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摘  要 

报道1例28岁女性患者，因腹痛2月余，背部疼痛1周余就诊于青岛大学附属医院。经腹腔镜下腹膜后肿

物切除，术后病理证实为骨外尤文肉瘤，接受“磷酰胺 + 长春新碱 + 达卡巴嗪”方案治疗，随访1年，

未发生复发及转移。 
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Abstract 
It is reported that a 24-year-old female patient was treated at the Affiliated Hospital of Qingdao 
University because of abdominal pain for more than 2 months and backache for more than 1 week. 
Performed by laparoscopic retroperitoneal mass resection, the patient whose postoperative pa-
thology was confirmed Extraosseous Ewing Sarcoma (EES). After surgery, she was received the reg-
imen including “Cyclophosphamide + Vincristine + Dacarbazine”. Follow-up 1 year and no recur-
rence or metastasis was occurred. 
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1. 引言 

骨外尤文肉瘤(Extraskeletal Ewing’s Sarcoma, EES)是一种具有高度恶性和侵袭性的肿瘤，属于小圆细

胞肿瘤家族，其发病率较低，临床表现、影像学特征及实验室检查均缺乏特异性，易与其他疾病混淆，

导致误诊率较高。EES 的发病年龄呈现双峰特征，常见于 5 岁以下和 35 岁以上的患者群体，且无明显的

种族和性别差异。由于 EES 的临床特征和预后与骨内尤文肉瘤存在显著差异，因此对 EES 的深入研究具

有重要意义。EES 的治疗通常采用手术、放疗和化疗等综合治疗方法，但目前尚无统一的标准治疗方案，

其治疗效果受多种因素影响，如患者年龄、肿瘤大小、生长部位、手术切除是否完全、化疗敏感性以及

肿瘤是否复发和转移等。随着医学技术的不断进步，针对 EES 的靶向治疗和免疫治疗等新疗法也在不断

探索和研发中，有望为 EES 的治疗提供新的思路和方法。 

2. 临床资料  

患者女，24 岁，以“上腹痛 2 月余，背部疼痛 1 周余”为主诉就诊。入院前 2 月余出现上腹痛，无

恶心、呕吐、呕血、腹胀、皮肤瘙痒等不适，1 周前出现背部疼痛，查体：腹部平坦，无胃肠型及蠕动波，

腹肌软，无压痛及反跳痛，未触及异常包块，无移动性浊音，肠鸣音 4 次/分。上腹部增强 CT 检查提示：

腹膜后团块，副神经节细胞瘤？上腹部增强磁共振提示：腹膜后(门静脉、下腔静脉、腹主动脉之间)见卵

圆形团块状占位，考虑肿瘤，不除外神经源性肿瘤可能，范围约 33 mm × 61 mm × 47 mm (图 1)。初步诊

断为：腹膜后肿瘤。胸部 CT 平扫未见明显异常。完善相关检查后于全麻下行腹腔镜下腹膜后肿物切除

术。手术中游离结肠肝曲，沿十二指肠降部侧壁切开后腹膜，游离十二指肠及胰头部，术中见肿物位于

下腔静脉后方，左肾静脉上方，肝门血管下方。沿肿瘤包膜边分离边夹扎，术中显露肠系膜上动脉和腹

腔动脉，肿瘤其前方与下腔静脉粘连，钝性分离粘连后，完整切除肿物，手术时长约 6 小时，术中出血

量约 100 毫升，留置腹腔引流管 1 根。台下查看病理标本：肿瘤呈实性，质韧，大小约 6 cm × 4 cm × 3 
cm，表面包膜完整，呈灰黄色，标本送检(图 2)。术后病理结果示：小圆细胞恶性肿瘤，结合免疫组化，

符合骨外尤文肉瘤(图 3)，免疫组化：Vimentin (+)，Ckpan (点+)，LCA (−)，TTF-1 (−)，CD99 (+)，Fli-1 
(+)，CD56 (+)，Syn (弱+)，WT-1 (−)，Desmin (−)，Ki-67 (+, 40%)。患者术后恢复顺利，于术后第 7 天拔

出引流管、术后第 9 天出院。术后门诊予以“环磷酰胺 + 长春新碱 + 达卡巴嗪”方案治疗，随访 1 年，

PET/CT 结果显示腹腔及腹膜后未见明确增大淋巴结及异常代谢增高淋巴结影，全身其他部位未发现复发

及转移情况。 

3. 讨论 

尤文肉瘤好发于儿童及青年人群，发病年龄主要集中在 5~20 岁之间，属于组织类型相似的高级别小

圆细胞肿瘤家族又被称为尤文肉瘤家族，主要包括骨外尤文肉瘤(Extraskeletal Ewing’s Sarcoma, EES)、原

始神经外胚层肿瘤(primitive neuroectodermal tumor, PNET)和 Askin 瘤[1]。尤文肉瘤具有相似的组织学特
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征和特异的染色体易位 t (11, 22) (q24, q12) [2]。因此基于这样的分子分型，2020 年 WHO 重新将尤文肉

瘤单独分类，与其他三种亚型的小圆细胞肉瘤相区别。尤文肉瘤的发病率较低，好发部位为肋骨、股骨

干、胫骨等部位[3]，主要临床表现为发热，局部红肿，实验室检查提示白细胞计数升高，血沉升高，在

X 线检查上可以看到典型的大面积骨质破坏，呈葱皮样改变。EES 是一种罕见的间叶组织肿瘤，恶性程

度高，占所有尤文肉瘤患者的 9.8%。最早由 Tefft 等于 1969 年首次报道[4]。通过 SEER 数据库分析 2197
例骨尤文肉瘤(Skeletal Ewing Sarcoma, SES)和 981 例骨外尤文肉瘤患者的流行病学以及临床病理学[5]，
发现在临床病理特征、预后及预后因素方面，EES 有别于 SES，其中骨外来源是预后不良的重要因素，

因此对于 EES 的研究是很重要的。EES 的发病呈现双峰特征，高发年龄在<5 岁和>35 岁，且没有种族和

性别差异。EES 是否起源于神经外胚层，目前还存在争议[6]。 
EES 恶性程度非常高，具有高度侵袭性和转移性，65%的患者中有血行转移，转移部位主要包括肺、

肝、骨等器官，其中以肺和骨转移最为常见，也会转移至局部淋巴结[7]。一例有关 EES 伴肺和骨转移的

报告[8]，该病例强调了 EES 的罕见性和侵袭性，以及在青少年患者中应将其纳入软组织肿块的鉴别诊断

中。因此一旦确诊，建议做详细的全身检查以排除其他部位的转移，其中 PET/CT 检测和定位病变方面

明显比单独使用 PET 更准确[9]，能够更准确地检测和定位病灶，从而改善患者的治疗和预后。 
 

 
Figure 1. Upper abdomen MRI plain and enhanced scans 
图 1. 上腹部 MR 平扫 + 增强检查 

 

 
Figure 2. Intraoperative specimen section photograph 
图 2. 术中标本剖视照片 
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Figure 3. HE and immunohistochemical staining. ① HE staining; ② Vimentin staining; ③ CD56 staining; ④ CD99 staining 
图 3. HE 及免疫组化染色。① HE 染色；② Vimentin 染色；③ CD56 染色；④ CD99 染色 
 

EES 的病理特点为：(1) 由蓝色的卵圆状或小圆状的均一细胞构成，呈分叶状分布；(2) 细胞内无网

状纤维，存在大量糖原，胞质空泡样或透明，PAS (+)；(3) 少量骨 EES 光镜可显示肿瘤细胞形成的不规

则团块状结构，周围有纤维组织包绕，内部含有血管和坏死区域，形成特有的“菊状团”(Homer Wright)
结构[10]，但并不存在于所有的 EES 中；(4) 免疫组化 S-100 因子、NSE、NF、CD99、Vimentin 结果可

显示阳性，但相关淋巴瘤系列标志(包括 LCA 等)、上皮标志(包括 CEA、EMA 等)、肌源性标志(包括 ACT、
MG 等)都显示阴性。此外，通过原位杂交荧光染色(FISH)，可检测出肿瘤组织中 t (11; 22) (q24; q12)的染

色体重排[11]，能够特异性地诊断 EES。 
由于 EES 的临床表现、实验室检查及影像学检查均缺乏特异性，易造成误诊。临床上应注意与以下

疾病相鉴别：① 肾母细胞瘤：影像学检查中，呈现为肾脏内的实性肿块，边界清晰，有时可见钙化，周

边见少许肾实质回声呈“握拳征”；② 恶性淋巴瘤：表现为生长迅速的多发的圆形低回声肿块，边界清

晰，多数内部可见微结节结构，有时呈融合状，可显示淋巴门样血流及淋巴结周边血流；当鉴别困难时

需行穿刺活检；③ 神经母细胞瘤：多表现为边界不清、形态不规则的巨大占位，但钙化及液化较多见，

免疫组化检查可显示神经元特异性烯醇化酶(NSE)、突触素、神经元特异性核蛋白(Ne)等标记物的阳性表

达；④ 横纹肌肉瘤：表现为肌肉层内边界清楚、内部回声均质的不规则或分叶状肿块，部分肿瘤侵犯邻

近骨皮质，肿瘤内血供丰富。 
EES 的治疗预后受诸多因素影响，如患者年龄、肿瘤大小、生长部位、手术切除是否完全、化疗敏

感性、肿瘤是否复发和转移等[12]。目前，通过开发和构建一个基于 SEER 数据库用于预测 EES 患者预

后的临床预测模型[13]，该预测模型确定了肿瘤分期、年龄、肿瘤大小、化疗和手术可能是 EES 的独立

预后因素，其中肿瘤分期是影响预后的最重要因素，在未来有望指导临床医生评估患者病情并选择个性

化治疗。目前，EES 的治疗通常包括手术、放疗和化疗等综合治疗方法。手术切除是治疗 EES 的主要方

法之一[14]。由于 EES 的高复发率和转移率，联合手术、化疗和放疗的综合治疗，已成为 EES 的优选治

疗方案。目前认为化疗效果较好的方案包括环磷酰胺 + 长春新碱+达卡巴嗪(CVD)、长春新碱 + 放线菌

素 + 环磷酰胺(VAC)和异环磷酰胺 + 卡铂 + 依托泊苷(ICE)方案等[15]。也有学者提出应用三氧化二砷
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联合紫杉醇化疗，取得了一定的效果[16]。此外，EES 对放疗极为敏感，小剂量(30~40 Gy)照射能使肿瘤

迅速缩小，局部疼痛减轻或消失。但单纯放疗远期疗效很差。一项回顾性研究结果显示[17]，对于局限性

骨外 EES 患者，采用软组织肉瘤治疗方案(包括手术、放疗和化疗)，10 年无事件生存率(Event-free survival, 
EFS)和总生存率(Overall survival, OS)分别为 77.5 和 85.5%。IVADo-IVE (Ifosfamide Vincristine Actinomy-
cin-D Doxorubicin (Adriamycin)-Ifosfamide Vincristine Etoposide，异环磷酰胺、长春新碱、放线菌素 D、多

柔比星(阿霉素)、异环磷酰胺、长春新碱、依托泊苷)方案治疗的患者，10 年 EFS 达到了 95.5%。这些结

果表明，EES 可能需要根据其独特的临床特征来调整治疗强度，而不是完全按照 SES 的标准方案进行治

疗。所以针对我科这名患者，术后门诊给予“环磷酰胺 + 长春新碱 + 达卡巴嗪”方案治疗，CVD 方案

中的三种药物作用机制不同，可以相互协同，提高化疗的效果。环磷酰胺是一种烷化剂，能够与 DNA 发

生交叉联结，抑制 DNA 的合成；长春新碱是一种微管蛋白抑制剂，能够阻止细胞有丝分裂；达卡巴嗪是

一种抗代谢药物，能够干扰 DNA 和 RNA 的合成[18]-[20]。患者接受了手术切除，但手术切除并不能完

全保证清除所有的肿瘤细胞，尤其是可能存在的微小转移灶。因此，术后化疗是必要的辅助治疗手段。

近年来，针对 EES 的靶向治疗药物也在不断研发。这些靶向药物可以针对癌细胞的特定分子进行靶向治

疗，提高治疗效果[21] [22]。在两项临床研究中[23] [24]，瑞戈非尼在治疗晚期尤因肉瘤患者中显示出一

定的疗效和可管理的安全性。此外，多种信号通路如 IGF-1R、VEGFR、FGFR、PDGFR、RTKs 等在 ES
发生发展中起关键作用，目前的靶向方案策略具体为针对 EWS-ETS 融合蛋白、受体酪氨酸激酶(RTKs)
抑制剂、信号通路抑制剂、以及其他针对 CD99、HSP90、CDKs 等分子开发的靶向药物也在研究中[25]-
[28]。尽管靶向治疗和免疫治疗取得进展，但仍面临诸多挑战，如药物耐受性、靶点异质性、治疗相关副

作用等，未来研究需进一步明确骨外尤文肉瘤的分子机制，开发特异的生物标志物和靶向药物，探索新

的治疗策略如靶向肿瘤微环境和针对休眠肿瘤细胞的治疗。 
综上所述，EES 的治疗目前尚无统一的治疗方案，更多的治疗方案疗效分析有待进一步大规模的临

床研究。未来的研究方向应集中在以下几个方面：一、研发针对 EES 特异性染色体易位和融合基因的精

准分子靶向药物，以提升治疗的精准度和疗效；二、深入探究免疫治疗在 EES 治疗中的应用前景，特别

是评估 PD-1/PD-L1 抑制剂及 CAR-T 细胞疗法的临床价值；三、构建整合临床、病理及分子标志物的综

合预后模型，为个性化治疗方案的制定提供科学依据；四、强化多学科协作，整合手术、放疗、化疗及靶

向治疗等手段，全方位优化 EES 患者的治疗效果，提升其生存率与生活质量。 

声  明 

该病例报道已获得病人的知情同意。 
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