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%摘要&

!

目的
!

探讨上颌骨不同病理亚型软骨肉瘤的治疗方案及预后$方法
!

检索
'W@=/T

收录文献中

有详细记录病理检查及治疗的上颌骨软骨肉瘤个案报道!对纳入的研究进行质量评价和数据提取$最后纳入

统计分析案例共
71

例$统计采用
.'..%&5&

软件!统计数据以中位数表示!统计每位患者的年龄%性别%病程%

治疗%复发%转移%随访!对随访的生存时间进行异质性检测!采用
#/D=?D35&

统计学软件进行分析$

结果
!

个案报道中共
6

种病理亚型!依次为间叶性软骨肉瘤
66

例%黏液性软骨肉瘤
7

例%透明细胞软骨肉瘤及

未分化软骨肉瘤各
!

例!只按病理系统分级分类
!!

例$病理分型与分级是决定选择不同手术术式及放化疗的重

要因素&间叶性软骨肉瘤应用单纯手术%手术
f

放射%手术
f

化疗%手术
f

放射
f

化疗方案的中位生存时间分别是
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#&黏液性软骨肉瘤应用单纯手术%手术
f

放射方案的

中位生存时间分别是
%53&

年%

&56

年&透明细胞软骨肉瘤应用单纯手术中位生存时间是
!&

年$结论
!

间叶性软骨

肉瘤应用手术
f

放射的治疗效果最好!中位生存时间超过
2

年&黏液性软骨肉瘤应用单纯手术的治疗效果较好$
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软骨肉瘤系起源于软骨组织的恶性肿瘤%好发于

四肢长骨%尤以股骨下端'胫骨上端和肱骨上端的干

骺端最为多见%颌面部较罕见(

!

)

&发生于上颌部的软

骨肉瘤往往侵犯颅面重要结构%外科彻底切除受到限
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制(

%,1

)

%预后较全身其他部位的软骨肉瘤更差%美国国

立综合癌症网络!

<""<

"指南中尚无上颌骨软骨肉瘤

标准化治疗指南&故值得总结何种治疗方案对其更

有效&同时%软骨肉瘤又可分为间叶性'透明细胞性'

黏液性'未分化性软骨肉瘤
6

种病理亚型%不同病理

亚型的软骨肉瘤是否可以采用同样的治疗模式亦需

总结%以形成合理规范的诊治方案%提高临床对上颌

骨软骨肉瘤的认识&

>

!

材料与方法

>5>

!

文献检索
!

分别以.

=?_QEE?0

V

/和.

"SFDT0FB?0,

9F:?

/主题词检索'收集
'W@=/T

数据库英文报道中

!27%

年
!

月到
%&!8

年
3

月发表的文献作为总数据来

源%通过阅读摘要%选取做过详细病理检查和治疗的

原创研究文章及预后跟踪记录并下载全文进行初步

筛选%再根据全文内容从中进行最后筛选&

>5?

!

文献纳入标准和排除标准
!

纳入标准#!

!

"研究

对象来自有详细病例记录的个案报道&!

%

"有明确的

病理检查'转移'治疗'复发及跟踪记录&排除标准#

!

!

"缺乏原始数据的综述文献&!

%

"重复病例报告'数

据描述不详及调查方法或数据与研究要求不符合的

资料&

>5!

!

文献质量评价和数据摘录
!

由两名评价员独立

按照纳入和排除标准进行文献筛选%如遇分歧进行商

讨或由第
1

名评价员裁决&对筛选出的文献提取主

要内容%包括年龄'性别'持续时间'治疗'复发'转移'

随访等&同时由两位评价员根据纽尔卡斯
,

渥太华

!

<N.

"评分量表对纳入文献的质量进行评价%满分为

2

分%若总分大于或等于
7

分为高质量研究&评价标

准包括病例选择!

6

分"%病例组间可比性!

%

分"%病例

组与对照组暴露因素测量!

1

分"&

>5A

!

统计学处理
!

采用
.'..%&5&

软件进行数据的

统计分析%选用随机对照试验研究%统计了每位患者

的年龄'性别'持续时间'治疗'复发'转移'随访%并按

照各种分型分析%按照病理分型和发病的时间统计%

对随访的生存时间进行异质性检测%采用
#/D=?D

35&

统计学软件进行分析&

?

!

结
!!

果

?5>

!

文献检测结果
!

纳入文献#通过关键词检索

'W@=/T

数据库共检索到
!17

篇文献%通过阅读全文%

根据纳入标准%最终纳入文献
63

篇(

%,67

)

%且均有完整

病历记载%经病理证实为上颌软骨肉瘤&上颌骨软骨

肉瘤共
71

例(

6,%2

)

&按病理分型%间叶性软骨肉瘤
66

例%黏液性软骨肉瘤
7

例%未分化性及透明细胞性软

骨肉瘤各
!

例%只按病理分级分类
!!

例&个案报道

中病理分型及分级均符合
AJN

标准(

64

)

&文献筛选

流程和结果见图
!

%纳入研究的基本情况及
<N.

评分

见表
!

&

?5?

!

纳入研究的基本特征与偏倚风险评价
!

根据表

!

%在
71

例上颌骨软骨肉瘤患者中%发病年龄最小
2

岁%最大
!&%

岁%中位
1656

岁%其中男
%4

例%女
13

例%

有
!

例无性别资料&本组病例就诊时病程最长
6

年%最

短
1

周%中位
!&54

月&本组病例中%有病理分型资料共

3%

例患者%其中间叶性软骨肉瘤
66

例!

875%4g

"'黏液

性软骨肉瘤
7

例!

!!547g

"'透明细胞软骨肉瘤
!

例

!

!527g

"'未分化型软骨肉瘤
!

例!

!527g

"!表
!

"&

其中%

<N<*(*

等(

%6

)与
P''*GP#I

等(

%4

)的研究显

示%上颌骨软骨肉瘤大部分为
#

级和
$

级&在治疗方

式上%手术方式包括.肿瘤切除术/.上颌骨切除术/

.半上颌骨切除术/.部分上颌骨和上牙槽嵴切除%拔

牙/%其中部分上颌骨切除术应用最多%达
!8

例%治疗

的术式注重个体化&除手术治疗!

.

"外%还可以辅以

放疗!

#

"与化疗!

"J

"&在随访资料中%复发病例共记

录
1%

例%其中
8

例复发%

%6

例到原文献发表时未复

发%复发与未复发比为
!o1

%复发最短
!

年%最长
2

年%中位复发时间
656

年$有转移病例记录共
%7

例%

其中
!&

例发生转移$发生转移的时间最短为
6

年%最

长为
%1

年%中位转移时间为
!%58

年&偏倚风险评价

见表
!

&

图
!

!!

文献筛选流程及结果

?5!

!

系统评价结果
!

根据表
!

中按照治疗的术式和

附加放化疗的效果对患者的生存时间统计分析&间

叶性软骨肉瘤选择
.

方案
!3

例%中位生存时间
75%!

年%

.f#

方案
8

例%中位生存时间
25!4

年%

.f"J

方

案
7

例%中位生存时间
153&

年%

.f#f"J

方案
1

例%中位生存时间
853&

年&透明细胞软骨肉瘤选择
.

方案
!

例%中位生存时间
!&5&&

年&黏液性软骨肉瘤

选择
.

方案
1

%中位生存时间
%53&

年%

.f#

方案
!

例%中位生存时间
&56&

年&未分化型软骨肉瘤选择
.

方案
!

例%中位生存时间无记录&

?5A

!

间叶性软骨肉瘤最佳治疗方案
!

由表
!

和
=/C?

分析结果绘制间叶性软骨肉瘤治疗方案森林图!图

%

"%可知间叶性软骨肉瘤应用
.f#

的治疗效果最好%

中位生存时间大于
2

年%其他方案生存时间均不及

.f#

长&

4%4!
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表
!

!!

纳入研究的基本情况及
<N.

评分

项目 编号 研究者
年龄!岁"*

性别
病程 治疗 复发 转移 随访

<N.

评分!分"

间叶性软骨肉瘤
! H*JGI<

等(

6

)

1&

*男
4

个月
.

!半上颌骨切除术"%

#\; c c 7

年$死于疾病
4

% H*JGI<

等(

6

)

%1

*女
2

个月
.

!切除术"%

#\;

是$

1

年

是!肺癌'乳腺癌%

%%

年$骨 盆%阴

部%头皮%

%1

年"

%1

年$死于疾病
2

1 'N;H*#

等(

3

)

!4

*男
!

年
.

!上颌骨切除术"

c c c 7

6 'N;H*#

等(

3

)

%%

*男
7

个月 拒绝治疗
c c c 7

3 .*G-*HN#

等(

7

)

%4

*女
c #\;

是$

6

年 是
3

年$死于疾病
2

7 .*G-*HN#

等(

7

)

67

*女
c .

!肿瘤切除术" 是$

2

年
是!腹膜后腔%

853

年"

2

年
7

个月$死于疾

病
2

4 .*G-*HN#

等(

7

)

%7

*女
7

个月
.

!肿瘤切除术"%

#\;

是 是
!1

年
7

个月$死于

疾病
2

8 =I(*;*

等(

4

)

1&

*男
c

术前准备
#\;

%

"J

%

.

!上颌骨切除术" 否 否
!

年
7

个月$无疾病

征兆
2

2 OGN"J

等(

8

)

!8

*男
%

个月
术前准备

#\;

%

.

!上颌骨切除术 和眶

内容摘除术"

否 否
4

年$无疾病征兆
2

!& OGN"J

等(

8

)

%6

*女
c .

!上颌骨次全切"%

#\;

否
是 !上颌骨淋巴

结%

!3

年"

!3

年$疾病
2

!! JP-N.

等(

2

)

c c

术前准备
#\;

%

.

%

"J c c c 7

!% LI<<

等(

!&

)

%1

*女
%

个月
术前准备

#\;

%

.

!全上颌骨切除术和

眶内摘除"

否 否
%

年$无疾病征兆
2

!1 .*G=N

等(

!!

)

78

*男
1

周
.

!肿瘤切除术"

c c c 7

!6 I;N

等(

!%

)

7%

*男
c .

!上颌骨部分切除术" 是 是 !多个部位"

1

年
!!

个月$死于

疾病
2

!3 ON;;#IGG

等(

!1

)

!3

*女
!&

个月
.

!半上颌骨切除术"%

"J

%

#\;

否 否
!&

个月$死于疾病
2

!7 "#*ALN#H

等(

!6

)

2

*女
6

个月 术前准备
"J

%

.

!上颌骨次全切"%

"J

否 否
%

年$无疾病征兆
2

!4 =*;>N.

等(

!3

)

1%

*女
6

年
.

!半上颌骨切除术" 否 否
2

年$无疾病征兆
2

!8 GN"(J*#;

等(

%

)

6!

*男
c .

!肿瘤切除术"

是$

6

%

3

%

!&

%

!7

年?

是!肺癌'下颌骨$

!7

年"

!4

年$无疾病征兆
2

!2 GN"(J*#;

等(

%

)

!7

*女
c .

!肿瘤切除术" 否 否
!53

年$无疾病征兆
2

%& *#IMN.JI

等(

1

)

!1

*女
%

周 术前准备
"J

%

.

!上颌骨部分切除术" 否 否
8

个月$无疾病征兆
2

%! -><"IN

等(

!7

)

%7

*男
7

月
.

!半上颌骨切除术"%

"J

是$

!

年 是!肺$

!&

年"

!1

年$死于疾病
2

%% -><"IN

等(

!7

)

2

*女
7

月
.

!上颌骨次全切" 否 否
%

年$无疾病征兆
2

%1 -><"IN

等(

!7

)

2

*男
1

周
.

!半上颌骨切除术" 否 否
7

年$死于疾病
2

%6 -><"IN

等(

!7

)

13

*女
c .

!半上颌骨切除术" 否 否
c 8

%3 -><"IN

等(

!7

)

%4

*女
c .

!半上颌骨切除术%

#\;

%

"J

" 是$

6

年
是!颈部淋巴结$

6

年"

3

年$死于疾病
2

%7 -><"IN

等(

!7

)

%&

*女
c c c c c 7

%4

"JIH*=O*#*=

等(

!4

)

!6

*女
!&

个月 术前准备
"J

%

.

!上颌骨部分切除术" 否 否
!

年$无疾病征兆
2

%8 .>IHG

等(

!8

)

!1

*女
c .

!肿瘤切除术"

c c c 7

%2 *[I[

等(

!2

)

3!

*女
6

年
.

!上颌骨次全切"%

#\;

否
是!肺'骨'骶骨$

6

年"

3

年$死于疾病
2

1& JPO>#

等(

%&

)

1&

*男
%

个月
.

!上颌骨切除术伴眶内摘除术"%

"J

%

#\;

c c c 7

1! (<N;;

等(

%!

)

!3

*女
3

个月
.

!上颌骨切除术和颅底切除"

c c !!51

年$无疾病征兆
4

1% (<N;;

等(

%!

)

%6

*男
%

周
.

!局部扩大切除术"

c c %54

年$死于疾病
4

11 (<N;;

等(

%!

)

%2

*女
!

个月
.

!部分上颌骨切除术"%

"J

%

#\; c c %757

年$无疾病征兆
4

16 (<N;;

等(

%!

)

1&

*男
%

年
.

!半上颌骨切除术"

c c !

年$死于疾病
4

13 (<N;;

等(

%!

)

17

*女
%

个月
.

!肿瘤切除术"

c c %15%

年$无疾病征兆
4

17 (<N;;

等(

%!

)

7&

*女
1

个月
.

!局部扩大切除术"%

"J c c !58

年$死于疾病
4

14 (<N;;

等(

%!

)

81

*女
c .

!肿瘤切除术"

c c &56

年$死于疾病
4

18 ;I><

等(

%%

)

%8

*男 数月
.

!眶底切除术"%

"J

否 否
%53

年$无疾病征兆
2

12 -><"IN

等(

%1

)

!1

*男
6

年
.

!肿瘤切除术"

c c %

年$无疾病征兆
4

6& <N<*(*

等(

%6

)

%%

*男
%

年
.

%

#\;

否 否
%1

个月$无疾病征

兆
2

6! K*>;GI

等(

%3

)

43

*男
6

个月
.

!上颌骨次全切"

c c 2

个月$无疾病征兆
4

6% (P=*#

等(

%7

)

%6

*男
6

周
.

!节段上颌骨切除术" 否
c 1

年$无疾病征兆
8

61 P''*GP#I

等(

%4

)

!1

*男
!

个月
"J c c c 7

66 (>#(>;*

等(

%8

)

%8

*女
4

个月
c c c c 7

8%4!
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续表
!

!!

纳入研究的基本情况及
<N.

评分

项目 编号 研究者
年龄!岁"*

性别
病程 治疗 复发 转移 随访

<N.

评分!分"

黏液性软骨肉瘤
! )*A*<H>

等(

%2

)

3!

*女
7

个月
#\; c c

死于疾病
4

% <I.JIN(*

等(

1&

)

%4

*女
1

周
. c c 3

年$无疾病征兆
4

1 Kp#)

等(

1!

)

8

*男
6

年
. c c

!8

个月$无疾病征

兆
4

6 *<)I>#N

等(

1%

)

!&%

*女
4

个月
.

否
c !

年$无疾病征兆
8

3 .*"JH>-*

等(

11

)

63

*男
3

个月
c c

是 拒绝治疗
8

7 <I=N<(*#

等(

16

)

!%

*女
6

个月
.

!切除术"%

#\;

否
c

!&

个月%无疾病征

兆
8

未分化软骨肉瘤
! )NGH=*<

等(

13

)

14

*男
1

个月
.

否
c %

个月%无疾病征兆
8

透明细胞软骨肉瘤
! .GNN;A>)

等(

17

)

3&

*女
1

年
c

否 否
!&

年%无疾病征兆
8

软骨肉瘤!分级"

! J*"(<>M

等(

14

)

13

*女
!

年
.

!切除术"

c c 3

年$无疾病征兆
4

% .>G[

等(

18

)

3%

*女
7

周
.

!上颌骨部分切除术"

c c

!6

个月$无疾病征

兆
4

1 '>;>#

等(

12

)

16

*男 数月
.

!上颌部分截骨%切除左上牙槽嵴%拔

牙"

c c c 7

6 )*GG>)N

等(

6&

)

36

*男
1

个月
.

!切除术"

c c

!7

个月$无疾病征

兆
4

3 (J*##*;

等(

6!

)

61

*男
c .

%

#\;

否
c 3

年$无疾病征兆
8

7 'N<;>.

等(

6%

)

66

*女
c .

!部分前颌骨切除术" 否 否
3

年$无疾病征兆
2

4 ;*(*J*=*

等(

61

)

64

*女
6

个月
.

!切除术" 是
c 8

个月$死于疾病
8

8 ;*(*J*=*

等(

61

)

33

*女
!

年
.

!上颌骨切除术及鼻腔底切除术" 否
c

7&

个月$无疾病征

兆
8

2 .*;N=I

等(

66

)

3&

*男
6

年
c c c c 7

!& #N.><OG*;;

等(

63

)

4%

*男
1

个月
.

!上颌骨切除术和颞下窝切除"%

#\; c c c 7

!! .*;N=I

等(

67

)

%!

*女
c . c c c 7

!!

?

#多次复发$

.

#手术治疗$

"J

#化学治疗$

#\;

#放射治疗$

c

#无数据

图
%

!!

间叶性软骨肉瘤治疗方案森林图

!

!

讨
!!

论

!!

上颌骨软骨肉瘤近几十年有详细记录的报道较

少%属于特殊部位罕见肿瘤&上颌骨软骨肉瘤在
8

"

!&%

岁各个年龄阶段均有分布%提示在各个年龄阶段

均可发病$

71

例患者中男
%4

例'女
13

例!

!

例未记录

性别"可知上颌骨软骨肉瘤性别差异不明显&患者多

以肿块就医%肿块定性诊断目前只有依靠病理

诊断(

%%

)

&

上颌骨软骨肉瘤以间叶性软骨肉瘤最常见%与
6

肢长骨相同%

6

种亚型的恶性程度与预后差异比较%提

示不同的病理亚型需采用不同的治疗方案&与其他

部位软骨肉瘤相比%治疗方案除手术方式的多样化

外%还有附加放'化疗的效果差异(

68

)

&文献中术式多

选择.肿瘤切除术/.半上颌骨切除术/.上颌骨切除

术/%多种术式的选择证明肿瘤发生部位不规则%加大

了手术难度%为更准确地切除肿瘤%故选择具有针对

性的手术方式尤为重要&由复发的病例可知上颌骨

软骨肉瘤复发约在术后
6

年%提示患者在术后需按时

复查%以防复发&由转移的病例可知上颌骨软骨肉瘤

转移发生较晚%目前最早发生转移的为
6

年%中位数

大于
!%

年%提示患者术后短时间不会发生转移&

;I><

等(

%%

)简述了间叶性软骨肉瘤手术及放化

疗的治疗统计&本文针对发病率相对较高的间叶性

上颌骨软骨肉瘤的
=/C?

分析结果提示%选择
.f#

方

案可以更大限度地延长或者生命%该方案优于
.

'

.f

"J

'

.f#f"J

!图
!

"%由
.

'

.f#

'

.f#f"J1

种逐

一增加治疗方法的效果可见#

.f#f"J

的效果并没

有完全优越于
.f#

%并且从统计的数据可见只有
!

例生存时间明显多于应用
.f#f"J

的其他患者%而

其他患者生存时间均较短&由此可见%上颌骨间叶性

软骨肉瘤应用更多更全的治疗手段%并不能更长的延

长患者生命%而
.f#

是最理想的治疗方案$黏液性软

骨肉瘤
.

优于
.f#

方案%其他方案尚未选用$透明细

胞软骨肉瘤只有
!

例%

.

方案治疗可达
!&

年无复发转

移%以上亚型病例较少%尚需进一步收集样本观察比

较不同治疗方案的疗效差异&

综上所述%在单纯考虑治疗效果和生存时间的角

度%间叶性软骨肉瘤应用
.f#

方案的治疗效果最好%

中位生存时间大于
2

年%黏液性软骨肉瘤应用单纯手

术治疗效果较好$透明细胞软骨肉瘤'未分化型软骨

肉瘤目前手术病例%是否附加放化疗有待进一步临床

检验&
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