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INTRODUCCION

Uno de los problemas mds serios que tiene gue afrontar el oftal
mélogo en su ejercicio profesional es la conducta a seguir ante
un nifio, en los primeros afos de la vida, cuyo ojo presenta un
reflejo pupilar blanquecino.

Las tres principales consideraciones diagndsticas que vienen a

la mente son: xetinoblastoma, catarata y los llamados - - - - =
pseudogliomas incluyen un amplio rango de enfermedades que afec
tan - al cristalino, vitreo y retina, v due a veces son extrema-
damente dificiles de diferenciar del retinoblastoma.

Siendo el ratinoblastoma una de las pocas enfermedades de ori -
gen ocular, con un alto indice de mortalidad, debemas tener un -
cuidado muy especial en su deteccidn temprana y correcta, ya -
.que un error o demora puede poner en peligro la vida de nuestro
paciente.

El objeto de esta tesis es hacernos recordar iquellos padeci- -~
mientos de eticlogia variada que tienen como comin denominador -
‘el signo clinico llamade Leucocoria, que nos obliga a descartar

la grave presencia de un tumor intraocular.

El presente trabajo se basa en el andlisis que del estudio clf -
nico e histopatoldgico se hizo sobre 230 globos coculares, remo -
vidos a menores de 14 afios,



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LEUCOCORIA

HISTORIA CLINICA

La leucocoria, un reflejo pupilar blanquecino, es la ma -
nifestacidn clinica que presentan la mayoria de los pacientes -

con retincblastoma gue solicitan atencidn mbéxaica (1}, {pablz !
(2). Otros problemas oculares que producen este signo pueden si
mular retinoblastoma; en efecto, por arriba del 50% de los ni -
fios referidos a grandes centros de diagndstico para evaluacidn
por leucocoria han sido encontrados sin tener retinoblastoma -~
(3.4) (Tabla frI).

Delinearé& algunos de los hallazfos obtenidos por interro-
gatorio y examen clinico que ayudan adiferenciar entre las mu -
chascausas de leucocoria.

HISTORIA CLINICA GENERAL
I, EMBARAZO.

A, Duracidn.- Tiene importancia en la fibroplasia retrg
enticular, ya que los prematuros expuestos a altas -
concentracionas de oxigeno suelen padecerla .

B. Salud Materna.- La rubéola o mononucleosis, posible-
mente la toxoplamésis o el citomegalovirus, sean cau
santes del sindrome de la rubéola congénita durante
el primer trimestre del embarazo. )

I1XI. NACIMIENTO

AL Peso.- La fibroplasia retrolenticular o retinopatia

de la prematurez se asocia al bajo peso al nacer.

B. Trauma.- Puede producir: opacidad corneal, catarata, -
hemorragia en vitreo crganizada, desprendimiento de



: CUADRO 1
MANTFESTACIONES CLINICAS DE RETINOBLASTOMA®

. UE CASOS

.2

LEUCOCORIA 69 66.9
CEGUERA 80 58.48
OBSERV, OFTALMOSCOPICA DEL TUMOR 47 34.5
CLAUCOMA SECUNDARIQ 43 31.5
DOLOR 36 26.4
CONGESTION CONJUNTIVAL 31 22.7
ESTRABISMO 15 11.0
CATARATA 13 9.5
EDEMA PALPEBRAL 12 8.8
LAGRIMEO 8 5.8
ESTAFILOMA 4 2,9
FOTOFOBIA 2 1.4
EXOFTALMOS 2 1.4
S MIPDMAT 2 1.4
PTOSIS PALPEBRAL 1 0.7

" CUADRQ TOMADO DEL TRABAJO: RETINOBLASTOMA., ALGUNAS

CONSIDERACIONES CLINCO-PATOLOGICAS., DRS. G. GONZA ~

- LEZ-ALMARAZ- Y SADI DE BUEN, TRIBUNA MEDICA DE MEXI-
€0. No. 337. TOMO XXVIII. No. 10, MAYO, 1875
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retina, lo cual es capaz de provocar leucocoria.

SALUD NEONATAL.

Exposicidn al oxigeno.~ En determinadas circunstancias
es el causante de fibroplasis retroenticular.

Anomalias congénitas.- Se asocian con la enfermedad de
Norrie, trisomia 13 e incontinencia de pigmento.
Revisidn por aparatos y sSistemas.

a) Neuroldgico. Retardo psicomotor: se observa en la en=
fermedad de Norrie e incontinencia de pigmento. Sordera:
como parte de la enfermedad de Norrie.

b) Lesiones cutdneas. Se relacionan con la incontinencia

de pigmento.
HISTORIA SOCIAL.
A. Trauma.- Formando parte del sindrome del nific maltra-
tado, puede cursar con catarata, hemorragla en vitreo or

ganizada, desprendimiento de retina, etc., gue producen

leucocoria.

B. Antecedentes de malos habitos higi&nicos pueden hacer

nos sospechar cisticercosis.

HISTORIA CLINICA OFTALMOLOGICA

EDAD DE APARICION DE: LALLEUCOCORIA.

" A. Al nacimiento.- Se observa en el vitreo primario hiper

plédsico persistente, catarata congénita, enfermedad de No

rrie. etc.
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B. En la infancia.- El retinoblastoma, enfermedad de
Coats, cisticercosis intraocular, etc.

PREDILECCION POR EL SEXO,.

Masculino. La enfermedad de Coats, retinosquisis juve
nil, enfermedad de Norrie.

Femenino.- La incontinencia de pigmento.

TRAUMA PREVIO.

Puede haber leucocoria por cuerpo extrafio intraocular,
hemorragia en vitreo organizada, desprendimiento de re

tina regmatSgena, etc.

HISTORIA FAMILIAR

Historia previa de retinoblastoma en la familia. Ante-
cedentes de enucleacidén en la infancia. Muerte por can
rer ocular on 103 prlaerus afios de Lta vida.

Otras condiciones que son causa de leucocoria y que es
tdn genéticamente determinadas son: enfermedad de No -
rrie (recesivo ligado al X}:; incontinencia de pigmento
{autcsdmico o dominante ligado al X, letal en varones)
y vitreo-retinopatia exudativa familiar (autosémica do

minante}.

EXAMEN CLINICC

Un adecuado examen clinico de los pacientes con leucocoria

debida a una opacidad retrolenticular generalmente reqguiere de

anestesjia general, sin embargo suficiente informacidn previa -

puede ser obtenida por interrogatorioc indirecto. Hablaré ahora

de semejanzas generales gue ayuden a diferenciar el retinoblas-

toma de otras causas de reflejo pupilar blanquecino,



I. ¢ ES EL PROBLEMA UNI O BILATERAL ?

A. Causas de leucocoria que afectan ambosojos.

El retinoblastoma es bilateral en alrededor del 30% -
de. los cﬁsos y algunas de las causas benignas de lcucccoria -
tambien lo son y deben de ser diferenciadas: fibroplasia retro.
lenticular, retinosquisis juvenil, la displasia retinjiana de -
la trisomia 13 e incontinencia de pigueiltc. Aungue Aproximada-
mente el 11% de los casos de vitreo primario hiperpldsico per-
sistente son bilaterales, en estos ojos son severamente pegue
flos, ademds de estar presentes otras alteraciones oculares y -
sistemAticas (5).

B. Causas de leucocoria gue afectan un sole ojo.

Al retinoblastoma en un 70% ; persistencia de vitreo -
primario hiperplidsico en un 90%; sindrome de Coats en un 90% ;

cuerpo extraifio entraocular; cisticerco intraocular; meduloepi-
telioma y xantogranuloma juvenil.

C. Causas de leucocoria en los cuales puede ser uni &
bilateral v por lo tanto es de escasa ayuda diagndsti-~
a. .

0

Desprendimiento regmatdyeno de la retina; hemorragia -
en vitreo post-treumdtica y harmatoma astrocitico de la retina.

11 ¢ ES EL OJO AFECTADO PEQUERO ?

Si asi es, el retinoblastoma e€s el menos probable como =
diagndéstico y la persistencia del vitreo primario hiperplasico
encabeza la lista. El grado de microftalmia en la mayoria de -
los casos unilaterales de persistencia de vitreo primario es -
menor severidad en relacidn con los casos bilaterales.

Naturalmente, ninguna de estas generalizaciones es absolu
ta. Excepciones de cada una han sido reportadas (retinoblasto-

ma en un 0jo con persistencia de vitreo primario hiperpléasiceo



en incontinencia de pigmento y catarata congénita, por ejemplo)
(6).

Por esta razdn todas las modalidades diagndésticas ltiles -
deben ser empleadas cuando el fondo ocular no puede ser vizuali
zado por oftalmoscopia. Si el ajo no tiene capacidad para una -
visidn Gtil y un diagndstico de retinoblastoma no puede ser ex-
cluido, fuera de toda duda el ojo deberd ser enucleado.




CLASIFICACION DE LAS LEUCOCORIAS DE ACUERDO A LA PATOGENESIS-0
CARACTERISTICAS ESTRUCTURALES

I. . PROCESOS INFLAMATORIOS

A) Parasitosis Intraocular
B). Endoftalmitis Metastdsica
C) Uveatlis, Para Planictis

II.  ANOMALIAS VASCULARES DE LA RETINA CON EXUDACION LIPIDA

A) Sindrcme de Coats
B) Aneurisma Miliar de Leber
C) Angiomatosis de von Hippel-Lindau

III. PERSISTENCIA £ HIPERPLASIA DE LA TUNICA VASCULAR OCULAR,
EMBRIOLOGICA. : .

A} Persistencia de Vitreo Primario Hiperplasico

B} Persistencia de Vitreo Primario Hiperplisico Posterior
Lesiones Epipapilares y Peripapilares y Pliegues Congé
nitos Falciformes,

IV. RETINOPATIA TOXICA

a) Fibranlasia Ratrolenticular

V.  PROCESOS QUE MUESTRAN UNA EMBRIOGENESIS DE RETINA ANORMAL
Y/0 DISPLASIA DE RETINA COMO RASGO PROMINENTE

A) Enfermedad de Norrie

B} Sindreme de la Trisomia 13
C) Colobomas del Fondo Ocular
D} Incontinencia de Pigmento

E} Retinosquisis Ligada al X

VI. TRAUMA PRENATAL E INFANTIL

A} Hemorragia Vitrea Organizada
B} Gliosis Masiva de la Retina

VII. LESIONES NEOPLASICAS Y PROLIFERATIVAS

A) Meduloespitelioma
B) Lesiones Proliferativas varias: Harmartomas y Coristomas
del Fondo Ocular.



RETINOBLASTOMA

DATOS HISTORICOS

Bartholinus en 1657 publicd un repporte de autopsia por -
Petrus Pawius (7) de un nifio de .3 afios de edad,el cual murié -
por un tumor fungal del ojo izquierdo que se abrid a la orbita
crdneo y regidn temporal. Este reporte representa el primer ca
g0 publicado de retinoblastoma. En 767, Hayes (8) correctamen-
te describid como "ojo amaurdtico de gato*,la leucocoria en -
una nifia de 3 afiosde edad que tenia un tumor intraccular bila-
teral. El encontrd que el vitreo estaba remplazado por una - -
"substancia blanca espesa" y, por esto, concluyd que la neopla
5ia zo frininaba en elvitreo.

James Wartrop (9) en 1809 reportd 17 casos de tumores in-
traocularss en ninos y fud . el primero en catalogar al retino -
blastoma como una entidad separada. (El nombre con el que nosg
trss lo conocemos, fué dado mucho tiempo después). Wartrop (9)
sugirid que la neoplasia era originada en la retina y-que era
diferente de otras neoformaciones. Acosnejd la enucleacibn tem
prana como tratamiento para esta enfermedad.
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Durante el siglo XIX el origen retiniano preciso de es-

ta neoplasia estuvo en disputa.

Los primeros estudios microscépicus del tumor por - - =
Laugenbeck en 1836 y las detalladas invertigaciones histoldgi-
cas de Charles Robin apoyaron la sugerencia de gue las masas -
se originan en la retina. Manfredi e Ivanoff sostuvieron que -
la capa de fibras nerviosas era el origea del tumor. von Greafe
creyd que el tumor era un sarcoma de la retina a causa de la -
células redondeadas que forman las masas. W¥irchow(l0) opind -
que, como los gliomas del cerebro, este tumor retiniano era an
gliosarcoma, originado en los tejidos de soporte de la retina.
Por la gran influenc.a de que gozaba Virchow en la opinidén de =~
los patdlogos de su tiempo este tumor fud llanado glioma de la

retina durante muchos anos.

Fue el trabajo de Flexner (l1) y Wintersteiner (12} que -
establecid el origen no sarcomatoso sino neural de la neopldsia.
Flexner (l1) fue el primero en descubrir la presencia de rose--
tas y su semejanzas con los conos vy bastones del n-aurzoepitelio.
Surgid neutoépitelioma como el nombre para el tumor. Wintertei-
ner (12) se sumd a este punto de vista y expuesto el concepto -
de que la neopldsia era originada de conos y basstones ectdpi -
cos. Fischer (13), en vista de la naturaleza embrionaria de -~
la neoplasia, sugirid el nombre de neuroblastoma. Fue en 1922~
que Verchoeff propusn el nombre de retinublastoma. Este término

"fué ofiéialmente adoptado por la Sociedad Americana de Oftamolg_

gia en 1926.
DATOS CLINICOS

El retinoblastowma es el tumor intraocular maligno mids fre-
cuente en la nifiez, con su mayor incidencia entre el primer y se
gundo afio de la vida. Se considera gque tiene una frecuen.:ia de-
presentencidn de uno por 16,000 nacidos vivos (14). Es bilateral
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en aproximadamente el 20 al 3%% de los casos y monocular entre -
el 65 y B0w. Afec:ia indistintamente a ambos sexos.

Es una 1eopldsia originada a partir de cualgquiera de las-
3 ¢apds neucuiaizs 4o 13 rotina, se sea en formy esporidica o ==
bien en forma hereditaria. Cuando es de tipo hereditario se «~ -
presenta c€oao un rasgo autosdmico dominante de expresidn incom--
pleta y se manifiesta en el 50% de la descendencia, se describe
gue los casos esporddicos unilaterales de retinoblastoma tienen-
baja proporcidén para heredarse, la cual es del 4 al 9%,

El retinoblastoma es multiccéntrico y bilateral entre el -=-
25 y el 40% de los casos, en especial en el de:

cm .nado genética-
mente.

La etiologia es a'un desconocida. Se ha planteado la dis--
cusidn de su asociacidn con la deleccidn parcial de los brazos --
largos del crumosoma 13 del grupo D (6- 15~ 16- 17) y la posibili

dgad de una Lal 1 conecngenética, por la presencia de ac-

&
tividad de la enzima polimeraza del ADN, ARN dirigida (17},

Clinicamente se distinguen 4 periodos en la evolucidén del -
tumor :

1. ETAPA SILENCICSA.. (De evivcidn intraocular)  :

No de ninguna molestia y su deteccisn es accideta1i; se en -
cuentra en la retina como zonas blanco amarillentas unicas o miltji
ples, que rdpidamente crecen haciendo prominencia hacia el vitrepo -
como una masa grapulada con frecuentes hemorragias =n su seno (va-
riedad endofitica) © creciendo hacia afuesa ; separando la retina
de la coroides (variedad exofitica) que semeja un desprendimiento
s0lido de la retina. al crecer llega a tener un tamafio tal que -
alcanza el vitreo anterior y al ser iliminado, el ojo refleja la -
luz dando al fondo una coloracidn blanquecina (leucocoria) quae ==
por acompaiiarse con fecuencia de pérdida de la. agudeza visual se =
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le llama "ojo de gato amaurdético”. En esta etapa puede en -
contrarse el vitreo claro y verse en su sefio unos grumoss blan-
quecinos que son verdaderas semillas del tumor. Ademas podemos
observar: es trabismo. desminucién de la ajudeza visual, fal-
ta de fijacidn, nistagmuns y anisocoria.

II. ETAPA 2JE GLAUCOMA SECUNDARIO
Debide a un desplazamiento hacia adelante del diafragma -
- iridocristalineano por el crecimiento tumoral; per la oclusidn-
del dngulo camerular por las células tumcrales o bien por la in
flmacidn intensa; porque las venas epiesclerales estan invadi-
das.y bloqueadas por la neopldsia; el globo ocular puede acompa-
flarse de una distensidn moderada de sus paredes por el empuje -
del tumor, Lodo lo cual causa congestidn, dolor y eleva la ten-
s5idn ocular. El vitreo se vuelve turbio y el cristalino puede-
opacificarse, aparecienlo en ocasiones en la cdmara anteriocr ma
terial tumoral que puecde simular un hipopidén y confundir el cua
dro con una endoftaimitis.

Clinic-mente se observa un niho con llanto constante, la -
grimeo y fotofobia. A la exploracidn se observa: hiperemia con-
juntival y reaccidn ciliar, ingurgitacidn de las venas epiescle-~
rales, edema de cdrnea, hipopidén, cdmara anterior estrecha, dila
tacién pupilar, pequefia nddulos en el i-is, en ocasiones hay de=
positos blanco grisaseos retroquerdticos y tensidn ocular eleva-
da. Si el aumeneto de la presidn se mantiene por algin tiempo el

ojo tiende a crecer.

X11. ETAPA DE EXTENSION EXTRAOCULAR

En ella el tumor sale d+ ojo por los puntos de menor re -
sistencia, limbo esclerocorneal, emerg-:ncia de los vasos y ner--
vios intraoculares, salida del vervio dptsco por la lamina cribo-
sa, etc., pudiendo incluso formar estafilomas y perforaciones es
clerale: invadiendo la orbita conh rapidez.



Iv. ETAPA DE EXTENSION EXTRAOCULAR Y METASTASIS

En €sta etapa el tumor alcanza la &rbita, las meninhges
y el cerebro por contigiiidad y puede por via hemitica dar mg
tdstasis en &érganos como el higado, Los huesos, el rifion, etc.

CUADRO HISTOLOGICO

El retinoblastoma se considera en la actualidad gque prgo
viene de las células embrionarias, vertigios del tubo neural-
que han guedade en cualguier capa de la retina (retinoblastos),
pues no ex probable que una célula ya diferenciada de la reti=-
na tenga la capacidad de diferenciarse para dar un acitvo cre-
cimiento neopldsico. De estos retinoblastos procede el tumor,
gue puede asumir 2 tipos seqin el grado de diferenciacidn de =
sus células: el tipo de diferenciado gue da "verdaderas rose--
tas* y el tipo indiferenciado o con "falsas rosetas" siendo ---
1cds maligno este Gltimo, por tener un grado mayor de anaplasia
celular. En el primer tipo se encuentran unas células alarga-
das liamadas espongiowiavius piovidias dz grandgers nlclens dia-

_puestas alrededor de una cavidad ‘avascular formando las "rose-
tas" unas 10 'o 20 células guedando los retinoblastos entre las
diferentes figuras de rosetas, en el segundo tipo se aprecian-
células menos diferenciadas {retinoblastos) como c&lulas poligo
nales de gran nicleo y escaso citoplasma, que se agrupan en for
ma radial alrededor de un vaso ddando las “"falsaz rogetas" en ni
meros de 10 a 20 células también por cada upa, este tumor re---
gquiere aparantemente un mayor aporte sanguineo y por ello da --
mds frecuentes necrosis y calcificaciones en la vencidad de las
rosetas falsas.
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CUADRO 11

DIAGNOSTICO EN 265 PACIENTES CON LESIONES SIMULANDO RETINOBLASTOMA®*

DIAGNOSTICO k3
PERSISTENCIA DE VITREO PRIMARIO HIPERPLASICO 19.0
FIBROPLASIA RETROLENTICULAR 13.5
CATARATA POSTERIOR 13.5
COLOBOMA DECOROIDES O PAFILA 11.5

UVEITIS

ENDOFTALMITIS POR NEMATODOS
PLIEGUE RETINIANO CONGENITO
ENFERMEDAD DE COATS
HEMORRAGIA VITREA ORGANIZADA
DISPLASIA RETINIANA

OTROS TUMORES

XANTOGRANULOMA JUVENIL

nEMTMACAHTATS
[ETINCEQUIELIS

DEGENERACICON TAPETO-RETINIANA
ENDOFTALMITIS

PERSISTENCIA DE LA TUNICA VASCULAR DEL CRISTALINO 1.0
VARIOS: INCORTINENCIA DE PIGMENTO: QUISTE COMO REMANENTE DE- LA
ARTERIA HIALOIDEA; ANOMALIAS PAPI1LARES; HEMATOMA POR DEBAJO DEL
EPITELIC PICMENTADO DE LA RETINA; DRGENERACION MIQPICA .CORIO-RE
TINIANA; FIBRAS DE MIELINA; CORODITIS TRAUMATICA; LUXACION'ANTE
RIOR DEL CRISTALINO CON GLAUCOMA SECUNDAR1IO; OPACIDAD CORNEAL -
CONGENITA.

U o

. . -
o = e N Wws w0 O
oo uVvuwvoco

(=]

MENOR DE 1.0% CADA UNO

*Howard, G. M., AND Ellsworth, R. M.: Differential diagnosis of
Retinoblastoma. A statistical Survey of 500 children. I Relati- °
ve frequency of lesions with simulate Retinoblastoma. Am J - -
Ophthalmol 69:610, 1965.
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PSEUDOGLIOMAS

Collins {18), en 1892, reportd un grupo de 14 ojos enu=-
cleados en los que un tumor fue sospechado clinicamente, pero
no fue encontrado en el examen histopatoldgico e introdujo el
término de “"pseuvdogllomas" para designar entidades patoldgi--
cas heterdgéneas que puedieran ser confudidas clinicamente co
mo un glioma de la retina. Sin embargo, aunguec el pombro Je-
glioma ha =ids rewmpiazado por el de retinoblastoma, el término
"pseudoglinma"” ha persistido por constumbre. (ver cuadro 1ll}.

I. PROCESOS INFLAMATORIOS EN EL DIAGNOSTICQ DIFERENCIAL --
DE RETINOBLASTOMA.

PARASITOSIS INTRAQCULAR: CISTICERCOSIS INTRAOCULAR.
DATOS HISTORICOS .- Cisticercosi1s y Cisticercosis intraocular.

El cisticerco en el hombre es conocido desde la mas remg
ta antiguedad, el papiro de Ebers (siglo XVI a.c.) menciona -~
las tenias y aconseja su tratamiento con infunsién de corteza-
de raliz del granado. Hipdcrates (460 a.c.), habla sohre lzz -
helmintos del hombre y la cisticercosis del cerdo. Aristdteles
{384-322 a.c.), conocia bien el cisticerco del cerdo, cuyo as-
pecto compard acertadamente con el de granizo y observd que los
cerdos no estaban parasitados con cisticercos mientras se alimen
taban con leche materna. Linneo en 1758, cred el nombre de - =«
Taenia solium para designar las 2 especies de tenias que parcasi-
tan al hombre, pcc nu [ué sino hasta los trabajos de Goeze gue
se establecid la diferencia especifica entre ambos. En 1809, --
Rudolphi, pensando que el cisticerco del cerdo era una especie-
animal por si misma, le did el nombre de Cysticercus cellulosae.
Kichenmeister en 1855 y Luckert en 1856, estudiaron el ciclo evg
lutico del pardsito siguiendo las ideas de van Beneden y demos--
traron que el cisticerco es e! estado larvario dela Taenia so~ -

lium (19).

Con respecto a la cisticercosis intraocular en México di-
remos que no obstante la refere- . gue hace Fernando Lépez del
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primer caso de cisticercasis ocular en favor de José@ Ramos en
el afic de 1888. Fernandez. del Castillo en sus “Datos para la
Historia de la Oftamologia en México” (Nov. de 1961,) dicz an
tre otras cosas lo sigueiont:: el doctor Ricardo Vertiz Barrue
cos, gue murid en México en el afic de 1888, y fue el fundador
del hospital de Oftalmoldgico sw Ntra. Sra. de la Luz, tuvo en
tre sus contribuciones mi3s importatantes, el haber efectuado ~
por primera vez el diagndstico de cisticercosis en el ojo, el-
caso fue comprobado en el estudio anatomopateldgico de la pie-

za enucleada antes de ese afio (20).
CUADRO CLINICO

pentro de las oftalmopatias producidas por pardsicos y -
que con toda justicia debemos considerar come mexicana por su
alta incidencia y general distribucidn en nuestro territorio,-
la cisticercesis acular ocupa un importantisime lugar, Se han
reportado casos practicamentes 5l:ecedor de todo el mundo y su~
Lrecuencia ha disminuido a medida gue el control sanitario me-
jora en los distintos paises, En América son das los palses en
que la cisticercosis es mis f(recuente: brasil y México (21-22).

Los cisticercos se pueden encontrar en cualquier parts -
del organismo. En orden de fracuencia: el cerebro, los ojos, el
tejido celular subcutdneo, el corazén, el higado y los pulmones
(23). - La proporcidn de cisticercosis ocular es de una por cada
4,000 enfermos ocularves {Chavez}.

El Aparato wisual podrd ser alcanzado en varias locali-
zaciones seglin sea la via hematica de acceso: arterias palpebra-
les o conjutivitis dande la forma palpebral o cenjutival; arte-
riag ciliares, dando la localizacidn en cdmara anterior o cuerpo
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vitreo; y por la central de la retina dando las localizaciones
oculares es aproximadamente de 50% en la retina, 20% en vitreo,
25% enel segmento anterior (iris, cdmara anterior y conkuntiva)

¥ 5% en las localizaciunes Giulardo reogtantes,

Al llegar al anterior del ojo, el embridn se localiza y -
empieza a crecer, desarrollando una respuesta inicialmente dis-
creta y posteriormente mis severa al formarse ya el cisticerco
y alcanzar un tamafio “"critico" {(que experimentalmenete se ha -
determinado en 3 mm.), en que su presencia fisica conprimiendo
estructuras oculares y liberando productos tdxicos de su metabo
lismo, desencadenando cuadros inflamatorios uveales muy graves.
La tolerancia a un cisticerco intraocular es por lo comin de 2-
afios, desplies de los cuales puede producir tales lesiones gue -
conduzcan a la pérdida del ojo por secuales de corioretinitis.
desprendimiento de retina, glucoma secundario o ptisis bulbi; -
al morir el pardsitc “el ojo muere con &1,

LESIONES INTRAOCULARES DEL CISTICERCO

El Cisticerco puede en su crecimientc intaocular presen =
tar 4 localizaciones perfectamente indentificables desde el pun.
to de vista clinico:

1.- Su-retiniana
2.- Sub-hialoidea
3.- Libre en vitreo

4.- Libre en cdmara anterior.

Estas 4 localizaciones dan consecuentemente signos y sintomas -
que ameritan ser consideradas aisladamente.

CISTICERCO SU-RETINIANO
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Tiene la apariencia de un gquistebien limitado, prominen-
te y mdvil gue levanta la retina y se rodea de un contorno gue
tieneun aspecto ocré, con variantes que van desde un ocre cla-
ro amarillento, luego ocre verdoso hasta llegar a un ocre obs-

_curs, dande la impresidn de un iris de cromatismeo limitado, pu-
diendo verse en el centro de la masa guistica una mancha blan-
quecina también movible gue ceorresponde al cuerpo del pardsito;
esta adrearodeada por exudacidn de la corioretina e incluso por
pequefias hemorragias y turbidez del cuerpo vitreo vecino. So -
bre la retina que cubre lavasicule y en la retina adyacente se
aprecian las manchas pre-vesiculares de Liebrich y Cirincione -
Y pequefas cristales refringentes en el vitreo circunvecino. -
El pardsito puede ser Unico o miltiple dentro del mismo ojo.

Desde el punto de vista subjetivo el paciente acude refi=
riendo una baja importancia en la agudeza visuval, metamorfopsias,
fosfenos, fotofobia y a veces un adolorimiento ocular. Al exa=
men del semento anterior se encuentra un 0jo congestionado y ==
con datos de padeceruna severa uveitis, y sdlo el estudio cuida
dodo podrd descubrir el cisticerco en el fonde ocular, . ya gque-
a menudo la turbidez vitrea obliga a un tratamientd previo de-
sinflamatprio para ver con claridad y poder afirmar la presen -
cia del pardsito. Fuera de la localizacidn macular, el cisti-
cerco, de pocas molestias subjetivas y puede crecer silenciosa-
mente formando una gran vesicula, gque enturbia al vitreo y causa
un cuadro muy avanzado de corioretinohialitis antes de ser des-

cubjierto.
CISTICERCO SUB-HIALOIDEQ
Excepcionalmente puede perforar la retina y hacerse sub--

hialoideo, para luego romper la hialoides y lanzarse a ese, para
&l. un mundo desconocido: el vitreo.
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CIATICERCO LIBRE EN VITREC

En la localizacidn vitrea el paciente refiere la percep
cidn de una mancha obscura y mdévil en su campo visual, aunque-
“le hahiknal as gue come 'unico sintoma la baja de su vision =-
(por la turbidez vitrea y el dafio en corio-retina). 81 el vi--
trec estd afin lo bastante claro, puede verse dentro de &l una
vesicula de tamafio variable entre 0.5 y 15 mm. de diametro, -
de forma redondeada y coloracidn gris verdosa o azulada, rodea
da de un halec irisado y de superficie lisa, mostrando en su in
terior una formacion blanguecina y alargada que corresponde al
estrdbilo invaginado; la vesicula puede mostrar en la superfi-
cie movimienéos de ondulac¢idn, contraccidn, etc., y cl estrdbi-
lo por su parte se contrae, emerge, oscila e incluso expone =~--
ocasionalmente el rostelo directamente al observador. . En esta
localizacidén vitrea inicialmente el cisticerco parece flotar -
libremente, pudiendo desplazarse hacia uno u otro lado por la -
accidén de la gravedad y movimientos oculares; pposteriormente,
al araanizar la trama del vitreo termina por fijarse, dando una
masa conectiva y vascularizada que engloba al pardsito y que =
se presta a confusidn con una tumoacidn intraoccular en etapa ~-=
avanzada, llegandose a enuclear ©0jos en estas circunstancias, -
ya gue s0lo el estudio histipatoldégico ha podido aclarar la du-
da {14 ojos en el reporte de Gomez Leal, en 1962).

CISTICERCO LIBRE EN CAMARA ANTERIOR

Esta localizacidn es rara (24). Su apariencia es la de -
una perla transliicida de tamafio variable, que estd como en un -~
lago en camara anterior, se desplaza de acuerdo con la posicidén
de la cabeza hacia la porcidn en declive de la misma y los movi-
mientos de la vesicula y del excolex son habitualmente muy os--
tensibles y fdciles de apreciar a simple vista. 'A la biomicros
copia de oportunidad de observar uno de los cuadros mds hermo-=-
sos-en oftalmologia, - La sintomatologia que da esta lozalizacidn
es de tipo irritativo con : doler moderado, lagrimeo, blefarpes-
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pasmo, fotofobia, baja vizual y un severo cuedro de uveltis, -
con formacidn de sineguias, fendmeno de tyndall, etc.

TOXOQCARIASLS

La toxocariasis intraccular fue descrita por primera vez
por wilder en 1350 (253, Ella encunlid larvas i a

toldgicas de mds de la mitad de las series seleccionadas como -
casos de pseudoyliomas. En 1952, Beaver y colaboradores (26) --
describieron un sindrome de la infancia secundario a la invaw-=-
8i6n por toxocara y acufiaron el té&rmino “larva migrans visceral"
En nuestro medio Sadi de buen (1966) descubrid histopatoldgica-~
mente Toxocara canis en un ojo enucleado por endoftalmitis ines-
pecifica y, en 1968, LOpez Quifiones encontrd clinicamente parasi-
tado el vitreo anterior en un caso de uveitis. En el Hospital -
de la Asociacidn Para Evitar la Ceguera en México no hemos detegc
tado ningidn casp clinico o histoldgicamente. ’

UVEITIS, PARS PLANITIS

£l recinoblastoma eu niiius mayoics gucdc
sentarse similando una aveitis {27). Maschot reporté un caso
un nifioc de B afos de edad que tenia unos tres meses con una in- -
flamacidn del ojo con exudado fibrinoso y células en c8mara ante-
rior, tumores pequefios del iris y vitreo turvio, por el dolor tan
intenso, el ojo se enucled, despues de efectuar el estudio histopa
toldgico se determind ia -naturaieza de la ieniln. 31 una masa ty
moral se ve en el segmento posterior, no habra dificultad para el
diagnbdstico, pero si hay hemorragia en vitreo o una cantidad sig
nificativa de reaccidn uveal dando opacidad del vitreo y aparece-
en camara anterior material blanco grisdcec come hipopién. puede=
ser muy dificil distinguir retinoblastoma de uveitis,.

ENDOFTALMIT1S METASTASICA

Cualquier infeccidén de la infancia puede producir una endof
talmitis sé@ptica, metastdsica: su reaccidn inflamatoria al desapa
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recer no deja signos de actividad. Posteriormente la cicatri-

zacién conduce a un desprendimeinto de la retina. La opacidad

del vitreo hace aparecer la lesibén como borrada. Antes de la -
era de los antibidticos, la endoftalmitis metastdsica era una -
significante causa de pseudoglioma. Hoy esta condicidn es mu =
rara.

II. ANOMALIAS VASCULARES DE LA RETINA CON EXUDACION LIPIDA.
SINDROME DE  COATS

George Coats (28}, en 1908 realizd un maginifico estudio
anatomoclinico de una alfeccidn para 1a gue surgid el nombre de
retinitis exudativa y la divididé en 3 grupos: Grupos 1l y 2 mos-
traban una exudacidn retiniana masiva y depdsitos de lipidos, -
pero diferenciados entre si por la apariencia clinica de sus va
sos. El grupo | con vasos oftalmoscdpicamente normales; el gru
po 2 con vasos mostrande evidentes cambios clinicos tales como=
telangiectisias, aneurismas, envainamientos vasculares y neovas
culares‘y neovascularizacién. El grupo 3 de Coats es ahora co-

nocido como angiomatosis de von Hippel-Lindau,

El clasico sindrome de Coats (29-30) consistente en una -
afeccidn no familiar; unilateral, que ocurre en infantes o jéve
nes en la ausencia de otros datos sistémicos. Los varones son-
mas frecuentemente afectados. El diagndstico es generalmente -
hecho a una edad ligeramente tardia con relacién al retinoblas-
toma. Este sindrome se manifiesta hacia el final de la primera
década. Caracteristicamente hay depdsitos sub e ipntraretinianos
de colesterol contenjendo exudados lipidos que son evidentes c¢li
nica y patpldgicamente., La diferenciacidn de un retinoblastoma
es facilitada por el reconocimeinto de las caracteristicas talen
giectdsis vistas en el sindrome de Coats. (31}, sin embargo, di-
lataciones vasculares pueden ocurrir en el retinoblastoma; peroc =~
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los cambios vasculares son mucho mds caracteristicos del sindrg
me de coats,. Ademds, en muchos casos la masa retrolenticular --
exudativa asume un color amarillento debido al gran componente-
al gran componente de lipidos dentro de la lesidn y un despren-
dimiento de la retina abolsado amarillo-verdmso gue es muy tipico
de esta enfermedad., Este rasgo contrasta con la apariencia blap
ca o blanco-rosédcea del retinoblastoma, el cual presenta frecuen
temente calcificaciones. El amarillo reluciente de los cristales
de colestercl dentro de los exudados en el sindrome de Coats no =
deben, por lo tanto, ser confundides con el wono blanguecine de =
los depdsitos observados en la necrosis del retinoblastoma. El -
sindrome de Coats, en los casos no tratados, suele progresar ha--~
cia la hemorragia reciniana, el desprendimiento de la retina, el
glaucoma secundarioc y la ptisis bulbi; lo que es debido a la abun
dancia masiva de exudados intra y sub-retinianos, la organizacidn
4> .los restos hematicos, depdsitos lipidos y la subsecuente glio-

"sis secundaria.
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CUADRO III

DIAGNOSTICO DIFERERCIAL

RETINOBLAST
CISTICERC

S. DE COATS

V.P,H.P,

FIBROP. RET.

ENF. NORRIE

1NCONT. PIGM.
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_CONG ADO  NAC® PONT BPREMA  MONC BIL  TAMA  ChA
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ANEURISMAS MILIARES DE LEBER

Los "Aneurismas Miliares de Leber con degeneracidn reti--
niana ocurre mds frecuentemente en individuos jdvenes de edad-'
media. Por esta razdn, €stos pacientes son un poco mas gran--
des que los del tipico sindrome de Coats juvenil y los depdsi-
toas de lipido son pocas veces tan severos. El segno mas dis-
tintivo de esta enfermedad es una dilatacidn pupilar o bulosa de
los conductos arteriales de la retina, dichas dilataciones son-
frecuentemente focales. La mayoria de las lesiones aneurisma-
les regresan espontdneamente y causan deteriodo visual minimo,
si la m'acula no ha sido involucrada. LUa baja visuval es debi-

da a la destruccidn del tejido por los exudados.
ANGIOMATOSIS DE VON HIPPEL-LINDAU

La Angionatosis de von Hippel-Lindau es catalogada dentro
de las facomatosis, que es un grupo de enfermedades caracteriza
das por la formacidn de lesiones que ‘afectan la piel, ios'ojos,
el sistema nervioso central y el visceral. La diferenciacién =
entre anglomatosis de laretina y el retinoblastoma es general--
mente fdcil a causa de los tipicos vasos nutrices y angiomas re-
tinianos que presentan un cuadro patognomdnico. Ademds, el pa-
ciente revelasintomas a una edad mas tardia., Los sintomas y sig
nos producidos por el angioma cerebral sirven también para dife-’
renciar esta lesidn del retinoblasstoma. sin embargo, cuando la
masaintra y subretiniana de lipidos es abundante, puede clinica-~
mente parecerse a un retinoblastoma o a un sindrome de Coats.

El tumor angiomatoso por si mismo puede ser el culpable de
la formacidén de lipidos, sin embargo, una exudacidn extensa ocu-
rre. generalmente en &reas remotas del angioma priamrio, particu
larmente en la regidn macular. Cuando la exudacidn de lipidos -
es profusa, el asspecto del fondo ocular en la angiomatosis es, -
no obstante, mis similar al sindorme de Coats que al retinoblas-

toma.
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III. PERSISTENCIA E HIPERPLASIA DE LA TUNICA VASCULAR EMBRIO
LOGICA OCULAR.

VITREO PRIMRIO PERSISTENTE

Durante muchos afios el Vitres Primario Hiperpldsico Per-
sistente fue descrita con diversos términos, tales como: persis
tencia y condensacidn de la tunica fibrovascular pposterior del
cristalino, persistencia de la tlOnica vascular del cristalino, =
persistencia de la arteria hialoidea con cambios secundarios, -
persistencia del conducto arterial hialoideo, membrana congénita
por detrds del cristalino, pseudofaguia fibrosa y fibroplasia re
trocristalieana. FEl Gleuimo término en uso actualmente, ahora es
reservado para la condicién de cequera debida a altas concentra-
ciones de oxigeno en la terapia de nifios prematuros. En.1955, -
reese (32) sugirié el nombre de “"Persistencia de Vitreo Primario
Hiperpldsico" como un término apropiado, para enfatizar de este
modo que la entidad incolucra no solamente a la tdnica de la hia
loides.

En la yran mayoria de los casos de vitreo primario hiper-
plisico persistente la anormalidad es unilateral, con un desarrg
llo incompleto del ojo, en nifios a términos sin otras alteracio-
nes, sin aparante predisposici6n por sexo o raza. Los mas de los
casos son aislados y esporddicos, sin influencia hereditaria apa
rente. La presencia de la enfermedad es usualmente descubierta en
cualquier examen mé&dico o por los padres inmediatamente después =~
del nacimiento o a las pocas semanas de edad. La leucocoria es el
signo comdn presente, en raras ocasiones puede haber nistagmus o
estrabismo debido al mal desarrollo de la funcidn visual. El ojo
afectado es visualmente peqguefio, lo cual es uno de los datos mas
importantes en la diferenciacion con el retinoblastoma.

La leucocoria es debido a la opacidad inducida por una masa
de tejido fibrovascular en forma de embudo ocupando el espacio -

retrolenticular y el canal de Clruct. Estd compuesta por tejido
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de origen mesodérmico y neuroectodérmico. La masa retrolental -
varia cn su tamafe desde una pegueda placa en la porcidén nasal -
hasta una cubierta compieta de la superficie posterior del cris-
talino. Algunas veces el tejido puede extenderse tan lejos peri

camente como los procesos ciliares, ora serrata y base del -
vitreo, o anteriormente, por delante del ecaudor del cristalino.
La masa es de color blanco-grsdceo o0 rosa y es de aspecto cdnca-
vo en la porcidn anterior., siguiendo la forma de la superficie -
posterior del cristalino. La indentificacidn de los remanentes-
de la arteria hialoidea es extremadamente Gtil en la confirma- -
cidén del diagnostico y diferencaicidn de otras causas de masas -
retrolenticualr. La arteria hialoidea se extiende desde las ma-
sas hasta el anterior del vitreo e incluso puedc alcanzar la pa=-
pil, manteni@ndose la original interconexidén entre la arteria --
hialoidea y los vasos centrales de la retina.

El tejido retrolenticular estd ricamente vascularizado -
Yy 8e presentan repetidas hemorragias dentro de su masa, en el vi-
tren v Area pericristalineana, que ocurren mds frecuentemente en
los primeros meses de vida., Lo vasos proliferantes gue tiene la
membrana fibrovascular son muy delicados y friables, de tal modo
que pueden ser considerados semejantes a los vistos en tejidos -
7 vasculares de otras retinopatias proliferativas. La traccidn pro
vocada por la contractura de la membrana fibrovascular que puede
ipducir a la ruptura de los vasos normales de la retina y cuerpo-
ciliar. En midriasis, los procesos ciliares elongados pueden ex
tenderse centralmente dentro de la abertura pupilar. Estos datos
en conjuncidén con la microftalmia constituyen una de las mejores
indicaciones clinicas diferenciales con el retinoblastoma y otras
causas de la leucocoria.

La pupila dilata pobremente y en casos avanzados hay ec- -
tropién uvea. Caracteristicamente el cristalino es claro inicial

mente, pero con el tiempo se opacifica debide a la ruptura de la
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cdpsula posterior. El .tejido fibrovascular invade la corteza-
del cristalino creando degeneracidn de las fibras corticales,-
licuefaccidn y formacidn de cataratas, la que muchas veces se -
vuelve intumescente produciendo secundariamente glaucoma de an-
gulo cerrado por bloqueo pupilar. El laucoma secundario es la
principal causa de ceguera y el dolor ocular intenso provocan -
la remocidn del globo ocular.

Cuando el polo posterior puede ser vissto a través de una
porcidn transparente del cristalino, la retina aparece normal en
los estudids tempranos; en los casos mds avanzados hay signos de
hemorragias vitreas, antiguas y recientes, y varias etapas de or
ganizacidn wvitrea pueden ser vistos.

VITREO PRIMARIO HIPERPLASICO PERSISTENTE POSTERIOR, LES10-
NES EPIPAPILARES Y PLIEGUES CONGENITOS FALCIFORMES.

Los remanentes fibrosos y vasculares del vitreo primario =~
hiperpldsico pueden persistir en cualquier punto desde la super-
ficie del nervio dptico hasta la cara posterior del cristalino.
Las malformaciones resultantes dependen de la localizacién del
tejido persistente y del gradc de prollferaéién fibrovascular asg
ciada. Nidos de este tejido localizados en los extremos anterior
o posterior, asociados con una minima proliferacidn fibrosa y sin
proliferacidn vascular estdn representados por la mancha de Mitte
dorf y la papila de Bergmeister. La proliferacidn fibroglial re-
lacionada con el vitreo primario hiperpldsico persistente en la -
fegién de la papila produce con frecuencia traccciones vitreo-re=
tinianas con los subsecuentes pliegues de la retina en diferentes
localizaciones. el plieque congénito falciforme de la retina es -
visto por algunos autores primario uposterior (33-34).

El término papila de Bergmeister es usado para describir el
tejido glial remanente gue hace prominencia hacia el vitreo y gue
envuelve a los restos posteriores de la arteria hialoidea. Por el
contrario, la Mancha de Mittendorf se refiere a la placa blanque-
cina por detrds del cristalino, mads densa en su centro, que corres
ponde al resto anterior de la arteria hialoidea. Los pliegues =--
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congénitos falciformes son rara vez causa del leucocoria o pseu

doglicma. . Clinicamente son reconocidos como pliegues blanco - -
grisdceos, que partiendo de la papila entran al cuerpo vitreo -

y sedirigen a la periferia de la retina, Sobre todo en el cua--

drante temporal inferior, teniendo un aspecto sélido, si no afec
tan la mécula pueden pasar desapercilpldos.

Iv. RETINOPATIA TOXICA
FIBROPLASIA RETROLENTICULAR

Esta enferdad ocular surge recién en 1942, fue descrita -=-
por Terry {35-36}, guien describid por primera vez las caracte--
risticas clinicopatoldgicas de la retinopatia tdxica y acuid el-
término "fibroplasia retrolenticualr" (37). Describid la condi-
cidn como un "sobrecrecimiento fibrobldstico de la tinica vascu-
lar persistente por detrds de cada lente cristalineano“, Con el
tiempo el papel de la administracién de oxigeno en la patogéne -
sis de esta enfermedad fue conocido. La idea de que la fibropl

- 8ia retrolenticular era debida a ia permancuuia d& 1S5 pramatuar
en atmdsferas con grandes concentraciones de oxigeno se inicid -
en Australia e Inglaterra, en 1952. Provocd grandes discusiocnes,
llegandose a crear en los Estados Unidos de América una organiza=
cidn para estudiar el asunto }Cooperativa Nacional para el Estudic
de la fibroplasia retrolenticular), que interesd sobre el proble~
ma a pedidtras y oftalmdlogos. Los trabajos de Ashton Yy ceolabora=-
dores (38-39) y Michaelson (40) contribuyeron a aclarar el proble-
ma.

La fibroplasia retrolenticular es una afeccidn bilateral -
que se presenta promordialmente en prematuros, por lo general aba-
jo de los 2 kgrs. de peso, gue estdn expuestos durante los prime-
ros dias de su vida a un medio con riqueza de oxigeno mayor del --
20%,1l0 cual proveoca que el proceso normal de vascularizacibén de -
la retina periférica sea detenido. Cuando la tensidn del oxigeno
ambicntal regresa a niveles normales, han aparecido recimos de nue
vos vasos proliferante en la unidn del &res vascularizada y no vag
cularizada de la retina, ahora zona hipbxica (41). Los procesos-
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_de neovascularizacién en la mayoria de los pacientes afectados -
.es reversible, regresando espontdneamente¢ Gn unos pocos meses -
(42-43). La fibroplasia retrolenticular, como su nombre lo indi-
ca consiste en la formacidn de una masa fibrosa en el seno del -
vitreo anteriur al cuerpo vitreo a partir de- los vasos retinia -~

nos.

Etapa Activa o Vascular, en que puede apreciarse dilatacidn
y tortuosidad de los vasos retinianos, incluso con hemorragias y
neoformacidn vascular en-la retina periférica.

Etapa retiniana, en la que a la neoformacidn vascular sec su
ma clerto grado de edades que hace aparecer borrosa a la retina.
Estas dos primeras etapas pueden involucionar en forma espontd -
nea-sin dejar secuelas.

Etapa Proliferativa ¥nicial, en gque se inicia en la retina
periférica la formacidén de finas bandas que van de vitreo a la -
retina llavande vasss neolormadus en su senc. Con frecuencia hay
un desprendjmiento secundario de la retina marginal en esta fase
gue yYa no es-regresiva y deja secuelas.

Etapa Proliferativa Avanzada, en gue hay un desprendimiento
de la retina teodo alrededor quedando sdlo asentada la retina cen
tral, gue finalmente se desprende, pudiendo inciusoc acempahnarse
de hemorragia vitrea masiva, por la densa organizaecidn del vitreo
por la retinosia proliferante.

Este padecimiento tiene la caracteristica anteriormente se-
fialada de poder regresar espontdneamente en las 2 primeras eta -
pas, estabilizindose y durante asi toda la vida, pero a partir -
de la fase 3 sigue un curso fatal y conduce incluse a la pérdida
orgdnica del ojo. Esta solucidn ha permitido a Reese, King y ~ -
owens {45) establecer una clasificacidn prondstica muy util en -
la clinica, que es la siguiente:
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1.~ Bstadio de Cambios Minimos.- Con discreta palidez gene-
ral del fondo ocular y algunas masas pequefias de vitreo opaco en
la periferia sin desprendimiento retiniano. Son ojos con frecuen
cia miopes, pero de buena visidn.

2.~ Estadio de Distorsidn de la Papila.- En que hay una ma-
sa de vitreo opaco en la periferia temporal de mayor tamafio y -
con cierto desprendimiento localizado de la retina, La distor- -
sién de la papila es debida a traccidn hacia el tejido neoforma~
do, este ojo también tiere visidn detil.

3.- Estadflio de Pliegues Retinales.- Donde se hayan pliegues
en la retina que de la papila van a la masa opaca temporal del =~
vitreo. Este ojo cs de muy mala visidn.

4.~ Estadio de Vascularizacidén Retrocristalineana.— Con una
masa de vasos neoformados que cubre el Area pupilar y se acompa-
fia de retina desprendida en todas las partes visibles a los la -
dos de la masa vitrea opaca y vascularizada. Son ojos que sélo -
perciben luz.

5.- Estadio Final.- Con una masa grisdcea vascularizada por
detrds del cristalino que cubre todo el campo pupilar, con los =
procesos ciliares traccionados hacia el centro por la retraccidn
del tejido fibroso neoformado en vitreo anterior, Puede acompa -
farse de una cdmara anterior estrecha y glaucoma secundario o -

“bien conducir a una microftalmia. Estos casos severos requieren
la ‘diferenciacidén con otras causas de reflejo pupilar blanqueci
no.

No obstante, unr proceso idéntice al descrito es ocasiocnal -
mente visto en nifios con peso normal al nacimiento sin anteceden
tes de oxigenoterapia (46-47). El antecedente positivo proveé el
primer indicio hacia el diagndstico en la gran mayoria ds los pa
clentes con fibroplasia retrolenticular. El segundo dato es la -
naturaleza bilateral del proceso, aunque los dos ojos estdn afegc
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tados, no son simétricas las lesiones, sino difieren en el grado
de evolucidn. Una observacidén cuidadosa de la periferia temporal
de la recina del cjo "normal" en un nific con una masa retrolenti
cular blanquecina unilateral establece el diagnoéstico.

V. EFRCCEEOS RiE DEMUESTRAN UNA EMHBRIOGENESIS DE LA REITINA
ANORMAL Y/O DISPLASIA DK LA GUTIMA O0S0 RASGO PREDOMI-
NARTE

DISPLASIA DE LA RETINA.

La displasia retiniana es una alteracidn del desarrollo nogr
mal de un tejido durante la vida embrionaric gue se manifieste -
al nacimiento. El tejido nunca llega a madurar por la influencia
nociva de una alteracidn cromosémica que produce retardo en el -
crecimiento y desviacién del patrdn, de tal modo que la aparien-
c¢la final del tejido no sélo revela una detencidn de la configu-
racidén embrioldgica, sino también muestra una estructura anormal
distintiva., La displasia retiniana (48-43} es mejor considerada
como una lesidn de caracteres morfoldgicos especificos, mas que
una-anformedad o un sindrome por si mismo. Puede ocurrir, por -~
otra parte, en individuos normales con una iesidn unilararal,. -
asilada, o puede ser observada como componente de varios sindro-
mes con compromiso intraccular ({50-51), tales sindromes incluyen:
la enfermedad dc Morrie y el sindrome de la Trisomia 13.

ERTERMEDAD DR NORRIE

La enfermedad de Norrie (52-53-54) es un raro sindorme con
herencia recesiva paterna ligada al X, se caracteriza por amaurg
sis congénlta bilateral y variados grados de sordera y retardo -
mental. Oftalmoscdpicamente, es usual al presentacidén clinica de
una blanca, a veces hemorrdgica, masa rerrolenticular que es no-
tada durante los primeros meses de vida. Esta masa retrolental -
categoriza este sindrome como un pseudoglicma.

El retardo mental y demencia se hacen evidentes dentro de -
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los primeros afios en aproximadamente la mitad de los pacientes y
un tercio desarrollan dafio auditivo (55).

Los ojos afectados rara vez sSon examinados histopatclégica-
mente, peéro la evidencia de datos disponibles sugiere el mecanis
mo bdsice en la patogenésis, el cual es un defecto en el desarrg
llo de la retina embriologica. Los cambilus son primariamente ney
roectodérmicos. Hay no unicamente una detencién (hipoplasia) en
el desarrollo de la capa interna de la copa dptica {la sensorial
de la retina), hay también un crecimiento aberrante de algunos -
segmentos de la retina, conduciendo a la displasia retiniana.

TRISOMIA 13

La trisomia 12 es la aberracidn cromosdmica que mas estre -
chamente esté asociada con severas anomalias jintreaoculares. Su
severidad a menudo corre paralelamente al grado de las malforma-
ciones. congénitas sistémicas (56) (anomalias craneofaclales, es-
queléticas, cerebrales, renales y cardiacas). Entre la multitud
de malformaciones oculares tenemos: microftalmos, coloboma, dis-
plasia retintana y vitreo primarlic Lipcrglicice persistenre, ‘lo
cual provoca leucocoria.

COLOBOMAS DEL. FONDO OCULAR

Howard y Ellsworth (57) encontraron colobomas del fondo ocu
lar en 30 de los 265 ninos en 1os que se s3spechaka retinohlasto
ma. Un cierre defectuoso de la fisura embrionaria de la copa dp-
tica produce el coloboma tipico. El defecto colobomatoso puede -
inveolucrar al iris, creande la llamada pupila en ojo de cerradu-
ra, el cuerpo ciliar, la porcién inferior del fondo ocular, reti
na y coroides, incluyendo en ocasiones incluso la cabeza del ner
vio dptico. Este fendmeno es responsable de leucocoria, pero un
cuidadoso examen del fondo ocular es suficiente para diferenciar
1o del retinoblastoma. El ojo afectado con este mal desarrollo -
de la retina a veces muestra cambios semejantes a la displasia -
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retiniana.

INCONTINENCIA DE PIGMENTO

La incontinencia de pigmento es una alteracidn hereditaria
dominante que afecta Unicamente nifias {presumiblemente es letal
en varones), es caracterizada por una erupcidn cutdnea de morfo
logia distintiva y disturbios pigmentarios, anomalias oculares,
alopesia y alteraciones dentales (56). Los cambios en la piel =~
que dominan el cuadro se desenvuelven pasando por 3 estadios =
{58). El estadio inicial, que ocurre inmediatamente después del
nacimiento, cursa con la presencia de vesicula intraepidérmica
gue. constituyen el signo predominante. Se observan en las super
ficies de flexidn de los brazos y piernas y cara lateral del -
tronco. En el segundo estadio las vesiculas son gradualmente -
remplazadas por lesiones verrcgosas, la segunda estapa decee en
pocos meses. Finalmente, durante o posteriormente al estado ve-
rrugoso aparecen las caracteristicas lesiones pigmentadas de la
piel, con un rayado como de plumas, espirales y manchas color -
café locallizadas en la parte superior del tronco, en dreas a. -
las lesiones iniciales, llamadas también lineas de Bascho (59}.
Las lineas de pigmento desaparecen con el tiempo.

Una masa retrolental, caracterizada por un total despendi-
miento de retina y displasia retiniana ocurre en cerca del 15%
de los pacientes con incontinencia de pigmento (60). Los estu -
dios clinicos y patoldgicos sugieren que la anormalidad bdsica
ocular es una retinopatia vasculoproliferativa gue afecta a la
retina ecuatorial con desprendimiento de la retina causado por
traccidn desde las masas fibrovasculares y repetidas hemorra- --
gias vitreas (60-61).

RETINOSQUISIS JUVENIL

La retinosquisis juvenil ligada al X .es una condicidn ca -
racterizada por un ve o vascular congénito en el vitrep'al naci
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miento (62). Su apariencia clinica es usualmente rapidamente di-
ferenciada de retinoblastoma, pero en ocasiones la leucocorla -

ha sido un signo prominente. La fovea estd involucrada, de hai -
que esta enfermedad sea una potenclal causa de baja visual im -

portante. La baja visual ocurre por cualquiera de las siguientes
2z causas: la sapa interior de la retinosquisis yace inmediatamen
te por detrds del cristalinoc, produciendo leucocoria, rara vez -
es causa de un desprendimiento de retina. La expresidn del gen -
es a menudo baja, por lo que miltiples signos caracteristicos de
la enfermedad son vistos sélo en un pequefio porcentaje de casos.

La presencia de retinosquisis foveal es tipicamente bilate-
ral y simétr;ca, su cuadro es patognoménico. Oftalmoscédplcamente
la tetinosquisis foveal consiste en zonas Spticamente vacias, ra
diales, que pueden emanar pliegues radiados. Velos-vitreos y - -
quistes aparecen en menos del 50% de los casos. Los velos repre-
sentan la capa incerna de la retina, pueden o no contener vasos,
son translucidos y a veces los vasos son perforantes en uno o =--
mis quistes., Una frecuente complicacidn en esta enfermedad son -
las hemcrraglas intravitreas por ruptura de los vasos retinianos
(usulamente venas) en el drea de retinosquisis. Sin embargo, un
verdadero despendimiento de retina es una rara complicacién. La
agudeza visual puede permanecer normal por largo tiempo, pero =
hay una gradual disminucidn de la visién con la edad,

VIi. TRAUMA PRENATAL E INFANTIL, HEMORRAGIA VITREA .
ORGANIZADA Y GLIOSIS MASIVA DE LA RECLIRA.

Kogan y Boniuk (63} han determinado que los traumas aconte-
cen en el 50% de las enunciaciones en nifios menores de 15.afios -
de edad y la mds frecuente causa de remocidn ocular en nifios me-
nores de 3 afios. Por esta razdén, el trauma puede ser considerado
como un motivo importante de pseudogliomas; es particularmente -
importante en el diagndstico diferencial cuando no se tiene una
historia definida de trauma, como es el trauma prenatal o cuando
la anamnesis no es confiable.
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Howard y Elisworth (57), en su serie observaron 9 casos de
hemorragia vitrea organizada que simulaba retiboblastoma. Cuan-
do una gran hemorragia en vitreo se organiza, puede asumir un -
lor blanco-amarillento que produce leucocoria. Con la oftalmos-
copia indirecta puede localizarse la lesidn dentro de la cavi =
dad viliea, & werces en una situacidn inferior y la confusidén -
con el retinoblastoma no suele ocurrir.

Friedeneald (64} en 1926 acufié el término "“gliosis masivo
de la retina". Tales casos estin caracterizados por prolifcra -
cidén fibroglial masiva de la retina y vitren, de tal modo que -
recuaerda una neoplasia. Reese (65) reportd una serile similar -
de casos en los cuales los ojos presentaron una masa protruyen-
te de color gris blanquecino en la retina. Ccurre en individuos
jévenes y es debida a una hemorragia organizada al nacimiento o
poco después por trauma. El fueé el primero en enfatizar que el
cuadro semeja-un retinoblastoma y debe ser diferenciado de é&l.
Ademds de lo que se ha dicho, repetidas hemorragias originan -
contractura del tejido fibroso, y mias retina es involucrada den
tro de la 2zzidn, dando la avariencia de progresidn, con esto -
se acentia mds la suposicidn de ser un retinoblastoma. Un pro -
blema en la diferenciacicdn entre retincblastoma y gliosis masi-
va retiniana es el hecho de que ambas enfermedades cursan con -
calcificaciones ¥y cl diagndstico diferencial por medio de los -
rayos x no es de utilidad. Sin embargo, las calcificacéiones que
son vistas on la gljosis masiva, de la retina, generalmente se
presentan en estadios tardios y por lo tanto, en un grupo de ma
vor edad que los vistos en el retinoblastoma. Ocasionalmente la
diferenciacién entre ptosis post-traumdtica y gliosis masiva de
la retina ccn una regresién espontdnea del retinoblastoma, pue-
de ser clinicamente muy dificil., (66).

VII. NEOPLASIAS Y LESIONES PROLIFERATIVAS
MEDULOEPITELIOMA

El meduloepitelioma es observado al nacimiento o aparece -
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en la infancia temprana, no es precedido por trauma o inflama -
cién y generalmente es admitido ser coristomatoso.

Usualmente el tumor es detectado por los padres quienes ob
servan un peculiar reflejo pupilar, pero puede sin embargo ser
obvio dnicamente aespués de producisr glaucoma o atrofia. Infil-
tra la zona alrededor del cristalino y puede extenderse dentro
del Aangulo camerular, iris y por encima de la cérnea. Puede em-
pujar el iris hacia adelante y obstruir el dngulo. Este tunor -
contiene tejido neural pobremente diferenciado, el cual es par-
te semeja a un retinoblastoma. También contiene columnas de cé-
lulas epiteliales colocadas en franjas, tubos o masas sélidas. -
Algunas areas simulan retinoblastoma; espacios ventriculares, -
tejido cerebral y cartilago puede estar presente. Hay poco teji-
do estromal. E1l epitelio muestra frecuentes mitosis en la zona
marginal de crecimiento.

VARIOS

Lesiones solitarias del [ondc cculnr pueden ncasionalmente
imitar al retinoblastoma. En muchos casos estas.lesiones ocu- -
rren como un componente de varias facomatosis. Las facomatosis
comprenden un grupc de enfermedades caracterizadas por la forma
cidén de lesiones que afectan la piel, el ojo, el sistema nervio
§0 central y visceral. Los 4 mayores facomatosis son: = - - - -
von Hippel Lindau, escierosis tuberczz, neurcfihramatosis y el
-Sturge-Weber,

Varias lesiones de fondo neurogliales o facomatosas vistas
en estos sindromes puede simular retinoblastoma, el diagndstico
es pronto confrimado por una adecuada historia clinica, examen
fisico y observacién de crecimiento o falta del mismo.

MATERIAL Y METODOS

En la presente tesis se analizaron 230 globos oculares re-



movidos por diferentes causas a nifios menores de 14 aflos. Los -
ojos fueron suministrados al departamento de Anatomia Patoldgica
del Hospltal de la Asociacidn Para Evitar la Ceguera en México -
para su estudio histopateldgico y diagnosticd durante los afios -
afios de 1857 a 1976. La mayor parte de los pacientes pertenecen

al estrato socicecondmico débil y provienen de la capital y del

interior del pais.

Se revisd la edad al tiempo de la remocidn ocular, sexo, -
diagndstico clinico e histopatolégico y datos clinicos suplemen-
tarios.

RESULTADOS
La edad e los pacientes fluctua entre los 2 meses y los 13

afios, con un promedio de 3 aflos 1 mes. B6 son del sexo masculino
y 48 del femenino. Ver los 2 siguiente cuadros:
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CUADRO v

SEXO 'Y EDAD * EN 134 PACIENTES CON RETINOBLASTOMA

[ LY
mscuuno 86 64.17
FEMENINO 48 35.82
MENOR DE EDAD 2 MESES
MAYOR DE EDAD 13 afos
EDAD PROMEDIO 3 aRos 1 MES

* EN LA EPOCA DE LA REMOCION DEL GLOBO OCULAR, EN SOLO
17 PACIENTES.
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CUADRO v

PACIENTES CON RETINOBLASTOMA

EDAD AL TIEMPO DE REMOCION DE 117 GLOBOS OCULARES

ler. aRo 9
2z aflo 18
3er. ARo 18
4 aflo 31
5 aRo 18
6 " . o
7 " 7
11 - 1
14 " . ; 1

TOTAL 117
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CUADRO VI

CAUSAS DE REMOCION DE 230 GLOBOS OCULARES EN MENORES DE 14
' AROS HISTOPATOLOGICO

[} %
1. RETINOBLASTOMA 134 58.26
2. INFLAMACION (& CISTICERCOS) - 28 12.17
3. . GLAUCOMA 26 11.30
4. ' LESIONES 18 7.82
5. SINDROME DE COATS 10 4.34
6.  OTROS TUMORES 7 3.03
7. VITREO PRIMARIO HIPER. PER~ 4 1.73
SISTENTE .
8. FIBROPLASIA RETROENTICULAR 3 1.30
TOTAL 230

DE LOS 230 GLOBOS OCULARES REMOVIDOS, 134 FUERON RETINOBLASTO
MA (58.26%)Y 96 TUVIERON OTROS DIAGNOSTICOS (41.73%). VER -
CUADRO VI.
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CUADRO VII

DIAGNOSTICO CLINICO EN 134 GLOBOS OCULARES CON RETINOBLASTOMA

' a
1. RETINOBLASTOMA 106 79.10
2. SIN DIAGNOSTICO 9 6€.71
3. INFLAMACION 6 4.47
4.  GLAUCOMA 5 3.73
5. LEUCOCORIA 3 2.23
6. SINDROME DE COATS 2 1.49
7. TUMOR INTRAOCULAR 1 0.74
8. HERIDA PENETRANTE 1 9.74
8. GLIOMA DEL NERVIC CPTICO 1 0.74
TOTAL 134
CORRECTO 106 79.10
INCORRECTO 28 20.89
"OTAL ‘134

EN EL CUADRO VII SE ANOTAN LOS DIAGNOSTICOS CLINICOS DE PRESUN
CION QUE HISTOPATOLOGICAMENTE SE CONFIRMARON COMO RETINOBLASTO
MAS.
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FEL SIGUIENTE CUADRQ SIRVE PARA ANALIZAR AQUELLAS ENTI1DADES
CLINICAS QUE FUERON CONFUNDIDAS CON RETINOBLASTOMA.

CUADRO VIIX

DIAGNOSTICO CLINICO INCORRECTO DE RETINOBLASTOMA EN 230
GLOBOS OCULARES. RESULTADO HISTOPATOLOGICO.

L.  INFLAMACION 10
2. SINDROME DE COATS

3. VITREOC PRIMARIO HIPER.PERSISTENTE
4. FIBROPLASIA RETROLENTICULAR

4. GLAUCOMA

N WS ©

TOTAL ST
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Para complamentar las estadisticas anteriores revisare
mos 2 cuadros con diagndsticos clinicos de probabilidad de . cis-
ticerco intraocular y sindrome de Coats. Los resultados histopa

toldgicoe son leoe siguisnces:

DIAGNOSTICO CLINICO DE SIKDROME DE COATS
EN 10 ESTUDIOS*

§ L3

1. "RETINOBLASTOMA 7 70
2. GLAUCOMA SECUNDARIO 1 10
3.  DESPRENDIMIENTQ DE RETINA 1 10
4. SINDROME DE COATS 1 10
TOTAL 10 .

CUADRO X

DIAGNOSTICO CLINICO DE CISTICERCO INTRAOCULAR
EN 7  ESTUDIOS *

L+ RETINOBLASTOMA 5 71.42

2. PANOFTALMIA 1 14.28

3. PSEUDOGLIOMA 1 14.28
TOTAL 7

*  DATOS DEL ARCHIVO DE ANATOMIA PATOLOGICA DE LA A. P, E. C.



- 49 -

Por (iltimo anotaremos en el cuadro XI algunos datos cli
nicos complementarjios: exoftalmos, bilateralidad y anteceden
tes hereditarios.

CUADRO XI

DATOS CLINICOS COMPLEMENTARIOS EN 134 RETINOBLASTOMAS

$ 2
1. EXOFTALMOS 13 9.70
2. BILATERALIDAD 11 8.20

3. ANTECEDENTES HEREDITARIOS 3 2.23
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COMENTARIO

Las neoplasias malignas que inciden en nifjos cobran dia a ~-
dia mayor importancia como causa principal de muerte v tienden,
con el tiempo, a remplazar a las enfermedades infecciosas por la
disminucidén de su indice de mortalidad debido a las mejores. con-
diciones de higiene y al empleo de la antibioticoterpia.

burante la infancia se observan mds casos de cdncer en el =~
periodo de los 5 primeros aflos de vida que en cualguiera de los
2 quinguenios siguientes. La frecuencia de las neoplasias duran-
te los 5 primeros afios de vida nos habla de la naturaleza embrio
naria de algunos tumores encontrados en este periodo como, por -~
ejemple, el retinoblastoma, el tumor de Wilms, el neuroblastoma
y posiblemente, incluso la leucemia aguda.

Tales neoplasia embrionarias tienden a remedar las estructu
ras normalmente presentes durante la organogénesis activa v pare
cen derivar de células que nunca han aleanzado la madurez. Pue -
den éxisti: en ¢l momento del nacimiento u originarse después ~
del nacimiento a partir de células que no han llegado a alecanzar
la madurez completa.

El retinoblastoma es un tumor congénito, intraccular, malig
no, propio de los primeros 5 afios de la vida, Su frecuencia dis-
minuye a partir de este periodo siendo excepcional después de -
los 14 afios de edad. En nuestra estadistica observamos que el -~
80.34% de los cascs se presentan en esta etapa de la vida. E1 -
19.65% se localizd entre el 6° y el 14° afic de edad. E1l pico ma-
yor de la incidencia se localizd en el 4° afic. Howard {(67) repor
ta que ocurrieron el 96% de sus casos en el primer quinquenio y
solamente el 4% después de esta edad.

Ccon base a los datos anteriores se considera que todos los
casos dec retinoblastoma que ocurran en adolecentes o en adultes
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merecen ser reportados.

‘Aungue no hay una tendencia ignificativa de distribucién -
hacia uno u otro sexo, en nuestra casuistica encontramos que -
las cifras favorecen al masculino en una proporcidn de aproxima
damente 2:1.

El retinoblastoma fué la causa mds frecuente de remocidn -
del globo ocular en menores de 14 afios, con un 58,26% del total
de los casos. Otras causas menos importantes incluyveron a los -
llamados pseudogliomas, al glaucoma y a las lesiones traumdti -~
cas. N

En nuestro pais el diagndstico de retinoblastoma se hace -
por lo general en los periodos tardias, cuando el proceso ha -
avanzado lo suficiente para ser observado por los familiares, =
ya que el nific no acusa sintomas al principio de la enfermedad.
Existen, afortunadamente, signos que "avisan" del padecimiento,
como es la leucocoria, que van traduciendo el crecimiento fra -
dual del tumor (ver cuadro 1). Sin embargo, a pesar de ser el -

'reflejc pupilar blanquecino el signo clinico mids importante en
el diagndstico del retinoblastoma, no es exclusivo de esta enti
dad, por el contrario, se presenta en una amplia gama de padeci
mientos oculares de muy variada etiologia, de tal forma, que en
ocasiones es dificil o imposible diferenciar entre pseudeglio o
mas y retinoblastoma, o viceversa, teniendo entonces que recu -
rrir a los examenes de laboratorio y gabinete e incluso a la re
mocidén del globo ocular para llegar a un diagnéstico.

En nuestra estadistica las entidades clinicas que genera -
ron mis problemas en su diferenciacxon fueron: cisticercosis In
traocular, Glaucoma, Sindrome de Coats, Vitreo Primario Hiper -
plisico Persistente y Fibroplasia Retrolenticular (ver cuadro -
VII, VIII, IX y X).

Lo primero que llama la atencidn respecto a la cistercosis



intraocular es que fué el padecimiento gue mejor simulé ser un -
retinoblastoma y no sea considerado en el diagndstico diferen- -
cial cldsico de leucocoria por las publicaciones extranjeras, -
quizi por su baja incidencia en las naciones llamadas desarrolla
das, en cambio, Brasil y México encabezan la lista de los paises
mAs afectados poi Gs5ta parasitosis en América (68). Toxocara ca-
nis, reportado con cierto frecuencia en la literatura médica mun
dial como causa de endoftalmitis y pseudoglioma, por el contra -
rio, es practicamente desconocide en nuestro medio, El Diagndsti
co se hace por la observacidn directa del pardsito con su color
irisado, sus movimientos y su cabeza son elementos patognomdni -
cos, pero no siempre observables. En etapas avanzadas es diff -~
cil diferenciarlo de procesos tumorales.

La etapa de glaucoma secundario en el retinoblastoma es con
fundida, en ocasiones, con glaucoma como entidad aislada o, mas
frecuentemente con glaucoma secundarioc a ctras etiologias. El =
diagnéstico se fectua por el aspecto gonioscopico y el estudio =
del fondo ocular sumado a los antecedentes, siendo en este caso
mdg - importante ol manejo Jdel ctumor para la vida del sujeto gque =
el control del "sintoma glaucoma".

El sindrome de Coata, como se observa en el cuadro IX, es -
de por si de dificil diagndstico. De 10 casos clinicos de presun
cidn, udnicamente 1 fué confirmado histopatoldgicamante y 7 fue =~
ron confundidcs con retlhoblastoma. En las primeras etapas de la
enfermedad todos los medios son transparentes y permiten ver las
lesiones caracteristicas: exudados de color amarillento por deba
jo de la retina, alteraciones venosas consistentes en dilatacio-
nes, bucles, tortuosidades y anastomosis, ademds de hemorragias.
Pero mids adelante domina el panorama el glaucoma secundario que
dificulta o impide la exploracidén del fondo ocular. S{ recibimos
el paciente en esta fase nos costard mucho trabajo reconocer 1la
verdadera etiologia del problema.

En el cuadro VIII se observa que de los 4 casos de Vitreo -



- 48 -

Primarlio Hiperpldsico Persistente todes fueron confundidos con
retinoblastoma. Este proceso se observa inmediatamente después --
del nacimiento como un reflejo blanquecino en el é&rea pupilar. -
Seglin Reese es lo que mis simula al retinoblastoma y conduce por
lo general a la enuncleacidn del ojo. Es una condicidn unilate -

ral, asociada con microeitalinia y camars

<ha. Proceg
sos ciliares alargados pueden ser vistos alisdedor de la perife-
ria del cristalino y una dehiscencia de la cdpsula del cristali-
no, usualmente, estd presente en la parte posterior y ocasional-
mente 21 cristalino es cataratoso. Quizd el date clinico mds im-
portante en la diferenciacién de ambas entidades sea la presen -
cia de un ojo pequeiio, que generalmente no es cbservado en el re
tinoblastoma, salvo que se trate de un caso de regresion espontd
nea, donde el crecimiento tunoral sobrepasa las posibilidades de
aporte sanguineo,produciendo necrosia con destruccidn del tumor,
llevando al globo ocular a la ptisis bulbi, pero estos casos son
indudablemente raros (66).

La Fibropiasia Retrolenticular es otro pseudoglioma que fre
cuentemente se confunde con el rétinsklasztema. Ayuda en su dife-
renciacién que se presenta en nifios prematuros, con antecedentes
de exposicidn al oxigeno en altas concentraciones, aunque actual
mente esto no se acepta totalmente. Si ademds de lo anterior se
observa la presencia de procesos cillares digitiformes alargados
a través de la pupila, el diagndstico estd hecho. En nuestra - -

casuistica se reportan 3 casos Jua
blastoma.

con retino- -

Con respecto al cuadro XI diremos que la presencia de exof-
talmos siempre estuvo en relacidén con la extensidn orbitaria del
tumor, en 2 pacientes involuciarnos en forma moderada con anti -
bioticoterapia y anti-inflamatorios, lo que motivd que inicial -
mente se le confundiera con un pseudotumor. Encontramos bilatera
lidad en sélo 11 pacientes (8.20%}, muy por debajo del 25% del -
promedioc esperado y los antecedentes hereditarios exclusivamente
en tres casos, también bajos.
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No tenemos datos conh respecto al tiempo de evelucidn del tu
mor, ni de su fecha de aparicidn.

Finalmente guiero recalcar gque el retinoblastoma tiene sig-
nos clinicos muy significativos que "avisan" su presencia, perc
son muchas y varladas las entidades susceptibles a confusidn en
la clinica. Un buen nimero de ellas pueden diagnosticarse adecua
damente con un estudio oftalmoscdpico cuidadoso y una anamnesis
orientada, sin embargo, la gran mayoria requeriran de una dife -
renciacidén precisa en base a un estudio anatomopatolégico espe -
cializado.

Por ser el retinoblastoma el tunor maligno mids frecuente en
la infancia, es necesario que el pediatra esté bien enterado de
la enfermedad como causa principal de muerte e incluir su biisqueg
da intencionada dentro del examen periddico del lactante y prees

colar.

Siendo su prondstico tan grave y la seguridad de curacién -
limitada al inicio de 1a enformcdad, son necesarios la idenﬁifi;
cacidn temprana al inicio de la enfermedad, son necesarios la ‘-
identificacién temprana de la neoplasia y la aplicacidén oportuna
de las medidas adecuadas, para le cual el oftalmdloge debe estar
completamente familiarizade con esta entidad.
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