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美国国家综合癌症网络 （ 是
一

个非盈利性组织 ，

到 年 月份 ， 增加到 个癌症中心 。 从 年开始 ， 开始制定肿瘤临床指南 ， 多年

来 ，
通过反复更新 ， 年会 、 继续教育及杂志等方式的推广 ， 临床诊治指南以其严谨权威的结论

和及时更新的共识 ， 已然成为各国肿瘤临床诊治的重要标准或参考 。

新的 年版骨肿瘤 指南 ，
对骨肉瘤 、 尤文肉瘤 、 软骨肉瘤都有更新 ， 另外还增加 了骨

巨细胞瘤 、 脊索瘤的诊疗指南 。 本文拟总结这些更新要点并作解读 。

一

、 有关骨肉瘤的更新内容

大约 的患者在诊断时即为转移性骨肉瘤
⑴

。 尽管化疗显著改善了非转移性高恶骨 肉瘤

的预后 ， 但诊断时即发生转移的骨肉瘤 的预后仍然比较显著低
’

。 其独立预后 因素包括转移灶的数

量和所有临床可发现病灶 的完整切除 。 单肺转移和结节数量比较少的患 者在化疗之后预后较

好
’

。 据文献报道 ， 只有 个或 个转移灶的患者的 年无病生存率为 ，
而 个或者更多转移

灶患者的 年无病生存率仅为 。 在对转移性骨肉瘤进行的协作组临床研究中 ， 发现化疗和对原

发部位进行手术治疗后 ， 如果能对转移灶进行切除 ， 其长期生存率要显著高于那些转移灶不能切除的

病例 ， 分别为 和 。 对肢体骨 肉瘤诊断时即发生肺转移的病例 ， 大剂量化疗结合对原发和转

移性骨肉瘤同时进行手术切除的综合治疗 ，
可以使预后得到 明显改善 。 因此 ， 新版指南中建议 ： 对

于转移灶 （肺 、 内脏或骨 ） 可切除的病例 ， 推荐先行术前化疗 ， 然后进行原发肿瘤的广泛切除 ， 对

转移灶的治疗方式包括化疗和手术切除 ； 对于转移灶不可切除的病例 ， 推荐先进行化疗 对原发灶

的放疗 ， 然后对于原发灶再进行评估 ， 选取恰当的方式进行局部控制 。

大约 的无远处转移患者 （ 期 ） 和 的有远处转移患者 （ 期 ） 最终会发生疾病的进展

。 这些患者的预后影响因素包括 ： 转移灶是否为单发 、 进展距诊断的时间 、 初次进展时病灶

能否被完整切除 。 不能接受手术 ， 反复发生进展通常预后不好
’

。 对于诊断时未发生肺转移的病

例 ， 发生肺转移的时间间隔越长 ，
通常预后越好 。

新版指南强调 ： 对于进展的或难治性的骨肉瘤 ，
还没有理想 的最佳治疗方案 。 但如果发生进展 ，

患者应该接受二线治疗。 对于接受二线治疗仍然进展的病例 ， 应该考虑手术 ， 姑息性放疗或者给予最

佳的支持治疗 。 强烈建议经过标准治疗进展的患者加人临床试验 。

基于索拉非尼的二线治疗结果 ， 新版指南将其列为新的可供选择的二线治疗药物。 因此新版指南

推荐的二线治疗药物包括 ： 多烯紫杉醇 、 吉西他滨 、 环磷酰胺 、 依托泊苷 、 拓扑替康 、 异环磷酰胺 、

卡铀 、 、 索拉非尼 。

在该版指南中 ， 根据 年 最新骨肿瘤分类 ， 将骨的恶性纤维组织细胞瘤改名为骨的未

分化多形性肉瘤 。 同时提出 ： 对于非骨肉瘤的骨高度恶性肿瘤 ， 如骨的未分化多形性肉瘤 ， 可以采用
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与骨 肉瘤同样的治疗方法进行治疗 。

二 、 新增了骨巨细胞瘤的诊治建议

骨巨细胞瘤是一种 良性肿瘤
，
占原发骨肿瘤 的 ， 而在 中 国 ， 约 占所有原发骨肿瘤 的

活检对于确诊是必不可少的 。

对于可切除的病例 ， 最主要的治疗方式是囊内刮除 ， 可根据需要选择是否辅助其他治疗 。 在一些

临床研究中
’

， 系列的动脉栓塞治疗效果显著 ， 特别是对那些皮质破坏 比较严重 、 关节受累或者

骶骨的巨大骨巨细胞瘤 。 最近 ，
地诺单抗 （

人源化的抗 配体单克隆抗体 ） 治疗骨

巨细胞瘤的 期临床研究显示
’

对于不能切除或者复发的骨 巨细胞瘤可 以获得非常好的肿瘤反

应 ， 即消灭 以上的巨细胞 ， 或者超过 周影像学表现没有进展 ，
总的好反应率为

。

所以 ， 指南指 出 ： 对于可切除的病例首选切除
；
但对于不可切除的 中轴骨病变 ， 或者虽然

可切除 、 但切除后会发生不可接受的病残率的病例 ， 推荐进行非手术治疗 ， 可供选择的非手术治疗方

法包括 ： 系列栓塞 ， 地诺单抗 ， 干扰素或聚乙二醇干扰素 。 因 为放疗有增加恶变的风险 ， 所以只用在

那些不能应用栓塞 、 地诺单抗和干扰素治疗的病例 。

对于非手术治疗后能够获得稳定或改善的病例 ，
下一步选择可以是继续观察 ； 如果仍然没有治

愈 、 但巳转变为可以切除的 ，
应选择囊内切除 ，

但如果仍然不能切除 ， 应继续给予地诺单抗治疗 。 如

果疾病进展 ， 可反复使用推荐的几种非手术治疗方法 。 对于已经发生转移的病例 ， 对于原发病灶的处

理与没有转移的病例相同 。 对于可切除的转移病灶 ， 应选择囊内切除 ；
对于不可切除的转移病灶 ，

地

诺单抗 、 干扰素或聚乙二醇干扰素 、 放疗或观察都可以作为选择 。

三
、 新增了脊索瘤的诊治建议

脊索瘤来源于脊索的胚胎残余组织 ， 主要见于老年人 ， 发生主要在中轴骨部位 ， 骶骨大约为

颅底约为 ， 脊柱大约为 。 其病理类型可分为 ：
经典型 ， 软骨样型和去分化型 。

对脊索瘤进行充分外科边界的广泛切除是最佳的治疗方案 。 放疗可以与手术结合来提高局部控制

率 。 除了去分化脊索瘤中的去分化区域 ，
脊索瘤对化疗并不敏感 。

建议 ： 对于可切除的经典型或软骨样型脊索瘤 ，
肿瘤部位不同 ， 治疗方法也不 同 ， 如果在

骶骨和可活动脊椎 ， 应进行广泛切除 ， 如果在颅底 ， 进行囊 内切除 （采用 来评价切除的充分

性 ） ， 术后可根据情况选择放疗 。 对于体积较大的间室外肿瘤或者外科边界为 阳性的患者可考虑行放

疗 。 对于 肉眼切缘为阳性的病例或者囊内切除的病例 ， 术后给予放疗可改善局部控制 ， 并提高无病生

存率 。 不管部位在哪 ， 对于不能切除的脊索瘤 ， 放疗都是主要的治疗方法 。 对于去分化脊索瘤 ， 可参

考 软组织肉瘤进行处理 。

脊索瘤的重要特征是高复发率 。 推荐 ： 对进展的脊索瘤进行手术治疗 ， 可辅助放疗或药物

治疗 。 对于药物治疗 ， 推荐的药物包括 ： 伊马替尼 、 顺钻 、 雷帕霉素 、 埃罗替尼 、 西妥昔单抗

和舒尼替尼 。 对于复发的 阳性的脊索瘤患者 ， 将拉帕替尼也列为一种可选择的药物 。 年

时曾将西妥昔单抗作为推荐药物 ， 但 年又将其删除 。

四 、 其他更新内容

对于复发后的软骨肉瘤 ， 不管是低恶还是高恶 ， 再次手术如果切缘阳性 ， 原来建议是考虑放疗 ，

现在增加
一

种选择为
“

考虑再次切除以获得阴性的切缘
”

。 对于发生全身转移的高恶经典型软骨 肉

瘤 ， 现在将
“

临床试验
”

列为首选的治疗方法 ， 并把环磷酰胺和西罗莫司加入推荐治疗药物 。

尤文肉瘤原来的检查中有
“

考虑骨髓活检或脊柱和骨盆的 筛查
”

， 现去掉
“

考虑
”

， 应认为

是必须做的检查 。 在对尤文肉瘤进行局部治疗之前 ， 建议至少进行 周 的全身药物治疗 ，
对于有转
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移的患者 ， 可根据药物治疗反应考虑延长治疗时间 。 对于尤文肉瘤的二线治疗 ，
年版推荐伊立

替康和替莫唑胺联合应用 ， 在 版中修改为伊立替康可与替莫唑胺联合 ，
也可 以单用 。 由于

的尤文肉瘤家族会发生 个细胞遗传学移位中 个移位 ， 现在强烈建议尤文 肉瘤家族患者进行细胞遗

传学和 或分子学研究 （可能需要再次活检 ） 。 另外 ， 建议 岁 以上的骨 肉瘤和尤文 肉瘤家族患者进

行生育咨询 。

五 、 小结

年 骨肿瘤指南就普遍关注的骨 肉瘤诊治 ， 软骨 肉瘤 、 尤文 肉瘤等进行了重要更新 。

为了更好地结合我 国国情 ， 方便我 国骨肿瘤工作者 ，
骨 肉瘤专家委员会 （ 现改为 肉瘤专

家委员会 ） 首次推出了中 国 自 己的 《经典型骨肉瘤临床诊疗专家共识》
，
并在临床肿瘤学杂志公开发

表
，
值得国内 临床医生 了解和应用 。
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