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RETINOBLASTOMA

O retinoblastoma, tumor maligno do
tecido nervoso embriondrio da retina, apesar de
representar apenas 3% das neoplasias malignas
ocorridas até os 15 anos de vida, é a neoplasia
maligna intraocular mais comum da populagéo
pedidtrica. Embora geralmente néo seja
reconhecido ao nascer, em sua maioria, acomete
criancas pequenas. Seu acometimento pode ser
uni ou bilateral, originando-se de um Unico foco
ou de vdrios focos tumorais retinianos, ocorrendo
ou ndo de modo simultdneo.

Epidemiologia e Patogénese

O retinoblastoma ocorre, em 80% dos
casos, antes dos 3 a 4 anos de idade, com idade
mediana de 2 anos, sendo o acometimento
bilateral de ocorréncia mais precoce,
respondendo por 25 a 35% dos retinoblastomas.
A maioria dos retinoblastomas (60%) ocorre de
modo esporddico, ndo hereditdrio, com
tendéncia & unilateralidade, porém, nos 40%
restantes, a doenca tem padréo de heranca
autossémica dominante com penetréncia
incompleta, mediada pela mutagéo do gene RB1,
gue é um gene supressor tumoral, ou seja, inibe o
crescimento tumoral na sua forma ndo mutante.
Destes casos com heranca genética, 15% tém
acometimento unilateral e 25% bilateral.

Na teoria de Knudson, o retinoblastoma
hereditério, representado, em sua grande
maioria, pela doenca bilateral, j& existe ao nascer
uma mutagdo germinal herdada em um dos
genes alelos RB1, necessitando de uma mutagdo
adicional somética no outro alelo para ocorrer o
tumor. J&, nos casos unilaterais esporddicos, o
paciente ndo tem nenhuma mutacdo herdada,
necessitando de ocorréncia de dois eventos
mutacionais para desencadear o processo
tumoral.
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Apresentacdo Clinica e Diagnéstico

A manifestacdo clinica mais comum ¢é a
leucocoria (reflexo pupilar branco, ao invés do
reflexo vermelho normal), detectada por
oftalmoscépio ("teste do olhinho") ou mesmo em
fotografias simples. Outras apresentacdes
possiveis sGo o estrabismo, a buftalmia (globo
ocular com aumento de suas dimensdes), ou
ainda a ruptura do globo ocular com
disseminacdo tumoral macroscédpica pelos
tecidos orbitdrios.

Manifestagées comuns do retinoblastoma

Leucocoria 56%
Estrabismo 20%
Olho vermelho doloroso 7%
Baixa visao 5%
Assintomatico 3%
Celulite orbitaria 3%
Midriase unilateral 2%
Heterocromia iridiana 1%
Hifema 1%
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Entre outros diagnésticos, o médico, ao se
deparar com leucocoria em crianca nos primeiros
anos de vida, deve considerar sempre a hipétese
de retinoblastoma, que é a situagéo que mais
implica em conduta imediata para salvar a vida e
avisdo do paciente.



Anormalidades do Reflexo Vermelho

Reflexo Preto Leucocoria Tamanho/Forma/Posigdo Anormal N&o-homogéneo
Cicatriz/Ulceral/infecgao/ Retinoblastoma Albinismo Miopia
infeccdo corneana Cicatriz/ulcera corneana Aniridia Hiperopia
Catarata Glaucoma Coloboma Astigmatismo
Hemorragia vitrea Catarata Uso de lagrima oftalmica Estrabismo
Hiferna Deslocamento de retina Malformacao iridiana

(ROP, Coats) (Axenfeld-Rieger)

Coloboma posterior Disturbios neuroldgicos

Toxoplasmose (paralisia do Il nervo, Homer)

Anormalidades de nervo 6ptico Trauma
ROP - retinopatia da prematuridade
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O diagndstico precoce do retinoblastoma é
fundamental para a redugdo da morbimortalidade
da doenca. Lesdes iniciais sdo mais facilmente
tratadas, o que resulta em uma taxa maior de cura
com preservacdo do globo ocular e da visGo. A
educagdo continuada dos clinicos, pediatras,
oftalmologistas gerais, e a realizagéo do exame do
reflexo vermelho sdo medidas importantes para a
detecc@o precoce do retinoblastoma e de outras
doengas oculares da crianca. Pacientes com
histérico familiar de retinoblastoma devem ter uma
avaliacdo fundoscépica desde o nascimento. A
maioria dos pacientes sdo encaminhados quando
s@o sinfomdticos. Nestes casos, o histérico clinico e
o exame fundoscépico detalhados s@o passos
iniciais e fundamentais do diagnéstico.

Aconselhamento Genético

Em paciente com histéria familiar positiva, 40% dos
irméos do paciente afetado e 40% de seus
descendentes terdo risco de desenvolver
retinoblastoma, ao passo que, em paciente com
doenca unilateral e sem histéria familiar, o risco de
haver retinoblastoma é de 1% para os irméos e 8%
para os descendentes. J&, no caso de
retinoblastoma bilateral sem histéria familiar
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positiva, o risco de retinoblastoma é de 6% para os
irmdos e 40% para os descendentes. Em razéo disso,
é importante haver aconselhamento genético para
pacientes com retinoblastoma e, com base no risco
estimado para os familiares, indica-se
acompanhamento oftalmolégico envolvendo
exame de fundo de olho com maior frequéncia,
sobretudo nos primeiros 4 anos de vida.

Tratamento

O tratamento do retinoblastoma é complexo e
requer uma equipe multidisciplinar capacitada para
o atendimento do paciente em todas as etapas do
processo. Os objetivos do tratamento sdo, em
primeiro lugar, salvar a vida e, em segundo lugar,
preservar o globo ocular e a visdo. O tratamento
oncolégico é individualizado conforme o caso,
considerando-se fatores locais e sistémicos, como
tamanho e localizacdo do tumor, comprometimento
extraocular, lateralidade, prognéstico visual,
condicdes clinicas do paciente, presenca de doenca
disseminada. Basicamente, o tratamento envolve a
quimioterapia (endovenosa, subconjuntival e intra-
arterial), tratamentos locais com crioterapia e
laserterapia, a radioterapia (teleterapia e
braquiterapia) e a enucleagdo (cirurgia de remogdo
do globo ocular).
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