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Descriptio princeps
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Descriptio princeps
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Descriptio princeps

2000 vor Chr.
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Ursprungsgewebe

* Unreifes Retinageweben vom linken und rechten Auge
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Ursprungsgewebe

T e 3 et

* Unreifes Retinageweben beider Augen
* Unreifes Retinagewebe der Pinealdruse

NB Diese Gewebe sind nur bis zum 4. Lebensjahr unreif



Unilaterales Retinoblastom




Bilaterales Retinoblastom




Bilaterales Retinoblastom
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Bilaterales Retinoblastom
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Trilaterales Retinoblastom
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Ursprungszelle
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Non-heritable retinoblastoma
Chromosome 13 Chromosome 2
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Genetischer Ursprung .|

Heritable retinoblastoma
Constitutional RB1 Somatic RB1 mutation
mutation (M1) (M1)
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(E2F3 and DEK), 7q22 (mir-106b~25) and 12q31 (mir-17-92)
» DNA loss: 1622 (CDH11) and 16q12.2 (RBL2)
« Mutation: BCOR

« Epigenetic activation: SYK
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Kardinalzechen

 Leukokorie oder amaurotisches
Katzenauge (60%)
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Kardinalzeichen

* Permanenter monokularer
Strabismus (20%)
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Kardinalzeichen

« Atypische inflammatorische oder
hamorrhagische Zeichen (20%)




Naturkunde des Retinoblastoms




4 Ausbreitungskompartimente

I  Hyaloid Solid tumor (retinal)
B Neuroretina Viscous tumor (vitreal)
%  Disruption of the hyaloid Aqueous tumor (retrohyaloidal, subretinal or cameral)

Munier FL Classification and management of seeds in retinoblastoma
Ophthalmic Genetics, 2014; 35(4): 193-207



3 extraokulare Invasionswege

@ Hamatogene Metastasen uber Choroid
% Lymphogene Metastasen iiber Augenhéhle

Hautkontamination uber Sehnerv
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Relative Inzidenz und Frequenz

* 1/20 000 Lebendgeburten
 17% neonatale Tumore

* 6,5% Kinderkrebsgeschwure
* Augentumor weltweit hochste Frequenz



Rekrutierungsentwicklung
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Herkunft Patienten 1986-2015 (49 Lander)

Pays d’origine 2015 (n=49)

n = 691 Patienten (1048 Augen)
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Strategien zur Bekampfung dieses Monstrums?




Retinoblastom: therapeutische Ziele

1. Leben retten
2. Augen retten
3. Sehfunktion retten

4. Normale Lebensqualitat sichern



Retinoblastom: therapeutische Ziele

«Lebendig, mit guter Sehfunktion und ohne Komorbiditat»

1. Leben retten
2. Augen retten
3. Sehfunktion retten
4. Normale Lebensqualitat sichern



Retinoblastom: 5-Jahresuberilebenszeit
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5-Jahresuberlebenszeit pro Kinderkrebstyp (0-14 Jahre)

/ Retinoblastoma
Gonadal & germ cell
tumours
90 04 Lymphomas

.. Renal tumours
Leukaemias

80 All cancers

Brain & CNS tumours
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Period of diagnosis

http://www.cancerresearchuk.org/cancer-info/cancerstats/childhoodcancer/survival/childhood-cancer-survival-statistics




Konservative Retinoblastom-Behandlung
«metastatische Karenzzeit»

Konservativer Behandlungsbereich
unter Erhaltung der Augapfel-Integritat



Enukleation und Rekonstruktion
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Externe Strahlentherapie (28 Fraktionen)
Firstdine-Behandlung bis 1990
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Strahleninduzierte Morbiditat und Mortalitat

- medio-faciale Hypoplasie, Trockenauge, Katarakt,
Retinopathie

- Letale non-okulare Neoplasien (30% mit 50 Jahren)




Retinoblastom: 5-Jahresuberieben

Murphree
Kingston
o) — Chimio
100% 1996
90% %
80%™
70%
&  60%
o e Hilgartner
= 90% Rontgen
g 40%™ Ferrall 1903
: 0/ — Enukleation
30% 1841 ﬂ
20%™
10%™ ﬂ
0% =

! !
_1800 1840 1870 1900 1930 1960 1990 2020

Zeitraum: Hlppocratlsch Chlrurglsch Radloonkologlsch Ch|m|otherapeut|sch




Konformale stereotaktische Strahlentherapie
und Protontherapie fur Rezidive

« Stereotaktische Maske fur
Kopffixierung

 Vakuumkontaktlinse mit
Gelenkarm halt Auge in
gewunschter Position

* Dosis: 45-50 Gy
* Fraktionierung:1,8 Gy /f
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PRELIMINARY EXPERIENCE IN TREATMENT OF PAFILLARY AND MACULAR
New developments in external beam radiotherapy fOI‘ RETINODBLASTOMA: EVALUATION OF LOCAL CONTROL AND LOOUCAL
COMPLICATIONS AFTER TREATMENT WITH LINEAR ACCELERATOR-BASED
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Strahlenreduktion

2-5 monatliche Infusionen mit
Carboplatin und Etoposid




Kombination aus Strahlenreduktion
und fokalen Behandlungen

 Hyperthermie
 Fotokoagulation
 Kryokoagulation
 Brachytherapie



Transpupillare infrarote Hyperthermie
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Brachytherapie










Kaplan-Meiertimeto success in unilateral
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Ocular survival < 2009 with IVC (without EBR):
uni- & bilateral Rb in Lausanne
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Years since treatment




Ocular survival < 2009 with IVC (without EBR):
uni- & bilateral Rb in Lausanne
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Diffuse, non solid, avascular, hypoxic
tumor résistant to chemothérapy

Years since treatment




