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INTRODUCAO

O retinoblastoma € um cancer intraocular mais
comum no publico pediatrico. Representa cerca de
11% dos tumores que ocorrem no primeiro ano de
vida, com 95% diagnosticados antes dos 5 anos de
idade. O cancer pode ser hereditario e a heranca ¢é
principalmente autossdmica dominante, mas com
penetrancia incompleta (os sintomas clinicos nem
sempre estdo presentes em individuos com a muta-
c¢do causadora da doenga) (BAKAL, 2023).

FISIOPATOLOGIA

A patogenia da doenga tem relagdo com a desa-
tivagdo mutacional de ambos os alelos do gene su-
pressor (RB1) do retinoblastoma localizado no cro-
mossomo 13q14. Na forma hereditaria, a mutagdo
da linhagem germinativa altera um alelo em todas
as c€lulas e, posteriormente, a mutacao somatica al-
tera o outro alelo nas cé€lulas da retina da crianga,
resultando em cancer. A forma ndo hereditaria en-
volve mutagOes somaticas de ambos os alelos na cé-
lula da retina (SIEGEL, 2022).

Quanto ao padrio de crescimento, pode ser en-
dofitico (para dentro do vitreo) com disseminacao

das células tumorais para todo o olho ou exofitico
(no espago sub-retiniano), causando descolamento
da retina. Pode também acometer o nervo optico,
com disseminagdo do tumor através do espago su-
baracnoide para o cérebro ou disseminagdo metas-
tatica para linfonodos regionais, pulmdes, cérebro e
ossos (SIEGEL, 2022)

QUADRO CLINICO

O retinoblastoma pode ocorrer de forma unila-
teral (mais comum) quando apenas um dos olhos ¢
acometido, bilateral quando ambos sdo acometidos
ou trilateral, quando afeta os olhos e o tecido “retina
like” como a hipéfise (FANG, 2020; LOHMANN,
2024). Nesse sentido, o sinal mais comum da do-
enga ¢ a leucocoria, ou seja, o reflexo pupilar branco
(Imagem 89.1), mas existem outros sinais como o
estrabismo e olhos vermelhos. Sinais Incomuns sao
mais frequentes em criangas mais velhas e incluem:
reducdo da acuidade visual, celulite orbitaria, prop-
tose, glaucoma, uveite, hifema sem histérico de
trauma ou hemorragia vitrea (BAKAL, 2023; KA-
LIKI, 2024; LOHMANN, 2024).
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Imagem 89.1 Leucocoria

Fonte: Google Imagens.

DIAGNOSTICO

A identificacdo dos sinais e sintomas que levam
ao retinoblastoma frequentemente € realizada pelos
pais ou médicos que percebem a alteragdo no olho
da crianga. O exame de rastreio € o teste do reflexo
vermelho (teste do olhinho), indicado para identifi-

Tabela 89.1 Diagnostico diferencial

car durante a triagem, principalmente, as criangas
assintomaticas. Podendo ser realizado desde antes
da alta hospitalar do recém-nascido, repetido em to-
das as consultas subsequentes com o pediatra, sendo
qualquer alteragdo identificada, deve-se encaminhar
a crianga para avaliagdo com oftalmologista (SBP,
2022; LIMBU, 2022; SILVEIRA, 2023).

O diagnostico do Rb na maioria das vezes € cli-
nico, podendo ser feito por oftalmoscopia binocular
indireta, ou exame de fundo de olho, porém, sob
anestesia, examinando minuciosamente os dois
olhos. A ultrassonografia pode ser utilizada para
avaliar o tamanho do tumor, podendo detectar tam-
bém calcificagdes intratumorais e € Util no diagnos-
tico de lesdes que simulam o retinoblastoma, como
a doenga de Coats. A Ressonancia Nuclear Magné-
tica de cranio e orbita é importante para a avaliacdo
do comprometimento extraocular e invasdao do
nervo optico, além de auxiliar no diagndstico dife-
rencial (SBP, 2022; LIMBU, 2022; SILVEIRA,
2023).

Diagnostico diferencial

Caracterizacio

Vascularizacio fetal anterior persistente

E a persisténcia do vitreo primario hiperplasico, confinado
ao segmento anterior e, muitas vezes, envolve o cristalino,
apresenta leucocoria mas evolui de forma diferente do
retinoblastoma

Vascularizacio posterior persistente

E confinada ao segmento posterior e o cristalino geralmente
¢ poupado, ocorre uma dobra densa de vitreo condensado e
retina, essa patologia esta associada ao descolamento de
retina.

Doenca de Coats

E quase sempre unilateral, mais comum em meninos e tende
a se manifestar mais tardiamente que o retinoblastoma

TRATAMENTO

O tratamento do retinoblastoma varia de acordo
com o tamanho e a extensdo do tumor, sendo essen-
cial adaptar as abordagens terapéuticas para cada
caso especifico (SALMON, 2022).

Para tumores pequenos, com menos de 3 mm
de didmetro e 2 mm de espessura, diversas opcoes
estdo disponiveis. A fotocoagulagdo com laser de
argbnio de 532 nm ou diodo de 810 nm pode ser

empregada para consolidar a area afetada apos a
quimioterapia, requerendo pelo menos trés sessoes
de tratamento. A crioterapia, que consiste em um
processo de triplo congelamento-descongelamento,
¢ indicada para tumores pré-equatoriais sem invasao
profunda ou disseminacdo do vitreo. Entretanto, a
quimioterapia isolada apresenta um risco maior de
recidiva do tumor, sendo considerada uma tentativa
para preservar a visdo em casos de tumores macula-
res. (SALMON, 2022).
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J& para tumores de tamanho médio, até 12mm
de largura e 6mm de espessura, outras opcoes tera-
péuticas sdo recomendadas. A braquiterapia, utili-
zando i0do-125 ou ruténio-106, ¢ indicada para tu-
mores anteriores sem disseminagdo do vitreo. A
quimioterapia primaria, com agentes como carbo-
platina, etoposideo e vincristina (CEV), pode ser ad-
ministrada em trés a seis ciclos, dependendo da gra-
vidade da doenca. Recentemente, a quimiorredugio
apenas com cisplatina tem se mostrado eficaz, com
a possibilidade de complementar o tratamento com
injegdes subtenonianas de carboplatina. Além disso,
a radioterapia por feixe externo deve ser evitada
sempre que possivel, especialmente em casos de re-
tinoblastoma hereditario, devido ao risco de indugdo
de tumores malignos e hipoplasia dos ossos da or-
bita (SALMON, 2022; SHIELDS, 2020).

Para tumores grandes, o tratamento visa reduzir
o tumor antes de considerar a enucleacdo ou a radi-
oterapia por feixe externo. A quimioterapia, nesse
caso, desempenha um papel fundamental na qui-
miorredugdo e facilita o tratamento local subse-
quente. A enucleacao ¢ indicada em casos de ru-
beose, hemorragia do vitreo, invasdo do nervo op-
tico ou falha na quimiorredugdo. A cirurgia deve ser
realizada com cuidado, garantindo a obtencdo de
um longo coto de nervo Optico e um implante orbi-
tario adequado (SALMON, 2022; SHIELDS,
2020).

Em casos de extensdo extraocular, a quimiote-
rapia adjuvante pode ser aplicada apos a enuclea-
¢do, especialmente em situagdes de disseminacao
coroideana macica ou retrolaminar. A radioterapia
por feixes externos € indicada quando ha extensdo

PEDIATRIA

tumoral no coto do nervo oOptico ou na extensio
transesclera (SHIELDS, 2020).

Ap0s o tratamento com radioterapia ou qui-
mioterapia, o retinoblastoma pode regredir, for-
mando uma massa calcificada que se assemelha
a "queijo cottage", uma massa translicida se-
melhante a "carne de peixe", uma combinagdo
de ambas ou uma cicatriz atréfica plana (SAL-
MON, 2022).

Em pacientes com retinoblastoma heredita-
rio, novos tumores podem surgir, especial-
mente em casos tratados em tenra idade. Para
monitorar a recorréncia ou o desenvolvimento
de novos tumores, exames frequentes sao ne-
cessarios. Apds tratamento conservador, exa-
mes sob anestesia devem ser realizados a cada
duas a oito semanas até os trés anos de idade.
Posteriormente, exames sem anestesia sdo rea-
lizados a cada seis meses até os cinco anos de
idade, e depois anualmente até por volta dos 10
anos (SALMON, 2022).

Em casos de alto risco, como retinoblas-
toma hereditario, a ressonancia magnética da
orbita ¢ recomendada por cerca de 18 meses
ap6s o tratamento. Além disso, os pais devem
ser instruidos a estar atentos a sinais de alerta,
como dor, sensibilidade e edema, e buscar aten-
dimento médico se nao houver melhora dentro
de uma semana, especialmente se houver risco
de desenvolvimento de uma segunda neoplasia
maligna (SALMON, 2022).
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