Retinoblastoma: retrato da nossa realidade; uma
proposta de trahalho em prevencao da cegueira
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INTRODUCAO

E alarmante o percentual de casos de
retinoblastomas avangados em criangas por
nés examinadas. A constatacdo deste fato e
de suas causas, em nosso meio, torna im-
periosa a divulgacdo desta patologia entre
pediatras e oftalmologistas uma vez que, com
o diagndstico precoce podemos chegar a re-
sultados excelentes em relagao a sobrevida
e A preservacgao da visdo. Apresentamos uma
andlise critica, retrospectiva dos casos por
nés atendidos no ambulatério de oftalmo-
logia do Hospital A.C. Camargo, Fundacao
Antonio Prudente — Sao Paulo, no periodo
de agosto de 1979 a agosto de 1983.

MATERIAL E METODO

O estudo consiste da andlise do prontua-
rio de 48 pacientes portadores de retinoblas-
toma, uni ou bilaterais, intra ou extra-ocu-
lares. As queixas que levaram ao diagnéstico
presuntivo foram:

— Reflexo pupilar branco (34)
— Protusao do globo ocular (06)
— Estrabismo (04)
— Dificuldade visual (02)
— Sinais inflamatdrios (01)
— Rotina oftalmolégica (01)

Todos os casos foram examinados pela
oftalmoscopia indireta sob narcose, com es-
tadiamento clinico da lesdo segundo Reese-
Ellsworth (vide abaixo). Os casos submeti-
dos a cirurgia tiveram a comprovacdo do
diagndstico pelo exame andtomo patoldgico.
Quando indicado, foi instituido o tratamen-
to clinico, de acordo com os protocolos 961
e 962 do CCSG 3.

ESTADIAMENTO DO RETINOBLASTOMA
‘Tumores intra-oculares (1I0)

ESTADIO I: — Tumor solitdrio ou multiplos
tumores menores do que 4 didametros pa-
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pilares localizados atrds do equador do
globo ocular.

ESTADIO II: — Tumor solitdrio ou muilti-
plos tumores de 4 a 10 didmetros papila-
res, localizados atrds do equador do glo-
bo ocular.

ESTADIO III: — Qualquer tumor situado a
frente do equador ou qualquer tumor de
mais de 10 diametros papilares atras do
equador do globo ocular.

ESTADIO IV: — Multiplos tumores, alguns
maiores do que 10 diametros papilares
ou qualquer lesdo na ora serrata.

ESTADIO V: — Tumor maci¢o envolvendo
metade da retina ou presenca de células
tumorais no vitreo.

Tumores extra-oculares (EQO)

ESTADIO I: -— Presenca de células tumorais
nas emissdrias esclerais ou em qualquer
tecido episcleral ao momento da enu-
cleagao.

ESTADIO II: — Presenca de células tumo-
rais ao nivel da sec¢ao cirurgica do ner-
vo Optico.

ESTADIO III: — Células tumorais no liquor
ou evidéncia de infiltragdo no sistema
nervoso central.

ESTADIO IV: — Metdstases em medula Os-
sea ou ndédulos cervicais ou em qualquer
outro érgao.

Os dados de nossa casuistica encontram-
se sumariados as tabelas 1, 2, 3, 4.

RESULTADOS

Dos 48 pacientes analisados, 38 eram ca-
sos unilaterais, e 10 bilaterais, totalizando
58 olhos.

A idade de aperecimento dos primeiros
sinais, variou de zero meses a oito anos,
distribuindo-se segundo o histograma da paé-
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O tempo decorrido entre o aparecimen-
to dos primeiros sinais e o tratamento ci
rurgico variou de 15 dias a 1 ano e 10 meses

Tivemos 21 casos de tumores intra-ocu-
lares (unilaterais + bilaterais) contra 27 ca-
sos de tumores extra-oculares.

No grupo dos tumores intra-oculares,
com 25 olhos, observamos 68% (17 olhos)
de tumores estadio V ao diagndstico. O
tratamento conservador foi possivel em so
mente 6 olhos (24%). A sobrevida do gru
po foi de 90% (excluindo-se o caso 14 da
tabela 1, que abandonou o tratamento)

No grupo dos tumores extra-oculares,
com 33 olhos, observamos que a via prefe-
rencial de disseminag¢ao deste tumor foi a
infiltracio do nervo Optico (classe II EO),
que incidiu em 14 olhos (42,4%). Dois pa-
cientes apresentavam células tumorais no
liquor ao diagnéstico, e seis ja apresentavam
metdstases a distancia. O tratamento con-
servador foi possivel em apenas trés olhos
(casos bilaterais) e a sobrevida do grupo
foi de 40,7%. A sobrevida global desta
amostra foi de 61,8%.

DISCUSSAO

Nesta amostra, a propor¢cdo de tumores
unilaterais x bilaterais foi de 4:1, dado coin-
cidente com a literatura 2.

Quanto a idade de aparecimento dos pri-
meiros sinais desta moléstia, verificamos no
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histograma apresentado, nitida predominan-
cia pelas faixas dos zero-seis, sete a doze,
e dezenove a vinte e quatro meses de idade,
sendo que 40% dos casos sao notados no
primeiro ano, e aproximadamente 80% até o
final do segundo ano de vida.

Nestas faixas etdrias, é o pediatra que
tem o contato mais frequente com a crian-
ca e seus responsaveis. Verificamos ainda
que o “bilho do olho do gato”, sinal resul-
tante da reflexao da luz sobre a superficie
branca da massa tumoral, foi notado em 34
criangas — (70%). Da nossa vivéncia pode-
mos relatar ainda que inumeras vezes este
sinal € referido ao pediatra que o desconhe-
ce, ignora, tranquiliza a familia e ndo en-
caminha a crianga ao oftalmologista, retar-
dando o diagndstico desta patologia.

Constatamos em varios casos, que o tra-
tamento ciriurgico sé foi instituido mais de
um ano apds a observacdo do sinal clinico
pelos pais; em um deles, o sinal estava pre-
sente ao nascimento e a crianca foi trazida
ao oftalmologista para tratamento com um
ano e dez meses de idade.

O diagndstico € tao tardio em nosso
meio, que tivemos maior numero de casos
extra-oculares que intra oculares. O trata-
mento conservador pela crioterapia ou fo-
tocoagulacdo, s6 foi possivel em nove olhos,
sendo seis casos de tumores bilaterais, onde
o olho contralateral necessitou ser enucleado.
A enucleagao bilateral foi realizada em qua-
tro criancgas, e a exenteragao de Orbita em
cinco. Em quatro pacientes nao foi indica-
do tratamento cirurgico, em fung¢do do mdu
estado geral da crianca e doencga dissemi-
nada.

Somente um caso (caso 1 — Tabela 1)
foi diagnosticado em rotina oftalmoldgica.
Tratase de um caso familiar. A mae, por-
tadora de retinoblastoma bilateral tratado
por enucleacdo de um dos olhos e radiote-
rapia do outro ha mais de vinte anos, ha-
via sido orientada quanto aos aspectos here-
ditdarios desta patologia, e trouxe sua filha
para exame aos trés meses de idade, quando
se diagnosticou uma pequena massa tumo-
ral de dois diametros papilares as 6 horas
na meédia periferia que foi tratada pela as-
sociacdo de radioterapia, fotocoagulacdo e
crioterapia.

Observamos outro caso familiar, desta
feita nao orientado (caso 1, tabela 2). O pai,
portador de retinoblastoma unilateral teve
seu primeiro filho com retinoblastoma bila-
teral que foi a 6bito. Mesmo com a evidén-
cia da transmissao génica de pai para filho,
nao foi orientado, teve seu segundo filho,
que s6 foi examinado com um ano de idade,
quando j4 apresentava tumor bilateral esta-
dio II e V, respectivamente para OD e OE.
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O tratamento conservador foi possivel no
olho direito.

A recorréncia familiar foi observada ain-
da nos casos 15 e 16, tabela 1, um par de
gémeos univitelinicos. Sendo monozigé6ti-
cos, nao caracterizam um retinoblastoma

familiar, podendo ser decorrente de mutacao
nova no zigoto que deu origem ao par ge-
melar.

Quanto aos aspectos genéticos do retino-
blastoma, observamos ainda um caso (caso
4, tabela 4), associado a delegdo parcial do

TABELA 1
Intra-oculares unilaterais
Estadio Idade Idade a0 Tratamentos
Caso z;% si?i:::)g- 1.°s sinais ato cirurgico Conser- Observagoes
RXt Qt vador
01 I 5m — 1000 — Fotoc. Mae com retino bilateral.
-+ Crio Bem hd 1 ano.
02 III 4m — 4000 — Fotoc. Bem hd 8 meses.
03 III 2a — —_ — — Bem hda 37 meses
04 v la 6m 2a 6m — — — Bem hd 9 meses
05 v 6m la 3m — 961 — Bem hd 7 meses
06 la — 4000 961 Fotoc. Bem hd 8 meses
- Crio
07 v 9m 2a Tm/enu 5000 961 — Obito em 6 meses
3a/exent. (P6s
Exent)
08 3a €m 4a — 961 — Bem ha 21 meses
09 v la 8m 2a — 961 — Bem ha 19 meses
10 v 4m 2a (Enucl) 3000 962 — Phitisis ao diagndstico. Recidi-
2a 3m/ (P6s va local 3m apds enucleagdo.
(Exent.) Exent) Obitos em 10 meses.
1 v la la 15d — 931 — Fem ha 12 meses
12 v la 1lm 20m 3000 961 —_ Bem hi 14 meses
13 v 2lm 2a 1m o 961  — Bem hd 48 meses
14 v 2a 3m 3a — — — Perdido Proservagao.
15 v 2a 1m 2a 6m —_ 961 — Em ha 45m n
| Gémeos
16 v 2a 1m 2a 6m —_ 961 — Bem hd 45m
17 v 16m la 5m — 961 — Phitisis ao diagnéstico. Bem
hd 21 meses
TABELA 2
Intra-oculares bilaterais
Estadio Idade Idade a0 Tratamentos
Caso ao diag- 1.°s sinais ato cinirgico Observacoes
néstico Conser-
RXt Qt vador
01 oD II la — 5000 — Fotoc. Bem hd 33 meses.
-+ Crio Pai portador de retino unila-
OE 1V 1a 15d — 962 — toral
02 oD V 2m la 1m — — — Bem hd 15 meses
OE V la 4m 5000 — —
oD Vv la 9m la 1lm — — — 2m hd 36 meses
OE 1II 5000 — Fotoc.
04 oD Vv la 6m 3m 15d — 961 —
OE I -+ Bem ha 30 meses
4500 962 Fotoc.
+ Crio
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TABELA 3
Extra-oculares unilaterais

Estadio Idade Idade ao Fratamentos
Caso ao diag- 1.°s sinais ato cirurgico Conser- Observacoes
néstico
RXt Qt vador
01 I 3a 4a 1lm — 961 — Infiltracio em liquor 12 meses
apdés abandono do tratamento.
Obito

03 I1 6m la 6m 3000 932 — Bem hd 14 meses

053 II 4a Tm 5a 3000 962 — Bem ha 24 meses

04 II la 2a 3m 5000 962 — Recidiva local em 7 meses apds
(Enucl.) enucleagdo.  Obito
3a (Exent)

05 II Nasc. la 10m 5000 962 — Bem hd 54 meses

1] 11 2a 2a 6m — — — Obito (*)

07 II la 1lm 2a Im 5000 962 — Obito 14 meses apds diagndstico

08 II 2a 6m 3a 5000 962 — Bem hd 48 meses

09 II 8a 1lm 9a 5000 962 —_ Perdida proservagao

10 II la Tm la 8m 5000 962 —_ Bem hd 42 meses

11 III la 9m la 1lm 5000 962 — Obito 7 meses apds diagnéstico
(Exent)

12 II1 3a 3a 2m —_ —_ —_ . Encaminhada com recidiva lo-
(Enucl.) cal em 6 meses. Perdida pro-
4a (Exent) servacao

13 III la 10m 2a (Enucl.) 5000 962 — Ruptura da esclera na enuclea-

cdo. Recidiva local em 7 me-
ses. Obito 12 meses apds diag.

14 III Nasc la ™m 5000 962 —_ Metastase cerebral. Obito 11m

ap6s diagnéstico

15 v 3a 2m 4a 5000 962 — Ghito 12 meses apds diagndstico

16 v 2a 2a 2m 5000 962 — Obito 4 meses apés diagndstico

17 v 11m — — — — Obito (*)

18 v la — — — — Obito (*)

19 v la 2a (Exent) 1000 952 — Obito 36 meses apds diagnéstico

20 v la — — —_ — Obito (*)

21 v Nasc. — — — — Obito (*)

(*) — Paciente encaminhado ao Hospital com doenca avangada, sem possibilidade de tratamento.

TABELA 4
Extraoculares bilaterais
Estadio Idade Idade ao Tratamentos
Caso ao diag- l.os sinais ato cirurgico Conser- Observagdes
néstico RXt Qt  vador
01 OD I EO Nasc. la 6m — — — Eom hd 44 meses
OE II0 Fotoc.
5000 961 + Crio
02 OD II EO la 10m 2a — —_ —_ Bem hd 18 meses
OE I IO 5000 — Fotoc.
03 OD IV EO 3m 3a 5000 962 — Obito 32 meses apds diagnéstico
OE II EO m 5000 —
04 OD I IO Im 156d 2m — 962 Fotoc. Delecao 13. Bem hd 45 meses
OE II EO 5000 —
05 oD V 10 la 1lm 3a 5000 962 — Bem ha 32 meses
OE II EO 2a 5000 —
06 OD V EO la 2m la Tm 5000 — Bem ha 24 meses
OE V EO la 5m 5000 962 —
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cromossomo 13. A crianga apresentava, além
do retinoblastoma bilateral, retardo mental
e algumas malformagdes menores. Seu es-
tudo genético foi por nés efetuado, e é pio-
neiro na literatura brasileira!.

E nitida a diferenca da sobrevida no
grupo dos tumores intra-oculares (90%) e
extra-oculares (40,7%). Shields? em cem ca-
sos no periodo de 1973 a 1980, teve somente
um 6bito por doenca metastdtica.

Na avaliacdo do tratamento do retino-
blastoma, além dos indices de sobrevida, a
agressividade do tratamento deve ser ava-
liado. O protocolo de quimioterapia 961 uti-
liza apenas duas drogas, a vincristina e a ci-
clofosfamida. No 962, acrescentamos a adria-
micina e o methotrexate por via intra-tecal.
O uso da radioterapia leva a retragdes tissu-
lares com prejuizo da estética e pode desen-
cadear tumores secunddrios, como O sarco-
ma osteogénico em regides irradiadas.

CONCLUSAO

1. O retinoblastoma é uma doenca passivel
de cura quando diagnosticada precoce-
mente.

2. Em nosso meio, o diagndstico ainda é
tardio na maioria dos casos.

3. E necessdria a divulgacdo dos sinais e
da evolucdo desta moléstia, principal-
mente entre pediatras e oftalmologistas.

4. E necessdrio que se proceda ao aconse-
lhamento genético em todos os casos
desta patologia.

Com o intuito de divulgagao desta mo-
léstia, o Servigo de Oftalmologia do Hospital
A.C. Camargo elaborou um atlas, contendo
texto e 22 fotos coloridas, a ser editado ain-
da no ano de 1984 em uma brochura, que
sera distribuida gratuitamente a todos os
pediatras brasileiros. Propomos ainda, ao
Conselho Brasileiro de Oftalmologia reco-

mendar a inclusdo obrigatdéria deste tema
nos cursos de oftalmologia do programa de
graduaciao meédica, e nos cursos de residén-
cia e especializagao em pediatria e oftalmo-
logia.

RESUMO

Os autores analisam o estadiamento do retinoblasto-
wma ao diagnostico pelo oftalmologista, mostrando que
em nosso meio, € alto o percentual de casos avanga-
dos. Apontam as principais causas que levam ao diag-
néstico tardio, com a consequente piora do prognés-
tico. Propoem a divulgacdo desta patologia, principal-
mente entre pediatras e oftalmologistas, através de lite-
ratura, inclusao obrigatéria do tema nos cursos de gra-
duagdo médica e especializagao em oftalmologia e pedia.
tria, e, alertam ainda para a necessidade da orientagao
familiar em se tratando de patologia hereditdria.

SUMMARY

An analysis of the retinoblastoma stadio at diagno-
sis shows that, in our environment, the percentual of
advanced cases is high. The authors show the mainly
causes of the late diagnosis and the consequent worse
of prognosis. They propose the divulgation of this pa-
thology among pediatrists and ophthalmologists, throught
literature, obligator inclusion of the theme in medical
graduation and specialization courses, and they stil
alert to the necessity of family orientation concerning
hereditary pathology.
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