
·指南与解读·

肢体软组织肉瘤临床诊疗专家共识

中国临床肿瘤学会 （ＣＳＣＯ） 肉瘤专家委员会， 中国抗癌协会肉瘤专业委员会

　 　 【关键词】 　 软组织肉瘤；　 肢体；　 诊断；　 治疗；　 共识

中图分类号：Ｒ７３８􀆰 ９　 　 文献标识码：Ａ　 　 文章编号：１００９－０４６０（２０１４）０７－０６３３－０４

　 　 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。 软组织肉瘤的特点为具有局部侵袭

性、呈浸润性或破坏性生长，可复发和远处转移。

１　 流行病学

软组织肉瘤来源广泛，组织学表现各异，其年

发病率 ２􀆰 ４ ～ ５ ／ １０ 万，约占成人恶性肿瘤的 １％，约
占儿童恶性肿瘤 １５％，好发年龄为 ３０～５０ 岁。 最常

见的发病部位包括：四肢（６０％）和躯干部（１９％）。
已知软组织肉瘤有 １００ 多种亚型，最常见亚型包括：
多形性未分化肉瘤、脂肪肉瘤、平滑肌肉瘤、滑膜肉

瘤和恶性神经鞘瘤。 最常见的转移方式为血行转

移至肺部。

２　 预后

软组织肉瘤患者 ５ 年生存率为 ６０％ ～８０％。 影

响患者预后的主要因素包括：年龄、肿瘤部位、肿瘤

大小、组织学分级和是否存在转移及转移部位。 软

组织肉瘤的发病机制及病因学不详，其遗传易感

性、ＮＦ１、Ｒｂ 及 Ｐ５３ 等基因突变可能与肿瘤发生有

关，另外化学因子、感染和放射线等亦可能导致

发病。

３　 诊断与治疗强调多学科协作

软组织肉瘤诊断与治疗需要多学科协作，核心

学科有：肿瘤外科、肿瘤内科、影像科、病理科和放

疗科。 相关学科有：整形外科、介入科、血管科、胸
外科及心理科。

４　 诊断

具有恶性征象的患者应转诊至专科医院或综

合医院的专科进行诊治。 所有疑似患者活检后应

完成分期，分期应行如下检查：（１）局部影像学检查

包括 Ｘ 线、ＭＲＩ 或 ＣＴ；（２）淋巴结 Ｂ 超，胸部 ＣＴ，查
找区域或远隔转移；（３）组织学活检和病理诊断。
４􀆰 １　 临床表现　 常为无痛性肿块，可出现如下症状

或体征：（１）受累神经压迫症状，（２）受累关节活动

受限、局部畸形，（３）局部感染、甚至破溃，（４）皮肤

温度升高，（５）胸腹水，（６）区域淋巴结肿大。
４􀆰 ２　 影像学检查　 主要影像检查包括：Ｘ 线、Ｂ 超

和 ＭＲＩ；可以选用 ＣＴ 和 ＰＥＴ⁃ＣＴ；ＥＣＴ 检查可考虑，
但非首选。
４􀆰 ２􀆰 １　 Ｘ 线 　 （１）软组织条件下提示肿瘤轮廓及

矿化，（２）用来除外骨肿瘤，（３）评估软组织肉瘤骨

受侵时发生病理骨折的风险，（４）脂肪样的低密度

时，提示病变为脂肪类肿瘤，（５）血管瘤可观察到静

脉石，（６）滑膜肉瘤和软组织间叶软骨肉瘤可观察

到钙化，（７）软组织骨肉瘤可观察到骨化，（８）鉴别

骨化性肌炎等其他良性病变。
４􀆰 ２􀆰 ２　 Ｂ 超 　 （１）方便易行的初步检查，（２）判断

肿物是囊性或实性，（３）提供肿物的血流情况，（４）
区域淋巴结检查。
４􀆰 ２􀆰 ３　 ＭＲＩ 　 （１） 软组织肿瘤重要的检查手段，
（２）制定手术方案的重要依据之一，（３）通常 Ｔ１ 为

中等信号，Ｔ２ 为高信号，（４）增强 ＭＲＩ 可了解肿瘤

的血运情况，（５）对脂肪瘤、非典型性脂肪瘤和脂肪

肉瘤有诊断意义，（６）对黏液性 ／圆细胞脂肪肉瘤，
可进行全脊髓 ＭＲＩ 检查，（７）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。
４􀆰 ２􀆰 ４　 ＣＴ　 （１）可以显示软组织肉瘤邻近骨有无
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骨破坏及破坏情况，（２）有助于与骨化性肌炎鉴别，
（３）胸部 ＣＴ 是分期诊断必须的检查，（４）黏液性脂

肪肉瘤需进行腹部 ＣＴ 检查，（５）增强 ＣＴ 可显示肿

瘤的血供及与重要血管的关系。
４􀆰 ２􀆰 ５　 ＰＥＴ⁃ＣＴ　 （１）可显示肿瘤的确切发病部位

及代谢状况，（２）可评价患者的全身情况，（３）存在

假阳性，特异性有待提高。
４􀆰 ２􀆰 ６　 ＥＣＴ　 早期发现骨受累。
４􀆰 ３　 活检和病理学检查　 活检要求：（１）治疗前一

定要行活检术；（２）应在具有外科治疗经验的单位

医疗机构进行活检术；（３）活检应在影像学检查完

成后；（４）活检位置选择对以后的保肢手术非常重

要；（５）肿瘤科、放射科及病理科三结合诊断非常重

要；（６）需要新鲜标本行分子生物学研究；（７）不恰

当活检会造成患者不良后果；（８）推荐带芯针吸活

检；（９）带芯针吸活检失败后可选择切开活检；（１０）
不推荐冰冻活检，因为污染范围大，快速组织学检

测不可靠；（１１）切除活检条件：① 病灶小（ ＜５ｃｍ），
② 浅层肿瘤，为良性肿瘤可能性大，③ 即使术后病

理报告为恶性肿瘤，也易行扩大切除术。
病理学检查要求：（１）病理诊断和分类依据是

肿瘤的分化特征而不是肿瘤来源；（２）病理形态学

评估仍然是软组织肉瘤诊断的金标准；（３）免疫组

化、细胞病理及分子病理学检测可用于辅助诊断和

鉴别诊断；（４）融合基因对于某些肉瘤的诊断和预

后判断有一定的价值；（５）病理报告应包括的内容：
① 肿瘤学诊断、部位、深度和大小，② 组织学分级，
坏死情况和切缘情况，③ 病理核分裂情况、脉管癌

栓及淋巴结状态。
４􀆰 ４　 分期　 常用的分期系统包括：美国癌症联合会

（Ｔｈｅ Ａｍｅｒｉｃａｎ ｊｏｉｎｔ ｃｏｍｍｉｔｔｅｅ ｏｎ ｃａｎｃｅｒ， ＡＪＣＣ）分

期系统和 Ｅｎｎｅｋｉｎｇ 的外科分期系统（表 １、表 ２）。
Ｅｎｎｅｋｉｎｇ 的外科分期系统根据恶性程度（Ｇ）、

局部侵袭（Ｔ）和转移（Ｍ）分为Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ期。 具体见

表 ３。

５　 治疗与随访

主要治疗手段包括：手术、放疗、化疗和靶向药物

治疗等，应根据适应证、患者体质和意愿等，个体化选

择治疗方案，由多学科医师共同治疗。 手术治疗是最

主要的治疗手段，区域和远处转移应积极治疗。
５􀆰 １　 外科手术

５􀆰 １􀆰 １　 手术原则　 （１）应达到广泛 ／根治性外科边

界（Ｒ０ 切除）；（２）对于个别病例，截肢更能达到肿

瘤局部控制的作用；（３）如能预测术后功能良好，应
行保肢术；（４）无论是截肢还是保肢，术后都应进行

康复训练。

表 １　 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 ２　 Ⅰ～Ⅳ期分期

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

表 ３　 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
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５􀆰 １􀆰 ２　 保肢适应证 　 （１）保肢手术可获得一个满

意的外科边界；（２）重要血管神经束未受累；（３）软
组织覆盖完好；（４）预计保留肢体功能优于义肢；
（５）远处转移不是保肢的禁忌证。
５􀆰 １􀆰 ３　 截肢适应证 　 （１）患者要求或同意进行截

肢；（２）重要血管神经束受累；（３）缺乏保肢后骨或

软组织重建条件；（４）预计义肢功能优于保肢；（５）
区域或远隔转移不是截肢手术的禁忌证。
５􀆰 １􀆰 ４　 术后外科边界和肿瘤坏死率的评价 　 （１）
国 际 抗 癌 联 盟 （ Ｕｎｉｏｎ ｆｏｒ Ｉｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌ Ｃａｎｃｅｒ
Ｃｏｎｔｒｏｌ， ＵＩＣＣ）提出 ３ 种手术切除边界：① Ｒ０ 切除，
显微镜下无肿瘤残留；② Ｒ１ 切除，显微镜下肿瘤残

留；③ Ｒ２ 切除，肉眼肿瘤残留。 而美国骨骼肌肉系

统肿瘤协会（ｍｕｓｃｕｌｏｓｋｅｌｅｔａｌ ｔｕｍｏｒ ｓｏｃｉｅｔｙ， ＭＳＴＳ）提
出 ４ 种切除边界：根治性切除，广泛切除，边缘切除

和囊内切除。 （２）肿瘤坏死率评价（Ｈｕｖｏｓ 方法）：
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。 Ⅲ级和Ⅳ级为

化疗反应好，Ⅰ级和Ⅱ级为化疗反应差。
５􀆰 ２　 术前化疗

５􀆰 ２􀆰 １　 化疗敏感的软组织肉瘤　 化疗敏感的软组

织肉瘤包括：骨外骨肉瘤、横纹肌肉瘤、多形性未分

化肉瘤、滑膜肉瘤及去分化脂肪肉瘤。
５􀆰 ２􀆰 ２　 术前化疗适应证　 术前化疗适应证包括：化
疗敏感、肿瘤＞５ｃｍ、肿瘤与重要血管神经关系密切、
局部复发或出现肺转移。 术前化疗效果文献证据

不一，仅有部分患者可从术前化疗中获益，部分患

者可在术前化疗中出现疾病进展。 有肿瘤安全边

界切除条件的患者，不强烈推荐术前化疗。
５􀆰 ２􀆰 ３　 药物选择 　 （１）推荐药物：阿霉素和 ／或异

环磷酰胺。 （２）可选药物：氮烯米胺、吉西他滨、脂
质体阿霉素、长春瑞滨等；（３）可以酌情联合抗肿瘤

血管生成剂。
５􀆰 ２􀆰 ４　 给药方式　 （１）序贯用药或联合用药；（２）
阿霉素可静脉或动脉给药；异环磷酰胺应静脉给药。
５􀆰 ２􀆰 ５　 药物强度 　 需要维持总的药物剂量强度

（推荐剂量），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］。
５􀆰 ２􀆰 ６　 疗效评估　 可考虑采用 ＲＥＣＩＳＴ １􀆰 １ 标准。

术前化疗反应好的表现：（１）症状减轻；（２）界限清

晰；（３）肿块缩小；（４）远隔转移消失；（５）肿瘤坏死

率＞９０％。
５􀆰 ３　 术后化疗

５􀆰 ３􀆰 １　 术后化疗适应证 　 化疗敏感、年轻患者（ ＜
３５ 岁）、肿瘤巨大（＞５ｃｍ）、肿瘤位于四肢、分化程度

差（病理为Ⅲ级）、局部复发二次切除术后。
５􀆰 ３􀆰 ２　 药物选择　 建议根据肿瘤病理类型选择药

物。 推荐药物：阿霉素和 ／或异环磷酰胺；可选药

物：氮烯米胺、吉西他滨、脂质体阿霉素、替莫唑胺

及长春瑞滨。
５􀆰 ３􀆰 ３　 给药方式　 （１）序贯用药或联合用药；（２）
阿霉素可静脉或动脉给药，异环磷酰胺应静脉给药。
５􀆰 ３􀆰 ４　 药物强度 　 需要维持总的药物剂量强度

（推荐剂量），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］。
５􀆰 ４　 放疗

５􀆰 ４􀆰 １　 放疗适应证 　 位于四肢、直径＞１０ｃｍ、病理

为高度恶性、ⅠＡ 及ⅠＢ 期的低度恶性软组织肉瘤

其切缘≤１ｃｍ、Ⅱ～Ⅳ期的高度恶性软组织肉瘤。
５􀆰 ４􀆰 ２　 术前放疗　 伤口并发症相对高。 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。
５􀆰 ５　 随访

５􀆰 ５􀆰 １　 基本原则　 （１）多学科介入；（２）治疗结束

后即应开始随访；（３）长期随访肿瘤转移、放化疗的

毒副反应和手术并发症。
５􀆰 ５􀆰 ２　 随访要求　 （１）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，胸部影像

学检查每 ６～１２ 月 １ 次；（２）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，
每年一次至术后 １０ 年。
５􀆰 ５􀆰 ３　 检查项目　 体检、胸部 ＣＴ、局部 Ｂ 超、局部

ＭＲＩ 或 ／和 ＣＴ、功能评分等。
５􀆰 ６　 复发治疗　 （１）以手术治疗为主；（２）广泛切

除或截肢；（３）边缘阳性者应进行扩大切除手术或

放疗；（４）可根据适应证选择放疗，化疗或靶向治疗

或介入治疗，建议可参加临床研究

５􀆰 ７　 进展病变 ／ 远处转移 　 （１）以药物治疗为主；
（２）进行姑息性切除或截肢；（３）不能切除者应考虑

进行放疗；（４）肿瘤远处移也应考虑手术治疗；（５）
对症、支持治疗； （ ６） 建议靶向治疗或参加临床

试验。
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ＣＳＣＯ 肉瘤专家委员会成员（姓氏拼音为序）
蔡郑东 陈克能 丁　 易 段建春 董　 扬

郭　 卫 何洪波 黄啸原 姜　 亮 李建民

刘秀峰 牛晓辉 秦叔逵 曲国藩 沈靖南

孙　 燕 屠重祺 王佳玉 王　 洁 王潍博

王　 臻 吴　 穷 吴苏稼 肖建如 谢晓冬

徐兵河 徐绍年 徐万鹏 杨　 蕴 于秀淳

余子豪 张　 清 张伟滨 朱广迎

主要执笔者

王佳玉 王　 臻 牛晓辉 徐海荣

共识审校者

秦叔逵 徐兵河 王　 洁 余子豪

收稿日期：２０１４－０６－０４
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