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Resumo

Objetivo: Avaliar os casos de retinoblastoma aten-
didos no Departamento de Plástica Ocular do Servi-
ço de Oftalmologia do Hospital Regional de São José
- Homero de Miranda Gomes (HRSJ-HMG), no perí-
odo de 1994 a 2003, determinando faixa etária mais
acometida, tipo histológico mais freqüente e precoci-
dade no tratamento.

Método: Estudo de casos, retrospectivo e históri-
co de 18 pacientes com retinoblastoma, avaliando as
variáveis: idade da criança na primeira consulta;
olho(s) acometido(s); sexo; principais sinais e sinto-
mas na primeira consulta; exames complementares
utilizados no diagnóstico; resultado do anátomo-pato-
lógico; tratamento realizado; tempo de acompanha-
mento após o tratamento.

Resultado: A idade média das crianças ao diagnós-
tico foi de 2,5 anos (±1,53). Não houve diferença entre
os sexos dos afetados. Cinco casos foram bilaterais e
treze unilaterais, sendo o olho esquerdo discretamente
mais afetado que o direito. O sinal clínico mais freqüen-
temente encontrado foi a leucocoria (66,6%). A enucle-
ação foi o tratamento realizado em 17 pacientes.  Ne-
crose e calcificação foram os achados predominantes
no anátomo-patológico (77,7% e 66,6%, respectivamen-
te). O tempo médio de acompanhamento foi de 10,7 me-
ses (± 11,9 meses).

Conclusão: Neste estudo, a idade média ao diag-
nóstico foi de 2,5 anos. Não houve diferença estatística
significativa entre os sexos dos afetados. A maioria dos
tumores foi unilateral. O tratamento predominante foi a
enucleação. Todos estes dados estão de acordo com a
literatura.

Descritores: 1. Retinoblastoma;
2. Leucocoria;
3.Tratamento.

Abstract

Objective: To analyze retinoblastoma cases atten-
ded at Plastic Ocular Department of Ophthalmology Ser-
vice at Hospital Regional de São José - Homero de Mi-
randa Gomes (HRSJ-HMG), between 1994 and 2003,
establishing the most attacked age, the most frequent
hysthological type and precocity in treatment.

Method: Retrospective study of 18 patients with re-
tinoblastoma, evaluating the variables: child’s age in the
first consultation; affected eye(s); gender; main signs
and symptoms in the first consultation; complementary
exams used in the diagnosis; result of the anatomicopa-
thological exam; accomplished treatment; time of atten-
dance after the treatment.

Result: The medium age of the children on the diag-
nosis was of 2,5 years (±1,53). There was no difference
between the gender of the affected patients. Five cases
were bilateral and thirteen unilateral, being the left eye a
little bit more affected than the right one. The clinical
sign more frequently found was the leukocoria (66,6%).
Most were submitted to CT (77,7%). The enucleation
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was the treatment accomplished in 17 patients. The
medium time of attendance was 10,7 months (±11,9).
Necrosis and calcification were the predominant findin-
gs in the anatomicopathological exam (77,7% and 66,6%,
respectivaly).

Conclusion: In this study, the medium age on the
diagnosis was of 2,5 years. There was no difference
between the gender of the affected patients. Most of
the tumors were unilateral. The treatment most accom-
plished was the enucleation. All these data was in agre-
ement with the literature.

Keywords: 1. Retinoblastoma;
2.Leukocoria;
3. Treatment.

Introdução
Retinoblastoma (Rb) é o tumor intraocular mais co-

mum na infância.1,2,3,4,5 É caracteristicamente agressivo,
envolve inicialmente o globo ocular, com posterior ex-
tensão ao crânio e sistema nervoso central via nervo
óptico, órbita e metástases disseminadas por todo o or-
ganismo, exceto pulmões.1 Requer diagnóstico precoce
e tratamento imediato1, o que tem permitido melhora no
seu prognóstico nos últimos cem anos.2

De natureza genética, é por vezes congênito e fami-
liar (6% a 10% dos casos), mas na maioria das vezes, o
surgimento ocorre sem característica hereditária. A ida-
de de aparecimento varia desde o nascimento até os
três a quatro anos, sendo esporádico no adulto.4 Sua fre-
qüência não é conhecida no Brasil; em alguns países
onde já foi estimada, varia entre 1:15.000 a 1:23.000
nascidos vivos.4 A manifestação mais característica é a
leucocoria, mas também pode se manifestar por outros
sinais oculares como estrabismo, hiperemia conjuntival,
buftalmo e até celulite orbitária.4

Este tumor origina-se das camadas nucleadas da re-
tina.3 O gene do retinoblastoma localiza-se no cromos-
somo 13q14.3 Pacientes com a forma hereditária do re-
tinoblastoma são freqüentemente afetados com retino-
blastomas secundários e tendem a desenvolver neopla-
sias não oculares, incluindo melanoma, neoplasias do sis-
tema nervoso central e sarcomas.3 A idade média para
o diagnóstico de retinoblastoma varia de 12 meses nos
casos bilaterais a 23 meses em tumores unilaterais.5

A presença de calcificação em crianças menores de
dois anos de idade é diagnóstica de retinoblastoma.1 A

invasão do nervo óptico é um dos fatores relacionados à
probabilidade de metástases do retinoblastoma, assim
como invasão da órbita e da coróide.2

O diagnóstico de retinoblastoma é principalmente
baseado na oftalmoscopia indireta, mas técnicas de ima-
gem adicionais são indispensáveis para o estadiamento
da doença. Além de uma adequada análise semiológica,
incluindo exame oftalmoscópico, a utilização de méto-
dos de imagem torna-se imperativa para a realização de
um diagnóstico preciso.6 A ultra-sonografia (US) torna-
se extremamente útil quando a avaliação oftalmoscópi-
ca é difícil ou impossível diante de um meio ocular opa-
co.6 Em função da alta sensibilidade para detecção de
calcificação, a tomografia computadorizada (TC) é o
exame mais importante para o diagnóstico e estadiamento
dos retinoblastomas (tumores freqüentemente calcifica-
dos).6 A ressonância magnética (RM) pode ser usada
como método complementar à TC se há tumor ocular,
coleções líquidas anormais ou descolamento retiniano.
Exames de imagem devem ser sempre solicitados para
estadiamento da doença.

O objetivo deste estudo é avaliar os casos de retino-
blastoma atendidos no Departamento de Plástica Ocu-
lar do Serviço de Oftalmologia do Hospital Regional de
São José - Homero de Miranda Gomes (HRSJ-HMG),
no período de 1994 a 2003, determinando faixa etária
mais acometida, tipo histológico mais freqüente e preco-
cidade no tratamento, justificado pela escassez de estu-
dos similares sobre este tumor na nossa região.

Métodos
Foi realizado um estudo de casos, longitudinal e re-

trospectivo, a partir dos pacientes atendidos no Serviço
de Oftalmologia, Departamento de Plástica Ocular, do
Hospital Regional de São José – Homero de Miranda
Gomes (HRSJ – HMG) de São José - Santa Catarina,
no período de 29/08/94 a 15/10/04 que tiveram o diag-
nóstico de retinoblastoma.

Os pacientes, em sua maioria, foram encaminhados
ao referido serviço, referência estadual, para tratamen-
to. Para elucidação diagnóstica, e posterior estadiamen-
to, os pacientes foram rotineiramente avaliados através
de oftalmoscopia indireta, submetidos à USG e, posteri-
ormente, para estadiamento da lesão foi realizada tomo-
grafia computadorizada de órbita, USG de abdome, he-
mograma e provas de função hepática.

Os dados foram obtidos a partir de revisão dos pron-
tuários do Serviço de Oftalmologia e do Serviço de Ar-
quivo Médico e Estatística (SAME) do HRSJ – HMG.

Análise dos casos de retinoblastoma
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Foi estabelecido um protocolo para análise dos prontuários.
As variáveis estudadas foram:
- idade da criança na primeira consulta;
- sexo da criança afetada;
- olho(s) acometido(s);
- principais sinais e sintomas na primeira consulta;
- resultado do anátomo-patológico;
- tratamento realizado;
- tempo de acompanhamento após o tratamento.

Resultados
No estudo realizado, compreendendo o período

de agosto de 1994 a março de 2003, foram diagnostica-
dos dezoito casos de retinoblastoma pelo Departamento
de Plástica Ocular do Serviço de Oftalmologia do HRSJ
– HMG, de um total de 1.708 pacientes novos atendidos
por esse Serviço no referidoperíodo, correspondendo a
1,05% dos atendimentos. Dos casos diagnosticados, nove
(50%) eram meninas e nove (50%) eram meninos.

A média de idade na primeira consulta médica foi de
2,5 anos de vida, variando de 0,25 a 5 (±1,53) anos. Nos
casos bilaterais a média das idades no diagnóstico foi de
2,5 anos, variando de 1 a 3,75 (±1,06) anos. Nos casos
unilaterais foi 2,5 anos, variando de 0,25 a 5 anos de
idade (± 1,66 anos).

Dos pacientes com retinoblastoma, cinco apresenta-
ram acometimento de ambos os olhos e treze manifes-
taram tumores unilaterais. O olho direito foi afetado em
onze pacientes e o olho esquerdo em doze (Tabela 1).

Tabela 1 - Sinais e Sintomas mais comuns e olho acome-
tido por paciente nos casos de retinoblastoma.

FONTE: SAME do HRSJ-HMG.
OD: olho direito OE: olho esquerdo.

O sinal clínico mais freqüentemente encontrado foi a
leucocoria, presente em 12 (66,6%) pacientes. Um pa-
ciente apresentou descolamento de retina total, outro
midríase paralítica, também um apresentou edema pal-

pebral do olho acometido. Um paciente foi encaminha-
do com suspeita de glaucoma congênito e buftalmo que,
com o auxílio da fundoscopia e da ultra-sonografia, foi
corretamente diagnosticado com retinoblastoma (paci-
ente 17, Tabela 1). Outros sinais e sintomas associados
podem ser visualizados na Tabela 1.

Quanto à recidiva tumoral, dois pacientes apresenta-
ram tumor contralateral (paciente 2, cuja recidiva foi tra-
tada apenas com fotocoagulação a laser, e paciente 8,
com proposta enucleação da recidiva), um apresentou
recidiva com invasão do nervo óptico (paciente 11) e um
recidivou três meses após a enucleação, sendo a recidi-
va associada a quadro de celulite orbitária (paciente 13).

O tratamento proposto foi a enucleação do olho afe-
tado, realizada em todos os pacientes, exceto em um
que apresentava retinoblastoma bilateral, porém, aban-
donou o tratamento (paciente 12). Foi utilizado implante
de Milles no mesmo ato cirúrgico da enucleação em nove
(50%) pacientes  (pacientes 1, 2, 3, 4, 13, 14, 15, 17, 18).
O implante secundário foi realizado em três (16,6%)
pacientes (5, 11, 16).   Em três (16,6 %) pacientes ocor-
reu extrusão do implante primário (pacientes 2, 3, 13). O
paciente 18, com tumor bilateral, foi enucleado do olho
pior e submetido à fotocoagulação a laser do outro olho,
sem sinais de recidiva até a redação deste trabalho. A
quimioterapia foi realizada em cinco pacientes e a radi-
oterapia em dois (Tabela 2).

Tabela 2 - Tratamento realizado nos pacientes com
retinoblastoma por paciente.

FONTE: SAME do HRSJ-HMG.
* Não enucleou, porém, apresentava retinoblastoma bilateral e abandonou o tratamento.
OD: olho direito OE: olho esquerdo.

Todos os pacientes foram encaminhados ao Hospital
Infantil Joana de Gusmão (HIJG), que é o centro de
referência de Oncologia Infantil do Estado, para acom-
panhamento sistêmico e realização de tratamentos com-
plementares, como quimioterapia e radioterapia.

Análise dos casos de retinoblastoma
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Os pacientes diagnosticados com retinoblastoma e
enucleados foram submetidos à biópsia, apresentando
como principais achados anátomo-patológicos a necro-
se e a calcificação (Tabela 3).

Tabela 3 - Principais Achados Anátomo-Patológicos nos
Pacientes Enucleados com Retinoblastoma.

FONTE: SAME do HRSJ-HMG.

O tempo médio de acompanhamento após o tra-
tamento foi de 10,7 meses, variando de 1 a 36 me-
ses (±11,9 meses).

Discussão
A maioria dos estudos mostra que, das crianças com

câncer neonatal (primeiros 28 dias de vida), 70% são do
sexo feminino.7 Em Nova Iorque, 61% das crianças com
retinoblastoma eram 7 na Filadélfia, 44,2%2.  No presen-
te trabalho não houve diferença estatisticamente signifi-
cativa entre os sexos dos afetados.

Nos Estados Unidos, a média de idade ao diagnóstico de
retinoblastoma unilateral é de 25 meses, enquanto quando bila-
teral é de 15 meses.7 Quando há história familiar e a criança é
rastreada para o tumor, a média de idade ao diagnóstico é
menor que um ano7. Em Taiwan, a idade média quando o
diagnóstico foi estabelecido era de 24,7 meses, nos tumores
unilaterais foi de 27,1 e nos bilaterais 15,6.8 Neste trabalho, a
média de idade ao diagnóstico quando o tumor era unilateral
foi de 30,2 meses, não mostrando diferença estatisticamente
significativa em relação aos tumores bilaterais (30 meses).

Quanto às manifestações clínicas, em um estudo re-
trospectivo realizado em Nova Iorque, a mais freqüen-
temente encontrada ao diagnóstico foi a leucocoria
(56,2%), seguida do estrabismo (23,6%).7 Em Taiwan, a
leucocoria estava presente em 78,1% dos casos.8 No
presente trabalho, a leucocoria também foi o achado mais
freqüente (66,6%), porém, o estrabismo foi encontrado
em apenas um paciente (5,5%). Sabe-se que o retino-

blastoma é a causa mais comum de leucocoria.6,9

Segundo a literatura, nos casos de acometimento uni-
lateral, identificados no período neonatal, 85% dos paci-
entes desenvolveram posterior doença bilateral.7 Outros
estudos mostram que quando o diagnóstico de doença
unilateral é estabelecido nos primeiros seis meses de vida,
20% desenvolvem tumor bilateralmente.7 No atual traba-
lho dois (15,3%) pacientes evoluíram para doença bilate-
ral, ambos com diagnóstico inicial aos 4 anos de idade.

Na Filadélfia, 58,8% dos retinoblastomas eram unila-
terais2, no México, 75%, enquanto neste estudo 72,2%
apresentavam inicialmente acometimento de um olho.
O olho direito, com 42,4% dos casos, foi mais acometido
que o esquerdo (37,9%). Em um estudo realizado em
Pernambuco10, diferente deste trabalho, o olho esquer-
do foi, discretamente, o mais acometido.

Segundo o trabalho realizado no Departamento de Ana-
tomia Patológica de Cleveland, a necrose tumoral ocorreu
em 89% dos casos e as microcalcificações em 84%.3 As
Rosetas de Flexner-Wintersteiner foram encontradas em
58% dos casos.3 No HRSJ-HMG, 77,7% e 66,6% dos pa-
cientes com retinoblastoma apresentaram necrose e calci-
ficação, respectivamente. A chance de encontrar rosetas
de Flexner-Wintersteiner é maior em casos hereditários e
intraoculares.12 As rosetas foram encontradas em 11,1%
dos pacientes neste estudo. Em um estudo realizado na
Filadélfia no Wills Eye Hospital comprovou-se que a inva-
são do nervo óptico (com ou sem invasão de coróide) tem
valor preditivo positivo para metástase e quando presente
indica pior prognóstico.2,11 No presente estudo, o compro-
metimento do nervo óptico ocorreu em 44,4% dos casos.

No Wills Eye Hospital, dos 441 casos de retinoblasto-
ma 360 (81,6%) foram enucleados, sendo 19 (4,3%) enu-
cleações bilaterais.2 No presente estudo, foram realiza-
das 17 (94,4%) enucleações, apesar de terem sido pro-
postas em todos os casos, sendo duas (11,1%) bilaterais.
Um paciente com retinoblastoma bilateral abandonou o
tratamento. No México, 38% dos pacientes receberam
como tratamento apenas enucleação, 48% enucleação e
quimioterapia e 14% enucleação, quimioterapia e radiote-
rapia.12 Dos 17 pacientes tratados neste trabalho, treze
realizaram enucleação com ou sem implante, três rece-
beram enucleação e quimioterapia e dois foram submeti-
dos à enucleação, quimioterapia e radioterapia. Hoje, tem-
se conhecimento dos benefícios do tratamento conserva-
dor, através da quimioterapia, com redução do tamanho
tumoral, permitindo atuações oftalmológicas menos agres-
sivas, como crioterapia e laser.11,14 Além disso, para os
tumores em estágio V (tumores maciços envolvendo mais

Análise dos casos de retinoblastoma
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da metade da retina, com ou sem invasão local) de Ree-
se-Ellsworth, uma classificação criada para auxiliar clíni-
cos do mundo todo a avaliar os resultados do tumor à
radioterapia de feixe externo, pode-se fazer uso desta
forma de tratamento como modalidade inicial em casos
selecionados, propiciando menos doença metastática e
morte por retinoblastoma.15 A maioria dos olhos pode ser
salva com visão (81,4% em 1 ano e 53,4% em 10 anos),
mas complicações oculares ainda são comuns, como he-
morragia vítrea.15,16

O tempo de acompanhamento após o tratamento no
Wills Eye Hospital foi de 73 meses, variando de 6 a 477
meses.2 Neste trabalho o tempo médio foi de 10,7 me-
ses, com mínimo de 1 e máximo de 36 meses. Muitos
destes pacientes ainda encontram-se em acompanha-
mento, mas alguns abandonaram o seguimento, o que
pode ser explicado pela distância entre a cidade de ori-
gem da criança e o centro de tratamento, além de ques-
tões econômicas e culturais.

Portanto, percebe-se que há uma prevalência relati-
vamente alta de retinoblastoma no hospital estudado
(1,05% dos atendimentos do Departamento de Plástica
Ocular deste Serviço) e, devido ao diagnóstico tardio da
doença (2,5 (± 1,53) anos de idade) pode-se concluir
que há falta de informação sobre a doença. Há, tam-
bém, pacientes que abandonam o seguimento, dificul-
tando um correto acompanhamento e diagnóstico pre-
coce de uma possível recidiva, por fatores econômicos,
dificuldade em chegar ao centro de referência e falta de
conhecimento sobre a gravidade da doença.
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