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成人鼻部胚胎性横纹肌肉瘤 2例报道及文献复习 
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(1．三峡大学病理学研究所，宜昌 443003；2．湖北省当阳市人民医院病理科，当阳 444100) 

【摘 要 】目的：探讨成人鼻部胚胎型横纹肌肉瘤(Embryonal Rhabdomyosarcoma，ERMS)的临床病理特点，以提高对该病的认 

识。方法：结合文献对本院病理科诊断和会诊的2例成人鼻部ERMS的临床资料、组织形态及免疫组化结果进行分析。结果：2 

例均为男性。组织学形态示瘤细胞呈片状或团块状，之间有较少的纤维间隔，瘤细胞为染色质丰富的圆形或梭形细胞，核染色 

质较浓，可见轻度嗜酸性细胞质。免疫组化：肿瘤细胞肌调节蛋白、肌浆蛋白、肌红蛋白、肌动蛋白(肌原节)、肌动蛋白(广谱)、 

结蛋白和波形蛋白均(+)、角蛋白(广谱)、上皮细胞膜抗原、白细胞共同抗原、平滑肌肌动蛋白、S-100蛋白、黑色素瘤、CD34、神 

经元特异性烯醇化酶和CD99均(一)。结论：成人鼻部ERMS临床表现无特异性，易误诊。cT是诊断鼻部 ERMS的重要检查方 

法。组织病理学特点结合免疫组化标记可确诊该肿瘤。早期诊断及手术联合放、化疗是治疗成人鼻部ERMS的有效手段。 
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Adult nasaI embryonal rhabdomyosarcoma： 

report of two cases and literature review 
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【Abstract]Objective：To examine clinical and pathological features of adult nosal embryonal rhabdomy0sarcoma and to investigate the 

effective diagnosis and prognosis．Methods：The aduh nasal ERMS specimens collected by the Pathology Department of Yichang 

Central People’S Hospital were analyzed．For both patients，representative hematoxylin and eosin—stained slides of tumors were avail— 

able for review．Immunohistochemical stains(SP method)were performed on a selected paraffin block．And the information of clinical 

diagnosis and treatment was reviewed．Results：The 2 cases were male．ERMS was characterized by an admixture of undifferentiated， 

small，round or spindle cells which were rich in chromatin and were separated into patchy form  or mass by scanty fibrous septa．The 

nuclear chromatin was thick with eosinophilic cytoplasm．Immunohistochemically，the tumor cells were positive for MyoD 1，myogenin， 
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myoglobin，Actin (Sarcomeric)，Actin (pan)，desmin and Vi— 

mentin，but negative for Cytokeratin(pan)，Epithelial Membrane 

Antigen(EMA)，CD45(LCA)，Actin(Smooth Muscle)，S一100 

宣传和提高家长的相关营养知识，共同帮助学生改善不良的 

饮食行为习惯。 
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性高=J=myogenin。近期，有报道小窝蛋白3在RMS中的表达有 

较高的敏感度和特异性，是临床诊断RMS的新型标记物[10,11】。 

本组病例瘤组织主要由大小较一致、排列呈片状或巢状的小 

圆形原始瘤细胞构成．并同时伴有颈部淋巴结转移，仅靠光 

镜检查作出诊断很困难，在未做免疫组化的情况下，极易误 

诊为恶性淋巴瘤、未分化癌、嗅神经母细胞瘤等小圆细胞恶 

性肿瘤。因而如何准确地从病理上判断横纹肌肉瘤 ，对病理 

医师是一个挑战。据 IRSG统计，约 20％的患者初诊时诊断 

错误．或需要病理学重新分型旧。因此活检时必须使用粗针 

穿刺，取材部位要准确，且尽量多点取材，以便取得足够的组 

织进行免疫组化染色以及分子分型，避免误诊。 

ERMS在病理上要与下列疾病相鉴别：①神经母细胞瘤： 

多见于<5岁患儿．多位于肾上腺髓质或沿交感神经链分布， 

可聚集成菊形团结构．免疫组化表达NSE、NF．PGP9．5等神经 

标志，而不表达结蛋白、Actin和MyoD1；②骨外 Ewing肉瘤 

或原始神经外胚层瘤 ：瘤细胞为片状小圆形细胞 ，形态较 

一 致，可见菊形团，表达 CD99，不表达肌源性标志；③恶性淋 

巴瘤：瘤细胞排列可呈腺泡状和实性，但瘤细胞不见嗜酸 

性胞质，更没有横纹，易与分化的RMS鉴别。对于低分化或 

未分化的 RMS与淋巴瘤鉴别。此时可进行免疫组织化学染 

色，淋巴瘤的LCA阳性，结蛋白等肌源性标志阴性；④未分 

化癌：癌细胞多为泡沫状核，且呈巢状、梁状、带状及片状分 

布．免疫组化CK和EMA呈阳性表达：⑤嗅神经母细胞瘤： 

瘤细胞胞质稀少嗜酸，通常有神经丝，可见典型及不典型的 

Homer—Wright假菊形团和Flexner真菊形团J~．NSE抗体染色弥 

漫阳性，S-100特征性表达于肿瘤小叶周边的支持细胞㈣。最 

近。Rachel Kast[ 等发现运用拉曼分光镜检术(Raman spec— 

troscopy)检测了包括RMS、神经母细胞瘤等具有相似组织学 

特点的小圆细胞肿瘤，发现该技术能准确地鉴别出这些形态 

上相似的肿瘤。并且接近实时地诊断。 

成人 RMS的预后与患者年龄、肿瘤大小、局部及远处有 

无播散、手术切缘有无残留有关，而与部位和组织学亚型无 

关 。因此。早期诊断、早期手术完整切除病灶是 RMS的主 

要治疗手段，切除范围应由肿瘤的发生部位、大小及临床分 

期而定，应尽可能包括周围正常组织。但由于鼻部 ERMS生 

长较为隐蔽，早期发现肿瘤较困难．且耳鼻咽喉的解剖结构 

复杂，手术不易将肿瘤切除尽，因此鼻部ERMS复发率较高， 

易血行转移。从本组资料来看，Ⅱ组的患者预后相对较好，术 

后给予放疗和化疗，经治疗后，随访2年存活。Ⅳ组者较差， 

虽行放疗加化疗但患者短时间内迅速死亡。为预防局部复发 

和远处转移，近年来临床多采用化疗、放疗、手术等多学科综 

合治疗，显著改善了本病的预后旧。有报道认为p53和PCNA 

能较好地反应 RMS的恶性程度，可作为评估RMS复发、转移 

的指标之一[161。治疗ERMS最常见的化疗药物组合是长春新 

碱、更生霉素(放线菌素 D)和环磷酰胺的组合，而针对鼻咽 

癌的常用化疗药物铂类、阿霉素以及紫杉醇对ERMS则收效 

甚微旧。最新研究表明细胞因子诱导的杀伤细胞(CIK)可用 

于RMS的同种异体干细胞移植后的过继免疫治疗 ，将为彻 

底治愈 RMS带来希望。 
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