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La diagnosi precoce è un elemento prognostico La diagnosi precoce è un elemento prognostico 
fondamentalefondamentale

• Riflesso rosso

• Anamnesi mirata (genetica)

RETINOBLASTOMARETINOBLASTOMA

• Anamnesi mirata (genetica)

• Visita oculistica rigorosa



Protocollo

-Osservazione in narcosi presso centri di riferimento

-Esame oculistico bilaterale compreso di

•Oftalmoscopia binoculare indiretta con indentazione 
(midriasi massimale)

•Documentazione fotografica del segmento anteriore e del 

-Tonometria

-Ecografia A e B scan

-agobiopsia con ago sottile solo in casi di difficile diagnosi differenziale

•Documentazione fotografica del segmento anteriore e del 
fondo con eventuale FAG 



Segni

• Leucocoria 60%

• Strabismo 20%

Indice di RB avanzato, dipende dal grado di dilatazio ne  pupillare,posizione 
di sguardo, angolo di osservazione, localizzazione e di mensione del tumore

È indice di interessamento maculare
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ALTROALTROALTROALTRO

Calo del visus ?

Edema palpebrale 

Congiuntivite 

Cheratite

Ipoema spontaneo

Rubeosis, glaucoma secondario

Cataratta, lussazione lente

Vascolarizzazioni retiniche

DR, cisti retiniche 

Ulcera corneale

Endoftalmite,panoftalmite

Buftalmo, tisi bulbareRubeosis, glaucoma secondario

Eterocromia, noduli iridei

Anisocoria

Ipopion, pseudoipopion

Iridociclite

Uveite

Buftalmo, tisi bulbare

Nistagmo

Cellulite orbitaria

Dismorfismi

Ritardo mentale

Convulsioni

Ritardo di sviluppo

S. da delezione 
13q



ASPETTI CLINICIASPETTI CLINICI

ENDOFITICOENDOFITICO

ESOFITICOESOFITICO

RETINOMARETINOMA

ESOFITICOESOFITICO

MISTOMISTO

INFILTRANTE DIFFUSOINFILTRANTE DIFFUSO



RETINOMA 

Massa translucida grigiastra omogenea e/o bianca opaca con
calcificazioni e/o con aspetti di migrazione e/o proliferazione
pigmentaria

Rappresenta una particolare espressione del gene del retinoblastoma

Istologia: cellule apparentemente benigne con numerosi flutters, 
senza segni di necrosi o di attività mitotica, con qualche focolaio di 
calcificazione

La trasformazione in una forma maligna è molto rara, più frequente se 
diagnosticata entro i primi 5aa di vita stretto follow-up (3-6 mesi)



C.A. 37 aa C.A. 37 aa ♂♂♂♂♂♂♂♂



Forma più frequente, con estensione dagli strati interni della Forma più frequente, con estensione dagli strati interni della 
retina verso il vitreo spesso a localizzazione multiplaretina verso il vitreo spesso a localizzazione multipla
Forma più frequente, con estensione dagli strati interni della Forma più frequente, con estensione dagli strati interni della 
retina verso il vitreo spesso a localizzazione multiplaretina verso il vitreo spesso a localizzazione multipla

•Colore bianco- salmone

•Crescita rapida

CARATTERISTICHE:

ENDOFITICOENDOFITICO

•Crescita rapida

•Massa friabile 

•Calcificazioni intratumorali

• Vascolarizzazione superficiale 
talvolta tortuosa

•DR 

• Estensione al vitreo di cell. tumorali 
(seeding vitreale)



Estensione dallo strato nucleare esterno verso la coroide e successivo 
sollevamento retinico e DR. Ev. interessamento sclerale

ESOFITICO

• Distacco molto bolloso, talvolta con 
riaccollamento spontaneo e presenza di 
pigmentazione

•L’aspetto ricorda una coats senza 
essudazioni



MISTOMISTO

di grosse dimensioni con DR satellite di vario grado e crescita endo di grosse dimensioni con DR satellite di vario grado e crescita endo 
e/o esofiticae/o esofitica



Evoluzione lenta intra- e sottoretinica verso l’esterno,non 
ereditario, unilaterale,  rare le calcificazioni, spesso si manifesta con 
pseudo-ipopion e tendenza ad infiltrare la CA e talvolta il nervo 
ottico.

Evoluzione lenta intra- e sottoretinica verso l’esterno,non 
ereditario, unilaterale,  rare le calcificazioni, spesso si manifesta con 
pseudo-ipopion e tendenza ad infiltrare la CA e talvolta il nervo 
ottico.

INFILTRANTE DIFFUSOINFILTRANTE DIFFUSO

Puo’ presentare:
•Glaucoma secondario
•Uveite
•Disseminazione cellulare nel vitreo
•Retina ispessita



Esame del fundus Esame del fundus 

• Caratteristiche delle lesioni (ampiezza, sede, forma …)• Caratteristiche delle lesioni (ampiezza, sede, forma …)

• Anomalie retiniche associate  • Anomalie retiniche associate  • Anomalie retiniche associate  

• distacco retinico

• diffusione neoplastica intravitreale (seeding vitreale) 

• sottoretinica

• Anomalie retiniche associate  

• distacco retinico

• diffusione neoplastica intravitreale (seeding vitreale) 

• sottoretinica



ECOGRAFIA

Caratteristiche peculiari:Caratteristiche peculiari:
--Alta reflettività (calcificazioni 90%)Alta reflettività (calcificazioni 90%)

--Attenuazione acustica degli echi orbitari Attenuazione acustica degli echi orbitari 

Caratteristiche peculiari:Caratteristiche peculiari:
--Alta reflettività (calcificazioni 90%)Alta reflettività (calcificazioni 90%)

--Attenuazione acustica degli echi orbitari Attenuazione acustica degli echi orbitari 

L’ecografia b-scan , Permette di determinare la sede e le dimensioni 
delle lesioni (dei focolai tumorali), quelle ad  elevata ecogenicità 
verosimilmente calcifiche.

L’ecografia a-scan Evidenzia foci multipli intralesionali a reflettività 
interna medio-alta con picchi sovramassimali corrispondenti alla 
calcificazioni intratumorali se presenti.





RETCAM II
Retinal Wide Field Digital Imaging System

AcquisizioneAcquisizione eded esportazioneesportazione rapidarapida
ee semplicesemplice didi immaginiimmagini retinicheretiniche
ancheanche perifericheperiferiche ee possibilitàpossibilità didi
effettuareeffettuare fluorangiografiefluorangiografie



Aspetti fluorangiografici

I vasi tumorali presentano una iperfluorescenza precoce

Fase arteriosa: rapido riempimento delle arterie afferenti al 
tumore

Fase arterovenosa: ricca rete di capillari intrinseci 

I vasi tumorali presentano una iperfluorescenza precoce

Fase arteriosa: rapido riempimento delle arterie afferenti al 
tumore

Fase arterovenosa: ricca rete di capillari intrinseci Fase arterovenosa: ricca rete di capillari intrinseci 
caratterizzati da iperfluorescenza che aumenta nelle fasi 
tardive

Le dimensioni dell’area iperfluorescente aumentano nei 
tempi tardivi e presentano margini sfumati

Può essere presente fluodiffusione vitreale specie in quelli di 
grosse dimensioni

Fase arterovenosa: ricca rete di capillari intrinseci 
caratterizzati da iperfluorescenza che aumenta nelle fasi 
tardive

Le dimensioni dell’area iperfluorescente aumentano nei 
tempi tardivi e presentano margini sfumati

Può essere presente fluodiffusione vitreale specie in quelli di 
grosse dimensioni



L.R.

18 mesi 

♀



V.A.

2anni ♀



RETINOBLASTOMA

TTT, laser o crioterapiaTTT, laser o crioterapia

Laser o crioterapiaLaser o crioterapia

TermochemioterapiaTermochemioterapia

Ripetuti ogni 3-4 settimane fino a regressione 
oftalmoscopica

4 cicli di chemioterapia. Dal 3 °°°°, trattamento 
con TTT fino a regressione oftalmoscopica

4 cicli di chemioterapia. In base a sede,
dimensioni e aspetto oftalmoscopico dal 3 °°°°
ciclo di chemioterapia

Piccolo/medio (>3<6 mm) singolo o multiplo

Piccolo ( ≤3mm di spessore) del polo 
posteriore

Piccolo ( ≤3mm di spessore) singolo o 
multiplo della media o estrema periferia

Enucleazione

Grande (>10 mm) singolo o multipli

Medio/Grande ( ≥6≤10 mm) singolo o multipli

ciclo di chemioterapia

TTT, laser o crioterapiaTTT, laser o crioterapia
4 cicli di chemioterapia. In base a sede, 
dimensioni e aspetto. 
Presenza di seeding focale: Brachiterapia

TTT, laser o placcaTTT, laser o placca
6 cicli di chemioterapia. In base a sede, 
dimensioni e aspetto. 
Presenza di seeding focale: Brachiterapia

Grande (>10 mm) singolo o multipli, con 
seeding diffuso, coinvolgente il N.O., con 
interessamento maculare

6 cicli di chemioterapia

Protocollo di diagnosi e terapia del retinoblastoma AIEOP 2005



Riduzione dei neovasi e del leakageRiduzione dei neovasi e del leakage

Aree di atrofia iperfluorescenti per effetto finestra, spesso visibili 
i vasi coroideali sottostanti
Aree di atrofia iperfluorescenti per effetto finestra, spesso visibili 
i vasi coroideali sottostanti

Nelle fasi precoci il tumore si presenta ipofluorescenteNelle fasi precoci il tumore si presenta ipofluorescente

DOPO IL TRATTAMENTO

La presenza di tessuto fibrogliale provoca staining per impregnazione del 
tessuto cicatriziale e della sclera messa a nudo
La presenza di tessuto fibrogliale provoca staining per impregnazione del 
tessuto cicatriziale e della sclera messa a nudo

LA PERSISTENZA DEL TUMORE APPARE COME UN’ INDISTINT A RETE DI 
CAPILLARI NEL CONTESTO DELL’AREA CICATRIZIALE, CHE PRESENTA 
LEAKEAGE 

LA PERSISTENZA DEL TUMORE APPARE COME UN’ INDISTINT A RETE DI 
CAPILLARI NEL CONTESTO DELL’AREA CICATRIZIALE, CHE PRESENTA 
LEAKEAGE 



M.P.

16 mesi ♀



M.S. (6 mesi ) ♀
Pre

immediatamente 
post laser e crio



post 3 anni



Dopo 5 anni



PRE

C.S.
14 mesi ♂

Dopo 6 cicli

Placca Ru 40 Gy per 30 ore

Crioapplicazioni



4 mesi dopo il trattamento 12 mesi dopo il trattamento

24 mesi dopo il trattamento

Fc LaserFc LaserFc LaserFc Laser



Dopo 36 mesi

Crio + chemio Crio + chemio 
(prot. IVAd)



41 mesi dal I trattamento

5 mesi dal ritrattamento



Quadro Attuale

Visus OS : c.c. 8/10

Età : 6 anni
Follow up a 58 mesi 
dal I trattamento e 22 

dal ritrattamento



D.E. (9 mesi) ♀
Pre-chemio

OS ODPost 4 cicli di chemio



MALATTIA DI COATSMALATTIA DI COATS

Malattia progressiva caratterizzata da teleangectas ie 
retiniche congenite.
Giovani maschi (80%), monolaterale in genere.

Distacco retinico, cataratta, glaucoma neovascolare .





AMARTOMA COMBINATO DELLA RETINA E AMARTOMA COMBINATO DELLA RETINA E 
DELL’EPITELIO PIGMENTATODELL’EPITELIO PIGMENTATO

raro  tumore benigno. 

Coinvolge:  l'epitelio pigmentato, la retina sensor iale, i vasi sanguigni ed il tessuto 
gliale

Età di presentazione : 6 mesi ÷ 66 aa

in genere unico ed monolaterale

Follow up a  18 mmAll’atto della diagnosi
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