RETINOBLASTOMA

Saiba como reconhecer os sinais e
sintomas do tumor ocular mais comum
na primeira infancia.
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Apresentacao
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O retinoblastoma €& o tumor intraocular mais comum da infan-
cia que se origina na retina. Considerado raro, responde por
3% dos canceres infantis e & mais comum em bebés e criancas
pequenas, sendo que a idade média no momento do diagndstico
é 2anos e aproximadamente 90% dos casos sao descobertos abaixo dos 5anos.

Se diagnosticado rapidamente e tratado em centros especializados, como
o Hospital do GRAACC, que possui profissionais qualificados e especialistas
neste tipo de tumor, o retinoblastoma pode alcancar indices médios de 90%
de cura. Porém, o prognostico nao € tao bom se a doenca estiver disseminada
além do olho.
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A deteccao precoce do retinoblastoma, além de aumentar as chances de cura,
pode evitar sequelas provenientes do tratamento, permitindo preservaravisao e o
olho. Com o tratamento correto, um oftalmologista experiente e acompanhamento
adequado, o paciente com retinoblastoma tem uma chance muito boa de viver uma
vida longa, plena e feliz. E é com o intuito de auxiliar pais, profissionais de saude,
avds, cuidadores, professores e todos 0s que tém contato direto com criancas e
adolescentes, que o Hospital do GRAACC produziu esse material.

Um conteludo que vai esclarecer duvidas e trazer informacdes relevantes sobre o re-
tinoblastoma, como principais sinais de identificacao do tumor, sintomas, formas de
diagnostico e tratamentos.

Desejamos uma otima leitural



—

Sobre o GRAACC
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O GRAACC nasce em 1991 para oferecer todas as chan-
ces de cura, com qualidade de vida, a criancas e ado-
lescentes com cancer. Especializado no atendimento
de oncologia pediatrica, seu hospital é referéncia no tra-
tamento de todos os tipos de canceres infantojuvenis,
especialmente os de alta complexidade.

Sua estrutura possui equipamentos tecnoldgicos de
ponta, uma equipe médica especializada e multidisci-
plinar que atende o paciente integralmente, com tudo
0 que o tratamento exige em um Unico lugar: centro de
diagnostico, quimioterapia, radioterapia, transplante de
medula 6ssea, centro cirargico, UTI pediatrica, entre ou-
tros servicos.

Seus diferenciais sao:
- Equipe médica especializada e experiente
- Ambulatérios divididos por tipos de tumores
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- Humanizacao no atendimento hospitalar

. Indices de cura semelhantes aos dos melhores
hospitais do mundo

O tratamento oncoldgico pediatrico no GRAACC para o
retinoblastoma é completo e inclui profissionais como
oncologistas, oftalmologistas,neuro-intervencionista, ci-
rurgioes, psicoélogos, fisioterapeutas, nutricionistas, en-
tre outros. A exceléncia da assisténcia medica é certifi-
cada pela Joint Commission International, uma das mais
importantes acreditacoes hospitalares internacionais.

Todos o0s anos o Hospital do GRAACC atende criancas
e adolescentes de zero a 18 anos de todas as regides
do pais. Por meio de uma parceria técnica-cientifica
com a Universidade Federal de Sao Paulo (UNIFESP),

o0 GRAACC realiza pesquisa, ensino, aperfeicoamento e
qualificacao dos novos profissionais e ajuda a difundir
conhecimento em diagndstico e tratamento para o pais.

Para conhecer todos 0s servicos e especialidades do
Hospital do GRAACC, acesse: www.graacc.org.br.
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RETINOBLASTOMA
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O que &?

O retinoblastoma é um cancer que acomete criancas pequenas e pode ocor-
rer em um ou em ambos os olhos. E o tumor primario ocular mais comum em
criancas e afeta meninos e meninas igualmente.

Se desenvolve na retina, que € uma estrutura de tecido nervoso que reveste a
parte interna do olho, sendo uma das responsaveis por detectar a luz e enviar
sinais para o cérebro, permitindo a visao.

Conhecendo um pouco nosso olho:

- Esclera— o revestimento branco protetor externo do olho

- Coroide —a camada intermediaria que contém vasos sanguineos para nutrir o olho
- Retina—a camada interna que contém os fotoreceptores que trazem informacoes
para o cérebro e a visao. Aqui € onde comeca um retinoblastoma.
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O olho de um adulto mede cerca de 2,54 cm da frente até a parte de tras.
O olho de uma crianca mede cercade 1,9 cm.
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Genética

O retinoblastoma foi o primeiro cancer a ser descrito como doenca genética.
Em 1971, Alfred George Knudson propds a hipdtese dos dois eventos. Em sua
teoria ele demonstra que para desenvolver o retinoblastoma é preciso ocorrer
mutacao nos dois alelos do gene RB1 (localizado cromossomo 13).

A cadeia de eventos que leva ao retinoblastoma € complexa, mas se inicia com
uma mutacao no gene Rb ou RB1.

O gene RB1 normal tem um papel de supressor de tumor, ajudando a programar
a morte das células com crescimento fora de controle.

Existem duas formas clinicas de apresentacao do retinoblastoma que estao
relacionadas com a alteracao genética descrita acima.

Retinoblastoma unilateral

Em cerca de 60% dos casos de retinoblastoma, as criancas apresentam retino-
blastoma em um Unico olho, com um unico foco de tumor. A alteracao no gene
RB1 se desenvolve em células somaticas em uma Unica célula retiniana. Nao se
sabe ainda 0 que causa essa mudanca. Este tipo de retinoblastoma é frequen-
temente diagnosticado em idades mais avancadas do que a forma hereditaria,
ao redor de 2 anos.
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Retinoblastoma bilateral ou multifocal

Forma hereditaria que representa cerca de 40% dos casos de retinoblastomas.
A alteracao no gene RB1 é congénita e esta presente em todas as células do
corpo sendo conhecida como mutacao da linha germinativa. Isto inclui todas
as ceélulas de ambas as retinas. Na maioria das criancas, nao existe historico
familiar deste tipo de cancer.

As criancas gue nascem com uma alteracao no gene RB1 costumam desen-
volver retinoblastoma em ambos os olhos (retinoblastoma bilateral). Quando
apresentam-se como unilaterais, geralmente , desenvolvem varios tumores,
denominados retinoblastomas multifocais. Como todas as células do corpo tém
0 gene RB1 alterado, estas criancas tém também maior risco de desenvolver
cancer em outras partes do corpo quando adolescentes ou adultos.

Um pequeno numero de criancas com esta forma de retinoblastoma desenvol-
vera outro tumor no cérebro, geralmente na glandula pineal, (pineoblastoma),
também conhecido como retinoblastoma trilateral.

1- Retinoblastoma bilateral

2 - Retinoblastoma trilateral
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Como identificar os sinais e
sintomas de alerta?

—

Os retinoblastomas sao frequentemente diagnosticados porgue 0S pais ou o
médico percebem algo anormal no olho da crianca.

Os principais sinais e sintomas do retinoblastomas sao:

Reflexo Pupilar Branco (leucocoria),
conhecido popularmente como “olho do gato”

Este é o sinal mais comum do retinoblastoma. Normalmente, ao direcionar
uma luz ao olho de uma crianca, a pupila parece vermelha devido aos fotorre-
ceptores presentes na retina no fundo do olho. No olho com retinoblastoma,
através da pupila, enxergamos uma mancha branca, isto € conhecido como
reflexo pupilar branco (leucocoria). Este brilho branco no olho geralmente é
percebido em fotos tiradas com flash. Também pode ser observado pelo mé-
dico da crianca durante um exame oftalmoldgico de rotina.
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Estrabismo

E uma condicdo na qual os dois olhos ndo parecem olhar na mesma direcao,
muitas vezes chamada de olho preguicoso. Existem muitas causas para o
estrabismo, mas a maioria € causada por uma fraqueza dos musculos que
controlam o movimento dos olhos, o retinoblastoma é também uma das

raras Causas.

Qutros sinais e sintomas menos comum, Sao:
« Diminuicao devisao

« Dor nos olhos

« Vermelhidao da parte branca do olho

« Abaulamento dos olhos

 Cor diferente de cada iris

Muitos destes sinais e sintomas podem ser provocados por outras condi-
coes clinicas. Entretanto, se a crianca apresentar qualquer um desses sinais,
consulte um médico para que a causa seja diagnosticada e, se necessario,
iniciado o tratamento.

{—ERAACC] Retinoblastoma
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Como é feito o diagnostico?
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O retinoblastoma é um tipo raro de cancer e o fundo de olho é o exame de
rastreamento, indicado para diagnosticar a doenca em criancas assintomati-
cas. Entretanto, muitas vezes a doenca é detectada em estagio inicial pelos
pais ou diagnosticados pelo médico da crianca.

Durante a realizacdo do exame fisico, os médicos verificam rotineiramente os
olhos das criancas. Os pediatras observam como ela olha e se ha diferenca
nos olhos, nos movimentos e na visao. Qualquer alteracao pode ser um sinal

de retinoblastoma, ou outra condicao clinica.

As vezes, o responsavel pela crianca pode perceber que o olho ndo “parece”
normal, principalmente ap0s tirar uma foto e “notar” o reflexo pupilar branco

(ou olho de gato). E importante que os pais estejam cientes dos possiveis si-
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nais e sintomas do retinoblastoma e que levem ao médico assim que notarem
qualquer alteracao suspeita, 0 mais rapido possivel. Na maioria das vezes, a
causa € algo diferente do retinoblastoma, mas é importante que este diagnds-
tico seja descartado.

Para as criancas com familias portadoras do gene RB1 ou com histoérico de
retinoblastoma e que nao fizeram o teste genético para o gene RB1, é indicado
exames requlares durante os primeiros anos de vida da crianca para, se for o
caso, diagnosticar tumores em estagio inicial. Essas criancas, muitas vezes,
fazem um exame ocular alguns dias apds o nascimento, repetem com cerca
de 6 semanas de vida e depois, periodicamente, até os 5 anos de idade. O
gene RB1 pode ser diagnosticado por um exame de sangue especifico.
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Quais sao os exames feitos para

diagnosticar o retinoblastoma?
/
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Para a maioria dos tipos de cancer é necessario a realizacao de uma bidpsia
para a confirmacao do diagnostico. Porém, nao fazemos bidpsia para diag-
nosticar o retinoblastoma. A explicacao é que retirar uma amostra de um tumor
no olho transformara uma doenca intraocular em extraocular, piorando muito
as chances de cura. O retinoblastoma pode ser diagnosticado com precisao
por exames oftalmolégicos e de imagem.

O que é estadiamento?

O estadiamento descreve aspectos do cancer, como localizacao e se esta
afetando as funcdes de outros 6rgaos do corpo. Conhecer o estagio do tumor
ajuda na definicao do tipo de tratamento e a prever o progndstico do paciente.
No caso do retinoblastoma, é baseado nos resultados de exames oftalmolé-
gicos, deimagem.

FERAACC] Retinoblastoma

Os retinoblastomas sao divididos em dois grupos:

Retinoblastoma Intraocular: Quando ainda esta contido no olho.

Retinoblastoma Extraocular: Quando vai além da cavidade ocular. Os sitios de
metastases mais frequentes sao orbita, nervo 6ptico, liquor, cérebro, medula
dssea e figado.

A identificacao precoce é fundamental para o diagndstico do RB intraocular.

Os principais exames utilizados para o diagnéstico e estadiamen-
to do retinoblastoma sao:

- Ressonancia Magnética

A ressonancia magnética produz imagens que permitem determinar o tamanho e
a localizacao de um tumor, bem como a presenca de metastases. Deve ser usado
um contraste via intravenoso para a obtencao de maiores detalhes.
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« Fundo de Olho

O exame de fundo de olho é realizado sob anestesia geral e 0s olhos sao exa-
minados 360° pelo oftalmogista com o Ret-cam.

Sala Fundo de Olho do GRAACC

{—ERAACC] Retinoblastoma

Exames realizados quando ha suspeita de
retinoblastoma extraocular

« Puncao Lombar

O retinoblastoma pode se desenvolver na extensao do nervo 6ptico, que é
gquem conecta o olho ao cérebro. Se o tumor se disseminou para a superficie
do cérebro, células cancerigenas podem ser encontradas em amostras de
liquido cefalorraquidiano. A puncao é realizada apenas quando ha suspeita
de doenca extraocular.

« Aspiracao da Medula Ossea e Biopsia

Estes dois exames, normalmente sao feitos ao mesmo tempo e se houver
suspeita de que a doenca se espalhou através da corrente sanguinea para a
medula dssea. As amostras sao retiradas do 0sso da pelve.

« US Abdome total
Avaliacao da presenca de metastases hepaticas
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O acompanhamento da crianca com
retinoblastoma envolve uma equipe
multidisciplinar. O tratamento é complexo,
deve ser individualizado e, frequentemente,

diversas modalidades de terapias locais e

sistémicas podem ser necessarias.

A Classificacao Internacional de Retinoblastoma intraocular € um sistema
de estadiamento que divide os casos em 5 grupos:

« Pequeno(s) tumores confinado(s) a retina
« Nenhum tumor com base ou altura >3mm
« Nenhum <2 DP a partir da fovea ou 1DP a partir do N. optico

« Auséncia de sementes vitreas/ subretinianas ou descolamento de retina

- Tumor(es) confinado(s) a retina

« Qualquer localizacao

- Sem sementes vitreas

« Nenhum descolamento de retina > 5mm a partir da base do tumor

« Sementes subretinianas ou vitreas finas localizadas
- Descolamento de retina >5 mm ou até um quadrante

« Auséncia de massas em flocos tumorais vitreos ou massas subretinianas

« Sementes subretinianas ou vitreas difusas
« Massas em “bola de neve” em vitreo ou subretinianas
« Descolamento de retina > um quadrante

- Nenhuma visao potencial ou olhos destruidos anatomicamente ou funcionalmente
pelo tumor
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Como é feito o tratamento

do retinoblastoma?
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O tratamento do retinoblastoma envolve uma equipe multidisciplinar espe-
cializada e engloba varias modalidades terapéuticas.

Planejamos o tratamento de cada crianca com retinoblastoma, levando em
conta, a suaidade, a presenca de tumorem1ou 2 olhos, o estadiamento, en-
tre outros fatores.

- Quimioterapia sistémica

A quimioterapia é uma das estratégias para o tratamento do retinoblastoma.
Sao prescritos diferentes medicamentos e combinacdes de quimioterapicos
para melhorar a eficiéncia do protocolo.

- Quimioterapia intra-arterial e intravitrea

Uma outra forma de administrar o medicamento quimioterapico é aplicando
diretamente no leito tumoral. O neuro-intervencionista através de um cateter
injeta a quimioterapia na artéria oftalmica. Este procedimento é delicado e
muito especializado, permite a aplicacao de doses mais altas e reduz muito
0s efeitos colaterais do tratamento.

FERAACC] Retinoblastoma

A quimioterapia intra-vitrea € indicada no tratamento de sementes vitreas as-
sociada a outras modalidades de tratamento.

- Radioterapia

A Radioterapia pode ser mais uma estratégia de tratamento do retinoblas-
toma extraocular, se for realizada em aparelhos com intensidade modulada
(IMRT), que direciona os feixes de radicao com precisao, poupando os tecidos
normais e reduzindo a toxicidade.

- Braquiterapia
A braquiterapia utiliza fontes de radiacao interna. Uma placa é inserida no
globo ocular, por meio de cirurgia, para tumores localizados.

- Terapia a laser
Os lasers sao feixes de luz altamente focalizados que podem ser usados para
aquecer e destruir o retinoblastoma.
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- Crioterapia

Na crioterapia é utilizada uma pequena sonda de metal refrigerada
a temperaturas muito baixas, destruindo as células do retinoblastoma
por congelamento.

- Enucleacao
E quando é necessaria a extracao cirdrgica do olho, do globo ocular.

- Transplante de Medula Ossea
Alguns pacientes podem realizar Transplante de Medula Ossea para receber
uma alta dose de quimioterapia para conter um retinoblastoma disseminado.

{—ERAACC] Retinoblastoma
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