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税 H 膜 母 细 胞 瘤 ( R e t i o I ) l a s h ) i l i a ， R B ) 是 一 种 来 源 丁 )匕

感受 器 前 怵细 胞 的恶 性 肿 瘤 I ”
．． 9 0 ％ 1．2 I ：Ag @ f~fJ 虬 丁 5 岁前 、

是 儿童 最 常 虬的 眼 内恶 性 肿 瘤 I。 I
。 成 人 罕 虬 ， 故 在 成人 眦 内

，‘位忡 病 变 的 峪 别诊 断 叶1常忽 视 了 R B 的 诊断 ， 现 将 我 院 收

iri S9 l 例 5 1 岁女 性 单 眼 发病 的 R B 病 例 报 告 如 下 。

1 病 例 报 告

患 者 ． 女 一 1 岁 ， 人 院 胁 2 月 尢 明 显诱 冈 左 眼 突 然 Ⅲ 脱

叶1央 视 物 遮 挡 感 伴 视 力 卜降 ， 无 视 物 变 形 ． 冈 尢 眼 部 红 痛 及

头 痛 等症 状 ． 战 术予 重 视 。 2 月 来 卜述 症 状 尢 明 碌 变 化 ， 于

2 0 0 6 年 3 月 2 1 口束 我 院就 诊 。．

无 眼 部肿峭 的 家 族痫 史 ，

眼 部 俭 盘 ：V o d l ． 2 ；V o s H M ， 不 能 矫 I l：。 有 恻 恨前 节 及 眼 底

正 常 序 跟 眼 似正 ． 各 方 向 眼球 运 动无 障碍 ， 球 结 膜 无 充 m ，

角膜 透 明 ， 胁房 深 度 正 常 ， f铺状 体透 明 ， 未 见玻 璃 休 何 明 硅 混

浊 双 LJ 『口J接 俭 眼 镜 卜， 芽 眼 后 极 部 视 网 膜 有 � 淡 黄 ㈠色球

形 隆 起 肿 块 ， 砸 伸 入 玻 璃 体 腔 ， 以 至 视 盘 不 能 窥 清 ， 肿 块 表 面

m 臀 l i 甫 辽 曲 ， 周 嗣 伴 有 浆 液 性 视 网 膜 脱 离 ( IN 1 ) ．． 眼 压 正

常

图 1 术 中 采 图 ， 显 示 后 极 部 视 网 膜 隆起 ， 其 上 血 管 丰 富 迂 曲

作 者 介 绍 ： 黄 熙 ( 1 9 8 l _ ) ， 女 ， 硕 士 ，

研 究 方 向 ：视 网 膜 疾 病 ，

通 讯 作 者 ： 张 军 军 ， 男 ， 教 授 ， E - m a i l ：z h a n g j u n j u

B 超 娃 示 玻 璃 体 腔 内 岛 川 J
：i 均 质 I

‘
i 位 痫 变 ． 节 蔺 状 生

长 ， 坫 底 部 与眼 球 壁 相 连 ( 刚 2 ) ；C T 捉 川0 A ~ItE 球 后 I ：份 椭 网

形 肘，块 ， 向球 内突 起 ， 与球 壁 旱 锋 密 度 ． 球 后 及 球 外 睢 内结 构

未 见 件常
”

；M R I 提 示 引t 块 位 r IIk 球 内 j ：份 ， 其宽 牲 底
‘

j 眼 球

J ：避 相 连 。 向 眼 球 内 生 K ， 旱 f jlj 趣 T ， 、 R 卡̈ 改 变 ， 约 12 。 。 ×

1 2 to n i × 2 0 i n m 大 小 ， 肿 块 局 限 于 睢 内 ， 术 弛 阳 }̈5外 生 K ( 罔

3 ) 。 诊 断 ：左 }f艮球 内 r 与位病 变 ( 脉 络 膜 黑 色 索 蟠 ? ) 、 ⋯ 号【g 恶

性 肿 瘤 的 可 能 性 及 患 眼 M 力 走，人 ， 故 征 得 患 并 ⋯ 崽 后 ， 存 J。0

Jf术卜行 左 眼 球 摘 除 术 ．．

图 2 B 型 超 声 显 示 玻 璃 体 腔 内高 回 声 均 质 占位 病 变

图 3 M R I T 1 W I 显 示 左 侧 眼 球 内上 份 肿 块 ， 宽 基 底 与 眼 球

上 壁 相 连 ， 眼 球 内生 长 ， 未 向眶 外 生 长

术 后 眼 球 送 病 理 检 查 ， 大 体 标 书 娃 ，J ÷眼 球 内 灰 红 色 2

市， g ra m × 7 ra m X 5 n u n 大 小 ， 质 软 。 艾 t

件 ， 伎犯 视 神经 起 始部
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病理切片光镜下见瘤细胞密集成团，呈弥漫分布。瘤细胞胞 

体小，胞浆少，核深染，无明显核仁，核分裂像多见，但未见玫 

瑰花形(Rossette)结节(图4 o诊断：视网膜母细胞瘤。 

免疫组化检查：NSE(-t-)，Syn(-t-)，GFAP(-t-)，S-100及 

HMB45均为阴性。排除恶性黑色素瘤。 

后随访 7个月，未见局部和全身的复发及转移病灶，右 

眼正常。 

图4 显微照相显示肿瘤为小细胞。核深染，有丝分裂相多 

(hematoxylin-e0sin HEx400) 

2 讨 论 

RB是最常见的儿童眼内恶性肿瘤，大部分见于 5岁前 

儿童，成人罕见。我们回顾了 1943年4月 19日一2006年 l2 

月 28日国内外有关文献报道：发病年龄超过 20岁的 27例 

(见表 1)，其中国内文献报道 6例 。确诊为 RB病例的年龄 

中值为 37岁(19—74岁)，无性别差异。症状出现到就诊的时 

间从 l 64月。肿瘤在眼内的位置各异，其中3例肿瘤充满整 

个眼球[51。 

成人眼底灰 白色肿块的鉴别诊断主要包括脉络膜无色 

素恶性黑色素瘤 、脉络膜转移癌、淋巴瘤及化脓性眼内炎。然 

而，视网膜母细胞瘤也应作为鉴别诊断的病种之一 ，只是由 

于 RB在成人中发病率低 ，常未列入临床鉴别诊断的考虑范 

围。如果并发玻璃体种植，可出现玻璃体混浊或出血以及晶 

状体混浊，此时 RB的诊断将更加困难 91。 

儿童 RB影像学检查常可发现肿瘤 内有钙化斑点 ，是其 

重要的鉴别诊断要点。但成人病例中，钙化斑点并非最重要 

的诊断依据。在以往的 27例病例报道中，仅有 2例发现了 

肿瘤内钙化斑点 1，其余病例描述中并未涉及该征象。本例 

表 1 成人视网膜母细胞瘤病例 

作者 年龄，性别 病程(月) 肿瘤大d,(mm) 患眼，肿瘤位置 Rosette RC细胞 
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患者的影像学检查也未见钙化斑点。 

病理组织学上 RB基本上是未分化的神经母细胞 ，可起 

源于视网膜的任一核层翻。最具特征性的病理改变为 Rossette 

结节的形成 。典型的 Fw rosseRe结节由立方形细胞组成， 

中央围绕 1空腔 ，在光镜下近中央腔边缘有 1环状膜【l21。 

Homer—Wright rossette结节瘤细胞胞 突交错伸 出 占据 中 

心旧。Fleurettes结节为瘤细胞胞突呈花束状，具有光感受器 

分化【l21。回顾以往 27例病案报道 中，18例发现 to,seRe结 

节[s-tt,ts]，其中9例为Fw，5例为Homer—Wright，其余形态为 

非典型性，但未见fleurettes结节的报道。本例未见 Rossette结 

节，可能由于切片损失了较多瘤体细胞。目前 RB尚无特征 

免疫组化标记，但对脉络膜恶性黑色素瘤HMB--45和转移癌 

角蛋白染色均呈阴性。在本例 中，神经元异性烯醇化酶 

(NES)RB瘤细胞及视神经呈阳性 ，SYN瘤细胞呈阳性 ，神经 

胶质原纤维酸性蛋白(GFAP)呈阳性反应的细胞多位于肿瘤 

边缘及血管周围。S一100以及 HMB一45瘤细胞呈阴性反应。 

视 网膜细胞瘤(Retino c~oma，RC)是一种视网膜良性 

肿瘤 ，由表型 RB1基因点突变而来，携带与 RB相似关联的 

基因fJ41。成人 RB究竟是原发或是由RC恶变而来 ，尚不得而 

知。如果在成人 RB中发现良性形态的区域 ，支持这种可能 

性的存在，并能部分解释患者对出现症状和体征后长时间的 

耐受。Singhtt 和他的同事阐述了由Rc向RB恶性转化的危 

险性为 4％。但回顾以往 27例病案，发现 3例与 RC相关联， 

本例在病理检查中也未发现瘤体内有良性细胞形态的区域， 

故 RB可能由 RC发展而来的假说还需要对 RC患者进行长 

期临床观察来证实。 
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