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·临床病例讨论· 

尤文肉瘤是好发于青少年下肢长管骨的恶性

肿瘤，是起源于骨髓内小圆细胞的原发恶性骨肿

瘤 ， 也 有 来 自 神 经 的 小 圆 细 胞 恶 性 肿 瘤 ， 与 原

发性神经外胚层肿瘤( p r i m i t i v e  n e u ro ec to d e r m a l  
t u m o r s ， P N E T ) 的 病 理 特 性 非 常 相 似 [ 1 - 3 ]。 骨 外

尤文肉瘤(ex traskeletal  Ew ing’s  sarcoma，EES)是
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婴儿骨外尤文肉瘤 1 例并文献复习 
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[摘　要] 婴儿骨外尤文肉瘤发病罕见、恶性程度高，其治疗是采用手术、放射治疗和化学药物治疗于一体

的综合治疗，手术广泛切除是治疗的关键。因此，规范化诊治对患儿预后尤为重要。尽管婴儿放

射治疗和化学药物治疗风险极高，但仍需实施，剂量和周期的把握有待大量临床样本进一步证

实。本文报告1例骨外尤文肉瘤婴儿诊疗经过并复习文献，探讨婴儿骨外尤文氏肉瘤规范化诊治的

重要性及特点。
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Abstract Extraskeletal Ewing’s sarcoma (EES) in infant is rare, and has a high degree of malignancy. The treatment of 

EES is a combination of surgery, chemotherapy, and radiotherapy, extensive excision is the key to the treatment. 

Therefore, the standardized diagnosis and treatment are particularly important for prognosis of patients. Although 

the risk of radiotherapy and chemotherapy for infants is very high, it still needs to be carried out, and the dosage 

and cycle of treatment still need to be confirmed by a large number of clinical samples. The report combined the 

clinical data of one infant EES case with literature review to explore the feature and importance of standardized 

diagnosis and treatment in infant EES.
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来源于神经外胚层的恶性肿瘤，其恶性度高、侵

袭性强 [ 4 - 5 ]。发生于婴儿E E S罕见。甘肃省人民医

院骨与软组织肿瘤科2 0 1 9年 5月收治1名婴儿E E S
患者，现总结分析该病例特点，为提高临床工作

者 对 该 病 的 认 识 以 及 规 范 化 的 诊 治 提 供 良 好 的  
思路。

1  临床资料

患 儿 ， 男 ， 5 个 月 ， 因 “ 右 肘 部 尤 文 肉 瘤 术

后 2 周 ” 入 院 。 患 儿 2 周 前 因 右 肘 部 软 组 织 包 块

就 诊 于 某 大 型 医 院 ， 行 右 肘 部 X 线 片 ( 图 1 ) 及 C T 
(图2)检查，见肘部软组织肿胀，未侵及骨组织，

考 虑 为 恶 性 肿 瘤 。 行 肘 部 软 组 织 肿 瘤 切 除 术 ，

术后病检提示 E E S 。由于病理检查结果为恶性肿

瘤 ， 术 后 半 月 患 者 家 属 为 求 进 一 步 治 疗 入 住 我

院。入院体格检查：右肘部外侧可见约7 cm纵行

手术疤痕，切口愈合良好，局部轻度肿胀，无明

显压痛。辅助检查：血常规及生化检查未见明显

异常。右上臂局部 B 超示：右肘部软组织肿物，

不均质回声，无明显血流信号。右上臂MRI(图3)
示：T1、T2右上臂远端骨髓水肿信号，周围软组

织轻度肿胀，局部呈术后改变。胸部CT未见转移

等异常表现。对于该患儿的诊治非常慎重，组织

全院相关科室会诊。结合该患儿第1次外院术后病

理报告，会诊结果建议行化学药物治疗(以下简称

化疗)或放射(以下简称放疗)，考虑到该患儿年龄

偏小，化疗剂量很难把握，并且化疗风险很高，

充分和家属沟通后，家属拒绝化疗。鉴于患儿处

于 生 长 旺 盛 期 ， 局 部 放 疗 会 影 响 右 上 肢 正 常 发

育，再次向患儿家属交代后，家属拒绝行放疗。

我科团队再次详阅核磁共振影像后，考虑到当时

外院在未明确诊断前提下行软组织肿瘤切除，切

除范围有限，局部仍有瘤组织残留，一致建议行

瘤 床 广 泛 切 除 术 。 于 入 院 后 1 0 日 在 全 身 麻 醉 下

行右上臂瘤床广泛切除术，术中见右侧肱三头肌

及肱桡肌之间软组织肿物，与周围软组织边界欠

清，距病变边界外2  c m切下肿物，大小约8  c m  ×  
3 cm × 2 cm条索状。术后切开瘤床组织，局部仍可

见鱼肉状瘤组织残留(图4)。术后病检提示标本中

仍有瘤组织残留，切缘未见肿瘤细胞，并对切片

进行HE染色及免疫组织化学分析，再次明确诊断

的准确性(图5)。

该患者第2次手术后，切口愈合后出院，当时

建议行放疗或化疗辅助治疗，但其家属因婴儿年

龄小，放化疗风险高而拒绝进一步辅助治疗。术

后3个月随访，局部未见异常肿物，肺部CT仍无明

显异常。术后半年患者家属未返院复查，术后1 4
个月患儿出现呼吸困难，至当地医院行肺部CT示

大量转移病灶并胸腔积液，给予对症治疗后症状

仍未见好转，入院后3周出现呼吸衰竭，后家属放

弃治疗。 

图1 第1次术前上肢X线检查，示右肱骨远端外侧可见约6 cm × 5 cm大小异常肿物，骨质未见明显侵犯

Figure 1 The first preoperative X-ray examination of the upper limb showed an abnormal mass of about 6 cm × 5 cm in size on the 

lateral side of the distal right humerus, without significant bone invasion

第一次术前X线片
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图2 第1次术前上肢CT检查：矢状位及横断面均提示肱骨远端异常软组织肿胀影，骨质未见明显侵袭，恶性肿瘤可能

Figure 2 The first preoperative CT examination of the upper limb and its sagittal and cross-sectional views showed abnormal soft 

tissue swelling in the distal humerus; no obvious invasion of bone was observed, and malignant tumor was possible

图3 第1次术后复查MRI：右侧肱骨外上髁肱桡肌肿胀，其内可见片絮状长T1、PDWI高信号影，边界迷糊，肱骨下端及桡

骨小头骨髓水肿

Figure 3 MRI examination after the first surgery revealed swelling of brachioradialis muscle of the right lateral epicondylar 

humerus, with flocculent long T1 and PDWI hyperintensity shadow inside, blurred boundary, and edema of bone marrow of the 

lower humerus and radial head

图4 肿瘤被扩大切除后创面外观照示肱桡肌周围病灶组织被彻底切除；切除后标本外观照示切开标本后可见鱼肉状肿瘤残留

Figure 4 External observation of the wound after the enlarged resection of the tumor revealed that the foci surrounding the brachioradialis 

muscle had been completely excised; external observation of the specimen after excision showed that fish-like tumor remained after the 

specimen was cut open
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2  讨论

EES最早由Tefft于1969年描述，并于1975年由

Anger val l命名 [6]。EES是骨尤文氏肉瘤的特殊表现

形式，其发病率约为0.6/10万，多发于青少年，常

见部位为肢体末端和躯干等，有较高的侵袭性，

但在婴儿发病极为罕见 [ 7 - 1 0 ]。该病有较强的侵袭

性，预后差，而且术前明确诊断率很低 [ 1 1 ]。E E S
多起源于软组织深部，影像学表现缺乏特异性，

诊断困难，容易被误诊，X线检查意义不大，CT
平扫呈中等密度，增强扫描明显强化，其内可见

片状低密度坏死。MR I成像T1呈中等信号，可见

小片状坏死，T2呈中等偏高信号，增强扫描可见

明显强化，边界清楚，临近骨质边缘可有破坏，

无钙化[12-14]。MRI对于软组织病变诊断具有很大优

势，能辨别肿物与周围血管、神经关系，为手术

切除具有一定的指导意义 [15]。但对于该病的确诊

有赖于手术切开或穿刺活检行病理学检查，这是

诊断的金标准。EES为小圆细胞肿瘤，瘤细胞形态

一致，细胞质少，染色浅，胞膜不清楚。细胞核

呈圆形或椭圆形，颗粒细，分布均匀，核分裂相

多见，瘤组织内细胞丰富，细胞排列成巢状 [16]。

90%以上EES表面抗原MIC2(CD99)阳性，是32-kD

膜糖蛋白，参与细胞黏附、迁移和凋亡机制，也

可见于部分滑膜肉瘤、黑色素瘤等 [ 1 7 ]。E E S多数

表达FLI-1，该抗原见于造血细胞和内皮细胞，并

参与细胞增殖和肿瘤形成过程 [17]。该患者病理HE
染色示可见疏松纤维组织间见分化幼稚的小圆细

胞弥漫浸润，略称不规则片状或巢状，核型不规

则，染色质细，分裂象多见，细胞质稀少，间质

小血管丰富，瘤组织间见多灶性不规则片状凝固

型坏死。免疫组织化学示CD99强阳性表达，NSE
及S-100弱表达。

E E S 治疗仍以手术切除为主，对于早期诊断

明确的患者行放化疗也很敏感 [18]。放疗的实施必

须考虑肿瘤周围组织和器官的耐受性，尽可能减

少对周围正常组织的损伤。术后化疗对抑制病情

的发展和提高5年生存率都有积极的作用 [19]。目前

较公认的化疗方案有VAC方案(VCR+ADM+CTX)和

ICE方案(IFO+DDP+VP-16)或二者交替，具体剂量

及周期数与疗效尚无明确的效应关系，一般依据

患者化疗后影像学所示肿瘤大小的变化而定 [20]。

对于婴儿骨外尤文肉瘤治疗几乎无报道，我国曾

有作者 [ 2 1 ]报道过 1 例婴儿尤文肉瘤患者，文中表

明术后给予化疗，但没明确具体化疗方案。国外

有研究 [ 2 2 ]报道 1 例肩部尤文肉瘤婴儿，术前未行

HE 

CD99 

HE 

CD99 

HE 

NSE

HE 

S-100 

A

B

图5 病理HE染色不同放大倍数下镜下表现及免疫组织化学关键分子表达情况

Figure 5 Pathological HE staining under different magnification and expression of key immunohistochemical molecules

(A)病理HE染色示可见疏松纤维组织间见分化幼稚的小圆细胞弥漫浸润，略称不规则片状或巢状，核型不规则，染色质

细，分裂象多见，细胞质稀少，间质小血管丰富，瘤组织间见多灶性不规则片状凝固型坏死；(B)免疫组织化学对诊断关

键分子进行验证，CD99强阳性表达，NSE及S-100呈弱阳性表达。

(A) Pathological HE staining showed diffuse infiltration of immature differentiated small round cells in loose fibrous tissues, briefly 

called irregular sheets or nests, irregular karyotype, fine chromatin, frequent mitotic images, rare cytoplasm, abundant small vessels in 

the stroma, and multi-focal irregular sheets of coagulation necrosis in tumor tissues; (B) key molecules of diagnosis were verified by 

immunohistochemistry, CD99 was strongly positive, while NSE and S-100 were weakly positive.
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放化疗，术后肿瘤复发。复发后再次手术并术后

化疗，化疗几天后因重度呼吸衰竭而死亡。最新

N CCN指南提出 [ 2 3 ]：尤文肉瘤家族肿瘤患者应给

予以下治疗方案：基础治疗后进行局部控制治疗

和辅助治疗。基础治疗包括术前多药联合化疗至

少 9 个 周 期 ， 转 移 性 尤 文 肉 瘤 患 者 可 根 据 肿 瘤 对

化 疗 反 应 敏 感 度 可 持 续 更 长 时 间 化 疗 ， VA C / I E
是首选方案。局部控制治疗包括广泛切除，精准

放疗及灌注化疗，选择性截肢。广泛切除或截肢

术后的辅助化疗强调所有患者无论手术切缘阴性

与否，强烈建议术后化疗时间需持续 2 8 ~ 4 9 周，

这个取决于患者生活状态和治疗剂量。推荐对于

切 缘 R 1 及 R 2 ， 或 肿 瘤 距 离 切 缘 很 近 的 患 者 使 用

术后放疗联合化疗。EES5年和10年生存率分别为

69.7%和65.2%，影响EES的预后因素尚未明确。对

于骨外尤文肉瘤，患者年龄、切缘是否达到R0、

有无微转移灶、及肿瘤细胞是否扩散是影响预后

的主要因素 [ 2 2 , 2 4 ]。预后不良的指标为肿瘤体积大 
(>200 mL)、组织学不典型、转移灶、p16表达缺

失、1q和12号染色体增多[24]。

针 对 该 婴 儿 ， 术 后 病 理 检 查 结 果 提 示 恶 性

肿瘤后至专科医院求进一步治疗。仔细分析其诊

疗 过 程 ， 诸 多 不 规 范 之 处 值 得 大 家 高 度 重 视 。

首先，当影像学表现提示肿瘤病变，应先行穿刺

或切开取活组织检查明确诊断，待病理检查确定

后再行规范化治疗，当为恶性肿瘤时，一定要明

确扩大彻底切除肿瘤的重要性。其次，在未明确

病理检查前行肿瘤切除，要考虑是否达到有效切

缘。对该患儿复查MRI发现局部仍有瘤组织残留，

故行瘤床广泛切除。最后，要重视术后辅助治疗

的重要性。在对该患儿实施扩大切除前评估无远

处转移，建议术后辅助放化疗，但被患者家属拒

绝，尽管风险极高，且无相关放化疗指南或共识

可依，但仍要实施术后辅助治疗。

对于年龄偏小，放化疗风险极高的EES婴儿，

手术彻底切除显得尤其重要。鉴于目前对婴儿EES
放化疗报道甚少，无相关指南或共识可依，治疗

尚 处 于 摸 索 阶 段 ， 仍 需 大 量 临 床 样 本 进 一 步 研

究。EES高度恶性，当放化疗不能进行时，规范化

手术治疗对降低复发率和提高生存率至关重要。
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