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ANTECEDENTES CIENTIFICOS

El retinoblastoma es el tumor intradculér infantil més fre-
cuente, con una incidencia aproximada de 1:15,000 a 1:30,000 na-
cidos vivos, sin que exista una aparente predileccidén por el se-
x0; el diagnéstico se hace en promedio a los‘13 meses de edad, y
en el 89% de los casos antes de los 3 aflos de edad.

Su presentacikon puede ser uni o bilateral, siendo su
patrén genético autosomico dominante, aun cuando s6lo el 4% de
los casos son de tipo hereditario. (1,2,.3.4). ,

El tumor se caracteriza por una o mas masas intraoculares
qué se originan en la retina sensorial, pudiendo presentar dos
patrones diferentes de crecimiento (exofitico o endofitico), o
aun, presentar ambos patrones un sé6lo tumor. (1,2). Generalmente
el diagn6stico se hace cuando el -tumor ha crecido lo suficiente
para originar algin signo que induzcé a los ﬁadres para que el
nifio sea examinado. El signo que con mayor frecuencia se presen-
ta es la leucocoria, seguida por la presencia de estrabismo, con
menor frecuencia hay signos inflamatorios que simulen una celu--
litis orbitaria, panoftalmitis, hipema, glaucoma, hemorragia vi-
trea. (2.5.6).

La mayoria de los nifios presentan una apariencia normal,
aunque algunos pueden presentar rasgos dismérficos., vy en quienes
la realizacién de un cariotino es de avinda vara el diaanéstico

temprano. (7).

En todo paciente en quien se sospeche la presencia de reti-



- khoblastoma se le debe de realizar una historia clinica, cxamen

» oftalmolégico que incluya la toma de agudeza vis?al, motilidad
ocular, biomicroscopia, exploracién de fondo de-ojo con oftal---
moscépio indirecto. Ademas, se deben de realizar estudios com---
plementarios como: fluorangiogfafia retiniana, tomografia axial
computarizada, ultrasconografia ocular y abdominal, gammagrafia
cerebal y 6sea, determinacién de enzimas en el acuoso, aspira---
cién de médula 6sea, examen de liquido cefalorraquideo, serie
6sea metastésica, radiografia de térax. (8).

Existen otras entidades con las cuales debe de hacerse el
diagné6stico diferencial, siendo las mas frecuentes: la persis---
tencia de vitreo primario hiperplésico, retinopatia del prematu-
ro, cataratas congénitas, enfermedad de Coats, toxoplasmésis
congénita, toxocariasis ocular, desprendimiento de retina regma-~
tégeno. (9).

La supervivencia sin enfermedad depende de la erradicacién
del tumor, tanto local como sistémicamente. Esto se ha logrado
con una meodalidad de tratamiento combinado (radioterapia, ciru--~
gia, quimioterapia y otros). Este método terapeatico debe ser
coordinado con cuidado para aprovechar las ventajas de cada uno
y evitar la superposicidén de sus efectos, haciendq necesaria la
coordinacién multidisciplinaria de diferentes especialistas.
(10).

En el tratamiento del retinoblastoma se ha observado una
disminucién de la enucleacién, que por mucho tiempo fué el trata
miento de eleccién. (11). Esto se debe a que actualmente existe

una variedad de tratamientos alternativos para intentar conser--



‘var la funcién y/o el ojo, de acuerdo a las caracteristicas del
tumor, mejorando con ésto la calidad de vida del paciente afec--
tado por retinoblastoma. (11,12,13).

Enucleacién: Cuando no es posible salvar la retina o la visién,
o cuando el tumor ocupa mas de la mitad del globo ocular.
(11,13).

Radioterapia externa: En tumores mayores de 15 mm de di&metro o

que ocupen menos de la mitad del globo ocular. En tumores junto
a la févea o del nervio O6ptico, maltiples o unicos, con siembra
vitrea. Este tipo de tratamiento ha sido involucrado en la induc

cién de neoplasias secundarias en pacientes sobrevivientes.
(13,14).

Placa radiocactiva epiescleral: Se ha utilizado en tumores meno--

res de 15 mm de diémetro y localizados por lo menos a 2 mm de la
févea o papila, con siembra vitrea localizada. (13,15,16).
Crioterapia: Est& indicada en tumores menores de 2.5 mm de diéme
tro y no mayores de 2 mm de espesor, localizados en retina y sin
siembra vitrea; generalmente se utiliza en tumores periféricos.
(13,17).

Fotocoagulacién: Esté indicada en tumores menores de 3 mm de
diémetro y menores de 2 mm de espesor, confinados a la retina y
localizados posteriores al ecuador, sin involucrar al &rea macu-
lar o papila ¥ sin siembra vitrea. (13).

Quimioterapia: Se administra como coadyuvante para tratar micro-
metadstasis sistémicas, algunos la recomiendan en pacientes trata

dos de manera conservadora, en casos de recurrencia o bilatera--



lidad. (10,12).

Los pacientes requieren de vigilancia eFtrecha posterior al.
tratamientp, para la deteccién de recidivas ‘o mestéstasis. El
desarrollo de una ségunda neoplasia maligna también debe sef
considerada, ya que la incidencia acumulada a los 30 afios es de
el 30% de probabilidad de desarrollarla, siendo el sarcéma osteo
génico la neoplasia que con mayor frecuencia se presenta, segui-
do por el condrosarcéma y leucemia entre otros. (12,18,19).

El prondstico visual va ha depender de la localizacién y
extensién del tumor, asi.como de la efectividad del tratamiento.
En el prondstico se debe de tomar en cuenta la edad, ya que éste
es mas grave conforme el nifio es m&s pequefio. La extension del
tumor también es de importancia, ya que la mortalidad es de
aproximadamente el 42% cuando el nervio éptico est& involucrado
posterior a la lamina cribosa. La-presencia de metastasis es de
valor pronéstico, ya que el principalisitio de éstas es el sis--
tema nervioso central, ain cuando puede extenderse a 6rbita por
continuidad o a distancia hacia huesos y visceras. Otro factor
pronéstico son: el grado de diferenciacidn, invasién coroidea o
si es uni o ﬁilateral. (1,6,12). Reese y Ellsworth elaboraron
una tabla pronéstica tomando como parédmetros el tamafioc ¥y locali-
" zacién del tumor:

Grupo I: Muy favorable.
a) Tumor solitario menor de 4 diametros papilares en

o por detras del ecuador.



‘ b) fumores maltiples no mayores de 4 diémetros papila’
res, todos en o por detris del ecuador.
's,érqﬁé II: - Favorable.
‘ A a) Tumor solitario de 4-10 diametros papilares en o
por detras del ecuador.
b) Maltiples tumores de 4-10 diametros papllares por’
‘. detras del ecuador.
. GrﬁpolIII: Incierto.
. a) Tumor anterior al ecuador.
b) Tumor solitario mayor de 10 diametros papilares
por detras del ecuador.
 Grupo IV: No favorable.
a) Maltiples tumores, algunos mayores de 10 diémepros
papilares.
b) Alguna lesién extendiendose anteriormente a la ora
serrata. -
.Gfupo 'H Desfavorable.
a) Tumores masivos involucrando més de la mitad de la
retina.
b) Siembra vitrea.

Est& clasificacién deja fuera a todos los pacientes que
presentan extensioén extraocular, por lo que se propusé la clasi-
ficacioén de Pratt. (tabla I).

En relacién al aspecto psicolégico, es de gran importancia
tomar en cuenta que la causa de angustia o depresién, en pacien-

‘tes portadores de padecimientos graves, como suelen ser las

g



neoplasias, esla de conveftirse en un ser indtil o dependiente,
atn para las actividad elementales, ya que mantener una imagen
digna ante los demas es una necesidad imperiosa en todo ser
"humano. La reaccién ante la enfermedad es en parte una funcién
del caracter de la persona, determinando la capacidad de tolerar
la adversidad, para con ello adquirir la fuerza necesaria para

la contienda contra la enfermedad y/o sus secuelas. (20).



TABLA T

"CIasificacién de Pratt:

Estadio I:

Estadio II:

Estadio III:

Estadio IV:

Tumor confinado a la retina

a) Ocupa un cuadrante o menos

b) Ocupa 2 cuadrantes

c) Ocupa mas del 50% de la retina

Tumor confinado al globo ocular

a) Con siembra vitrea

b) Extensi6n a la cabeza del nervio 6pticok

c). Extensién a coroides y cabeza del nervio &4ptico

dj Extensién a vasos emisarios

Extensién extraocular del tumor

a) Extensién més alla del borde quirdrgico del ner-
vio éptico A .

b) Extensién a través de esclera dentro del conte--

nido orbitario

-¢) Extensién a coroides y mas alla de la seccidn de

corte del nervio é4ptico

d) Extensién a través de esclera dentro del conteni
do orbitario y a nivel de la seccién de corte de
del nervio éptico

Metastasis a distanzia

a) extensién a cerebro a través del nervio 6ptico

b) Metastasis hematégenas

c) Metastasis a médula 6sea




METODOLOGIA
Encontrandonos en un Hospital de Tercer Nivel, lugar en
donde son concentrados pacientes con diferentes y maltiples pa--
- tologias para su estudio, diagnéstico y tratamiento: y en quie-- -
nes la realizacidén de una historia clinica y exploracién minu---
ciosa son necesarias, complementandose con estudios paraclinicos
para poder llegar a un diagnéstico definitivo y poder implemen--
tar un plan terapettico temprano y adecuado a cada caso. Obser--
vando con cierta frecuencia la presencia de pacientes hospitali-
" zados portadores de retinoblastoma, se decidié realizar un estu-
dio que mostrara la integracion diagnéstica, tratamiento, evolu-
¢ibén y repercusién psicosocial de estos pacientes.

Llevandose a cabo un estudio retrospectivo parcial, trans--
versal, descriptivo, observaciondl. Se revizaron los expedientes
de todos lospacienéés con diagnéstico de retinoblastoma que in--
gresaron al servicio de Oftalmologia del Hospital General del
Centro Médico La Raza durante el periédo de tiempo comprendido
entre el primero de Enero de 1989 al 31 de Octubre de 1994. No
incluyendose en el estudio a los pacientes que no fueran trata--
dos o controlados en el servicio, asi como portadores de otras
neoplasias intraoculares, excluyendose ademds a los pacientes
que abandonaron el tratamiento o control, casos con expedientes
o estudios incompletos o casos sin diagnéstico definitivo al mo-

mento de llevar a cabo la investigacién.



De cada expediente se registraron los datos de importancia

referentes a:

Historia clinica:

Antecedentes heredofamiliares: Historia familiar del tumor u

otra neoplasia.
Antecedentes perinatolégicos de importancia.

Padecimiento actual: Edad de inicio, forma de inicio, signo o
sintoma que indujo la atencién, tiempo transcurrido entre el
inicio del padeéimiento y el ingreso al servicio de Oftalmolo--'
gia, evolucién del padecimiento desde su inicio hasta el momen-

to de ser valorado por el servicio de Oftalmologia del HGCM R.

Exploracidén oftalmoldgica:

S6lo se considerd a la exploracién oftalmolégica inicial. Se

registraron los siguientes datos:

Agudeza visual: Con visién, sin visidn.

Anexos: Se registraron las alteraciones encontradas.
Biomicroscopia: Se registraron las alteraciones encontradas.
Motilidad ocular: La presencia de paralelismo o no de los glo--
bos oculares a la posicion primaria de la m%rada, las altera---
ciones encontradas a las versiones y ducciones, otros movimien-
tos oculares anormales.

Tensién intraocular: Se registré como normal, alta o baja.

Se registraron las alteraciones encontradas.

Estudios paraclinicos:

Se registraron los datos encontrados de estudios como: Ultra
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sonografia ocular, tomografia axial computarizada de créneo y or-
bitas, serie 6sea metastasica, gammagrafia cerebral y 6sea. estu-
dio del LCR, aspiracién de médula 6sea.

Tratamiento:

Se registré la modalidad terapetitica, si se requirié de mas
un tipo de tratamiento y cuales fueron estos, si al momento de
realizar el estudio se encontraban atn bajo tratamiento o si ya
lo habian terminado.

Seguimiento:

En caso de haberse realizado la modalidad quirirgica radical:
se registr6é el reporte histopatolégico y su estadificacién de
acuerdo a la clasificacién de Pratt. Se determindé en que casos
se presenté recaida y la nueva modalidad terapeitica utilizada.

Al momento de llevar a cabo el estudio, se registré el estado ac-
tual de cada uno de los pacientes, si se encontraban vivos, ya
fuera sanos o enfermos, o si habian fallecido, determinando las
causas de é&éste. También se investig6é que pacientes requirieron de

valoracipn por parte del servicio de Salud Mental.



RESULTADOS

‘Fugron revizados 40 expedientes, siendo excluidos 9 pbr ndv
cumplir con los criterios. quedando 31 casos de retinoblas;oma‘
‘para su anilisis.

De los 31 casos, el 45% pertenecian al sexo femenino y el
55% al sexo masculino, encontrando que la edad promedio al mo-—-“
mento de su ingreso fué de 23 meses (1.9 afios), con una edad mi-
nima de 4 meses y una edad maxima de 5 affos. (Grafica 1).

En los antecedentes heredofamiliares se encontré que el 87%
de los casos no contaban con antecedentes neopléasicos, el 6.5%
éontaban con historia familiar de retinoblastoma y otro 6.5%
tenian antecedentes familiares de neoplésia. (Crafica 2).

En relaci6tn a los antecedentes perinatolégicos se encontré
que el 64% del total de los casos fueron productos de la primera
o segunda gestacién (32% en cada rubro respectivamente), disminu
vyendo la frecuencia conforme aumenta el nGmero de gestaciones;
el 100% de los casos fueron productos obtenidos abbérmino, b4
guno tuvo antecedente de exposicidén a teratdgenos. (Grafica 3).

En el 55% de los casos el inicio aparente fué 6 meses antes
de su ingreso al servicio de Oftalmologia. (Grafica 4). Se en---
contré que el signo que indijo la atencién oftalmoldgica fué la
leucocoria, que representd el 70%, seguido por algtn tipo de es-
trabismo en un 22%, en el 6% se reportdé como hallazgo médico (no
oftalmélogo). (Grafica 5).

Tenemos que en la exploracién oftalmolédgica inicial se en--
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I Agudeza visual: Se reportd en el 52% sin visién, 39% con vi--—f
1 sién, siendo no:valorable en el 9% de los casos. (Grafica 6).

- Anexos: En el 10% se presentd edema palpebral. (Gréafica 7).

- Biomicroscopia: Se encontré normal en el 6%, con alteraciones
corneales (edema, depésitos.retroqueréticos) un 13%, la pre---
sencia de masa recrbcristaliniana en un 36%, opacidad del
cristalino en el 13% de los casos, rubeosis iridis en el 16%,
vitreo anterior turbio en 13%, en el rubro de otros, que re---
presentd el 26%, se registrd a otros hallazgos que se presen--
taron con menor frecuencia (hipopion, ectropion uvea, tyndall,
iris atré6fico). (Gr&fica 8).

- Motilidad ocular: Se encotrd que a la posicidén primaria de la
mirada el 45% se encontraba en ortoposicién, otro 45% con
desviacién del ojo afectado, representando la exotropia el 32%
v la endotropia el 13%; en el 10% restante se encontré la pre-
sencia de nistagmus. En la exploracién de las versiones se re-
portd la hiperfuncioéon del misculo oblicuo inferior izquierdo
en un caso. (Graficas 9 y 10).

- Presién intraocular: Se reporté como normal en el 42% de los
casos, disminuida en el 26%, aumentada en el 16% y no valora--
ble en el 16%. (Grafica 11).

- Fondo de ojo: En el 64% se encontré la presencia de un despren
dimiento de retina o una masa intraocular ocupativa, cada uno
de éstos hallazgos representd el 32%, el 10% de los casos pre-

sentd siembra vitrea -y se reportd vitreo turbio en el 26% de
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los: casos. (Grafica 12).

La gréafica nimero 13 muestra las principales alteracioneé
encontradas en la exploracién oftalmolégica.

vEn relaciéon a los estudios paraclinicos, se encontré que
tanto la tomografia axial computarizada como la ultrasonografia
ocular reportaron datos compatibles con retinoblastoma en el
1ob% de los casos. (Grafica 14).

Los estudios de extensién, como el gammagrama 6seo Yy cere--
bral, la serie 6sea metastasica, el estudio del liquido cefalo--
rraquideo y la aspiracién de la médula 6sea, se reportaron como
negativos en todos los casos.

El 9% de los casos se reportaron como bilaterales. (Gréafica
15).

En relacidn al tratamiento, se encoentrd que en el 100% de
los casos se realizdé enucleaciédn del ojo afectado, y posterior--
mente se aplicd quimioterapia, también en el 100% de los casos.
El 12% requirié radioterapia. En los casos bilaterales, en el 6%
se di6 tratamiento con crio en el ojo menos afectado, en un in--
tento por conservar el ojo, requiriendo mas tarde y a pesar de
ésto la enucleacién. (Grafica 16).

Al momento de realizar el estudio, el 68% aln se encontraba
bajo tratamiento médico (quimioterapia), el 29% se encontraba en
control y el 3% restante no completd el tratamiento, pero se en-
contraba en vigilancia. (Grafica 17).

Se realizé estudio histopatolégico en el 100% de los casos,

reportandose el patrén de crecimiento endofitico en el 85%, en
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el 3% se reporté se reportd con crecimiento tanto exofitico como
endofitico y el 12% restante de tipo exofitico.

En relacién a la estadificacién del tumor (clasificacién de

- Pratt), se encontré la siguiente distribucién:

© ~ BEstadio I: 19%

Estadio II: El 69% del total de los casos, distribuido de la . . -
de la siguiente manera: ’

A: 22% B: 16% C: 28% D: 3%

Estadio III: 9%, distribuido de la siguiente manera:
' A: 3% B: 3% C: 3%

- Estadio IV: Representé el 3% (A).
~ (Grafica 18).

En el 13% se sospeché de actividad tumoral o metastasis,
siendo confirmado en el 10%, del cual s6lo el 3% recibi6é nuevo
tratamiento, a base de quimioterapia. (Grafica 19).

Al momento de realizar el estudio, el 94% de los pacientes
se encontraban vivos, reportandose el 9% afectados por alguna
patologia independiente al retinoblastoma. El 6% de todo§ los
casos habian fallecido, reportandose que el 3% se debi6é a un de-
sequilibrio hidroelectrolitico y dafio cerebral secundario, el 3%
restante fué debido a complicaciones de metédstasis del retinobla
Eoma al SNC.

El 6% de loé pacientes requirié de apoyo por parte del
servicio de Salud Mental, ya que presentaron alteraciones de la

conducta y problemas de lenguaje.
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COMENTARIOS ¥ CONCLUSIONES

~Con los resultados obtenidos en el presente estudio, es po;
'sible comparar estos con otras series.

Al igual que en otros estudios, se encontré que no existe
una clara predileccidén por sexo alguno. En relacién a los antece
dentes heredofamilaires, se encontré que sé6lo el 6.5% tenian an-
tecedente familiar del tumor, y en donde el 3.2% se presenté co-
mo bilateral. La edad de diagnéstico reportada en la literatura
es de 13 meses, siendo nuestro resultado promedio a los 23 meses
este resultado alto puede ser debido a que existe poca cultura
médica en nuestra poblacién. Ademas de esto, se observé que el
45% de los casos, fué valorado 6 meses después del inicio aparen
te. En los antecedentes perinatolégicos, se encontré que el 100%
de los pacientes fueron productos a término, el 64% fueron pro--
ductos de la primera o segunda gestacién, siendo éste un punto
importante, en relacién a los deseos de los padres de los pacien
tes tener m&s hijos, requiriendo un adecuado consejo genético.
vLos principales signos que indujeron la atenci6n oftalmolégica,
no se diferencia a la reportada en la literatura, encontrando
que la leucocoria se ubicé en primer lugar, con un 70%, seguida
del estrabismo con un 22%, en este rubro es importante menionar
que el 6% no se mencioné un signo inicial, sino que la valora---
cién por parte del servicio se debié a una solicitud de otro mé-
dico no oftalmélogo.

En la exploracién oftalmolégica se encontrdé que el 52% de



. . : ' 35

de los pacientes se reporté sin visién en el ojo afectado, dato'
que puede ser correlacionado con el dato obtenido en la exylora-
cién de la motilidad ocular, que reporté que el 55% presenté_al-
guna alteracibén en el paralelismo de los globos oculares, encon-

trando también nistagmus, que pueden indicar una muy baja visién
' o nula del ojo afectado. Los hallazgos en segmento anterior son
muy variables, y que van desde depbsitos retroqueraticos hasta
la presencia de una masa retrocristaliniana, sélo un bajo porcen
taje de pacientes (el 6%) presentd un segmento anterior sin apa-
rentes alteraciones. La tensién intraocular fué anormal en él
42% de los casos, ya fuera la tensidén elevada o disminuida. En ]
la exploracién del fondo de ojo, se encontré que todos los casos
presentanron alg(n tipo de alteracién del segmento posterior,
siendo los mds frecuentemente encontrados el desprendimiento de
retina y la presencia de una masa ocupativa intraocular, que en
total representaron el 64%.

Ademds de todos los datos obtenidos por medio de la explora
cién oftalmolégica, los datos obtenidos en los estudios paracli-
nicos en que se apoyé para el diagnéstico de retinoblastoma.,
fueron en todos los casos compatibles con dicha neoplasia. En
los estudios que se realizaron para saber si existia extensién
del tumor, en primera instancia fueron negativos en todos los ca
sos, incluyendo en el caso que se estadificd como IV de acuerdo
a la clasificaci6n de Pratt.

En nuestro medio, la modalidad terapeQtica mas utilizada es

la enucleacién,” posterior a la cual se aplicé quimioterapia, di-
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'i;cha modalidad fué realizada en el 100% dé‘los pacientes del estu .
dio, y a quienes en el 12% se requirié ademds manejo con radiote
- rapia externa. Es importante mencionar que en los casos bilatera
‘les, que representaron el 9% de los casos, al 6% se dié trata--~
‘"miento con crio en el ojo contralateral, en un intento por con--.
.servarlo, y que a pesar de ésto, se terminé en cirugia radical;
en el 3% restante se decidid realizar enucleacién bilateral en
dos tiempos quirurgicos.

Posterior a la cirugia, se realizd un estudio histopatolégi
co de las piezas quirtrgicas, y en donde se eﬁcontré que el pa--
trén de crecimiento mas frecuentemente encontrado fué el endofi-
tico, y s6lo en un 3% se encontré un patrén de crecimiento mix--
to. Se estadificdé cada tumor, reportando en el 69% de los casos,
el estadio II y menos frecuente el estadio IV, que represent6 el
3%. -

La tasa de mortalidad del estudio fué menor a la reportada
otras series, considerando que del 6% de los pacientes falleci--
dos el 3% se debié a complicaciones secundarias a metastasis al
SNC, encontrandose el tumor de éste paciente clasificado en el
estadio III-A.

En el 6% de los pacientes, se encontrd6 que existian altera-
ciones en la esfera afectiva, por lo que fué necesario que los
pacientes fueran valorados y.tratados por el servicio de Salud

Mental.
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