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(6<6

&是一种组织来源不明'细胞呈腺泡样或器官

样排列的软组织恶性肿瘤(

(6<6

是一类罕见的软组

织肉瘤类型!治疗上一般以手术为主!辅以术后放化

疗!国内外关于靶向药物治疗的报道罕见)

!H#P

年

#H

月
#!

日我科收治
#

例大腿
(6<6

伴双肺转移的

患者!服用阿帕替尼片治疗!疗效显著!现报道如下)

#

病例资料

患者!男性!

#T

岁)

!H#P

年初患者发现右侧大腿

外侧出现一*硬块+!局部无红肿热痛,无压痛!未诊

治)

!H#P

年
P

月患者感胸闷!无发热'咳嗽'咳痰等!

我院门诊行胸部
)/

示- 双肺可见散在多发直径约

HC%U#C!+:

的结节样稍高密度影! 以双下肺为重!边

界清楚# 纵隔和心影居中! 其内可见多发肿大淋巴

结) 初步考虑为-

!

转移性肿瘤#

"

肉芽肿性病变#

#

其他) 至四川大学华西医院就诊!行
<E/R)/

示-

!

双肺多发结节为肿瘤转移#

"

右侧股外侧肌群肌

间隙内病灶为原发性肿瘤可能) 于
!H#P

年
&

月
#H

日行右大腿外侧包块扩大切除术!术后病检提示-腺

泡状软组织肉瘤) 免疫组化-肿瘤细胞呈
/VE!%WXY

'

<)ZWOY

'

@,8:1= W

灶性
Y

'

:>-2,=1= WO Y

'

6!'HHWO Y

'

6?(

WOY

'

[?MKPWOY

'

E?(WOY

'

Z1!&$W?\M!'Y

阳性率
T]

) 组

织化学染色-酶消化后
<6(

染色见可疑晶体)

V\6[

检测结果-

/VE!%

基因异位)

!H'P

年
$

月
'H

日我院

复查胸部
)/

示- 双肺可见散在多发直径约
HQKU

'Q!+:

的结节样稍高密度影!以双下肺为重!边界清

楚#纵隔内可见多发肿大淋巴结) 对比
!H'P

年
P

月

)/

片!双肺病灶增多增大)

!H'P

年
$

月
'P

日开始

给予术后
?(\^

方案-多柔比星%

(^?

&'异环磷酰胺

W\V_Y

及氮唏米胺
W^/\)Y

化疗
!

个周期)

!H'P

年
F

月

'

日我院复查胸部
)/

示-双肺见多发'边界清晰'大

小不等的类圆形结节影! 最大者约
'QK+:"'QK+:

!以

双肺下叶为著!纵隔见少量淋巴结显示)双肺结节较

!H'P

年
$

月
)/

片增多增大) 化疗后病情进展!效果

差!

!H'P

年
F

月
&

日经华西医院医师建议开始尝试

口服阿帕替尼片
TPH:2

!

'

次
R@

)

!H'P

年
F

月
!T

日

我院复查胸部
)/

示- 双肺可见散在多发直径约

HQKUHQF+:

的结节样稍高密度影! 以双下肺为重!边

界清楚) 较
!H'P

年
F

月
'

日
)/

片对比!结节体积

稍减小!数量减少) 疗效评价部分缓解%

A*571*3 5,!

8A-=8,

!

<J

&!继续服用原剂量阿帕替尼)

!H'P

年
'H

月
'H

日患者感双足疼痛!行走时疼痛加重!入我科

治疗) 查体发现患者双足皮肤脱屑'足底皮肤发红'

水疱!四肢指%趾&甲脱落)辅助检查-肝功能示-谷草

转氨酶%

(6/

&

$$`Ra

'谷丙转氨酶%

(a/

&

'P!`Ra

) 诊

断-

!

右大腿软组织肉瘤切除术后双肺转移#

"

药物

性肝损伤#

#

手足综合征) 给予多烯磷酸酰胆碱'异

甘草酸镁保肝!维生素
M&

'维生素
)

'赛庚啶尿素乳

膏治疗手足综合征! 塞来昔布止痛等对症支持治疗

后! 患者转氨酶下降! 足部皮损及疼痛较前明显好

转)

!H'P

年
'H

月
!&

日我院复查胸部
)/

示-双肺可

PP$
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见散在多发直径约
=;!>=;?5@

的结节样稍高密

度影! 较
!=#A

年
?

月
#

日
/B

片对比"结节体

积减小"数量减少! 疗效评价
CD

"出院医嘱#继

续口服原剂量阿帕替尼治疗! 患者各时间段的

/B

显像见
E16)*2 #

!

!

讨 论

FGCG

较为罕见" 其发病率约占软组织肉

瘤的
";AH!#;=H

$

#

%

"

/0*13I(J02*3(+

等 $

!

%于
#?A!

年首次报告"本病好发于年轻人"尤其是青春

期女性"

C(*I2*,

等$

%

%报道
$=

例
FGCG

患者的中

位年龄为
!&

岁"

46(32

等 $

K

%报道
A$

例患者的

平均年龄约为
!A

岁! 以四肢深部肌肉或筋膜

多见" 肿瘤生长缓慢" 早期多为无痛性肿块!

!=#%

公布的第四版软组织与骨肿瘤分类中"世

界卫生组织&

LM4

'将其归类于分化不确定的

恶性肿瘤!

FGCG

可早期转移"最常见的转移部

位为肺&

%NH

'(骨&

%%H

'(脑&

%%H

'

$

A>$

%

! 对于该

病的治疗"因肿瘤对化放疗不敏感"疗效不肯

定"一般行手术切除原发病灶"术后辅以放化

疗!

甲磺酸阿帕替尼片&

FJ,I1+1O

"艾坦'系口

服的小分子抗血管生成靶向治疗新药"经国家

食品药品监督管理局&

/EPF

'批准上市"主要

用于治疗二线化疗方案失败的晚期胃癌患者!

血管内皮生长因子&

Q,35)-,* 2+R(I02-1,- 6*(SI0

.,5I(*

"

:TUE

'调节血管的生成"是最有效的促

血管生长因子"而细胞的生长(转移依赖新生

血管的形成" 抗血管生成靶向药物可以抑制
:TUE

诱导的血管生成! 阿帕替尼主要通过高度选择性抑

制血管内皮生长因子受体
"!

&

:TUED"!

'酪氨酸激酶

的活性"竞争细胞内
FBC

结合位点"阻断
:TUE

与

其受体结合后的信号转导通路" 抑制酪氨酸激酶的

生成"抑制肿瘤组织新血管的生成"从而抑制肿瘤细

胞的过度增殖(浸润和远处转移"最终发挥抗肿瘤作

用$

N

"

?

%

!

FGCG

的传统治疗方法为手术治疗
V

术后放化

疗! 近年来"靶向药物在肉瘤中的治疗也有所报道"

在
W)@,*

等 $

9"

%

!

期试验中"给予
K&

例不能手术切

除的
FGCG

转移患者高效
:TUED

抑制剂西地尼布

X/2R1*,+1OY%=@6

每天"

!NR

为一周期" 在
K%

例可评

价的患者中"给药
!K

周时"客观缓解率为
%A#

"疾

病控制率为
NK$

!

GI,5501(II1

等$

99

"

9!

%报道给予
A

例晚

期转移性
FGCG

患者苹果酸舒尼替尼
%$;A@6

每天

治疗后"

%

例患者疗效为
CD

"

9

例为疾病稳定&

3I,O-2

R132,32

"

GP

'"

9

例为疾病进展 &

J*(6*2331Q2 R132,32

"

CP

'"支持舒尼替尼在
FGCG

治疗中的效果!

M,+Z2*

等$

9%

%报道了
9

例
9K

岁
FGCG

肺转移的女性患者使用

舒尼替尼
%$;A@6

每天"同时联合沙利度胺及干扰素

""!O

治疗后"患者肺部包块未见增大"病情稳定! 另

有学者在研究双重抑制血管内皮生长因子的途径
#

期试验中"给予
A9

例进展期实体瘤患者口服西地尼

布
X9

次
[R

"共
!9RY

及静脉注射贝伐单抗&每两周
9
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次!
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(
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()

"!证实了贝伐单抗及西地尼布在各类肉瘤

治疗中#如
*+,+

$滑膜肉瘤$梭形细胞肉瘤及平滑肌

肉瘤"存在不同程度的治疗效果!疗效评价为
,-

及

+.

%

(/

&

'

阿帕替尼作为抗
0123-!!

的酪氨酸激酶抑制

剂#

456

"!目前尚未见到在
*+,+

治疗中的报道( 阿

帕替尼常见的不良反应包括白细胞减少$ 血小板下

降$出血$高血压$蛋白尿$肝功能异常$手足皮肤反

应$乏力$食欲减退和腹泻等( 多数不良反应可通过

暂停给药$ 减少给药剂量及对症治疗得到控制和逆

转(对于血液学毒性!可以参照常用化疗药物引起的

骨髓抑制治疗原则进行处理)而非血液学毒性!如高

血压$蛋白尿$肝功能损伤$手足综合征等!就需及时

停药和对症处理( 按常见不良反应事件评价标准

#

786!848 *1 /9"

"分级!

("!

级不良反应!维持原有

剂量给予观察!不特殊处理!

%"/

级不良反应暂停用

药!待不良反应恢复到
(

级以下!下调一个剂量后可

继续用药%

:

&

( 本例患者用药后出现不良反应!积极对

症处理后!情况好转(

*+,+

作为一种罕见的软组织肉瘤!目前无统一

的标准化治疗方案!该例晚期
*+,+

患者!一线化疗

失败!疾病进展!尝试换用阿帕替尼二线治疗!患者

病情好转!肺部包块明显缩小!数量减少!且副作用

耐受可控!取得良好疗效!随访至
!"(&

年
)

月患者

仍存活!后期随访仍在进行中(更进一步支持抗血管

生成治疗在肉瘤治疗中的应用( 但该病例的成功经

验属于个案现象!是否可作为经手术
;

放化疗失败后

的晚期肉瘤患者的二线治疗方案! 还需要更多的临

床病例资料证实!远期疗效还有待进一步观察研究(
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