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O cancer infantil representa 2% das patologias pediétricas. No Brasil

representa a quarta causa de morte em criangas.

O retinoblastoma ocorre em 1/20000 nascidos vivos. Em paises em
desenvolvimento representa 15% dos casos de cancer infantil; em paises

desenvolvidos é responsavel por 3% dos casos.

E o tumor intra-ocular maligno mais freqliente da infancia.
Aproximadamente 75% dos tumores ocorre antes dos trés anos de idade,
independentemente do sexo. O principal sinal que leva ao diagnostico é a

leucocoria seguida de estrabismo.

Aproximadamente 60% a 70% dos tumores sdo esporadicos e unilaterais.
Nesses casos ocorrem duas mutagdes somdticas na retina do gene RB
(localizado no cromossomo 13). Nos 30% a 40% restantes os tumores sdo
bilaterais ou multifocais, causados por uma mutagdo germinativa seguida de
uma segunda mutacdo somatica na retina. Cerca de 20% a 30% das mutagdes

germinativas sdo “de novo”, isto é, sem histéria familiar.

O retinoblastoma hereditario é uma doenca autossémica dominante, com

mais de 90% de penetrancia.

Quando a doenca é limitada ao globo ocular tem alta taxa de cura e deve-
se levar em conta a possibilidade de preservacdo da visdao. O tratamento
conservador baseia-se no tamanho e localizacao do tumor.

As formas de tratamento disponiveis sdo: fotocoagulagdo, crioterapia,
colocacao de placa de cobalto, radioterapia externa, enucleagdo e mais
recentemente a quimiorreducdo, indicada nos pacientes com tumores intra-

oculares inicias ou avancados que tenham a visdo preservada.

A terapia genética tem se mostrado uma possibilidade de tratamento para

o retinoblastoma.
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Retinoblastoma

A associacdo entre retinoblastoma e o desenvolvimento de segundo
tumor é descrita na literatura. O sarcoma osteogénico de fémur é 500
vezes mais freqiiente em pacientes com retinoblastoma bilateral do

que na populacdo em geral.

Um segundo tumor foi originalmente atribuido a radioindugdo,
entretanto, esses tumores ocorrem fora do campo irradiado em
pacientes com retiblastoma hereditario. A incidéncia de tumores nao
oculares no retinoblastoma bilateral é relatada com taxas de 4,4%
aos 10 anos, 18,3% aos 20 anos e 26,1% 30 anos ap6s o diagndstico do
retinoblastoma. O segundo tumor mais freqiiente é o osteossarcoma,
seguido pelo fibrossarcoma, condrossarcoma, tumor de Ewing,
leucemias, linfomas e melanomas. Pinealoblastoma tem sido relatado,

porém raramente.
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Figura 1 - Retinoblastoma hereditario e esporadico.

Figura 2 - Leucocoria caracteristica do retinoblastoma.

Programacao das Proximas Reunides
Dia/Horario: Tercas-feiras das 9 as 10 horas
Local: Sala de Reunides da Pediatria

Coordenador
Fabio Terabe

Tema
Terapia Genética

Data
19/08/2003




