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РЕТИНОБЛАСТОМА: ВВЕДЕНИЕ, ГЕНЕТИКА, 
КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА, КЛАССИФИКАЦИЯ

Введение
Ретинобластома –  наиболее часто встречающаяся вну-
триглазная злокачественная опухоль детского возрас-
та (1–45), развивающаяся приблизительно у 1 из 15000 
живых новорожденных. Эта злокачественная опухоль 
развивается скрыто, проявляется лишь безболезненной 
лейкокорией и приводит к гибели пациента (1, 2). При 
отсутствии лечения летальный исход наступает в тече-
ние 1–2 лет. Массивные опухоли, прорастающие окру-
жающие ткани, характеризуются наибольшим риском 
метастазирования. Во всем мире выживаемость при ре-
тинобластоме коррелирует с уровнем экономического 
развития: в Африке она составляет приблизительно 30%, 
60% –  в Азии, 80% –  Латинской Америке, и от 95% до 97% 
в Европе и Северной Америке (1).

Генетика
Причиной ретинобластомы является соматическая или 
зародышевая мутация 13 хромосомы (3–8). При всех дву-
сторонних и семейных формах ретинобластомы имеют-
ся зародышевые мутации. При односторонней ретиноб-
ластоме зародышевая мутация выявляется в 15% случаев 
и соматическая мутация –  в 85% случаев. У пациентов 
с зародышевой мутацией может присутствовать види-
мые клинические проявления синдрома 13q хромосомы; 

также у них отмечается высокий риск развития пинеа-
лобластомы и других злокачественных опухолей.

Пинеалобластома и другие параселлярные опухоли 
с точки зрения анатомии, эмбриологии и иммунологии 
идентичны ретинобластоме (9–16). У пациентов с заро-
дышевой мутацией отмечена тенденция к развитию этих 
злокачественных опухолей, обычно они возникают в те-
чение года после диагностики ретинобластомы и почти 
всегда в возрасте моложе пяти лет (14). Сочетание дву-
сторонней ретинобластомы и пинеалобластомы получило 
название трилатеральной ретинобластомы. Но этот тер-
мин не совсем точен, поскольку у некоторых пациентов 
с пинеалобластомой ретинобластома развивается только 
с одной стороны или не развивается вовсе.

С другой стороны, другие злокачественные опухоли 
у таких больных могут развиваться в течение всей жиз-
ни (17–21), наиболее часто это остеосаркома длинных 
костей, саркома мягких тканей и меланома кожи. Если 
пациенты с зародышевой мутацией выживают после 
второй злокачественной опухоли, у них также сохра-
няется риск развития третьей, четвертой и пятой опу-
холей. У детей, получавших системную химиотерапию 
по поводу ретинобластомы, отмечается снижение риска 
развития других злокачественных опухолей в отдален-
ном периоде (21).
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Клиническая картина
Клинические признаки ретинобластомы варьируют 
в зависимости от распространенности опухоли (22–45). 
В большинстве случаев опухоль выявляется у детей в воз-
расте младше трех лет. Однако эта опухоль может диа-
гностироваться и в более старшем возрасте, у подрост-
ков или даже у взрослых (29, 30). В Соединенных Штатах 
первыми симптомами опухоли чаще всего являются 
лейкокория (56%), косоглазие (24%) и низкие зритель-
ные функции (8%) (22). В более позднем исследовании 
другой группы пациентов, проведенном в США и вклю-
чавшем в себя около 1200 глаз, средний возраст на мо-
мент манифестации заболевания составил 15 месяцев, 
51% составили пациенты мужского пола, 49% –  женско-
го, одностороннее поражение наблюдалось в 53% случа-
ев, в 47% диагностирована двусторонняя опухоль (23). 
Другие крайние цифры были получены в некоторых об-
ластях Африки, где опухоль чаще всего манифестирует 
буфтальмом (56%) и лейкокорией (32%), при этом отме-
чается высокий риск двусторонней энуклеации и леталь-
ного исхода (24).

Клинически ретинобластома возникает в виде мелкого 
прозрачного новообразования сенсорной сетчатки, кото-
рое можно легко не заметить при офтальмоскопии. По 
мере увеличения опухоли она становится матово-белой, 
появляются расширенные ретинальные питающая арте-
рия и дренирующая вена, может развиваться вторичная 
отслойка сетчатки. Среди первых симптомов наиболее из-
вестен белый зрачковый рефлекс, получивший название 
лейкокория. По мере роста опухоли она перестает быть 
исключительно интраретинальным новообразованием 
и демонстрирует экзофитный рост, эндофитный рост, 
или комбинацию этих двух типов роста. Экзофитный 
рост характеризуется увеличением опухоли кнаружи, 
в субретинальное пространство, что вызывает отслойку 
вышележащей сетчатки. Эндофитный рост характеризу-
ется появлением в стекловидном теле отсевов опухолевых 
клеток, иногда препятствующих визуализации сетчатки. 
Изредка в ткани ретинобластомы может формироваться 
внутренняя полость, что указывает на высокую диффе-
ренцировку опухоли (36).

Реже наблюдается диффузный инфильтративный рост, 
характеризуемый развитием плоской или минимально 
проминирующей опухоли (31); хотя диффузная ретиноб-
ластома обычно локализуется в задних отделах сетчатки, 
изредка она развивается вблизи ora serrata и над цилиар-
ным телом и не прорастает расположенные сзади структу-
ры (32). Ретинобластома становится причиной вторичной 
глаукомы приблизительно в 17% случаев, обычно вслед-
ствие неоваскуляризации радужки и вторичного закры-
тия угла передней камеры (33). Неоваскуляризация ра-
дужки может сопровождаться спонтанными гифемами, 

которые изредка являются первым симптомом опухоли. 
Воспаление, вызванное некротической внутриглазной ре-
тинобластомой, может симулировать или провоцировать 
целлюлит глазницы (34). Хотя обычно сохраняются про-
зрачность и правильное положение хрусталика, в редких 
случаях развиваются катаракта и подвывих хрусталика. 
В далекозашедших случаях наблюдается экстрасклераль-
ное распространение опухоли, которая выглядит как объ-
емная эрозивная масса.

Спонтанный регресс
Приблизительно в  3% случаев отмечается тенденция 
к спонтанному регрессу ретинобластомы (37–40). Пер-
воначально была описана спонтанно регрессировавшая 
ретинобластома, имевшая достаточно типичные клини-
ческие признаки. Впоследствии был описан доброкаче-
ственный вариант ретинобластомы, названный рети-
ноцитомой или ретиномой. Для обозначения сначала 
увеличивавшейся до определенного размера, а  затем 
самостоятельно регрессировавшей опухоли мы предпо-
читаем пользоваться термином спонтанно регрессиро-
вавшая ретинобластома. Доброкачественный вариант 
опухоли, увеличивавшейся до определенного размера, 
а затем стабилизировавшейся, мы называем спонтанно 
стабилизировавшаяся ретинобластома (1).

Международная классификация 
ретинобластомы
В  настоящее время в  крупных лечебных центрах, за-
нимающихся лечением таких пациентов использует-
ся Международная классификация ретинобластомы 
(41–43) (табл. 15.1). Нюансы этой классификации и их 
использование для прогнозирования и оценки перспек-
тив сохранения глаза после проведения хеморедукции 
и интраартериальной химиотерапии обсуждаются в со-
ответствующих публикациях (44, 45). Классификация 
сведена в таблицу, которую мы приводим ниже.

Ниже описаны и проиллюстрированы клинические 
варианты, диагностика, лечение и дифференциальная 
диагностика ретинобластомы.
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Таблица 15.1 Международная классификация ретинобластомы

Группа Филадельфийская версия Лос-Анджелесская версия

A Ретинобластома ≤3 мм Ретинобластома ≤3 мм, минимум в 3 мм от foveola 
и в 1,5 мм от зрительного нерва. Диссеминация опухоле-
вых клеток отсутствуют

B Ретинобластома >3 мм или
zz Локализация в макуле (<3 мм от foveola), или
zz Юкстапапиллярная локализация (<1,5 мм от диска), или
zz Имеется скопление субретинальной жидкости

Опухоль сетчатки любого размера и локализации, не 
включенная в группу А, при отсутствии диссеминации 
в стекловидное тело или субретинальное пространство. 
Мелкое скопление субретинальной жидкости на расстоя-
нии ≤5 мм от края опухоли

C Ретинобластома при наличии
zz Отсевов в субретинальное пространство на расстоянии ≤3 мм 

от ретинобластомы, или
zz Отсевов в стекловидное тело на расстоянии ≤3 мм  

от ретинобластомы

Очаговая диссеминация в стекловидное тело или су-
бретинальное пространство при наличии четко отгра-
ниченной опухоли любых размеров и локализации. 
Отсевы локальные, мелкие, отграниченные, теоретически 
возможно их лечение методом брахитерапии с примене-
нием аппликатора. Возможно скопление субретинальной 
жидкости протяженностью до одного квадранта

D Ретинобластома при наличии
zz Отсевов в субретинальное пространство на расстоянии >3 мм  

от ретинобластомы, или
zz Отсевов в стекловидное тело на расстоянии более >3 мм от 

ретинобластомы

Диффузная диссеминация в стекловидное тело или 
субретинальное пространство и/или массивное диф-
фузное эндофитное или экзофитное поражение. Отсевы 
более крупные, чем в Группе C. Отслойка более одного 
квадранта сетчатки

E Ретинобластома при наличии
zz Неоваскулярной глаукомы, или
zz Мутных оптических сред, или
zz Инвазии зрительного нерва, хориоидеи, склеры, глазницы, 

передней камеры, или
zz Размеры опухоли >50% глазного яблока

Массивная ретинобластома, вызывающая анатомиче-
скую или функциональную деструкцию глаза при нали-
чии хотя бы одного из следующих состояний:
zz Неоваскулярная глаукома
zz Массивное внутриглазное кровоизлияние
zz Асептический целлюлит глазницы
zz Опухоль прорастает кпереди от передней поверхности 

стекловидного тела
zz Опухоль соприкасается с хрусталиком
zz Диффузная инфильтрация опухолью
zz Фтизис или пре-фтизис

Rb, retinoblastoma; SRF, subretinal fluid; SRS, subretinal seeds; VS, vitreous seeds.
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 РЕТИНОБЛАСТОМА: ЛЕЙКОКОРИЯ

Рисунок 15.1. Лейкокория левого глаза у четырехмесячного 
ребенка.

Рисунок 15.3. Лейкокория левого глаза у трехлетнего ребенка. Рисунок 15.4. Лейкокория левого глаза, вызванная эндофитной 
ретинобластомой, у четырехлетнего ребенка.

Рисунок 15.2. Невыраженная лейкокория правого глаза у ре-
бенка 13 месяцев.

Рисунок 15.5. Двусторонняя лейкокория у трехмесячного ребен-
ка. Обратите внимание на кровеносные сосуды сетчатки сразу 
позади прозрачного хрусталика.

Рисунок 15.6. Двусторонняя лейкокория у четырехмесячного ре-
бенка с эзотропией левого глаза.

Лейкокория (белый зрачковый рефлекс) –  наиболее часто наблюдаемый первый симптом ретинобластомы.
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Рисунок 15.7. Мелкая ретинобластома снизу от центральной ям-
ки правого глаза.

Рисунок 15.9. Более крупная ретинобластома в верхней части 
макулярной зоны. Обратите внимание на расширение сосудов 
верхней аркады, идущих от диска зрительного нерва, при этом 
сосуды нижней аркады не расширены.

Рисунок 15.10. Две ретинобластомы, прилегающие к диску зри-
тельного нерва. Верхняя опухоль диссеминирует в вышележащее 
стекловидное тело (эндофитный рост), нижняя опухоль все еще ле-
жит в плоскости сетчатки.

Рисунок 15.8. Несколько более крупная ретинобластома сверху 
от диска зрительного нерва. Обратите внимание на расширенные 
сосуды –  питающую артерию и дренирующую вену.

Рисунок 15.11. Массивная ретинобластома эндофитного типа. Рисунок 15.12. Массивная ретинобластома экзофитного типа.

На ранних стадиях ретинобластома представляет собой мелкое прозрачное новообразование сетчатки. Несколько увеличившись, она 
становится матовой и более заметной, со временем появляются расширенные сосуды –  питающая ретинальная артерия и дренирующая 
вена. Иногда при офтальмоскопии в ткани опухоли визуализируются очаги кальциноза «мелового» белого цвета. Опухоли фовеоляр-
ной области вызывают нарушение фиксации взора и развитие косоглазия, как эзотропии, так и экзотропии. Со временем развивается 
характерный белый зрачковый рефлекс (лейкокория). В большинстве случаев опухоль диагностируется уже после развития лейкокории.
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Рисунок 15.13. Очень мелкая и малозаметная ретинобластома 
с нижневисочной стороны от fovea правого глаза.

Рисунок 15.15. Солитарная ретинобластома сверху от fovea 
правого глаза.

Рисунок 15.16. Две мелкие сливающиеся ретинобластомы лево-
го глаза того же пациента, что и на рисунке 15.15.

Рисунок 15.14. Три мелких отдельных опухоли левого глаза того 
же пациента, что и на рисунке 15.13.

Рисунок 15.17. Ретинобластома макулярной зоны правого 
глаза.

Рисунок 15.18. Левый глаз того же пациента, что и на рисун-
ке 15.17: наблюдается мелкая ретинобластома, прилегающая 
к fovea с верхневисочной стороны.

У детей с отягощенным по ретинобластоме семейным анамнезом опухоли зачастую диагностируются при проведении скринингового 
обследования на более ранней стадии. Ниже показаны пять глаз с мелкими ретинобластомами, выявленными во время скринингового 
обследования. Представлены широкоугольные фотографии отдельных случаев ретинобластом небольшого размера.
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Рисунок 15.19. Ретинобластома макулярной области пра-
вого глаза. Обратите внимание на вторую мелкую опухоль на 
периферии.

Рисунок 15.21. Ретинобластома макулярной зоны правого 
глаза.

Рисунок 15.22. Ретинобластома макулярной области левого 
глаза.

Рисунок 15.20. Ретинобластома макулярной зоны левого глаза.

Рисунок 15.23. Ретинобластома, нависающая над диском зри-
тельного нерва и скрывающая его.

Рисунок 15.24. Ретинобластома, нависающая над диском зри-
тельного нерва и скрывающая его.
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Рисунок 15.25. Две крупные ретинобластомы с носовой и височ-
ной сторон от диска зрительного нерва.

Рисунок 15.27. Крупная ретинобластома задних отделов глаз-
ного дна: отмечаются характерные тонкие кровеносные сосуды, 
ветвящиеся на поверхности опухоли.

Рисунок 15.28. Крупная эндофитная ретинобластома в верхнем 
квадранте. В нижних квадрантах определяются отслойка сетчатки 
и диссеминация опухоли в субретинальное пространство.

Рисунок 15.26. Крупная ретинобластома задних отделов глаз-
ного дна с диссеминацией опухолевых клеток в субретинальное 
пространство.

Рисунок 15.29. Крупная двудольная ретинобластома, скрываю-
щая диск зрительного нерва.

Рисунок 15.30. Крупная ретинобластома с кистозным узлом на 
поверхности опухоли.

Клиническая картина ретинобластомы вариабельна. Большинство опухолей солидные, но в некоторых случаях в толще солидного компонента 
формируются крупные кистоподобные полости. Такие псевдокисты обычно наблюдаются при более высоко дифференцированных опухолях.
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Рисунок 15.31. Солидная опухоль (справа) и вторичная от-
слойка сетчатки с диссеминацией опухоли в субретинальное 
пространство (слева). Позади прозрачного хрусталика наблюда-
ются кровеносные сосуды сетчатки.

Рисунок 15.33. Мультилобулярная экзофитная ретинобластома.

Рисунок 15.34. При флюоресцентной ангиографии новообразо-
вания, показанного на рисунке 15.33, наблюдается просачивание 
красителя в субретинальное пространство над опухолью (слева).

Рисунок 15.32. В этом случае опухоль прорастает все пузыри 
отслоенной сетчатки.

Рисунок 15.35. Экзофитная ретинобластома (слева) и отсевы 
опухоли на задней поверхности отслоившейся сетчатки (справа).

Рисунок 15.36. Мультилобулярная экзофитная ретинобластома, 
распространяющаяся на большую часть задних отделов сетчатки.

Источником ретинобластомы является сенсорная сетчатка. Со временем опухоль прорастает либо в субретинальное пространство (эк-
зофитный характер роста), либо в стекловидную полость (эндофитный характер роста). У далекозашедших опухолей могут иметься 
и эндофитный, и экзофитный компоненты. Эндофитные опухоли иногда диссеминируют в переднюю камеру и симулируют внутриглазное 
воспаление или инфекционный процесс. Часто они развиваются у детей несколько более старшего возраста.
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Рисунок 15.37. Эндофитный рост. Обратите внимание на 
опухоль белого цвета в нижних квадрантах и отсутствие на ее по-
верхности ретинальных кровеносных сосудов.

Рисунок 15.39. Отсевы эндофитной ретинобластомы в перед-
нюю камеру у шестилетней девочки формируют на поверхности 
радужки полусолидные опухолевые узлы.

Рисунок 15.40. Диссеминация эндофитной ретинобласто-
мы в переднюю камеру с формированием «псевдогипопиона» 
в нижней части передней камеры. Опухоль представляет собой 
«диффузную» инфильтративную ретинобластому.

Рисунок 15.38. Более обширная эндофитная опухоль, заполня-
ющая большую часть ретролентального пространства.

Рисунок 15.41. Эндофитная ретинобластома с диссеминацией 
опухолевых клеток в стекловидное тело.

Рисунок 15.42. Вид средней части стекловидного тела пациента, 
показанного на рисунке 15.41: отмечаются характерные «снеж-
ные хлопья», фиксированные к каркасу стекловидного тела.


