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Resumo: O retinoblastoma pediatrico € o tumor intraocular maligno mais comum em criangas,
representando um desafio significativo para a oftalmologia e a oncologia pediatricas devido ao seu
impacto na visdo e potencial risco de vida. Este estudo revisa as abordagens diagndsticas e
terapéuticas atuais para o retinoblastoma, explorando métodos de imagem e intervengdes
quimioterapicas inovadoras que buscam preservar o globo ocular e a visdo das criangas afetadas. A
metodologia incluiu uma andlise de literatura em bases como PubMed e SciELO com as palavras
chave: “Retinoblastoma pediatrico”; “Abordagens diagndsticas”; “Estratégias terapéuticas”, focando
em estudos sobre diagnoésticos por fundos de olho, tomografia de coeréncia optica (OCT) e exames
de imagem avangados. Os resultados destacam que o diagndstico precoce, especialmente com o uso
de técnicas de imagem, é crucial para o planejamento de tratamentos como quimioterapia
intra-arterial e intravitrea, além de laserterapia e enucleagdo em casos mais avangados. Avangos
recentes no tratamento, como o uso do melfalano intravitreo, mostram-se promissores na redugao
das sementes vitreas com menor toxicidade retiniana. O retinoblastoma, apesar de raro, requer
abordagem interdisciplinar e um manejo cuidadoso para otimizar o prognéstico visual e oncolégico.
Palavras-chave: Retinoblastoma pediatrico; Abordagens diagndsticas; Estratégias terapéuticas.

Abstract: Pediatric retinoblastoma is the most common intraocular malignant tumor in children,
representing a significant challenge for pediatric ophthalmology and oncology due to its impact on
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vision and potential life-threatening risks. This study reviews current diagnostic and therapeutic
approaches for retinoblastoma, exploring imaging methods and innovative chemotherapy interventions
aimed at preserving the ocular globe and vision in affected children. The methodology included a
literature analysis in databases such as PubMed and SciELO with the keywords: "Pediatric
retinoblastoma"; "Diagnostic approaches"; "Therapeutic strategies", focusing on studies related to
fundus diagnosis, optical coherence tomography (OCT), and advanced imaging techniques. The
results highlight that early diagnosis, particularly using imaging techniques, is crucial for treatment
planning, including intra-arterial and intravitreal chemotherapy, as well as laser therapy and
enucleation in more advanced cases. Recent advancements in treatment, such as the use of
intravitreal melphalan, show promise in reducing vitreous seeds with lower retinal toxicity.
Retinoblastoma, although rare, requires an interdisciplinary approach and careful management to
optimize both visual and oncological prognosis.

Keywords: Pediatric retinoblastoma; Diagnostic approaches; Therapeutic strategies.

Introducgao

O retinoblastoma pediatrico € o tumor intraocular maligno mais comum em
criangas, com incidéncia global de aproximadamente 1 caso para cada 17.000
nascidos vivos. Esse cancer ocular apresenta-se predominantemente antes dos
cinco anos e pode comprometer em casos de diagndstico tardio. O retinoblastoma
se manifesta geralmente por mutagdes no gene Rb1, que afetam o controle do ciclo
celular e podem ocorrer de forma hereditaria ou esporadica. Em paises de baixa e
meédia renda, onde o0 acesso a diagndstico e tratamento precoce é limitado, a doencga
tende a apresentar maior mortalidade e piores progndsticos visuais (Albuquerque, et
al. 2024).

O diagnéstico do retinoblastoma pode ser desafiador devido a apresentagao
variada dos sintomas e a necessidade de tecnologias especificas, como a
fundoscopia e exames de imagem (por exemplo, tomografia computadorizada e
ressonancia magnética), para confirmar a presenca e extensao do tumor. O sintoma
mais comum € a leucocoria, um reflexo esbranquicado na pupila, frequentemente
identificado pelos pais ou profissionais de saude. Outros sintomas incluem

estrabismo, dor ocular e inflamacao (Amador, et al. 2018).

Nos ultimos anos, as abordagens terapéuticas para o retinoblastoma tém
evoluido com o objetivo de salvar o olho afetado e preservar a visao, utilizando
tratamentos como quimioterapia intravitrea e intra-arterial, laserterapia e, em casos
avancgados, a enucleagdo(ret 1)(ret 2). O melfalano intravitreo, por exemplo, tem se
mostrado eficaz para o controle de sementes vitreas, embora possa causar

toxicidade retiniana ( Pereira, et al.2024).
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Este estudo revisa os avangos no diagndéstico e nas op¢des de tratamento do
retinoblastoma pediatrico, com foco nas estratégias atuais e nos desafios em paises
com recursos limitados. Avaliar os progressos no manejo clinico desta doencga €
crucial para melhorar os desfechos e reduzir o impacto da doenga na saude visual e

na qualidade de vida dos pacientes pediatricos.

Metodologia

Este estudo revisa as abordagens diagnosticas e terapéuticas atuais para o
retinoblastoma, explorando métodos de imagem e intervengbes quimioterapicas
inovadoras que buscam preservar o globo ocular e a visao das criangas afetadas. A
metodologia incluiu uma anadlise de literatura em bases como PubMed e SciELO
com as palavras chave: “Retinoblastoma pediatrico”; “Abordagens diagnosticas”;
“Estratégias terapéuticas”, focando em estudos sobre diagndsticos por fundos de

olho, tomografia de coeréncia 6ptica (OCT) e exames de imagem avangados.

Resultados e Discussao

O retinoblastoma é uma neoplasia maligna que se desenvolve na retina,
afetando principalmente criangas pequenas. A incidéncia varia entre diferentes
regides do mundo, sendo ligeiramente mais comum em meninas do que em
meninos. A deteccdo precoce e o0 acesso a tratamento adequado s&o essenciais
para a sobrevida e qualidade de vida dos pacientes com retinoblastoma (Sousa,
2023).

A principal causa do retinoblastoma € a mutagcao no gene RB1, que pode ser
hereditaria ou ocorrer de forma esporadica. Além disso, fatores de risco incluem
histéria familiar da doencga, exposigcdo a radiagdes ionizantes durante a gravidez e
outros fatores genéticos. Compreender a etiologia e os fatores de risco é crucial para
o desenvolvimento de estratégias de prevencgao e diagndstico precoce (Silva, 2021).
As manifestagdes clinicas do retinoblastoma em criangas incluem leucocoria (reflexo
branco na pupila), estrabismo, diminuicdo da visdo, dor ocular e fotofobia. E
importante estar atento a esses sinais, pois o diagndstico precoce é fundamental

para o sucesso do tratamento.
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Os sinais e sintomas comuns do retinoblastoma incluem a presenga de
leucocoria (reflexo branco na pupila), estrabismo repentino em criangas com mais de
um ano de idade, diminuicdo da visdao em um olho, dor ocular e fotofobia. E
importante realizar a avaliagdo oftalmologica completa para identificar esses sinais
precocemente (Oliveira, 2024).

O diagndstico diferencial do retinoblastoma deve levar em consideragao
patologias que também podem causar leucocoria, como catarata congénita,
toxocariase, retinopatia da prematuridade e outras condi¢cdes oculares. Além disso,
€ essencial descartar outras causas de estrabismo e diminuigao da visao, a fim de
confirmar o diagndstico de retinoblastoma de forma precisa (Carvalho, 2021).

O diagndstico do retinoblastoma pode ser realizado por meio de diferentes
métodos, incluindo o exame clinico e a oftalmoscopia direta. Essas abordagens
permitem a avaliacdo direta do olho afetado, identificando possiveis tumores ou
outras alteragdes. Além disso, a ultrassonografia ocular € uma ferramenta util para
avaliar a extensao do tumor, fornecendo informagdes detalhadas sobre a localizagao
e o0 tamanho. Ja a tomografia de coeréncia éptica (OCT) permite a visualizagdo em
alta resolugdo das camadas da retina, auxiliando na identificagcdo de lesbes
intraoculares. Todos esses métodos diagndsticos desempenham um papel
fundamental na identificagao e caracterizagao do retinoblastoma, contribuindo para a
definicao do plano terapéutico mais adequado para cada paciente (Ponceano, 2020).

O exame clinico e a oftalmoscopia direta sdo fundamentais para o diagnostico
do retinoblastoma, permitindo a visualizacdo direta do tumor e outras alteracdes
oculares. Durante o exame clinico, o oftalmologista realiza uma avaliagao minuciosa
do olho afetado, observando possiveis sinais de tumores na retina. Ja a
oftalmoscopia direta utiliza um aparelho especial para visualizar o fundo de olho,
identificando lesbes e caracteristicas do retinoblastoma. Esses métodos
diagnosticos sdo essenciais para a identificagcdo precoce da doenca e para a
definicao do plano terapéutico mais adequado para cada paciente (Medeiros, 2022).

A ultrassonografia ocular € uma ferramenta valiosa no diagnostico e
estadiamento do retinoblastoma. Este método permite a avaliacdo da extenséo e
localizacdo do tumor, fornecendo informagdes detalhadas sobre o seu tamanho e
relacdo com estruturas oculares adjacentes. Além disso, a ultrassonografia ocular é
especialmente util em casos de opacidade de meios, possibilitando a visualizagdo do

tumor em situacbes em que a oftalmoscopia direta ndo é eficaz. Com isso, a
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ultrassonografia ocular desempenha um papel importante na definigdo do plano
terapéutico e acompanhamento do retinoblastoma (Corréa, 2023).

A tomografia de coeréncia optica (OCT) é uma técnica avangada que permite
a visualizagdo em alta resolucdo das camadas da retina, possibilitando a
identificacdo de lesdes intraoculares associadas ao retinoblastoma. Por meio deste
método, € possivel realizar uma avaliagdo detalhada das caracteristicas do tumor,
incluindo sua localizagéo, extensao e relacdo com as estruturas oculares adjacentes.
A tomografia de coeréncia Optica desempenha um papel fundamental no diagnostico
e acompanhamento do retinoblastoma, contribuindo para a definicdo do plano
terapéutico mais adequado para cada paciente (Dalenogare, 2022).

A classificacdo do retinoblastoma é fundamental para determinar o estagio da
doenca e direcionar o tratamento adequado. O estadiamento TNM, baseado no
tamanho do tumor, na extensao do envolvimento do nervo éptico e na presenca de
metastases, auxilia na estratificacdo de risco e no planejamento terapéutico.
Compreender a classificagdo e estadiamento do retinoblastoma é essencial para
uma abordagem eficaz e personalizada para cada paciente (Machado2024).

A Classificagao Internacional de Retinoblastoma (ICRB) categoriza a extensao
da doenga em cinco grupos, levando em consideragao critérios como o tamanho do
tumor, sua localizacdo e a invasdao de estruturas oculares. Essa classificagao
fornece informacdes valiosas para a estratificacdo de risco, permitindo uma
abordagem terapéutica mais precisa e eficaz. A ICRB é uma ferramenta essencial
no manejo do retinoblastoma, contribuindo significativamente para melhores
desfechos clinicos (Batista et al.2020).

O estadiamento TNM do retinoblastoma leva em consideragdo o tamanho do
tumor (T), a presenca de metastases regionais ou a distancia (N) e a invasédo de
estruturas oculares (M). Este sistema de estadiamento €& crucial para avaliar a
progressao da doencga e orientar as opgdes terapéuticas, influenciando diretamente
no prognostico e na sobrevida dos pacientes. Com sua aplicacdo criteriosa, o
estadiamento TNM contribui para uma abordagem personalizada e eficaz do
retinoblastoma (Costa, 2023).

O tratamento cirurgico € uma opgao para o retinoblastoma em estagios
iniciais, e pode envolver procedimentos como a enucleagao (remog¢ao do olho) ou a
ressec¢ao localizada do tumor. Ja a quimioterapia € frequentemente utilizada como

terapia adjuvante, podendo ser administrada por via intra-arterial, intravenosa ou
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intraocular. A radioterapia, apesar de menos comum devido aos efeitos colaterais,
ainda € uma opgao em alguns casos, particularmente quando a enucleagao nao €
viavel. Terapias inovadoras, como a terapia genética e a imunoterapia, estdo em
constante desenvolvimento e podem representar o futuro do tratamento do
retinoblastoma (Saiki, 2024).

A cirurgia € uma opgao terapéutica importante para muitos casos de
retinoblastoma, especialmente quando o tumor esta localizado e a visdo do olho
afetado ndo pode ser preservada. A enucleacdo, ou remocdo do olho, é
frequentemente realizada em criangas com doenca unilateral avancada, enquanto a
resseccao localizada do tumor pode ser indicada em casos selecionados, visando
preservar a visdo. Ambas as abordagens cirurgicas podem ser curativas se o
diagnostico e tratamento forem precoces e adequados (Aguiar et al.2024).

No tratamento do retinoblastoma, a quimioterapia é frequentemente utilizada
como terapia adjuvante a cirurgia ou a radioterapia. A administracdo de
quimioterapicos pode ser feita por via intra-arterial, intravenosa ou intraocular,
dependendo das caracteristicas do tumor e da resposta do paciente ao tratamento.
A quimioterapia tem sido eficaz na redugdo do tamanho do tumor, permitindo a
preservacao do olho e da visdo em muitos casos, especialmente quando combinada
com outras abordagens terapéuticas (Pereira, 2022).

A radioterapia € uma opc¢ao terapéutica para o retinoblastoma, porém é
menos comumente utilizada devido aos potenciais efeitos colaterais, como danos ao
tecido saudavel adjacente. No entanto, a radioterapia ainda pode ser considerada
em casos selecionados, especialmente quando a enucleagdo ndo é viavel ou
quando o tumor é resistente a outras formas de tratamento. A técnica de radioterapia
a ser empregada depende das caracteristicas do tumor e das condi¢des clinicas do
paciente, visando minimizar os riscos € maximizar os beneficios do tratamento
(Caetano, 2021).

Terapias inovadoras, como a terapia genética e a imunoterapia, representam
uma nova fronteira no tratamento do retinoblastoma. Pesquisas estdo em
andamento para desenvolver abordagens terapéuticas mais direcionadas e menos
invasivas, visando melhorar os resultados e reduzir os efeitos colaterais dos
tratamentos convencionais. A terapia genética, por exemplo, tem o potencial de

corrigir mutagdes genéticas subjacentes ao retinoblastoma, enquanto a imunoterapia
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busca ativar o sistema imunolégico do préprio paciente para combater as células
tumorais (Silva, 2023).

O prognostico do retinoblastoma pode ser influenciado por varios fatores de
risco para recidiva, tais como o tamanho do tumor, a presenca de invasdo do nervo
optico, a extensdo da doenga no momento do diagndstico, entre outros. Estudos
mostram que tumores maiores e com invasao do nervo Optico tém maior
probabilidade de recidiva, assim como a presenca de doengca metastatica ao
diagnodstico. Além disso, a presenga de mutagdes genéticas especificas, como as
mutacdes no gene RB1, também pode estar relacionada a um maior risco de
recidiva. Portanto, a avaliagcdo adequada desses fatores de risco é essencial para
determinar o prognodstico e o planejamento do tratamento, visando reduzir as
chances de recidiva da doenga (Verissimo, 2022).

O seguimento e monitoramento pods-tratamento do retinoblastoma sao
essenciais para a deteccdo precoce de recidivas e para avaliar a eficacia do
tratamento. Apdés a conclusdo da terapia, é recomendado realizar exames
oftalmoldgicos regulares, incluindo oftalmoscopia, para detectar possiveis sinais de
retorno do tumor. Além disso, exames de imagem como a ultrassonografia e
tomografia de coeréncia 6ptica podem ser realizados para monitorar a evolugao da
doenga. O acompanhamento também deve incluir avaliagdo do desenvolvimento
visual e possiveis complicagbes decorrentes do tratamento, garantindo um cuidado
abrangente e continuo para os pacientes tratados de retinoblastoma (Teixeira, 2024).

Os aspectos psicossociais e a qualidade de vida das criangas diagnosticadas
com retinoblastoma sdo de extrema importancia durante todo o processo de
tratamento. E essencial oferecer suporte emocional tanto para a crianca quanto para
a familia, pois o impacto do diagndstico e do tratamento pode ser significativo. Além
disso, a equipe médica deve estar atenta as necessidades psicossociais da crianga,
fornecendo informacbes claras e compreensiveis sobre o Retinoblastoma, o
tratamento e o progndstico. Estratégias para lidar com o estresse, ansiedade e
medos devem ser oferecidas, assim como suporte psicologico. Além disso, é
importante considerar o impacto da doenga nas atividades cotidianas da crianca e
na sua interagao social, visando garantir uma boa qualidade de vida durante e apds

o tratamento (Jogo, 2021).
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Consideragoes Finais

Nas abordagens diagndsticas e terapéuticas do retinoblastoma pediatrico,
observou-se que o diagnostico precoce e a escolha apropriada dos tratamentos séo
determinantes para melhorar o progndstico visual e reduzir os riscos de mortalidade
associados a doenga. Técnicas avancadas de imagem, como a tomografia de
coeréncia optica e a fundoscopia, permitem uma avaliacdo precisa do estagio
tumoral, orientando intervengdes individualizadas. A introdug&o de tratamentos como
a quimioterapia intra-arterial e intravitrea, especialmente com o uso do melfalano,
tem demonstrado potencial para reduzir o tamanho do tumor e controlar sementes
vitreas com menor toxicidade, preservando a estrutura ocular em um numero

crescente de casos.

Conclui-se que o manejo do retinoblastoma exige uma abordagem
multidisciplinar que integre avangos tecnolégicos e terapias modernas para alcancar
resultados eficazes e minimizar os impactos na saude visual e geral das criancgas. A
continuidade de pesquisas sobre a seguranga e eficacia das novas terapias, bem
como a ampliagdo do acesso ao diagndstico precoce, sdo fundamentais para elevar
as taxas de sobrevida e otimizar a qualidade de vida dos pacientes pediatricos com

retinoblastoma.
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