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22$摘要%2视网膜母细胞瘤&H"'是一种主要发生在 4 岁以下儿童的恶性肿瘤( 近年来"H"的治疗正在
不断进步"新方法和治疗策略的开发对于改善 H"患者生存率与保眼率具有重要意义( 然而在低收入与中等
收入国家"由于经济条件差"医疗资源有限等原因"使得晚期 H"患者数量逐渐增多"生存率下降( 为此"印度
医学研究委员会起草了.视网膜母细胞瘤治疗共识指南/( 本文对该指南进行解读"并根据单侧U双侧 H"的
具体分期"为低收入与中等收入国家的眼内*眼外 H"患者的治疗与管理提供个性化建议(

$关键词%2视网膜母细胞瘤+ 静脉内化学治疗+ 动脉内化学治疗+ 放射治疗
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22视网膜母细胞瘤&%V/,)?Y8(+/?7("H"'是儿童最常
见的 一 种 眼 部 恶 性 肿 瘤" 发 病 率 为 0U@1 111d
0U04 111, 0- "多见于 4 岁以下儿童( 该病发病率在地

域*性别及种族等方面无显著差异( 然而"受经济条件
与医疗水平的限制"不同地区的患儿生存率和保眼率
存在较大差异( 高收入国家 H"的平均诊断年龄为
03N0 个月";PN4R的患儿为眼内 H""仅 0N4R为眼外
H""生存率为 011R+而低收入和中等收入国家 H"的
平均诊断年龄为 51N4 个月"3;N0R为眼外 H""0PN;R

为全身转移期"生存率仅有 4BN5R, @- ( H"分为遗传
性和非遗传性"其中遗传性 H"更容易演变为双眼或
单眼多灶性 H""单眼发病的 H"仅占 04R( 遗传性
H"患者罹患其他肿瘤的风险显著增加"如松果体母细
胞瘤*骨肉瘤及黑色素瘤等( 双眼 H"患者在松果体
或蝶鞍区出现原发性肿瘤时"称为三侧性 H"&/%,8(/V%(8
%V/,)?Y8(+/?7("CH"' , 5- ( 非遗传性 H"多为单眼发病"

其发生非眼部肿瘤的风险较遗传性 H"低 , 3- (

随着医疗技术的不断进步及患者对治疗期望值的
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不断提高"目前 H"的治疗目标不仅仅是挽救患儿的
生命"还需保留患儿的眼球甚至视力( 因此"需根据
H"的分期*是否伴有种系突变 &-V%78,)V7X/(/,?)"
hG#'*家庭社会心理因素*以及可用的机构资源进行
个体化治疗

, 4- ( 然而 H"在低收入和中等收入国家往
往面临治疗资源分布不均*诊疗水平参差不齐等挑战"
使得 H"的预后不尽如人意( 中国与印度两国人口基
数大*医疗资源不均衡"面临相似的诊疗困境( 因此"
形成规范化治疗共识至关重要( 印度医学研究委员会
.视网膜母细胞瘤治疗共识指南/为构建适合我国国
情的诊疗路径提供了重要参考"其对优化中国 HY 诊
疗体系*提升患儿生存质量具有现实意义( 本文拟对
该指南进行解读"为我国的眼内*眼外 H"患者的治疗
与管理提供个性化建议(

7=A.的诊断

诊断 H"常通过临床表现*影像学检查*基因诊
断*脑脊液检查及骨髓穿刺等(

H"常见的临床表现为白瞳症 , =- "俗称0猫眼1"即
瞳孔区黄白色反光+其次为斜视( 随着肿瘤的生长"患
儿常出现眼球突出*视力下降*眼红*继发性青光眼*虹
膜红变等表现

H"影像学检查包括眼部 "型超声*眼眶 EC及
#H*( EC能够显示出肿瘤的形态*大小和位置"可以
很好地评估肿瘤的浸润范围"判断肿瘤是否侵犯眼球
壁*眶骨等周围结构 , B- ( 钙化是 H"的一个典型特征"
通过 EC扫描可以检测肿瘤的钙化情况"帮助疾病诊
断

, P- ( 而 #H*扫描可以评估患儿肿瘤病灶中的血供
情况"包括动脉瘤样血供和视网膜动脉血管扩张等特
征"通过这些特征可以很好地区分良性肿瘤和恶性肿
瘤"并且根据诊断结果来制定针对性的治疗方案( 此
外"#H*扫描还可以对脑脊液扩散加权成像进行检查"
有助于评估肿瘤的浸润范围和转移情况

, ;- ( 伴有 'VM
基因变异的患者可能发展为松果体母细胞瘤"指南指
出眼内视网膜母细胞瘤 & ,)/%(?&X8(%%V/,)?Y8(+/?7("
*TH"'伴有 'VM 基因变异可以通过 #H*筛查松果体
母细胞瘤( 鉴于松果体母细胞瘤发生率低*治疗效果
差"不建议进行常规随访筛查(

在 H"的诊断中"基因检测扮演着至关重要的角
色"尤其是针对 H"的筛查( H"主要由 H"0 双等位基
因失活所致( 0;B0 年"$8[%VK )̀XK+?) 发现了首个抑
癌基因 'VM"并提出了0二次打击假说1"即第 0 次突
变发生于生殖细胞"第 @ 次突变发生于体细胞( 0;P=
年"c%,V)K 等首次克隆出人类第 0 个抑癌基因 'VM"这

一发现是基于对 H"的深入研究"最终确定了 'VM 基
因位于 05 号染色体长臂上"并揭示了其与 H"的直接
关联( 故而"针对 'VM 基因变异的检测"成为了明确
H"诊断与预后评估不可或缺的一环 , 01- ( 部分遗传性
H"在双眼的发病时间上存在差异"患者初次就医时可
能仅发现一眼受影响( 然而"一旦基因诊断确认其为
遗传性 H""在治疗及后续观察期间"就必须密切关注
对侧眼的眼底状况"并适当提升复查频次"以便尽早察
觉*干预"从而优化治疗结果 , 00- ( 指南指出虽然基因
检测是确定变异的决定性手段"但在低收入和中等收
入国家中"其应用受到成本的限制(

骨髓穿刺*腰椎穿刺 &&V%VY%?+9,)(8[8X,K"E'c'以
及骨扫描用以排除转移 H", 0@- ( 刘慧娟等 , 05-

通过氟

代脱氧葡萄糖&正电子发射断层显像Un线计算机体层
成 像 仪 扫 描 检 测 & 9?+,/%?) V7,++,?) /?7?-%(9.ZU
&?79X/VK/?7?-%(9.Z"g6CUEC' H"的腮腺转移( 进行
全身骨扫描有可能提前发现疾病"但这项检查并非强
制性的( 指南指出眼外期 H"患者必须进行眼眶 #H*
和 E'c检查"g6CUEC扫描是选择性的(

E=A.的分期

E>72*TH"分期
*TH"最常用的 @ 种分期方法为国际视网膜母细

胞瘤分期&*)/V%)(/,?)(8E8(++,[,&(/,?) ?[HV/,)?Y8(+/?7("
*EH"'和眼内期 H"国际分类&*)/V%)(/,?)(8*)/%(?&X8(%
HV/,)?Y8(+/?7(E8(++,[,&(/,?)" **HE'( **HE有 @ 个版
本"分别是 @114 年 G,)) 提出的洛杉矶儿童医院版和
@11= 年 '.,V8K+等发布的费城版 , 03- ( 其中 *EH"是印
度研究中常用的分期方法

, 04- ( *EH"分期如下#$期#
肿瘤直径或厚度'5 77"且远离重要组织+"期#肿瘤
直径或厚度M5 77"或肿瘤距离黄斑'5 77"或肿瘤
距离视盘'0N4 77"或视网膜下积液仅限于肿瘤基底
部 5 77以内( E期又分为 E0*E@ 和 E5"分别是视网
膜下种植瘤距离原发肿瘤'5 77*玻璃体种植瘤距离
原发肿瘤'5 77*两者距离原发肿瘤均'5 77( 而
F期则包括 F0*F@ 和 F5"分别是视网膜下种植瘤距
离原 发 肿 瘤 M5 77* 玻 璃 体 种 植 瘤 距 离 原 发 肿
瘤M5 77以及两者距离原发肿瘤均M5 77( 6期是指
肿瘤占据眼球 41R以上"或出现新生血管性青光眼"
或前房*玻璃体*视网膜下出血"或是肿瘤侵袭视神经*
脉络膜&直径M@ 77'*巩膜*前房乃至眼眶(

指南指出视网膜脱离不作为 *EH"中 E组和 F组
分类的标准( 因此对于有视网膜脱离的患者"可以采
用 **HE分期标准#有视网膜脱离'0 个象限的 H"分
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为 E组"视网膜脱离M0 个象限的 H"分为 F组(
**HE分期如下&洛杉矶儿童医院版'#$期&风险

很低'#视网膜内散在微小肿瘤"此期对视功能无威
胁+肿瘤局限于视网膜内" 直 径 '5 77+ 且 距 黄
斑M5N1 77"距视神经M0N4 77+无玻璃体或视网膜下
肿瘤种植现象( "期&风险较低'#此阶段肿瘤同样无
玻璃体或视网膜下种植+但需注意"此期不包括 $期
大小和位置的肿瘤"且视网膜下液局限于肿瘤基底部
4 77以内( E期 &风险中等'#伴有局部视网膜下方
或玻璃体种植"以及散在不同大小和位置的肿瘤+玻璃
体和视网膜下方的肿瘤种植小且范围局限+视网膜内
部则存在着大小不一*位置各异的肿瘤+视网膜下积液
仅限于 0 个象限之内( F期&风险高'#玻璃体或视网
膜下广泛种植+肿瘤在眼内弥漫性生长"呈油脂状广泛
玻璃体种植+视网膜下种植呈板块状+视网膜脱离超出
0 个象限( 6期&风险极高'#此阶段具备不可逆转的
新生血管性青光眼*大量眼内出血*无菌性眼眶蜂窝织
炎*肿瘤紧邻前部玻璃体*肿瘤触及晶状体*H"呈弥漫
浸润型*眼球痨等任意一种或多种特征(

H"的临床分期包括眼内期*青光眼期*眼外期和
转移期( 眼内期是指肿瘤局限于眼球内"大部分患者
在此期可以保住眼球甚至部分视力( 眼外期是指肿瘤
突破眼球"如筛板*巩膜等"侵袭视神经和眼眶组织等(
若继发青光眼"即称为青光眼期( 肿瘤扩散至颅内或
经血液或淋巴转移"则称为转移期
E>E2眼外视网膜母细胞瘤分期

国 际 视 网 膜 母 细 胞 瘤 分 期 & *)/V%)(/,?)(8
HV/,)?Y8(+/?7('/(-,)-'Z+/V7"*H'''用于眼外视网膜
母细胞瘤&VJ/%(?&X8(%%V/,)?Y8(+/?7("6TH"'分期"其具
体分期如下

, 0=- #$期2眼球摘除*完全切除肿瘤(
"期2眼球摘除"伴有肿瘤累及巩膜外组织&*('*累及
视神经切口端&*Y'等形式的微小残留( !期2局部扩
展"出现明显眼眶疾病"耳前或颈淋巴结疾病( %期2
肿瘤转移性疾病+其中 (为肿瘤转移至骨*骨髓和U或
肝脏"但不累及中枢神经系统&&V)/%(8)V%W?X++Z+/V7"
E_''&(0 为单个病损"(@ 为多个病损'+Y 为累及 E_'
合并或不合并其他局部或转移性疾病& Y0 为累及视交
叉前视神经"Y@ 为 E_' 团块"Y5 为软脑膜疾病'(

G=A.的治疗

在过去的几十年里"H"的治疗取得了重大进展"
包括静脉内化学治疗&,)/%(WV)?X+&.V7?/.V%(9Z"*AE'*
动脉内化学治疗 &,)/%(L(%/V%,(8&.V7?/.V%(9Z"*$E'*玻
璃体内化学治疗 &,)/%(W,/%V(8&.V7?/.V%(9Z"*W,/E'*局

部治疗*放射治疗和手术治疗等 , 0B- (
G>72化学治疗
G>7>72*AE2*AE又称化学减容法"通过静脉注射化
学治疗药物"不仅能够有效遏制肿瘤生长"还能缩小肿
瘤体积( 目前常用的 *AE方案为长春新碱*依托泊苷
和卡铂联合给药&W,)&%,+/,)V"V/?9?+,KV"()K &(%Y?98(/,)"
A6E'( 考虑到长春新碱可能引发神经毒性作用"部分
研究者选择用环磷酰胺替代长春新碱( 然而"环磷酰
胺有可能增加骨髓抑制和出血性膀胱炎的风险

, 0P- (
*AE的不良反应有白细胞减少*贫血*恶心呕吐等( 因
此"在接受 *AE治疗期间"患者需定期回访以评价疗
效*监测化学治疗药物诱发的毒性反应"并及时调整治
疗方案( 通常在全身化学治疗使肿瘤缩小后"结合其
他局部治疗"能起到降低后期化学治疗强度和增加疗
效的作用( *AE能显著杀死扩散至眼部以外的肿瘤细
胞"大幅提升转移期 H"患者的生存率(
G>7>E2*$E2*$E通过介入方式"直接将化学治疗药
物输送至眼动脉"不仅大幅提升了视网膜局部的药物
浓度"还有效减轻了全身的不良反应"在晚期 H"治疗
中得到了广泛运用

, 0;- ( *$E已成为治疗眼内进展期
H"的有效手段"其常用的药物包括马法兰*卡铂*拓普
替康等

, @1- ( '.,V8K+等 , @0-
研究发现 F期 H"的 *$E治

疗后保眼率 & ;0R" 05U@4 ' 明显高于 *AE后治疗
&3PR"@1U@@'( o.(?等 , @@-

对 F期 H"患者进行研究"
经过平均 P0N0 周的随访" *AE组的眼球摘除率
&4=NPR"3;UPB'*$E组&@5N5R"@1UPB'( 据报道"*$E
可能诱发眼部血管栓塞性病变"且对于潜在转移性质
肿瘤细胞无法有效控制"复发风险较高( *$E手术过
程中"需由技艺精湛的神经外科或介入放射学领域的
专家通过微导管在 n光透视的精准指引下"将化学治
疗药物高度选择性地送达眼动脉区域( 考虑到 *$E
高昂的手术成本以及对专业技术的严格要求"*$E手
术在低收入和中等收入国家或许并非实际可行的治疗

方案( 未来可借助非政府组织及政府卫生项目的资金
扶持"全力提升 *$E手术的可及性(
G>7>G2*W,/E2*W,/E由 (̀)V̂?与 'XfX^,在 @115 年率
先提出"其与 *$E联合使用的方案被证实对许多原本
面临眼球摘除术的患者而言具有重要价值

, =- ( *W,/E
适用于其他治疗方法难以治愈或反复发作的玻璃体种

植( 美法仑与拓扑替康为 *W,/E最常用的药物"二者既
可单独使用"也可联合使用( 在实施 *W,/E之前"须先
行前房穿刺术以降低眼压"穿刺位点需远离肿瘤病灶(
*W,/E术后"穿刺区域还需经历 5 次冷冻处理"并嘱患
者旋转眼球约 51 秒"确保药物能均匀渗透至玻璃体腔
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的各个角落( 术后患者应避免搓揉眼部"严格操作下"
肿瘤扩散的风险可控制在 1Rd1N1PR, @5- ( 尽管 *W,/E
在联合 *AE与 *$E后"生存率*肿瘤控制效果及眼球
挽救率显著提升"但对于 F期与 6期的 H"患者"往往
需行眼球摘除手术以避免玻璃体种植复发风险(
G>E2放射治疗
G>E>72外照射放射治疗2外照射放射治疗&VJ/V%)(8
YV(7%(K,(/,?) /.V%(9Z"6"HC'适用于眼外期 H"*眼眶
侵犯或复发以及眼球摘除术后视神经缘呈阳性的患

者( 研究显示"6"HC联合 *AE治疗眼眶 H"的有效率
达 B0R, @3- ( 但 6"HC会导致全身继发性肿瘤"尤其是
遗传性 H"( 据报道"经 6"HC治疗的患者罹患其他类
型肿瘤的概率高达 45R, @4- "其中以骨肉瘤及黑色素瘤
等尤为常见( 因此"目前 6"HC已不再作为首选推荐
方案( 指南强调"尽管对双侧 H"或伴有 hG#的患者
采用 6"HC治疗可能会提升罹患二次癌症的风险"但
为挽救患者唯一有用视力的眼睛"它依然被视作一种
治疗手段(
G>E>E2巩膜敷贴2巩膜敷贴"也称为近距离放射治
疗( 与 6"HC相比"巩膜敷贴治疗避免了许多不良反
应"尤其造成继发肿瘤*发育缺陷等问题( 近距离放射
治疗适用于 *AE或 *$E后复发的耐药肿瘤的二次治
疗"伴或不伴有局部玻璃体或视网膜下种植 , @=- (
G>G2手术
G>G>72眼球摘除术2眼球摘除术对于高度怀疑肿瘤
发生转移的患者来说仍是一种重要且有效的治疗方

式( 适用于 6期肿瘤*伴有眼外延伸*疑似侵犯视神
经或脉络膜"或保眼失败的 H"患者( 摘除眼球会导
致患儿身体和心理影响"因此"眼球摘除术后义眼植入
至关重要"不仅可以改善患者外观"还能减少手术对眶
骨发育的影响( 一项报告指出"早期植入假体可以提
高生活质量

, @B- (
G>G>E2玻璃体切割术2玻璃体切割术 & 9(%+98()(
W,/%V&/?7Z"ggA'作为一种治疗 H"的新方法"已批准
进行临床试验( ]?)(W(%等 , @P-

研究了 0@ 例行 ggA的
H"患者( 随访期间"3 例患者出现肿瘤复发"@ 例患者
出现全身转移"B 例患者需行眼球摘除术( 有研究者
认为"ggA治疗与 H"复发和肿瘤全身转移有关"最终
不可避免眼球摘除术

, @;- ( 由于 ggA存在复发*转移
和术后并发症的风险"目前不作为常规治疗( 然而"对
于存在局限性玻璃体种植的患者"除玻璃体内注射化
学治疗药物外"还可以考虑使用 ggA(
G>G>G2眶内容物摘除术2当肿瘤穿破球壁向眶内生
长"视神经管扩大时"应行眶内容摘除术"术后需联合

放射治疗"但大多预后不好( 该手术常影响患儿容貌"
应严格掌握适应证( 眼眶内容物摘除术的适应证为肿
瘤累及视神经眶内段*突破眼球浸润至眼眶周围组织(
G>H2局部治疗

局部治疗旨在直接针对肿瘤进行局部治疗"尽量
减少对周围健康组织的损伤( 主要适用于体积较小或
国际分期为 $期*"期的早期瘤体"具有精准靶向*微
创*费用低等优势+也可以配合化学治疗进行"起到巩
固和加强化学治疗的作用(
G>H>72冷冻疗法2冷冻疗法 &[?&(8/%V(/7V)/"cC'适
用于直径'5 77且厚度'@ 77的微小肿瘤 , 51-

和视

网膜赤道前部肿瘤( 该疗法运用冷冻探头"经结膜与
巩膜路径直达肿瘤区域"利用超低温环境 &DP1d
D=1 t'促使肿瘤细胞内部生成冰晶"进而引发细胞
破裂与坏死( 同时"冷冻处理导致肿瘤所在部位的视
网膜与脉络膜组织发生变性"破坏血D视网膜屏障"为
化学治疗药物渗透至病灶区域创造了有利条件( 因
此"cC常与化学治疗联合"以增强治疗效果( '.,V8K+
等

, 50-
报道化学治疗联合 cC后"可提高眼内的药物浓

度"提高疗效( 然而"对视网膜赤道后部肿瘤"实施 cC
颇具挑战"且过度冷冻存在引发视网膜脱落的风险"特
别是当肿瘤邻近黄斑区域时"可能对视力造成不良影
响( 因此"cC需由经验丰富的眼科医师操作"并密切
随访以确保疗效并减少并发症(
G>H>E 2 经 瞳 孔 温 热 疗 法2 经 瞳 孔 温 热 疗 法

&/%()+9X9,88(%Z/.V%7?/.V%(9Z"CCC' 是一种用于治疗
H"的微创激光疗法"尤其适用于小型肿瘤或作为辅助
治疗手段( CCC使用低能量红外激光&P01 )7二极管
激光'"通过瞳孔照射肿瘤"激光能量被肿瘤吸收并转
化为热能"导致肿瘤细胞坏死( $Y%(7+?) 等 , 5@-

研究表

明"单纯 CCC治疗Q0N4 77瘤体的治愈率达 ;1R以
上( CCC需要多次进行才能完全控制肿瘤"部分患者
可能复发"需密切随访(
G>O2*TH"管理
G>O>72单侧 *TH"2单侧 *TH"主要发生在所有非遗
传性 H"和约 04R的遗传性 H"中"占所有 H"病例的
=1R( 部分遗传性 H"患者双眼发病具有先后顺序"
患者初次就诊时仅单眼发病( 在一项评估 3P1 例单侧
H"儿童的研究中"发现 5N0R的儿童后来发展为异时
性双侧 H", 55- ( 指南指出单侧 *TH"出现于Q= 月龄且
具有多灶性疾病*家族性疾病等 hG#症状时"必须密
切随访对侧眼的异时受累"并且应行 #H*筛查松果体
母细胞瘤&图 0'(
G>O>7>72*EH"$期2$期 H"常采用 cC方法(
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G>O>7>E2*EH""*E期2hG#&D'时""*E期 H"常采
用 *AEU*$EqcC方案+hG#&q'时"*AEqcC方案优于
*$EqcC方案(
G>O>7>G2*EH"F期2hG#&D'时"F期患者应行眼
球摘除术"如患者无意愿摘除眼球"可行 *AEU*$EqcC
方案+hG#&q'时"*AEqcC方案优于 *$EqcC方案(
G>O>7>H2*EH"6期2hG#&D'时"6期患者应行眼球
摘除术( hG#&q'时"若患者年龄M= 月龄时"则行眼
球摘除术+若患者年龄Q= 月龄时"则行 *AE后再行眼
球摘除术( 年龄Q= 月龄的儿童"全身化学治疗可能有
长期的不良反应( 指南指出"所有单侧 6期 *TH"必
须进行前期眼球摘除治疗(
G>O>E2双侧*TH"2所有患者均应行脑#H*筛查松果体
母细胞瘤&图 @'(
G>O>E>72双侧 *EH""UE期2双侧 *EH""UE期应行
*AEqcC+或双眼行 *$E(
G>O>E>E2双侧进展性 *EH"FU6期2双侧 *EH""UE
期较差眼行 *AE后再行眼球摘除术"较好眼行 *$E+或
者双眼行眼球摘除术(
G>O>E>G2一眼 *EH"FU6期"另一眼 *EH""UE期2
较好眼行 cC治疗"较差眼行 *AE后再行眼球摘除术"
若未病情未好转"可行 *$AU近距离放射治疗U6"HCU
眼球摘除术+或者较差眼行眼球摘除术"较好眼行
*$E(
G>Q26TH"管理

所有患者都需要进行 0@ 个周期的 A6E化学治
疗( 一项 *TH"的随机对照试验表明"较高剂量的 A6E
并未提高眼球抢救成功率( 指南指出标准剂量 A6E是
首选方案"没有证据表明高剂量 A6E方案比标准剂量
效果更优(
G>Q>7 2 *H'' "期2 *H'' "期 6TH"患 者 予 以
6"HCq0@ 个周期的标准剂量 A6E治疗(
G>Q>E2*H'' !期2在新辅助化学治疗 & )V?(K:XW()/
&.V7?/.V%(9Z"_$EC'未出现之前"*H'' !期 6TH"患
者常采用眼球摘除术治疗"然后进行化学治疗和 HC(
研究表明"@d5 个周期的 _$EC可减小肿瘤体积"使其
适合于眼球摘除术( 因此"*H'' !期 6TH"患者不再
首选眶内容摘除术( 所有患者均应接受 @ d5 个周期
的 _$EC"随后进行眼球摘除*6"HC和 A6E化学治疗
&包括 _$EC共 0@ 个周期'( 如果肿瘤出现临床缓
解"在 5 个周期的 _$EC治疗后无法进行眼球摘除术
的 *H'' !或%期患者应接受额外的化学治疗周期"最
多 = 个周期( 对于化学治疗 = 个周期后无法摘除眼球
的患者"或化学治疗期间出现疾病进展的患者"应行眶

内容摘除术( 这种全身化学治疗后手术和 6"HC的方
案可治愈 =1RdP1R的局限性眼眶 H""然而"E_' 仍
然是复发的主要部位(
G>Q>G2*H'' %期2*H'' %期 6TH"患者应接受 @d5
个周期的 _$EC"再进行眼球摘除*6"HC和 A6E化学
治疗&包括 _$EC共 0@ 个周期'( 对于 E_' 转移的患
者可采用姑息性鞘内化学治疗+对于骨髓及骨转移的
患者可根据对 _$EC的反应考虑行自体干细胞移植治
疗( 研究表明"自体干细胞移植治疗可以治愈一些骨
转移或骨髓受累患者"生存率为 =5Rd011R"但不能
治愈 E_' 转移患者( 鞘内化学治疗对 6TH"的疗效
有限"因为 H"中 E_' 受累主要是实质性的"而甲氨蝶
呤和阿糖胞苷等药物对 E'c阳性疾病更有效(
G>T2复发 H"管理

指南指出视网膜肿瘤复发可采用局部治疗"单灶
性复发可采用近距离放射治疗或化学治疗"大U多灶性
复发可采用 cC治疗( 玻璃体种植和视网膜下积液复
发可采用 *AE或 *$E治疗( 如果复发涉及视网膜和
玻璃体"并且是多灶性"可采用 *$E或 6"HC治疗( 眼
眶复发多发生在眼球摘除术后 0@ 个月内"所有眼眶复
发的患者都需要进行分期"分期类似于 6TH"(

H=组织病理学高危因素

高危组织病理学特征& .,+/?8?-,&(8.,-.L%,+̂ [V(/X%"
.]Hc'包括视神经筛板后侵犯*大量脉络膜侵犯*前房
侵犯和巩膜侵犯

, 53- ( .]Hc的存在使得 H"转移风险
大大增加( 高危 *TH"在亚裔印度人中更为常见"其
风险高于美国人群&54RW+@5R' , 54- ( 研究表明"在平
均随访 4 年的时间里"使用 A6E的 .]Hc眼球摘除患
者有效防止转移率为 011R( 指南指出所有眼球摘除
眼必须按照标准方案进行 .]Hc筛查( 所有患有
.]Hc的眼睛必须给予 = 个周期的辅助预防性化学
治疗(

O=FA.

CH"是指患者在双眼发病的基础上"蝶鞍或松果
体出现原发肿瘤( 其组织学特征与 H"相似"但并非
颅内转移( CH"常见于松果体区"也可发生在蝶鞍及
其周围( CH"多见于 3 岁以下儿童及婴幼儿"为双侧
H"患者 4 年内死亡的重要原因之一 , 5=- ( CH"是一种
罕见的 H"类型"常见于遗传性 H""通常与 'VM 基因
变异有关"遗传型 H"中 CH"的发病率高达 5Rd;R(
早期诊断对于 CH"的预后影响至关重要"因此"应对
双侧发病*单侧发病伴有家族史患儿常规行颅脑 #H*(
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图 7=单侧 4>A.管理2*TH"#眼内视网膜母细胞瘤+*EH"#国际视网膜母细胞瘤分期+hG##种系突变+*AE#静脉内化学治疗+*$E#动脉内化学治
疗+cC#冷冻疗法

图 E=双侧 4>A.管理2*TH"#眼内视网膜母细胞瘤+*EH"#国际视网膜母细胞瘤分期+*AE#静脉内化学治疗+cC#冷冻疗法+*$E#动脉内化学治
疗+6"HC#外照射放射治疗

Q=随访

H"患者应进行终身随访"对于具有种系突变的患
者尤其如此"因为继发性和转移性癌症可能会出现在
远离原发性癌症的地方( 在完全控制肿瘤后"患者应
在 B 岁前进行高频次眼科检查"然后逐渐减少检查频
率( 大多数患者在治疗后 5 年内出现复发"此后几乎
没有复发( 极晚期复发可能发生在初始治疗后 00 年(

因此"需每 0d@ 年进行随访( 眼科随诊应侧重于监测
继发于癌症治疗的长期影响"例如弱视*青光眼*白内
障*玻璃体出血*视网膜脱离等"保护未受影响的眼睛"
以及进行该年龄段的常规预防"例如矫正屈光不正等(

T=结论

H"的管理较复杂"尤其对低收入和中等收入国家
人群而言"需要根据 H"的分期*是否伴有种系突变*
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家庭经济因素以及机构资源进行个体化治疗( 对疾病
进行深入的初步评估很重要"以便确定所需治疗方案"
避免过度医疗( 单侧 *TH"出现于Q= 月龄q多灶性疾
病q家族性疾病等种系突变时"必须密切随访对侧眼
的异时受累"并且应行 #H*筛查松果体母细胞瘤( 所
有 .]Hc患眼必须给予 = 个周期的辅助预防性化学治
疗( 所有 6"HC患者都应进行 0@ 周期的 A6E化学治
疗( 所有 H"患者都应终身随访( 治疗 H"需要多学
科团队之间的密切合作"这对于实现治疗成功至关
重要(
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