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摘要摘要：：卵巢环状小管性索肿瘤是一种罕见的卵巢性索间质肿瘤，多见于年轻女性，约 1/3伴有常染色体显性

遗传的Peutz-Jeghers综合征。阴道不规则流血是其最常见的临床表现，血清雌二醇、孕激素等血清学标志物可协

助诊断，治疗方式包括手术、放化疗、内分泌治疗及靶向治疗，年轻女性治疗需兼顾生育能力的保护。本共识参

考国内外相关研究，阐述卵巢环状小管性索肿瘤的流行病学、病理学特征、生物学行为、转移途径、临床表现、诊

断以及不同生育需求的治疗，以期为临床工作者提供临床参考。
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Abstract:Abstract: Ovarian sex cord tumor with annular tubules is a rare ovarian sex cord-stromal tumor, which is predomi-

nantly observed in young women. Approximately one-third of cases are associated with the autosomal dominant Peutz-

Jeghers syndrome. Irregular vaginal bleeding is most common clinical manifestation and serum markers such as estradiol

and progesterone can aid in diagnosis. Treatment modalities include surgery, radiotherapy, chemotherapy, endocrine thera-

py, and targeted therapy. Management in young women must include fertility preservation considerations. This consensus,

with reference to relevant domestic and foreign research, elaborates on the epidemiology, pathological characteristics, bio-

logical behavior, metastatic pathways, clinical manifestations, diagnosis, and treatment options catering to different fertili-

ty needs of ovarian sex cord tumor with annular tubules. It aims to provide clinical practitioners with a clinical reference.
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卵巢环状小管性索肿瘤（ovarian sex cord tu-

mor with annular tubules，SCTAT）是一种罕见的卵

巢性索间质肿瘤，由性索成分排列成单纯或复杂

的环状小管，兼有部分颗粒细胞和支持细胞分化，

可分泌雌激素及孕激素。SCTAT为低度恶性或具

有低度恶性潜能的肿瘤，为进一步提升 SCTAT 的

规范化诊治、改善患者的预后，特组织相关领域专

家制定本共识。

共识形成方法包括以下 4个方面：①本共识的

制定遵循 2002 年发布的《世界卫生组织指南制订

手册》[1]及中华医学会发布的《中国制订/修订临床

诊疗指南的指导原则（2022版）》[2]。②目标人群与

使用者，本共识适用于各级医院妇科医师、肿瘤科

医师及其他医疗工作者；目标人群为 SCTAT患者，

旨在加强 SCTAT的规范化诊治管理。③临床问题

的遴选与确定，本共识的临床问题来源于一线临

床医务人员，聚焦 SCTAT的诊断和治疗，组建编写

团队，根据相应文献提出处理建议，为临床实践和

决策提供指导。④证据检索与筛选，以主题词结

合自由词的方式全面检索 SCTAT相关的所有类型

的文献，检索词包括“环状小管性索肿瘤”“环管状

性索间质瘤”“伴有环状小管的性索肿瘤”“sex

cord tumor with annular tubules”，检索数据库包括

中国知网、万方、维普、中国生物医学全文数据库、

PubMed、Cochrane Library、Ovid MEDLINE、Ovid

Embase，检索时间自建库至 2024 年 12 月；⑤证据

的评价与分级，本共识的证据质量与推荐强度依

据分级评估、制定与评价（Grades of Recommenda-

tions Assessment, Development and Evaluation，

GRADE）系统 [3]，形成初步的推荐等级及推荐强

度，并通过线上会议，由来自全国多学科专家通过

投票形成一致意见，最终形成本共识推荐等级和
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明，SCTAT 患者的 5 年无进展生存率为 67% 。

SCTAT的预后需要结合肿瘤临床分期和肿瘤良恶

性质。有学者认为，可以通过组织病理学特征如

细胞异型性、核分裂象、环状小管数量、细胞生长

方式、卵巢旁细胞基质肿瘤浸润程度、淋巴脉管癌

栓等来判断肿瘤的良恶性 [23, 62]。一项纳入 576 例

恶性性索间质肿瘤患者的多因素分析发现，年龄、

肿瘤直径、FIGO分期及组织学类型是预后的影响

因素 [72]。一项单因素分析结果显示，肿瘤包膜完

整与疾病复发相关 [48]。复发性 SCTAT的预后取决

于转移部位、分期和治疗策略。年龄大、肿瘤分期

高、原发肿瘤大、有丝分裂指数﹥（3~4）/10 HPF、

单纯肿瘤剔除、肿瘤包膜破裂（ⅠC 期）均可能是

SCTAT复发的高危因素[7, 11, 15, 20, 28-29, 50]。

77..22 随访随访

鉴于 SCTAT 具有远期复发的特点，较晚者可

至术后 20~30 年复发，因此，建议术后长期随访

10~20 年，甚至终生随访 [37, 50]。随访内容包括体格

检查、激素等血清学标志物检测、盆腹腔超声及影

像学检查（如胸部X线检查，必要时行胸部、腹部、

盆腔 CT 以及 MRI 或 PET/CT 检查）。伴 PJS 者随

访时还需行宫颈细胞学筛查，对于有复发高危因

素者术后 2~3年内需密切监测病情变化。

推荐意见：SCTAT总体预后较好，但具有远期

复发的特点，建议SCTAT患者术后长期随访 10~20

年，甚至终生随访。（推荐等级：C，强推荐）

88 小结小结

SCTAT是一种低度恶性或具有低度恶性潜能

的肿瘤，常见的临床表现包括月经紊乱、闭经、阴

道不规则流血、性早熟、腹痛、腹部包块等，激素水

平检测可发现雌二醇、孕激素水平升高，子宫内膜

呈腺体萎缩，间质呈蜕膜样变，肿瘤组织病理学检

查是诊断金标准，治疗方法包括手术治疗、化疗、

放疗、靶向治疗及内分泌治疗。对于年轻女性，保

留生育功能是可行的。SCTAT 有远期复发特点，

建议长期随访。由于 SCTAT 的罕见性，其最佳治

疗方案仍需进一步研究和探索。本共识的制定基

于循证医学证据及现行临床指南，旨在为 SCTAT

的诊治提供规范化指导性意见。随着医学科学的

发展和诊治水平的提升，应不断更新和完善该共

识，以更好地服务于患者。专家团队及成员声明，

本共识制定与任何商业团体无利益冲突。
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