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SEGUNDA NEOPLASIA APOS TRATAMENTO COM SUCESSO DE RETINOBLASTOMA BILATERAL. Rech A , Azevedo K ,
Brunetto AL . Servigo de Oncologia Pediatrica do Hospital de Clinicas de Porto Alegre . HCPA.

Objetivo: Uma das limitagGes da qualidade e tempo de sobrevida em criancas com cancer curadas, tem sido o desenvolvimento de
uma segunda neoplasia. As causas podem estar relacionadas ao proprio tratamento quimioterapico e/ou radioterapico prévio e
influéncias genéticas. Abaixo relatamos um caso de uma paciente com retinoblastoma bilateral tratada com sucesso, que
desenvolveu uma segunda neoplasia aproximadamente 5 anos apds ter concluido o seu tratamento.Relato do caso: Menina de 11
anos, de cor negra, com histdria pregressa de retinoblastoma bilateral, diagnosticado em maio de 1994 e com auséncia de histdria
familiar da doenga. Foi submetida a enucleacdo do olho D, e o olho E irradiado apds administracdo de quimioterapia (ifosfamida,
cispaltina e etoposide). Em maio de 1995 foi enucleado o olho E em virtude de sinais de progressdo da lesdo. Em abril/2003 iniciou
com tumoracdo em regido cervical e temporal esquerdas de rapida progressdo. Na tomografia computadorizada de cabega e
pescoco havia volumosa lesdo envolvendo o centro mastigatdrio e suprazigomatico a esquerda, estendendo-se para fossa temporal
e destruicdo parcial dossos esfendide, zigomatico e seio maxilar. A bidpsia foi realizada revelando tratar-se de Rabdomiossarcoma
Embrionario, os exames de estadiamento revelaram auséncia de lesGes metastaticas. A paciente iniciou tratamento quimioterapico
com o protocolo IRS-V, que inclui ciclos de vincristina, actinomicina-D e ciclofosfamida. Atualmente encontra-se na semana 15 do
protocolo terapéutico, com boa tolerdncia a quimioterapia.Discussdo: Retinoblastoma € o protétipo do cancer hereditario devido a
mutacdo do gene do retinoblastoma (RB1) localizado no brago longo do cromossomo 13 (13q14). Esse gene funciona como como
um supressor de tumores e controla o crescimento celular de forma ordenada; quando inativado, o processo de crescimento celular
se da de forma desordenada, origninado o tumor. As mutagdes no gene RB1 podem ser herdadas ou ocorrer expontaneamente,
ocorrendo a doenca, portanto, na forma hereditaria, ndo hereditaria e por delegdo cromossdmica. Criancas com a forma hereditaria
de retinoblastoma tendem a apresentar doenga multifocal e bilateral, enquanto que criangas com a forma somatica usualmente
apresentam doenca unifocal e unilateral; entretanto 15% dos casos de retinoblastoma esporadico (sem histdria familiar) podem ser
hereditarios. Pacientes com a forma hereditaria de Retinoblastoma apresentam um risco maior de desenvolverem neoplasias
malignas secundarias, especialmente aqueles submetidos radioterapia. Os osteosarcomas sdo os mais frequentes. O risco de
segunda neoplasia é de 10% em dez anos a contar da data do diagndstico em pacientes ndo irradiados e de 20% naqueles tratados
com radioterapia.. Em pacientes submetidos a radioterapia como parte do tratamento inicial do Retinoblastoma, que desenvolvem
neoplasia secundaria o risco € maior para criancas abaixo de 12 meses de idade ao diangdstico de Retinoblastoma e a neoplasia
tende a ocorrer no sitio de irradiacdo.Conclusdo: Recomenda-se que pacientes com o perfil de risco como o descrito neste relato
tenham consultas de seguimento prolongado, dando-se énfase ao diagndstico precoce de neoplasia secundaria
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