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促结缔组织增生性小圆细胞肿瘤$

FV̂ N0

&为罕见的软组

织来源的恶性肿瘤#其发病率低#目前无标准治疗方案#总体预

后较差#治疗效果欠佳#现将该科
!

例
FV̂ N0

患者的诊治方

法#报道如下*
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一般临床资料

患者#男性#

%%

岁#

"$!"

年
+

月因/便秘
"

月#腹胀
!

月余

入院#腹部彩超提示!右上腹及右侧腹见
!$#+9Bf!"#/9B

低

回声块影#左上腹及左侧腹见多个低回声块影#最大
(#+9Bf

&#+9B

#盆底见多个低回声块影#部分相互融合#因病灶弥漫#

无法行根治性手术治疗*于
"$!"

年
+

月
!/

日行腹腔镜辅助

下病理组织学活检#探查腹腔显示!大网膜'肠系膜及腹膜上布

满大量白色结节#大小不一#行大网膜活检术*术后病理诊断!

$腹膜&促结缔组织增生性小圆细胞肿瘤*免疫组织化学!
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病理检查结果
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治疗方法

患者于
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年
+

月
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日至
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年
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月
*

日接受
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方案$依托泊苷
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'吡柔比星
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'奈达铂
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&化疗
'

周#疗效评价为
Ŵ

*因
]-W

方案

骨髓抑制较重#于
"$!"

年
!!

月
+

日'

"$!"

年
!!

月
%$

日改行
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方案$多西他赛
($B

D

"

B
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F!

'奈达铂
($B

D
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B
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&化疗
"

周*

"$!"

年
!"

月复查出现肝脏转移#病情进展#于
"$!%

年
!

月
%!

日给予多柔比星
c

异环磷酰胺
c

替加氟化疗$多柔比星

%$B
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异环磷酰胺
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替加氟
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周#因化疗后呕吐反应较重#患者拒绝继续化疗#

于
"$!%

年
%

月
%

日口服苏尼替尼$
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D

#
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&治疗后效果不

佳#患者腹腔肿瘤逐渐增多'增大#全腹部均可扪及大小不一的

肿块#病情呈进行性恶化#出现腹腔积液'恶病质及全身衰竭#

于
"$!%

年
(

月
&

日病死*
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FV̂ N0

为一种罕见的恶性肿瘤#具有高度侵袭性和预后

差的特点#青少年男性为常见发病人群#原发病灶以腹膜多见#

也可发生于肺'睾丸'卵巢'肾'颅骨等器官(

!.+

)

*在肿瘤细胞中

可检测到上皮'间叶组织'神经抗原#推测能多向分化的原始多

能干细胞可能为其起源*因为发病率低下#国内外研究以个案

报道多见#故对
FV̂ N0

的治疗#目前尚无标准的治疗方案#手

术联合化疗及放疗是主要治疗方式#多数出现症状的
FV̂ N0

患者确诊时已非早期#对中晚期患者#全身化疗是当前的主要

治疗手段#但该病无标准的化疗方案#往往采用软组织恶性肿

瘤常用的异环磷酰胺'蒽环类'紫杉醇类的化疗药物#但使用常

规化疗方案$如
]W

等方案&的总体治疗效果不佳*

国外研究表明减瘤术后采用
W'

方案化疗$

N0P

'

-FR

'

TN̂

与
OEZ

'

TW!'

交替&联合或不联合瘤床放疗的方案#以及

减瘤术后腹腔热灌注化疗的治疗方案#治疗效果较好#患者有

生存获益(

'.(

)

*分析减瘤术联合
W'

化疗和$或&放疗效果较好

的原因可能是充分减瘤手术后降低肿瘤负荷#而
W'

方案中包

含了较强的细胞毒性化疗药物#总体治疗强度较强#能较有效

地杀灭术后残留的微小病灶#故取得较好效果#但该综合治疗

方案的缺点是不良反应较大#患者耐受性较差#难以持续应用*

而在加热到一定温度情况下#化疗药物增强了细胞毒性效应#

提高治疗效果#故腹腔热灌注化疗得到广泛关注*

除了化疗#全腹盆腔放疗也被应用于
FV̂ N0

治疗*国外

有研究显示#先进行减瘤术联合腹腔热灌注化疗及静脉化疗#

然后进行全腹盆腔放疗#平均生存时间及中位生存率有所提

高#但不良反应较大#原因为患者经过手术及化疗后#身体对放

疗的耐受性已经减低#加之空腔的肠道黏膜对放射剂量的耐受

性低于实质器官#故再给予全腹盆腔放疗往往会带来较大的不

良反应#患者不能坚持后续治疗#导致总体治疗效果不佳*因

全腹盆腔放疗的不良反应较大#且未给患者带来生存的获益#
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因此不推荐临床常规应用(

&

)

*

综上所述#本例患者经
]-W

'

FW

'多柔比星联合异环磷酰

胺及替加氟等方案多周期化疗#生存时间近
!/

个月#提示患者

因为病灶弥漫#无法行减瘤手术#仅行全身化疗#本研究采用软

组织恶性肿瘤常用的阿霉素'异环磷酰胺'铂类'多西他赛等药

物#初期治疗效果较好#疗效一度达到
Ŵ

#但随后肿瘤对化疗

药物的敏感性下降#出现肝脏转移'恶性腹腔积液#表明

FV̂ N0

初期对细胞毒药物的敏感性较好#近期效果良好#但远

期效果不佳#由于条件所限#未能行靶向治疗相关基因突变检

测#自行服用苏尼替尼效果不佳#最终病情进展病死*国内外

研究结果显示#该病采用减瘤手术并联合化疗的治疗手段#能

较好地降低肿瘤负荷#减少复发转移的概率#延长患者的生存

时间#多学科专家团队联合会诊制定治疗方案#以及进入临床

试验有助于更好地控制肿瘤#其他治疗手段如热灌注化疗和全

腹盆腔放疗等治疗效果尚需进一步进行前瞻性研究验证#另外

进行
][Ê

等靶向治疗基因突变检测#对敏感突变者进行靶

向治疗#以及针对
WF!

'

WFQ!

单抗#有可能作为
FV̂ N0

患者

的治疗选择*
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