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1　临床资料

患者,男,16岁,因“左侧阴囊肿物进行性增大

7个月”于2018年8月入住广西梧州工人医院泌尿

外科。既往史、个人史无特殊,生命体征正常。查

体:左侧阴囊内触及巨大肿块,质地韧、无压痛,无
法辨别左侧睾丸及附睾(图1a)。绒毛膜促性腺激

素(HCG)、甲胎蛋白(AFP)、乳腺脱氢酶(LDH)及
其他生化检查无异常。胸片检查未见异常。彩超

示左侧睾丸实质性占位病变,CT平扫示左侧阴囊

内见一约14cm×12cm×10cm 占位性病变,增强

扫描肿物呈不均匀强化(图1b),腹膜后淋巴结未

见肿大。术前诊断:左侧睾丸恶性肿瘤可能性大。
患者于2018年8月22日全麻下行经腹股沟切口

左侧睾丸根治性切除术,手术过程顺利。大体标本

示:肿瘤大小约为13cm×14cm×12cm,切面呈

灰黄、灰红色,鱼肉状,局部可见出血及坏死,切面

可见正常左侧睾丸及附睾组织(图1c)。光镜下可

见肿瘤细胞呈弥散分布,梭形或椭圆形,多形性明

显,核大、深染、核浆比例失调,病理性核分裂象多

见(图 2a)。免 疫 组 化:Desmin(+),Myogenin
(+),CD20(-),CD34(-/+),CD56(+)(图2b、
2c)。病理诊断:左侧睾丸旁胚胎性横纹肌肉瘤

(embryonalrhabdomyosarcoma,ERMS)患者。术

后3d出院。考虑患者为青少年,有生育需要,术
后2周于精子库留存精液,术后4周行 VAC方案

(环磷酰胺、长春瑞滨、放线菌素 D)辅助化疗2个

疗程,术后第3个月行PET-CT检查提示左侧阴囊

区肿瘤复发并腹主动脉旁淋巴结转移,患者拒绝行

进一 步 治 疗,2020 年 1 月,患 者 死 于 肿 瘤 全 身

转移。
2　讨论

横纹肌肉瘤(rhabdomyosarcoma,RMS)是一

种罕见恶性肿瘤,约占成人软组织肉瘤的3%[1],
发生在睾丸及睾丸旁(一般来源于精索、附睾或鞘

膜)的 RMS更为罕见[2-3]。ERMS是 RMS的最常

见亚型,多见于儿童及青春期患者[4]。2018年8

月我科收治1例经病理确诊的左侧睾丸旁 ERMS
患者,为提高对该病的临床诊治水平,现报告如下。
2002年 WHO将RMS分为胚胎性、腺泡状和多形

性 RMS 三 种 类 型,其 中 ERMS 多 见[4]。由 于

RMS起源自未分化的间叶细胞,可发生于全身各

个部位,甚至在无横纹肌的部位也可出现此类肿

瘤[5]。RMS可发生于睾丸及睾丸旁,而睾丸旁

RMS可能来源于精索、附睾或睾丸鞘膜间质成分。
目前文献报道睾丸 RMS大多数为病例及个例报

道,真实发病率还不清楚。
RMS发病年龄呈双峰状分布,高峰期为1~5

岁和青春期16岁左右[6]。本例患者正处于高发年

龄段。睾丸旁 ERMS多为单侧发病,双侧罕见。
典型临床表现为无痛性、增大迅速的阴囊肿物或腹

股沟肿物。大多数睾丸旁 ERMS 患者的 AFP、
HCG、LDH 等 标 志 物 均 在 正 常 范 围,睾 丸 旁

ERMS患者早期即可出现腹膜后淋巴结转移,推荐

术前行腹膜后CT或 MRI检查。
睾丸旁ERMS影像学检查与其他发生于阴囊

内的睾丸或睾丸旁肿瘤相似,术前难以鉴别。睾丸

旁EMRS彩色超声检查表现为血流较为丰富的低

回声团块,发病初期的小体积肿瘤容易被误诊为附

睾炎而导致漏诊。由于缺少典型的影像学表现,术
前CT 及 MRI检查无法确诊睾丸旁 ERMS,只有

助于肿瘤分期及评估对周围组织侵犯及转移。近

年研究提示在术前判断分期与淋巴结转移,PET
均优于CT或 MRI[7-8]。

睾丸旁EMRS的确诊依赖于病理组织学及免

疫组织化学检查。肉眼观为结节状,质硬,分界清

楚的肿物。ERMS在光镜下通常表现为分化不良

的梭形细胞和小圆细胞,本例肿瘤细胞形态上符合

上述表现。Desmin、Myoglobin等免疫组化标志物

阳性有助于诊断[9],同时本例病理检查示睾丸与肿

瘤之间存在明显分界,证实了肿瘤非睾丸来源,属
于左侧睾丸旁 ERMS。有研究报道检测 PAX3、
PAX7、FOXO1基因融合,有助于诊断胚胎性和腺

泡状RMS[10]。
睾丸旁EMRS治疗原则以手术为主的综合治

疗,包括对局部病灶控制和转移部位的治疗。治疗
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目标是达到治愈或最大程度地控制肿瘤,同时最大

限度降低治疗的不良反应。经腹股沟切口的睾丸

根治性切除术可达到根治性切除原发病灶和局部

控瘤的效果,并获得病理诊断,为辅助治疗提供依

据,同时可以切除受累及的阴囊皮肤。不推荐阴囊

切口,因为达不到根治效果,容易出现肿瘤残留,而
导致二次手术[11]。

a:左侧阴囊肿物,质硬,膨大;b:CT示左侧阴囊内实性肿物,增强扫描肿物强化不明显(红色箭头);c:肿物大体观:肿物

大小约为13cm×14cm×12cm,切面呈灰黄、灰红色,鱼肉状。
图1左侧睾丸旁ERMS大体观及CT表现

a:细胞呈多形性,核大、深染、核浆比例失调,核分裂象多见(HE×400);b:Desmin(+),(HE×400);c:Myogenin(+),
(HE×400)。

图2左侧睾丸旁ERMS病理表现及免疫组化染色

　　根据肿瘤分期,组织学类型和患者年龄选择适

宜的术后辅助治疗。术后辅助治疗包括腹膜后淋

巴结清扫术(RPLND)、化疗、放疗。目前对于睾丸

旁ERMS患者行 RPLND后,能否获得生存获益,
仍有争议。部分患者RPLND术后,病理淋巴结为

阴性,而术后存在较高的并发症如肠梗阻、逆行射

精、下肢水肿等[12]。因此部分学者认为如果所有

患者均行 RPLND,可能存在治疗过度。目前推荐

年龄≥10岁或<10岁患者以及影像学提示有淋巴

结转移的患者,可考虑行 RPLND[12]。本例患者>
10岁,推荐行RPLND,但患者担心并发症,拒绝行

RPLND。
化疗是预防肿瘤术后复发和治疗微转移病灶

的主要方法,所有睾丸旁 ERMS患者均应接受化

疗。具体化疗方案应根据国际横纹肌肉瘤研究组

(Intergroup Rhadomyoscarcoma Study Group,
IRSG)分组进行选择,包括 VAC方案(长春新碱、
放线菌素D、环磷酰胺)和IVA 方案(异环磷酰胺、

长春新碱、放线菌素 D)等,其中 VAC是IRSG 推

荐的首选方案。从目 前 报 道 的 治 疗 效 果 上 看,
VAC方案的疗效要优于IVA 方案。本例患者术

后早期行 VAC方案,但仍在短时间内出现局部复

发及远处转移,提示对于IRSGⅡ期及以上的患者,
化疗效果有限。

而放疗主要与化疗联合使用,可治疗术后肿瘤

组织残留及术后局部复发的患者,对于 RPLND术

后淋巴结阳性患者,辅助放疗有助于提高患者生存

率[12]。
本例患者术前CT检查腹膜后未见转移病灶,

接受辅助化疗后复查PET-CT发现阴囊区肿瘤复

发及腹主动脉旁淋巴结转移,提示睾丸旁 ERMS
具有高度侵袭性,因此无论患者术前有无转移,术
后均应密切随访。睾丸旁 EMRS患者预后不佳,5
年总生存率为77%,其中Ⅰ、Ⅱ期患者5年生存率

为93.0%,Ⅲ期为62.5%,Ⅳ期为37.5%。影响睾

丸旁ERMS预后的因素包括年龄、肿瘤直径、是否
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侵犯周围组织、淋巴结受累情况。同时有研究发现

肿瘤直径>5cm,以及确诊时年龄>10岁的患者

预后不佳[13]。
综合文献资料,睾丸旁ERMS临床罕见,具有

高度侵袭性,术前确诊困难,以手术治疗为主的综

合治疗是目前公认的治疗方案,预后与肿瘤直径、
是否侵犯周围组织、淋巴结受累情况等因素密切相

关,早期完整病灶切除及辅助治疗有助于改善患者

预后、延长生存时间。
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