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INfroducao

«  Tumor intraocular maligno mais frequente da infGncia
* Incidéncia 1:20000 criancas com menos de 5 anos

*  Mutacdo do gene oncossupressor RB1

- 30-40% sdo formas hereditdrias, associam-se a mutacdes na linha

Bilaterais

germinativa, e sdo bilaterais ou multifocais
| 12 meses

- 60-70% sdo formas nao hereditdrias, associam-se a mutacoes somdaticas,

Unilaterais

e sAo unilaterais e unifocais
| 24 meses

- Apenas 5-10% dos doentes com retinoblastoma tém histéria familiar



INfroducao

Apresentacdo Clinica e Diagndstico

- Leucocodria e estrabismo
- Inflamacdo ocular e orbitdria

- Hipodpion, hifema,
heterocromia da iris

* Proptose

« Glaucoma

* Diminuicdo da visdo
 Dor




Classificacdo

International Classification of Retinoblastoma (ABC)

* LesOes satélites vitreo-
retinianas difusas
“diffuse seeds”

* DR > 1 quadrante

Grupo D

Grupo C

* LesOes satélites no
vitreo ou retina focais
“focal seeds”

* < 1 quadrante fluido SR




Tratamento

» Requer uma abordagem multidisciplinar

» Abordagem terapéutica individualizada, ftendo em conta
factores como:
« Lateralidade
«  Tamanho e localizacdo da lesdo
« Seeds vitreos ou subretinianos
* Risco de metastizacdo

OBJECTIVO




Tratamento

Opcodes terapéuticas

Crioterapia

Fotocoagulacdo Argon LASER
Termoterapia Transpupilar (LASER Diodo)
Braquiterapia (122 |, 196 Ru)

Radioterapia com feixe de protdoes
(Radioterapia externa)

V V. V V V VYV V

Quimioterapia intra-arterial e intra-vitrea

» Quimioterapia sistémica — Quimiorreducdo

» Enucleacdo

The Oncologist 2007;12:1237-1246; Am J Ophthalmol 2009;148: 192-198; Int Ophthalmol Clin 2011 ; 51(1): 77-91




Tratamento

» Terapéutica de consolidacdo Tumores < 3 mm espessura
focal (Grupo A )
o O
5
» Quimioterapia de reducdo Tumores > 3 mm espessura qg) <T>)
(grupo B) = 2
© Tumores com seeding — 8
> Terapéutica de consolidacdo vitreo ou subretiniano
focal (Grupo C e D)
» Enucleacado (Grupo E)

The Oncologist 2007;12:1237-1246; Am J Ophthalmol 2009;148: 192-198; Int Ophthalmol Clin 2011 ; 51(1): 77-91



Objectivo e Métodos

1. Avadliacdo retfrospectiva dos doentes com diagndstico de |
Retinoblastoma observados e submetidos a tratamento no HFF, em
colaboracdo com o IPO de Lisboa, nos Ultimos 8 anos (2004-2012)

2. Caracterizacao epidemiolégica desta populacdo e apresentacdo
do respectivo tratamento € follow-up

\




Resultados - Caracterizacao dos doentes

Lateralidade

Unilateral Bilateral

Numero de doentes v 4 11
(63,7%) (36,3%)

Numero de olhos 7 8 15

Tabela 1 — n°® de doentes e olhos envolvidos (2004-2012)




Resultados - Caracterizacao dos doentes

Lateralidade

Parametros

Unilateral Bilateral
Idade X de diagndstico 28 3 8,25 21
(meses)

Sexo 5/2 13 6/5
(feminino/ Masculino) (54,5% / 45,5%)

Raca 6/1 2/2 8/3
(caucasiana/negra) (72,7% [ 27,3%)

Historia familiar - 1 1
(9,1%)

Tabela 2 — ParGmetros avaliados




Resultados - Caracterizacao dos doentes

Apresentagado N2 Doentes
: - (Total — 11doentes)

Assintomaticos 2 (18,2%)
(Rastreio) (1- Histoéria familiar; 1- prematuridade)
Leucocdria 7 (63,6%)
Estrabismo 2 (18,2%)

Tabela 3 - Forma de apresentacdo




Resultados - Estadiamento

N2 Olhos
(Total :15)

A 3 (20%)
B 3 (20%)
C

D 6 (40%)
E 3 (20%)

Tabela 4 - Estadiamento

Jbecde



Resultados - Tratamento

Tratamento Portugal Lausanng
(HFF/ 1PO) (H. Jules Gonin)
LASER Argon 11 (73,3%) -
Crioterapia 10 (66,7%) -
Termoterapia transpupilar - 6 (40%)

Radioterapia
(Braquiterapia, feixe de protdes ou - 3 (20%)
Radioterapia externa)

Quimioterapia intra-vitrea ou

- (o)
intra-arterial 23,3%]

Enucleacado primaria 4 (26,7%) -
Enucleagdo secundaria 3 (20%) -
Quimioterapia sistémica 11 DOENTES (100%)

Tabela 5 - Modalidade terapéutica (NUmero de olhos)



Resultados - Tratamento

Quadro Resumo

Lateralidade

Unilateral Bilateral

Parametros

Numero de olhos 7 £ 15

(4 doentes)

Tratamento conservador 4 4 8
(n2 de olhos) (26,7%) (26,7%) (53,3%)
Enucleacdo 3 4 7
(n2 olhos) (20%) (26,7%) (46,7%)

Enucleacao bilateral
(n2 de doentes)

Tabela 6 — Quadro Resumo: Tratamento conservador vs ndo conservador



Resultados — Caso 1

» 4 meses
» Rastreio por Hx familiar
> RTBODE <3 mm (A)




Resultados — Caso 1

V V.V YV V

4 meses

Rastreio por Hx familiar
RTB ODE <3 mm (A)
LASER + Crioterapia

QT Sistémica




Resultados — Caso 1

4 meses

Rastreio por Hx familiar
RTB ODE <3 mm (A)
LASER + Crioterapia

QT Sistémica

V V.V YV V

» 15 dias depois, lesdes
cicatriciais




Resultados — Caso 1

4 meses

Rastreio por Hx familiar
RTB ODE < 3 mm (A)
LASER + Crioterapia

QT Sistémica

V V.V YV V

» 15 dias depois, lesdes
cicatriciais
» 6 m depois: Recidiva OD

» Retratamento com LASER +
Crioterapia




Resultados — Caso 1

4 anos depois: acuidade visual 10/10 ODE

Sucesso Terapéutico — Precocidade do diagndstico




Resultados — Caso 2

» 10 meses
» Leucocodria

> RTBOD com 8,9 mme
seeding vitreo difuso (D)

» Envolvimento da papila




Resultados — Caso 2

» 10 meses

A\

Leucocoria

RTB OD com 8,9 mme
seeding vitreo difuso (D)

A\

Envolvimento da papila
QT de redugao
LASER e Crioterapia

YV V V VY

Braquiterapia 12° |

4 anos depois: acuidade visual 8/10 OD




Resultados — Caso 3

V V.V VYV V

YV VYV

9 meses
Leucocdria

RTB ODE

OD: avancado (E)

OD: enucleacao

OE: (B)
QT de reducao
LASER e Crioterapia




Discussao

» Auséncia de metastizacdo e mortalidade
» Dos 15 olhos: 8 preservados, 7 enucleados
» Dos 8 olhos preservados, 7 com visao central mantida

» Todos os doentes estao livres de doenca (1-8 anos de seguimento),
com excepcdo do caso mais recente que ainda estd sob terapéutica

Com os novos protocolos de quimioterapia que facilitam o tratamento focal
conservador,

a taxa de sobrevida nos paises desenvolvidos aproxima-se dos 100%
e é possivel preservar a visdo em muitos doentes.

No entanto, € necessdrio apostar no diagnéstico mais precoce.




Enucleacao OE

Enucleacao OE

Obrigada pela atencao!



