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犖犆犆犖软组织肉瘤临床实践指南腹膜后软组织肉瘤部分解读
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　　［摘要］　软组织肉瘤是一类来源于结缔组织的少见恶性肿瘤。美国国立综合癌症网络（ＮＣＣＮ）持续更新并发布了关于软

组织肉瘤的临床实践指南。本文对其中腹膜后软组织肉瘤（ｒｅｔｒｏｐｅｒｉｔｏｎｅａｌｓａｒｃｏｍａ，ＲＰＳ）部分进行解读，主要涉及ＲＰＳ治疗流

程中多学科诊疗模式（ＭＤＴ）的应用及其分级分期、活检原则、手术原则、放疗治疗原则等内容，为其临床规范诊治提供参考。
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　　软组织肉瘤（ｓｏｆｔｔｉｓｓｕｅｓａｒｃｏｍａ，ＳＴＳ）是一组

来源于黏液、纤维、脂肪、平滑肌、滑膜、横纹肌、间

皮、血管和淋巴管等结缔组织的恶性肿瘤。美国国

立综合癌症网络（ＮａｔｉｏｎａｌＣｏｍｐｒｅｈｅｎｓｉｖｅＣａｎｃｅｒ

Ｎｅｔｗｏｒｋ，ＮＣＣＮ）ＳＴＳ临床实践指南２０１８第２版

中分别阐述了四肢、体表／躯干和头颈部的ＳＴＳ、腹

膜后和腹腔ＳＴＳ、胃肠道间质瘤（ｇａｓｔｒｏｉｎｔｅｓｔｉｎａｌ

ｓｔｒｏｍａｌｔｕｍｏｒ，ＧＩＳＴ）、硬纤维瘤（侵袭性纤维瘤）

和横纹肌肉瘤的临床诊疗规范。作为普通外科医

师，笔者所在团队多年来一直专注于腹膜后软组织

肿瘤的治疗，现从外科学角度对ＮＣＣＮ指南２０１８

版中涉及腹膜后及腹腔ＳＴＳ的部分作初步解读，供

同行参考。

１　概　述

腹膜后软组织肉瘤（ｒｅｔｒｏｐｅｒｉｔｏｎｅａｌｓａｒｃｏｍａ，

ＲＰＳ）占所有ＳＴＳ的１０％～１５％，年发病率在美国

约为０．２７／１０万
［１２］，目前无确切的关于中国ＲＰＳ

患者的流行病学数据。从解剖部位及来源来讲，

ＲＰＳ系指原发于腹膜后间隙的肿瘤，不包括原发于

腹膜后实质脏器如胰腺、肾上腺、肾脏及十二指肠

的肿瘤，也不包括腹膜后的转移性肿瘤；从组织学

类型来看，成人ＲＰＳ最常见的类型为脂肪肉瘤和平

滑肌肉瘤，其次为未分化肉瘤（包括多形性未分化

肉瘤）。

２　临床试验

ＮＣＣＮ发布的每份肿瘤临床实践指南在第１页

显著位置均提及临床试验的重要性。“ＮＣＣＮ确信对

于任何癌症患者来说最佳治疗存在于临床试验之中，

特别鼓励患者参与临床试验”。目前，针对ＲＰＳ的临

床试验相比其他肿瘤少，在犆犾犻狀犻犮犪犾狋狉犻犪犾狊．犵狅狏以
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“ｒｅｔｒｏｐｅｒｉｔｏｎｅａｌｓａｒｃｏｍａ”为关键字搜索，只有１３项结

果，其中仅有３项与外科手术相关，其余多与药物治

疗相关。ＲＰＳ外科手术相关的ＲＣＴ证据如此之少的

原因在于其种类繁多、病理类型复杂、肿瘤异质性高，

但发病率低，ＲＣＴ研究的设计、病例募集、试验完成

均有较大难度。但是已有数项评估术前或术中放疗

联合手术对比单纯手术效果的临床研究正在进行中。

相信一系列的在研项目和即将进行的临床试验必将

为ＲＰＳ外科治疗带来新的启示。

３　多学科诊疗模式（犿狌犾狋犻犱犻狊犻犮犻狆犾犻狀犲狋犲犪犿，犕犇犜）

ＮＣＣＮ指南强调，在开始治疗之前，所有患者

的病情必须经由具有肉瘤诊治经验的专家组成的

多学科团队进行评估［３］。ＮＣＣＮ建议每位患者都

进入ＭＤＴ讨论，而“软组织肉瘤诊治中国专家共

识”（２０１５版）
［４］建议“对于诊断疑难复杂或在治疗

上各学科存在争议的ＳＴＳ患者，组织骨与ＳＴＳ外

科、肿瘤内科、放疗科、影像科、病理科和介入治疗

科等相关科室的专家进行讨论。但是对于已经获

得Ｒ０切除、病理级别较低的Ⅰ级或部分Ⅱ级ＳＴＳ，

术后予以定期随访或局部辅助放射治疗即可，无需

所有病例均一成不变、刻板地进行多学科讨论”［４］。

作为国内首家腹部及腹膜后ＳＴＳＭＤＴ团队，

我们认为虽然ＲＰＳ发病率低，但我国人口基数大，

发病总人数明显多于欧美。从卫生经济学的角度，

诊断明确、治疗方案明晰、患者病情相对简单的无

需讨论，以节约医疗资源和患者时间及费用。从外

科角度而言，对于可切除的ＲＰＳ，当肿瘤解剖结构

复杂，涉及重要器官、组织和血管，手术难度和风险

很大时，常须经包括泌尿外科、血管外科在内的外

科ＭＤＴ联合讨论后手术。较以往普通外科独立手

术，多科协作明显提高了肿瘤的完整切除率，延长

了患者的生存期，提高了其生活质量。

虽然ＭＤＴ治疗疗效显著，但也存在不少问题。

ＭＤＴ在整合各专科意见的同时，也会因为专科交织

而出现争议。第一，ＭＤＴ内虽然有各个专科的专家，

但专家对某个病例的理解仍然多从各自专科角度考

虑，对其他专家的意见或因为专业限制无法给出适当

的支持或反驳意见，或因为病例与专科相关性不大而

不加以重视。第二，根据ＭＤＴ建立规则，每个ＭＤＴ

团队均有召集人或负责人，而该专家在团队内的地位

相对较高，给出的意见相对受重视，可能影响其他专

家的判断。笔者是复旦大学附属中山医院腹部和腹

膜后ＳＴＳＭＤＴ的召集人和负责人，肿瘤内科教授是

第二负责人，讨论的病例大多来自于普通外科和肿瘤

内科，来源于其他参与科室（如泌尿外科、血管外科、

心外科、妇科等）的病例较少。在无特别治疗方向的

情况下，外科医师主导的ＭＤＴ可能对病例的治疗更

容易倾向手术，内科医师主导的ＭＤＴ则可能首先考

虑化疗。第三，ＭＤＴ讨论以循证医学为主，肿瘤内科

用药已有ＲＣＴ证据支持，但外科手术相关的ＲＣＴ证

据几乎没有。循证医学证据对手术治疗支持不足，外

科医师多凭经验考虑手术指征，特别是当放射科医师

强调肿瘤与周围组织器官血管的联系紧密时，常影响

外科医师的手术决心，从而可能降低了选择手术治疗

患者的比例。因此，软组织肿瘤 ＭＤＴ必须在各科

室、各专业、各专家之间寻求合理的平衡，从而为ＲＰＳ

患者提供更有利的围手术期处理。

４　活　检

ＮＣＣＮ高度推荐“在治疗前行肉瘤活检以助诊

断和分级；活检必须由有经验的外科医师或放射科

医师完成，活检穿刺道应包括在预计切除的范围之

内”。但是，如果评估认为肿瘤可完整切除，活检并

不一定需要；如果怀疑其他恶性肿瘤的可能性较肉

瘤大，则需要实施活检。拟行新辅助治疗（放疗、化

疗）的病例治疗前必须通过活检取得病理结果。相

对于开腹活检，优先考虑影像引导的空心针活检，

但必须考虑到有限的穿刺活检标本可能会低估分

级。细针穿刺抽吸较空心针活检简便，但经常由于

过少的标本量而无法获得准确的诊断，因此并不推

荐［５］。空心针穿刺优于开腹活检，但若肿瘤深在或

存在出血损伤等特殊情况，由具有经验的外科医师

进行开腹活检仍然是十分必要的。

近期，ＮＣＣＮ发布了２０１９年第１版ＳＴＳ临床

指南。其在活检部分将切除前免活检仅限于分化

好的脂肪肉瘤，删除了“相对于开腹活检，优先考虑

影像引导的空心针活检”，但讨论部分尚未更新，因

此尚不明确ＮＣＣＮ（２０１９）作此修订的原因。

有医师担心空心针穿刺道种植转移。最近，一

项ＲＰＳ穿刺活检研究
［６］显示，在２５５例中，只有５

例（＜２％）出现活检针道种植，这５例均未使用同轴

技术，而是直接经腹穿刺，说明影像引导下同轴空

心针穿刺活检安全性较高。笔者所在临床中心基

本遵循ＮＣＣＮ推荐的活检原则，空心针活检多应用

于评估不可切除的、病理分类不明的腹膜后肿瘤，
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迄今无针道种植发生。对于部分位置不适宜进行

穿刺活检的肿瘤，在完善准备的前提下行开腹或腹

腔镜活检。

５　犛犜犛分期

ＮＣＣＮＳＴＳ临床实践指南２０１８第２版较之前

的版本一个显著的变化是采用了美国癌症联合会

（ＡＪＣＣ）第８版ＳＴＳ分期。ＡＪＣＣ第８版ＳＴＳ分期

较第７版有以下变化：（１）ＲＰＳ使用与修订后的四

肢与躯干肉瘤相同的肿瘤大小分期（Ｔ）；（２）取消Ｔ

分期标准中肿瘤浅表与深部位置的描述；（３）Ｔ分期

由２级分法改为４级分法；（４）Ｔ３定义为肿瘤最大

径大于１０ｃｍ且小于或等于１５ｃｍ，Ｔ４定义为肿瘤

最大径大于１５ｃｍ（图１）。ＡＪＣＣＳＴＳ分期较消化

道肿瘤分期多了分级的判定，且采用法国国家癌症

中心（ＦＮＣＬＣＣ）的分级评分标准，分级依据包括肿

瘤分化、核分裂像和坏死程度。

图１　犃犑犆犆第８版犚犘犛分期与第７版的异同

Ａ：ＳＴＳ肿瘤分期；Ｂ：Ｔ分期

　　一种好的肿瘤分期标准必须满足以下条件：评价

标准严谨；为肿瘤患者提供可追溯的分期参考；包含

预后的评价手段。ＡＪＣＣ分期经过多次修订后，第８

版结合欧洲肉瘤组织学分级标准，较第７版进一步细

化，但仍有可商榷之处。ＳＴＳ分期标准制定困难的根

本原因在于ＳＴＳ的异质性高，有５０多种类型，难以作

出适合所有亚型的分期标准。因此合适的分期应建

立在分型的基础上。但是，如果５０多种类型各有各

的分期，就增加了分期的复杂性，不利于临床应用。

因此，更精确的ＳＴＳ分期和预后分析值得进行更深

入的研究。Ｇｏｌｄ教授及其团队
［７］研究了列线图对

ＧＩＳＴ和硬纤维瘤患者无进展生存期（ＰＦＳ）的预测价

值，提示列线图预测软组织肉瘤患者预后的效果较

好。首先，列线图来源于临床大数据；其次，列线图直

接给出了与预后正相关和负相关的指标，对临床有很

好的指导意义。ＲＰＳ发病率低、异质性高，建立有价

值的分期系统的任务任重道远，需要几代学者的不懈

努力。

６　手术治疗

对局部肿瘤施以切缘阴性的完整手术切除是对

腹膜后／腹腔软组织肉瘤（ＲＰ／ＡＳＴＳ）患者标准的根

治性治疗措施。术后切缘状态是长期无疾病生存的

重要影响因子［８］。ＮＣＣＮ指南提及，有２项研究
［９１０］

发现，在高通量中心对肿瘤予以扩大切除（间室切除

或扩大脏器整块切除）有助于提高局部控制率。但

ＮＣＣＮ表示虽然结果令人欣喜，但仍需要在前瞻性临

床试验中进一步验证手术技术及要点。

此类手术争议较大。此策略的支持依据主要

为：（１）回顾性研究
［１１］提示，扩大切除范围能降低镜

下切缘阳性率，而局部复发率与切缘阳性率负相

关；（２）腹膜后脂肪肉瘤如果手术不彻底，则更易导

致局部复发和去分化风险；（３）邻近器官的镜下浸

润时有发生，因此手术切缘必须超过肉眼浸润处；

（４）目前缺乏能在术前、术中判定邻近组织是否被

肿瘤浸润的方法（冰冻切片病理学检查仅在评估血

管平滑肌肉瘤或神经切缘等情况下有辅助作用），

而手术中直接切除肿瘤侵及范围以外的邻近组织

是避免切缘阳性的唯一方法。此策略的反对依据

主要为：（１）目前广泛多器官切除的理论依据来源

于一项回顾性、单中心针对首发ＲＰＳ的研究
［１１］，缺

乏更多中心的研究数据支持，循证医学证据级别不

够。（２）该项研究
［１１］中，邻近脏器切除后，４０％患者

病理检查未发现浸润，这种以盲目扩大切除范围来

获得Ｒ０结局的手术方式欠规范。（３）组织学类型

的差异导致有些肿瘤以远处转移为主（如血管平滑

肌肉瘤），有些则以局部复发为主（如分化好的脂肪

肉瘤）。去分化脂肪肉瘤远处转移较多，扩大局部
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手术范围的优势尚不清楚。而无差别的扩大手术

会给部分患者带来不必要的创伤。对于肿瘤生物

学行为良好、潜在生存时间长、无转移而生存时间

长、肿瘤生长慢或多灶性肿瘤患者，首次手术即扩

大并不合适。（４）联合切除的组织多为对机体核心

功能影响较小的肠管、肌肉等，并非有关联的均切

除，这不是真正的“扩大手术”［１２］。

比较双方的论点论据，可以发现一个有趣的现

象：根据同一项研究，能得出相互对立的结论。导

致该现象的主要原因可能为ＲＰＳ的发病率太低，相

关临床研究多为回顾性，且集中于几个大的中心。

我们团队认为：对于以局部复发为主要进展模式的

脂肪肉瘤等ＳＴＳ，已有证据
［１３］表明手术切缘是影响

预后的独立因素，首次手术即可行肿瘤整体＋邻近

组织结构的同期切除，如果周围没有重要器官，可

以适当扩大手术范围，以避免镜下切缘阳性。评估

肾脏、十二指肠、肝脏、胰腺等脏器的切除与否，以

及决定切除哪些血管神经结构时，应在肿瘤的局部

控制及机体长期功能受损间进行权衡，并综合考虑

患者个体情况。对于以远处转移为主要进展模式

的平滑肌肉瘤等，扩大手术范围并不能降低远处复

发率，不宜行扩大切除手术。希望能有新的诊断工

具在术前、术中准确确定切缘。

由于此类肿瘤少见且复杂，腹膜后手术涉及多

个重要器官及血管神经等结构，无论是否行扩大手

术，手术的主要目标均为整块切除＋阴性切缘。对

ＳＴＳ的评估与治疗应在具备ＳＴＳＭＤＴ的高流量专

业ＳＴＳ诊治中心完成，高流量中心有必要作为区域

性的转诊中心，以使此类肿瘤患者获得更专业的诊

治。近期研究［１４］提示，在高流量中心进行手术的安

全性较高、并发症发生率较低，提示此类肿瘤应该

转至专业中心治疗，以期在扩大手术范围和降低并

发症之间获得最佳平衡。我们团队的ＲＰＳ外科中

心的经验表明，随着治疗患者的增加，手术切除率、

并发症发生率、围手术期死亡率明显降低，已接近

国际先进水平。部分基层临床外科医师认为首发

的、包膜完整的、不累及重要器官的腹膜后脂肪肉

瘤可以完整切除，达到Ｒ１甚至Ｒ０切除，不一定要

到高通量中心就诊。但我们团队的经验表明，对

ＲＰＳ的手术治疗不是一个单纯切除的问题，须多个

手术科室协作及麻醉科、重症监护室的配合，依赖

病理科准确而及时完备的病理诊断和基因诊断，同

时涉及到治疗的连续性和规范性。基层医院也许

可以做一次切除，但缺乏进行后续的病理检测、随

访、治疗的能力。手术无法给患者带来持久获益

时，建议交给更有经验的高通量中心，让患者接受

更合适的治疗。

对于复发肿瘤是否可以进行再切除，ＮＣＣＮ

２０１８年第３版指南指出：“如果技术上可行，可以考

虑再次切除”，即技术可行性优于组织学指导。刚

刚发布的２０１９第１版将此句修改为“对于低级别病

变或分化好的脂肪肉瘤，如果技术上可行，可以考

虑再次切除”。此处修改将再次手术指征进一步限

制，可能是考虑到高级别病变再手术未必能给患者

带来益处。我们团队的经验表明：再切除指征必须

严格把握，再手术的评估必须建立在详实的既往治

疗手术史、精准的病理诊断、准确的影像学资料和

患者家属充分沟通的基础上，确定手术可获益方可

进行；切忌为了满足患者的个人需求而盲目手术。

７　放　疗

ＮＣＣＮ指南提及，放疗可作为可切除病例的术

前治疗和不可切除病例的初始治疗手段，但强调放

疗不可替代规范的手术切除。

术前放疗可减少术中肿瘤细胞的脱落。术前放

疗后肿瘤可能缩小或不变，但假包膜会增厚且去细胞

化，降低切除难度和复发风险。大多数中心照射整个

手术区域，但放疗对切口愈合不利［１５］。接受术前或

术后放疗的患者易出现较多的切口并发症。我们团

队的经验提示术前放疗有时可使原来不可切除的病

灶缩小变为可切除，因此，对于预估无法完整切除或

完整切除时累及器官较多或创伤巨大的病例，应交由

ＭＤＴ讨论，评估进行术前放疗的可行性。如果患者

接受术前放疗，为避免肿瘤急性坏死和边缘正常组织

照射后的炎症反应影响手术操作，以及降低切口并发

症，建议手术安排在放疗后４周后。

近年来对术中放疗（ｉｎｔｒａｏｐｅｒａｔｉｖｅｒａｄｉｏｔｈｅｒａｐｙ，

ＩＯＲＴ）的研究较多，部分得出了比较积极的结果。已

有研究［１６］证实，ＩＯＲＴ伴或不伴术后放疗对于原发和

复发ＲＰＳ的局部控制和患者生存均有帮助。ＮＣＣＮ

指南将ＩＯＲＴ列入除ＧＩＳＴ和硬纤维瘤（侵袭性纤维

瘤）之外的可切除ＲＰＳ的初始治疗措施之中，即达到

肿瘤学切缘标准的手术±ＩＯＲＴ，或术前放化疗后进

行达到肿瘤学切缘标准的手术±ＩＯＲＴ（２Ｂ级证据）。

因为ＲＰＳ的亚型众多，放疗的敏感性不同，应根据不

同ＲＰＳ亚型具体判断ＩＯＲＴ的可行性，并根据患者术
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中状况和医院条件进行治疗，不可不加选择地进行

ＩＯＲＴ。

ＮＣＣＮ指南不鼓励ＲＰＳ患者术后进行体外放

疗，但认为其可以应用于部分高度选择的病例，包

括高级别病变、原发肿瘤巨大、阴性切缘距离不足、

高复发风险等。对于术后镜下残余病灶，照射剂量

可以为１６～１８Ｇｙ；对于大片残余病灶，如果正常组

织与肿瘤组织已在术中被术者用大网膜或其他生

物材料间隔开，照射剂量可以为２０～２６Ｇｙ。指南

中的这段描述提示，在可能以Ｒ２切除为结局的手

术中，外科医师可根据病变特性，在肿瘤组织和正

常组织之间放置间隔物，以利于术后放疗［１７］。我们

在临床实践中已在合适病例的手术中放置生物补

片以间隔肠管和瘤床。

８　小　结

ＮＣＣＮ肉瘤临床实践指南给临床医师提供了

针对不同亚型的ＳＴＳ诊断、分级、分期、治疗、随访

的一整套来源于循证医学证据的指导性意见。随

着对软组织肿瘤研究的深入，ＮＣＣＮ指南更新的频

率较前几年明显加快。在国内的临床工作中，应结

合中国患者的特点，合理运用指南，特别是其中的

外科相关部分，在完整切除（Ｒ０）和保留功能、降低

创伤之间寻求平衡。建议将患者集中于高通量的

区域诊疗中心进行治疗，借助 ＭＤＴ团队协作完成

手术切除和后续随访治疗。将来有望借助大样本

的数据分析，建立符合ＲＰＳ特点的分期系统和预后

模型，并选择合适的方向进行前瞻性、随机对照临

床研究，将前沿科技与临床实践紧密结合，为ＲＰＳ

患者提供更加有益的诊疗服务。
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