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Resumo: Introducdo: A mutacdo do gene RB1 causa o retinoblastoma(RB). Esse € um tumor raro,
acometendo 1:15.000—20.000 nascidos vivos, entretanto é a neoplasia ocular mais comum ha
infancia. Em 95 dos casos a idade inicial € inferior a 5 anos, podendo ser uni ou bilateral. O
ultimo corresponde a 30 dos casos. Se ha tumor na glandula pineal denomina-se trilateral
acometendo 0,5 das doencas unilaterais e 5-13 das bilaterais. Descricdo: Menina, M.Y.S.L , 05
anos, deficit visual e leucocoria bilateral ha cinco meses, evoluindo com cefaléa e vomitos. Por
fundoscopia, obteve-se diagndstico de RB bilateral: olho direito com doenca extra-ocular e olho
esquerdo (Grupo D). Olho direito enucleado com infiltracdo neoplésica do nervo oOptico, liquor
normal. Histéria familiar negativa para RB. Seguiu-se o protocolo Latino-Americano:
radioterapia em olho direito. Apés 14 meses, recidivou em olho esquerdo reiniciando
guimioterapia com trés drogas, evoluindo com novas sementes vitreas indicando enucleacdo. Em
dois anos, imagem mostrou realce na projegdo da paquimeninge no lobo frontal direito e realce
nodular da pineal, medindo 5mm. Paciente encontra-se sob cuidados paliativos. Discussdo: A
leucocoria estd presente em 50 dos afetados, seguida de estrabismo e ateracdo na acuidade
visual, porém em M.Y.L.S h4 particularidade na idade de inicio dos sintomas. Apesar de ndo
apresentar evidéncias iniciais de infiltracdo de SNC, cefaléia e vOmitos estavam presentes.
Ademais, a origem comum dos fotorreceptores da retina e da pineal pode explicar a apresentagcdo
trilateral. Houve progressdo da doenca durante tratamento, sugerindo tumor germinal, forte
penetrancia e dificil controle, tornando-se escasso 0 arsena terapéutico. Conclusdo: Apesar dos
avancos terapéuticos do cancer infanto-juvenil, o tratamento de RB trilateral ainda é limitado.
Devido araridade o diagnostico € tardio, agravando o prognostico, sendo o diagndstico precoce a
melhor alternativa para aumentar sobrevida e reduzir sequel as decorrentes do tratamento.
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