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Retinoblastoma merupakan keganasan orbita tersering pada anak. Delapan puluh persen   

kasus mengalami leukokoria, diikuti strabismus, penurunan visus, hingga perdarahan vitreus 

pada penyakit stadium lanjut. Retinoblastoma dapat bersifat unilateral maupun bilateral, 

herediter maupun non-herediter, di mana terjadi mutasi pada kedua alel gen RB1 pada lengan 

panjang kromosom 13 (13q14). Tujuan utama terapi retinoblastoma adalah penyelamatan 

hidup pasien dan tujuan sekundernya adalah penyelamatan bola mata dan fungsi penglihatan. 

Agar tujuan ini tercapai, diagnosis dini dan tatalaksana multimodalitas yang terdiri atas 

kemoterapi, terapi fokal, operasi, dan radiasi oleh tim multidisiplin diperlukan. Tingkat 

kesintasan retinoblastoma pada negara berkembang mencapai >95% namun pada negara se-

dang berkembang mortalitas retinoblastoma masih tinggi, mencapai 40-70% disebabkan 

keterlambatan diagnosis dan terapi. 

Kata kunci: retinoblastoma, keganasan orbita, radiasi orbita  

 

Retinoblastoma is the most common pediatric orbital malignancy. Eighty percent of the pa-

tient have leukokoria, followed by strabismus, decreased visus, and vitreous haemorrhage in 

advanced disease. Retinoblstoma can be unilateral or bilateral, hereditary and non-hereditary, 

with mutations occur in both RB1 gene alleles on the chromosome arm 13 (13q14). The pri-

mary aim of retinoblastoma therapy is life salvage and the secondary goal is otbital  and the 

function of vision. Early diagnosis and multimodality therapy with chemotherapy, focal ther-

apy, surgery and radiation by multidisciplinary team is required to achieve the goals. Survival 

rate of retinoblastoma in developed countries > 95% but in less developed countries, reti-

noblastoma mortality rate is still high, 40-70% due to delayed diagnosis and therapy. 
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Abstrak/Abstract 

Pendahuluan 

 

Kanker anak terjadi 2-5% dari seluruh kasus          

keganasan. Di Amerika Serikat pada tahun 2017              

diperkirakan ada 10.270 kasus baru kanker anak usia   

0-14 tahun. Sebanyak 2-4% dari insidens keganasan 

anak tersebut adalah retinoblastoma, yang merupakan 

keganasan intraokular tersering pada anak berusia    

kurang dari 5 tahun.1,2,3 Tatalaksana retinoblastoma 

mengalami perubahan. Enukleasi untuk pasien         

retinoblastoma pertama kali diperkenalkan pada tahun 

1809 dan dikerjakan hampir untuk semua kasus       

retinoblastoma pada masa itu. Kemudian pada awal 

abad ke-20, dengan kemunculan pesawat radiasi    

Mega-Voltage, radiasi merupakan terapi yang banyak 

digunakan untuk menghindari enukleasi. Seiring 

berkembangnya pengetahuan tentang kemoterapi dan 

insiden keganasan sekunder yang tinggi akibat radiasi, 

sejak tahun 1990-an kemoterapi merupakan modalitas 

utama dan tersering dalam tatalaksana retinoblastoma.2  

 

Retinoblastoma merupakan tumor yang berasal dari 

lapisan retina pada bola mata. Secara histologis,      
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  penyakit ini timbul dari sel-sel retina imatur yang dapat 

meluas ke struktur lain dalam bola mata hingga 

ekstraokular. Secara makroskopis, tumor viabel 

ditemukan dekat pembuluh darah sementara zona    

nekrosis ditemukan di daerah yang relatif avaskuler.4  

 

Retina terdiri dari sel glia dan neuron. Retinoblastoma 

muncul dari prekursor neuron sementara astrositoma 

dapat muncul dari sel-sel glia. Terdapat membran yang 

memisahkan retina dan rongga vitreus. Ke arah luar, 

retina dipisahkan dari koroid oleh epitel pigmen retina 

dan membran Bruch, yang merupakan penghalang   

ekstensi tumor dari retina ke koroid. Retina langsung 

berhubungan dengan nervus optikus sehingga  

memungkinkan perluasan langsung sel tumor ke nervus 

optikus lalu ke ruang subarakhnoid. Retina tidak   

memiliki sistem limfatik, sehingga penyebaran tumor 

retina terjadi baik secara langsung ke organ sekitar 

(vitreus, uvea, sklera, nervus optikus, bilik mata depan, 

orbita, parenkim otak) maupun metastasis jauh melalui 

rute hematogen.6 Ekstensi lokal dapat menyebabkan     

proptosis, protrusi bola mata, bahkan melibatkan   

jaringan lunak wajah. Ekstensi tumor ke arah posterior 

dapat mencapai dinding belakang orbita hingga ke   

nervus optikus dan jaringan otak. Bila tumor sudah 

melampaui rongga mata dan ke jaringan sekitarnya, 

mungkin terjadi keterlibatan KGB preauricula (parotis), 

submandibula, dan leher6  

 

Epidemiologi, Etiologi, dan Faktor Risiko 

 

Retinoblastoma adalah keganasan intraokular tersering 

pada anak kurang dari 5 tahun, kira-kira 2-4% dari 

keseluruhan keganasan pediatri1,2,7 dengan insidens 1 

dari 15.000-20.000 kelahiran hidup. Sebanyak 60-75% 

penyakit ini terjadi unilateral dan terdiagnosis pada usia 

24-30 bulan. Retinoblastoma bilateral terjadi pada 25-

40% kasus dan terdiagnosis lebih muda dengan median 

usia 12 bulan. Pasien retinoblastoma bilateral dan    

unilateral dengan riwayat keluarga retinoblastoma 

(herediter) menempati 30-40% kasus. Pasien            

retinoblastoma unilateral tanpa riwayat keluarga (non-

herediter) menempati 60-70% kasus. Sedangkan 6-10% 

kasus memiliki riwayat keluarga dengan retinoblastoma 

(familial herediter) dan bila tidak terdapat riwayat 

keluarga, disebut sporadik namun belum tentu non-

herediter, karena pasien anak dengan kasus bilateral 

yang seluruhnya herediter seringkali tidak memiliki 

riwayat keluarga menderita retinoblastoma. Sebanyak 

6% pasien dengan retinoblastoma bilateral mengalami 

keterlibatan intrakranial, biasanya kelenjar pineal 

dengan karakteristik histologi yang sama dengan di 

kedua mata, disebut retinoblastoma trilateral.8,9  

 

Untuk terbentuknya retinoblastoma, kedua kopi gen 

pada lokus 13q4 harus mengalami mutasi berupa 

delesi, inaktivasi, atau hilang. Dua mutasi ini disebut 

dengan teori dua “hit” yang pertama kali dikemukakan 

oleh Knudson dan Hethcote pada tahun 1971. Pada  

kasus herediter, hit pertama diwariskan dari sel        

germinal orang tua dan terdapat pada semua sel       

somatik anak dan hit kedua / sekunder terjadi setelah 

konsepsi pada sel somatik retina dan menyebabkan 

hilangnya alel lain yang normal. Telah diketahui bahwa 

85% mutasi germinal primer pada retinoblastoma    

bilateral terjadi di alel ayah. Pada retinoblastoma non-

herediter, kedua hit ini terjadi pada satu sel retina 

setelah fertilisasi, yang menyebabkan retinoblastoma 

lebih sering bersifat unilateral. Bila mutasi gen RB1 

teridentifikasi pada pasien, saudara kandung, anak, dan 

relasi lain perlu dilakukan pemeriksaan untuk menge-

tahui adanya mutasi gen RB1.2,4,8   

 

Faktor risiko retinoblastoma sporadik tidak jelas 

diketahui sampai sekarang. Suatu studi dari Children 

Oncology Group pada tahun 2015 menyimpulkan ibu 

yang merokok sebelum dan selama kehamilan mening-

katkan risiko retinoblastoma unilateral / sporadik pada 

anak yang dilahirkan.8  

 

Tanda dan Gejala 

 

Tanda retinoblastoma yang paling sering dan jelas   

adalah leukokoria, yaitu refleksi putih pupil seperti  

mata kucing saat terkena cahaya. Tanda dan gejala lain 

adalah penurunan visus, mata merah atau iritasi,      

strabismus serta gangguan pertumbuhan dan per-

kembangan. Dapat terjadi neovaskularisasi, glaukoma 

neovaskular, hifema, pseudohipopion, dan perdarahan 

vitreus pada pasien dengan penyakit intraokular stadi-

um lanjut. Pada retinoblastoma yang meluas ekstraoku-

lar, dapat terjadi proptosis.4 

 

Gambar 1. (A) Leukoria pada retinoblastoma mata kiri, (B) 

Pemeriksaan funduskopi retinoblastoma 

Sumber: rujukan no. 4 

B 

 

A 
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  Diagnosis, Diagnosis Banding, dan Deteksi Dini 

 

Diagnosis retinoblastoma berdasarkan anamnesis, 

pemeriksaan fisik, dan pemeriksaan penunjang. 

Pemeriksaan funduskopi biasanya menunjukkan massa 

berwarna putih, putih kekuningan atau merah muda 

dengan pembuluh darah yang berkelok-kelok. Sel-sel 

tumor dapat terpisah dari tumor primer dan berada di 

vitreus, disebut seeding. Ablasio retina sekunder dapat 

terjadi pada lesi yang masif. Retinoblastoma dapat   

terjadi multifokal, sehingga funduskopi harus dapat 

melihat seluruh permukaan retina.4,10  

 

CT Scan lebih sensitif daripada USG untuk mendeteksi 

kalsifikasi intraokular, namun USG mengurangi      

paparan radiasi pada anak. MRI otak dan orbita adalah 

pemeriksaan pencitraan yang paling sensitif untuk 

mengevaluasi ekstensi esktraokular dan melihat   

keterlibatan nervus optikus, area pineal, dan parenkim 

otak.4 Sedangkan tindakan biopsi atau aspirasi vitreus 

justru tidak dianjurkan karena risiko terjadinya        

implantasi ke koroid.10 Pemeriksaan untuk mendeteksi 

metastasis  terutama untuk tumor ekstraokular adalah 

sitologi cairan serebrospinal dan biopsi aspirasi 

sumsum tulang. Pemeriksaan bone scan disarankan 

pada penyakit ekstraokular dan/atau terdapat tanda dan 

gejala penyebaran penyakit ke tulang.4,10  

 

Diagnosis banding retinoblastoma antara lain   

hamartoma astrositik, glaukoma akibat Toxocara canis, 

toksoplasmosis, dan uveitis berat. Jika retinoblastoma 

menyebabkan ablasio retina, diagnosis banding antara 

lain penyakit Coats, retinopati pada bayi prematur dan 

hiperplasia vitreus persisten.2,10 Deteksi dini dan 

tatalaksana secepatnya merupakan prioritas untuk 

kesembuhan pasien retinoblastoma. Uji tapis mata dan 

tajam penglihatan pada bayi secara berkala dapat  

membantu menemukan dan mendiagnosis penyakit 

sedini mungkin saat ukuran tumor masih kecil,        

sehingga pilihan terapi untuk menyelamatkan bola   

mata dan visus masih luas. Uji genetik mutasi gen RB1 

herediter dan konseling genetik dilakukan pada relasi 

pasien (orangtua, saudara kandung, saudara sedarah, 

anak kandung).11 

 

Klasifikasi Retinoblastoma 

 

Ada banyak sistem klasifikasi untuk menentukan     

stadium retinoblastoma. Secara garis besar retinoblas-

toma dibagi menjadi intraokular (terbatas dalam bola 

mata) dan ekstraokular (ekstensi keluar bola mata  

mencapai jaringan lunak sekitar bola mata, sistem saraf 

pusat, tulang, atau KGB).7,12 Pada tahun 2003 diperke-

nalkan International Classification of RB (ICRB) yang 

digunakan universal saat ini, sebagai prediktor     

keberhasilan kemoreduksi. Sistem klasfikasi TNM dari 

American Joint Committee on Cancer (AJCC) dan   

International Staging System for Retinoblastoma 

(ISSRB) ikut memperhitungkan keterlibatan sistemik 

dan esktraokular pada retinoblastoma. Pada AJCC edisi 

ke-8, diperhitungkan adanya predisposisi germinal 

yang termasuk dalam kriteria risiko tinggi terjadi kega-

nasan kedua dan keganasan sekunder, yang 

mempengaruhi prognosis dan sintasan pasien.5,13,14  

 

Tatalaksana 

 

Retinoblastoma merupakan keganasan anak dengan 

prognosis baik jika ditatalaksana dengan pendekatan 

multidisiplin yang terdiri dari dokter spesialis mata, 

onkologi anak, onkologi radiasi, patologi, dan konselor 

genetika. Metode terapi yang tersedia antara lain 

kemoterapi, terapi fokal (misalnya krioterapi,           

termoterapi laser), enukleasi, radiasi eksterna dan 

brakiterapi plak. Tujuan terapi retinoblastoma pertama-

tama adalah agar pasien anak dapat selamat bertahan 

hidup, dan yang kedua adalah mempertahankan bola 

mata dan fungsi visual, sehingga enukleasi perlahan 

mulai ditinggalkan dan kemoterapi sistemik dilanjutkan 

terapi fokal merupakan modalitas yang paling banyak 

digunakan dalam menangani retinoblastoma saat ini.7  

 

Radiasi 

Retinoblastoma sejak tahun 1903 telah diketahui   ber-

sifat radiosensitif, sehingga radiasi eksterna sempat 

menjadi terapi utama sebagian besar kasus retino-

blastoma, dengan tingkat preservasi bola mata yang 

baik. Namun efek samping radiasi berupa gangguan         

pertumbuhan tulang orbita dan mortalitas akibat    

keganasan sekunder menyebabkan penggunaan radiasi 

eksterna sebagai modalitas tatalaksana retinoblastoma 

telah berkurang dari sekitar 35% pada akhir 1980-an 

menjadi 2-7% pada tahun 2005-2008, jauh berkurang 

dibanding keganasan anak lainnya. Kemoterapi dan 

terapi fokal pada retinoblastoma lokal lanjut dilakukan 

untuk menghindari radiasi eksterna dan menyelamatkan 

fungsi penglihatan. Namun, lebih dari 80% tumor terla-

lu besar (ekstraokular) atau dengan seeding subretina/

vitreus saat terdiagnosis (ICRB kelompok C, D, dan E) 

atau tidak responsif dengan kemoterapi, sehingga 

mengharuskan enukleasi dan/atau radasi eksterna.  

Sekitar 47% pasien dengan penyakit stadium lanjut 

masih membutuhkan radiasi eksterna. Saat ini indikasi 
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  radiasi eksterna pada kasus retinoblastoma antara 

lain.4,5,15  

1. Tumor intraokular dengan seeding vitreus atau sub-

retina yang tidak respons dengan kemoterapi       

sistemik maupun terapi fokal. Dengan dosis radiasi 

40-45 Gy, 2 Gy per fraksi, tingkat preservasi bola 

mata sebesar 83%. 

2. Tumor meluas ekstraokular. 

3. Residu penyakit / batas sayatan masih mengandung 

tumor setelah enukleasi. 

4. Lesi yang sangat besar, banyak, dekat dengan fovea 

atau diskus optikus, tidak dapat dilakukan terapi 

fokal untuk menyelamatkan visus. 

 

Dosis yang perlu diberikan untuk retinoblastoma masih 

kontroversial. Suatu studi dari Jerman menyimpulkan 

rekurensi tumor lebih tinggi pada total dosis radiasi 40 

Gy (49%) dibandingkan dengan 50 Gy (22%). Telah 

diketahui total dosis radiasi lebih dari 50 Gy pada bola 

mata menyebabkan toksisitas lanjut. Saat ini, total dosis 

radiasi yang digunakan pada pasien retinoblastoma 

adalah 40-45 Gy, dengan dosis 1,8-2 Gy per fraksi, 

diberikan 5 hari dalam seminggu. 

 

a. Radiasi Eksterna Teknik Konvensional 

 Dimulai pada tahun 1930-an, teknik radiasi pada 

retinoblastoma harus mencakup seluruh retina   

hingga ora serrata, vitreus serta bagian anterior   

nervus optikus. Lensa dan struktur tulang harus 

diselamatkan seluas mungkin. 

 Radiasi eksterna  konvensional pada era pesawat 

Mega-Voltage  menunjukkan kontrol lokal 41-56% 

dengan tingkat kesintasan mata/penglihatan sebesar 

60-100%. Kontrol lokal dilaporkan sebesar 78,5% 

pada R-E stadium I-II dan 20% untuk stadium III-V.        

Komplikasi radiasi eksterna antara lain xeroftalmia, 

katarak, dan hipoplasia orbita. Toksisitas radiasi 

yang lebih berat, misalnya glaukoma, neovaskular-

isasi, dan perdarahan kadang mengharuskan 

enukleasi setelah radiasi eksterna.5,16 

  

 Beberapa teknik konvensional 2 dimensi yang 

pernah digunakan antara lain:  

1). Satu lapangan lateral untuk kasus unilateral, dan 

lapangan lateral opposed untuk kasus bilateral. 

Batas anterior lapangan adalah tulang orbita lat-

eral untuk menyelamatkan lensa. Pada kasus uni-

lateral, berkas sinar diarahkan sedikit ke posterior 

untuk mencegah radiasi lensa mata kontralateral. 

Bentuk lapangan yang telah dimodifikasi dengan 

blok akan menyerupai huruf “D” (gambar 2.A). 

 

Kekurangan teknik konvensional ini terutama    

rekurensi tumor pada atau dekat ora serrata karena 

dosis rendah di anterior untuk menyelamatkan lensa 

mata. Jarak bagian posterior lensa dengan ora serrata 

kira-kira 1,5 mm, sehingga kemungkinan me-

nyelamatkan bagian posterior lensa pada mata yang 

diradiasi tetap sulit akibat penumbra.10,16  

 

Gambar 2. (A) Lapangan lateral tunggal, (B) Berkas sinar  

lapangan lateral tunggal pada radiasi retinoblastoma unilateral  

Sumber: rujukan no. 10 

 

2). Lapangan anteroposterior (AP) langsung, baik 

dengan elektron maupun foton, untuk meradiasi   

seluruh bola mata dan menyelamatkan mata    

kontralateral. Kekurangan teknik ini yaitu        

kejadian katarak karena tidak dilakukan pe-

nyelamatan lensa, xeroftalmia karena kelenjar 

lakrimal ikut mendapat dosis radiasi tinggi, dan 

dosis radiasi pada parenkim otak. Keuntungan 

teknik konvensional ini adalah mudah dilakukan, 

reproducible, dan dosis yang homogen pada se-

luruh vitreus dan retina.9,10  

 

3). Teknik konvensional dengan 2 lapangan, terdiri 

dari 1 lapangan lateral dengan pembebanan        

75-80% dan 1 lapangan AP dengan pembebanan 

20-25%, dengan blok yang menggantung diposisi-

kan sedemikian rupa sehingga lensa tidak 

mendapat   radiasi dari arah AP. Kelebihan teknik 

ini adalah dapat menyelamatkan lensa dengan  

dosis yang lebih homogen daripada dengan   

lapangan lateral saja. Kekurangan teknik ini     

adalah bagian posterior mata mendapat dosis yang 

lebih kecil karena tertutup blok lensa. 

 

b.  Radiasi Eksterna Teknik 3DCRT / IMRT 

 3DCRT / IMRT dapat digunakan untuk meradiasi 

seluruh bola mata atau seluruh bagian retina dengan 

tetap menyelamatkan lensa. IMRT menghantarkan 

radiasi lebih rendah dengan signifikan ke jaringan 

lunak maupun jaringan tulang periokular daripada 

radiasi konvensional dengan foton maupun elektron. 

(Gambar 5).16,17  

A B 
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Gambar 4. Teknik konvensional dua lapangan (AP dan lateral) 

dengan blok lensa mata yang menggantung. 

Sumber: rujukan no.10 

 

Gambar 5. Distr ibusi dosis IMRT untuk radiasi seluruh 

bola mata  

Sumber: rujukan no 16 dan 17 

 

c. Brakiterapi plak episklera menggunakan radio-

isotop misalnya yodium 125 (125I) dan ruthenium 

106 (106Ru), dapat dipertimbangkan untuk terapi 

retinoblastoma intraokular ICRB kelompok A dan 

B, dengan syarat diameter tumor < 16 mm, tebal 

tumor 4-9 mm, dan tanpa seeding vitreus.     

Brakiterapi plak sangat baik untuk terapi tumor 

kecil tunggal yang terletak anterior terhadap   

ekuator hingga ora serrata, jauh dari nervus optikus 

atau makula, dan tumor rekuren lokal setelah 

kemoterapi, terapi fokal dan/atau radiasi eksterna. 

Plak yang dipakai lebih besar 2 mm dari ukuran 

tumor sebagai margin, lalu dijahit dan dibiarkan 

selama 2-4 hari, tergantung aktivitas implant yang 

digunakan. Dosis yang diberikan 30-40 Gy di 

apeks tumor. Efek samping brakiterapi plak      

retinoblastoma antara lain iritasi, xeroftalmia, 

madarosis, katarak, nekrosis sklera, dan retinopati 

akibat radiasi.5,14,16  

 

Prognosis 

Kemajuan pengetahuan tentang perjalanan penyakit 

dan tatalaksana retinoblastoma meningkatkan sintasan 

3 tahun sebesar 76% pada tahun 1970-an menjadi 97% 

pada pertengahan tahun 1990.18,19 Terdapat kesenjangan 

tingkat kesintasan retinoblastoma yang besar antara 

negara maju dan negara kurang berkembang, di-

perkirakan karena keterlambatan diagnosis sehingga 

pasien baru berobat saat tumor sudah stadium lanjut.5 

Retinoblastoma trilateral sebelum era kemoterapi   

hampir selalu fatal, dengan sintasan 5 tahun sebesar 

6%. Setelah era kemo-terapi pada tahun 1995, sintasan 

5 tahun meningkat hingga sebesar 44-57%.9,20  

 

Secara klinis, faktor prognostik buruk pada              

retinoblastoma antara lain adanya status mutasi        

germinal gen RB1, keterlambatan diagnosis, stadium,  

adanya hifema dan selulitis orbita, adanya peningkatan 

tekanan intraokular, keterlambatan tatalaksana pasien, 

dan fungsi penglihatan buruk saat diagnosis.2,3,6. Pada 

retinoblastoma yang masih terbatas intraokular, angka 

bebas penyakit 5 tahun sebesar >90%, sementara pada 

retinoblastoma ekstraokular hanya sebesar <10%. 

Keterlibatan sistem saraf pusat memiliki prognosis  

paling buruk dengan tingkat mortalitas hampir 100%. 12  

 

Secara histopatologis pasca enukleasi, faktor          

prognostik buruk pada pasien retinoblastoma antara 

lain invasi ke nervus optikus retrolaminar, invasi uvea, 

invasi ke bilik mata depan, infiltrasi koroid, dan       

infiltrasi sklera. Invasi nervus optikus retrolaminar 

merupakan faktor risiko metastasis jauh, rekurensi   

orbita, dan dan penyebaran sistem saraf pusat. Adanya 

invasi uvea meningkatkan risiko rekurensi ekstra-

okular.2,3,10  

 

Keganasan Sekunder pada Retinoblastoma 

 

Tingkat kesintasan penderita retinoblastoma melebihi 

95%  pada negara maju, namun efek samping kronis 

terapi menjadi masalah utama. Penyintas retinoblasto-

ma herediter dengan mutasi germinal RB1 yang ber-

tahan hingga dewasa rentan mengalami keganasan pri-

mer lain selama masa kehidupannya. Radiasi bola mata 

atau rongga orbita meningkatkan risiko keganasan 

sekunder.18 Diperkirakan insidens kumulatif kejadian 

kanker kedua dalam 50 tahun pasien retinoblastoma 

tanpa terapi   radiasi sebesar 28% untuk kasus herediter 

dan 5,0-5,6% untuk kasus non-herediter. Pada pasien 

yang menerima terapi radiasi, insidens kumulatif 
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  meningkat menjadi 38% pada kasus herediter dan 21% 

pada kasus non-herediter. 

 

Studi kohort di Amerika Serikat dan Inggris menunjuk-

kan keganasan sekunder yang terjadi biasanya jenis 

sarkoma dan melanoma,21,22,23 sementara hasil studi 

kohort di Belanda keganasan sekunder juga dapat    

berasal dari epitel (paru, buli, dan payudara).24 Risiko 

osteosarkoma sekunder pasien retinoblastoma herediter 

yang menjalani terapi radiasi dapat terjadi mulai dari 

dosis 5 Gy dan meningkat menjadi 10 kali lipat jika 

pasien mendapat dosis radiasi > 60Gy. Risiko relatif 

kejadian sarkoma jaringan lunak meningkat secara sig-

nifikan pada dosis 30 – 59,9 Gy.23  

 

Kesimpulan 

 

Tujuan primer terapi retinoblastoma adalah agar pasien 

anak dapat bertahan hidup dan tujuan sekundernya  

adalah menyelamatkan bola mata dan fungsi visualnya, 

bilateral maupun unilateral. Baik pada pasien           

retinoblastoma intra maupun ekstraokular, perencanaan 

terapi multimodalitas dengan melibatkan tim multi-

disiplin penting untuk mendapatkan hasil yang optimal. 

Pada kasus ini, akibat keterlambatan diagnosis dan 

tatalaksana, tidak dapat dilakukan penyelamatan bola 

mata, dan sintasan 5 tahun pasien dengan retinoblasto-

ma ekstraokular hanya <10%. 

Pada retinoblastoma intraokular, masih bisa dilakukan 

kombinasi terapi konservatif untuk mengontrol tumor, 

menyelamatkan penglihatan, dan berfungsi kosmetik. 

Terapi fokal berupa krioterapi, termoterapi, atau terapi 

laser merupakan modalitas lanjutan kemoterapi setelah 

terjadi reduksi tumor. Modalitas terapi terbaru berupa 

kemoterapi periokular, subkonjungtiva, dan intraarteri 

(superselektif) sudah digunakan di berbagai institusi 

dan diharapkan dapat meningkatkan konsentrasi obat 

kemoterapi pada bola mata dan menurunkan risiko efek 

samping sistemik. 

Untuk bola mata dengan tumor yang telah mencapai 

rongga orbita (ISSRB stadium IIIA), dilakukan   

kemoterapi sistemik (kemoreduksi) diikuti enukleasi, 

lalu radiasi eksterna dan kemoterapi sistemik adjuvan. 

Saat ini, radiasi eksterna digunakan untuk pasien     

retinoblastoma intraokular ICRB kelompok A-C yang 

tidak respons dengan kemoreduksi maupun terapi 

fokal. Pasca enukleasi, radiasi eksterna merupakan  

terapi adjuvan untuk tumor yang telah mencapai rongga 

orbita dan/atau batas sayatan operasi positif. 

Brakiterapi plak juga dilakukan untuk tumor tunggal 

berukuran kecil yang terletak anterior tanpa seeding 

vitreus baik primer maupun rekuren.  

Dosis radiasi eksterna yang saat ini digunakan pada 

pasien retinoblastoma adalah 40-45 Gy, dengan dosis 

1,8-2 Gy per fraksi, diberikan 5 hari dalam seminggu. 

Telah diketahui total dosis radiasi lebih dari 50 Gy  

pada bola mata menyebabkan toksisitas lanjut. 

Pada pasien yang pernah mendapatkan terapi radiasi, 

dapat terjadi berbagai efek samping lanjut berupa 

gangguan pertumbuhan tulang orbita-wajah-gigi, 

gangguan fungsi kognitif dan sosial, serta keganasan 

sekunder yang seringkali merupakan mortalitas pada 

penyintas retinoblastoma. Diperlukan evaluasi berkala 

dan intervensi segera terhadap efek samping lanjut  

terapi oleh tim multidisiplin.  
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