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Ретинобластома – наиболее характерная  
и специфичная солидная опухоль у детей. Она 
может быть как наследственным заболеванием, 
так и спорадически возникшей опухолью. В 94 % 
наблюдений опухоль является спорадической,  
в 6 – семейной [1]. Во всех случаях семейной рети-
нобластомы пациенты по аутосомно-доминантно-
му типу передают повышенный риск ее развития 
своим потомкам. В то же время не менее 5 % боль-
ных с односторонней спорадической ретиноблас-
томой могут быть носителями гена ретинобласто-
мы и передавать его своим потомкам [2]. У 25 % 
пациентов с семейной ретинобластомой обнару-
живают интерстициальную делецию в нормаль-
ных тканях орбиты. При В-сканировании с часто-
той излучения не менее 5–7 МГц визуализируется 
округлое или неправильной формы внутриглазное 
образование с отложениями кальция. Образование 
исходит из задних отделов глаза, хорошо отграни-
чено от стекловидного тела. Кровоток в опухоли не 
определяется. Эхографические исследования осо-
бенно показаны в динамике для оценки реакции 
опухоли на радиотерапию. Ультразвуковая картина 
опухоли весьма близка к так называемым псевдо-
опухолям сетчатки – гранулематозному изменению 
сетчатки, например, при токсокарозе. Безапелля-
ционное заключение в совокупности с некритиче-
ским восприятием картины глазного дна по дан-
ным офтальмоскопии может привести к абсолютно 
не показанной энуклеации [3].

Флюоресцентная ангиография особенно ин-
формативна при множественных внутриглазных 
опухолях. В случаях мелких внутриретинальных 
опухолей в артериальную фазу становятся видны 
незначительно расширенные немногочисленные 
питающие артерии, умеренная гиперваскуляриза-
ция в венозную фазу и небольшое свечение узла на 
завершающем этапе. В средних и больших узлах 

определяются расширенные питающие артерии  
и дренирующие вены, а сама опухоль оказывается 
окруженной большим количеством капилляров.

После ультразвуковых исследований ребенка 
направляют на компьютерную (КТ) или магнит-
но-резонансную (МРТ) томографию, которые, как  
и эхография, выявляют очаги кальцификации в тка-
ни опухоли, типичные, но не патогномоничные для 
ретинобластомы. Кальцинаты в сетчатке наблюда-
ются при ретинальном ангиоматозе, астроцитоме, 
инвазии нематодами и других заболеваниях. Преи-
муществом КТ, по сравнению с УЗИ, является спо-
собность метода выявить экстраокулярную экспан-
сию опухоли и сопутствующую пинеалобластому 
(трилатеральную ретинобластому). Не менее важ-
но, что КТ, как и МРТ, оказывается полезной для 
исключения псевдоопухолей, т. е. гранулематозных 
изменений сетчатки [4].

МРТ может оказаться принципиально важ-
ным вспомогательным методом диагностики ре-
тинобластомы. В Т1-взвешенном изображении 
ретинобластома гиперэхогенна по отношению  
к стекловидному телу, хотя и с трудом отличима от 
него. В Т2-взвешенном изображении опухоль ги-
поэхогенна. В Т2-режиме лучше визуализируются 
и очаги кальцификации, экссудации и геморрагии 
[3]. По нашему мнению, у детей младшего воз-
раста качество МРТ-изображения может уступать 
КТ по специфичности из-за меньшей вероятности 
выявления внутриопухолевых кальцинатов. МРТ 
высокоинформативна для диагностики экссудатив-
ной или геморрагической отслойки сетчатки. В Т1-  
и Т2-режимах это проявляется субретинальным 
сигналом, соответствующим по плотности стекло-
видному телу.

Цитологически возможен полный спектр от 
низко- до высокодифференцированных клеток. 
Для низкодифференцированной опухоли типичны 
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мелкие или средних размеров круглые нейроблас-
ты с большим гиперхромным ядром и небольшим 
объемом цитоплазмы. Гистологически для случаев 
зрелой ретинобластомы характерно обнаружение 
розеток Флекснера – Винтерштайнера и флореток, 
напоминающих цветочные букеты (flores). Розетки 
Флекснера – Винтерштайнера составлены из ци-
линдрических клеток, кругообразно расположен-
ных вокруг светлого центра. Розетки высокоспе-
цифичны для ретинобластомы, однако встречаются 
и при других внутриглазных опухолях, особенно 
при медуллоэпителиоме. Флоретты выглядят как 
нежные эозинофильные структуры, состоящие из 
опухолевых клеток, содержащих эозинофильные 
отростки, которые вследствие проникновения че-
рез фенестрированную мембрану приобретают 
грушевидную форму. Кроме ретинобластомы фло-
ретты обнаруживаются и в ретиноцитомах, добро-
качественных вариантах ретинобластомы. Как ис-
ход некроза опухоли возможен ее частичный или 
полный кальциноз. 

При семейных вариантах ретинобластомы одно-
временно может развиваться пинеалобластома. Рети-
нобластома и опухоли шишковидной железы имеют 
много общих эмбриональных, патогистологических 
и иммунологических параметров. Такой вариант 
ретинобластомы известен как трилатеральная рети-
нобластома, т. е. опухоль, поражающая и оба глаза,  
и шишковидную железу [5, 6]. У большинства детей, 
погибших от ретинобластомы, обнаруживают ин-
тракраниальные метастазы, распространившиеся по 
ходу зрительного нерва или по субарахноидальному 
пространству от первичного ретинального очага. Од-
нако в современных публикациях многие из этих ме-
тастазов в мозг ретроспективно оцениваются как пи-
неалобластома – трилатеральная ретинобластома [6]. 
С учетом риска метастазов и рецидива опухоли не-
обходимы поиски злокачественных клеток в костном 
мозге и спинномозговой жидкости. При семейных 
вариантах ретинобластомы в 50 % случаев в зоне об-
лучения развивается вторая опухоль. Вторая опухоль 
вне зоны облучения развивается в 70 % наблюдений 
в ближайшие 30 лет после установления диагноза ре-
тинобластомы.

Наряду с ретинобластомой – злокачественной 
опухолью – существует ретиноцитома – добро-
качественное образование, которое, тем не менее, 
сложно отдифференцировать от спонтанно ре-
грессировавшей ретинобластомы [7]. Спонтанный 
регресс ретинобластомы встречается несравнимо 
чаще, чем при любой другой злокачественной опу-
холи, но при больших опухолях чаще всего проте-
кает с воспалением, приводящим к сморщиванию 
глаза (phthisis bulbi). Поэтому у любого ребенка  

с вторичной микрофтальмией неясного генеза сле-
дует немедленно исключить спонтанно регресси-
ровавшую ретинобластому [7–9].

Клинические признаки ретинобластомы. 
Самым частым первым симптомом ретинобласто-
мы является лейкокория. Зрачковый рефлекс не 
красный, как обычно, а белый (амавротический 
кошачий глаз). Лейкокория достаточно типична 
для ретинобластомы, однако наблюдается как вто-
ричное состояние при целом ряде заболеваний. 
Она может быть признаком катаракты, ретинопа-
тии недоношенных, отслойки (дисплазии) сетчат-
ки, семейной экссудативной витреоретинопатии, 
болезни Норье, болезни Коатса, астроцитарной 
гамартомы, хориоретинальной колобоме, ларваль-
ного гранулематоза [10]. При локализации опухоли 
в области фовеолы развивается косоглазие. Хотя 
подавляющее большинство детей со страбизмом 
никогда не будут иметь ретинобластому, каждый 
случай косоглазия, особенно появившийся на про-
тяжении жизни ребенка, требует тщательнейшего 
исключения опухоли сетчатки. У 17 % всех детей  
с ретинобластомой и у 50 %, подвергшихся впослед-
ствии энуклеации глаза, обнаруживается неоваску-
ляризация радужки (рубеоз). Спонтанное кровоте-
чение из новообразованных сосудов приводит к ги-
феме [11]. Неоваскуляризация радужки сочетается  
с приобретенной гетерохромией. Поэтому во всех 
необъяснимых случаях приобретенной гетерохро-
мии необходимо исключить ретинобластому.

Характерным признаком ретинобластомы яв-
ляется новообразование на глазном дне. Опухоль 
может расти как эндофитно, так и экзофитно. При 
эндофитном росте опухоль распространяется в ви-
де белой массы внутрь стекловидного тела. Сосуды 
сетчатки на ее поверхности не просматриваются. 
Эндофитно растущая ретинобластома может симу-
лировать эндофтальмит. При продолжающемся рос-
те ретинобластома может достигать передней каме-
ры глаза, образуя множественные узелки по краю 
зрачка. В последующем клетки опухоли достигают 
угла передней камеры и формируется гипопион.

Экзофитная ретинобластома растет из сетчат-
ки в субретинальное пространство. При этом на 
поверхности опухоли хорошо просматриваются 
сосуды сетчатки. Наблюдается прогрессирующая 
отслойка сетчатки. Могут возникнуть проблемы 
дифференциальной диагностики ретинобластомы, 
болезни Коатса и других форм экссудативных от-
слоек сетчатки. Возможно сочетание экзофитного 
и эндофитного вариантов ретинобластомы.

В редких случаях наблюдается инфильтратив-
ный рост ретинобластомы, при котором наблюда-
ется инфильтрация сетчатки опухолевыми клетками 
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без образования узла. Ее инфильтративный вариант 
наиболее сложен для диагноза, так как опухолевая 
масса более или менее равномерно распределена по 
сетчатке и не образует длинного плеча 13-й хромо-
сомы (13q14) с потерей хромосомного материала. 
Утерянное хромосомное вещество включает в себя 
ген, кодирующий ядерный фосфопротеин, являю-
щийся супрессором репликаций ДНК. В итоге те-
ряется контроль клеточного цикла. Ретинобластома 
развивается у 80–90 % носителей данного хромо-
сомного дефекта [11, 12]. Для этого варианта харак-
терны задержка умственного развития, низкий рост  
и дисморфии лица [13]. Считается, что у остальных 
пациентов с семейным вариантом ретинобластомы 
имеются мелкие, не выявляемые мутации в этом же 
регионе 13-й хромосомы. Пенетрантность гена –  
80–100 %. Неполная пенетрантность – ложная, обу-
словленная случаями недиагностированной ретино-
цитомы, доброкачественная опухоль.

В 75 % наблюдений опухоль односторонняя 
и средний возраст пациента на момент выявления 
опухоли – 12 месяцев. В 25 % (по другим данным –  
в 50) наблюдений ретинобластома поражает оба 
глаза. При двусторонней локализации риск переда-
чи гена опухоли потомству велик. Средний возраст 
пациентов при двусторонней локализации опухоли 
на момент ее манифестации составляет 23 месяца. 
Однако опухоль может обнаруживаться у новорож-
денных и крайне редко – у взрослых [14–15]. 

Диагностика ретинобластомы. Ребенку 
с подозрением на ретинобластому после сбора 
анамнеза, общего клинического обследования, 
внешнего осмотра глаза, биомикроскопии с помо-
щью щелевой лампы и непрямой офтальмоскопии 
необходимо выполнить дополнительные инстру-
ментальные исследования, прежде всего УЗИ, 
флюоресцентную ангиографию, рентгеновскую 
компьютерную томографию (РКТ) или магнитно-
резонансную томографию (МРТ) [4].

На первом месте по простоте использования  
и быстроте получения информации стоит УЗИ. Ис-
следование позволяет достаточно быстро отдиф-
ференцировать ретинобластому от неопухолевых 
образований. Ретинобластома имеет характерные 
ультразвуковые признаки. При А-сканировании 
определяется высокоамплитудный эхосигнал с ат-
тенуацией солидного узла. Диффузная ретинобла-
стома свойственна подросткам и людям зрелого 
возраста. Все известные в литературе случаи ин-
фильтративной ретинобластомы односторонние, 
спорадические, с отрицательным семейным анам-
незом. Диффузный рост опухоли в стекловидное 
тело и переднюю камеру глаза клинически сложно 
отделим от воспаления. Некроз любого варианта 

ретинобластомы клинически может протекать с эн-
дофтальмитом [16].

Эффект лечения ретинобластомы зависит от 
сроков ее диагностики, распространенности, од-
но- или двусторонней локализации. Все большее 
признание получает химиотерапия опухоли. При 
небольших по размеру опухолях удается даже со-
хранить зрение. Это является абсолютным требо-
ванием к формированию соответствующей насто-
роженности педиатров.

Поскольку ретинобластома является одной из 
наиболее частых внутриглазных опухолей у детей 
младшего возраста, при диспансерных педиатри-
ческих осмотрах необходимо обращать внимание 
на изменение цвета зрачка, радужки, косоглазие, 
уменьшение размеров глаза. Педиатры долж-
ны тщательно собирать онкологический анамнез  
и направлять детей из семей высокого риска на 
консультацию к офтальмологу. Инструментальным 
методом первичной диагностики следует признать 
ультразвуковое исследование, которое должно вы-
полняться всем без исключения пациентам с подо-
зрением на ретинобластому.
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СТРУКТУРА ОБЩЕЙ ОНКОЛОГИЧЕСКОЙ ЗАБОЛЕВАЕМОСТИ  

В КЫРГЫЗСТАНЕ И СТРАНАХ СНГ

Ж.К. Бакашев, З.П. Камарли, Э.К. Макимбетов,  
М.А. Кузикеев, Г.М. Абдуалиева 

Представлены результаты эпидемиологических исследований по заболеваемости злокачественными опу-
холями в Кыргызстане и независимых странах содружества. Показана частота структуры рака по основным 
локализациям по полу.

Ключевые слова: частота рака; показатель заболеваемости; различия по полу.

Во всем мире по данным Globalcan (2002) за-
регистрировано 10 802 000 случаев злокачествен-
ных новообразований, в т. ч. 5 801 800 случаев у 
мужского населения и 5 060 600 – у женского [1]. 
Первые места в структуре заболеваемости муж-
ского населения были распределены следующим 
образом: опухоли трахеи, бронхов и легкого (стан-
дартизованный показатель заболеваемости 35,5), 
предстательной железы (25,3), желудка (22,0), 
ободочной и прямой кишки (20,1), печень (15,7). 
У женщин на первом месте находятся опухоли мо-
лочной железы с показателем заболеваемости 37,5 
на 100 000 мирового населения, на втором месте 
опухоли шейки матки – 16,2, третье место зани-
мает рак ободочной и прямой кишки (14,6). Далее 
следуют опухоли трахеи, бронхов и легкого с по-
казателем 12,1 и желудка с показателем 10,3 [2, 3]. 

В России в 2002 г. было выявлено 453 256 но-
вых случаев злокачественных новообразований, 
что соответствует регистрации в среднем 51,7 слу-
чаев заболевания в час. Ведущими локализация-
ми в общей (оба пола) структуре заболеваемости 

злокачественными новообразованиями населения 
России являются: трахея, бронхи, легкие (13,3 %), 
кожа (11,1 %, с меланомой −12,5 %), желудок 
(10,2 %), молочная железа (10,1 %), ободочная 
кишка (6,0 %), прямая кишка (5,0 %), лимфатиче-
ская и кроветворная ткань (4,6 %). Далее следуют 
тело матки (3,5 %), почки (3,2 %), поджелудочная 
железа (2,9 %), шейка матки (2,7 %), мочевой пу-
зырь (2,7 %) и яичники (2,7 %) [4].

В Кыргызстане эпидемиологические исследо-
вания З.П. Камарли, М.Г. Василевского, С.И. Иги- 
синова и других ученых указывают на то, что за 
последние годы уровень онкопатологии в Кыргыз-
стане снижается [5]. Так, в 2003 г. зарегистрирован 
4451 случай злокачественных новообразований 
(показатель заболеваемости 88,8 на 100 000 на-
селения), по сравнению с 1993 г., где абсолютное 
число составляло 4629, а показатель заболеваемо-
сти – 95,6. В Кыргызстане в 2003 г. первое место 
в структуре онкологических заболеваний занимает 
рак желудка – 16 %, на втором месте опухоли тра-
хеи, бронхов и легкого – 15 % и на третьем – кожи 


