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RESUMO

OBJETIVO: Realizar uma revisdo sistematica de literatura, abordando as principais etiologias, o diagndstico e o
tratamento do retinoblastoma em criangas. MATERIAIS E METODOS: Revisdo sistematica de literatura com coleta
bibliografica nas bases de dados Lilacs(Literatura Latino-americana e do Caribe em Ciéncias da Saude) e PubMed
(National Library of Medicine), com foco no tema retinoblastoma. A pesquisa utilizou os descritores "retinoblastoma",
"diagnostico", "patologia" e "tratamento". Foram selecionados artigos publicados nos ltimos 5 anos. RESULTADOS
E DISCUSSAOQ: O retinoblastoma ¢ frequentemente identificado por sinais, como a leucocoria e o estrabismo. O
objetivo principal € controlar o tumor, preservar a visdo e evitar a disseminagdo da doenga. O plano de tratamento ¢é
individualizado, levando em consideragdo o estiagio do tumor, a presenca de metastases, a localizagdo ¢ o tamanho do
tumor, bem como fatores de risco especificos. CONSIDERACOES FINAIS: O tratamento adequado do retinoblastoma
¢ de extrema importancia devido as possiveis complicagdes graves, podendo levar a perda da visdo, disseminacdo
metastatica e risco de vida. A detecg@o precoce e o tratamento oportuno sfo fundamentais para maximizar as chances de
sucesso, preservar a visdo e melhorar a qualidade de vida dos pacientes afetados pelo retinoblastoma.
PALAVRAS-CHAVE: Retinoblastoma; Diagnoéstico; Patologia; Tratamento.

SUMMARY

OBJECTIVE: To carry out a systematic literature review, addressing the main etiologies, diagnosis and treatment of
retinoblastoma in children. MATERIALS AND METHODS: Systematic literature review with bibliographic
collection in the Lilacs (Latin American and Caribbean Literature in Health Sciences) and PubMed (National Library of
Medicine) databases, focusing on the topic of retinoblastoma. The search used the descriptors "retinoblastoma",
"diagnosis", "pathology" and "treatment". Articles published in the last 5 years were selected. RESULTS AND
DISCUSSION: Retinoblastoma is often identified by signs such as leukocoria and strabismus. The main objective is to
control the tumor, preserve vision and prevent the spread of the disease. The treatment plan is individualized, taking into
account the stage of the tumor, the presence of metastases, the location and size of the tumor, as well as specific risk
factors. FINAL CONSIDERATIONS: Adequate treatment of retinoblastoma is extremely important due to possible
serious complications, which can lead to loss of vision, metastatic spread and risk to life. Early detection and timely
treatment are critical to maximizing the chances of success, preserving vision, and improving the quality of life for patients
affected by retinoblastoma.

KEYWORDS: Retinoblastoma; Diagnosis; Pathology; Treatment.

RESUMEN

OBJETIVO: Realizar una revision sistematica de la literatura, abordando las principales etiologias, diagnostico y
tratamiento del retinoblastoma en nifios. MATERIALES Y METODOS: Revision sistemética de la literatura con
coleccion bibliografica en las bases de datos Lilacs (Literatura Latinoamericana y del Caribe en Ciencias de la Salud) y
PubMed (Biblioteca Nacional de Medicina), con foco en el tema del retinoblastoma. La busqueda utilizé los descriptores
"retinoblastoma", "diagnosis", "pathology" y "treatment". Se seleccionaron articulos publicados en los ultimos 5 afios.
RESULTADOS Y DISCUSION: El retinoblastoma a menudo se identifica por signos como leucocoria y estrabismo.
El objetivo principal es controlar el tumor, preservar la vision y prevenir la propagacion de la enfermedad. El plan de
tratamiento es individualizado, teniendo en cuenta el estadio del tumor, la presencia de metastasis, la ubicacion y el
tamafio del tumor, asi como los factores de riesgo especificos. CONSIDERACIONES FINALES: El tratamiento
adecuado del retinoblastoma es de suma importancia debido a posibles complicaciones graves, que pueden provocar
pérdida de vision, diseminacién metastasica y riesgo para la vida. La deteccion temprana y el tratamiento oportuno son
fundamentales para maximizar las posibilidades de éxito, preservar la vision y mejorar la calidad de vida de los pacientes
afectados por retinoblastoma.

PALABRAS CLAVE: Retinoblastoma; Diagnostico; Patologia; Tratamiento.
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1 INTRODUCAO
O retinoblastoma € o tipo mais comum de tumor maligno intraocular e ¢ frequentemente diagnosticado na

infancia. A sua incidéncia anual ajustada por idade em criangas de zero a quatro anos nos Estados Unidos ¢ de
aproximadamente 1 em 14.000 a 18.000 nascidos vivos. No entanto, as taxas de cura e sobrevida para o retinoblastoma
ainda variam entre paises desenvolvidos e em desenvolvimento. Um dos fatores que contribuem para essa variagdo ¢ a
desigualdade social, que estd relacionada a diversos aspectos, como acesso ao tratamento, atraso no diagndstico e
condigdes socioecondmicas e educacionais. Esses fatores podem impactar diretamente o resultado do tratamento do
retinoblastoma (BOCHI, 2022; LECLERC, 2020).

Esse cancer tem sido extensivamente estudado como um modelo para compreender a genética dos tumores em
geral, devido a sua heranga mendeliana previsivel, a capacidade de examinar facilmente os tumores e a sua apresentacdo
precoce na idade. Desde a década de 1970, houve avangos significativos no campo da genética do retinoblastoma
(CHRONOPOULOS, 2022).

Essa natureza altamente penetrante, potencialmente curavel e previsivel do padrdo de heranga do retinoblastoma,
juntamente com sua tendéncia a afetar criangas, estabelece uma base solida para incentivar o diagndstico genético em
todos os pacientes com esse tumor. Essa abordagem permite uma melhor compreensdo das alteragdes genéticas
subjacentes ao retinoblastoma em nivel individual, o que pode levar a um planejamento de tratamento mais personalizado
e melhorias na detecgio precoce de outras condigdes relacionadas a genética do cancer (CRUZ-GALVEZ, 2022).

O retinoblastoma afeta principalmente criangas nos primeiros anos de vida. A idade em que ocorre o diagnostico
pode variar dependendo do tipo de retinoblastoma, sendo o tumor unilateral geralmente diagnosticado mais tarde. Nos
paises com sistemas de satide menos eficientes e recursos limitados, ha frequentemente atrasos no diagnostico do
retinoblastoma. Isso estd relacionado a disponibilidade de centros especializados de tratamento, a velocidade de
diagnostico por parte dos profissionais de satide, ao encaminhamento para outros centros e a prontiddo dos pais e
responsaveis em reconhecer os sintomas (BOCHI, 2022).

Em relagdo as taxas de sobrevivéncia no retinoblastoma, estudos mostram que criancas diagnosticadas no
primeiro ano de vida apresentam maior probabilidade de sobreviver em comparagdo com aquelas diagnosticadas entre
um e trés anos. No entanto, ndo ha diferenca significativa na mortalidade entre criangas diagnosticadas apds os trés anos
e aquelas diagnosticadas antes de um ano. Embora a cirurgia tenha sido o tratamento predominante no passado, analises
retrospectivas indicam que a sobrevida ndo apresenta diferenca significativa em individuos que ndo foram submetidos a

cirurgia (LECLERC, 2020).

2 MATERIAIS E METODOS
Este estudo constitui uma revisdo sistematica da literatura realizada em 2023, empregando as bases de dados

LILACS (Literatura Latino-americana e do Caribe em Ciéncias da Satide) e PubMed (National Library of Medicine). A
investiga¢do foi conduzida utilizando os termos "retinoblastoma", "diagnostico", "patologia" e "tratamento". Foram
aplicados critérios de sele¢@o para incluir somente revisdes, revisdes sistematicas e metanalises publicadas nos ultimos 5
anos. Um total de 175 artigos foram selecionados, abrangendo o periodo de publicagdo de 2018 a 2023, tanto em portugués
quanto em inglés. Foram descartados artigos que ndo forneciam informagdes pertinentes ao tema, assim como aqueles

com dados incompletos ou duplicados. Ao final, foram selecionados 12 estudos para a revisdo bibliografica.

3 RESULTADOS E DISCUSSAO
As manifestacdes clinicas mais comuns incluem leucocoria (reflexo branco anormal em fotos), estrabismo

(desalinhamento ocular), rubeose iridis (formacdo de pequenos vasos sanguineos na iris), hipdpio (acumulo de pus na

camara anterior), hifema (acumulo de sangue na camara anterior), buftalmo (globo ocular alargado), celulite orbital
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(infecgdo nos tecidos moles do olho) e exoftalmia (protrusdo do globo ocular). O diagnéstico do retinoblastoma depende
principalmente de técnicas de imagem, como ressondncia magnética e ultrassom de alta frequéncia, permitindo aos
médicos avaliar a profundidade da invasdo e o estagio do cancer para determinar o tratamento adequado. Uma
caracteristica distintiva do retinoblastoma ¢ a presenca de calcificacdo, e o exame de ultrassom permite aos médicos
visualizarem essa calcificagdo com uma precisdo de mais de 92,5% (LECLERC, 2020).

A grande maioria dos casos de retinoblastoma ocorre devido & inativacdo bialélica do gene RB corepressor
transcricional 1 (RB1) na retina em desenvolvimento, seguida de alteragdes genéticas e epigenéticas durante a progressao
do tumor.6 Cerca de 60% dos casos de retinoblastoma sdo do tipo ndo hereditarios, nos quais ambos os alelos RB1 sdo
localmente mutados na retina afetada. Por outro lado, aproximadamente 40% dos casos sdo hereditarios e estdo associados
a uma variante germinativa do gene RB1, seguida pela inativagdo somatica do outro alelo. Essa diferenga genética ¢
responsavel pelas caracteristicas clinicas distintas entre o retinoblastoma ndo hereditario, que geralmente apresenta
tumores unilaterais, e o retinoblastoma hereditario, que tende a se desenvolver bilateral e multifocalmente (GUDISEVA,
2019).

Em relacdo a fisiopatologia, o retinoblastoma ¢ um tumor de tamanho reduzido, apresentando uma forma
arredondada e composto por células azuis. Essa caracteristica histologica ¢ similar a outros tumores do sistema nervoso
infantil, tais como o neuroblastoma e o meduloblastoma. As células do retinoblastoma sio predominantemente
constituidas por nucleos grandes e basofilicos, com um citoplasma escasso. O tumor exibe uma taxa elevada de
proliferagdo, evidenciada por um grande nimero de mitoses e presenga de areas necroticas (DIMARAS, 2019).

Existem diferentes sistemas de classificagdo que t€m evoluido com o avanco das opgdes de tratamento. Os
profissionais de saude geralmente utilizam um dos dois instrumentos padrao para classificar os tumores de retinoblastoma:
a Classificacdo Internacional Intraocular de Retinoblastoma (IIRC) ou o sistema de estadiamento Tumor, Nodulos,
Metastases (TNM) (CRUZ-GALVEZ, 2022).

A TIRC ¢ o sistema atualmente mais utilizado para o estadiamento do retinoblastoma. Desenvolvido por
especialistas em retinoblastoma em Paris em 2003, o IIRC consiste em cinco categorias. O Grupo A abrange tumores
pequenos, com 3 mm ou menos em sua maior dimensdo, confinados a retina e localizados a uma certa distancia da févea
e do disco Optico. O Grupo B engloba tumores maiores que 3 mm, localizados préoximos a fovea e ao disco optico, ou
apresentando liquido sub-retiniano préoximo a margem do tumor. O Grupo C inclui retinoblastomas com sementes sub-
retinianas, sementes vitreas proximas ao tumor primario ou uma combina¢do de ambos. O Grupo D abrange
retinoblastomas com sementes difusas, seja sub-retinianas distantes do tumor, sementes vitreas distantes do tumor ou uma
combinacdo de ambas. Por fim, o Grupo E compreende retinoblastomas extensos, ocupando mais de 50% da cavidade
ocular e podendo estar associados a complicagdes como glaucoma neovascular, phthisis bulbi ¢ opacidade devido a
hemorragias. A doenga metastatica, que ocorre em 10-15% dos pacientes, geralmente esta relacionada as caracteristicas
histologicas intraoculares distintas, como invasdo profunda da coroide e esclera, ou envolvimento do corpo ciliar ou nervo
optico além da lamina crivosa. Ha estudos que mostram que o uso de biomarcadores circulantes no sangue, como a
detecgdo de microRNAs, pode desempenhar um papel importante no estadiamento de pacientes com alto risco de
micrometastases (BOCHI, 2022; CRUZ-GALVEZ, 2022; SINGH, 2018).

O objetivo principal no tratamento do retinoblastoma ¢ curar a crianga, preferencialmente preservando a visdo.
Embora a enucleac¢ao, uma interven¢ao cirirgica, tenha sido tradicionalmente o método terapéutico utilizado, os planos
de tratamento estdo cada vez mais voltados para o salvamento ocular, empregando quimioterapia sistémica, intra-arterial
e intravitrea, crioterapia, termoterapia, radioterapia de placas ou radioterapia de feixe externo (KAEWKHAW, 2020).

A abordagem de tratamento depende se a doenga esta presente de forma bilateral ou unilateral. Pacientes com

apresentagdo bilateral, que ocorre em aproximadamente um tergo dos casos e apresenta maior risco de perda de visdo,
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historicamente foram tratados com enucleagdo bilateral, enucleagdo unilateral com quimioterapia, radioterapia externa do
olho menos afetado ou quimioterapia sistémica. O manejo do retinoblastoma esta em constante evolugdo, e os protocolos
de tratamento variam entre diferentes centros ao redor do mundo, mas os maiores indices de sucesso sdo relatados em
centros que podem oferecer uma terapia abrangente (LECLERC, 2020).

Existem varias abordagens quimioterapicas disponiveis para o tratamento do retinoblastoma, incluindo
quimioterapia intravenosa (IVC), intra-arterial (IAC) e intravitrea (IViC). A quimioterapia intravenosa ¢ uma forma de
tratamento sistémico que € utilizada em pacientes com menos de quatro meses de idade no momento do diagnostico, casos
bilaterais e suspeita de invasdo do nervo 6ptico e coroide. Também pode ser recomendada quando ha espessamento do
nervo optico ou extensdo extraescleral. Nesses casos, uma combinagdo mensal de carboplatina, vincristina e etoposido ¢
administrada por um periodo de seis a nove meses. A quimioterapia sist€émica ¢ complementada por tratamento local
adjuvante, como fotocoagulacdo a laser, termoterapia transpupilar, crioterapia e braquiterapia, e ¢ amplamente utilizada
no tratamento do retinoblastoma. O esquema de tratamento mais comumente utilizado ¢ a combinagdo de vincristina,
carboplatina e etoposido (regime VEC) (KAEWKHAW, 2020; LECLERC, 2020; SCHAIQUEVICH, 2022).

ATVC foi introduzida pela primeira vez como uma op¢ao de tratamento para o retinoblastoma na década de 1990
e tem demonstrado uma taxa de preservagdo ocular superior a 90% para os olhos nos grupos A-C. Além disso, existem
evidéncias de que a IVC como tratamento adjuvante pds-operatorio pode ser eficaz na prevencdo de metastases em
pacientes de alto risco submetidos a enucleacdo. No entanto, a barreira sangue-retina tem sido um desafio para o uso da
IVC, pois limita a penetragdo dos agentes quimioterapicos no olho, reduzindo sua eficacia, além de causar efeitos
colaterais sistémicos (ANCONA-LEZAMA, 2020).

Desde 2006, o uso da quimioterapia seletiva da artéria oftdlmica (IAC) tem se tornado mais comum no tratamento
do retinoblastoma, devido aos beneficios de sua aplicagdo direcionada e menor ocorréncia de efeitos colaterais sistémicos.
Essa abordagem tem se mostrado eficaz no controle de tumores avangados, evitando a necessidade de enucleacdo ou
tratamentos de primeira linha sem sucesso (SCHAIQUEVICH, 2022).

A AIC ¢ realizada por meio da infusdo de medicamentos, como melfalano e topotecano, através de um cateter
guiado até a artéria oftalmica, sendo mais indicada para pacientes com mais de quatro meses de idade, doenga unilateral
ou recorréncia apos quimioterapia intravenosa. A IAC tem se mostrado eficaz na reducdo da recorréncia orbital e na
mortalidade em comparag@o com a enucleacdo. A partir de 2008, a IAC tem sido amplamente utilizada como tratamento
de primeira linha para os tumores intraoculares avancados e recorrentes, com altas taxas de preservacao ocular e controle
completo do tumor. A TAC obtém maior sucesso em estagios menos avancados, representando uma alternativa a
enucleagdo e a radioterapia externa, com melhoria no prognostico e na qualidade de vida das criangas afetadas pelo
retinoblastoma intraocular avangado. Nos casos com extensas sementes vitreas, a eficacia isolada da IAC ¢ limitada, mas
estudos tém demonstrado que a adigdo da quimioterapia intravitrea pode alcancar taxas de recuperagdo ocular
comparaveis as observadas nos olhos dos grupos D e E com sementes vitreas ativas persistentes. O tratamento combinado
tem se mostrado eficaz e seguro no controle do tumor e das sementes vitreas, com altas taxas de preservacdo ocular e
poucas complicagdes sistémicas ou recorréncias durante o acompanhamento (ANCONA-LEZAMA, 2020;
CHRONOPOULOS, 2022).

A comparagio entre a IAC e a IVC no tratamento do retinoblastoma unilateral tem demonstrado que o IAC
oferece uma taxa significativamente maior de preservagdo ocular em olhos classificados como grupo D, além de um
melhor controle do tumor em relacdo a lesdes solidas, sementes sub-retinianas e sementes vitreas. Resultados semelhantes
foram observados em um estudo no qual o IAC foi a terapia de primeira escolha, resultando em 100% de retengao ocular,
em comparagdo com 57% no grupo tratado com IVC. Nenhum dos grupos apresentou metastases ou mortes relacionadas

ao tratamento. Além disso, o IAC esteve associado a menos efeitos colaterais, respostas mais rapidas, menor incidéncia
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de recorréncias e melhor acuidade visual quando comparado ao tratamento com IVC. E importante ressaltar que houve
diferengas entre os dois grupos em relacdo aos tratamentos de consolidaggo utilizados e ao periodo de tratamento, devido
a disponibilidade da IVC. No entanto, os resultados sugerem que os olhos tratados inicialmente com IAC apresentam um
periodo de tratamento mais curto, maior taxa de preservacao ocular e melhor acuidade visual em comparacdo com o
tratamento inicial com IVC. (CHRONOPOULOS, 2022; SCHAIQUEVICH, 2022).

A quimioterapia intravitrea (IViC) tem sido considerada um tratamento promissor para o retinoblastoma. Estudos
tém demonstrado uma taxa de sucesso de 51% com o uso de IViC. No entanto, a rapida disseminagdo das células do
retinoblastoma em tecidos vizinhos, como o vitreo ¢ o espago sub-retiniano, ¢ uma preocupacdo devido a alta taxa mitotica
¢ a instabilidade cromossomica dessas células. Para reduzir o risco de disseminagao extraocular das células tumorais,
técnicas anti-refluxo e esterilizagdo do trajeto da agulha tém sido utilizadas, resultando em resultados promissores no
salvamento do olho em casos avangados da doenca. O uso de melfalano intravitreo tem mostrado eficacia no tratamento
de retinoblastomas do grupo D com sementes vitreas resistentes. No entanto, o manejo das sementes vitreas e sub-
retinianas continua sendo um desafio em relagdo ao prognostico final e a preservagdo do olho. As taxas de recuperacao
variam de acordo com a classifica¢do do grupo, sendo mais baixas para os olhos do grupo D devido a presenga de sementes
vitreas ativas. A quimioterapia intravitrea, utilizando medicamentos como tiotepa, melfalano e metotrexato, tem sido
empregada no tratamento dessas sementes, sendo o melfalano considerado o mais eficaz entre os testados. A
endoressec¢do assistida por quimioterapia intravitrea surge como uma op¢do segura ¢ eficaz para o salvamento do olho
em casos refratarios de retinoblastoma do grupo D, especialmente em pacientes com retinoblastoma unilateral. No
entanto, essa técnica cirurgica deve ser investigada em estudos futuros para avaliar a ocorréncia de metastases
extraoculares. (CHRONOPOULOS, 2022; SCHAIQUEVICH, 2022).

A utilizagdo combinada de IAC e IViC no tratamento de sementes vitreas tem demonstrado beneficios
significativos em rela¢do ao uso exclusivo de IAC. Essa abordagem resulta em uma regressdo mais rapida do tumor,
menor taxa de recorréncia, menos retratamentos e menos enucleagdes. Em pacientes do grupo D, a taxa de preservagio
do globo ocular alcangou 75% quando a terapia incluiu o uso de melfalano intravitreo ao longo de um periodo de seis
anos. (ANCONA-LEZAMA, 2020; CHRONOPOULOS, 2022).

A radioterapia de feixe externo (EBR) foi historicamente utilizada como a primeira abordagem terapéutica para
o salvamento ocular no retinoblastoma intraocular avangado, sendo amplamente adotada como tratamento primario desde
1954. Embora tenha sido eficaz no controle do crescimento tumoral, muitas vezes resultava na necessidade de enucleacao
(remocao do globo ocular) devido a complicagdes relacionadas a radiagdo. Além disso, o uso da EBR estava associado a
um aumento no risco de desenvolvimento de malignidades secundarias ao longo da vida em criangas com predisposi¢do
genética, como a presenca de uma mutagdo germinativa no gene RB1. Essa forma de tratamento também apresentava
problemas estéticos, como o retardo do crescimento 6sseo orbital. Como resultado, a EBR foi gradualmente substituida
pela quimioterapia sistémica combinada com terapia focal, reservando-se a radioterapia como uma opg¢ao de resgate para
casos em que outras modalidades de tratamento falharam. (BERRY, 2019; CHRONOPOULOS, 2022; SCHAIQUEVICH,
2022).

A enucleagdo é um procedimento cirirgico que envolve a remocdo do olho afetado e parte do nervo optico, e
pode ser realizada como tratamento primario ou secundério para o retinoblastoma. E recomendada em casos avangados,
recorrentes ou metastaticos da doenca, tanto intraoculares quanto extraoculares. A enucleagdo primaria ¢ utilizada no
tratamento do retinoblastoma unilateral intraocular, enquanto a enucleacdo secundaria € indicada quando outras op¢des
de tratamento falham ou quando ¢ possivel a colocagdo de um implante para substituir o olho natural (LECLERC, 2020).

Apesar dos avangos no tratamento conservador do retinoblastoma, a enucleagdo ainda ¢ realizada em centros

especializados. Estudos recentes t€ém mostrado que o tratamento com quimioterapia sistémica seguido de enucleagio, em
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casos de ma resposta ao tratamento conservador, ndo aumenta o risco de metastase ou recorréncia orbital. Além disso, a
terapia de salvamento ocular com quimioterapia sistémica apresenta baixa incidéncia de recorréncia orbital e doenga
metastatica, inferior a 1%. Esses avangos permitem a preservacdo do globo ocular em casos selecionados, sem
comprometer a sobrevida do paciente (LECLERC, 2020).

Os tumores que ndo respondem a quimioterapia podem requerer opgdes adicionais de tratamento, como
radioterapia externa (EBR) e/ou enucleacdo. Em estudos, foi observado que em 10 dos 105 olhos (9,5%) que ndo
responderam a terapia, a enucleagdo se tornou necessaria apos o segundo tratamento de quimioterapia. A utilizagdo de
critérios rigorosos para determinar a necessidade de terapia adjuvante pode melhorar os resultados em criangas submetidas
a enucleagdo no momento do diagndstico, evitando o uso desnecessario de quimioterapia adjuvante em casos de baixo
risco de recorréncia (CHRONOPOULOS, 2022).

Apds a enucleagdo, ¢ crucial realizar um acompanhamento dos pacientes por um periodo de dois anos para
monitorar a recorréncia orbital. Estudos revelam uma incidéncia de recorréncia de aproximadamente 4,2%, geralmente
ocorrendo entre um més e dois anos apds o procedimento. Dentre esses casos de recorréncia, cerca de 85% desenvolvem
doenga metastatica. O uso combinado de quimioterapia intra-arterial e intravitrea tem demonstrado eficacia no tratamento
das sementes vitreas, alcangando taxas de remissdo completa de 68% ao longo de um periodo de 20 anos. Essa abordagem
combinada apresenta resultados promissores, resultando em menos enucleagdes, menor recorréncia e preservagdo da
fung¢@o retiniana em comparagdo com o uso exclusivo da quimioterapia intra-arterial (BERRY, 2019).

Existem fatores de risco associados a resultados desfavoraveis no tratamento do retinoblastoma, incluindo a falta
de resposta a quimioterapia. Alguns desses fatores de risco incluem idade avangada no momento do diagnostico, espessura
do tumor mais elevada, presenca de sementes vitreas, presenca de liquido sub-retiniano na linha de base e recorréncia do
tumor apds a quimioterapia. Além disso, a baixa renda também foi identificada como um fator preditivo significativo e
independente para doenga avangada. O envolvimento extraocular do tumor com comprometimento do tecido orbital ¢ a
presenca de tumor no nervo optico também sdo considerados fatores de alto risco para recorréncia (KAEWKHAW, 2020).

Em comparag@o com paises desenvolvidos, os pacientes de paises em desenvolvimento apresentam um risco
significativamente maior de mortalidade, falha no tratamento local e doenga avangada. Analises histopatologicas
revelaram que pacientes com patologia de alto risco tém piores resultados em paises em desenvolvimento em comparagio
com paises desenvolvidos. Em paises desenvolvidos, a maioria das criangas com retinoblastoma limitado é curada por
meio de uma combinacdo de quimioterapia e tratamento focal, como a enucleagdo para casos orbitais e metastaticos,
seguida de quimioterapia adjuvante ajustada ao risco patologico (CRUZ-GALVEZ, 2022).

No entanto, em paises em desenvolvimento, o retinoblastoma geralmente é diagnosticado em estagios avangados,
com poucas oportunidades de preservagdo ocular, e os pacientes sofrem com a doenga metastatica incuravel. Além disso,
uma propor¢do consideravel de pacientes recusa a enucleagdo e abandona o tratamento, o que tem um impacto negativo

na sobrevida e nos resultados do tratamento (CRUZ-GALVEZ, 2022).

4 CONSIDERACOES FINAIS
O diagnéstico e tratamento adequados do retinoblastoma desempenham um papel crucial na melhoria dos

resultados clinicos e na preservagdo da visdo e qualidade de vida dos pacientes. A detecg@o precoce por meio de exames
oftalmolodgicos regulares e a abordagem multidisciplinar sdo fundamentais para um diagnostico preciso e a selegdo do
plano terapéutico mais adequado.

As opgles de tratamento abrangem diversas modalidades, como quimioterapia intravenosa, intra-arterial,

intravitrea, radioterapia e cirurgia, sendo adaptadas de acordo com o estdgio e as caracteristicas especificas do tumor.
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Avangos na terapia focal, como a quimioterapia intra-arterial e intravitrea, tém demonstrado eficacia significativa no
controle local do tumor, reduzindo a necessidade de enucleagdo e preservando o globo ocular.

A pesquisa continua e o acesso a recursos de diagnostico e tratamento s3o essenciais para aprimorar os resultados
¢ proporcionar uma abordagem personalizada para cada paciente. E necessario implementar medidas que promovam o
diagndstico precoce, especialmente em paises em desenvolvimento, a fim de agilizar o diagnéstico e melhorar o
prognoéstico. Com um diagndstico precoce e um tratamento abrangente, ¢ possivel alcancar altas taxas de cura,

preservando a visdo e oferecendo uma melhor qualidade de vida aos individuos afetados pelo retinoblastoma.
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