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Цель исследования — оценить общую, зависящую от заболевания, бессобытийную, безрецидивную выживаемость больных 
ретинобластомой (РБ) и кумулятивную вероятность сохранения глаз. Материал и методы. Обследованы 223 пациента с РБ. 
Монокулярную форму заболевания диагностировали в 69,1 % случаев (n = 154), бинокулярную форму — в 30,9 % (n = 69). Медиана 
срока наблюдения за пациентами составила 40 мес. Группа A по классификации ABC диагностирована в 16 (5,5 %) из 292 глаз, 
группа B — в 53 (18,2 %), группа C — в 41 (14,0 %), группа D — в 58 (19,9 %), группа E — в 124 (42,5 %). При односторонней 
РБ группу E выявляют в 56,5 % случаев, что в 2 раза чаще, чем при двусторонней РБ — 26,8 % (p < 0,01). Результаты. Общая 
5-летняя выживаемость детей, получивших лечение по поводу РБ (n = 223), составила 96,4 ± 1,4 %. Пятилетняя выживаемость 
детей, зависящая от основного заболевания (n = 222), составила 96,8 ± 1,3 % в общей когорте. Бессобытийная 5-летняя выжива-
емость детей, получивших лечение по поводу РБ (n = 223), составила 66,7 ± 3,6 %, при монолатеральном поражении (n = 154) — 
74,1 ± 4,2 %, при билатеральном поражении (n = 69) — 50,6 ± 6,2 %. Безрецидивная 5-летняя выживаемость составила 
83,3 ± 3,1 %, при монокулярной форме — 87,8 ± 3,3 %, при бинокулярной форме — 73,3 ± 6,4 %. Пятилетняя кумулятив-
ная вероятность сохранения глаз зависит от латеральности и стадии опухоли (p < 0,05).  Пятилетняя выживаемость де-
тей с монокулярным поражением, зависящая от основного заболевания, при органосохраняющем лечении составила 100 %. 
Заключение. Современное комбинированное лечение пациентов с РБ позволяет сохранить не только жизнь и глаза больному 
ребенку, но и зрительные функции, что обеспечивает социальную адаптацию и улучшение качества жизни больных. Показано, 
что при бинокулярной форме удается сохранить большее количество глаз, чем при монокулярной форме. Строгое соблюдение кри-
териев для органосохраняющего лечения не повышает риск метастазирования. Вовремя проведенная энуклеация при абсолютных 
показаниях остается методом выбора для спасения жизни ребенка.
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В современной онкологии одним из наиболее точных, 

чувствительных, сложных и важных критериев оценки эф-

фективности лечения является пятилетняя выживаемость 

больных. Пятилетняя выживаемость больных ретинобла-

стомой (РБ), по данным литературы, в развитых странах 

достигает 99 % [1]. Следует подчеркнуть, что авторы не 

приводят сведений о зависимости выживаемости от метода 

лечения и исходных размеров опухоли. По данным реги-

стра НМИЦ глазных болезней им. Гельмгольца, 5-летняя 

выживаемость больных РБ составляла 98,6 и 94,5 % при 

односторонней и двусторонней формах соответственно [2]. 

В то же время показатели выживаемости в развивающихся 

странах — Индии и Китае варьируют от 48 до 81 % [3–5], в 

Африке — от 20 до 46 % [6, 7]. Известно, что выживаемость 

зависит от стадий заболевания. В США среди пациентов, об-

ратившихся за медицинской помощью на далеко зашедших 

стадиях, отмечены худшие показатели выживаемости [8].

Большинство пациентов с метастатической болезнью 

умирают приблизительно в течение 6 мес [9]. На ос-

нове данных о смертности и коэффициентах рождае-

мости на соответствующих континентах подсчитано, 

что 3001–3376 детей ежегодно умирают от РБ [10]. Большин-

ство смертей в равной степени разделены между Африкой и 

Азией [10]. Таким образом, первоначальная цель лечения 

детей с РБ заключается в предотвращении экстраокулярного 

роста и метастазирования первичной опухоли [11].
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Purpose. To evaluate the overall, disease-specific, event-free, relapse-free survival of retinoblastoma (RB) patients and cumula-
tive probability of eye survival in such patients. Material and methods. The study included 223 children with RB (126 male, 97 female). 
Monolateral disease was diagnosed in 69.1 % of cases (n = 154), bilateral disease in 30.9 % (n = 69). The median follow-up was 40 months 
(interquartile range from 27 to 53 months). According to ABC classification, group A was diagnosed in 16 of 292 eyes (5.5 %), group B — 
in 53 (18.2 %), group C — in 41 (14.0 %), group D — 58 (19.9 %), and group E — in 124 (42.5 %). Group E was detected twice as often in 
patients with unilateral RB as in bilateral RB (56.5 % versus 26.8 %; p < 0.01). Stage T1 according to TNM classification was diagnosed 
in 69 cases (23.6 %), stage T2-T3 — in 213 cases (72.9 %). The extraocular form (stage T4) was detected in 3.4 % of cases (n = 10). 
Results. The overall five-year survival of patients treated for RB (n = 223) was 96.4 ± 1.4 %. The 5-year disease- specific survival (n = 222) 
was 96.8 ± 1.3 % in the general cohort, 96.5 ± 1.5 % in the group of children with monocular RB, 97.3 ± 2.7 % for binocular RB. Five-year 
event-free survival rate of children who received treatment (n = 223) was 66.7 ± 3.6 %, with monolateral lesion (n = 154) — 74.1 ± 4.2 %,
with bilateral lesion — 50.6 ± 6.2 % (n = 69). Five-year relapse-free survival took place in 83.3 ± 3.1 %, with monolateral RB — 
87.8 ± 3.3 %, with bilateral RB — 73.3 ± 6.4 %. Primary enucleation was performed in 121 of the 223 children treated for RB and in-
cluded in the study. The frequency of primary enucleation with monocular RB was more than twice as high (55.2 %; 85 of 154 eyes) as 
with binocular RB (26.1 %; 36 of 138 eyes; p < 0.01). Organ-preserving treatment was carried out in 138 cases (171 eyes). It was effective 
in 123 (89.2 %) children (152 eyes; 88.9 %). 5-year ocular survival was 85.7 ± 3.7 %, with monolateral RB — 78.2 ± 6.6 %, with bilateral 
RB — 92.2 ± 2.8 %. Ocular survival counted separately for groups A, B, C, D, equaled 100 %, 100%, 76.6 ± 6.9 %, and 71.1 ± 11.9 %, 
respectively. The five-year disease-specific survival rate of children with monocular lesion given eye-preserving treatment was 100%, signifi-
cantly higher than after primary enucleation — 93.4 ± 2.9 %. Conclusions. Modern combined retinoblastoma treatment is able to save the 
sick children’s lifes and and even their eyes and visual functions, which improves social adaptation and quality of life. It has been shown that, 
with a binocular form, it is possible to save more eyes than with a monocular form. Eye-preserving treatment administered to patients with 
intraocular RB under strictly observed criteria does not heighten the risk of metastasis. Yet timely enucleation in cases of absolute indications 
remains the method of choice in saving the life of a child.
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Современные органосохраняющие методы лечения 

позволяют существенно улучшить результаты терапии 

РБ, снизить инвалидизацию больных [12]. В большинстве 

случаев обязательным компонентом комбинированного 

лечения детей с РБ является химиотерапия, которую ис-

пользуют на протяжении полувека [12]. С 1996 г. в мировую 

практику внедрен протокол неоадъювантной химиотерапии 

с карбоплатином, который позволил резко расширить по-

казания к органосохраняющему лечению [13]. Препараты 

платины (платидиам) в Российской Федерации применяются 

с 1997 г. в комбинации с лучевой терапией для лечения детей 

с рецидивирующей распространенной РБ [14]. Применение 

протоколов неоадъювантной химиотерапии с карбоплатином 

для циторедукции при интраокулярных формах позволило 

не только использовать тот или иной метод локального раз-

рушения больших и мультицентричных РБ, но и уменьшить 

лучевую нагрузку при брахитерапии опухоли, что являлось 

профилактикой развития постлучевой ретинопатии [2]. 

В последнюю декаду лет стали доступны методы суперсе-

лективной интраартериальной химиотерапии (СИАХТ) и 

интравитреальной химиотерапии (ИВХТ), позволяющие 

не только расширить показания для органосохраняющего 

лечения РБ, но и значительно снизить побочное действие 

системной химиотерапии на органы и ткани ребенка [15–18]. 

Однако возникает проблема чрезмерного увлечения метода-

ми органосохраняющего лечения, что может повысить риск 

экстрабульбарного роста [19].

Учитывая разноречивость данных по выживаемости 

в мире и изменение протоколов лечения, включающих по 

сравнению с прошлым десятилетием внедрение локальных 

методов химиотерапии и применение новых лекарственных 

препаратов, актуальным становится необходимость анализа 

5-летней выживаемости больных РБ.

ЦЕЛЬ исследования — оценить общую, зависящую от 

заболевания, бессобытийную, безрецидивную выживаемость 

больных РБ и кумулятивную вероятность сохранения глаз.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
В дизайне ретроспективного исследования проанализи-

рованы данные 240 детей, направленных с предварительным 

диагнозом «ретинобластома», обследованных и пролеченных 

в отделе офтальмоонкологии и радиологии ФГБУ «НМИЦ 

ГБ им. Гельмгольца» Минздрава России и ФГБУ «НМИЦ 

онкологии им. Н.Н. Блохина» Минздрава России с января 

2014 г. по декабрь 2017 г. В 5 случаях РБ исключили, диагно-

стировав у детей гемангиому сетчатки и диска зрительного 

нерва (n = 1), гамартому сетчатки и/или зрительного нерва 

(n = 2), нейрофиброму диска зрительного нерва у пациента с 

нейрофиброматозом I типа (n = 1) и ретинит Коатса (n = 1).

Два пациента направлены в многопрофильные специализи-

рованные стационары для дообследования с целью исклю-

чения системных заболеваний (в том числе муковисцидоза). 

В 2 случаях проследить судьбу детей, родители которых 

отказались от предложенного лечения, не удалось. Пятеро 

пациентов потеряны для наблюдения. Данные пациенты 

исключены из исследования. 

При детальном анализе смертности отмечено, что 

один случай закончился летальным исходом через 4 года 

после постановки диагноза по причине отказа родителей от 

предложенного лечения, 2 случая — по причине позднего 

обращения родителей на далеко зашедшей стадии с экстрао-

кулярным ростом РБ и метастазами в головном мозге, когда 

проведение лечения было невозможным. Таким образом, 

в исследование вошли 223 ребенка с РБ (126 мальчиков, 

97 девочек), которые получали лечение в возрасте 

от 0 до 88 мес (средний возраст на момент начала лечения 

составил 20,0 ± 1,0 мес, медиана — 15 мес). Под нашим 

наблюдением находился пациент, у которого РБ была диа-

гностирована в 37 лет, что является редкостью. Перед лече-

нием пациенты обследованы для исключения генерализации 

РБ. Монокулярную форму заболевания диагностировали 

в 69,1 % случаев (n = 154), бинокулярную форму — в 30,9 % 

(n = 69). Данные распределения РБ по латеральности и 

группе по классификации ABC представлены в таблице 1. 

При бинокулярной форме РБ выявлена на более ранних 

стадиях, в отличие от монокулярной формы поражения, при 

которой группу E диагностировали в 2 раза чаще (p < 0,01), 

когда сохранение глаза практически невозможно. Стадия T1 

по классификации TNM выявлена в 69 (23,6 %) глазах, 

стадия T2-T3 — в 213 (72,9 %) глазах. Экстраокулярная форма 

(стадия T4) выявлена в 3,4 % случаев (n = 10).

Исследуемые параметры включали пол, возраст на 

старте лечения, латеральность заболевания, группу РБ по 

классификации АВС [20], характер проведенного лечения 

(первичная энуклеация или попытка органосохраняющего 

лечения), период от начала лечения до даты смерти в резуль-

тате любой причины или до даты последнего визита пациента 

(общая выживаемость), период от начала лечения до даты 

смерти только от данной болезни (метастатическая болезнь) 

или до даты последней явки пациента (выживаемость, за-

висящая от основного заболевания), период от момента 

наступления ремиссии до момента возникновения рецидива 

(безрецидивная выживаемость), период от начала лечения до 

момента прекращения ремиссии независимо от причины, 

приведшей к ней (бессобытийная выживаемость). Под собы-

тием подразумевались появление нового опухолевого очага, 

увеличение первичного очага в размерах, продолженный 

рост, распространение на новые участки стекловидного тела, 

метастазирование РБ в отдаленные органы, смерть пациента.

Диспансерное наблюдение осуществляли в соответ-

ствии с федеральными клиническими рекомендациями 

1 раз в 3 мес в течение первого года после окончания лечения, 

затем один раз в 6 мес в течение второго года, в дальней-

шем — 1 раз в год в детском консультативно-поликлиниче-

ском отделении НМИЦ глазных болезней им. Гельмгольца 

и НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохина. Пациенты, которые 

Таблица 1. Распределение РБ по латеральности и группе по классификации ABC
Table 1. RB depending on laterality and group according to the classification of ABC

Группа РБ 
RB Group

Монокулярная РБ, количество глаз
Monolateral RB, number of eyes

n = 154

Бинокулярная РБ, количество глаз
Bilateral RB, number of eyes

n = 138

Общее количество глаз
Total number of eyes

n = 292

A 0 16 (11,6 %) 16 (5,5 %)

B 15 (9,7 %) 38 (27,5 %) 53 (18,2 %)

C 23 (14,9 %) 18 (13,0 %) 41 (14,0 %)

D 29 (18,8 %) 29 (21,0 %) 58 (19,9 %)

E 87 (56,5 %) 37 (26,8 %) 124 (42,5 %)
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по различным причинам не могли приехать на контроль-

ный осмотр, сообщали о себе по телефону, факсу и через 

родственников путем передачи справок от онкологов, оф-

тальмологов и педиатров с места жительства. Часть данных 

получена путем запросов в департаменты здравоохранения 

по месту жительства пациентов.

Статистическая обработка результатов исследова-

ния выполнена с использованием приложения Microsoft 

Excel 2010 и статистической программы IBM SPSS Statistics 

23.0 с применением традиционных (критерии Стьюдента и 

Фишера) статистических инструментов. Проведен расчет 

среднего арифметического значения (М), стандартной ошиб-

ки среднего арифметического значения (m), минимальных 

(min) и максимальных (max) значений, медианы и интерк-

вартильного размаха. Для исследования выживаемости па-

циентов после лечения использовался статистический метод 

множительных оценок Каплана — Мейера. Для сравнения 

функций выживания в разных группах использовали логран-

говый тест, критерий Breslow и TaroneWare.

РЕЗУЛЬТАТЫ
В дизайне ретроспективного исследования проанализи-

рованы данные 223 пациентов. Общая 1-, 2-, 5-летняя выжи-

ваемость детей, получивших лечение по поводу РБ (n = 223), 

составила 98,6 ± 0,8, 97,1 ± 1,2, 96,4 ± 1,4 % соответственно 

(рис. 1). Медиана срока наблюдения за пациентами составила 

40 мес (интерквартильный размах — от 27 до 53 мес).

Один ребенок с монокулярной РБ группы E после пер-

вичной энуклеации направлен на проведение химиотерапии 

в онкологический стационар по месту жительства. Случай 

закончился летальным исходом в результате полиорганной 

недостаточности спустя 2 дня после первого курса химиоте-

рапии в составе карбоплатин + винкристин. Таким образом, 

5-летняя выживаемость детей, зависящая от основного за-

болевания, составила 96,8 ± 1,3 % в общей когорте (n = 222), 

96,5 ± 1,5 % в группе детей с монокулярной РБ (n = 153),

97,3 ± 2,7 % при бинокулярной РБ (n = 69) (рис. 2, 3). 

При оценке с помощью логрангового критерия, критериев 

Breslow и TaroneWare достоверных различий между группами 

не выявлено (p = 0,457; 0,305; 0,368 соответственно).

При анализе выживаемости в зависимости от стадии 

заболевания выяснилось, что при интраокулярной РБ 

5-летняя выживаемость детей, зависящая от заболевания и 

составляющая 99,2 ± 0,8 %, выше, чем при экстраокулярной 

РБ — 48,0 ± 16,4 % (рис. 4). Все три теста подтверждают, что 

различия статистически значимы (p = 0,001).

Результаты исследования 5-летней бессобытийной 

и безрецидивной выживаемости больных каждой группы 

представлены на рисунках 5–8. Бессобытийная 5-летняя вы-

живаемость детей, получивших лечение (n = 223), составила 

66,7 ± 3,6 %. При монолатеральном поражении (n = 154)

5-летняя бессобытийная выживаемость составляет 

74,1 ± 4,2 %, что статистически значимо выше, чем при би-

латеральном поражении (n = 69) — 50,6 ± 6,2 % (p = 0,001).

Рис. 1. Общая выживаемость больных 
(n  =  223)
Fig. 1. Overall survival of patients (n  =  223)

Рис. 4. Выживаемость, зависящая от основ-
ного заболевания, при интраокулярной РБ 
(0) и при экстраокулярной РБ (1) 
Fig. 4. Disease specific survival in intraocular 
RB (0) and in extraocular RB (1)

Рис. 5. Бессобытийная выживаемость 
детей, получивших лечение по поводу РБ 
(n = 223) 
Fig. 5. Event-free survival of children receiving 
treatment for RB (n = 223)

Рис. 6. Бессобытийная выживаемость в груп-
пе больных, получивших лечение по поводу 
монокулярной РБ (1) и бинокулярной РБ (2) 
Fig. 6. Event-free survival of children receiving 
treatment for monolateral RB (1) and bilateral RB (2) 

Рис. 2. Выживаемость, зависящая от ос-
новного заболевания (n  =  222)
Fig. 2. Disease specific survival (n  =  222)

Рис. 3. Выживаемость, зависящая от основ-
ного заболевания, при монокулярной (1) РБ 
(n = 153), при бинокулярной (2) РБ (n = 69) 
Fig. 3. Disease specific survival in monolateral 
(1) RB (n = 153) and in bilateral (2) RB (n = 69) 
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Безрецидивная 5-летняя выживаемость составила 

83,3 ± 3,1 % в общей когорте (n = 217). Из группы для рас-

чета безрецидивной выживаемости исключены 6 пациентов, 

у которых не достигнута ремиссия по причине летального 

исхода в результате метастатической болезни (n = 4); в ре-

зультате полиорганной недостаточности, кардиомиопатии, 

острой сердечной недостаточности III степени, острой 

почечной недостаточности III степени, токсического гепа-

тита, эрозивного гастродуоденита, отека головного мозга, 

отека легких спустя 2 дня после первого курса химиотерапии 

(n = 1). В одном случае ремиссия на настоящий момент не 

достигнута, ребенок получает системную химиотерапию 

(n = 1). Наименьшую вероятность рецидивов имеют па-

циенты с монокулярной РБ (n = 149), 5-летняя безреци-

дивная выживаемость которых составила 87,8 ± 3,3 %; при 

бинокулярной форме (n = 68) — 73,3 ± 6,4 %. Результаты 

анализа по трем тестам для сравнения полученных данных 

свидетельствуют о том, что имеются значимые различия в 

функции вероятности рецидивирования в зависимости от 

латеральности РБ, при этом прогноз лучше у пациентов с 

монокулярной формой РБ (p = 0,008; 0,012; 0,009). 

Из 223 детей, получивших лечение по поводу РБ, 

в 54,3 % случаев (n = 121) выполнена первичная энуклеация, 

из которых 38,1 % составляли дети с односторонним пора-

жением (n = 85), 16,1 % — с двусторонним (n = 36). Частота 

первичной энуклеации при монокулярной РБ значимо 

(в 2 раза) выше (55,2 %; 85 из 154 глаз), чем при бинокулярной 

РБ (26,1 %; 36 из 138 глаз; p < 0,01). Возможно, это обуслов-

лено тем, что при монолатеральной форме группу E, когда 

сохранение глаза практически невозможно, диагностировали 

в 2 раза чаще (p < 0,01). В 6 случаях первичной энуклеации 

выявлена РБ группы D, в остальных случаях — группы E 

(n = 115). 

У 138 пациентов (171 глаз) предпринята попытка орга-

носохраняющего лечения. Из них у 123 (89,1 %) детей удалось 

сохранить 152 глаза (88,9 %; рис. 9, 10). При монокулярной 

РБ у 57 из 69 пациентов (82,6 %; 57 глаз: группы B — 15 глаз, 

C — 18, D — 19, E — 5; рис. 11) удалось сохранить глаза, что 

составило 37,0 % от общего количества больных с моно-

кулярной РБ (n = 154). При бинокулярной РБ у 66 (95,7 %) 

из 69 больных удалось сохранить 95 из 102 глаз (93,1 %; груп-

пы A — 16 глаз, B — 38, C — 14, D — 24, E — 3), что составило 

68,8 % от общего количества глаз группы больных с бино-

кулярной РБ (n = 138; табл. 2). При бинокулярной форме 

удается сохранить большее количество глаз (p = 0,046), что 

может быть связано с более ранним выявлением заболевания, 

чем при монокулярной форме.

Кумулятивная вероятность сохранения глаз (n = 171) 

составила 85,7 ± 3,7 % через 5 лет (рис. 12): при монокулярной 

РБ (n = 69) — 78,2 ± 6,6 %, при бинокулярной РБ (n = 102) —

92,2 ± 2,8 %. По данным 3 тестов выявлена статистически 

значимая межгрупповая разница вероятности сохранения 

глаз при монокулярной и бинокулярной РБ (p = 0,042; 

0,044; 0,045; рис. 13). Возможно, это связано с выявлением 

РБ на более ранних стадиях развития при билатеральной 

форме. Пятилетняя кумулятивная вероятность сохранения 

глаз в зависимости от групп A, B, C, D составила 100, 100, 

76,6 ± 6,9, 71,1 ± 1,9 % соответственно (рис. 14).

Пятилетняя выживаемость детей с монокулярным 

поражением, зависящая от основного заболевания, при 

органосохраняющем лечении (n = 69) составила 100 %, 

после первичной энуклеации (n = 85) — 93,4 ±2,9 % (рис. 

Рис. 7. Безрецидивная выживаемость 
(n = 208) 
Fig. 7. Relapse-free survival (n = 208)

Рис. 9. Ретинобластома с экзофитным ростом до (A) и после (Б) локальной химиотерапии
Fig. 9. Retinoblastoma with exophytic growth before (A) and after (Б) local chemotherapy

Рис. 10. Ретинобластома с экзофитным ростом до (A) и после (Б) локальной химио-
терапии
Fig. 10. Retinoblastoma with endophytic growth before (A) and after (Б) local chemotherapy

Рис. 8. Безрецидивная выживаемость боль-
ных монокулярной (1) и бинокулярной (2) РБ 
Fig. 8. Relapse-free survival of patients with 
monolateral RB (1) and with bilateral (2) RB

А Б

А Б
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15), что подтверждено статистически: кривая выживаемо-

сти детей при применении органосохраняющего лечения 

значимо отличается от кривой выживаемости при пер-

вичной энуклеации (p = 0,033; 0,034; 0,033). Полученные 

данные свидетельствуют о том, что органосохраняющее 

лечение, проведенное по строгим показаниям, при интра-

окулярной РБ не повышает риск метастазирования и смерти. 

Безрецидивная выживаемость детей с монокулярной РБ 

при органосохраняющем лечении составила 72,7 ± 8,4 % 

(рис. 16). Несмотря на то, что в четверти случаев при органо-

сохраняющем лечении высока вероятность рецидива, шансы 

на сохранение глаз велики.

ОБСУЖДЕНИЕ
В настоящее время РБ относится к высококурабель-

ным заболеваниям с выживаемостью более 90 % в развитых 

странах [21]. В США 5-летняя выживаемость пациентов с 

РБ (2003–2009 гг.) составляет 99 % (99,8 % — для монола-

теральной формы, 97,6 % — для билатеральной формы) [1].

Показатели выживаемости в США увеличились с 1970 

Таблица 2.  Эффективность органосохраняющего лечения РБ
Table 2. The effectiveness of organ-preserving treatment of RB

Результат
Result 

Монокулярная 
форма 

Monolateral RB 
n = 69*

Бинокулярная 
форма

Bilateral RB 
n = 102*

Удалось сохранить, 
количество глаз
Organ-preserving 
treatment was 
successful, number 
of eyes

57 (82,6 %) 95 (93,1 %)

Примечание. * — количество глаз с попыткой органосохраняющего 
лечения.
Note. * — number of eyes when trying organ-preserving treatment.

Рис. 11. Эффективность органосохраняющего лечения при моно-
кулярной РБ в зависимости от групп по классификации ABC
Fig. 11. The effectiveness of organ-preserving treatment for monocular 
RB, depending on the groups classified by ABC

Рис. 12. Кумулятивная вероятность сохра-
нения глаз (n = 171) 
Fig. 12. Ocular survival cumulative probability 
(n = 171)

Рис. 15. Выживаемость детей с монокуляр-
ной РБ, зависящая от основного заболева-
ния, при попытке органосохраняющего ле-
чения (1) и после первичной энуклеации (0) 
Fig. 15. Disease specific survival of children 
with monolateral RB with organ-preserving 
treatment (1) and after primary enucleation (0)

Рис. 13. Кумулятивная вероятность сохра-
нения глаз при монокулярной (1) и биноку-
лярной (2) РБ 
Fig. 13. Ocular survival in monolateral RB (1) 
and bilateral (2) RB

Рис. 16. Безрецидивная выживаемость 
детей с монокулярной РБ при попытке ор-
ганосохраняющего лечения
Fig. 16. Relapse-free survival of patients 
with monolateral RB with organ-preserving 
treatment

Рис. 14. Кумулятивная вероятность со-
хранения глаз в зависимости от групп по 
системе международной классификации 
ABC (1 = A, 2 = B, 3 = C, 4 = D) 
Fig. 14. Ocular survival depending on the 
groups of the international classification ABC 
(1 = A, 2 = B, 3 = C, 4 = D)
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по 2010 г., при этом общая 5-летняя выживаемость за 

1975–1979 гг. составила 93,7 %, за 1980–1989 гг. — 93,7 %, 

за 1990–1999 гг. — 97,5 % и за 2000–2010 гг. — 97 % [22]. 

По данным E. Broaddus и соавт. [23], 5-летняя выживаемость 

в США увеличивалась с 92,3 % (1975–1984) до 93,9 % (1985–

1994) и до 96,5 % (1995–2004). Однако в последней работе 

авторы учитывали в качестве причины летальных исходов 

не только метастатическую болезнь и трилатеральную форму 

РБ, но и вторые злокачественные опухоли, сепсис и другие 

факторы. По данным регистра НМИЦ глазных болезней 

им. Гельмгольца [2], 5-летняя выживаемость больных РБ 

составляла 98,6 и 94,5 % при односторонней и двусторонней 

формах соответственно. Общая 5-летняя выживаемость при 

группах C-D составляет 97,7 % [24]. В нашем исследовании 

общая выживаемость характеризует всю группу больных, на-

чавших лечение, и показывает фактическую выживаемость 

на указанный срок наблюдения, учитывая летальный исход 

как в результате метастатической болезни, так и осложнений 

лечения. Для расчета выживаемости, зависящей от основ-

ного заболевания, смерть от других причин, кроме смерти 

от метастатической болезни, не учитывалась. По нашим 

данным, общая 5-летняя выживаемость детей, получивших 

лечение по поводу РБ, составила 96,2 ± 1,4 %. Выживаемость 

детей, зависящая от основного заболевания, в общей когорте 

составила 96,8 ± 1,3 %, в группе детей с монокулярной РБ — 

96,5 ± 1,5 %, при бинокулярной РБ — 97,3 ± 2,7 %. Необхо-

димо отметить, что, по нашим данным, при билатеральном 

поражении выживаемость несколько выше по сравнению 

с монолатеральной формой, что соответствует данным 

A. MacCarthy и соавт. [25]. Однако достоверных различий 

между ними не выявлено.

В многоцентровом когортном ретроспективном ис-

следовании J. Lu и соавт. [8] продемонстрировали данные по 

метастазированию и общей выживаемости больных моно-

кулярной РБ после первичной энуклеации (2007–2017 гг.). 

Авторы отмечают, что метастатическая болезнь развилась у 

9 (3,9 %) из 228 пациентов. Средний срок от момента уста-

новления диагноза до метастазирования составил 6,5 мес 

(от 2 до 12 мес). Из них летальный исход наступил в 4 слу-

чаях, в среднем через 18 мес после выявления метастазов 

(от 2,8 до 45 мес). Средний срок наблюдения за 5 выжившими 

пациентами с метастатической болезнью составил 45 мес 

(от 14 до 91 мес) после развития метастазов. Вероятность для 

пациентов с монокулярной РБ после первичной энуклеации 

прожить 5 лет без метастазирования, по данным J. Lu и соавт., 

составила 96 % (95%-ный доверительный интервал (ДИ): 

94–99 %). Выживаемость пациентов составила 98 % 

(95%-ный ДИ: 96–100 %) [8]. По нашим данным, выживае-

мость детей с односторонним поражением после первичной 

энуклеации составила 93,4 ± 2,9 %, что соответствует данным 

литературы. 

Благодаря усовершенствованию лучевых технологий, 

внедрению новых химиопрепаратов и методов их доставки, 

в последние 15 лет достигнут значительный прогресс в ле-

чении больных РБ. Органосохраняющее лечение позволяет 

сохранить глаз не только как анатомический орган, но и обе-

спечить остаточное предметное, а в ряде случаев и высокое 

зрение [26]. При использовании тандемного комбиниро-

ванного подхода, включающего системную и селективную 

интраартериальную химиотерапию с дополнением при 

необходимости интравитреальной химиотерапии и методов 

локального разрушения опухоли, 5-летняя вероятность со-

хранения глаз при РБ групп C и D составляет 81,8 и 80,0 % 

соответственно [24]. По данным D. Abramson и соавт. [27], 

вероятность сохранения глаз при бинокулярной форме при 

применении комбинированного лечения, включающего 

СИАХТ и методы локального разрушения, составляет

99,2 % через год, 96,9 % через 2 и 3 года и 94,9 % в течение 

4–7 лет. Эффективность лечения составила 100 % глаз с 

РБ группы A, 93 % — группы B, 90 % — группы C и 47 % — 

группы D [28]. 

По нашим данным, при попытке органосохраняющего 

лечения при монокулярной РБ удалось сохранить 82,6 % 

глаз (n = 57 из 69 глаз), при бинокулярной РБ — 93,1 % глаз 

(n = 95 из 102 глаза). Пятилетняя вероятность сохранения 

глаз в зависимости от групп A, B, C, D составила 100, 100, 

76,6 ± 6,9, 71,1 ± 11,9 % соответственно. Безрецидивная 

выживаемость детей с монокулярной РБ при попытке ор-

ганосохраняющего лечения, по нашим данным, составила 

71,3 ± 8,4 %. Это подтверждает данные J. Francis и соавт. [29] 

о том, что примерно у четверти пациентов при органосохра-

няющем лечении возникают рецидивы, но при этом шансы 

на сохранение глаз велики.

Тенденция к расширению показаний для комбини-

рованного органосохраняющего лечения поддерживается 

большинством специалистов [15, 30, 31]. Показано, что 

применение локальной химиотерапии при РБ групп C-D не 

увеличивает количество рецидивов и частоту смертности от 

метастатической болезни [15, 32, 33]. По данным D. Abramson 

и A. Schefler [26], случаев метастазирования при примене-

нии СИАХТ (тандемной терапии) не отмечено со средним 

сроком наблюдения до 3 лет. Риск смерти от метастати-

ческой болезни детей с интраокулярной РБ, получавших 

СИАХТ, в течение 10 лет после начала лечения составляет 

менее 1 % [34].  По нашим данным, 5-летняя выживаемость 

детей с односторонним интраокулярным поражением, зави-

сящая от основного заболевания, при органосохраняющем 

лечении составила 100 % в группах A-E, что свидетельствует 

о том, что cтрогое соблюдение критериев для органосохра-

няющего лечения не повышает риск метастазирования и 

смерти у данных пациентов.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
В настоящей работе проведен анализ общей, зависящей 

от основного заболевания, бессобытийной, безрецидивной 

выживаемости и вероятности сохранения глаз в когорте 

пациентов, получивших лечение по поводу РБ в двух феде-

ральных центрах. Показано, что при первичном обращении 

односторонняя РБ (группа E), при которой невозможно 

проведение органосохраняющего лечения, выявлена 

в 56,5 % случаев, что в 2 раза чаще, чем при двусторонней 

РБ — 26,8 % (p < 0,01). Таким образом, при бинокулярной 

форме удается сохранить большее количество глаз, чем при 

монокулярной форме. Выбор в пользу метода органосохраня-

ющего лечения зависит не только от стадии и латеральности 

опухоли, но и от строгого соблюдения протокола лечения, 

которое нужно проводить в клиниках, специализирующихся 

на лечении РБ. Строгое соблюдение критериев для органо-

сохраняющего лечения не повышает риск метастазирования. 

Показано, что вовремя проведенная энуклеация при абсо-

лютных показаниях остается методом выбора для спасения 

жизни ребенка. Таким образом, за последнюю декаду лет 

произошла революция в терапии детей с РБ, обусловленная 

как внедрением новых высокотехнологичных методик, так 

и сменой стратегии лечения, направленного на увеличение 

выживаемости и качества жизни ребенка.
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