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RESUMO |

janeiro de 1995.

Este estudo objetiva avaliar, retrospectivamente, os pacientes portadores
de retinoblastoma com estadiamento extra-ocular (protocolo CCSG 961 e 962)
atendidos no Hospital do Cancer de Pernambuco, entre janeiro de 1980 e

Estes pacientes representaram 80,4% de todos os pacientes com
retinoblastoma atendidos neste periodo, 35,2% estavam no estagio V. A idade
média do diagnéstico foi de trés anos e leucocoria foi o sinal mais freqiiente.
48,6% dos pacientes evoluiram para o6bito. E ressaltada a influéncia do
estadiamento no prognéstico destes pacientes.

Palavras-chave: Retinoblastoma; Estadiamento; Extra-ocular.

INTRODUCAO

O retinoblastoma é o tumor intra-
ocular primario maligno mais comum
da infancia, sendo o segundo mais co-
mum incluindo-se todas as idades, so
superado pelo melanoma coroidal '. E
responsavel por aproximadamente 1%
de todos os Obitos por cincer até os 15
anos de idade 2. Sua freqiiéncia situa-se
em torno de 1 para 25.000 nascidos
vivos ''2. Na maioria dos centros de
saude que prestam assisténcia a pacien-
tes com retinoblastoma, ha uma maior
incidéncia de tumores estadiados como
intra-ocular 3, sendo os pacientes por-
tadores de tumor de extensdo extra-
ocular, em grande parte, aqueles cujo
diagndstico fora retardado por falta de
acompanhamento médico nos primei-
ros anos de vida.

Entretanto, existem instituigGes
onde, por motivos particulares, ha uma
incidéncia elevada de tumor extra-ocu-
lar. Viemos, através deste estudo, ava-

liar o comportamento dos casos de
retinoblastoma extra-ocular no Hospi-
tal do Cancer de Pernambuco, nos ulti-
mos 15 anos.

METODOLOGIA

De Janeiro de 1981 a Janeiro de
1995 foram admitidos 46 pacientes
portadores de retinoblastoma no De-
partamento de Cirurgia de Cabeca e
Pescogo, do Hospital do Cancer de
Pernambuco. Foram avaliados, de for-
ma retrospectiva, 37 desses pacientes
(80,4% do total), os quais tinham tu-
mor com extensdo extra-ocular.

Foram analisados o sexo, idade,
estadiamento (protocolos CCSG 961,
Reese-Ellsworth, e 962) (Quadro 1),
lateralidade, queixa principal, historia
familiar, exames complementares,
metastases, tumores associados, trata-
mento e tempo de acompanhamento.

Todos os diagndsticos foram confir-
mados em estudo anatomopatoldgico.

ARQ. BRAS. OFTAL. 58(6), DEZEMBRO/1995



Retinoblastoma extra-ocular: estudo de 37 casos

RESULTADOS

A idade média de diagndstico foi de
36 meses (14 a 94 meses). Com 82,3%
dos diagnésticos feitos antes dos 4
anos.

51,4% foram do sexo masculino e
48,6% foram do sexo feminino.

Segundo os protocolos CCSG 961 e
962, 5,4% dos pacientes estavam no
estadio I no exame de admissdo, 18,9%
estavam no estadio II, 16,2% estavam
no estadio III, 24,3% estavam no estadio
IV, e 35,2% estavam no estadio V (Fi-
gura 1).

82,2% eram tumores unilaterais, e
17,8% eram bilaterais.

Com relacdo a queixa principal, os
sinais e sintomas mais freqlientes fo-
ram: leucocoria, citada em 73,3% dos
pacientes, aumento do volume ocular
em 41,6%, diminuigdo da visdo em
14,1%, hiperemia em 11,4%, dor em
6,2%, estrabismo em 1,8%, e aniridia
em 1,8% (Figura 2). A duragdo da
queixa foi em média de 11,8 meses (1
a 36 meses), sendo que em 83,8% foi
menor que 12 meses.

Apenas 1 (2,7%) paciente tinha his-
toria familiar de retinoblastoma, o qual
ocorrera em uma irma.

Os principais exames complementa-
res utilizados foram: teleradiografia
das orbitas em 82% dos pacientes, ana-
lise do LCR (liquido-céfalo-raquidia-
no) em 77%, oftalmoscopia binocular
indireta em 68,4%, ultra-sonografia
ocular em 41%, cintilografia em 7,8%,
e tomografia computadorizada em
5,2%.

Figura 1 - Estadiamento inicial dos pacientes com
tumor extra-ocular.
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QUADRO1
Protocolo de estadiamento CCSG (Cancer Childhood Study Group) 961 e 962

TUMORES INTRA-OCULARES

Grupo |

Grupo Il
Grupo I
Grupo IV
Grupo V

Tumor solitario ou mdltiplos tumores, menores que 4 diametros papilares, localizados atras do equador.
Tumor solitario ou mdltiplos tumores, de 4 a 10 diametros papilares, localizados atras do equador.
Qualquer tumor a frente do equador ou qualquer tumor de mais de 10 didmetros papilares atras do equador.
Mudltiplos tumores, alguns maiores que 10 didmetros papilares ou qualquer lesdo na “ora serrata”.
Tumor macigo envolvendo metade da retina ou focos tumorais no corpo vitreo.

TUMORES EXTRA-OCULARES

Grupo |

Grupo Il
Grupo Il
Grupo IV
Grupo V

Tumor orbitario comprovado por biépsia.

Priesenca de células tumorais na emissaria escleral ou em qualquer tecido episcleral no momento da enucleago.
Presenca de células tumorais ao nivel da secgao cirtrgica do nervo optico.

Células tumorais no liquor ou evidéncia de infiltragao do sistema nervoso central.
Metastase em medula dssea, em nédulos cervicais ou em qualquer

Em 35,2% houve metastases para
linfonodos ou ossos distais, desses,
27,7% foram para linfonodos orbita-
rios, 22,2% para linfonodos cervicais,
16,6% para linfonodos pré-auriculares,
11,1% para vértebras cervicais, 5,6%
para osso frontal, 5,6% para Gmero,
5,6% para manubrio, e 5,6% para 0ssos
da bacia.

O tratamento foi iniciado em todos
os pacientes. Em 10,8% * foi realizada
apenas exenteragdo, em 2,7% (1) foi
feita apenas enucleagdo, em 16,3% (6)

foi feita enucleagdo e quimioterapia
(vincristina, doxorrubicina e ciclofos-
famida, e metotrexate intra-tecal), em
70,2% foi feita cirurgia (enucleagdo
em 13 pacientes e exenteracdo em 13
pacientes), quimioterapia e radiotera-
pia (3.000 a 4.000 rad em 20 aplica-
¢oes; Cobalto-60).

O tempo de acompanhamento mé-
dio foi de 15,5 meses (1 a 95 meses).

48,6% (18) dos pacientes tiveram
obito confirmado durante o acompa-
nhamento. Desses, 11,2% (2) tinham
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Figura 2 - Sinais e sintomas mais frequentes.
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Figura 3 - Distribuicao dos 6bitos segundo o
estadiamento.

estadiamento EO (extra-ocular) II, 5,5%
(1) eraEOIII, 27,7% (5) eram EO IV, e
55,5% (10) eram EO V(Figura 3).

DISCUSSAO

Quanto mais cedo o diagnostico,
melhor o progndstico, esta é uma das
poucas verdades absolutas da Medici-
na, tomando realgado significado
quando se refere a esta neoplasia * “.
Neste trabalho ficou evidente o retardo
na detecgdo desta patologia, podendo
ser expresso pelo tempo médio de 11,8
meses entre o surgimento dos primei-
ros sintomas e o diagnoéstico. Este re-
tardo influenciou diretamente o prog-
nostico, uma vez que a duragdo da
queixa chega a ser quatro vezes menor
em pacientes com tumor intra-ocular °.
Outro dado relevante é a constatagdo
de que 83,2% de todos os Obitos foram
constituidos por pacientes com esta-
diamento IV ou V extra-ocular, mos-
trando a relagdo direta entre o estadia-
mento € o progndstico.

E significante o fato de que 80,4%
de todos os casos de retinoblastoma
atendidos nos ultimos 15 anos, neste
servigo, serem de pacientes com
estadiamento extra-ocular. Em publi-
cagdes recentes o numero de pacientes
com estadiamento extra-ocular ndo ex-
cedeu 43,3% 3 6. Entretanto, isto ocor-
re, em parte, devido ao fato de que os
servigos oftalmolégicos de origem
apenas encaminharem os casos mais
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graves, os quais extrapolam seus recur-
sos terapéuticos.

A auséncia de prevaléncia entre os
sexos, o acometimento bilateral em
17,8%, e a citagdo de leucocoria como
sinal mais freqiiente, vieram confirmar
as observagoes feitas na literatura 24,

O estadiamento foi realizado de
acordo com os protocolos CCSG
(Cancer Childhood Study Group) 961 e
962 devido a sua utilizagdo na maioria
das instituigdes nacionais que lidam
com o assunto, € a sua facilidade de
emprego >4

97,3% dos pacientes ndo tinha ante-
cedente familiar desta neoplasia, con-
firmando o fato de a maioria ocorrer de
forma esporadica, o que predispde a pre-
senga de apenas um foco tumoral 2.

O exame complementar mais utili-
zado foi a teleradiografia das Orbitas
devido ao seu baixo custo e a sensibili-
dade as calcificagdes que com freqiién-
cia surgem no foco tumoral, embora
possua reduzida especificidade. O se-
gundo mais utilizado foi a analise do
LCR, a fim de detectar possivel disse-
minagao do tumor para o Sistema Ner-
voso. A oftalmoscopia indireta foi rea-
lizada em apenas 68,4% dos pacientes
gragas ao avangado estadiamento de
alguns casos, que dispensavam ou im-
possibilitavam tal exame. A ultra-
sonografia ocular mostrou-se excelen-
te recurso diagnostico auxiliar, compa-
rando-se a tomografia computadoriza-
da devido a melhor relagdo custo/bene-
ficio %7,

O tratamento cirirgico (enucleagdo
ou exenteragdo) foi realizada em todos
os pacientes tratados devido ao avan-
¢ado estadiamento. A quimioterapia,
quando empregada, inclui o uso de
metotrexate intra-tecal, a fim de atuar
sobre possiveis focos tumorais no Sis-
tema Nervoso 8. A radioterapia foi uti-
lizada apenas em alguns casos gragas
ao seu potencial carcinogénico ** !0,
embora seu emprego tenda a ser cres-
cente com 0s recentes avangos na uti-
lizagdo de placas radiotivas episclerais "'
A fotocoagulacdo e a crioterapia sdo

eficazes quando se objetiva preservar o
olho " '2) entretanto ndo foram empre-
gadas nestes pacientes por fugirem a
sua indicagdo.

O tempo de acompanhamento foi
restrito devido aos seguintes fatores:

1- alta mortalidade,

2- precaria condigdo s6cio-econdmica
da familia,

3- abandono apds sucesso inicial da
terapéutica, e

4- abandono apds agravamento do
curso clinico.

Um melhor progndstico no advento
de retinoblastoma sera conseguido
com a conscientizagdo da classe médi-
ca, especialmente os dedicados a clini-
ca pediatrica, de que o exame do fundo
do olho, principalmente em criangas
abaixo de quatro anos de idade, deve
ser empregado na rotina como forma
de triagem de possiveis patologias
oculares. Este simples procedimento
pode contribuir de maneira decisiva
para um diagndstico mais precoce, per-
mitindo uma terapéutica menos agres-
siva, com custo inferior, € maior efica-
cia.

SUMMARY

It’s made a review of the patients
with extraocular retinoblastoma
assisted on Hospital do Cancer de
Pernambuco in the last fifteen years.

They represented 80.4% of all
retinoblastoma patients assisted.
35.2% was stage V. The age at
diagnosis was usually three years dol,
and the most common sign was
leucocoria 48.6% of the patients
died. It’s discussed the staging
influence on the prognosis.
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