283～2.133
1.296～10.211
0.477～7.051
0.815～15.795
0.000～0.688
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童软组织肉瘤研究组（European Pediatric Soft Tissue
Sarcoma，EpSSG）、国际儿童肿瘤协会（International
Society of Pediatric Oncology，SIOP）等。近年随着手

术技术的改进、化疗方案的优化、局部放疗的介入等

综合治疗方法的应用，国际上儿童RMS的长期生存

率已达70%以上［10，22］，而发展中国家RMS患儿的生存

率明显低于发达国家［23-24］。中国儿童RMS的诊治缺

乏大样本、多中心、随机对照的临床研究及长期随访

资料。国内报道的RMS患儿长期生存率低于国际上

报道，5y-OS不足65%［25-27］。本研究病例按照与年代

相关的治疗模式不同划分，2006年 5月至 2009年 12
月收治的 18例患儿未经 MDT治疗，其 5y-OS为

（48.1±12.1）%；2010年１月至 2016年４月收治的患

儿经过小儿血液/肿瘤科、小儿肿瘤外科、肿瘤放疗

科、病理科、医学影像科、核医学科多学科规范治疗，

其 5y-OS达（73.3±7.9）%。2006年 5月至 2009年 12
月出现复发/疾病进展者为 11例（15.5%），占同期收

治患儿总数的 61.1%（11/18）；2010年１月至 2016年
４月出现复发/疾病进展者为 18例（25.3%），占同期

收治患儿总数的 11.9%（18/53）。该结果显示，接受

MDT治疗的患儿 5y-OS高于未接受MDT治疗的患

儿，前者的复发/疾病进展率较后者明显下降。但是，

由于本研究随访时间相对较短，且为单中心资料，还

需要进一步延长随访时间，扩大样本进行深入研究。

Rudzinski等［17］研究结果显示存在远处转移患儿

的5y-OS约40%，对远处转移部位行手术或放疗进行

局部控制可以明显提高患儿生存率［28-29］。本研究中，

术后临床分组为Ⅳ组的患儿共 26例（36.6%），其 5y-
OS为（41.8±11.6）%。2006年5月至2009年12月共8
例（44.4%，8/18）为Ⅳ期患儿，均出现复发/疾病进展，

其中仅2例出现复发/疾病进展后行局部放疗或病灶

手术切除术；截至末次随访，8例患儿均死亡。2010
年１月至 2016年４月共 18例（33.9%，18/53）患儿临

床分期为Ⅳ期，截至末次随访，共8例出现复发/疾病

进展，其中 4例死亡。本院 2010年之后收治的患儿

中存在远处转移者，均会进一步行手术或放疗进行

局部控制，这也是本组患儿诊断时有远处转移者生

存率与国外研究结果相近［28-29］的原因。该结果表明，

MDT不仅降低晚期患儿的复发/疾病进展率，对于疾

病复发/进展后的局部控制也有明显效果。

目前，欧美等发达国家RMS的治疗效果已经达

到“瓶颈”，总体生存率难再提高［30］。中国儿童RMS
的总体预后与国际先进水平尚有一定差距，本组病

例中，初诊时临床分组为Ⅳ组患儿 26例（36.6%），29
例（40.8%）患儿出现复发/疾病进展，其 3y-OS为

（30.1±10.7）%。RMS恶性程度高、复发/进展率高、就

诊时出现远处转移比例高，导致中国RMS患儿生存

率较低。如何早期发现并提高晚期RMS患儿生存

率，已经成为国内外RMS研究协作组的研究重点。

中国儿童RMS瘤治疗与国际上存在差距的主要原

因：RMS发病率低，临床医师对RMS认识不足，易造

成漏诊或延误治疗；患儿在专科医院就诊时已进入

肿瘤晚期；目前，国内多数医院无独立的儿童肿瘤病

区，且各学科之间缺少协作，MDT团队极少。因此，

需要发展中国儿童肿瘤专科医院诊治RMS的水平，

及时、准确、多学科协作规范治疗，强化患儿管理，进

行多中心临床研究，开展多种分子遗传学异常的检

查，通过MDT治疗策略的应用进一步提高中国儿童

RMS的整体治疗水平。
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