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Введение 

 

Ретинобластома – злокачественная опухоль нейроэктодермаль-

ного происхождения, развивающаяся из фоторецепторных клеток 

сетчатки глаза, относится к числу наиболее распространенных 

неоплазий, поражающих орган зрения у детей раннего возраста. Тем 

не менее, заболевание является относительно редким, встречающим-

ся в среднем у одного из 15-18 тысяч новорождённых.  

 

Эпидемиология ретинобластомы 

 

Ретинобластома встречается с частотой приблизительно 1:15-18 

тысяч живых новорождённых. 

Удельный вес ретинобластомы в структуре злокачественных 

опухолей детского возраста колеблется от 1,1 до 3,8 %. 

В структуре глазной заболеваемости опухоль составляет от 0,001 

до 0,008 %, в структуре детской глазной заболеваемости – 0,07 %.  

Шестьдесят процентов выявленных опухолей являются нена-

следственными (спорадическими); остальные 40 % составляют 

наследственно-обусловленные формы. 

Около 90 % случаев ретинобластомы диагностируются до 3 лет. 

Пик заболевания – 2 года. 

У четверти больных с наследственно обусловленной формой 

встречается билатеральное поражение.  

Заболевание одинаково часто выявляется среди мальчиков и де-

вочек.  

 

Роль наследственности в заболеваемости ретинобластомой 

 

Ген ретинобластомы (RВ1 ген) является одним из первых, от-

крытых и наиболее изученных генов-онкосупрессоров. Он располо-

жен в проксимальном отделе длинного плеча хромосомы 13q14.1, 

занимает 180 тысяч пар нуклеотидов геномной ДНК, состоит из 27 

экзонов и экспрессируется в норме во всех клетках организма. Боль-

шинство спорадических и наследственных случаев заболевания обу-

словлены делецией в проксимальном участке длинного плеча хромо-

сомы 13. 

Согласно «двухударной» гипотезе A. G. Knudson (1971) суще-

ствует единый механизм возникновения наследственной и споради-
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ческой форм ретинобластомы, связанный с утратой или инактиваци-

ей обоих аллелей гена RВ1.  

В случае наличия герминальной мутации каждый ретинобласт 

гетерозиготного носителя уже имеет инактивированный аллель RВ1. 

Для развития ретинобластомы достаточно всего одной соматической 

мутации, затрагивающей оставшуюся копию гена. Переход гена из 

гетерозиготного в гомозиготное состояние приводит к инактивации 

обоих аллелей, что инициирует злокачественную трансформацию 

клетки.  

Таким образом, если на уровне организма предрасположенность 

к ретинобластоме наследуется как доминантный признак, то на кле-

точном уровне мутации RВ1 рецессивны. Отсюда следует, что опу-

холеобразованию препятствует доминантный нормальный аллель, 

который обладает супрессорным действием. Вероятность развития 

заболевания (пенетрантность) у носителей гена ретинобластомы со-

ставляет 90 %. 

Мутации в гене RВ1 отличаются большим разнообразием – это 

могут быть точечные мутации, большие и малые делеции, сплайсин-

говые мутации и глубокие интронные варианты мутаций. В 52 % 

случаев мутации в обоих аллелях гена идентичны. Метилирование 

промоутера относится к числу наиболее распространенных мутаций, 

происходящих в соматических клетках. Транслокация, приводящая к 

блокировке транскрипции, является событием, характерным только 

для герминальной мутации. 

Конституциональные мутации de novo наиболее часто возника-

ют в половой клетке, обычно мужской. В связи с этим вызывает 

определенный интерес исследование, где доказан повышенный риск 

рождения детей с билатеральной ретинобластомой у мужчин старше 

тридцати лет, имевших профессиональные вредности (работавших с 

полиненасыщенными ароматическими углеводородами и красками). 

Крайне редко возникает ситуация, когда конституциональная 

мутация в гене RВ1 происходит через некоторое время после зачатия, 

в одной из нескольких клеток развивающегося эмбриона. В этом 

случае появляется мозаицизм, и, если поражены половые клетки эм-

бриона, заболевание будет передаваться в поколении.  

Мутации в гене RВ1 приводят к полной инактивации экспрессии 

белка ретинобластомы (pRb). Белок-супрессор опухолевого роста 

pRb является основным ингибитором клеточной пролиферации, ре-

гулирующим переход клеточного цикла в S-фазу путем блокировки 
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точки контроля G1. Блокирование перехода G1/S осуществляется, 

главным образом, через взаимодействие с транскрипционным факто-

ром 1 семейства E2F (E2F transcription factor 1). В случае мутации 

белка pRb транскрипционный фактор E2F1 переходит в активное со-

стояние, что, в конечном итоге, ведет к неконтролируемой пролифе-

рации клетки и формированию клона опухолевых клеток.  

 

Особенности спорадической и наследственно-обусловленной 

форм заболевания 

 

Особенностью клинического проявления наследственных форм 

ретинобластомы является ранний возраст заболевания, двусторон-

ность и многоочаговость поражения, мультицентрический характер 

роста опухоли с преобладанием экзофитных и смешанных форм, 

наличие аналогичной опухоли в семье, а также обнаружение хромо-

сомных и молекулярных аномалий гена ретинобластомы. 

Заболевание может развиваться как одновременно в обоих глазах, 

так и последовательно. В последнем случае опухоль первоначально 

диагностируется в одном глазу и лишь через некоторое время – во 

втором. Не менее, чем у 10-20 % больных наследственной формой ре-

тинобластомы может отмечаться одностороннее поражение глаз. 

Наличие герминальной мутации в гене RВ1 способствует повы-

шенному риску развития вторых опухолей – остеогенной саркомы, 

рака мочевого пузыря, легких, кожи и опухолей мозга на протяжении 

всей жизни излеченного от ретинобластомы пациента. Фактором, 

резко повышающим риск развития второй опухоли, является приме-

нение лучевой терапии. 

Крайне редко (не более, чем в 5 % случаев всех наследственных 

форм) у больных развивается так называемая трилатеральная рети-

нобластома – сочетание двухсторонней ретинобластомы с гистоло-

гически идентичной опухолью мозга, наиболее часто локализующей-

ся в шишковидной железе.  

Доброкачественным предшественником ретинобластомы явля-

ется ретиноцитома. Родители и сиблинги пациента, страдающего ре-

тинобластомой, должны быть обязательно обследованы у офтальмо-

лога на предмет наличия у них ретиноцитомы. Обнаружение этого 

доброкачественного заболевания будет свидетельствовать о наслед-

ственном характере патологии в семье. 
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Отсутствие заболевания в поколениях, унилатеральный, одно-

фокусный характер поражения дает возможность предположить 

наличие мутации, возникшей в родословной впервые («de novo»). 

Спорадическая (соматическая, ненаследственная) форма ретинобла-

стомы диагностируется в 70-80 % случаев и характеризуется мани-

фестацией в более старшем возрасте. Эта форма обусловлена мута-

цией в обеих аллелях гена RВ1, но только в клетках сетчатки.  

У незначительной доли пациентов (около 3 %) развитие ретино-

бластомы не связано с мутацией в гене RВ1. В последние десятиле-

тия появились работы, свидетельствующие о причастности к возник-

новению опухоли онкогена MYCN. Заболевание в таком случае ха-

рактеризуется односторонним поражением и ранней манифестацией 

в первом полугодии жизни ребенка.  

 

Гистологическая картина ретинобластомы 

 

По гистологической структуре ретинобластома представляет со-

бой злокачественную нейроэктодермальную опухоль, развивающую-

ся из нервных клеток эмбриональной сетчатки. Опухоль может воз-

никнуть в любом отделе оптической части сетчатки. Ретинобластома 

состоит из недифференцированных нейробластических клеток-

ретинобластов, которые характеризуются гиперхромными ядрами, 

скудной цитоплазмой, большим числом митозов. Строма в опухоли 

отсутствует. На рис. 1 представлен вид пораженного опухолью глаза 

на разрезе. 

 
Рис. 1. Общий план глаза на разрезе (гематоксилин-эозин, × 25). 
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В зависимости от степени дифференциации опухолевых клеток 

различают ретинобластому и ретиноцитому. 

Согласно Международной классификации заболеваний в онко-

логии (International Classification of Diseases for Oncology – ICD-O) 

выделены пять морфологических кодов, которые применяются при 

оценке гистологического строения ретинобластомы и один – ретино-

цитомы (табл. 1). Первые четыре знака обозначают гистологический 

тип опухоли, пятый знак – ее биологические свойства (/0 – доброка-

чественный характер опухоли, /1 – не ясно, доброкачественная или 

злокачественная опухоль, /3 – злокачественное образование). 

Таблица 1 

 

Морфологические коды ретинобластомы, ICD-O 

 
Морфологический код Описание 

9510/0 Ретиноцитома 

9510/3 Ретинобластома, неспецифицированная (NOS) 

9511/3 Ретинобластома, дифференцированная 

9512/3 Ретинобластома, недифференцированная 

9513/3 Ретинобластома, диффузная 

9514/1 Ретинобластома, самопроизвольно регрессировавшая 

 

Ретиноцитома – весьма редкое, одностороннее или двухсторон-

нее доброкачественное новообразование сетчатки. Ткань опухоли 

состоит из дифференцированных клеток, из которых образуются ис-

тинные розетки Флекснера-Винтерштейнера (рис. 2). 
 

 
Рис. 2. Истинные розетки Флекснера-Винтерштейнера (ге-

матоксилин-эозин, × 50). 
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Классическая розетка Флекснера-Винтерштейнера представляет 

собой округлый кластер клеток, сгруппированных вокруг централь-

ного просвета, содержащего мелкие цитоплазматические отростки 

окружающих клеток. 

Существует возможность злокачественного перерождения рети-

ноцитомы, в связи с чем, пациенты с этим заболеванием подлежат 

тщательному динамическому наблюдению.  
Дифференцированная ретинобластома представляет собой раз-

растания хорошо дифференцированных клеток, которые нередко об-

разуют розетки Флекснера-Винтерштейнера, но могут содержать и 

розетки Гомера-Райта, наиболее типичные для нейробластомы. 

Недифференцированная ретинобластома состоит из мелких низ-

кодифференцированных клеток, имеются обширные участки некро-

за. 

Диффузная ретинобластома характеризуется тем, что злокаче-

ственные клетки диффузно инфильтрируют сетчатку, при этом нор-

мальная структура сетчатки полностью исчезает. 

Этот вариант ретинобластомы часто ошибочно принимают за 

увеит или эндофтальмит, что приводит и к неправильному лечению 

этих пациентов. 

Термин «ретинобластома, самопроизвольно регрессировавшая» 

относится к ретинобластоме, которая регрессировала спонтанно. При 

гистологическом исследовании опухоли обнаруживаются доброкаче-

ственные опухолевые клетки без признаков ядерной атипии, поли-

морфизма или образования розеток. 

Есть хорошо васкуляризованная строма, которая содержит каль-

цификаты. 

Различают два типа роста ретинобластомы – эндофитный, или 

стелящийся, и экзофитный. 

При эндофитном росте происходит проминирование опухоли в 

стекловидное тело, нередко с формированием витреальных отсевов. 

При экзофитном росте опухоли происходит отслойка сетчатки с 

накоплением субретинальной жидкости, появлением субретиналь-

ных отсевов. 

При распространении опухоли в сосудистую оболочку глазного 

яблока резко возрастает вероятность гематогенного метастазирова-

ния. 
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В растущей опухоли развиваются новообразованные сосуды. 

Опухолевые клетки пролиферируют вокруг новообразованных сосу-

дов, формируя так называемые периваскулярные муфты (рис. 3). 
 

 
Рис. 3. Периваскулярные муфты (гематоксилин-эозин, × 100). 
 

В связи с недостаточным кровоснабжением опухоль довольно 

рано подвергается некрозу, очаги которого являются источником 

рассеивания отдельных клеток и целых конгломератов при эндофит-

ном росте в стекловидное тело, при экзофитном – в субретинальное 

пространство и сосудистую оболочку. В очагах некроза откладыва-

ются соли кальция, образуя характерные для опухоли кальцификаты 

(рис. 4). 

 
Рис. 4. Кальцификаты в опухоли (гематоксилин-эозин, × 100). 
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Корректная морфологическая характеристика соотношения опу-

холи с окружающими анатомическими структурами в удаленном 

глазу определяет тактику лечения пациента и прогноз заболевания. В 

зависимости от выявленных патоморфологом изменений пациенты 

стратифицируются на три группы риска. 

В группу низкого риска попадают больные, у которых отсут-

ствует или может иметь место фокальная инвазия сосудистой обо-

лочки (хориоидеи), поражение зрительного нерва отсутствует или 

возможно только до границы решетчатой пластинки (преламинарная 

инвазия) (рис. 5, 6). 

 
Рис. 5. Минимальная инвазия сосудистой оболочки (гематокси-

лин-эозин, × 200). 

 
Рис. 6. Преламинарная инвазия зрительного нерва (гематокси-

лин-эозин, × 50). 
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Пациенты группы низкого риска системную терапию не полу-

чают. За ними осуществляют тщательное динамическое наблюдение. 

Критериями группы среднего риска являются обнаружение 

опухолевых клеток в передней камере глаза, инвазия ресничного те-

ла, радужки, массивная (более 3 мм) инвазия хориоидеи или вовле-

чение зрительного нерва позади решетчатой пластинки (интра- и ре-

троламинарная инвазия). 

Больным в этой группе проводят четыре курса системной поли-

химиотерапии. 

В случае обнаружения инвазии склеры и/или опухолевых клеток 

в крае резекции зрительного нерва пациентов относят к группе вы-

сокого риска. 

В этом случае проводятся шесть курсов системной полихимио-

терапии с последующей дистанционной лучевой терапией на область 

орбиты. 

 

Клиническая картина ретинобластомы 

 

Первый и наиболее частый ранний клинический признак заболе-

вания – лейкокория, иногда называемая симптомом «кошачьего гла-

за». 

Лейкокория проявляется феноменом беловато-желтого свечения 

зрачка вследствие отражения света от поверхности проминирующей 

в стекловидное тело опухоли. 

Этот симптом родители нередко замечают самостоятельно, в том 

числе на фотографиях ребенка (рис. 7). 

 

 
 

Рис. 7. Лейкокория (симптом «кошачьего глаза») у пациента с 

ретинобластомой. 
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Другими частыми проявлениями заболевания являются косогла-

зие (отклоняется глаз с опухолью), ослабление прямой реакции на 

свет, раздражение глазного яблока, гифема и др., которые врач мо-

жет заметить при первичном осмотре ребенка. 

При прогрессирующей отслойке сетчатки зрение снижается 

вплоть до слепоты, однако выявить этот симптом у ребенка раннего 

возраста при банальном осмотре педиатру достаточно сложно. Кос-

венным проявлением потери зрения на глазу с ретинобластомой 

служат нарушение поведения ребенка, появление «неуклюжести», 

немотивированные падения, столкновения с преградой, негативная 

реакция при попытке закрыть здоровый глаз. 

По мере роста и распространения опухоли глаз реагирует воспа-

лительным процессом (увеит, иридоциклит). При отеке орбитальной 

клетчатки и/или распространении опухоли в орбиту развивается эк-

зофтальм. 

При прорастании опухолью трабекулярного аппарата глаза и 

нарушении оттока из глаза внутриглазной жидкости развивается вто-

ричная глаукома, клиническим проявлением которой может стать 

появление болевого синдрома и (у маленьких детей) – буфтальма 

(увеличение глазного яблока в размерах). 

У детей старшего возраста ретинобластома нередко протекает 

атипично. 

Клиническая картина может напоминать проявления увеита. В 

этих случаях часто подозревают туберкулезную этиологию процесса. 

У детей этого возраста нередко наблюдается инфильтративная форма 

опухоли, характеризующаяся диффузным утолщением сетчатки, 

скоплением экссудата в передних отделах стекловидного тела, ран-

ним появлением псевдогипопиона и передних синехий. 

 

Классификация ретинобластомы 

 

По мере расширения представлений о диагностике и лечении ре-

тинобластомы исторически происходила эволюция подходов к клас-

сификации этого заболевания. 

Прежде всего, стоит определить понятие «интраокулярная ре-

тинобластома», под которой понимают патологический процесс, 

ограниченный в пределах глазного яблока, когда посредством всех 

доступных методов визуализации доказано отсутствие распростра-

нения процесса за пределы склеры. 
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В 1963 году А. B. Reese и R. M. Ellsworth предложили классифи-

кацию интраокулярной ретинобластомы. Она имела большое прак-

тическое значение в период, когда для лечения широко применялась 

дистанционная лучевая терапия. 

В настоящее время эта классификация утратила свое практиче-

ское значение и представляет, в большей степени, исторический ин-

терес (табл. 2). 

 

Таблица 2 

Классификация Reese-Ellsworth 

 
Группы  Характеристика 

I 

Очень благоприятная 

a. 

Единичная опухоль размером ≤ 4 диаметров диска 

зрительного нерва (диаметр одного диска составляет 

1,5 мм), расположенная на экваторе или позади него. 

b. 

Множественные опухоли, но не более 4 диаметров 

диска в размере, все расположены на экваторе или 

позади него. 

II 

Благоприятная 

a. 
Единичная опухоль размером от 4 до 10 диаметров 

диска, расположенная на экваторе или позади него. 

b. 
Множественные опухоли размером от 4 до 10 диамет-

ров диска, локализованные позади экватора. 

III 

Сомнительная 

а. 
Опухоль любых размеров, локализованная впереди 

экватора. 

b. 
Единичная опухоль размером ≥ 10 диаметров диска, 

локализованная позади экватора. 

IV 

Неблагоприятная 

а. 
Множественные опухоли, часть из которых ≥ 10 диа-

метров диска. 

b. 
Любые размеры опухоли, имеется инвазия сосудов 

зубчатой линии. 

V 

Очень неблагоприятная 

а. 
Опухоль больших размеров, занимающая более поло-

вины сетчатки. 

b. Отсевы в стекловидном теле. 

 

С появлением новых методов лечения была разработана Между-

народная классификация интраокулярной ретинобластомы 

[International Classification of Intraocular Retinoblastoma (IIRC)] 

(Murphree L. A., 2005), которая позволила оценивать прогноз заболе-

вания при применении системной полихимиотерапии и определять 

четкие показания для проведения органосохраняющего лечения. 

Согласно этой классификации глаза, пораженные опухолью, 

распределяются на группы, которым присваивается буквенная аб-

бревиатура от A до Е (табл. 3). 
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Таблица 3 

Международная классификация 

интраокулярной ретинобластомы IIRC 

 
Клиническая 

группа 
Характеристика 

A 

Размер опухоли < 3 мм 

Расстояние от опухоли до центральной ямки > 3 мм 

Расстояние от опухоли до диска зрительного нерва > 1,5 мм 

Отсутствуют витреальные отсевы 

Отсутствует отслойка сетчатки 

B 

Размер опухоли > 3 мм или 

Локализация опухоли в области центральной ямки или диска 

зрительного нерва или 

Минимальная отслойка сетчатки (наличие субретинальной 

жидкости на расстоянии ≤ 5 мм от опухоли) 

Отсутствуют витреальные отсевы 

C 

Одна или несколько дискретных опухолей и/или 

Локализованные мелкодисперсные витреальные или субре-

тинальные отсевы на расстоянии ≤ 3 мм от опухоли 

Наличие субретинальной жидкости на площади сетчатки < 1 

квадранта  

D 

Диффузная инфильтративная опухоль или 

Диффузные витреальные и/или субретинальные отсевы, или 

наличие субретинальной жидкости на площади сетчатки > 1 

квадранта, вплоть до тотальной отслойки сетчатки или 

Наличие закрытоугольной глаукомы 

E 

Необратимая неоваскулярная глаукома или 

Массивное внутриглазное кровоизлияние и 

гифема или асептический целлюлит орбиты, или 

опухоль расположена кпереди от передней поверхности стек-

ловидного тела, или распространяется в передний сегмент 

глаза, или прилежит к хрусталику, или фтизис и префтизис 

глаза 

 

Позднее C. L. Shields et al. (2006) предложили модификацию 

Международной классификации интраокулярной ретинобластомы, 

согласно которой в случае поражения опухолью более половины 

глазного яблока пациент стратифицируется в клиническую группу Е. 

И, наконец, в 2011 году исследовательской группой COG (The 

Children’s Oncology Group – детская онкологическая группа) был 

предложен еще один вариант классификации, где к группе Е стали 

относить и диффузные инфильтративные опухоли (группа D по 

Murphree). 
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Таким образом, на настоящий момент в мире одновременно ис-

пользуются, как минимум, три варианта IIRC, что, несомненно, за-

трудняет интерпретацию как степени тяжести поражения глаз, так и 

результатов лечения интраокулярной ретинобластомы у разных ав-

торов и не позволяет провести корректное сравнение различных кли-

нических исследований. 

 

В 2006 году группой экспертов, принимавших участие в разра-

ботке IIRC, также была предложена унифицированная международ-

ная система стадирования экстраокулярной ретинобластомы 

(International Retinoblastoma Staging System – IRSS). 

 

Данная классификация основана на оценке радикальности выпол-

ненной энуклеации и диссеминации опухолевого процесса (табл. 4). 

 

Таблица 4 

Международная система стадирования ретинобластомы IRSS 

 
Стадия Определение 

0 Пациенты лечились консервативно 

I Глаз энуклеирован, микроскопически края резекции вне опухоли 

II Глаз энуклеирован, опухоль в краях резекции 

III 

Местное распространение опухоли 

а. Распространение в орбиту 

b. Вовлечение околоушных или шейных лимфатических узлов 

IV 

Отдаленные метастазы 

a. 

Гематогенные метастазы (без вовлечения ЦНС) 

1. Единичное поражение 

2. Множественное поражение 

b. 

Вовлечение ЦНС (как при наличии, так и при отсутствии других 

вовлеченных зон) 

1. Поражение области хиазмы 

2. Поражение вещества головного или спинного мозга 

3. 
Лептоменингеальное распространение и наличие опухоле-

вых клеток в ликворе 

 

Определение стадии 0 означает, что пораженный глаз может 

быть сохранен и подлежит распределению в клиническую группу (от 

А до D) в рамках системы IIRC и соответствующему лечению с ис-

пользованием современных органосохраняющих методик (интраоку-

лярная ретинобластома). 
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Стадия I включает пациентов, у которых при морфологическом 

исследовании имеет место интраокулярная, полностью удаленная 

опухоль, возможна постламинарная инвазия зрительного нерва при 

отсутствии опухолевых клеток в крае резекции. 

Часть больных в этой группе должна получать системную поли-

химиотерапию в адъювантном режиме. 

 

Стадия II диагностируется в случае наличия микроскопически 

определяемой опухоли в крае резекции зрительного нерва либо экс-

трасклеральном распространении опухоли, выявленном при пато-

морфологическом исследовании. 

Для таких больных в качестве дополнительной терапевтической 

опции обсуждается применение дистанционной лучевой терапии как 

метода дополнительного локального контроля наряду с обязатель-

ным системным химиотерапевтическим воздействием. 

 

У пациентов, отнесенных к стадии III, отмечаются макроскопи-

чески визуализируемые экстраокулярные опухолевые массы либо 

вовлечение регионарных лимфатических узлов. Стандартным тера-

певтическим подходом для этой группы больных является комбини-

рованное химиолучевое лечение в адъювантном режиме. 

 

Стадия IV включает больных с наличием гематогенных метаста-

зов либо вовлечением ЦНС. 

Это крайне неблагоприятная группа больных, в план лечения ко-

торых должен быть обязательно включен этап высокодозной поли-

химиотерапии с аутологичной трансплантацией периферических 

стволовых клеток крови. 

 

Несколько более благоприятный прогноз заболевания отмечает-

ся у пациентов с изолированным метастатическим поражением пре-

хиазмальной области, в связи с чем эта группа больных выделена в 

классификации отдельно. 

 

И, наконец, говоря о различных системах стадирования и клас-

сификации ретинобластомы, нельзя не упомянуть о международной 

системе TNM (tumor, node, metastasis), которая в 2017 году подверг-

лась пересмотру Американским объединенным комитетом по раку 

(American Joint Committee on Cancer, AJCC). 
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В ходе работы над 8-й редакцией системы TNM применительно 
к ретинобластоме в классификацию было введено определение 
наследственного характера заболевания, обозначенное буквой «H» 
(heritable trait – наследственный характер) (табл. 5). 

Таблица 5 
Международная классификация 

ретинобластомы TNM, 8-я редакция 
 

Клиническая классификация: сTNM 

сТ – первичная опухоль 

cTX Отсутствие минимальных данных для оценки первичной опухоли 

cT0 Признаки интраокулярной опухоли отсутствуют 

cT1 
Интраретинальная опухоль (опухоли) с наличием субретинальной 
жидкости на расстоянии < 5 мм от основания опухоли. Отсутствуют 
витреальные или субретинальные отсевы. 

cT1a 
Опухоль (опухоли) размером ≤ 3 мм, расположенные на расстоянии > 
1,5 мм от диска зрительного нерва и центральной ямки 

cT1b 
Опухоль (опухоли) размером > 3 мм, расположенные на расстоянии < 
1,5 мм от диска зрительного нерва и центральной ямки 

cT2 
Опухоль (опухоли) с отслойкой сетчатки, субретинальными, витреаль-
ными отсевами  

cT2a Субретинальная жидкость на расстоянии > 5 мм от основания опухоли 

cT2b Опухоли с витреальными и/или субретинальными отсевами 

cT3 Массивные интраокулярные опухоли 

cT3a Фтизис и префтизис глаза 

cT3b 
Опухоль прорастает в сосудистую оболочку глаза, плоскую часть ци-
лиарного тела, цилиарное тело, хрусталик, зонулы (отростки цилиарно-
го тела), радужную оболочку или переднюю камеру 

cT3c 
Повышение внутриглазного давления с неоваскуляризацией и/или 
буфтальмом 

cT3d Гифема и/или массивное кровоизлияние в стекловидное тело 

cT3e Асептический целлюлит орбиты 

cT4 
Экстраокулярное распространение опухоли с вовлечением орбиты, 
зрительного нерва 

cT4a 
Подтвержденное методами лучевой диагностики вовлечение зрительного 
нерва, либо его утолщение, либо поражение орбитальной клетчатки 

cT4b Визуализируемые опухолевые массы в орбите или проптоз 

сN – регионарные лимфатические узлы 

сNx Региональные лимфатические узлы не могут быть оценены 

сN0 Метастазы в регионарные лимфатические узлы отсутствуют 

сN1 
Имеются метастазы в регионарные лимфатические узлы (околоушные, 
подчелюстные и шейные) 

сМ – отдаленные метастазы 

cМ0 
Признаки или симптомы отдаленного метастазирования или внутриче-
репного распространения опухоли отсутствуют 

cМ1 Наличие отдаленных метастазов, морфологически не верифицированных 

cМ1а Наличие гематогенных метастазов в любых органах и тканях, кроме 
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ЦНС, доказанное клиническими или лучевыми методами диагностики 

cM1b 
Вовлечение ЦНС, доказанное лучевыми методами диагностики (ис-
ключена трилатеральная ретинобластома) 

H – Наследственный характер заболевания 

HX 
Доказательства наличия конституциональной мутации RB1 неизвест-
ны, либо отсутствуют 

H0 Обе исследованные аллели RB1 в образце крови не содержат мутации 

H0* 
Мутация гена RB1 в образце крови отсутствует при риске наличия мо-
заицизма менее 1 % 

H1 
Билатеральная, трилатеральная ретинобластома, семейная история 
ретинобластомы, либо наличие конституциональной мутации гена RB1, 
подтвержденной молекулярно-генетическими методами обследования 

Гистологическая классификация: pTNM 

pT – первичная опухоль 

pTX Отсутствие минимальных данных для оценки интраокулярной опухоли 

pT0 Признаки интраокулярной опухоли отсутствуют 

pT1 
Интраокулярные опухоли без локальной инвазии, фокальная инвазия 
хориоидеи, или пре- или интраламинарная инвазия зрительного нерва 

pT2 Интраокулярные опухоли с локальной инвазией 

pT2a 
Сочетание фокальной инвазии хориоидеи с пре- или интраламинарной 
инвазией зрительного нерва 

pT2b 
Инвазия опухоли в радужку и/или трабекулярную сеть и/или шлеммов 
канал 

pT3 Интраокулярные опухоли со значительной местной инвазией 

pT3a 

Массивная инвазия хориоидеи (> 3 мм в наибольшем измерении, либо 
множественные очаги фокального вовлечения хориоидеи, суммарный 
размер которых > 3 мм, либо вовлечение всей толщины сосудистой 
оболочки) 

pT3b 
Ретроламинарная инвазия зрительного нерва, отсутствуют опухолевые 
клетки в крае резекции 

pT3c Вовлечение в процесс внутренних двух третей оболочки склеры 

pT3d 
Глубокая инвазия всей толщины склеры и/или инвазия в или вокруг 
эмиссариев склеры 

pT4 

Экстраокулярное распространение опухолевого процесса: опухолевые 
клетки в крае резекции зрительного нерва, опухоль в менингеальных 
пространствах вокруг зрительного нерва, прорастание всей оболочки 
склеры с инвазией в эписклеру, орбитальную клетчатку, глазные мыш-
цы, кости, конъюнктиву или веки 

рN – регионарные лимфатические узлы 

рNx Вовлечение регионарных лимфатических узлов не может быть оценено 

рN0 Регионарные лимфатические узлы не поражены опухолью 

рN1 Регионарные лимфатические узлы поражены опухолью 

pМ – отдаленные метастазы 

рМ1 Наличие отдаленных метастазов подтверждено морфологически 

рМ1а 
Наличие отдаленных метастазов любых локализаций, за исключением 
ЦНС, подтвержденных морфологически 

рM1b 
Наличие опухолевых клеток в ликворе, либо морфологически под-
твержденные метастазы в головном или спинном мозге 
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Стадии заболевания 

 

Стадия заболевания устанавливается в зависимости от диагно-

стированных категорий по системе TNM. В таблицах 6 и 7 отражено 

соответствие клинической и морфологической стадий заболевания 

категориям TNM. 

 

Таблица 6 

Клиническая группировка по стадиям (сTNM) 

 

Стадия Категория сТ Категория сN Категория H Категория M 

I сТ1, cT2, cT3 сN0 любая Н сМ0 

II сТ4a сN0 любая Н сМ0 

III сT4b сN0 любая Н сM0 

III любая Т сN1 любая Н сM0 

IV любая Т любая N любая Н сМ1 или рМ1 

 

Таблица 7 

Морфологическая группировка по стадиям (рTNM) 

 

Стадия Категория рТ Категория рN Категория H Категория M 

I рТ1, рT2, рT3 рN0 любая Н М0 

II рТ4 рN0 любая Н М0 

III любая Т рN1 любая Н M0 

IV любая Т любая N любая Н сМ1 или рМ1 

 

В случаях двустороннего поражения каждый глаз классифици-

руется отдельно, а категория «сТ» для пациента устанавливается по 

состоянию наиболее пораженного глаза (рис. 8). 

 



21 

   
                              а                                                           б 

Рис. 8. Офтальмоскопическая картина глазного дна - случай дву-

сторонней мультифокальной ретинобластомы, стадия В (а) и С (б). 

 

I стадия – интраокулярное расположение опухоли. Вначале 

опухоль располагается в пределах сетчатки, по мере роста она нару-

шает стекловидную пластинку, распространяется на сосудистую 

оболочку и стекловидное тело. На глазном дне появляется серова-

тый, слегка мутный плоский очаг. По мере роста опухоли формиру-

ется проминирующий в стекловидное тело узел серо-беловато-

желтоватого цвета круглой или овальной формы с четкими граница-

ми, ровной или бугристой поверхностью, который может быть по-

крыт сетчаткой с проходящими в ней сосудами. Узлы ретинобласто-

мы могут иметь различную локализацию и быть единичными или 

множественными. При быстром росте опухоли появляются участки 

некроза, которые в последующем могут подвергаться кальцифика-

ции. Нередко развивается отслойка сетчатки. 

 

II стадия характеризуется дальнейшим интраокулярным ростом 

опухоли, интраокулярной диссеминацией опухолевых клеток, вто-

ричной глаукомой. В этой стадии происходит диссеминация опухо-

левых клеток в стекловидное тело и переднюю камеру, где возможно 

образование псевдогипопиона и преципитатоподобных отложений на 

задней поверхности роговицы. В результате прорастания опухолью 

трабекулярного аппарата глаза нарушается отток внуриглазной жид-

кости и повышается внутриглазное давление. Это нередко сопровож-

дается появлением болей в глазу, застойной инъекцией, отеком рого-

вицы, расширением зрачка с отсутствием его реакции на свет. Воз-
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можно появление различных воспалительных процессов (увеит, ири-

доциклит).  

 

III стадия ретинобластомы устанавливается при экстраокуляр-

ном распространении опухоли, которая прорастает за пределы глаз-

ного яблока по зрительному нерву, эмиссариям склеры, через склеру. 

При прорастании опухолью глазного яблока появляются экстрабуль-

барные узлы. Распространение ретинобластомы в глазницу может 

разрушить стенки глазницы с прорастанием опухоли в околоносовые 

пазухи. При прорастании ее в полость черепа появляется общая моз-

говая симптоматика (тошнота, рвота, головная боль). 

 

IV стадия – метастатическая, диагностируется при генерализа-

ции процесса. Гематогенная диссеминация опухоли возможна в лю-

бые органы и ткани, наиболее часто – в кости черепа, трубчатые ко-

сти нижних конечностей, костный мозг, легкие, печень. Интракрани-

ально опухоль распространяется вдоль зрительного нерва, по мягкой 

мозговой оболочке. Поражается как вещество головного и спинного 

мозга, так и оболочки. Опухолевые клетки могут обнаруживаться в 

цереброспинальной жидкости. 

 

Диагностика ретинобластомы 

 

При обследовании первичного больного с ретинобластомой ис-

пользуются клинические методы, которые включают в себя оценку 

жалоб пациента и сбор анамнестических данных, физикальный 

осмотр и инструментальные методы (эхография, рентгенологическая 

диагностика, МРТ, КТ и т.д.). 

 

Клинические методы обследования 

 

При сборе жалоб и анамнеза особое внимание следует обратить 

на выявление наследственного характера заболевания. 

 

Физикальные методы 
При экстраокулярном распространении опухоли можно выпол-

нить оценку консистенции опухоли, наличия или отсутствия опухо-

левой инфильтрации в подлежащих тканях, определить степень сме-

щаемости опухоли относительно подкожной клетчатки и мышц. 
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Пальпация всех доступных групп периферических лимфатических 

узлов с целью выявления регионарного метастазирования является 

обязательным методом клинического обследования пациента. 

 

Визуальные данные 
Офтальмологическое исследование с медикаментозным мидриа-

зом включает в себя осмотр с боковым освещением, офтальмоско-

пию с фотофиксацией на ретинальной педиатрической камере, био-

микроскопию, тонометрию и др. Обследование детей младшего воз-

раста с применением необходимых методов проводят в условиях 

наркотического сна. 

 

Инструментальные методы обследования 

 

Эхография 

Ультразвуковое исследование входит в стандарты обязательного 

обследования при ретинобластоме. 

Одним из наиболее информативных методов является В-

сканирование глазного яблока, позволяющее, благодаря визуализа-

ции плюс-ткани в различном положении глаза, отличить ретинобла-

стому от гемофтальма, эндофтальмита, отслойки сетчатки, ретролен-

тальной фиброплазии, фиброза стекловидного тела и другой патоло-

гии органа зрения (рис. 9). 

 

         
 

Рис. 9. Сонограмма глазного яблока с ретинобластомой (стрел-

ками указаны кальцификаты). 

 

С целью определения величины затухания ультразвука в ново-

образовании применяют квантитативную эхографию. Для ретино-
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бластомы характерно затухание ультразвука в пределах 0,2 ...1,0 дБ 

на 1 мм ткани опухоли. 

Важное значение для получения данных о динамике процесса 

имеет ультразвуковая эхобиометрия, позволяющая определять сте-

пень проминенции опухоли. 

 

Оптическая когерентная томография 

Этот метод позволяет четко визуализировать взаимоотношение 

опухоли с сетчаткой и хориоидеей, дифференцировать экзо- и эндо-

фитный рост ретинобластомы, дать метрическую характеристику 

очагам опухоли (рис. 10). 

 

     
                     а                                                          б 

 

Рис. 10. Оптическая когерентная томограмма глаза с ретинобла-

стомой при эндофитном (а) и экзофитном (б) росте опухоли (крас-

ными стрелками указана сетчатка, белыми стрелками – узел опухо-

ли). 

 

Рентгенологическая диагностика основана на выявлении оча-

гов обызвествления в ткани опухоли, которые на рентгенограмме 

имеют вид мелкозернистых теней. 

В III и IV стадиях заболевания на рентгенограммах можно обна-

ружить затемнение и расширение глазницы, истончение и дефекты 

ее стенок, расширение канала зрительного нерва, затемнение около-

носовых пазух. 

Вместе с тем, сегодня этот метод получает все меньшее распро-

странение. 

 

Магнитно-резонансная томография головного мозга позво-

ляет детально оценить распространение опухоли за пределы глазного 
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яблока и достаточно точно осуществить стадирование процесса   

(рис. 11). 

 
 

Рис. 11. МРТ глазниц (эндофитный рост опухоли). 

 

МРТ-исследование необходимо выполнять всем больным с 

впервые выявленной ретинобластомой. Диагностическая ценность 

метода возрастает при использовании контрастирования. 

 

Компьютерная томография обладает наибольшей специфич-

ностью при обнаружении кальцификатов. 

 

Исследование костного мозга, спинномозговой жидкости вы-

полняется с целью уточнения диагноза дистантных метастазов. При 

цитологическом исследовании цереброспинальной жидкости в слу-

чаях прорастания ретинобластомы в субарахноидальное простран-

ство могут быть обнаружены опухолевые клетки. 

 

Остеосцинтиграфия проводится с целью выявления метастати-

ческого поражения костей. 

 

Дифференциальная диагностика ретинобластомы 

 

Ниже перечислены основные заболевания и синдромы, с кото-

рыми необходимо проводить дифференциальную диагностику рети-

нобластомы: 

1. Сосудистые аномалии (Болезнь Коатса; Coat’s disease). 

2. Ретинопатия недоношенных (ретролентальная фиброплазия) 

в ее активном периоде V стадии. 



26 

3. Ретинальные, витреоретинальные рубцы, дисплазия сетчатки. 

4. Эндофтальмит. 

5. Гамартома сетчатки. 

6. Гранулемы при хориоретините. 

7. Мягкотканные саркомы (рабдомиосаркома, метастаз нейро-

бластомы). 

8. Поражение орбиты при лимфоме и лейкозе. 

9. Паразитарные заболевания: токсоплазмоз и личиночный гра-

нулематоз, вызываемый Тохосага canis (токсокароз).  

 

Лечение ретинобластомы 

 

В настоящее время при лечении больных с ретинобластомой 

большое внимание уделяется возможности применения органосохра-

няющих методик. Помимо регионарной и системной химиотерапии, 

лучевого лечения по показаниям используются криодеструкция, ла-

зерная деструкция и фотокоагуляция новообразования, брахитера-

пия. 

Вместе с тем, в лечении пациентов со значительным распро-

странением опухоли (в группах Е и, в некоторых случаях, D), веду-

щим направлением остается энуклеация глаза.  

 

Особенности энуклеации глазного яблока 

 

Благодаря современным достижениям в диагностике и лечении 

ретинобластомы все большее количество глаз удается сохранить и 

полностью излечить с применением локальных методов терапии. 

Несмотря на то, что в последние годы к энуклеации прибегают 

достаточно редко, абсолютными показаниями к энуклеации глаза 

остаются следующие: 

1. Принадлежность глаза к группе Е в соответствии с классифи-

кацией IIRC или cT3 в соответствии с классификацией TNM. 

2. Невозможность визуализировать зрительный нерв при от-

слойке сетчатки (часть глаз клинической группы D или стадия cT2a 

по классификации TNM). 

3. Обширные отсевы в стекловидное тело (некоторые глаза кли-

нической группы D или стадия cT2b по классификации TNM). 

4. Доказанное вовлечение в процесс зрительного нерва. 

5. Необратимая слепота. 
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6. Невозможность оценить поражение глаза опухолью после 

консервативного лечения вследствие кровоизлияния в стекловидное 

тело или наличия катаракты. 

 

Относительным показанием к энуклеации является внутриглаз-

ное прогрессирование опухоли или отсутствие эффекта на любом 

этапе органосохраняющего лечения. 

Удаление глазного яблока с ретинобластомой (рис. 12) имеет 

свои особенности: 

– операцию следует выполнять быстро, но в то же время крайне 

деликатно, во избежание гематогенного распространения опухоле-

вых клеток; 

– в связи с опасностью прорастания опухоли в зрительный нерв 

пересечение его во время энуклеации производят на расстоянии не 

менее 10-15 мм от заднего полюса глазного яблока; 

– при макроскопическом выявлении прорастания опухоли 

необходимо коагулировать дистальный отдел зрительного нерва; 

– в ближайшие 5-7 дней после операции следует приступить к 

глазному протезированию. 

 

 
 

Рис. 12. Ретинобластома, группа Е (удаленное глазное яблоко с 

участком воспаленной ретробульбарной клетчатки). 

 

Подбор постоянного глазного протеза осуществляется в течение 

шести недель после энуклеации. 

При экстраокулярном распространении ретинобластомы показа-

на экзентерация глазницы. Хирургическое лечение таких больных 
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используется в комплексе с лучевой терапией, полихимиотерапией и 

т.д.  

Наличие местных и регионарных рецидивов, отдаленных мета-

стазов часто делает невозможным достижение полного выздоровле-

ния, несмотря на радикальные операции. Тем не менее, операция, по-

прежнему, играет важную роль при лечении данной патологии. 

 

Консервативное лечение после удаления глаза 

 

Консервативное лечение после удаления глаза проводится в сле-

дующих случаях:  

1. Удаленный глаз при гистологическом исследовании отнесен 

в группу среднего риска (опухолевые клетки в передней камере гла-

за, инвазия ресничного тела, радужки, массивная (более 3 мм) инва-

зия хориоидеи или интра- и ретроламинарная инвазия зрительного 

нерва). 

Больным в этой группе проводят четыре курса системной поли-

химиотерапии. 

2. Удаленный глаз при гистологическом исследовании отнесен 

в группу высокого риска (инвазия склеры, опухолевые клетки в крае 

резекции зрительного нерва). 

В данной ситуации необходимы шесть курсов системной поли-

химиотерапии с последующей дистанционной лучевой терапией на 

область орбиты. 

3. Экстраокулярная ретинобластома. 

 

В план лечения пациента с распространенным опухолевым про-

цессом помимо шести курсов системной полихимиотерапии и ди-

станционной лучевой терапии входит проведение высокодозной ПХТ 

с аутотрансплантацией периферических стволовых клеток крови. 

Химиотерапии в неоадъювантном режиме показана при экс-

траокулярной ретинобластоме, наличии отдаленных метастазов. 

 

Лучевая терапия ретинобластомы 

 

Дистанционное облучение может использоваться в качестве 

адъювантного послеоперационного воздействия. Облучение прово-

дят ежедневно, начиная со 2-3-го дня после операции. Разовая экспо-

зиционная доза составляет 2 Гр, суммарная очаговая доза – 35-50 Гр. 
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Курс лечения включает одну-две серии облучения, которые проводят 

с интервалом в 1,5-2 мес. В настоящее время показания для проведе-

ния дистанционной лучевой терапии существенно ограничиваются 

случаями экстраокулярной ретинобластомы. 

 

Брахитерапия – это использование радиоактивных офталь-

моаппликаторов (бета-аппликаторов). Показанием к применению 

брахитерапии являются рецидивы опухоли при неэффективности 

других методов лечения, в качестве второй линии после химиотера-

пии, а также сочетание последнего с другими локальными методами 

лечения. Возможно первичное использование офтальмоаппликаторов 

при наличии единичного узла опухоли относительно небольшого 

размера с проминенцией до 5-7 мм и диаметром – не более 12-14 мм.  

Достоинством терапии с использованием радиоактивных изото-

пов является то, что она позволяет подвести к новообразованию 

большую дозу излучения, не повредив окружающие здоровые ткани. 

В качестве радиоактивного источника наиболее часто применяют 

офтальмоаппликаторы с изотопами рутения (RU-106) и стронция 

(SR-90). В-аппликатор подшивают к склере в области, соответству-

ющей расположению опухоли, удаляют его через 2-4 дня. 

 

Химиотерапия ретинобластомы 

 

Системная полихимиотерапия 

 

Различные режимы полихимиотерапии (ПХТ) проводятся паци-

ентам как в рамках органосохраняющего лечения, так и при интра-

окулярной ретинобластоме после энуклеации глаза, а также в случа-

ях диссеминированной ретинобластомы. 

Ниже представлены несколько схем полихимиотерапии, наибо-

лее часто применяемых в программном лечении ретинобластомы. 

 

При проведении органосохраняющих методик у пациентов кли-

нических групп В, С и D используются двух- и трехкомпонентные 

схемы со сниженной токсичностью. 

 

 Двухкомпонентная схема: 

карбоплатин 560 мг/м2 (детям младше 3-х лет – 18,6 мг/кг) 1 

день в/в кап.; 
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винкристин 1,5 мг/м2 (детям младше 3-х лет – 0,05 мг/кг) 1 день 

в/в струйно. 

 

 Трехкомпонентная схема: 

винкристин 1,5 мг/м2 (детям младше 3-х лет – 0,05 мг/кг) 1 день 

в/в струйно; 

этопозид 150 мг/м2 (детям младше 3-х лет – 5 мг/кг) 1 и 2 дни в/в 

кап.; 

карбоплатин 560 мг/м2 (детям младше 3-х лет – 18,6 мг/кг) 1 

день в/в кап. 

 

В случае отсутствия эффекта на терапию либо при прогрессиро-

вании опухолевого процесса предусмотрено проведение ПХТ II ли-

нии: 

винкристин 1,5 мг/м2 (в возрасте до 36 месяцев – 0,05 мг/кг) в/в 

струйно в 1, 8 и 15-й дни; 

ифосфамид 1,8 г/м2 (при массе тела до 12 кг – 60 мг/кг) в/в кап. 

в 1, 2, 3, 4 и 5-й дни;  

доксорубицин 20 мг/м2 (при массе тела до 12 кг – 1 мг/кг) в/в 

кап. во 2 и 4-й дни. 

 

Необходимость проведения полихимиотерапии после энуклеации 

у больных с интраокулярной ретинобластомой определяется груп-

пой риска, в которую пациент стратифицируется на основании ре-

зультатов морфологического исследования удаленного глаза. 

Больным из группы стандартного риска проведение системной 

полихимиотерапии не показано. 

 

Пациентам из группы среднего риска проводят 4 курса ПХТ по 

следующей схеме: 

циклофосфан 400 мг/м2/день с препаратом Месна (при весе до 

12 кг – 13 мг/кг веса в сутки), 1-5 дни, в\в кап.;  

карбоплатин 500 мг/м2 (при весе до 12 кг – 12 мг/кг в сутки), 5 

день, в\в кап.;  

этопозид 100мг/м2/день (при весе до 12 кг – 3,3 мг/кг в сутки), 1-

5 дни, в\в кап. 

 

В группе высокого риска после трех курсов ПХТ по вышеука-

занной схеме в качестве консолидирующей терапии показана высо-
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кодозная полихимиотерапия с последующей аутологичной транс-

плантацией периферических стволовых клеток крови (ПСКК).  

 

Ниже представлена схема высокодозной полихимиотерапии: 

треосульфан 10000 мг/м2/день (курсовая доза 30000 мг/м2) в -4, 

-3, -2 дни; 

мелфалан 80 мг/м2/день (курсовая доза 160 мг/ м2) в -3, -2 дни. 

 

При экстрабульбарной и метастатической ретинобластоме про-

водят полихимиотерапию в неоадъювантном режиме. Показания для 

оперативного лечения и/или проведения высокодозной ПХТ оцени-

ваются индивидуально. 

 

Суперселективная интраартериальная  

химиотерапия 

 

У пациентов клинических групп С и D по классификации IIRC 

системная полихимиотерапия сочетается с суперселективной интра-

артериальной химиотерапией (СИАХТ). 

Метод заключается во введении с помощью супертонкого кате-

тера цитостатического препарата Мелфалан через бедренную и внут-

реннюю сонную артерию непосредственно в устье глазной артерии. 

Предварительно выполняется каротидная ангиография внутрен-

ней сонной артерии с целью визуализации анатомии сосудов. 

Суперселективная интраартериальная химиотерапия мелфала-

ном проводится через 21-28 дней после курса системной химиотера-

пии в дозе 5-7,5 мг/м2. 

Дозировка 5 мг/м2 применяется при одновременном лечении 

обоих глаз, при одностороннем поражении вводится 7,5 мг/м2. Дан-

ная концентрация безопасна и эффективна в отношении опухолевых 

отсевов. 

Количество курсов СИАХТ варьирует от одного до трех, в зави-

симости от ответа опухоли на лечение. Первый курс СИАХТ прово-

дится только после предшествовавшей системной полихимиотера-

пии. 

СИАХТ более эффективна при экзофитном характере роста опу-

холи и не столь результативна при эндофитном распространении ре-

тинобластомы (рис. 13).  
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                     а                                                         б                  

Рис. 13. Офтальмоскопическая картина глазного дна – ретино-

бластома группы С до (а) и после (б) СИАХТ. 

 

При этом процедура не лишена осложнений и побочных эффек-

тов. К ним относятся транзиторный отек век, гиперемия век и конъ-

юнктивы разной степени выраженности, кратковременная анизоко-

рия, спазм центральной артерии сетчатки, ее отслойка, атрофия зри-

тельного нерва, косоглазие, экзофтальм, синдром «верхней глазнич-

ной щели». 

Отмечены также острые нарушения мозгового кровообращения. 

 

Интравитреальная химиотерапия 

 

Интравитреальная химиотерапия представляет собой способ до-

ставки химиотерапевтического агента (мелфалан 20-30 мкг +/- топо-

текан 20 мкг) в стекловидное тело посредством тонкой (30-32G) иг-

лы. 

Данный вид лечения показан при наличии опухолевых отсевов в 

стекловидном теле и эндофитном характере роста ретинобластомы, 

однако применяется только в комбинации с системной химиотерапи-

ей и другими методами локального воздействия, и в случае уверен-

ного контроля над первичным опухолевым очагом.  

Количество инъекций может варьировать от трех до девяти с ин-

тервалом в три-четыре недели. Кратность инъекций напрямую зави-

сит от размеров отсевов (пылевидные, сферические, либо облаковид-

ные) и динамики процесса. 
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Локальные физические методы органосохраняющего лечения 

 

Лазерную коагуляцию можно использовать для лечения рети-

нобластомы групп А и В при наличии небольших узлов опухоли.  

Достоинством метода является отсутствие выраженной перифо-

кальной реакции окружающих опухоль тканей, что позволяет произ-

водить лазерную коагуляцию при опухолях, расположенных вблизи 

зрительного нерва (рис. 14). 
 

 а 
 

 б 

Рис. 14. Офтальмоскопическая картина глазного дна – мульти-

фокальная ретинобластома до (а) и после (б) лечения (химиотерапия 

+ лазеркоагуляция). 
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Транспупиллярная термотерапия 

Это метод лазерного воздействия на опухоль путем ее прогрева-

ния с помощью диодного лазера, который вызывает процесс гибели 

опухолевых клеток без прямого коагуляционного эффекта. Показа-

нием для проведения этого лечения являются опухоли небольших 

размеров высотой до 3 мм (рис. 15). 

 

     
                              а                                                              б  

Рис. 15. Офтальмоскопическая картина глазного дна – ретино-

бластома группы А до (а) и после (б) транспупиллярной термотера-

пии. 

 

Криодеструкция применяется в комплексе с фотокоагуляцией. 

В качестве охлаждающего агента используют жидкий азот и угле-

кислый газ. Преимущества метода перед диатермокоагуляцией за-

ключаются в меньшем повреждающем воздействии на склеру.  

Криохирургию считают показанной при опухолях размером от 

0,5 до 7,0 диаметра диска зрительного нерва, проминирующих на 3,0-

3,5 мм. 

 

Принципы органосохраняющего лечения ретинобластомы 

 

1. Пациентам с ретинобластомой группы А проводится только 

локальная терапия (лазерная коагуляция, криодеструкция, диатермо-

коагуляция). 
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2. Пациентам группы В проводят шесть курсов двухкомпонент-

ной полихимиотерапии, дополненных одним из методов локального 

воздействия (лазерное лечение, брахитерапия, криодеструкция). 

3. Больным групп С и D проводят шесть курсов трехкомпонент-

ной полихимиотерапии в сочетании с локальной химиотерапией и, 

при необходимости, физическими методами воздействия на опухоль. 

 

Наблюдение, сроки и объем обследования 

 

Диспансерное наблюдение за детьми с ретинобластомой после 

окончания лечения осуществляется в глазном кабинете поликлиники 

и онкологическом диспансере по месту жительства. 

Офтальмолог должен проводить осмотр 1 раз в 2 месяца в тече-

ние первого года после окончания лечения, 1 раз в 3 месяца – в тече-

ние 2-го года, 1 раз в 6 месяцев – на протяжении следующих 2 лет, в 

дальнейшем – 1 раз в год. 

Осмотр онколога проводится с той же периодичностью. 

Офтальмологическое исследование выполняется с медикамен-

тозным мидриазом. 

Обследование офтальмологом детей младшего возраста прово-

дится в условиях наркотического сна. 

С учета больных не снимают, наблюдение проводят пожизнен-

но. 

Под диспансерным наблюдением должны находиться также дети 

младшего возраста, родившиеся в семьях, где имеются больные с 

ретинобластомой. 
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Контрольные вопросы: 

 

1. Понятие ретинобластомы. 

2. Эпидемиология ретинобластомы. 

3. Место ретинобластомы в структуре детской онкологической 

заболеваемости. 

4. Понятие спорадической формы ретинобластомы. 

5. Понятие наследственно-обусловленной формы ретинобла-

стомы. 

6. Роль генов-онкосупрессоров в патогенезе ретинобластомы. 

7. Картирование и структура гена RВ1. 

8. Механизмы возникновения ретинобластомы согласно гипо-

тезе Knudson. 

9. Характеристика мутаций в гене RВ1. 

10. Пенетрантность гена ретинобластомы. 

11. Понятие мозаицизма при ретинобластоме. 

12. Функции белка pRb. 

13. Клинические характеристики наследственных форм ретино-

бластомы. 

14. Причины повышенного риска вторых опухолей при наслед-

ственной форме ретинобластомы. 

15. Понятие трилатеральной ретинобластомы. 

16. Особенности спорадической формы ретинобластомы. 

17. Гистологическая структура ретинобластомы. 

18. Понятие морфологических кодов при ретинобластоме. 

19. Отличительные особенности ретинобластомы и ретиноци-

томы. 

20. Гистологическая структура ретиноцитомы. 

21. Причины формирования кальцификатов в структуре опухо-

ли. 

22. Типы роста ретинобластомы. 

23. Формирование групп риска ретинобластомы на основе мор-

фологического заключения. 

24. Ранние симптомы ретинобластомы. 

25. Поздние симптомы ретинобластомы. 

26. Понятие «интраокулярной ретинобластомы». 

27. Классификация Reese-Ellsworth. 

28. Особенности течения заболевания у детей старшего возрас-

та. 
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29. Принципы классификации ретинобластомы по системе 

IRSС. 

30. Международная система стадирования экстраокулярной ре-

тинобластомы. 

31. Особенности классификации ретинобластомы по стадиям 

TNM. 

32. Принципы отображения в классификации наследственного 

характера заболевания. 

33. Клинические методы обследования при ретинобластоме. 

34. Роль офтальмоскопии в диагностике опухолей глаз. 

35. Особенности эхографии в диагностике ретинобластомы. 

36. Рентгенологическая диагностика ретинобластомы. 

37. Стандарты инструментального обследования при ретино-

бластоме. 

38. Преимущества магнитно-резонансной томографии в диа-

гностике ретинобластомы. 

39. Основные методы диагностики распространенных стадий 

заболевания. 

40. Дифференциальная диагностика ретинобластомы. 

41. Основные методы лечения ретинобластомы. 

42. Показания к энуклеации глаза. 

43. Техника энуклеации глаза при ретинобластоме. 

44. Подходы к протезированию глаза. 

45. Показания к экзентерации глазницы. 

46. Показания к проведению консервативного лечения в адъ-

ювантном режиме. 

47. Показания к проведению химиотерапии в неоадъювантном 

режиме. 

48. Методики лучевой терапии при ретинобластоме. 

49. Брахитерапия при ретинобластоме. 

50. Способы профилактики лучевого кератита у детей. 

51. Показания к проведению неоадъювантной полихимиотера-

пии ретинобластомы. 

52. Схемы полихимиотерапии, используемые в лечении рети-

нобластомы. 

53. Понятие локальной химиотерапии. 

54. Суперселективная интраартериальная химиотерапия: пока-

зания и противопоказания, методика проведения. 
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55. Интравитреальная химиотерапия: показания и противопока-

зания, методика проведения. 

56. Показания и противопоказания к проведению лазерной коа-

гуляции и транспупиллярной термотерапии при ретинобластоме. 

57. Понятие физических методов лечения ретинобластомы. 

58. Основные показания и противопоказания к применению фи-

зических методов лечения у детей. 

59. Принципы органосохраняющего лечения ретинобластомы. 

60. Принципы динамического наблюдения за излеченными па-

циентами. 

 

Тестовые задания: 

 
Инструкция: выберите один или несколько правильных ответов 

 
1. Частота встречаемости ретинобластомы составляет: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а 1 : 1000000 живорожденных детей  

б 1 : 2000000 живорожденных детей  

в 1 : 2000 живорожденных детей  

г 1 : 20000 живорожденных детей + 

 

2. Пик заболеваемости ретинобластомой приходится на возраст: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а 2 года + 

б 10 лет  

в 1 месяц  

г 6 месяцев  

 

3. Для ретинобластомы характерны все перечисленные симптомы, кроме: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для отмет-

ки правильного 

ответа (+) 

а «амавротического кошачьего глаза»  

б снижения остроты зрения  

в косоглазия 
 

г 
появление просовидного образования на радуж-

ной оболочке  
+ 
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4. Для наследственной формы ретинобластомы характерно все перечисленное, 

кроме: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а раннего возраста   

б обнаружения зародышевой мутации в гене Rb   

в 
выраженной экспрессивности мутации (двусто-

ронность и многофокусность поражения) 

 

г отсутствия заболевания в поколениях  + 

 

5. Клиническими проявлениями наследственной формы ретинобластомы являют-

ся: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а часто двухстороннее поражение + 

б билатеральный характер поражения + 

в мультицентрический характер роста опухоли + 

г преобладание эндофитных форм  

 

6. Где картируется ген Rb1? 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а на длинном плече 13 хромосомы + 

б на коротком плече 13 хромосомы  

в на коротком плече 11 хромосомы  

г на коротком плече 15 хромосомы  

 

7. Для излеченных от ретинобластомы пациентов характерен повышенный риск 

развития: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а эпителиальных опухолей  

б нейроэктодермальных опухолей  

в мезенхимальных опухолей + 

г лейкозов  
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8. У излеченных от ретинобластомы повышен риск возникновения вторых опу-

холей – таких, как: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а эпендимома  

б остеогенная саркома + 

в меланома + 

г немелкоклеточный рак легких   

 

9. Клинико-генеалогический метод чаще всего используется при следующем за-

болевании: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а неходжкинской лимфоме  

б ретинобластоме + 

в остеогенной саркоме  

г плоскоклеточном раке   

 

10. Наследственная предрасположенность характерна для следующих заболева-

ний: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а ретинобластомы + 

б нейробластомы  

в острого лимфобластного лейкоза  

г некоторых видов рака молочной железы + 

 

11. Спорадическая форма ретинобластомы характеризуется: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а билатеральным поражением  

б передачей мутированной копии гена RB  

в отсутствием заболевания в поколениях  + 

г появлением опухоли в стекловидном теле   

 

12. Особенности спорадической формы ретинобластомы: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а одностороннее поражение + 

б мультицентрический характер роста   

в однофокусный характер поражения + 

г поздняя манифестация заболевания + 
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13. По гистологической структуре ретинобластома представляет собой: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а опухоль мезенхимального происхождения  

б опухоль нейроэктодермального происхождения + 

в эпителиальную органоспецифическую опухоль  

г опухоль нервной ткани  

 

14. Наиболее характерными типами роста ретинобластомы являются: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а эндофитный + 

б экзофитный + 

в смешанный + 

г инфильтративный  

 

15. Локализация первичного опухолевого очага: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а в макуле  

б в любом отделе оптической части сетчатки + 

в в переднем отделе сетчатки  

г в проекции диска зрительного нерва  

 

16. Варианты морфологического строения ретинобластомы: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а недифференцированная ретинобластома + 

б дифференцированная ретинобластома + 

в смешанная форма ретинобластомы + 

 

17. Из каких клеток развивается ретинобластома? 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а ретиноциты  

б ретикулобласты  

в лимфобласты  

г ретинобласты + 
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18. Выделите наиболее характерные для клетки-ретинобласта морфологические 

черты: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а гипохромия ядра  

б обилие цитоплазмы  

в большое число митозов + 

г скудная цитоплазма + 

 

19. Морфологическое строение ретинобластомы характеризуется: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а скудным количеством опухолевых клеток  

б отсутствием стромы + 

в наличием истинных розеток Флекснера-Фишера  

 

20. Для морфологического строения ретиноцитомы характерно: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а наличие истинных розеток Флекснера-Фишера + 

б наличие псевдорозеток  

в обилие митозов в опухолевых клетках  

г отсутствие стромы  

 

21. Укажите наиболее ранние симптомы ретинобластомы: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а страбизм + 

б буфтальм  

в лейкокория + 

г иридоциклит  

 

22. Укажите поздние симптомы ретинобластомы: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а страбизм  

б буфтальм + 

в глаукома + 

г лейкокория  
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23. В группу низкого риска согласно патоморфологической классификации вхо-

дит: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а отсутствие или возможная фокальная инвазия 

сосудистой оболочки 

+ 

б отсутствие поражения зрительного нерва + 

в преламинарная инвазия зрительного нерва + 

г интраламинарная инвазия зрительного нерва  

 

24. Тактика ведения пациентов низкой группы риска согласно патоморфологиче-

ской классификации 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а тщательный динамический контроль + 

б 4 курса химиотерапии  

в 6 курсов химиотерапии  

г дистантная лучевая терапия  

 

25. В группу среднего риска согласно патоморфологической классификации вхо-

дит: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а наличие опухолевых клеток в передней камере 

глаза 

+ 

б инвазия ресничного тела + 

в преламинарная инвазия зрительного нерва  

г интраламинарная инвазия зрительного нерва + 

 

26. В группу среднего риска согласно патоморфологической классификации вхо-

дит: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а инвазия сосудистой оболочки (хориоидеи) + 

б инвазия ресничного тела + 

в отсутствие поражения зрительного нерва  

г инвазия склеры  
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27. Классификация Reese-Ellsworth подразумевает под собой: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а выделение 3-х групп  

б выделение 4-х групп  

в выделение 5-ти групп + 

г выделение благоприятной и неблагоприятной 

групп риска 

 

 

28. Согласно классификации Reese-Ellsworth благоприятная группа включает:   

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а единичная опухоль размером от 4 до 10 диаметров 

диска 

+ 

б единичная опухоль, локализуется на экваторе + 

в опухоль любых размеров  

г опухоль локализуется впереди экватора  

 

29. Согласно классификации Reese-Ellsworth неблагоприятная группа включает: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а опухоль больших размеров, занимает более поло-

вины сетчатки 

 

б множественные опухоли, часть их которых > 10 

диаметров диска 

+ 

в единичная опухоль размером от 4 до 10 диаметров 

диска 

 

г 
любой размер опухоли, имеется инвазия сосудов 

зубчатой линии 

+ 

 

30. Согласно классификации Reese-Ellsworth очень неблагоприятная группа вклю-

чает: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а опухоль больших размеров, занимает >  половины 

сетчатки 

+ 

б отсевы в стекловидное тело + 

в единичная опухоль, расположенная на экваторе 

или позади него 

 

г опухоль любых размеров, локализуется впереди 

экватора 
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31. У больного имеется опухолевый узел размером 2,5 мм, расположенный в 1,7 

мм от диска зрительного нерва. К какой группе следует отнести пациента? 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а Е  

б В  

в D  

г A + 

 

32. У больного имеется 1 опухолевый узел размером 3 мм, расположенный в 1,3 

мм от диска зрительного нерва, витреальные отсевы отсутствуют. К какой группе 

следует отнести пациента? 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а Е  

б В + 

в D  

г A  

 

33. У больного имеется 1 опухолевый узел размерами 2 мм, расположенный в 1,3 

мм от диска зрительного нерва, в 2 мм от основания опухоли имеется субретиналь-

ная жидкость. К какой группе следует отнести пациента? 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а Е  

б В + 

в D  

г A  

 

34. У больного имеется 1 опухолевый узел, размером 4 мм, расположенный в 1,3 

мм от диска зрительного нерва, в 4 мм от основания опухоли имеется субретиналь-

ная жидкость. К какой группе следует отнести пациента? 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а Е  

б В  

в D + 

г A  
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35. У больного имеется 1 опухолевый узел размерами 9 мм, расположенный спе-

реди от передней поверхности стекловидного тела. Имеется вторичная глаукома. К 

какой группе следует отнести пациента? 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а Е + 

б В  

в D  

г A  

 

36. У больного имеется 1 опухолевый узел, прилежащий к хрусталику. Фтизис 

глаза. К какой группе следует отнести пациента? 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а Е + 

б В  

в D  

г A  

 

37. У больного имеется 1 опухолевый узел, распространяющийся в передний сег-

мент глаза. Массивное внутриглазное кровоизлияние. К какой группе следует отне-

сти пациента: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а E + 

б B  

в D  

г A  

 

38. Категория Т2 по системе TNM устанавливается в случае, если: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а опухоль с отслойкой сетчатки + 

б опухоль прорастает в цилиарное тело  

в субретинальная жидкость на расстоянии >5 мм  от 

основания опухоли 

+ 

г фтизис глаза  
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39. Категория Т3b по системе TNM устанавливается в случае, если: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а опухоль прорастает в сосудистую оболочку глаза + 

б опухоль прорастает в цилиарное тело + 

в массивное кровоизлияние в стекловидное тело  

г асептический целлюлит орбиты  

 

40. Категория Т1 по системе TNM устанавливается в случае, если: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а опухоль размером <3 мм, расположенные на рас-

стоянии  > 1,5 мм от диска зрительного нерва 

+ 

б отсутствуют витреальные и субретинальные отсе-

вы 

+ 

в фтизис глаза  

г опухоль прорастает в сосудистую оболочку  

 

41. Категория Т4 по системе TNM устанавливается в случае: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а экстраокулярное распространение опухоли с во-

влечением орбиты, зрительного нерва 

+ 

б фтизис глаза  

в гифема  

г отсутствуют витреальные и субретинальные отсе-

вы 

 

 

42. Категория H1 по системе TNM устанавливается в случае: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а наличие конституциональной мутации гена RB1, 

подтверждённой молекулярно-генетическими 

методами 

+ 

б обе исследованные аллели RB1 в образце крови не 

содержат мутации 

 

в трилатеральная ретинобластома + 

г семейная история ретинобластомы + 
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43. Категория pT1 по системе TNM устанавливается в случае: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а интраокулярные опухоли без локальной инвазии + 

б экстраокулярное распространение   

в признаки интраокулярной опухоли отсутствуют  

г массивная инвазия хориоидеи   

 

44. Категория pT3 по системе TNM устанавливается в случае: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а экстраокулярное распространение  

б интраокулярные опухоли со значительной мест-

ной инвазией 

+ 

в интраокулярные опухоли с локальной инвазией  

г инвазия опухоли в радужку  

 

45. Согласно классификации, основанной на оценке радикальности выполненной 

энуклеации и диссеминации опухолевого процесса, стадия I ставится, если: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а пациенты лечились консервативно  

б глаз энуклеирован, опухоль в краях резекции  

в глаз энуклеирован, микроскопически края резек-

ции вне опухоли 

+ 

г лептоменингеальное распространение   

 

46. Согласно классификации, основанной на оценке радикальности выполненной 

энуклеации и диссеминации опухолевого процесса, стадия IV ставится, если: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а вовлечение ЦНС + 

б распространение в орбиту  

в гематогенные метастазы + 

г глаз энуклеирован, опухоль в краях резекции  
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47. Согласно классификации основанной на оценке радикальности выполненной 

энуклеации и диссеминации опухолевого процесса, стадия III ставится, если: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а пациенты лечились консервативно  

б поражение области хиазмы  

в распространение в орбиту + 

г вовлечение околоушных или шейных лимфатиче-

ских узлов 

+ 

 

48. Ретинобластома метастазирует любыми путями, за исключением: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а лимфогенного  

б лимфо-гематогенного  

в гематогенного  

г имплантационного  + 

 

49. Направления роста ретинобластомы:  

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а эндофитный (стелиться по сетчатке) + 

б экзофитный (проминирует в стекловидное тело) + 

в смешанный рост + 

 

50. Для определения распространенности ретинобластомы применяется исследо-

вания, за исключением: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а пальпация регионарных лимфатических узлов  

б УЗИ органов брюшной полости  

в рентгенологическое исследование легких  

г фиброгастроскопия  + 

 

51. Укажите обязательные методы инструментального обследования пациента с 

ретинобластомой: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а УЗИ орбит + 

б УЗИ органов брюшной полости + 

в МРТ головного мозга + 

г миелосцинтиграфия  
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52. Исследование спинномозговой жидкости является обязательным при следую-

щих заболеваниях: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а саркома Юинга + 

б медуллобластома + 

в ретинобластома + 

 

53. УЗИ при ретинобластоме включает в себя: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а ультразвуковую биолокацию (выявление плюс-

ткани) 

+ 

б 
квантитативную эхографию (определение величи-

ны затухания ультразвука в новообразовании) 

+ 

в эхобиометрию (определение степени проминен-

ции опухоли) 

+ 

 

54. Какие дополнительные методы обследования используются при ретинобласто-

ме: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а остеосцинтиграфия + 

б биопсия костного мозга + 

в люмбальная пункция + 

 

55. Рентгенологически III-IV стадии заболевания характеризуются: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а затемнением околоносовых пазух + 

б расширением канала зрительного нерва + 

в истончением и появлением дефектов стенок глаз-

ницы 

+ 

 

56. Для оценки состояния зрительного нерва, субарахноидального пространства, 

головного мозга используется: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а рентгенограмма черепа  

б томограммы носоглотки  

в допплерография сосудов шеи  

г МРТ орбит и головного мозга  + 
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57. Дифференциальная диагностика ретинобластомы проводится с: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а сосудистыми аномалиями (Coat’s disease) + 

б ретролентальной фиброплазией + 

в гамартомой сетчатки + 

 

58. Дифференциальная диагностика ретинобластомы проводится с: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а эндофтальмитом + 

б рубцовой ретинопатией + 

в метастазом нейробластомы + 

 

59. Дифференциальная диагностика ретинобластомы проводится с: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а дисплазией сетчатки + 

б ретинопатией недоношенных  

в поражением орбиты при лимфоме + 

 

60. На поликлиническом приеме мать ребенка жалуется на изменение цвета зрач-

ка. Необходимо: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а 
выяснить, есть ли среди родственников больные 

ретинобластомой 

+ 

б 
выполнить полный офтальмологический осмотр с 

оценкой сетчатки глаза 

+ 

в 

дополнить осмотр инструментальными методами 

(УЗИ, рентгенограммы, КТ, МРТ орбит и головно-

го мозга) 

+ 

 

61. Хирургическое лечение ретинобластомы включает в себя: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а энуклеацию глазного яблока + 

б поднадкостничную экзентерацию глазницы + 

в хирургический метод не применяется + 
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62. Показания для энуклеации глазного яблока при ретинобластоме: 

Поле для 
выбора 
ответа 

Варианты ответов 
Поле для от-

метки правиль-
ного ответа (+) 

а невозможность сохранения функции зрения + 

б распространение опухоли в переднюю камеру 
глаза 

+ 

в 
размеры опухолевых узлов более 10 диаметров 
зрительного нерва 

 

 
63. Показания для энуклеации глазного яблока при ретинобластоме: 

Поле для 
выбора 

ответа 

Варианты ответов 
Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а 
невозможность лечения другими методами ло-
кального воздействия 

+ 

б болезненная глаукома + 

в наличие множественных опухолевых узлов  

 
64. На каком расстоянии от заднего полюса глазного яблока необходимо пересе-
кать зрительный нерв во время операции? 

Поле для 
выбора 
ответа 

Варианты ответов 
Поле для от-

метки правиль-
ного ответа (+) 

а 15-20 мм  

б 5-10 мм  

в 2-5 мм  

г 10-15 мм + 

 
65. В какие сроки после энуклеации глазного яблока необходимо глазное протези-
рование? 

Поле для 
выбора 
ответа 

Варианты ответов 
Поле для от-

метки правиль-
ного ответа (+) 

а 2-3 дня  

б 5-7 дней + 

в 10-14 дней  

г 2-3 недели  

 
66. В какие сроки после энуклеации глазного яблока осуществляется подбор по-
стоянного глазного протеза? 

Поле для 
выбора 
ответа 

Варианты ответов 
Поле для от-

метки правиль-
ного ответа (+) 

а 10-14 дней  

б 3 недели  

в 5 недель  

г 6 недель + 
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67. Хирургическое лечение при двухсторонней ретинобластоме включает в себя: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а энуклеацию наиболее пораженного глазного яб-

лока 

+ 

б билатеральную энуклеацию  

в экзентерацию глазницы  

г хирургический метод не применяется  

 

68. Показания к энуклеации при билатеральной ретинобластоме: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а невозможность сохранения предметного зрения + 

б наличие глаукомы + 

в наличие гемофтальма + 

 

69. Консервативное лечение после удаления глаза проводится при: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а ретинобластомах стадий I, IIа, IIb и IIс  

б 
единичном опухолевом узле без диссеминации 

процесса 

 

в прорастании ретинобластомы в зрительный нерв + 

г при интраокулярном распространении опухоли  

 

70. Дистанционная рентгенотерапия используется как: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а неоадъювантное лечение  

б адъювантное лечение + 

в интраоперационно  

г консолидирующее лечение   

 

71. Сроки начала дистанционной рентгенотерапии: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а в день операции  

б на 2-3 день после операции + 

в через 7 дней после операции  

г через 10 дней после операции  
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72. При дистанционной лучевой терапии суммарная очаговая доза составляет: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а 10-20 Гр  

б 25-30 Гр  

в 35-40 Гр  

г 35-50 Гр + 

 
73. При дистанционной лучевой терапии разовая доза составляет: 

Поле для 
выбора 
ответа 

Варианты ответов 
Поле для от-

метки правиль-
ного ответа (+) 

а 1 Гр  

б 2 Гр + 

в 5 Гр  

г 4 Гр  

 
74. При лучевой терапии ретинобластомы наиболее целесообразно использовать: 

Поле для 
выбора 
ответа 

Варианты ответов 
Поле для от-

метки правиль-
ного ответа (+) 

а близкофокусную рентгенотерапию  

б быстрые электроны  

в гамма-излучение  

г дистанционное облучение  + 

 
75. Показанием для локальной химиотерапии является: 

Поле для 
выбора 
ответа 

Варианты ответов 
Поле для от-

метки правиль-
ного ответа (+) 

а ретинобластома групп А и В  

б ретинобластома группы С  

в ретинобластома группы D  

г ретинобластома групп C и D + 

 
76. К физическим методам лечения ретинобластомы относятся все, кроме: 

Поле для 
выбора 
ответа 

Варианты ответов 
Поле для от-

метки правиль-
ного ответа (+) 

а иммунотерапии + 

б криодеструкции  

в лазерной деструкции  

г транссклеральной диатермокоагуляции  
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77. Показанием к применению Р-аппликаторов является: 

Поле для 
выбора 
ответа 

Варианты ответов 
Поле для от-

метки правиль-
ного ответа (+) 

а 
ретинобластома I стадии при наличии единичного 
узла опухоли относительно небольшого размера с 
проминенцией до 5-7 мм 

+ 

б 
ретинобластома I стадии при наличии не более 2-х 
узлов опухоли небольшого размера с проминен-
цией до 5-7 мм 

 

в 
ретинобластома I стадии при наличии единичного 
узла опухоли относительно небольшого размера с 
проминенцией до 7-8 мм 

 

 
78. Полихимиотерапия первым этапом проводится при: 

Поле для 
выбора 
ответа 

Варианты ответов 
Поле для от-

метки правиль-
ного ответа (+) 

а макроэкстрабульбарном росте опухоли + 

б орбитальном рецидиве + 

в при наличии отдаленных метастазов + 

 
79. В комбинацию лекарственной терапии входят следующие препараты: 

Поле для 
выбора 
ответа 

Варианты ответов 
Поле для от-

метки правиль-
ного ответа (+) 

а циклофосфамид  + 

б карбоплатин + 

в этопозид + 

г Д-актиномицин  

 
80. В комбинацию полихимиотерапии не входит: 

Поле для 
выбора 
ответа 

Варианты ответов 
Поле для от-

метки правиль-
ного ответа (+) 

а винкристин  

б этопозид  

в паклитаксел + 

г карбоплатин  

 
81. В схемах лечения ретинобластомы используется: 

Поле для 
выбора 
ответа 

Варианты ответов 
Поле для от-

метки правиль-
ного ответа (+) 

а иринотекан  

б винорельбин  

в карбоплатин + 

г винкристин + 
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82. Наиболее часто используемые в лечении ретинобластомы схемы химиотера-

пии: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а циклофосфан, карбоплатин, этопозид + 

б циклофосфан, карбоплатин, доксорубицин  

в циклофосфан, карбоплатин, винкристин  

г ифосфамид, винкристин, доксорубицин + 

 

83. Схемы химиотерапии, не применяемые при лечении ретинобластомы: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а циклофосфан, карбоплатин, этопозид  

б винкристин, карбоплатин, этопозид  

в циклофосфан, карбоплатин, доксорубицин + 

 

84. К физическим методам лечения относят: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а криодеструкцию + 

б фотокоагуляцию + 

в лазерную коагуляцию + 

 

85. В комплексе с какими методами лечения применяется фотокоагуляция: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а лучевая терапия + 

б химиотерапия + 

в оперативный метод  

 

86. В комплексе с какими физическими методами лечения используется фотокоа-

гуляция: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а криокоагуляция  

б транссклеральная диатермокоагуляция + 

в лазерная коагуляция  
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87. При какой стадии заболевания наиболее эффективно применение фотокоагу-

ляции: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а I стадия заболевания + 

б II стадия заболевания  

в III стадия заболевания  

 

88. Показаниями для криокоагуляции являются: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а локализация опухоли впереди зубчатой линии  

б 
размер опухоли от 7,0 до 10,0 диаметра диска зри-

тельного нерва 

 

в 
размер опухоли от 0,5 до 7,0 диаметра диска зри-

тельного нерва 

+ 

г проминенция на 3,0-3,5 мм + 

 

89. На какой стадии заболевания наиболее применима лазерная коагуляция: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а I стадия заболевания + 

б II стадия заболевания  

в III стадия заболевания  

 

90. Какие физические методы лечения наиболее эффективны при расположении 

опухоли вблизи диска зрительного нерва: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а криокоагуляция + 

б фотокоагуляция  

в лазерная коагуляция + 

г транссклеральная диатермокоагуляция  

 

91. Показаниями для транссклеральной диатермокоагуляции являются: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а I стадия заболевания  

б III стадия заболевания  

в IV стадия заболевания   

г неэффективность других способов терапии + 
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92. В комплексе с какими физическими методами лечения применяется трансскле-

ральная диатермокоагуляция 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а криодеструкция  

б фотокоагуляция + 

в криокоагуляция  

г не сочетается с другими методами  

 

93. Динамическое наблюдение за излеченными от ретинобластомы осуществляют:  

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а педиатры + 

б офтальмологи + 

в онкологи + 

г нейрохирурги  

 

94. Сроки наблюдения за излеченными от ретинобластомы: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а 2 года  

б 5 лет   

в 10 лет  

г пожизненно + 

 

95. С какой частотой окулист осматривает ребенка на первом году диспансерного 

наблюдения:  

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а 1 раз в 2 месяца + 

б 1 раз в 3 месяца  

в 1 раз в 6 месяцев  

г ежемесячно  

 

96. С какой частотой окулист осматривает ребенка на втором году диспансерного 

наблюдения:  

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а 1 раз в 2 месяца  

б 1 раз в 3 месяца + 

в 1 раз в 6 месяцев  

г ежемесячно  
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97. С какой частотой онколог осматривает ребенка на первом году диспансерного 

наблюдения:  

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а 1 раз в 2 месяца + 

б 1 раз в 3 месяца  

в 1 раз в 6 месяцев  

г ежемесячно  

 

98. С какой частотой онколог осматривает ребенка на втором году диспансерного 

наблюдения:  

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а 1 раз в 2 месяца  

б 1 раз в 3 месяца + 

в 1 раз в 6 месяцев  

г ежемесячно  

 

99. С какой частотой онколог осматривает пациента после десяти лет диспансер-

ного наблюдения:  

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а 1 раз в 2 месяца  

б 1 раз в 3 месяца  

в 1 раз в 6 месяцев  

г 1 раз в год + 

 

100. Диспансерному учету подлежат: 

Поле для 

выбора 

ответа 

Варианты ответов 

Поле для от-

метки правиль-

ного ответа (+) 

а все сиблинги пациента старшего возраста  

б родители пациента  

в все сиблинги пациента младшего возраста + 

г 
все дети младшего возраста, родившиеся в семье 

больного ретинобластомой 

+ 
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