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视网膜母细胞瘤(简称 RB)是婴幼儿常 

见的眼内恶性肿瘤。与我国眼内恶性肿瘤的 

首 位 (30 以 上)，占 我 国儿 童 死 亡 率 的 

1 。因此，RB严重威协儿童的健康 。本文 

就 1971~1992年 21年间临床诊断为 RB的 

病例 91倒进行临床、病理及存活者的染色体 

检查分析。 

资料分析 

1．一般情况 91例中男 47倒，女 44倒 。男 t 

女≈1：1。年龄 ～11岁．平均8岁。单眼84倒。双 
L ‘ 

眼7倒，男 4倒，女3例。有家族史3例。病理确诊为 

RB的 85倒，临床误诊为 RB的 6倒-确诊为 RB者， 

存活 12年以上的 1o倒。 

2．RB就诊原因。常由父母或亲属发现患儿有猫 

眼、眼红、眼球突出等表现。详见表 I 

表 1 RB就诊原因 

症状或体征 例数 百分率 

猫 眼(白瞳或瞳孔领 内黄光 
反射) 

视力下降 

眼 红 痛 

斜 视 

39 46 

4 5 

10 13 

2 2 

荆大庆 

弱 程 

眼球突出 3O 35 

台 计 85 100 

3．RB临床分期与视神经改变的关系 本文眼 

内期视 神经受侵犯率最低 ，转 移期视 神经受侵犯率 

最高。经统计学处理 P<O．005．各组间差异具有高 

度显著性 ．见表 2。 

表 2 RB临床分期与视神经改变的关系 

= 23，P< O．005 

4．本组病理分型参照王延华 1984年分型方 

法“】，分为未分化型 、低分化型殛高分化型 高分化 

型多数瘤细胞呈菊花形排列t低分化型仅 少数 瘤细 

胞呈菊花形排列 ．未分化型瘤细胞不呈菊花形排列。 

本文视神经受侵 犯与病理分型的关系经统计学 处 

理 ．无显著性差异 。见表 3。 

表 3 病理分型与视神经受侵犯的关系 

塑兰竺 墨崔量 ￡黉 皇 
高分化型 7 8 18 46 
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低分化型 9 10 19 {8 

未分化型 33 18 51 65 

合 计 49 
———7 i百 

36 85 

P > 0．05 

5．瘤细胞侵犯眼内各结构情况，8s例 中有的一 

例同时侵犯几个部位，葡萄膜及巩膜 详见表 4。 

表 4 瘤细胞侵犯眼内吝结构的情况 

表 5 存活者临床分期、病理 

改变和染色体畸变率 

． 。 ． ⋯  
病理改变 鐾荤 病人临床分期 

n  『 视神经 分型 蔓鹾箍丽嚣{；莆甄 
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讨 论 

1．发病年龄 

RB多见于 3岁左右的婴幼儿，文献 报 

道最小的可发生于出生后几天 ，最大的 8岁． 

偶可见于成人 。本组资料表明平均年龄为 3 

岁，晟小的 4个月，最大的 1l岁，与以往文献 

报道的基本相符，但有年龄偏大的病例。男： 

女≈1：1，其中有家庭史的 3例，均为同胞患 

病，双眼 RB7例。 

2．视网膜母细胞瘤就诊原因分析 

猫眼是 RB晟早、最常见的体征，多数病 

人以此来就诊 ，本组资料出现猫眼的 39例． 

占就诊原因的 46 ，其次为眼球突出。临床 

上我们可以看到经病 理确诊为 RB的病例． 

无论以何种原因就诊，追问病 史早期均有猫 

眼的历史 ，所以对此体征应引起高度重视 ，以 

便于早期发现，早期诊断和治疗。斜视也是一 

个不容忽视的体征，患儿出现斜视说明黄斑 

已受累，视力丧失。这种幼儿的斜视不能简单 

地认为是共转性斜视，应作详细的眼底检查． 

排除 RB的可能性。本组资料就诊原因详见 

表 l。x摄片视神经孔有改变的阳性率低，本 

组资料仅 16 有异常 ，而且多存在于眼外和 

全身转移期。但病理发现视神经阳性率为 

56 。因此 ，早期 x摄片确诊 RB和确定有无 

扩散意义不大，仅供参考 

3．临床分期 

目前我国对 RB的分期采用传统的分期 

方法 ，按肿瘤的临床发展过程分为 I期眼 内 

期，I期继发青光眼期，11期眼外期和IV期全 

身转移期，但这并不完全表明肿瘤是按上述 

过程发展的，在任何一期都有转移的可能。本 

组资料表明眼内期视神经阳性率 8 ，青光 

限期视神经阳性率 49 ，眼外期视神经阳性 

率83 ，全身转移期视神经阳性率 89 (见 

表 2)。从中我们可以看出转移可发生于任何 
一 期，这仅仅表示直接蔓延，除此之外有血行 

和淋巴转移 因此 ，这进一步的揭示肿瘤的发 

展不完全是按传统的分期方法进行的，早期 

就可以有转移，当然越晚期，视神经越易受侵 

犯，越易转移。提醒我们注意无论临床诊断任 
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何一期，在行眼球摘出或眼内容剜除术后都 

应作放疗 ，以便进一步的然杀死肿瘤细胞。 

4、视网膜母细胞瘤的病理改变 

视网膜母细胞瘤的诊断主要根据年龄、 

病史和体征，特别是瞳孔领呈黄光反射。但确 

诊必需由病理检查证实。病理分为高分他化 

型，主要是菊花型。瘤细胞起源于视网膜外核 

层，是成群的大型柱状细胞 ，具有一边缘清楚 

的园形核 ，细胞排列成所谓 菊花形”，中心腔 

无血管，多见胶样或透明物质。此型恶性程度 

低，预后好。低分化型，为菊花型和假菊花型 

两种形式混合。假菊花型是由染 邑很深的密 

集的小型细胞的 i0~20层围绕血管排列形 

成，这种独特的结构主要是瘤细胞依靠血管 

获取营养的一种方式。此型恶性程度屑中等。 

未分化型镜下无菊花型结构，或仅有少量假 

菊花型结构，此型分化差，恶性程度最高。表 

3显示 了各种视神经受侵犯的情况，统计学 

处理各型视神经受侵犯率无显著性差异，提 

示病理分型与肿瘤的视神经蔓延无明显关 

系。表4显示肿瘤侵犯眼内各结构的情况-从 

中我们可以看出视神经是最易受侵犯的部 

位．巩膜也是肿瘤扩散的途径之一，有时瘤组 

织在未侵犯神经前，巳侵犯巩膜．而向周围扩 

散。 

5．存活者的临床病理分析和染色体畸 

变牢 

存活者的临床和病理资料(见表 5)显示 

大部份患者就诊于眼内期，早期发现是预后 

的关键，即使病理证实瘤细胞分化差，只要发 

现早 ，治疗早 ，预后就好。 

目前认为RB部份具有遗传性，特别是 

具有 1 3q14缺损的病例。13q14的缺损是RB 

病人特征性的染色体改变，本组资料的 10例 

存活者朱发现 13g14的缺损，但有文献报道 

RB病人的染色体具有不稳定性。本组资料 

显示部份存活者染色体畸变率较高 ，提示这 

类患者具有对肿瘤的易感性 ，但这种畸变 

率与病理分型关系不大。 

6．误诊原因分析 

RB的诊断并不困难，但 RB与疑似病变 

的鉴别诊断，单从临床表现上区分仍有困难 ， 

容易误诊。在疑似病变 中以 COatS病和眼内 

容炎最常见，晶体后纤维增生和髓上皮瘤较 

少 见。 

(1)与 COatS病 的鉴别 ，COatS病多见于 

青年男性 ，单眼受累，病程缓慢，眼底见视网 

膜血管下广泛的灰白邑渗出，并有胆固醇结 

晶沉着 。病理改变主要是视网膜外层出血合 

并渗出性病变，与RB的病理改变完全不同。 

(2)与转移性眼内容炎的鉴别 该病多继 

发于全身性感染之后，眼部常有 明显的炎症 

反应，病理改变为炎症性病变。 

(3)与晶体后纤维增生和髓上皮瘤的鉴 

别 ．前者多见于早产儿，有过量吸氧史，双眼 

受累．病理改变为一种纤维膜样组织位于晶 

体后。髓上皮瘤较罕见，临床表现类似 RB。 

瘤细胞起源于睫状体的无色素细胞，镜下见 

瘤细胞呈柱形和长园形组成菊形团或往复回 

旋，排成管形，此瘤分化高，恶性程度低。 

总之，在临床上遇见不典型症状者 ，无法 

肯定为肿瘤时，应观察，若眼球无功能时，应 

劝告做眼球摘出，作病理检查，以免误诊。做 

到对RB的早期诊断、早期治疗。 
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