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Цель исследования — анализ результатов лечения и динамического наблюдения детей с рабдомиосаркомой (РМС) орби-
ты с учетом витального прогноза. Материал и методы. Обследованы 32 ребенка с РМС (18 мальчиков, 14 девочек) в возрасте 
от 2 мес до 12 лет. Анамнез заболевания составил от одной до 16 нед (медиана — 5 нед), медиана наблюдения — 60 мес. Опухоль 
локализовалась в верхнем (n = 13), верхневнутреннем (n = 9), нижнем (n = 4), внутреннем (n = 3) и наружном (n = 3) квадран-
тах. Проведено первичное хирургическое лечение — орбитотомия с использованием транскутанного (n = 26), трансконъюнкти-
вального (n = 2) и поднадкостничного доступа (n = 4) с последующей цитологической, гистологической и иммуногистохимической 
верификацией ткани во всех случаях. Результаты. Наибольшее число случаев заболевания отмечено в группе от 2 до 7 лет (66 % 
пациентов). В стационарных условиях проведено полное макроскопическое удаление РМС в 17 случаях, частичное в 9 случаях, за-
бор биоптата в 6 случаях. РМС эмбрионального типа составила 87 % (n = 28), альвеолярного типа — 13 % (n = 6). Всем детям 
в послеоперационном периоде проведена комбинированная терапия (системная полихимиотерапия и дистанционная лучевая те-
рапия) в стационарных условиях специализированных онкологических и радиологических клиник. Выживаемость в исследуемой 
группе детей составила 100 %. В отдаленном периоде (через 3–5 лет) проведены реконструктивные операции по коррекции пто-
за, косоглазия, очковая или призматическая коррекция сложного или смешанного астигматизма. При развитии синдрома сухого 
глаза проводили консервативную местную терапию. После экзентерации орбиты применяли эктопротезирование. Заключение. 
Представлен анализ собственных наблюдений 32 детей с РМС орбиты. Все больные выжили, что свидетельствует о значимо-
сти своевременной диагностики и комбинированного лечения опухоли.
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Purpose. To analyze the results of treatment and active monitoring the children with orbital rhabdomyosarcoma (RMS) with an emphasis 
on vital prognosis. Material and methods. We examined 32 children with RMS (18 boys, 14 girls) aged 2 months to 12 years, whose case history 
ranged from 1 week to 16 weeks (median, 5 weeks). The median follow-up was 60 months. The tumor was localized in the upper (n = 13), 
upper internal (n = 9), lower (n = 4), internal (n = 3), and external (n = 3) quadrants. The patients underwent primary surgical treatment: 
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Рабдомиосаркома (РМС) — опухоль высокой степе-

ни злокачественности, развивающаяся из клеток плюри-

потентной мезенхимы [1]. РМС органа зрения включает 

опухоли орбиты реже других структур придаточного аппарата

глаза [2]. Опухоль манифестирует в первую декаду жизни [3], 

хотя в литературе описаны случаи РМС от рождения до вось-

мой декады жизни [4, 5]. РМС — наиболее частая мягкоткан-

ная саркома области головы и шеи у детей, она составляет 

до 4 % всех злокачественных новообразований в детской по-

пуляции. У пациентов с РМС орбиты первым клиническим 

симптомом обычно является развивающийся в течение не-

скольких недель односторонний отек (80–100 %) или изме-

нение положения глаза (80 %), чаще его смещение книзу и 

кнаружи, что обусловлено верхненазальной локализацией 

опухоли более чем в 2/3 случаев [1, 2, 4]. Частота развития 

злокачественных опухолей орбиты в последние годы возрос-

ла. J. Turner и J. Richmon [3] в популяционном исследова-

нии сообщают об увеличении частоты РМС области головы 

и шеи на 1,16 % и о сохранении пятилетней выживаемости 

на уровне 80-х годов прошлого столетия, несмотря на новые 

протоколы терапии РМС; вместе с тем в других исследова-

ниях показано увеличение выживаемости при РМС.

Клиническая картина может сопровождаться развити-

ем болевого синдрома, ухудшением зрения, признаками си-

нусита, а также реакцией со стороны век, конъюнктивы или 

слезного мясца [2, 6]. Знание анамнеза позволяет проводить 

первичную дифференциальную диагностику с такими забо-

леваниями, как флегмона орбиты, лимфангиома, идиопати-

ческое воспаление орбитальной ткани, дермоидная киста, 

гемангиома, лангергансоклеточный гистиоцитоз (эозино-

фильная гранулема), саркома, метастатическая нейробласто-

ма и лимфома [2]. В литературе описана взаимосвязь частоты 

развития РМС с рядом семейных наследственных синдромов, 

включая семейный раковый синдром Ли — Фраумени (ассо-

циированный с мутацией p53), нейрофиброматоз, а также 

синдромы Нунан, Беквита — Видемана и Костелло, что сви-

детельствует о возможной генетической природе РМС [2, 7, 

8]. РМС подразделяют на три гистологические подгруппы: 

плеоморфные, эмбриональные и альвеолярные. Существу-

ющие на сегодняшний день методы лечения РМС включают 

хирургию, лучевую терапию (ЛТ) и химиотерапию (ХТ) в за-

висимости от стадии заболевания и типа опухоли по данным 

иммуногистохимического (ИГХ) исследования [9–11].

Метастатическое распространение РМС орбиты на-

блюдается нечасто, однако при отсутствии лечения возможно 

метастазирование РМС в легкие, кости и костный мозг, глав-

ным образом гематогенным путем, так как лимфатические 

сосуды в орбите представлены в относительно небольшом ко-

личестве [2]. Показана возможность локального распростра-

нения РМС орбиты в кости орбиты и интракраниально [2]. 

Метастатические РМС орбиты характеризуются значимо 

худшим витальным прогнозом по сравнению с локальными 

формами опухоли [2, 12]. Показано, что большинство РМС 

орбиты (60,6 %) представлено в виде локальных опухолевых 

узлов, а 5-летняя выживаемость составляет 84,3 %, что зна-

чительно выше, чем при РМС других локализаций [3, 13]. 

К другим благоприятным в отношении витального прогноза 

факторам относят меньший возраст (< 10 лет), женский пол 

и эмбриональный гистологический тип, наиболее характер-

ный для РМС орбиты [3–4, 13, 14].

ЦЕЛЬ настоящей работы — анализ собственных ре-

зультатов лечения и динамического наблюдения с учетом 

витального прогноза детей с РМС орбиты.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Нами проанализированы результаты ретроспективного 

анализа обследования, лечения и динамического наблюде-

ния 32 пациентов, из них 18 мальчиков и 14 девочек, с РМС 

орбиты в возрасте от 2 мес (один ребенок) до 12 лет, проле-

ченных в условиях офтальмологического отделения по ле-

чению онкологических заболеваний органа зрения ФГБУ 

НМИЦ ГБ им. Гельмгольца в период с 2003 до 2020 г. Наи-

большая частота заболевания отмечалась в возрастном диа-

пазоне от 2 до 7 лет — 21 (66 %) пациент. 

Поражение правой орбиты встречалось в 15 случаях, 

левой орбиты — в 17 случаях. Зона опухоли в орбите лока-

лизовалась в 13 случаях в верхнем квадранте, в 9 — в верхне-

внутреннем, в 4 — нижнем, в 3 — внутреннем и в 3 — наруж-

ном квадранте. 

В стационарных условиях отделения детям проведено 

общеклиническое обследование: визометрия, биомикроско-

пия, тонометрия (пальпаторная или пневмотонометрия), эк-

зофтальмометрия, ультразвуковая эхография.

Всем пациентам проведена компьютерная или маг-

нитно-резонансная томография орбит в двух проек-

циях (аксиальной и фронтальной) с шагом 1,5–2,0 мм.

РМС представлена преимущественно мягкотканным 

образованием овальной или неправильной формы с 

четкими границами, как правило, исходящим из экстраоку-

лярных мышц, без изменения прилежащих костных тканей. 

orbitotomy using transcutaneous (n = 26), transconjunctival (n = 2) and subperiosteal access (n = 4) followed by cytological, histological and 
immunohistochemical tissue verification in all cases. Results. The highest number of RMS cases was noted in in the 2- to 7-year-old group 
(66 % of patients). All patients were treated in in-patient settings. Complete macroscopic removal of tumor was performed in 17 cases, partial 
removal in 9 cases, and biopsy sampling in 6 cases. The embryonic type of RMS accounted for 87 % (n = 28), and the alveolar type, for 13 
% (n = 6). In the postoperative period all children received combined therapy (systemic polychemotherapy and distant radiation therapy) in 
in-patient facilities of  special oncological and radiological clinics. The survival rate of the whole group was 100%. In the long-term follow-up 
period (after 3 to 5 years), reconstructive surgeries were performed to correct ptosis and strabismus, and/or spectacle or prismatic correction of 
complex or mixed astigmatism. In cases of “dry” eye syndrome, conservative local therapy was offered. After orbital exenteration, ectoprosthesis 
procedures was applied. Conclusion. The analysis of our observations of 32 children with orbital rhabdomyosarcoma showed a 100 % survival 
rate, which testifies to the importance of timely diagnosis and combined treatment of the tumor.   
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На рисунке 1 в нижненаружном отделе орбиты определяет-

ся неправильной овальной формы образование с четкими 

границами, мягкоэластической консистенции, гомогенной 

структуры, компримирующее задний полюс глазного яблока. 

Прилежащая экстраокулярная мышца не дифференцируется. 

В условиях стационара всем детям проведено пер-

вичное хирургическое лечение — орбитотомия с исполь-

зованием транскутанного доступа в 26 случаях (в том числе 

в 3 случаях доступ по Смиту), трансконъюнктивального до-

ступа (в 2 случаях) и с использованием поднадкостнично-

го доступа (в 4 случаях) с последующей цитологической 

(ТИАБ), гистологической и ИГХ-верификацией патологи-

ческой ткани во всех случаях.

Проведено рутинное цитологическое и иммуноцито-

химическое (ИЦХ) исследование. Забор материала для ци-

тологического исследования выполняли интраоперационно 

одновременно методом ТИАБ и отпечатка. Приготовление 

и окраску цитологических препаратов проводили по стан-

дартной методике. ИЦХ проводили на мазках с оценкой ре-

зультатов методом световой микроскопии с использованием 

реагентов фирм «Дако». 

После проведения комплексного лечения дети наблю-

дались в динамике в амбулаторных условиях НМИЦ ГБ 

им. Гельмгольца. Сроки наблюдения составили от 12 мес 

до 11 лет (медиана наблюдения — 60 мес). 

Статистическую обработку данных проводили с ис-

пользованием программ Microsoft Windows®7 и IBM SPSS 

Statistics 23.0. Определяли средние значения, стандартное 

(среднее квадратичное) отклонение (), медианы (Me),

25-й и 75-й процентили, максимальное и минимальное 

значение. Для оценки выживаемости применяли метод мно-

жительных оценок Каплана — Мейера. 

РЕЗУЛЬТАТЫ
Проведен ретроспективный анализ результатов обследо-

вания и лечения 32 детей с РМС орбиты, при котором анамнез 

заболевания составил от одной до 16 нед (медиана — 5 нед).

В стационарных условиях офтальмологического отделе-

ния по лечению онкологических заболеваний органа зрения 

ФГБУ НМИЦ ГБ им. Гельмгольца проведено полное удале-

ние РМС в орбите в 17 случаях, частичное — в 9 случаях, за-

бор биоптата — в 6 случаях. Во всех случаях по цитограммам 

установлена злокачественная природа опухоли и диагности-

рована РМС. Результаты цитологии подтверждены гистоло-

гическим исследованием во всех случаях.

Общим для всех типов цитограмм явилось присутствие 

выраженных признаков злокачественности, на основании 

которых установлен характер опухоли. Характерные струк-

турные признаки, такие как своеобразное расположение кле-

ток в виде пучков и хаотичных скоплений, а также вытянутая 

форма клеток позволяют установить миогенную природу но-

вообразования. Характерным цитологическим признаком 

РМС явилось выявление в мазке атипичных клеток — «ра-

кеток», «головастиков» и «ремневидных» клеток вытянутой 

формы с длинными отростками цитоплазмы и своеобраз-

ного их расположения, напоминающего пучки (рис. 2, 3). 

По особенностям цитологического мазка, а именно по 

наличию межуточного вещества, форме, размеру клеток и их 

расположению с использованием ИЦХ-исследования уточ-

нен морфологический тип РМС (рис. 4, 5).  

По морфологическому типу выявлены в 28 (87 %) слу-

чаях РМС эмбрионального и в 6 (13 %) случаях — альвео-

лярного типа. 

Дальнейшее лечение проводилось с учетом резуль-

татов морфологического исследования и иммунофеноти-

па клеток на основании ИГХ-исследования. Всем детям с 

Рис. 1.  Компью-
терная томография 
РМС левой орбиты 
ребенка 8 лет, са-
гиттальный срез
Fig. 1.  Computer 
tomography scan of 
the left orbit RMS of 
an 8-year-old child, 
sagittal section

Рис. 2. Многоядерная клетка «головастик» с множественными по-
лиморфными ядрами и эозинофильной цитоплазмой. Окраска по 
Паппенгейму,  100
Fig. 2. A multinucleated “tadpole” cell with multiple polymorphic nuclei 
and eosinophilic cytoplasm. Pappenheim staining,  100

Рис. 3. РМС орбиты. Иммуноцитохимическое исследование. По-
ложительная экспрессия десмина в опухолевых клетках
Fig. 3. Orbital rhabdomyosarcoma. Immunocytochemical study. Positive 
desmin expression in tumor cells
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установленным диагнозом РМС в послеоперационном пери-

оде проведена комбинированная терапия: системная поли-

химиотерапия (ПХТ) и дистанционная ЛТ (ДЛТ) в условиях 

специализированных онкологических клиник.

Выживаемость в исследуемой группе детей состави-

ла 100 %. По окончании лечения бессобытийный период (ре-

зорбция опухоли) наблюдался у 24 (75 %) детей. Событийный 

период выявлен в 8 (25 %) случаях: из них рецидив опухо-

ли выявлен у 7 детей и продолженный рост опухоли наблю-

дался у одного ребенка. В связи с этим детям была повторно 

проведена системная ПХТ (с изменением протокола ХТ) и 

проведен повторный курс ЛТ на область орбиты. В 4 случа-

ях рецидива РМС, несмотря на проводимое системное про-

тивоопухолевое лечение, отмечался рост опухоли в орбите, 

в связи с чем проведена экзентерация орбиты, после чего 

наблюдалась стабилизация процесса. В одном случае у од-

ного ребенка через 6 мес по окончании комбинированного 

лечения выявлено подозрение на метастаз в головной мозг, 

что не подтвердилось при дальнейшем наблюдении.

В отдаленном периоде (через 3–5 лет) проведены ре-

конструктивные операции по коррекции птоза, косоглазия, 

очковая или призматическая коррекция сложного или сме-

шанного астигматизма. При развитии синдрома сухого глаза 

проводили консервативную местную терапию. После экзен-

терации орбиты применяли эктопротезирование.

ОБСУЖДЕНИЕ
По данным литературы, для пациентов с РМС орбиты 

прогноз относительно благоприятный в связи с удобной ана-

томической локализацией опухоли (выраженность симпто-

мов наблюдается в дебюте заболевания), гистологическим 

строением (80 % эмбриональных опухолей) и возрастом па-

циента [2]. Пятилетняя выживаемость при эмбриональной 

РМС составляет 94 %, при альвеолярной — 74 % [2]. Общая 

выживаемость достаточно высока (92 % через 5 лет и 87 % 

через 10 лет) [15]. Выживаемость после рецидива опухоли 

зависит от возраста дебюта заболевания, гистологического 

типа, клинической группы по классификации IRS и пред-

шествующих ХТ и ЛТ [16]. В нашей работе выживаемость 

составила 100 %.

После применения ДЛТ возможно развитие целого 

ряда осложнений, включая катаракту (55 %), синдром сухо-

го глаза (36 %), гипоплазию орбиты (24 %), птоз (9 %), лу-

чевую ретинопатию (90 %), асимметрию лица, вторичную 

по отношению к костной гипоплазии, кератоконъюнкти-

вит, стеноз слезного канала, дефекты зубов, задержку роста 

(в случае ятрогенного облучения гипофиза) и вторичные опу-

холи, такие как остеогенная саркома, лимфобластная лейке-

мия и меланома [1–2, 17]. 

Анализ наших данных выявил, что длительность анам-

неза не зависит от дальности проживания пациента и в 

первую очередь связана с интенсивностью проявления и на-

растания симптоматики заболевания. Первоначальному про-

явлению заболевания предшествовало заболевание ОРВИ 

или состояние, сопровождающееся гипертермией, на фоне 

которого или по окончании (через 1–2 нед) появлялся отек 

века, выпячивание (экзофтальм) глаза со смещением его в 

сторону, противоположную от места локализации опухоли в 

орбите, ограничение подвижности глаза, выраженный крас-

ный отек (хемоз) бульбарной конъюнктивы или конъюнкти-

вального свода, птоз или несмыкание век (рис. 6).

У половины больных отмечался болевой синдром. 

В случае несмыкания век состояние сопровождалось ке-

ратопатией, снижением остроты зрения на стороне 

поражения.

Рис. 4. РМС орбиты (альвеолярный вариант). Клетки округлой 
формы с полиморфными ядрышками, видны двух- и многоядерные 
формы. Митоз. Окраска по Паппенгейму,  100
Fig. 4. Orbital rhabdomyosarcoma (alveolar type). Cells rounded with 
polymorphic nuclei, 2 and multinucleated forms are seen. Mitosis. Pap-
penheim staining,  100

Рис. 5. РМС орбиты (эмбриональный вариант). Клетки опухоли 
округлой и вытянутой формы погружены в миксоидное вещество. 
Окраска по Паппенгейму,  40
Fig. 5. Orbital rhabdomyosarcoma of the orbit (embryonal type). 
Tumor cells of rounded and elongated shape are immersed in myxoid 
substance. Pappenheim staining,  40

Рис. 6. Клиническая картина РМС орбиты у ребенка 9 лет
Fig. 6. Clinical appearance of orbital rhabdomyosarcoma in a 9-year-
old child



Рабдомиосаркома орбиты у детей 81Ðîññèéñêèé îôòàëüìîëîãè÷åñêèé æóðíàë. 2022; 15(4): 77-83

На злокачественный характер процесса указывало то, 

что, несмотря на сравнительно непродолжительный анамнез

(медиана — 5 нед), в орбите выявлялся очаг опухоли боль-

ших размеров — от 10 до 48 мм по протяженности (медиа-

на — 30,4 мм) с поражением прилегающих экстраокуляр-

ных мышц (ЭОМ), жировой клетчатки и распростране-

нием в глубокие отделы орбиты. Ранее предполагали, что 

РМС развивается из ЭОМ с преимущественным пораже-

нием верхней косой мышцы, что более характерно для 

эмбрионального типа опухоли, в то время как РМС альве-

олярного типа чаще встречается в нижнем отделе орбиты. 

В настоящее время показано, что опухоль развивается из 

плюрипотентных мезенхимальных клеток, обладающих спо-

собностью дифференциации в мышечные клетки [2, 18, 19].

В ряде случаев причиной развития новообразования слу-

жит облучение области орбиты, что приводит ко вторично 

индуцированной опухоли [2].

Наши исследования подтвердили вышеприведенные 

сведения о РМС и показали, что опухоль может встречать-

ся в любом отделе орбиты, поскольку только у 1/3 пациен-

тов РМС выявлена в верхневнутреннем квадранте орбиты. 

Из 6 случаев РМС альвеолярного типа только в одном случае

опухоль выявлена в нижнем отделе, в 2 случаях — верх-

невнутреннем и в одном случае — наружном и верхнем 

отделе орбиты.

По данным литературы, признаки, выявляемые при 

ультразвуковом исследовании (УЗИ), не типичны для РМС 

орбиты, а распространение ультразвука в более глубокие 

ткани затруднено, поэтому использование УЗИ для диагно-

стики опухолей орбиты ограничено [20, 21]. Наиболее часто 

РМС по данным УЗИ представлена как хорошо контуриро-

ванная, гетерогенная, иррегулярная масса с эхогенностью, 

варьирующей от низкой до средней, а по данным допплеро-

графии РМС характеризуется непостоянным внутриопухоле-

вым кровотоком [20, 21]. Четкие контуры опухоли по данным 

УЗИ чаще отмечались на ранних стадиях заболевания. В ка-

честве одного из признаков РМС описан псевдокистозный 

внешний вид опухоли, что обусловлено наличием веретено-

видных клеток при эмбриональной РМС. 

Анализ наших данных показал, что общими ультра-

звуковыми признаками РМС являлись гипоэхогенность и 

четкие контуры опухоли (рис. 7) за счет выраженной акусти-

ческой разницы с окружающими тканями, неоднородность 

структуры, преимущественная гиперваскуляризация опухо-

ли и артериовенозный спектр внезапной остановки крово-

обращения (ВОК) (рис. 8), среднескоростные показатели 

ВОК с пониженными индексами периферического сопро-

тивления, наличие шунтирующих ВОС, редко коллате-

ральный  артериальный кровоток, наличие дренирующих 

вен (рис. 9).

Выявленные эхографически структурные и гемодина-

мические особенности РМС указывают на высокую метабо-

лическую активность опухоли, что позволяет предположить 

злокачественную природу образования и обосновывает не-

замедлительное начало лечения. Таким образом, анамнез и 

результаты клинико-инструментального обследования по-

могают уточнить характер роста и локализацию опухоли, что 

влияет на выбор хирургического подхода и объем операци-

онного вмешательства. 

Следует отметить, что хирургический подход при уда-

лении или заборе биоптата опухоли, по нашим данным, 

не отягощает течение заболевания, а остаточные космето-

логические состояния и осложнения по окончании всего 

курса лечения в долгосрочном периоде наблюдения зави-

сят от исходного объема опухоли, ее локализации и степе-

Рис. 7. Гипоэхогенная акустическая плотность и четкие контуры 
РМС орбиты
Fig. 7. Hypoechogenic acoustic density and clear contours of orbital 
rhabdomyosarcoma

Рис. 8. Трехмерная ангиореконструкция, объемное изобра-
жение сосудистого рисунка гиперваскулярной структуры РМС 
орбиты 
Fig. 8. Three-dimensional angioreconstruction, volumetric image 
of the vascular pattern of the hypervascular structure of orbital 
rhabdomyosarcoma

Рис. 9. Коллатеральный кровоток во внутриопухолевых арте-
риях эмбриональной РМС орбиты
Fig. 9. Collateral blood flow in the intratumoral arteries of embryonic 
orbital rhabdomyosarcoma
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ни поражения орбитальных тканей. Полученные результаты 

согласуются с имеющимися данными литературы о том, что 

относительная выживаемость в большей степени зависит 

от прогрессирования опухоли, чем от размера первичного 

очага [3, 13]. Возможность полного удаления РМС из орби-

ты позволяла избавить ребенка от тягостного токсического 

влияния опухоли на ткани орбиты и у 2/3 пациентов способ-

ствовала повышению остроты зрения на стороне поражения 

уже в раннем послеоперационном периоде. Пример внеш-

него вида пациента после удаления опухоли и комбиниро-

ванной химиолучевой терапии представлен на рисунке 10.

По данным авторов, большинство РМС орбиты отно-

сятся к эмбриональному типу, а плеоморфный тип харак-

терен только для взрослых пациентов (медиана — шестая 

декада жизни) [2]. Определение морфологического и ИГХ-

типа РМС для выявления субтипа опухоли имеет большое 

значение для выбора протокола ХТ и должно подтверждать-

ся ИГХ и цитогенетическими методами. Эмбриональный 

тип составляет от 50 до 70 % РМС орбиты. Чаще наблюдают 

биполярные клетки с ослаблением метаболических процес-

сов в цитоплазме, реже — неправильно удлиненные клетки 

с расширением цитоплазмы [18]. Обычно клетки образуют 

структуры, напоминающие переплетенный пучок [22]. По-

перечную исчерченность (узлы актиновых и миозиновых фи-

ламентов) в цитоплазме визуализируют при окраске трихром 

по Массону или вольфрамовокислым гематоксилином [23]. 

Отдельно выделяют кистевидный тип РМС, являющийся 

разновидностью эмбрионального и имеющий сосочковую 

(папиллярную) форму [2]. Альвеолярный тип (20–30 % орби-

тальных РМС) характеризуется наличием слабовыраженных 

скоплений низкодифференцированных злокачественных 

клеток, плохо организованных и разделенных на неправиль-

ные овальные пространства с помощью тонких фибровас-

кулярных септ, организованных в альвеолярном порядке, 

отсутствующем при эмбриональном типе РМС [2]. Для дан-

ного типа РМС характерен плохой витальный прогноз [18].

По нашим данным, во всех 32 случаях выживаемость 

детей с РМС составила 100 % в сроке наблюдения от 12 мес 

до 11 лет (медиана наблюдения — 5 лет): из них 28 РМС были 

эмбрионального типа и 6 — альвеолярного типа. При сопо-

ставлении морфологического типа опухоли и событийно-

сти течения заболевания не выявлено четкой взаимосвязи, 

поскольку из 4 случаев рецидива опухоли, завершившихся 

экзентерацией орбиты, только в одном случае выявлен аль-

веолярный тип РМС. Очевидно, ответ на этот вопрос следует 

искать в изучении молекулярно-генетических характеристик 

РМС. Показано, что обнаружение составного белка PAX3-

FKHR указывает на неблагоприятный вариант альвеолярной 

РМС, в то время как составной белок PAX7-FKHR соответ-

ствует относительно благоприятному варианту опухоли [24]. 

Исследования такого рода единичны и нуждаются в продол-

жении. В нашей работе молекулярно-генетическое исследо-

вание не проводили.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Представлен анализ собственных наблюдений 32 де-

тей с РМС орбиты. Выживаемость больных составила 100 %. 

При лечении РМС орбиты важен каждый этап: от диагности-

ки до лечебных мероприятий, поскольку своевременность 

оказания помощи позволяет сохранить жизнь пациента. 
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