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　 　 【摘　 要】 　 为了提高我国软组织肉瘤的诊断与治疗水平，为更好地开展多学科、多医院协作，为形成并制定较为一致的

符合我国国情、能在全国范围内推广与实施的软组织肉瘤规范化诊疗共识，以便有效地提高全国的软组织肉瘤综合治疗水

平，中国临床肿瘤学会（ＣＳＣＯ）肉瘤专家委员会和中国抗癌协会肉瘤专业委员会共同组织了软组织肉瘤诊治领域的相关专

家，以循证医学证据和推荐指南为基础，综合分析并评价了国内外相关文献资料，结合国内各中心的经验，最终形成了本软组

织肉瘤临床诊疗专家共识。 本文主要是对专家共识涉及的相关内容进行解读和分析。
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１　 流行病学

软组织是指机体非上皮性的骨外组织，不包括

单核巨噬细胞系统、神经胶质细胞和各个实质器官

的支持组织。 软组织主要来源于中胚层，部分来源

于神经外胚层；软组织肿瘤是根据组织发生学中与

其类似的成人组织类型进行分类的一组高度异质

性的肿瘤，其特点为具有局部侵袭性、呈浸润性或

破坏性生长、可局部复发和远处转移［１］。 软组织肉

瘤的年发病率约为 ２ ４ ～ ５ ／ １０ 万，占成人恶性肿瘤

约 １％，占儿童恶性肿瘤约 １５％。 软组织肉瘤可以

发生于任何年龄，好发年龄在 ３０ ～ ５０ 岁，男性略多

于女性，约 ６０％发生于肢体部位，１９％发生在躯干

部，其它部位还有腹膜后、颈部等［２］。 目前软组织

肉瘤有 １９ 个组织类型及 １００ 多种的不同亚型，以多

形 性 未 分 化 肉 瘤 （ ｕｎｄｉｆｆｅｒｅｎｔｉａｔｅｄ ｐｌｅｏｍｏｒｐｈｉｃ
ｓａｒｃｏｍａ，ＵＰＳ）最多见，占 ２５％～３５％；其次是脂肪肉

瘤（Ｌｉｐｏｓａｒｃｏｍａ，ＬＰＳ），占 ２５％ ～ ３０％；平滑肌肉瘤

（Ｌｅｉｏｍｖｏｓａｒｃｏｍａ，ＬＭＳ） 占 １２％；滑膜肉瘤（ ｓｙｎｏｖｉａｌ
ｓａｒｃｏｍａ， ＳＳ ） 占 １０％； 恶 性 周 围 神 经 鞘 膜 瘤

（ｍａｌｉｇｎａｎｔ ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌ ｎｅｒｖｅ ｓｈｅａｔｈ ｔｕｍｏｒ，ＭＰＮＳＴ）占
６％［３］。 滑膜肉瘤好发于青年人，脂肪肉瘤和平滑肌

肉瘤好发于中年人，而老年人则多发生多形性未分

化肉瘤。 软组织肉瘤是一组具有鲜明异质性的恶
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性肿瘤，不同病理类型软组织肉瘤的生物学行为和

临床转归也各不相同。

２　 预后

软组织肉瘤总的 ５ 年生存率约 ６０％ ～ ８０％。
Ｅｄｇｅ 等［４］报道 ＭＳＴＳ 分期Ⅰ期，Ⅱ期和Ⅲ期的 ５ 年

总生存率分别为 ９０％、８１％和 ５６％。 目前影响软组

织肉瘤预后的主要因素有：年龄、肿瘤部位、大小、
组织学分级、是否存在转移及转移部位等［５］。 最早

Ｐｉｓｔｅｒｓ 等［６］通过 Ｃｏｘ 回归分析确定软组织肉瘤局部

复发、远处转移及肿瘤相关死亡的相对危险度（表
１）。 ＭＤ Ａｎｄｅｒｓｏｎ 肿瘤中心 １２２５ 例软组织肉瘤分

析结果显示，病理学分级 １ 级，２ 级和 ３ 级的无转移

生存率分别为 ９８％、８５％和 ６４％［７］。 如果将肿瘤大

小分为＜５ｃｍ、５ ～ １０ｃｍ、１０ ～ １５ｃｍ、＞１５ｃｍ，其 ５ 年生

存率分别为 ８４％、７０％、５０％和 ３３％［８］。
软组织肉瘤的发病机制及病因学仍不明确，遗

传易感性、ＮＦ１、Ｒｂ 及 ｐ５３ 等基因突变可能与某些

肿瘤发生有关；也有文献报道，化学因子、感染、放
射线等也可能与发病相关。

表 １　 肢体软组织肉瘤预后因素的多因素分析

终点 不良预后因素 相对危险度

局部复发 纤维肉瘤 ２ ５
已有局部复发 ２
镜下切缘阳性 １ ８

恶性外周神经鞘瘤 １ ８
年龄＞５０ 岁 １ ６

远处转移 高级别 ４ ３
位于深部 ２ ５

大小 ５ ０～９ ９ｃｍ １ ９
平滑肌肉瘤 １ ７
非脂肪肉瘤 １ ６

已有局部复发 １ ５
大小≥１０ ０ｃｍ １ ５

疾病特异性生存 高级别 ４
位于深部 ２ ８

大小≥１０ ０ｃｍ ２ １
恶性外周神经鞘瘤 １ ９

平滑肌肉瘤 １ ９
镜下切缘阳性 １ ７

位于下肢 １ ６
已有局部复发 １ ５

３　 诊断与治疗强调多学科协作

肿瘤的诊断与治疗是一个多学科的问题，需要

多学科协作，软组织肉瘤也不例外［９⁃１０］。 目前软组

织肉瘤的诊断是临床、影像、病理三者相结合，其后

续治疗也涉及多个学科，因此多学科协作在软组织

肉瘤的诊断与治疗中起重要作用。 临床诊疗专家

共识推荐软组织肉瘤多学科协作组的核心成员为

肿瘤外科医生、肿瘤内科医生、影像科医生、病理科

医生、放疗科医生，也可能需要整形外科医生、介入

科医生、血管科医生、胸外科医生、心理科医生［１１］。
肿瘤外科、病理科、肿瘤内科、影像科及放疗科

医生是软组织肉瘤多学科协作团队的核心，他们与

患者的接触最早、最密切、也最频繁，在诊断和治疗

中扮演着非常重要的角色。 肿瘤外科、影像科及病

理科医生三者相结合方能正确诊断软组织肉瘤。
而肿瘤外科医生、肿瘤内科医生、放疗科医生别代

表了肿瘤治疗的三种主要方法：外科手术、内科化

疗及放疗。 软组织肉瘤的治疗是一个综合过程，除
去上述的常规治疗，部分软组织肉瘤患者的外科治

疗需要进行皮瓣、肌瓣移植，这时需要整形外科医

生的参与；在软组织肉瘤化疗中，部分药物可以通

过动脉灌注的形式给药，也可能需要栓塞治疗或血

管造影，因此需要介入科医师参与；有些软组织肉

瘤侵及重要血管，为行保肢治疗，有时需要血管科

医生辅助进行血管移植术；对于发生肺转移的患

者，肺转移灶应以胸外科手术切除为主，化疗、放疗

的综合治疗可以使患者生存期延长，这在国内外已

基本达到共识；软组织肉瘤患者，尤其是青少年患

者，在治疗过程中可能经历截肢、化疗反应、手术打

击等重大事件，心理科医生能评估患者的心理状

态，并提供适宜的心理干预，帮助他们建立治疗肿

瘤的信心。

４　 诊断

患者不明原因出现软组织肿块，磁共振成像

（ＭＲＩ）提示：软组织肿块影，边界不清，信号不均，可
有关节、神经血管、骨侵犯者，恶性原发软组织肉瘤

的可能性很大，应转到专业的肿瘤中心进行进一步

的诊断与治疗［１２］。
所有疑似软组织肉瘤的标准诊断步骤应包括：

体检、原发病灶的影像学检查（Ｘ 线平片、局部 ＭＲＩ
和 ／或增强 ＣＴ 扫描）、胸部影像学检查（胸部 ＣＴ 是
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首选的用于发现肺转移的影像学检查手段）、淋巴

结 Ｂ 超。 有条件者可考虑应用 ＰＥＴ⁃ＣＴ 对肿瘤进行

辅助分期及疗效评估［１３⁃１４］。 所有疑似软组织肉瘤

患者应进行活检或手术明确病理类型和分级，如单

纯依靠形态学不能直接确定诊断，可进一步行免疫

组化、分子遗传学和基因分析等。 其中分子遗传学

检测是一种有效的辅助诊断方法，很多肉瘤亚型都

具有特征性的遗传变异，包括单个碱基对替换、缺
失或扩增、移位等。 目前遗传学检测可用于透明细

胞肉瘤、滑膜肉瘤和腺泡状软组织肉瘤等多种软组

织肉瘤的辅助诊断。
４ １　 临床表现　 主要表现为渐进增大的无痛性肿

块，但有些患者可出现受累神经压迫症状，受累关

节活动受限、局部畸形，局部感染、甚至破溃，皮肤

温度升高，胸腹水，区域淋巴结肿大等［１５］。 比较罕

见的是某些患者也可以出现全身症状，如发热和体

重减轻。 临床表现特点为病程短，较早出现血行转

移，治疗后易出现复发等，查体时可查肿块的位置、
局部皮温、肤色、硬度、活动度、触痛等［１６］。
４ ２　 影像学表现　 Ｘ 线除外骨肿瘤，用来确认组织

肿块位置，也可用于评估软组织骨肉瘤受侵时发生

病理骨折的风险［１７］。 Ｘ 线表现为软组织包块，有无

钙化特征，局部有无骨质异常（皮质破坏、骨膜反

应、骨髓侵犯）等。 具体的病理类型 Ｘ 线特征性表

现各异，例如脂肪肉瘤表现为脂肪样的低密度影；
而钙化多见于滑膜肉瘤和软组织间叶软骨肉瘤等，
血管瘤可观察到静脉石，骨化性肌炎和软组织骨肉

瘤可观察到骨化。
Ｂ 超用于判断肿物是囊性或实性，提供肿物的

血流情况及区域淋巴结有无肿大等。 Ｂ 超在淋巴结

转移检查时起重要的作用，对于滑膜肉瘤、上皮样

肉瘤、腺泡状肉瘤以及透明细胞肉瘤等可行 Ｂ 超进

行区域淋巴结检查［１８⁃１９］。
ＭＲＩ 是软组织肿瘤重要的检查手段［２０⁃２１］，能精

确显示肿瘤与邻近肌肉、皮下脂肪、关节以及主要

神经血管束的关系，对术前计划非常有用，通常 Ｔ１

为中等信号，Ｔ２ 为高信号，增强 ＭＲＩ 可了解肿瘤的

血运情况，对脂肪瘤、非典型性脂肪瘤和脂肪肉瘤

有诊断意义，对黏液性 ／圆细胞脂肪肉瘤，可进行全

脊髓 ＭＲＩ 检查，对腺泡状软组织肉瘤及血管肉瘤，
可进行中枢神经系统检查［２２⁃２３］。 此外，ＭＲＩ 可以很

好地显示肿瘤在软组织内侵及范围、骨髓腔内侵及

范围、发现跳跃病灶［２４］。

ＣＴ 可以显示软组织肿块的大小、范围、软组织

肉瘤邻近骨有无骨破坏及破坏情况，强化后可显示

肿瘤的血运状况、肿瘤与血管的关系，有助于与骨

化性肌炎鉴别，胸部 ＣＴ 是分期诊断必须的检查，黏
液性脂肪肉瘤需进行腹部 ＣＴ 检查［２５］。

ＰＥＴ⁃ＣＴ 可显示肿瘤的确切发病部位及代谢状

况，可评价患者的全身情况，存在假阳性，特异性有

待提高，因此不是所有软组织肉瘤患者均推荐

进行［２６］。
４ ３　 活检　 当病变的临床和影像学表现都提示为

比较典型的软组织肉瘤时，常用穿刺活检以明确诊

断［２７］。 一般来说，没有遵循适当的活检程序可能引

致不良的治疗效果。 因此建议在拟行外科治疗的

医院、由最终手术医生或其助手进行活检术［２８］。 推

荐进行带芯针吸活检（Ｃｏｒｅ ｎｅｅｄｌｅ ｂｉｏｐｓｙ），经皮带

芯针吸活检所引起的针道复发非常少见，仅有少数

个案报道，但是，仍推荐将穿刺部位设计在将来的

手术切口内，以便在随后的手术中切除［２９⁃３０］。 穿刺

活检失败后可行切开活检，尽量避免切除活检。 病

灶小（＜５ｃｍ）、浅层肿瘤为良性肿瘤可能性大，即使

术后病理报告为恶性肿瘤，也易行扩大切除术者可

考虑切除活检。 不推荐冰冻活检，其原因为污染范

围大，组织学检测不可靠。 细针活检（ Ｆｉｎｅ ｎｅｅｄｌｅ
ｂｉｏｐｓｙ）在某些肿瘤中心也作为常规的活检诊断方

法，但需要有经验的病理科医生配合。 因软组织肉

瘤存在一定不均质性，故推荐行粗针活检，以尽量

获得较多的组织，便于进行免疫组化、分子生物学

等分析。
４ ４　 病理学检查　 病理诊断和分类依据是肿瘤分

化特征，而不是肿瘤来源。 病理形态学评估仍然是

软组织肉瘤诊断的金标准［３１⁃３２］。 完整的病理报告

应该包括肿瘤的诊断、部位、深度、大小、组织学分

级、坏死情况、切缘情况、病理核分裂情况、脉管癌

栓、淋巴结状态等。 免疫组化、细胞病理及分子病

理可用于辅助诊断和鉴别诊断。 融合基因对于某

些肉瘤的诊断和预后判断有一定的价值。 伴有以

下情况应考虑行分子遗传学检查：（１）病理学表现

罕见；（２） 组织形态结合免疫组化不足以明确亚型

或诊断值得怀疑；（３）判断预后。 常见的几种分子

遗传学异常包括透明细胞肉瘤 ＥＷＳ⁃ＡＴＦＩ、黏液或

圆细胞脂肪肉瘤 ＴＬＳ⁃ＣＨＯＰ、滑膜肉瘤 ＳＹＴ⁃ＳＳＸ
（ＳＹＴ⁃ＳＳＸ１ 或 ＳＹＴ⁃ＳＳＸ２）、腺泡状横纹肌肉瘤 ＰＡＸ⁃
ＦＫＨＲ（ＰＡＸ３⁃ＦＫＨＲ 或 ＰＡＸ７⁃ＦＫＨＲ）等［３３⁃３５］。
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５　 分期

目前临床上使用最为广泛的分期 系 统 是

Ｅｎｎｅｋｉｎｇ 的外科分期系统。 Ｅｎｎｅｋｉｎｇ 分期系统与肿

瘤预后有很好的相关性，被美国骨骼肌肉系统肿瘤

协会（Ｍｕｓｃｕｌｏｓｋｅｌｅｔａｌ Ｔｕｍｏｒ Ｓｏｃｉｅｔｙ，ＭＳＴＳ）及国际

保肢协会采纳，又称为 ＭＳＴＳ 外科分期［３６］。 此系统

根据肿瘤的组织学级别（Ｇ　 低度恶性：Ⅰ期；高度

恶性：Ⅱ期）和局部累及范围（Ｔ　 Ａ：间室内；Ｂ：间
室外） 对局限性恶性骨肿瘤进行分期，出现远隔转

移（Ｍ）的患者为Ⅲ期（表 ２）。

表 ２　 Ｅｎｎｅｋｉｎｇ 的外科分期系统

Ⅰ期 低恶无转移 Ａ 间室内 Ｂ 间室外

Ⅱ期 高恶无转移 Ａ 间室内 Ｂ 间室外

Ⅲ期 低恶或高恶有转移 Ａ 间室内 Ｂ 间室外

　 　 然而，临床上肿瘤内科医生更为熟悉的分期为

２０１０ 年美国癌症联合委员会提出的 ＡＪＣＣ 软组织肉

瘤分期系统（表 ３、表 ４） ［３７⁃３８］，此分期系统按照肿瘤

大小（Ｔ）、累及区域（Ｎ）和 ／或远处转移（Ｍ）进行

分类。

表 ３　 ＡＪＣＣ 软组织肉瘤分期系统（２０１０ 第 ７ 版）
原发肿瘤（Ｔ）
ＴＸ 原发肿瘤无法评价

Ｔ０ 无原发肿瘤证据

Ｔ１ 肿瘤最大径≤５ｃｍ
　 Ｔ１ａ 表浅肿瘤

　 Ｔ１ｂ 深部肿瘤

Ｔ２ 肿瘤最大径＞５ｃｍ
　 Ｔ２ａ 表浅肿瘤

　 Ｔ２ｂ 深部肿瘤

区域淋巴结（Ｎ）
　 ＮＸ 局部淋巴结无法评价

　 Ｎ０ 无局部淋巴结转移

　 Ｎ１ 局部淋巴结转移

远处转移（Ｍ）
　 Ｍ０ 无远处转移

　 Ｍ１ 有远处转移

病理分级（Ｇ）
　 ＧＸ 病理分级无法评价

　 Ｇ１ １ 级

　 Ｇ２ ２ 级

　 Ｇ３ ３ 级

表 ４ 　 ＡＪＣＣ 软组织肉瘤分期系统（２０１０ 第 ７ 版）
（续）

分期 部位
区域

淋巴结
远处
转移

病理
分级

ⅠＡ 期 Ｔ１ａ Ｎ０ Ｍ０ Ｇ１，ＧＸ

Ｔ１ｂ Ｎ０ Ｍ０ Ｇ１，ＧＸ

ⅠＢ 期 Ｔ２ａ Ｎ０ Ｍ０ Ｇ１，ＧＸ

Ｔ２ｂ Ｎ０ Ｍ０ Ｇ１，ＧＸ

ⅡＡ Ｔ１ａ Ｎ０ Ｍ０ Ｇ２，Ｇ３

Ｔ１ｂ Ｎ０ Ｍ０ Ｇ２，Ｇ３

ⅡＢ Ｔ２ａ Ｎ０ Ｍ０ Ｇ２

Ｔ２ｂ Ｎ０ Ｍ０ Ｇ２

Ⅲ期 Ｔ２ａ，Ｔ２ｂ Ｎ０ Ｍ０ Ｇ３

任何 Ｔ Ｎ１ Ｍ０ 任何 Ｇ
Ⅳ期 任何 Ｔ 任何 Ｎ Ｍ１ 任何 Ｇ

　 　 软组织肉瘤的分级概念在 １９７７ 年首先由

Ｒｕｓｓｅｌｌ 等［３９］提出，分级是临床病理分类中最重要组

成部分。 两种应用最广泛的分级系统是 ＮＣＩ 系统

（Ｕｎｉｔｅｄ Ｓｔａｔｅｓ Ｎａｔｉｏｎａｌ Ｃａｎｃｅｒ Ｉｎｓｔｉｔｕｔｅ）和 ＦＮＣＬＣＣ
系统（Ｆｒｅｎｃｈ Ｆｅｄｅｒａｔｉｏｎ Ｎａｔｉｎａｌｅ ｄｅｓ ｃｅｎｔｒｅｓ ｄｅ Ｌｕｔｔｅ
Ｃｏｔｒｅ ｌｅ Ｃａｎｃｅｒ） ［４０］。 ＮＣＩ 系统 １９８４ 年制定标准和

１９９９ 年修订标准的方法，结合了组织学分型、细胞

结构、多形性和核分裂制定 １ 级和 ３ 级标准。 所有

其它分为 ２ 级和 ３ 级的肉瘤主要靠肿瘤坏死范围，
１５％坏 死 范 围 是 ２ 级 和 ３ 级 之 间 的 分 界 线。
ＦＮＣＬＣＣ 系统通过几个组织学特征的多变量分析评

分后进行分级，主要考虑肿瘤分化、核分裂比率和

肿瘤坏死。 每个参数之间独立评分，将 ３ 个评分相

加后得出分级。 肿瘤分化主要依靠组织学分型和

亚型。 这个系统的重复性曾经过 １５ 个病理学家测

试：肿瘤分级的一致率为 ７５％，而组织学分型的一

致率为 ６１％。 ＮＣＩ 系 统 中 分 为 ２ 级 的 肿 瘤 较

ＦＮＣＬＣＣ 系统多，而这些肿瘤在 ＦＮＣＬＣＣ 系统中更

反映了与总体存活率和无转移存活率相关性很好。

６　 治疗

软组织肉瘤治疗通常采用以手术为主的综合

治疗模式，治疗也强调多学科协作［４１］。 由多学科医

生共同制定治疗计划，手术治疗是最主要的治疗手

段，应根据适应证，个体化选择放疗、化疗和靶向药

物治疗，区域和远处转移也应积极治疗。
６ １　 外科治疗　 手术治疗是软组织肉瘤局部控制

的基础方法［４２⁃４４］，手术策略依据肿瘤的外科分期和
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部位决定，不影响功能的 Ｒ０ 切除是肿瘤外科医生

争取的目标。 手术方式通常分为保肢和截肢。 上

世纪初期，对于软组织肉瘤手术治疗采取简单切

除，其局部复发率高达 ６０％ ～ ８０％。 至上世纪四五

十年代，手术方式向根治性手术发展，根治性切除、
根治性截肢等成为一线治疗措施，这使软组织肉瘤

局部控制率明显提高。 到七十年代末期，约有一半

的肢体软组织肉瘤采取截肢手术，虽然局部复发率

控制在 １０％～１５％，但是仍有 ３０％～４０％患者死于远

隔转移。 自上世纪七十年代开始，随着 ＣＴ、ＭＲＩ 等

技术的出现及广泛使用，使外科医生可以在术前明

确肿瘤的位置及与周围组织的关系，为制定详尽的

术前计划提供了可能。 在此期间 Ｅｎｎｅｋｉｎｇ 提出了

间室切除的理论，这使软组织肉瘤手术治疗取得了

突破性的进展。 随着时间的发展，间室切除逐渐发

展为局部广泛切除，截肢率也下降到 ５％ ～１０％。 原

发软组织肿瘤的基本治疗手段是广泛的外科切除，
目前应用该方法治疗后患者的 ５ 年无病存活率大约

为 ５０％。 近年来，随着多种辅助治疗的开展，进一

步提高了软组织肉瘤的局部控制率及保肢率，但目

前仍有约 １ ／ ３ ～ １ ／ ２ 的患者死于软组织肉瘤复发及

转移。 到目前为止通过手术彻底切除肿瘤仍是防

止软组织肉瘤复发和转移的关键措施［４５⁃４６］。
多种因素影响手术治疗成功率，包括肿瘤的肿

瘤的分期、解剖部位、解剖深度、肿瘤大小、浸润周

围组织的情况、是否需要一期关闭伤口或者需要整

形外科组织重建等［４７⁃５０］。 患者的一般情况、手术范

围和方式及手术技巧亦是重要的影响因素。 因此，
在明确肿瘤组织学诊断基础上制定完善的术前计

划至关重要。
软组织肉瘤的保肢适应证为：保肢手术可获得

一个满意的外科边界，重要血管神经束未受累，软
组织覆盖完好，预计保留肢体功能优于义肢，远处

转移不是保肢的禁忌症。 其截肢适应证为：患者要

求截肢，重要血管神经束受累，缺乏保肢后骨或软

组织重建条件，预计义肢功能优于保肢。 区域或远

隔转移不是截肢手术的禁忌症。
目前常用的外科手术边界评价标准包括美国

骨骼 肌 肉 系 统 肿 瘤 协 会 （ ｍｕｓｃｕｌｏｓｋｅｌｅｔａｌ ｔｕｍｏｒ
ｓｏｃｉｅｔｙ， ＭＳＴＳ）的 ＭＳＴＳ 外科边界和国际抗癌联盟

（Ｕｎｉｏｎ ｆｏｒ Ｉｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌ Ｃａｎｃｅｒ Ｃｏｎｔｒｏｌ， ＵＩＣＣ）的 Ｒ
切除手术分类两种［４８，５１⁃５４］。

软组织肿瘤的局部扩展方式是离心性生长，肿

瘤外有一层假包膜（反应区），肿瘤一般在解剖间室

内蔓延生长。 局部复发的主要危险在于外科边界

是否安全，由于假包膜周围可能存在卫星病灶，特
别是高度恶性肿瘤。 因此，Ｅｎｎｅｋｉｎｇ 等推荐间室切

除，使软组织肉瘤的局部复发率降低到 １５％ ～２０％。
ＭＳＴＳ 提出 ４ 种切除边界为囊内切除、边缘切除、广
泛切除和根治切除。 囊内切除时肿瘤的包膜会被

保留，可能切除部分或全部肿瘤组织，如良性神经

鞘瘤即适用于囊内切除术。 边缘切除是指经肿瘤

的真性或假性包膜外切除的手术方式，可能会残留

微小的肿瘤组织，较适用于较大的良性肿瘤，也可

以用于肿瘤紧邻重要解剖结构或包块巨大、无理想

切缘的情况。 广泛切除是指整块切除肿瘤和肿瘤

外的正常组织，理论上是在正常组织中进行手术，
保证手术野不能使肿瘤暴露，否则会增加手术后局

部复发的危险性。 广泛切除只是设定一种假想的

安全距离，显微病灶和跳跃病灶的残留仍有可能，
手术中应该注意肿瘤基底部的切除范围，该术式对

于浅表的早期软组织恶性肿瘤治愈率较高。 根治

性切除是指以间室概念为基础的手术方法，将解剖

间室结构连同软组织肿瘤全部切除，可视为局部根

治。 间室切除术的局部复发率明显低于广泛切除

术，但是临床适宜开展根治性切除的部位较少，文
献统计约 ２０％左右，同时组织损伤严重，有些病例

会遗留功能障碍。
对于低度恶性软组织肉瘤，需要广泛的外科边

界，有时也可采用边缘性切除。 若可行广泛切除而

不损失主要的骨和 ／或神经血管束，则仅用手术治

疗即可。 对于那些要广泛切除肿瘤就有可能损失

主要的骨和 ／或神经血管束的患者，可以采用边缘

性手术加放疗的方法进行治疗，这样可以明显地保

留功能。 但要注意，术前化疗在低度恶性软组织肉

瘤治疗中并不推荐［５１，５５］。
对于高度恶性软组织肉瘤需要行单独的根治

性手术（通常可达到根治性边界并保留肢体）或者

满意的放疗反应加广泛的手术切除。 如果要达到

广泛的外科边界必须行大动脉的移植，那么先行手

术治疗，放疗在术后进行，因为术前放疗会有动脉

突然爆裂 ／截肢的危险。 如果对放疗的反应不满

意，则可选择根治性间室外切除（损失主要的骨 ／神
经血管束）或根治性截肢。 权衡上述两种术式，选
择能够获得较好功能的手术方法。 即使放疗反应

满意，行边缘性手术局部复发率仍高得令人难以接
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受。 相对于ⅡＡ 期，ⅡＢ 期肿瘤间室外结构复杂，要
达到根治性边界往往需要截肢，特别那些在骨盆带

或肩胛带附近的肿瘤更是如此。 此外，截肢后应用

设计制作良好的假肢往往可获得比勉强保留下的

肢体更好的功能。 术前化疗作用不确定，有些肿瘤

有效，有些情况下肿瘤进展，如果肿瘤不能进行安

全边界的切除，可尝试应用术前化疗。 如果术前化

疗有效，保留肢体的手术成为可能；相反，肿瘤进展

则需要截肢治疗［５６⁃５８］。
肿瘤活检通道和活检引流道必须包括在手术

切除的范围内，与肿瘤作为一个整体切除。 间室切

除对于肢体的软组织肉瘤是应该积极推荐的，如果

肿瘤较大，侵犯多个间室或已经侵犯主要血管神

经，截肢手术将使患者获益。 复发的软组织肿瘤再

切除是治疗此类复发肿瘤的通常做法，手术切除边

缘的计算建议以原发手术野外计算。
Ｅｎｎｅｋｉｎｇ 的理论对于一些没有明显边界或假包

膜的肿瘤并不完全适用，假包膜也不是软组织肿瘤

持续不变的特点，因此，Ｒ 切除手术分类对于判断局

限性软组织肉瘤切缘和指导手术后放射治疗更为

科学，肿瘤外科医生在处理软组织肿瘤时可以充分

运用切缘概念科学计划手术方案。 ＵＩＣＣ 提出 ３ 种

手术切除边界标准为：Ｒ０ 切除，显微镜下无肿瘤残

留；Ｒ１ 切除，显微镜下肿瘤残留；Ｒ２ 切除，肉眼肿瘤

残留。
充分外科边界的获得需要有良好的术前计划，

典型的软组织肉瘤术前计划制定、术中切除情况以

及术后切缘评价的过程［５９］见图 １～图 ４。

图 １　 患者女性，４９ 岁，右大腿软组织肉瘤，外院
术后复发。 横断位 ＭＲＩ 术前计划，切口距
原切缘 ２ｃｍ，拟将内侧肌间隔、股骨骨膜随
肿瘤一并切除，进行前间室切除术

图 ２　 矢状位 ＭＲＩ 术前计划，从股四头肌的起点
到止点，进行大腿前间室切除术

图 ３　 术中照片，大腿前间室切除后

图 ４　 术后标本横断位像，多点取材评价外科
边界

　 　 关于肿瘤坏死率评估的具体技术方法和标准，
文献报道各异，中心不尽相同，其中 Ｈｕｖｏｓ 评级系统

是至今应用最为广泛的方法（表 ５） ［６０］。 肿瘤坏死

率Ⅲ～Ⅳ级者为化疗反应好；肿瘤坏死率Ⅰ～ Ⅱ级

者为化疗反应差。 术前化疗疗效持续不佳的患者

应考虑外科手术治疗。 由于挽救化疗 （ ｓａｌｖａｇｅ
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ｃｈｅｍｏｔｈｅｒａｐｙ）的疗效一直没有被严格施行的随机

对照临床试验所证实，因此，尽管肿瘤坏死率评估

的意义临床价值明显小于科研价值，同时由于中国

国情，目前，在国内广泛开展肿瘤坏死率是不现实

的，因此其应用并没有在本版共识中详述。

表 ５　 Ｈｕｖｏｓ 的评级系统

Ⅰ级：几乎未见化疗所致的肿瘤坏死

Ⅱ级：化疗轻度有效，肿瘤组织坏死率＞５０％，尚存有活的
肿瘤组织

Ⅲ级：化疗部分有效，肿瘤组织坏死率＞９０％，部分组织切
片上可见残留的存活的肿瘤组织

Ⅳ级：所有组织切片未见活的肿瘤组织

６ ２　 术前化疗　 随着肿瘤联合治疗模式的发展，局
限性软组织肉瘤的治疗也逐渐形成术前治疗联合

手术及术后治疗的综合治疗模式。 其潜在的优点

包括可以缩小肿瘤体积，增加保肢机会等等。 很多

治疗中心都尝试通过术前化疗或放化疗来降低肿

瘤分期，从而进行有效的外科切除，尤其是对一些

化疗敏感的患者［６１］。 例如 ＭＤ Ａｎｄｅｒｓｏｎ 癌症中心

对进行术前新辅助化疗的Ⅱ期和Ⅲ期的肢体软组

织肉瘤患者进行了回顾性研究，术前化疗以多柔吡

星为主，总客观缓解率为 ２７％。 中位随访 ８５ 个月，５
年无局部复发率为 ８３％，总生存率为 ５９％。 而无疾

病相关事件总生存与仅行术后辅助化疗结果相

似［６２］。 Ｍｅｍｏｒｉａｌ Ｓｌｏａｎ⁃Ｋｅｔｔｅｒｉｎｇ 癌症中心（ＭＳＫＣＣ）
则选择病变＞１０ｃｍ 的ⅢＢ 期患者［６３］，术前给予 ２ 周

期的多柔吡星为基础的化疗方案，发现许多患者肿

瘤硬度和影像学特征出现了改变（瘤内坏死与出

血），但未加以量化。 虽然以上研究支持新辅助化

疗在肢体软组织肉瘤中应用，但相关报道仍较少，
并且还包括一些结论相反的报道。 如在 ２００２ 年

Ｃａｎｃｅｒ 上发表的一项回顾性研究中显示［６４］，６５ 例

Ⅱ～Ⅲ期肢体或腹膜后软组织肉瘤患者行新辅助化

疗，仅有 ８ 例（１２ ３％）患者的新辅助化疗对手术有

益；６ 例患者病情进展需要扩大手术范围；９ 例化疗

前拟行截肢术的患者，化疗后也未能进行保留肢体

的手术。 因此美国国家癌症综合网络 （ Ｎａｔｉｏｎａｌ
Ｃｏｍｐｒｅｈｅｎｓｉｖｅ Ｃａｎｃｅｒ Ｎｅｔｗｏｒｋ，ＮＣＣＮ）ＳＴＳ 临床实践

指南（２０１２Ｖ．３）目前对于新辅助化疗不做常规推

荐，尤其是中低危软组织肉瘤患者。 尽管如此，国
内外对于新辅助化疗主流观点依然持支持态度，尤
其对于敏感的软组织肉瘤。 认为其具有以下优点：

首先可以提供化疗敏感性的证据，为术后化疗方案

的选择提供参考；其次可尽早对隐匿转移病灶进行

治疗；第三，尽可能缩小病灶；诱导肿瘤细胞凋亡，
促使肿瘤边界清晰化，使得外科手术更易于进行；
对于肢体巨大软组织肉瘤，可降低术后复发率，使
得保肢手术可以更安全地进行［６５］。 因此，本共识认

为对于伴有以下情况软组织肉瘤患者可以考虑行

术前新辅助化疗：（１）化疗相对敏感的软组织肉瘤

（骨外骨肉瘤、横纹肌肉瘤、多形性未分化肉瘤、滑
膜肉瘤、去分化脂肪肉瘤）；（２）肿瘤＞５ｃｍ；（３）肿瘤

与重要血管神经关系密切；（４）局部复发或出现肺

转移。 术前化疗推荐药物为阿霉素和 ／或异环磷酰

胺，可选药物有氮烯米胺、吉西他滨、脂质体阿霉

素、长春瑞滨等。
给药方式可考虑序贯用药或联合用药（阿霉素

可静脉或动脉给药，异环磷酰胺应静脉给药），推荐

药物和剂量为：异环磷酰胺 １２ ～ １５ｇ ／ （ｍ２·３ｗ）［２ ４
～３ｇ ／ （ｍ２·ｄ） 连续 ５ 天，ｑ３ｗ］，阿霉素 ７５ ～ ９０ｍｇ ／
（ｍ２·２ｗ）［２５～３０ｍｇ ／ （ｍ２·ｄ，连续 ５ 天，ｑ２ｗ］。
６ ３　 疗效评估　 可从临床症状、肢体周径变化上可

以获取化疗疗效好坏的初步判断，后续需通过影像

学检查肿瘤界限是否变得清晰、骨化是否更完全、
肿块是否缩小、核素浓集是否减低上表现出来，可
考虑使用 ＲＥＣＩＳＴ 标准。
６ ４　 术后化疗　 软组织肉瘤术后辅助化疗最早的

报道见于在 ２０ 世纪 ７０ 年代，治疗思路及方案多参

考骨肉瘤的术后辅助治疗。 至 ８０ 年代软组织肉瘤

的辅助化疗（术后化疗）才真正拉开了序幕。 １９８３
年 Ｒｏｓｅｎｂｅｒｇ ＳＡ 在 Ｃａｎｃｅｒ 上发表了前瞻性的随机

对照研究，初步证实辅助化疗可改善患者的无进展

生存（ＰＦＳ）和总生存（ＯＳ） ［６６］。 １９８９ 年北欧软组织

肉瘤协作组（Ｓｃａｎｄｉｎａｖｉａｎ Ｓａｒｃｏｍａ Ｇｒｏｕｐ）进行了软

组织肉瘤术后辅助化疗研究，发现高级别软组织肉

瘤的术后患者应用单药阿霉素化疗生存未见明显

获益［６７］。 其后辅助化疗并未获得广泛认可。 直至

１９９７ 年 Ｌａｎｃｅｔ 上发表有关软组织肉瘤术后辅助化

疗的荟萃分析［６８］，其汇总了含蒽环类药物辅助治疗

的 １４ 个临床试验，入组 １５６８ 例患者。 结果显示中

位随访 ９ ４ 年，可使 １０ 年无病生存率从 ４５％提高到

５５％。 局部无病生存率从 ７５％ 提高到 ８１％ （ Ｐ ＝
０ ０１６），１０ 年总生存率也从 ５０％提高到 ５４％。 自此

奠定了术后辅助化疗在软组织肉瘤治疗中的地位。
此后，众多研究均证实辅助化疗能够显著提高患者

·３４６·　 临床肿瘤学杂志 ２０１４ 年 ７ 月第 １９ 卷第 ７ 期　 Ｃｈｉｎｅｓｅ Ｃｌｉｎｉｃａｌ Ｏｎｃｏｌｏｇｙ，Ｊｕｌ． ２０１４，Ｖｏｌ．１９，Ｎｏ．７　



生存率，例如在 ２００８ 年 Ｃａｎｃｅｒ 上发表的一项 Ｍｅｔａ
分析结果表明，在局部可切除的软组织肉瘤中，术
后辅助化疗可使局部复发率下降 ２７％，远处复发率

和总复发率下降 ３３％。 尤其是阿霉素＋异环磷酰胺

化疗可使死亡率下降 ４４％，且与未化疗组的差异有

统计学意义［６９］。 ２０１３ 年在 Ｅｕｒ Ｊ Ｃａｎｃｅｒ 发表的

ＥＯＲＴＣ ６２７７１ 和 ６２９３１ 临床试验，同样肯定了辅助

化疗在软组织肉瘤中的作用［７０］。 这些研究结果进

一步巩固了术后辅助化疗的地位。 因此，最新版美

国 ＮＣＣＮ ＳＴＳ 临床实践指南（Ｖ１ ２０１４）推荐Ⅱ、Ⅲ
期软组织肉瘤患者接受辅助化疗（循证医学 ２Ｂ 类

证据）。 软组织肉瘤患者术后化疗适应证：（１）化疗

相对敏感的软组织肉瘤（骨外骨肉瘤、横纹肌肉瘤、
多形性未分化肉瘤、滑膜肉瘤、去分化脂肪肉瘤）；
（２）年轻患者（＜３５ 岁）；（３）肿瘤＞５ｃｍ；（４）肿瘤位

于四肢；（５）分化程度差（病理为Ⅲ级）；（６）局部复

发二次切除术后。 建议根据肿瘤病理类型选择药

物。 术后化疗推荐药物为阿霉素和 ／或异环磷酰

胺，可选药物有氮烯米胺、吉西他滨、脂质体阿霉

素、长春瑞滨等。 给药方式可考虑序贯用药或联合

用药（阿霉素可静脉或动脉给药，异环磷酰胺应静

脉给药），推荐剂量为：异环磷酰胺 １２ ～ １５ｇ ／ （ｍ２·
３ｗ）［２ ４～３ｇ ／ （ｍ２·ｄ）连续 ５ 天，ｑ３ｗ］，阿霉素 ７５ ～
９０ｍｇ ／ （ｍ２·２ｗ） ［ ２５ ～ ３０ｍｇ ／ （ ｍ２·ｄ） 连续 ５ 天，
ｑ２ｗ］。

近年来，随着对软组织肉瘤分子机制研究的深

入，靶向药物越来越多的应用于进展期软组织肉瘤

的治疗。 特别是酪氨酸激酶抑制剂（ＴＫＩ）靶向药物

的发现，使得部分进展期软组织肉瘤患者预后得到

了显著改善。 ２０１３ 年 ＡＳＣＯ 会议报道了 １ 项瑞戈

非尼三线治疗进展期 ＧＩＳＴ 的多中心、Ⅱ期临床研究

的结果［７１］，转移性或不可切除性 ＧＩＳＴ 患者伊马替

尼和舒尼替尼治疗失败后改用瑞戈非尼 １６０ｍｇ，结
果显示， ＰＲ ２ 例、 ＳＤ １ 例，疾病控制率 （ ｄｉｓｅａｓｅ
ｃｏｎｔｒｏｌ ｒａｔｅ，ＤＣＲ）为 ５４ ５％。 并且 ＫＩＴ 基因外显子

１１ 和 ９ 突变的患者更加获益。 近期美国国立卫生

研究院 Ｋｕｍｍａｒ 博士等［７２］ 于 ２０１３ 年 ４ 月在 ＪＣＯ 上

发表了一项西地尼布治疗转移性腺泡状软组织肉

瘤临床Ⅱ期临床研究（ＮＣＴ００９４２８７７）结果，该研究

是目前腺泡状软组织肉瘤全身性治疗方面的最大

规模的前瞻性临床试验，研究结果显示应用西地尼

布后 ＯＲＲ 可达 ３５％，在 ２４ 周时的病情控制率为

８４％，振奋人心。 在软组织肉瘤的研究中诸如此类

的报导非常多，充分说明了靶向治疗是软组织肉瘤

的未来发展趋势。 因此在最新版的 ＮＣＣＮ ＳＴＳ 临床

实践指南（Ｖ１ ２０１４）对诸多靶向药物做以推荐用于

进展期软组织肉瘤：索拉非尼、舒尼替尼和贝伐珠

单抗推荐用于治疗血管肉瘤；将伊马替尼、索拉非

尼推荐用于治疗硬纤维瘤和侵袭性纤维瘤病；将贝

伐珠单抗联合替莫唑胺以及舒尼替尼单药推荐用

于治疗孤立性纤维瘤和血管外皮瘤；将舒尼替尼单

药推荐用于治疗腺泡状软组织肉瘤；将伊马替尼推

荐用于治疗绒毛结节性滑膜炎和恶性腱鞘巨细胞

瘤等等。 根据以上，本共识推荐进展期软组织肉瘤

首先考虑加入相关临床观察研究，如无可根据具体

的病理类型选择合适的靶向药物单用或联合化疗，
尤其推荐用于二、三线的软组织肉瘤患者。
６ ５　 放疗　 放疗是软组织肉瘤除手术以外最有效

的治疗方式之一，目前已有的几项随机临床试验均

证实了放疗能显著降低局部复发率，尽管在改善总

生存率方面的作用还不明确。 随着放疗技术的改

进，例如近距离照射、适形调强放疗和术中放疗，软
组织肉瘤的治疗效果已经有了一定的提高［７３⁃７６］。

术前放疗的目的是刺激形成致密的纤维组织

区取代假包膜以及除去反应区内的卫星灶，因此经

放疗后仅在纤维包壳之外切除就可以获得广泛的

外科边界。 虽然放疗也可以造成肿瘤的坏死，但放

疗的目的在于刺激包膜形成，从而可以施行保肢手

术。 由于包膜形成是机体对放疗的反应而非放疗

对肿瘤的效应，因此这种刺激包膜形成的效应不仅

仅局限于那些对放疗敏感的病变［７３］。
术前放疗的主要并发症的发生率约为 ２０％。

首要原因是组织血运减少，延迟或阻碍了伤口的愈

合，继发感染。 减少这些并发症的方法包括：（１）放
疗结束后短期内（大约 ２ 周）施行手术，因为在经过

照射的组织内，血管损伤在照射后 ６ 个月内逐渐加

重且不恢复。 （２）仔细地进行手术操作。 （３）使用

带血管蒂的皮瓣以增加伤口的愈合能力。 （４）术后

预防性使用高压氧疗法。 第 ２ 个并发症是放疗显著

减少了骨的强度，使之易于发生病理骨折。 在放疗

前或在手术时使用预防性内固定可以显著减少这

一并发症。 第 ３ 个并发症是迟发的水肿和 ／或纤维

化，使活动受限，力量丧失。 减少此并发症的方法

包括：（１）仔细地计划照射野；（２）放疗期间及放疗

后进行适量的物理治疗；（３）在合适的病例中植入

放射源进行局部放疗［７７⁃７９］。
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术后放疗对软组织肉瘤的治疗起到辅助作用。
对于高度恶性的深部软组织肉瘤、直径＞５ｃｍ，广泛

切除加放疗是标准的治疗方法。 但是在一些特殊

的病例，即使为低度恶性、表浅，但直径＞５ｃｍ，或者

虽为低度恶性、但深在，即使直径＜５ｃｍ，在手术后也

可追加放疗［８０⁃８１］。
对于 Ｒ１ 切除，如果再次手术不会造成极大的

功能障碍则应该进行再次手术；对于 Ｒ２ 切除必须

进行再次手术。 对于切缘高风险的区域，术中应放

置银夹以指导术后放疗，对切缘＜１ｃｍ 或临近骨、重
要血管神经的镜下切缘阳性者，应该进行术后辅助

放疗。
对于放疗，目前的建议是：对于低度恶性软组

织肉瘤（Ｇ１，Ⅰ期），如果切缘＞１ｃｍ 或包含有完整的

深筋膜， 可以不进行术后放疗；如果切缘≤ｌｃｍ，应
该进行术后放疗，尤其是当肿瘤＞５ｃｍ 时；对于高度

恶性软组织肉瘤（Ｇ２ ～Ｇ３，Ⅱ～Ⅳ期），除非肿瘤非常

小，能够做到大范围的广泛切除，否则不论切缘状

态如何均建议进行放疗。 而术前放疗在软组织肉

瘤治疗中的作用尚未获得共识，其目前仅推荐多用

于肿瘤较大、与血管神经关系密切、局部切除困难

的病例，其伤口并发症相对高。

７　 随访与复查

由于存在复发、转移、化疗和放疗相关合并症

的危险，长期随访是必要的。 长期生存患者还需要

注意手术的潜在并发症以及放疗和化疗的潜在副

作用，如心脏毒性、不育、继发恶性肿瘤等。 为了解

患者生存状态，应安排一个多学科小组进行随访。
治疗结束后即应开始随访。 本共识推荐的随

访时间间隔为：Ⅰ期肿瘤，最初 ２～３ 年，每 ３～６ 月 １
次，之后每年 １ 次至术后 １０ 年；Ⅱ～Ⅳ期肿瘤，最初

２～３ 年，每 ３ ～ ６ 月 １ 次，以后 ２ 年，每 ６ 月 １ 次，随
后，每年 １ 次至术后 １０ 年。 每次随访的内容包括：
全面体检、胸部 ＣＴ、局部 Ｂ 超、局部 ＭＲＩ 或 ＣＴ 及功

能评分。
对于复发的软组织肉瘤患者，建议以手术治疗

为主，行广泛切除或截肢，边缘阳性者应进行扩大

切除手术或放疗，化疗或靶向治疗或介入治疗，建
议可参加临床研究。

对于进展病变 ／远处转移软组织肉瘤患者，以
药物治疗为主，建议进行姑息切除或截肢，不能切

除者应考虑进行放疗。 即使有肿瘤远处移也应考

虑手术治疗。 晚期患者可考虑对症、支持治疗，建
议靶向治疗或参加临床试验。

８　 小结

软组织肉瘤的诊断与治疗强调多学科协作。
对怀疑软组织肉瘤的患者应转诊至肿瘤专科医生

就诊，患者需要接受规范化的治疗，对于外科手术，
应该进行术前计划，术中需严格实施，术后应进行

外科边界评估。 治疗结束后患者仍需长期随访。
当前我国软组织肉瘤治疗迫切需要解决的是

规范化问题，而国际上，热点是如何在现有基础上

进一步提高生存率，提高患者生活质量。 目前，治
疗软组织肉瘤的新药层出不穷，尤其是靶向药物治

疗方兴未艾。 这些研究成果，很多是得益于全球多

中心合作及随机对照临床试验的开展。 为了进一

步提高我国软组织肉瘤的诊治水平，非常有必要在

我国开展软组织肉瘤多中心协作、随机对照临床

试验。
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