ySCP

Sociedade Catarinense
de Pediatria

)

18 de Setembro de 2021.

18 de Setembro

Dia Nacional de Conscientizagao e Incentivo ao
Diagnostico Precoce do Retinoblastoma

Denise Bousfield da Silva

O que é retinoblastoma?

E a neoplasia maligna intraocular mais co-
mum em criangas, sendo responsavel por 10 a
15% dos canceres que ocorrem no primeiro ano
de vida. Origina-se da célula retiniana embrionaria
primitiva ou da célula precursora dos fotorrecepto-
res dos cones da retina. Pode comprometer um ou
ambos os olhos.

Qual a causa do retinoblastoma?

Esse tumor pode ser resultante de uma mu-
tacdo somatica, onde um fotorreceptor da retina
sofreu alteragao e desenvolveu o tumor, ou resul-
tante de uma mutagédo germinativa, onde todas as
células do individuo carregam a mutagao respon-
savel pelo tumor.

O retinoblastoma resultante de uma mutagao
somatica é esporadico, unilateral e raramente con-
génito. O retinoblastoma decorrente de uma muta-
¢ao germinativa é transmitido usualmente de for-
ma autossdmica dominante, sendo bilateral em
cerca de 25% dos casos. Pode ser também unila-
teral e multifocal.

Qual a incidéncia do retinoblastoma?

Acomete aproximadamente 1 em 15.000-
16.600 nascidos vivos nos Estados Unidos da
América (EUA) e no Norte da Europa. A incidéncia
anual nos EUA é de 11 casos por milhdo em crian-
¢as < 5 anos de idade.

No Brasil, dados publicados no ano de 2016
pelo Ministério da Saude e Instituto Nacional do
Cancer (INCA), identificaram que a mediana das
taxas médias de incidéncia foi de 7,13 na faixa eta-
ria de 1 a 4 anos.

Em relagdo a idade, aproximadamente 80%
das criangas com retinoblastoma sao diagnostica-
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das antes dos 3-4 anos, com mediana de idade ao
diagnostico de 2 anos.

A incidéncia é semelhante entre os sexos, e
nao ha predilecao racial.

Quais os sinais e sintomas do retinoblastoma?

Infelizmente, em paises em desenvolvimen-
to, a falha em reconhecer os sinais e sintomas é
responsavel pelo diagnéstico tardio, com doenga
em estadios mais avancgados, comprometendo as-
sim, a taxa de sobrevida.

Considerando que o prognostico do retino-
blastoma depende, principalmente, da extensao
da doenca no momento do diagnéstico, e conse-
quentemente a prevencao da cegueira infantil, a
Lei n® 12.637 de 14 de maio de 2012, instituiu 18
de setembro o Dia Nacional de Conscientizacao
e Incentivo ao Diagnéstico Precoce do Retino-
blastoma.

Os sinais e sintomas da doenca dependerao
do tamanho tumoral e de sua posigado. A apresen-
tacdo mais comum é a leucocoria (reflexo ocular
branco), ou sinal do “olho do gato”. A parte central
da pupila apresenta-se branca, ao invés do reflexo
normal vermelho.

Outros sinais que podem estar presentes
sao estrabismo, eritema conjuntival, diminuigdo da
acuidade visual, glaucoma, hemorragia vitrea
(causando um reflexo de luz escura em vez de luz
branca), hifema (sangramento na céamara frontal)
na auséncia de trauma, anisocoria (pupilas de ta-
manhos desiguais), nistagmo, celulite orbitaria e
heterocromia (olhos com cores diferentes).

Com frequéncia, o tumor ¢é inicialmente iden-
tificado pelos pais, que consultam entao o oftalmo-
logista. Fotografias feitas com flash podem salien-
tar a mancha branca nos olhos, facilitando o diag-
nostico.
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O tumor pode se estender além do globo ocular
através do nervo 6ptico, para o espago subarac-
noideo e para o cérebro. Por via hematogénica,
pode causar metastases em ossos, medula ossea
e figado. Linfonodos regionais também podem ser
comprometidos.

A avaliagdo em criangas com suspeita de
retinoblastoma deve incluir exame fisico completo,
exames de imagem e exame oftalmolégico realiza-
do por oftalmologistas experientes na avaliacdo
desse tumor. Outros exames como ecografia ocu-
lar e ressonancia magnética sdo importantes e
completam a investigacao.

A tomografia computadorizada, nos ultimos
anos tem sido evitada pelos riscos da irradiagcéo a
longo prazo, induzindo segundas neoplasias.

Se houver evidéncias de tumor fora do olho, a
avaliagao para doenca metastatica deve ser reali-
zada.

Criangas com historico familiar de retino-
blastoma devem ser submetidas a triagem clinica
e/ou teste genético para retinoblastoma.

O “teste do olhinho” ou teste do reflexo ver-
melho é um exame baseado na percepcao do re-
flexo vermelho que aparece ao ser incidido um
feixe de luz sobre a superficie retiniana. E neces-
sario que o eixo 6ptico esteja livre, ou seja, sem
nenhum obstaculo a entrada e a saida de luz pelo
orificio pupilar para que este reflexo seja observa-
do.

Na presenca de opacidade dos meios ocula-
res no eixo visual, esse reflexo estara ausente ou
diminuido. O “teste do olhinho” pode detectar,
portanto, qualquer doenca que determine obstru-
¢do no eixo visual ou outra patologia ocular que
cause opacidade de meios.

Nas “Diretrizes de Atengdo a Saude Ocular
na Infancia”, o Ministério da Saude recomenda o
teste como parte do exame neonatal e no decorrer
das consultas pediatricas de rotina, pelo menos,
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duas a trés vezes ao ano, nos trés primeiros anos
de vida.

O “teste do olhinho” apesar de ser um com-
ponente importante do rastreio de doengas ocula-
res, nao substitui a oftalmoscopia indireta em re-
cém-nascidos, visando o diagndstico precoce do
retinoblastoma, pois pode nao diagnosticar lesées
pequenas e/ou lesdes localizadas na periferia da
retina. Assim, o resultado normal desse teste nao
exclui a possibilidade do diagndstico de retinoblas-
toma.

O grupo de trabalho em oftalmologia da Soci-
edade Brasileira de Pediatria alerta que muitos
acreditam que o teste seja suficiente para assegu-
rar a boa saude ocular da crianga, nao necessitan-
do de exame oftalmoldgico. Este equivoco pode
gerar diagnosticos tardios de problemas oculares
graves com risco de deficiéncia visual e de vida, no
caso do retinoblastoma.

Assim, € importante para o diagnostico pre-
coce do retinoblastoma a realizagdo de oftalmos-
copia binocular indireta, por oftalmologista com
experiéncia nessa area.

Caso outras pessoas da familia tenham tido
este tumor, as criangas devem ser examinadas
por oftalmologista experiente do nascimento até
os primeiros anos de vida, objetivando que o diag-
nostico seja realizado o mais breve possivel.

O retinoblastoma é classificado de acordo
com a extensdo da doenca e a probabilidade de
salvamento do globo ocular. Assim, o pediatra tem
papel fundamental no sucesso terapéutico, pois
cabe a ele a suspeita diagndstica precoce.

A complexidade do tratamento do retino-
blastoma exige a participagdo conjunta do oftalmo-
logista, do oncologista pediatrico, do radioterapeu-
ta e de toda equipe multiprofissional.

O tipo de tratamento dependera da extensao
da doenga, variando desde modalidades terapéuti-
cas locais, até quimioterapia sistémica e transplan-
te de células-tronco hematopoiéticas autélogas
utilizados em alguns centros para doenga metasta-
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O aconselhamento genético deve ser reali-
zado, salientando-se que 0s irmaos necessitam
ser examinados logo apds o nascimento e periodi-
camente no periodo de maior risco de apareci-
mento do tumor, que em geral vai até os 5 anos
de idade.

O prognostico da doenga depende essenci-
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