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RESUMO

Introdugao: O retinoblastoma ¢ a malignidade primdria intraocular mais comum na infincia, ¢ raro e corresponde de 2% a 4% dos
tumores malignos pedidtricos. Objetivo: Descrever o perfil clinico-epidemiolégico e a sobrevida dos casos de retinoblastoma em um
hospital de referéncia em oncologia do Estado de Goids, entre 2008 a 2014. Método: Estudo observacional analitico do tipo transversal,
construido com base na andlise de prontudrios de pacientes diagnosticados com retinoblastoma entre 2008 ¢ 2014. Realizaram-se andlises
por estatistica descritiva e teste de associagio qui-quadrado. Adotou-se o nivel de significAncia de 5%. A sobrevida foi avaliada por meio
do método de Kaplan-Meier. Resultados: Foram atendidos 55 pacientes com retinoblastoma, permitindo identificar o predominio do
sexo feminino (54,5%); na faixa etdria de 1 a 4 anos (27,3%); com etnia parda (50,9%). As caracteristicas clinicas mais prevalentes foram:
acometimento intraocular (74,5%); unilateral (65,5%); sem histérico familiar (56,4%); e com sinal clinico de leucocoria (80%). A maioria
nio apresentou metdstases ao diagnéstico (87,3%), sendo o principal tratamento a enucleagio unilateral (72,7%). Verificou-se associagao
quanto 4 evolugio clinica do paciente em relagdo a localizagao extraocular (p = 0,001), presenca de metdstase (p = 0,001) e estddio IV de
Chantada et al. (p = 0,001). Pacientes classificados como E foram submetidos a maior nimero de enucleagées (olho direito — p = 0,05 €
olho esquerdo — p = 0,001). A sobrevida global em cinco anos foi de 72,7%. Conclusao: Tais achados sdo relevantes para o planejamento

de agdes de prevencio, pois o diagnéstico precoce é um dos principais aliados na determinagio da cura e na preservagio da visio.
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ABSTRACT

Introduction: Retinoblastoma is the most common intraocular primary
malignancy in childhood, it is rare and accounts for 2% to 4% of pediatric
malignant tumors. Objective: To describe the clinical-epidemiological
profile and survival of cases of retinoblastoma in a reference hospital in
oncology in the state of Goids, between 2008 and 2014. Method: Cross-
sectional analytical observational study built from the analysis of medical
records of patients diagnosed with retinoblastoma between 2008 and
2014. Analyzes were performed using descriptive statistics and chi-square
association test. A significance level of 5% was adopted. Survival was assessed
using the Kaplan-Meier method. Results: 55 patients with retinoblastoma
were treated, with predominance of females (54.5%), in the age group of 1 to
4 years (27.3%) and of brown ethnicity (50.9%). The most prevalent clinical
characteristics were intraocular involvement (74.5%), unilateral (65.5%),
with no family history (56.4%) and with clinical signs of leukocoria (80%).
Most of them did not present metastases at diagnosis (87.3%), the main
treatment being unilateral enucleation (72.7%). Association between
the clinical evolution of the patient and extraocular location (p = 0.001)
was found, presence of metastasis (p = 0.001), and stage IV classified by
Chantadaetal. (p = 0.001). Patients classified as E were submitted to higher
volume of enucleation (right eye — p = 0.05 and left eye — p = 0.001). The
5-year overall survival was 72.7%. Conclusion: These findings are relevant
for planning preventive actions, as early diagnosis is one of the main allies
in determining the cure and preserving vision.
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RESUMEN

Introduccién: El retinoblastoma es la neoplasia maligna primaria
intraocular mds frecuente en la infancia, es raro y corresponde del 2% al 4%
de los tumores malignos pedidtricos. Objetivo: Describir el perfil clinico-
epidemioldgico y la sobrevida de los casos de retinoblastoma en un hospital
de referencia en oncologfa en el Estado de Goids, entre 2008 y 2014. Método:
Estudio observacional analitico transversal, construido a partir del andlisis
de las historias clinicas de los pacientes diagnosticados con retinoblastoma
entre 2008 y 2014. Los andlisis se realizaron mediante estadistica descriptiva
y prueba de asociacién ji cuadrada. Se adopté un nivel de significancia
del 5%. La sobrevida se evalué mediante el método de Kaplan-Meier.
Resultados: Fueron tratados 55 pacientes con retinoblastoma, lo que
permitié identificar un predominio femenino (54,5%); en el grupo de edad
de 1 a4 afos (27,3%); con etnia parda (50,9%). Las caracteristicas clinicas
mds prevalentes fueron: afectacién intraocular (74,5%); unilateral (65,5%);
y sin antecedentes familiares (56,4%) y con signos clinicos de leucocoria
(80%). La mayoria no presentaba metéstasis al diagnéstico (87,3%); siendo
el principal tratamiento la enucleacién unilateral (72,7%). Hubo asociacién
entre la evolucién clinica del paciente y la localizacién extraocular (p =
0,001), presencia de metdstasis (p = 0,001) y estadio IV de Chantada et al.
(p = 0,001). Los pacientes clasificados como E tenfan més ojos enucleados
(ojo derecho — p = 0,05 y ojo izquierdo — p = 0,001). La sobrevida global a
los 5 afios fue del 72,7%. Conclusién: Estos hallazgos son relevantes para
la planificacién de acciones preventivas, ya que el diagndstico precoz es
uno de los principales aliados para determinar la cura y preservar la visién.
Palabras clave: retinoblastoma; nifio; ceguera; epidemiologia.
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INTRODUCAO

O retinoblastoma (Rb) é o cincer intraocular mais
comum na infincia, é raro, de natureza embriondria, com
surgimento na retina, e é originado do neuroectoderma,
sendo altamente curdvel quando diagnosticado
precocemente'. Acomete principalmente criangas na
primeira infincia (até 5 anos), ocorrendo em 1/20 mil
nascidos vivos e dois tercos dos casos, nos primeiros dois
anos de vida®.

Em relagdo & natureza genética desse tumor, o Rb
pode ter origem congénita (6%) e familiar (10% dos
casos), em que o gene se localiza no cromossomo 13q14.
Os casos nao hereditdrios ou esporddicos totalizam 70%
a 80%°. Tem evolugio rdpida e, na maioria das vezes,
leva a ébito, se nio tratado. Em todo o mundo, estima-se
que sua incidéncia varia de um caso entre 14 e 34 mil
nascidos vivos por ano*.

O sinal clinico mais comum é a leucocoria (pupila
branca)’, em aproximadamente 60% dos casos, sendo o
estrabismo o segundo sintoma mais comum (em torno
de 20%)°. Outros sinais clinicos menos frequentes sio:
glaucoma, diminuicio da acuidade visual, hemorragia e
anormalidades de cor e de tamanho da iris’.

O Rb pode ser unilateral (afeta um olho) ou bilateral
(afeta dois olhos). Os casos unilaterais sio os mais
frequentes, e o diagndstico ¢é feito, em média, aos 23 meses,
contrariamente aos bilaterais, cujo diagndstico é feito em
média dos 12 aos 15 meses. Isso ocorre porque no primeiro
caso ¢ comum os pacientes chegarem a consulta com a
enfermidade avangada, sem a possibilidade de preservar
a visao"®?,

A presenca de um tumor intracraniano na regiio da
glandula pineal associada ao Rb é conhecida como a
forma trilateral da doenca, a qual acomete apenas criangas
portadoras da forma hereditdria dessa patologia'’. Esse tipo
de Rb tem um percentual de ocorréncia em torno de 2%
a 3%, ¢ mais comum em criancas com menos de 5 anos
e fatal geralmente''.

E importante ressaltar que o processo de cura e
as sequelas causadas pela doen¢a dependem de um
diagn()stico precoce. Portanto, estima-se que 90% dos
pacientes, cujo tumor seja detectado em estddio inicial,
vAo evoluir com cura, e a maioria terd a visio preservada'?.
Porém, apés a disseminagio sistémica, o paciente tem pior
progndstico e sobrevida'>'4.

O diagnéstico do Rb na maioria das vezes ¢ clinico,
podendo ser feito por oftalmoscopia binocular indireta.
Além disso, exames como ultrassonografia e tomografia
podem ser Uteis no seu diagnéstico diferencial'’. A
tomografia computadorizada de crinio é importante na
confirmacio da calcificacio e na avaliacio da extensio do
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tumor pelo nervo éptico e pelo cérebro, o aspecto visto em
mais de 90% dos casos é uma 4rea intraocular hiperdensa
contendo calcificagbes nodulares ou puntiformes®.

Portanto, o sucesso no manejo do Rb depende da
habilidade dos pais e do pediatra na capacidade de
detecgio da doenca enquanto esta ainda é intraocular;
o estddio avancado da doenca se correlaciona com o
atraso no diagndstico. Desse modo, ¢ de fundamental
importincia que a avaliagio ocular seja realizada em todos
os recém-nascidos e em todas as visitas seguintes'.

Nessa perspectiva, o teste do reflexo vermelho (TRV),
também conhecido como “teste do olhinho”, que é
oferecido gratuitamente pelo Sistema Unico de Satde
(SUS), incorporado a rotina de cuidados do recém-
nascido, possibilita a detecgio precoce de patologias
oculares, sendo um importante teste de triagem, indicado
para criangas em qualquer idade, podendo ser realizado
ainda no bergdrio, antes da alta hospitalar. A classificacao
da extensdo do cAncer na sua apresentagdo ¢ fundamental
para reconhecer o progndstico, predizer o desfecho e
melhorar o tratamento'®.

A estratégia do tratamento do Rb ¢é salvar a vida e
preservar a visio, sempre que possivel e, dessa forma,
tem que ser individualizada. Os fatores que precisam ser
considerados incluem a lateralidade da doenga, o potencial
de preservacio da visdo e o estadiamento (intraocular e
extraocular)?.

O estadiamento ¢ usado pelos médicos para prever
o progndstico, bem como definir quais as opgoes de
tratamento poderdo ser mais eficazes, com base nos
resultados de exames oftalmoldgicos, exames de imagem
e quaisquer bidpsias realizadas. Assim, é importante
enfatizar que os protocolos de tratamento terdo como
foco a associacio de terapias locais e/ou sistémicas'®.
O tratamento do Rb basicamente combina terapias
oftalmolédgicas, como, por exemplo, a crioterapia ¢ a
laserterapia, com a quimioterapia. A quimioterapia pode
ser usada tanto para atacar o tumor quanto para reduzi-lo,
tornando a laserterapia ou a crioterapia mais eficientes,
no entanto, sua utilizagao isolada raramente leva a cura. A
radioterapia também é eficaz no tratamento do Rb, inclui
uma pequena placa com sementes radioativas colocada
fora do olho (perto do tumor); j4 a cirurgia de extragio
do globo ocular (denominada enucleagdo) s6 costuma ser
indicada em casos de tumores mais avangados, quando
nio respondem a outras formas de tratamento?, ou seja,
o intuito do tratamento é diminuir a morbidade, manter
a funcio visual e permitir a excelente sobrevida'.

Nesse contexto, estudos epidemioldgicos sio de
extrema importincia, uma vez que auxiliam diretrizes em
politicas publicas e, principalmente, para o planejamento
de a¢des de prevencio do cincer, sendo o diagndstico



precoce um dos principais aliados na determinacio da
cura e na preservagio da visio. Diante disso, o presente
estudo tem por objetivo descrever o perfil clinico e
epidemioldgico e a sobrevida dos casos de Rb entre 2008
e 2014 em um hospital de referéncia em oncologia em
Goiénia, GO.

METODO

Estudo observacional analitico do tipo transversal,
elaborado por meio da anélise de prontudrios do servico
de oncologia pedidtrica do Hospital Aratjo Jorge (HAJ),
em Goiania, GO, no periodo de 2008 a 2014.

O HA]J foi fundado em 1967, sendo a primeira unidade
da Associacio de Combate ao Cancer em Goids (ACCG),
onde sio atendidos cerca de 60 mil pacientes todos os
anos, dos quais 89% sio pelo SUS. Em Goids, o HAJ é
o tnico Centro de Assisténcia de Alta Complexidade em
Oncologia (Cacon) reconhecido pelo Ministério da Sadde,
e o tnico habilitado com servico de oncologia pedidtrica®.

A referida instituicao estd situada na cidade de
GoiAnia, capital do Estado de Goids, com distincia de
209 km de Brasilia, a capital nacional. Em 2021, contava
com uma populagao de 1.555.626 habitantes, segundo
dados do Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica
(IBGE)™.

Os casos de Rb foram identificados utilizando a
décima edicio da Classificagio Estatistica Internacional
de Doengas e Problemas Relacionados a Saide (CID-10)*!
e codificados de C69.0 a C69.9 (neoplasias malignas
do olho), ou mais especificamente C69.2 (neoplasias
malignas da retina). O tratamento do Rb utilizado no
HA]J estd alocado em diferentes procedimentos, como
quimioterapia, terapia focal e métodos cirtrgicos, e deve
ser adaptado a cada caso individual.

A coleta dos dados ocorreu no perfodo de outubro
a dezembro de 2020. Foi realizado o acompanhamento
da evolucido clinica dos pacientes em um periodo de
cinco anos. Os dados relacionados ao seguimento foram
obtidos diretamente nas consultas periédicas, relatados nos
préprios prontudrios, e via contato telefénico, nos casos
em que o paciente nio retornou, feito pela instituigio com
pacientes. Os casos de 6bito foram verificados no Sistema
de Informacio sobre Mortalidade (SIM) com o Rb como
a causa da morte dos pacientes.

As varidveis sociodemograficas analisadas foram:
sexo, faixa etdria ao diagndstico, etnia, e cidade de
procedéncia. J4 as varidveis clinico-epidemiolégicas
foram: olho afetado, localizacio do tumor (intraocular
e extraocular), lateralidade tumoral (unilateral, bilateral
e trilateral), histérico familiar da neoplasia, metdstase
em diagndstico, metdstases no decorrer do tratamento,
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evolugdo clinica, tratamento e os principais sinais e
sintomas presentes no diagnéstico de Rb. Analisaram-se
os casos em relacdo 2 localizagdo, lateralidade, recaida,
e 4 Classificagio Internacional para Retinoblastoma
Intraocular (ABCDE)?*, considerando a evolucio clinica
(vivo e ébito).

Os critérios de inclusio estabelecidos para os pacientes
foram: ter diagnéstico de Rb no periodo de 2008 2 2014.
Foram excluidos os casos de pacientes que nio deram
continuidade ao tratamento no HA]J, totalizando sete
exclusdes. Permaneceram 55 pacientes no total.

O programa Microsoft Excel 2007 foi usado para
tabulacio dos dados, e a andlise estatistica foi realizada pelo
Statistical Package for Social Science (SPSS) versdo 20.0%.
As varidveis categéricas foram descritas pelas frequéncias
absolutas (n) e relativas (%). Para as associagoes, foi
utilizado o teste qui-quadrado e, quando necessério, foi
realizada a correcao de likelihood ratio. Foi utilizado como
nivel de significAncia p < 0,05 para todas as andlises. A
sobrevida foi estimada pelo método de Kaplan-Meier, ¢
a significAncia estatistica, pelo teste de Mantel-Cox (p <
0,05).

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica
em Pesquisa (CEP) da Universidade Evangélica de Goids
(UniEVANGELICA) sob o ntimero de parecer 3738509
(CAAE: 25176619.5.0000.5076) € pelo CEP da ACCG do
HA]J, parecer 3749383 (CAAE: 25176619.5.3001.0031).
Foram seguidos todos os requisitos de ética relacionados
com estudos envolvendo seres humanos, necessdrios ao
seu bom éxito e resguardo relacionados ao sigilo das
informacées como evidenciado na Resoluc¢do n.° 466/12
do Conselho Nacional de Satde*.

RESULTADOS

Foram selecionados 55 casos de Rb do servico de
oncologia pedidtrica do HAJ, no periodo de 2008 2 2014.
A populagio do estudo foi constituida, na sua maioria,
de individuos do sexo feminino (54,5%), na faixa etdria
referente ao diagndstico de 1 a4 anos (27,3%), seguida da
faixa etdria de 0 a 29 dias (20,0%) com média de 18 meses
(desvio-padrio = 13,5 meses), sendo a etnia parda a mais
prevalente (50,9%). A maioria dos casos foi procedente
do Estado de Goids (67,3%) (Tabela 1).

Quanto as caracteristicas clinicas avaliadas, o olho
esquerdo foi o mais acometido (40,0%); seguido de ambos
os olhos (32,7%), sendo a maioria com desenvolvimento
tumoral intraocular (74,5%); acometimento unilateral
(65,5%); e sem histdrico familiar de Rb (56,4%). A maior
parte ndo apresentou recaida (87,3%), mas a desenvolveu
no decorrer do tratamento (29,9%). Os principais
locais metastdticos foram: parénquima cerebral, liquido
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Tabela 1. Caracteristicas sociodemogréficas dos casos de
retinoblastoma atendidos em Goiania, GO, 2008-2014 (n=55)

Variaveis n %
Sexo
Feminino 30 54,5
Masculino 25 45,5
Etnia
Branco 27 49,1
Néo branco 28 50,9
Faixa etdria ao diagnéstico
0 a 29 dias (ao nascer) 11 20,0
1 més a 3 meses 6 10,9
4 meses a 6 meses 5 9,1
7 meses a 1 ano 8 14,5
1 a 4 anos 15 27,3
5 a 8 anos 10 18,2
Estado de procedéncia

Goids 37 67,3
Tocantins 10 18,2
Distrito Federal 4 7,3
Paréa 2 3,6
Maranhéo 2 3,6

cefalorraquidiano e medula dssea. Jd4 em relacdo a evolugao
clinica, a maioria se manteve viva (72,7%); e o principal
tratamento foi a enucleagio unilateral (72,7%) (Tabela 2).

Em relago aos sinais ¢ sintomas no diagnéstico, foi
possivel observar que a maioria dos casos apresentou
leucocoria (80,0%), seguida de estrabismo (41,8%) e
hiperemia conjuntival (18,0%). E importante ressaltar que
os sinais e sintomas, em alguns individuos, repetiram-se
duas ou trés vezes, por exemplo: estrabismo e leucocoria, ou
hiperemia conjuntival, estrabismo e leucocoria (Figura 1).

A curva de sobrevida global calculada no seguimento
de cinco anos foi de 72,7%, ilustrada na curva de Kaplan-
-Meier (Figura 2).

Quanto a evolucdo clinica do paciente, foi
correlacionada com a localizagio tumoral, lateralidade,
metdstase € ao estddio de Chantada et al'. A maioria
dos pacientes que apresentaram a localizagio intraocular
sobreviveu (87,5%), contrapondo-se 3 maioria dos
pacientes com localizacdo extraocular que foi a ébito
(60,0%), evidenciando diferenca estatisticamente
significante (p = 0,001). Em relacdo a lateralidade, nio
se evidenciou diferenca estatisticamente significante
entre as evolugoes clinicas (p = 0,300). A maioria dos
pacientes que nio apresentaram metdstase permaneceu
com vida (97,1%), contrapondo-se a todos os pacientes

Tabela 2. Distribuicdo das varidveis clinicas dos pacientes portadores de retinoblastoma no estudo. Goiénia, GO, 2008-2014 (n=55)

Variaveis Categorias n %
Somente olho direito 14 25,5
Somente olho esquerdo 22 40,0
Olho envolvido
Ambos 18 32,7
Ambos + pineal 1 1,8
Intraocular 41 74,5
Localizacéo do tumor
Extraocular 14 25,5
Unilateral 36 65,5
Lateralidade Bilateral 18 32,7
Trilateral 1 1,8
Néo tem histérico 31 56,4
Histérico familiar de neoplasia Histérico de outro cancer 22 40,0
Histérico de retinoblastoma 2 3,6
i . L. Presente 7 12,7
Metastases ao diagnéstico
Ausente 48 87,3
) Presente 16 29,9
Recaida
Ausente 39 70,1
Vivo 40 72,7
Evolucéio clinica L
Obito 15 27,3
Enucleacéo unilateral 40 72,7
Tratamento Enucleacéo bilateral 7 12,7

Preservou ambos 8 14,6
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QUEIXAS PRINCIPAIS

Leucocoria
Estrabismo
Hiperemia conjuntival 18,0%
Aumento do globo ocular 16,0%

Perda da acuidade visual 14,5%

Outros* 6%
Assintomdatico 5,5%
0 10 20 30

80,0%

41,8%

40 50 60 70 80 90

Figura 1. Principais sinais e sinftomas presentes no diagnéstico de retinoblastoma

(*) ptose, alteragio da cor da iris, nistagmo, cegueira, dor nos olhos, edema da pélpebra.
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Figura 2. Curvas de Kaplan-Meier ilustrando a sobrevida global em
cinco anos dos pacientes com retinoblastoma

que apresentaram metistases, os quais foram a dbito
(100%), mostrando diferenca estatisticamente significante
(p = 0,001). Quanto 2 classificagao segundo o estddio de
Chantada et al'., observou-se o predominio de pacientes
vivos com o estddio I (93,8%), contrapondo-se a todos
os pacientes que foram a ébito no estddio IV (100%),
evidenciando diferenca estatisticamente significante (p =
0,001) (Tabela 3).

O Rb seguiu a ABCDE?* pela qual foi possivel
observar que no olho direito, na classificagio A — estddio
menos avan¢ado —, houve maior porcentagem de olhos
preservados (75,0%) do que olhos enucleados (25,0%)
e, ao analisar a classificacdo E, representando um
estddio mais avancado, houve superioridade de olhos
enucleados (84,2%) em relagio aos preservados (15,8%),
evidenciando diferenca estatisticamente significante entre
os grupos (p = 0,05). J4 em relacdo ao olho esquerdo,
na classificagio B, todos tiveram os olhos preservados
(75,0%); por outro lado, ao analisar a classificagdo E, a
maioria obteve olhos enucleados (93,3%) em relagio aos
preservados (6,7%), mostrando diferenca estatisticamente
significante entre os grupos (p = 0,001) (Tabela 3).

DISCUSSAO

Conhecer o perfil clinico-epidemiolégico do Rb é de
grande valia para o planejamento e a ampliagio de agoes
efetivas no combate a neoplasia, a fim de diagnostici-la
precocemente, evitando doengas metastdticas com o
objetivo da preservacio da visao. Dessa forma, observou-se
que as criancas de sexo feminino e etnia parda foram as
mais acometidas no presente estudo; no entanto, houve
pouca diferenca entre sexo e etnia em relagiao ao Rb na
populacdo estudada, evidenciando, conforme estudos
realizados, que a doenca nio apresenta predilecio por
sexo e etnia'"?.

No que diz respeito 4 faixa etdria, houve maior
prevaléncia entre o intervalo de 1 a 4 anos, seguido da
faixa etdria de 0 a 29 dias (ao nascer). Geralmente, o Rb
¢ diagnosticado em criancas com uma média de 18 a 20
meses de vida, sendo 95% desses diagndsticos feitos até
os 5 anos de idade?*?”. O ndmero de casos descobertos
ao nascer estd relacionado ao exame de rastreio oferecido
gratuitamente pelo SUS, a oftalmoscopia indireta (TRV ou
“teste do olhinho”), que realiza a avaliagio oftalmoldgica
nessa faixa etdria, e a avaliagées futuras subsequentes com
1 ano, 3 anos ¢ durante o periodo pré-escolar (entre 5 ¢
6 anos)". Nesse contexto, o diagndstico tardio, além de
piorar o progndstico, representa um desafio tanto em
paises em desenvolvimento como em desenvolvidos®.

Quando analisada a localizagio do tumor, houve
predominio de pacientes com Rb intraocular, mostrando,
no presente estudo, boa evolugio no diagndstico precoce,
porquanto tumores intraoculares possuem boa taxa de cura
e preservagio da visao?®. Em contraponto a tal questio,
a disseminagao extraocular é frequentemente relacionada
ao diagnéstico tardio, comprometendo o progndstico e
a sobrevida®.

Com relacio a lateralidade do tumor, observou-se
que a maioria foi diagnosticada com o tumor unilateral.
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Tabela 3. Distribuicdo dos casos conforme a evolugéo clinica com relagéo & localizacéo, lateralidade, presenca de metdstases e ao estddio

de Chantada et al.

Variaveis Vivo Obito
n (%) n (%) P
Localizacéio tumoral
Intraocular 35 (87,5) 6 (40,0)
0,001
Extraocular 5(12,5) 9 (60,0)
Lateralidade
Unilateral 24 (60,0) 12 (80,0)
Bilateral 15 (37,5) 3 (20,0) 0,300
Trilateral 1(2,5) -
Metastase
Presente 1(2,5) 15 (100)
0,001
Ausente 39 (97,5) -
Estadio de Chantada et al.*
0 2 (100) -
I 30 (93,8) 2 (6,2)
1l 7 (58,3) 5 (41,7)
0,001
] 1(25,0) 3 (75,0)
\% - 5 (100)
Total 40 (72,7) 15 (27,3)
Olho direito preservado Olho direito enucleado
* %
ABCDE n (%) n (%)
A 3 (75,0) 1 (25,0)
B 3 (75,0) 1(25,0)
C 1 (50,0) 1 (50,0)
0,05
D 2 (50,0) 2 (50,0)
E 3(15,8) 16 (84,2)
Total 12 (36,4) 21 (63,6)
ABCDE** Olho esquerdo preservado Olho esquerdo enucleado
n (%) n (%)
A - -
B 4 (100) -
C 2 (50,0) 2 (50,0)
0,001
D - 3 (100)
E 2 (6,7) 28 (93,3)
Total 8(17,1) 33 (82,9)

(*) Classificagao Internacional para Retinoblastoma de acordo com Chantada et al.'.
(**) Classificagio Internacional para Retinoblastoma Intraocular proposta por Murphree?.

Estudos no Brasil demonstram que a forma unilateral é a
mais prevalente, como evidenciado por Souza Filho etal.'?,
com prevaléncia de 51,85%, ¢ por Costa'!, com 67,4%.

Quanto ao histérico familiar, a maioria declarou nio
ter histérico familiar de Rb, o que é evidenciado por
estudos em que os casos nio hereditdrios ou esporddicos
perfazem um total de 65% a 70%*"". Vale ressaltar que, em
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criangas com histérico familiar da doenga, ¢ aplicado um
plano de controle que permite uma avaliacdo mais intensa
e atenciosa, sugerindo-se uma observagio de quatro em
quatro meses até a crianca completar 6 anos de vida'.
Outro ponto analisado foi em relagdo & presenca de
metdstases no diagnéstico, houve uma maior porcentagem
de pacientes que ndo as apresentaram, pois, como



ja demostrado, a maioria dos casos nio apresentou
diagndstico muito tardio. Mas, quando avaliado o
desenvolvimento de metdstase no decorrer do tratamento,
houve um aumento de nove casos. Um estudo evidencia
que o periodo de risco para metdstases ¢ de um a dois anos
apds o tratamento ou a enucleacio. Depois de dois anos
sem recidiva, a crianca é considerada curada. Ainda assim,
o acompanhamento oftalmoldgico para o resto da vida
¢ necessério, em razdo do risco de complicacdes tardias
(catarata, neuropatia, retinopatia), principalmente nos
pacientes que foram tratados com radioterapia®.

No que diz respeito a evolu¢io clinica, a maioria
sobreviveu, e constatou-se a ocorréncia de 15 4bitos
no estudo. Atribui-se tal insucesso a fatores sociais,
econdmicos e culturais, que justificaram a busca tardia
pelo tratamento®.

No que tange ao tratamento, a enucleagdo unilateral
foi a mais prevalente. Os tratamentos tém como premissa
promover melhorias adicionais na preservacio do globo
ocular, a fim de obter melhores resultados da acuidade
visual, mas, quando o paciente nao responde as terapias
poupadoras do olho, com baixo potencial de visio ou
glaucoma secunddrio, é submetido & enucleagio®, fato
que ocorreu no presente estudo.

Em relagio aos sinais e sintomas, foi possivel observar
que a maioria dos casos apresentou leucocoria, sintoma
que se mostrou predominante em diversos estudos*. Vale
salientar que a leucocoria pode ser encontrada em outras
patologias oculares pedidtricas, sendo igual 2 do Rb. Além
disso, essa caracteristica nao estd presente em todos os
pacientes como primeiro sinal, sobretudo naqueles de mais
idade, por isso, deve-se ter mais cautela e cuidado com
os pacientes maiores de 5 anos®*. O segundo sinal mais
prevalente no estudo foi o estrabismo, que geralmente estd
presente na fase inicial, sendo, também, evidenciado como
o segundo achado mais comum apés a leucocoria'>?>%,

A sobrevida em cinco anos dos pacientes com diagnéstico
de Rb neste trabalho foi de 72,7%. Um estudo publicado
em 2013 mostra que, em Sergipe, a sobrevida por Rb foi de
47,2%’, evidenciando a importincia do diagndstico precoce
para a redugdo da mortalidade da doenca.

Quanto 2 evolugio clinica do paciente, foi mostrada
uma significincia com relagdo a localizagio tumoral,
metdstase e estddio de Chantada et al'. Foi possivel
observar que os pacientes que tinham localizagao
extraocular, presenca de metdstase e estadiamento IV
vieram mais & ébito, corroborando estudos que citam a
localizagio extraocular, a presenca de metastases e o estddio
com pior prognéstico fatores determinantes na predi¢ao
da sobrevida do paciente?®*'3.

Com relagiao &4 ABCDE?, foi possivel observar uma
significAncia em relagio aos pacientes que tinham o olho

Retinoblastoma em um Hospital de Referéncia em Oncologia

direito afetado com classificacio E, representando um
estddio mais avancado. Houve superioridade em olhos
enucleados em oposi¢io aos preservados, e 0 mesmo
aconteceu no olho esquerdo, como evidenciado em
estudos'>!' nos quais a predominancia dos pacientes na
classificacio E estd correlacionada com atraso do diagnéstico
e, portanto, a detecgio precoce do tumor aumentaria as
chances de preservacao da visio do paciente®.

Como limitacoes inerentes ao estudo, destacam-se
dificuldades decorrentes do uso de dados secundirios,
delineamento transversal — inviabilidade de estabelecer
relagio causal, incompletude dos dados causados por falta
de sensibilizagio ou treinamento profissional adequado —,
além do distanciamento do pesquisador dos participantes
do estudo.

CONCLUSAO

Tais achados sdo relevantes para o planejamento de agoes
de prevencio, pois o diagndstico precoce é um dos principais
aliados na determinacio da cura e na preservagio da visio;
ou seja, para o portador de Rb, é o fator fundamental para
o &ito da terapéutica e da sobrevida.

Portanto, é de extrema importincia promover
campanhas educativas para a populacio, bem como
a educagio permanente dos profissionais de sadde,
principalmente do clinico da atengdo bésica, sobre os
primeiros sinais e sintomas do Rb, e a recomendagio
de avaliagoes periddicas nos primeiros anos de vida da
crianga, com o intuito de oportunizar a redugio nas taxas
de mortalidade ¢ o aumento nas taxas de preservacio
ocular, além de minimizar os efeitos tardios do tratamento.
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