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INTRODUCCION 

E1 retinoblastoma (Rb) es el tumor 
intraocular maligno primario más común, 
embrioat!nico (neuroblástico) que procede de las 

cl!lulas sensoriales de Ja retina. Es congénito 
aunque no es reconocido al nacimiento. Puede 
ser de oriaen hereditario o no hereditario ( 1). El 
40% se consideran hereditarios, de los cuales 25% 

son de origen familiar y 7~% se catalogan como 
mur:aciones gel"Dlinales (2} 

Entre las neoplasias, el Rb. requiere 
solamente de dos defectos genéticos "bits'\ uno 
de Jos cuaJes puede ser hereditario y ar.ro para 
desanollar ct!lulas retiniales susceptibles. Verhoelf 

y Jaclcson ( 1926) creyeron que el rumor se oriaina 
de células retinianas embriogénicas. gJiales y/o 
neuronales proponiendo el nombre de 
retinoblastoma. 

Basándose en Jos estudios epidemiológicos 
sobre Rb, Knudson desarrolló una hipótesis 
respecto a Jos aeaes supresores de tumores 
concluyendo que en las células norm.ales los dos 
aJeJos ori&inales o nonnalcs causan la producción 
de una proteína que suprime el crecim..iento 
tumoral. que los pacientes con Rb hereditario 
ponan una mutación de línea serminaJ que 
inactiva un aJelo. y que una mutación adquirida 

en el alelo opuesto podría detener Ja producción 

de la proteína supresora. pennitiendo el desarrollo 
de éstos. Los estudios citogenéticos demostraron 

una deleción del cromosoma 13, que afecta a la 

banda 14 del brazo largo. Se clonó y mapeó el 
gen en ese sitiO. (3--4). 

El origen del Rb. siempre ha sido [ema de 
conuoversia. por lo que muchos creen que es una 
céluJa multipotencial primitiva (5-9). ottos opinan 

que es una célula capaz de diferenciación 
bipotencial (glial y fotorreceptor) (10 -13) . 
Algunos investigadores piensan que el tumor es 

de origen neuronal ( 14) otros han propuesto que 
esta célula de origen es un fotorreceptor. o una 

ct!lula cono ( 11, l .5). 

Su incidencia es de 1:17 000 a 1:34 000 
recién nacidos ( 16). aunque varía en diferentes 
lugan:s del mundo. En Inglaterra es de 3.0 xi O 6 

: en Estados Unidos de 3.5 a 5.8 x 10 6 y 
Australia de 4. 7 a 5 .O x 1 O 6 • En los países 
desarrollados según diferen[es repones en el 
mundo, de 2.0 (Cánada) a .5.8 CEU.) x IO • y en 
los subdesarrolJados 2.2 CM~x.ico D.F.) a 10.5 
(Jamaica) x 10 6 • Según Parkin es de 1.6 
(Hungría) a 7.6 (Nigeria) x 10 6 en niftos 

menores de 1.5 allos ( 17). De fonna global. se 

dice que se presenta en un 4.5 x 10 6 en los 
menores de 15 anos. 
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Se ha identificado que la incidencia está en 
aumento. ésto parece una aseveración lógica 
debido a que ha aumentado la exposición a 
radiac:iones ionizantes y atmosféricas. y por ouo 
lado los sobrevivientes a Rb. se están 
reproduciendo ( 1 ). 

Un tercio de los casos son bilaterales y el resto 
unilaterales. Sin embargo. algunos casos 
unilaterales desarrollan tumor en el otro ojo. El 
diagnóstico (Dx.) se determina en etapas más 

iniciales en los casos bilaterales: los casos 
unilaterales se detectan en esr:adfos avanzados y 
con frecuencia requieren de enucleación. Tambilll!n 
se ha observado que en los pacientes con historia 
familiar de Rb. el Dx. se realiza en edades y 
estadías más tempranos. 

Los pacientes con Rb. unilateral en los 
primeros 6 meses de vida pero con anr:ecedente 
familiar se consideran con factor de riesao para 
desarrollar un nuevo tumor intraocular después 
de ser tratados ( 16). Todos los casos bilaterales 
se consideran hereditarios. El riesso de 
transmisión a los descendientes en un tumor 
hereditario es del ,50.,. Los pacientes con Rb. 
espor"1ico. tienen un riesao de uansmisión del 
10 a 15% (18). El hecho de que existan casos 
espor4dicos de repesión espontánea sugiere la 
panicipación del sistema inmunolóaico en la 
patoso!nesis del tumor ( 19). 

En países subdesarrollados se rcpona una 
monalidad hasta del .50% en comparación con el 

15% en los países desarrollados. El Rb representa 
el 2 . .5 % de todos los cánceres pediátricos en los 
EU. y el 13% en la India (20). 

Ellswonh y cols ( 1 ). en una serie de 1800 
casos encontró que la edad media al Dx. fue a los 
25 meses para los casos unila1erales y 1.5 meses 
para los bilaterales. Cuando existió historia 
familiar los Dx. se establecieron a los 3 y 9 meses 
respectivamen1e y no se observó predilección por 
sexo; en cuan10 a la raza se repona predilección 
por la negra (aunque no hay consistencia) (21 ). 

El Rb. con frecuencia se presen1a antes de 
los 4 aftos de edad. su manifestación más 
frecuen1e es la lcucocoria y en segundo lugar el 
estrabismo por afección macular de un ojo. el 
resto de signos y síntomas se presen1an en el 
20% como son glaucoma secundario. 
endoftalmitis y hemorragia intraocular causando 
falla diagnóstica 

El Dx. se eslablece a través de la clínica. 
mediante el exámen de fondo de ojo con 
oftalmoscopía directa. indirecta y aún bajo 
anestesia general: se identificará una masa rojiza. 
blanco-rosada, de bordes mal definidos. de 
aspecto grumoso. con vasos lortuosos de diverso 
calibre. dilataciones aneurismáticas y 
hemorragias. Los exámenes de gabinete son útiles 
para apoyar y/o confinnar el diagnóstico desde 
la radiografía simple de cráneo. la tomografía 
compu~ ultrasonografía y la resonancia 
magnélica nuclear. Es importante también el 
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manejo interdisciplinario por los servicios de 
oftalmopediatría. oncolosía pediátrica. 
radioterapia. genética y uabajo social. 

La terapia irúcial incluye radioterapia ex.tema. 
aplicaciones de radioactividad localizada. 
crioterapia. fotocoagulación y ahora la 
quimio1:erapia sist~mica ( 16). La enucleación es 
el tratamiento primario del Rb. unilateral. 
reponándose una sobrevida para estos casos del 
90%. (22). Los casos bilaterales no se tratan en 
fonna inicial con enucleación; primero. porque 
en el 24 - SO% de éstos casos se observa falla 
tera~utica y segundo por su inclinación a 
desarrollar un nuevo tumor intraocular ( 16). 
Shields y su grupo reponan una reducción en la 
remoción de globo ocular por Rb del 96% en 
1974 al 75% en 1984 para casos uni y 
bilaierales.(23). 

Abramson y col. reponan en un análisis 
retrospectivo para comparar el manejo del Rb del 
peñodo 1951-1965 y 1966-1980 una reducción 
en el uso de enucleación primaria de 97% a 87% 
para los casos unilaterales y de 97% a 91 % para 
los bilaterales (24 ). El pronóstico guarda una 
íntima relación con la edad al diagnóstico 
(promedio 12 meses para los casos bilaterales y 
24 meses para los unilaterales). con las 
oponunidadea que tienen de ac:udir a servicios 
tru!dicos. con el estadío en que se detecta y sus 
antecedentes familiares. 
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MATERIAL Y METODO 

El presente trabajo es un análisis 
retrospectivo realizado en el Hospital General 
Cenuo Mc!d.ico La Raza. duranre el periodo de 

1989 a 1995 estudiando Jas características 
epidemiológicas de Jos pacientes pediátricos con 
Retinoblastoma (Rb). ~stos son pacientes vistos 
conjuntaincnre en los servicios de oncoJoafa y 
oftalmología y cuya edad va de O a 15 ailos. 

Se captaron 44 pacientes. sin embarao. 
por expedientes incompletos y ausencia de 
estudios histopatológicos como diasnósr:ico 

definitivo de Rb. se excluyeron 4 de ellos. siendo 
40 los pacienres incluidos en el estudio. 

Las variables que se estudiarút son las siguientes: 

1) Edad en la que se establece el diasnóslico clinico 
2) Edad a la que presentó el primer signo-síntoma 
3) Sexo. medio socioeconómico y lugar en descendencia 
4) Presencia o ausencia de antecedentes familiares de neoplasias 

en general y de Rb . 
.5) Ojo afectado 
6) Datos clínicos obtenidos en su exploración oftalmológica inicial 
7) Estudios de gabinete complementarios 
8) Estudio histopatolósico como diagnóstico def'"iniivo y 

esladificación 
9) Tratamiento oncoJósico y oftalmolóaico requerido 
10) Existencia de estudio aen6tico 
11) Estado actual de los pacienres. 

Los datos fueron procesados. analizados y finalmente presentados en 

forma de cuadros y grWi;as en la preseare tesis. 
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RESULTADOS 

Se captal'OD un toral de 40 pacienres. con Ja 
sipUenre presentación por afto de estudio: 4 casos 
en 1989. 2 c:asos en 1990. 4 en 1991. 8 para el allo 
de 1992. 9 c:asos siendo el mayor número para 
1993. 8 c:asos en 1994 y 5 en 1995. 

G~I. 

La distribución se1ún el medio 

soc:ioeconómico ~ z y Juaac que ocupan en 
la descendencia. Grt4/fe8 3. 

El sexo mú afectado es el masculino con un 
6$%-.• observ4ndose una relación bombre:mujer 
de 2: l. e- I JI~ 4. Ea c:uanro al ojo 
afectado se enconrraroa 2 pacientes con 
bilateraJidad. 22 mostraron afección del ojo 
derecbo y 16 izquierdos, es importanrc mencionar 
que esto hace un total de 42 ojos estudiados 
apupados en 24 ojos derec:bos y 18 izquierdos. 

No se observó correlación enrre las 
presentaciones bilaterales y la positividad en 
antecedente• para retinoblastoma. únicamente 
uno de eUoa refirió lla y abuela marema con 
neopJuia no especific:ada. 
~s,._ 

En c:uanro al srupo de edad m.ú afec:tado 
c:oasidenmos importante el c:onoc:er. PRIMERO 
ea cual de ello• ocurre el prilner siano o síntoma 

de Rb. esto seglln eJ relato de Jos padres aJ 
interrogatorio de inpeso y SEGUNDO con que 
frecuencia es realizado el diagnóstico de Rb ea 

cada uno de ellos. Ea base a Jo antes mencionado 
observamos que se presentó eJ primer sipo de 
Rb. en 21 pac:ienres (52.5%) en los primeros 12 

rncses de edad y eJ diaanóstico fu.! realizado en 
12 pac:ientes (30%). Para el arupo de 1-4 ai\os se 
refiere eJ primer siano en 17 pacientes (42.5%) 

y fue realizado el diagnóstic:o en 23 (57.5%). En 
eJ arupo de .!-6 atlos inició eJ cuadro en 2 

pacientes (5%) y se diaanosticaron 5 casos 
( 12.5%) y no se presentó ningún caso en mayores 
de 6 allos. 

""·~7)16. 

El primer signo de Rb. referido por Jos pad.Rs 
al in¡reso fue la LEUCOCORlA en 27 globos 
oculares (64.3%) ,el segundo es eJ estrabismo con 
7 óraanos (16.6%). sipiendo Ja maJa visión yel 
ojo rojo y doloroso con 2 casos respectivamente. 
3 alobos oculJtres con secreción. edema y 
enrojecimiento y sólo uno con proptosis y edema. 
en Ja~· 11 se especifican Jos halJazgos. 

A su ingreso en su aran mayoría (69%) se 
obcuvoc:omo visión NOPERCEPCION DE LUZ 
calificada por Ja ausencia de rechazo a Ja misma 

·~'º· 
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En cuanto a la descripción de los anexos 

únicamente 5 (12.5%) pacientes presentaron 

edema y 3 (7.5%) eritema siendo en el resto 
normales. La movilidad ocular se encontró 

anormal en 13 (31%) del total de los ojos 

estudiados siendo 12 de ellos exouopias y sólo 

una endouopia. 

c-:z. 

A la exploración del seamento anterior con 

lámpara de hendidura encontramos que el 64% 

de los pacientes ya presentaban leucocoria 
correspondiendo a 27 globos oculares. en seaundo 
lusar se observó rubeosis iridis en el 19%(8 

6rsanos) ~en tercer lugar edema comeal con un 
9.!5~ (4 globos oculares) y el resto conesponde 

a mesalocómea y aniridia. ·~• .11. La tensión 
inuaocular fue valorada digital y 

comparativa111Cnte en am.bos ojos. dada la edad 
de nuesuos pacientes y la dificultad h!cnica para 
realizarla tonometrfa por aplanación o identación. 
se encontró normal en 30 a;lobos oculares 
(71.5%). aumentada en 9 órsanosque represenian 
el 21.4% y baja en 3 alobos oculares (7.1%). 

~u. 

A la exploración de fondo de ojo se 
encontraron alteracioaes compatibles con Rb. en 
el 88.0'llo de los casos (37ojos) tales como masa 

retrocristaliniana que ocupa cavidad vítrea. 
or111UlÍZaCiones vítreas. DR abolsados. DR sólido 

y ~ en plano retiniano: en los ouos 5 ojos 

e 12.0'llo) no fUe posible valorar scpnento posterior 

por la presencia de hemorragia vítrea y edema 
comeal. 
v.,.. e,,.,,,. ~. 

El análisis de los estudios de gabinete 

realizados muestran que por ecografía y 
tomografía computarizada todos los casos de Rb. 

pueden ser diagnosticados y/o conoborados con 

una sensibilidad del 100% en nuestro estudio. 

reportándose en todos ellos la presencia de calcio. 
El gammagrama hepático y el aspirado de m&!dula 

osea fueron negativos para la presencia de 
metástasis y de células neopl4sicas en todos los 
casos. El estudio histoquímico de LCR y la serie 
ósea metastásica mostraron positividad para 

actividad tumoral y/o intlltnM:ión en un caso que 
se relacionó con un deceso y en los 39 pacientes 

restantes se reponaroo nonnales. 
CulMÜ04 

El repone histopatológico de tos globos 
oculares permitió estadificar el tumor 
obteniéndose los siguientes resultados: Estadio 1 

9 órganos (:Zl.4%). estadio O 20 ojos (47.6%). 
estadio m con 7 6rganos(l6.7%) y el estadío IV 
6 globos oculares e 14.3%). 

C-$ 

En cuanto al tratamiento empleado 

obtuvimos que 40 órganos fueron enucleados 
representando el 95.2%. otro requirió de 
excenteración y ouo de viaiJ.ancia con aplicación 
de crioterapia. 
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El manejo oncoló&ico consistió en aplicacion 
de quimioterapia ea 33 casos (78.69'). la 
aplicación de radioterapia en oao y en 8 de ellos 
terapia combinada. todos los pacientes continúan 
vigilancia por los servicios de oftalmología y 
oncolosía. 
G~•l3 

El estudio ae•tico desafortunadamente no se 
realiza rutinariamente. ya que en nuestta serie sólo 
en 16 expedientes enconttamos nota del servicio 
de aeDl!!llica. no siendo posible conocer las causas 
del porqlM! los 24 expedientes restantes no cuentan 
con dicho repone. De los 16 repones. en 3 se 
encontró mutación novo 44XY. en un caso 
bilateral pcnenecienre a los diapiosticados en 
1995 se repona autosómico dominante con 
deleciónencromosoma 13, 46XY del 13 (ql4) y 
en los 12 restantes sólo se reportan sin carga 
gen4!tica. 

Por el moanento se reponan como vivos sanos 
34 pacientes (85.CMIJ). vivo con sec:uelas 3 como 
son: cierre de Ja cavidad para colocación de 
conform.dcx-prdteaia posterior a exccnterw:ión en 
dos de eUoa y ea ocro caao a radiorerapia. Vivo 
con recafda 2 pacientes. lu cuales ocunieron a 
nivel de sistema nervioso y sólo se reponó una 
defunción que corresponde al sexo masculino. 

caso unilateral. izquierdo a quien se le realizó 
enucleación (16-06-1994) y posteriormente 
recibió quimio+radioterapia estando en control 
hasta el 1.5-07-199.5 que fallece con los 
diaanósticos de alcalosis metabólica y metástasis 
múltiples. 
c.-.. 
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PORCENTAJE DE CASOS POR AÑO DE ESTUDIO 

1!193 
22\ 

1919 
10I 

Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMRf 1989-1995) GRAFICA 1 pág.8 



DISTRIBUCIÓN POR llfDIO SOCKlECONÓlllCO 

Allo3% 

Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR (1989-1995) GRAFICA 2 pág.9 



DISTRIBUCIÓN SEGIÍll LUGAR EN 
DESCENDENCIA 

Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR (1989-1995) GRAFICA 3 pág.10 



Femenino llalcullno Total 
1989 1 3 4 
1990 1 1 2 
1991 1 3 4 
1992 3 5 8 
1993 3 6 9 
1994 4 4 8 

1995 1 4 5 
TOUI 14 26 40 

Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
.H.G. CMR (1989-1995) CUADRO 1 pág.11 



DISTRIBUCION POR SEXO 

ll 

am1wm 

aMASCUllllO 

Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastorna del 
H.G. CMR (1989-1995) GRAflCA4 pág.12 
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DISTRIBUCIÓN SEGON OJO AFECTADO 

AMBOS (2 PACIENTES) 
51 

DERECHO 
(22 PACIENTES) 

551 

Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR (1989-1995) 
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NEGATIVOS 

NITECEDENTES F~ NEOl'lASICOSIRETllOIUSTOllA 

w ~ ~ ~ ~ ~ ~ 

tUooDEP~S 

•RETINOBtMTOMA 

•NEOPIASICOS 

Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR (1989-1995) GRAFICA6 pág.14 



Edld en 11 que se pmtnta el primer signo de Rltinolllaltoml 

H 
42'11 

5-6 
5'11 

0-6 

~~T' 
1 0-6 1 7-12 1 1-4 1 5-6 1 7 -15 1 

Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR (1989-1995) GRAFICA 7 pág.15 



Edld en la que se mllib el Olagn6tlco de Rttlnoblastoma 

7-12 
25\ 

Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR (1989-1995) GRAFlCA 8 pág.16 



OJOOfR. 

ter. Signo referido al /ngtelo del Paciente 

lllEllCOCaM 

IESll!.-> 

DIWAllS<lN 

ICllORO.IOYOO.OROSO 

1 l l IF!!a'TOS/SYEIQll 

ISECRSXlH,EIQllY-

OJOIZQ 

t"' r .. • •'°"' "'~''P"J.~--. -~.~~~ 

llllCOCa.l a... llU OIO-Y _., IECIEIÓllBllll .. -- - ,_ 
l OJ>DBt 16 4 o 2 1 1 
1 OJ)IZQ. 11 3 2 o o 2 

Fuente:E.xpedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR (1989-1995) GRAFICA 9 pág.17 



~ 2t 1 4 o o u 

30..-~~-~~~~~-------------, 

25 

INo-llZ 
IRechmllZ 
losip-11111ioM13llcms. 

!-----------------; \D-dellllllOalnt. 

11cn-.... <1e2m. 

Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR {1989·1995) 
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en 
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~~ 

r-~ 
:;-> 

0'3 :Jl _c:J 
t!;! 
r-

• ".-1 .... - ~.1.-"r--r''~.....-,-......;r....,--.~.,..~ ,., .. ,. 1 

l!iJlllM;J-';,;'-~, · 1 · SINM.miiiifT'iDfA(piaQrJSJ 

1'.m ~ 1 ~ 1 ~: 1 ~ -, 

··"i'·~m111~.~ 

o.o .. 0.1. 
EXOTROPIAS 8 4 

EM>OTROPIAS o 1 
SIN ALTERACION 16 13 

TOTALES · 24 11 

e; ·.:.J 
-~ r,, 
...., C'I 

~ ,,,, Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR (1989-1995¡ CUADRO 2 pág.19 



llEG.11.0COftNEA 
51 

Prilqll lllllllqo "' ...... lllllliGr .... ~ inicill 

ANIRIOIA 
2'l 

~ ... ;.r .... , l._,. -. ·n· 11:.'... 1,: ....... ~~ 

\E\ICORIA BlEIA 
llEGALOCQRtEA AUllEOSIS NRllA 

TOTN.llE 
CORNEN. OJOS 

l llo.DEOJOS 27 4 2 • 1 42 
1 l'alCMAJE l4'fo 9.50'!. 4.110'!. 19% 2.70'!. 100'!. 

f uenta:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H. G. CMR (1989-1995) GRAFICA 11 pág.20 



NORIML 

BAJA 

AUMENTADA 

o.o. 0.1 
AUllENTADA 4 5 

. BAJA 1 2 
NORllAL 19 11 

TOTAL 24 18 

10 12 

TOTAL 
9 
3 
30 
42 

14 16 18 31 

~ 
~ 

Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR (1985-1989) GRAFICA 12 pág.21 
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HALLAZGOS EN EL FONDO DEL OJO 

o.o OJ 

ICOIFATIBLES 

llNCOIFATIBLES 
(Notspo&jjeapbw). 

lfü_ilt~liUMiiJW.WGOSENaJEOM!Q@OJCM!ti'íjf;ll 

ALTERACIONES o.o. O.L TOTAi.OJOS 

COlllATB.ES 22 15 37 
INCOll'ATllW (No 

• .. 2 3 5 

Fuente:Expediente clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR (1989-1995) CUADRO 3 pág.22 



,r ..... -~ . 
~-·- · .. :·:·:~i\ ·.,~:/;,··_:~~·~--~:~-~)~ 1 -. :. :·z7 07·:,~:~:.~~-

--- Rlpoltldl .. 
~con llludlo~ 
··~ . norml 

o.o. 0.1. o.o. 0.1. 

ECOGRAFIA 24 18 

TAC. ORBITA Y GLOBO O. 24 18 

GWGIWIA HEPATICO 24 18 

GWGRAllA CEREBRAL 2 1 22 17 

ASPIRADO DE MEDULA OSEA . 24 18 

ESTUDIO DE LCR 1 23 18 

SERIE OSEA METASTASICA 1 23 18 

Fuente:Expedientes clinicos de pacientes pediatricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR (1989-1995) 
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' " "' IV T atal de ojos 
tSIUdiadas 

a b e d e a b e d 

9 9 2 6 2 1 3 1 2 1 6 

9 20 7 6 42 

Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR (1989·1995) Cuadro 5 pág.24 
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Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR (1989-1995) GRAFICA 13 pág.25 



MASCULINO FEMENINO TOTAL % 

VM>SANO 23 11 3' 85% 

VM>CON SECUELAS 2 ' 3 8% 

VM> CON RECAl>AS o 2 2 5% 

lllERTO f o f 2% 

Fuente:Expedientes clínicos de pacientes pediátricos con retinoblastoma del 
H.G. CMR(1989·1995) Cuadro 6 pág.26 



DISCUSION 

Este estudio analiza Jas características 
epidemiolóaicas deJ Rb. en Ja población 

derechobabienre del H.O. C.M.R. l.M.s.s. el cual. 
es un hospital de concentración. pennitit!ndonos 
identificar y/o corroborar Jo referido en diversos 

artículos. por ejemplo. se describe es más 
frec:uente en Jos menores de 4 allos( l, 16. J 7) y 

en nuestra serie no se presentó ninaún caso en 
los mayores de 6 a11os. La tasa de los hombres 

excedió a la de las mujeres. generalmente por 1.8 
veces alln cuando no se repona predilección por 
sexo (21). 

El antecedente de Rb. en familiares ocunió 
en dos pac:ientes, uno en el allo de 1990. con 

afección del ojo izquierdo. esl&dlo De y retlriendo 
2 hennaaos con Rb. el diaanóstico se realizó a la 
edad de ~ aftos y su estudio gent!tico reponó 

mutación novo 44xy. El otro caso fue detectado 

en 1991. con afe=ión del alobo ocular izquierdo. 
estadio Dd.. con el antecedente de una Ua paterna 
con Rb, su diapóstico se realizó a los 5. 7 atlos 
de edad y en este caao no se realizó estudio 
aent!tico. Ea Ja literatura se describe que los 

pac:ieates con Rb.u.ai.Jateral ea los primeros 6 

meses de vida pero con antecedente familiar. se 
consideran coa factor de riesao para desarrollar 

un nuevo tumor intraocular ~espull!s de ser 
tratados ( 16). nuestros casos son niftos mayores. 

Obtuvimos dos pacientes con afección 

bilateral. uno en 1992 femenino. a quien se Je 

realizó el Dx. a los 7 meses de ~dad. sía 
antecedentes neoplásicos y con estadio Da en 
ambos ojos. tratamiento oncológico con 

quimioterapia y oftalmolóa"icamente enucleación 
de am.bos globos ocuJares. por el momento viva 

sana. El segundo caso es masculino con Dx .. a Ja 

edad de 2 meses. sin antecedenres neoplásicos. 
cOn estadio en ojo derecho l y para eJ ojo 
izquierdo Da tratado con enucleación bilateral y 
quimioterapia. Su estudio genético conf"umó Ja 
deleción del cromosoma 13 en su brazo largo. 
banda 14. Lo anterior corrobora lo descrito en 
diversos artículos con respecto a las 

características de Jos casos bilaterales ( 1.3.4,24). 

En Jos estudios de Pratt et all. el aspirado de 
médula ósea. se interrelaciona con estadios 

avanzados de la enfermedad cm y IV). en nuestra 
serie no existió positividad. en ningún paciente. 
Ademú. se repona que en menos del 109& de los 
casos se desarrolJaráa metástasis y algunas se 
detectan posunonem: Jos sitios más frecuentes 
son la órbira y los huesos deJ cráneo (25) ea 
nuestro esrudio 3 pacientes mostraron alteración 
del gammagrama cerebral. Una paciente sexo 
femenino con afección del órgano derecho. con 

Dx. a los 23 meses de edad. refieren Jos padres 
Jeucocoria (reflejo blanco) desde los 4 meses de 
edad: se realizó :nucleación con quimioterapia y 

en el repone se describe una lesión ocupante en 
hemisferio izquierdo probable metástasis, 



posteriormente se realiza ultrasonido 
transfontanelar que corrobora su presencia. 
Actua1111ente viva sana. Otro caso. un paciente 
masc:uüao con Dx. a los 1' meses y que inicia su 
padec:imiento aJ mes de edad con leucocoria en 
ojo derecho, se reponó con patoloaía metasrúica 
a nivel de hemisferios. se le realizó enucleación 
con quimioterapia y actualmenre vivo sano. EJ 
tercer caso correspondió a un slobo ocular 
izquierdo sin antecedentes neoplásicos.el repone 
manifesró infiltración a hemisferio cerebral y 
órbita izquierda. se realizó enucleación y 
posteriormente se aplicó quimioterapia y 
radioterapia.. por el momento vivo con recaída .. 
Por lo referido en ottos estudios (2.!5) consideramos 
muy imponante realizar estudios posteriores en 
Jos que se correlacione la descripción 
histoparolóaica con los estudios de aabinere para 
darles mayor imponaocia. 

Aun cuando en las series del Dr.Abramsoa et 
al. se observó una disminución en los aftos 
recientes para la enuc:Jeac:ión. en este estudio, el 
95~ de Jos p-.:ientes fueron tratados asr y sólo se 
realizó una exenteracióa y una aplicación de 
crioterapia, teniendo basta el momento una 
defunción, do. recafdaa y tres pacientes vivos con 
secuelu, Jo cual puede ser considerado como 
bueno, ya que se reporta que aproltimadunente el 
.5~ de Jos pacientes amados conaervadoramente 
desarrollañn .-túrasis en oposición a Jos lrlWldos 
con enucleac:ión, la cual es considerada como 
se_. y efectiva en Jos casos de Rb. unilateral y 
bilatenl. 



RESUMEN 

En el presente trabajo se estudiaron Jas 
características epidem.ioJóaicu del Rb. en Ja 
población pedi4trica del Hospiral General Cenll'O 
Ml!dico La Raza del f.M.S.S. duranre el periodo 
de 1989 a 1995. Con el objetivo de identificar el 
componamiento epidemiológico del Rb. en 
nuesua población. 

El universo de trabajo. son todos los pacientes 
menores de 15 atlos detectados en Jos aftos de 
estudio ya referidos. cuyos expedientes se 
encontraron completos y su Ox. haya sido 
fundamentado con estudio histoparolóako. Con 
eJJo se obtuvo UD ¡irupo de 40 pacientes Y 42 

globos oculares. 

En promedio se captaran .5 + -1 caso por ali.o 
y se observó predilección por el sexo m.úculino 
(6.5%). La mayoría de los pacientes tenía un nivel 
socioeconómico medio y el ór.aano derecho fue 

eJ más afectado (57~). El primer siano se 
presenrd en Jos primeros 12 meses de vida 
(52.5%) y ninsun<> en Jos mayores de 6 allos de 

edad. Los p-1res refirieron como primer siano 
wa reOejo blanquecino (leucocoria) en el 64.3%. 
estrabismo en el 16.7~. secreción. edema y 

eritema en el 7.191.r. Ja mala visión en el 4.8~ 
isual que el ojo rojo y doloroso. Sólo el 2.4% 
refirió proptosis y edema. 

En eJ 30% eJ diagnósrico se realizó en Jos 
primeros 12mesesdeedad.con mayoría(.57 . .5911) 
para el grupo de 1 a 4 ados de edad y sólo el 
12.5% en el grupo de mayores de 4 a 6 ados. 
Unicamenre 2 pacienres ref"uieron antecedcnres 
familiares para Rb. de los 6 que renian 
neop14sicos positivos y se observó que Ja mayoría 
eran productos de Ja primera y segunda gesras 
(6091\). 

A Ja exploración oftalmológica se dererminó 
que el 69% de Jos globos oculares NO rechuaba 
estímulo luminoso. el 21 % rechazaba luz y sólo 
un 10% seguía la luz a 30 cm. En cuanro a los 
anexos en el 12.5% se enconuó blefaroedema. 
en 7 • .5% erirema y en el 80% normales. Se 

encontró exottopia en 12 globo~ oculares. en 1 
endotropia y 29 sía alreraciones en Ja movilidad 
ocular. AJ expJorar el segmenro anrerior el 64% 

mostró Jeucocoria. el 19% rubcosis iridis. el 9 . .5% 
edema comeal. el 4.8% megalocómea y el 2. 7% 
aniridia. Se encontró hipenensión ocular en 9 

globos oculares. en 3 hiporensión y 30 globos 
oculares con ronometría digiral y 

comparativamente nonnal. En Ja exploración del 
fondo de ojo. fu.e posible sospechar el diaanóstico 
por las alrerac:iones observadas en el 88.891& de 

Jos casos y en el resto no fue posible expJorarlo 
por alteraciones en orras estnacnuas. 



Los esrudios de aabinere como Ja 
ecoarafía y Ja romografla nos 
proporcionaron daros compatibles con Rb. 
en el 100% de los pacienres. El 
gammaarama hepático y el aspirado de 
mc!dula ósea file nea:ativo en el 100% de 
los pacienres. El esrudio de Uquido 
cefalorraquídeo (LCR) y Ja serie ósea 
me1as14sica mosrraron alleración en 1 
pacienre unicamenre y el gammagrama 
cerebral fue positivo a infiltración en 3 
pacienres. El repone his1opa10Jógico y Ja 
valoración por oncopediatrfa permilió 
estadificar el rumor obleni~ndose para el 
esrad{o I (21 %) 9 6r11anos. para el U ( 
47.6'!1>) 20 11lobos oculares. En el esladio 
m (16.6'll>) con 7 ojos y en el IV ( 14.8'll>) 
con 6 a:Jobos oculares. 

En cuanro al tratam.ienro empleado. Ja 
enucleación se realizó en 40 globos 
oculares. Ja ex.cenreración en ouo y Ja 
criorerapia ea otto. Sólo en el 40% de Jos 
casos se realizó eswdio a:en4!tico y de ellos 
Ja mayoría se reponó sin caraa a:enc!tica. 

Ahora se repona el 85% (34 casos) de 
Jos pecientes vivos sanos. el 8'111 (3 casos) 
vivos con secuelu. el .59' (2 casos) vivos 
con recaída y un .,_:ienre que reprcsenra el 
2'll> finado. 

Como conclusiones podernos decir que 
se requieren de estudios posteriores para 
correlacionar con mayor precisión rodas Jas 
caracrerísti<:as epidemiol611i<:as del Rb. y 

mejorar así Ja arención prestada a cada caso. Por 
ejemplo. Jos datos cJinicos iniciales. la edad. Jos 
anrecedentes. el esradío y el manejo detenninan 
el componamiento y sobrevida de cada caso. 

La sobrcvida en U!nninos generales es buena. 
sin embargo. se podría mejorar Ja caJidad de la 
misma sí se disminuyera el número de 
enucleacjones y c!sro se lograría con la revisión 
miituciosa y general del recic!n nacido y sus 
primeros ailos de vida permitiendo realizar 
derecciones a edades más tempranas. con estudios 
genéricos compJeros. con el seguimienro y 
educación familiar y sobre lodo. insistir a Jos 
trabajadores en salud que eJ. envío aJ mc!dico 
oftalmólogo se debe reaJizar inmediatamenre y a 
la menor sospecha de Rb. 

En la Hrerarura se ha dado vaJor pronóstico 
para el desarrollo de metástasis a la relación que 
exisle entre eJ. grado de invasión a coroides, borde 
libre qu.inírgico de nervio óptico y esuucruras 
extraoculares con Jos esrudios de exrensión~ 
siendo necesario realizar orro protocolo de 
invesrigación para conocer ésla relación en 
nuestros pacienres. 



REFERENCIAS BmLIOGRAFICAS 

1. Ellswon RM. Boxrud CA. Retinoblastoma. In: Duane ·s ed Clinical OphhthalmololJY Philadelpbia 
USA Lippincon 1991; 3:(3.5) 1-19. 

2. KoudsonAG Jr. Mulation and cancer. statistical srudy ofretinoblastoma. Proc NatAcad Sci 1971; 
68 (4) : 820-3. 

3. Cavenee WK. Dryja TP. Phillips RA. et al: Expressioo of recessive alleles by chromosomaJ 

mec:banisms in retinoblastoma. Nature 1983: 30.5:779. 

4. Funs YK. Mwphree AL, T'Ang A. et al: Structural evidence for the authenticity of the human 
retinoblastoma gene. Science 1987; 236: 16.57. 

S. Tsokos M. Kyritsis AP. Cbader GJ. Trie be TJ. Differentiation of human retinoblastoma in vitro in1:0 
ceU types with characteristics observed in embryonal or mature retina. Am J Pathol 1986: 123:542-

.52. 

6. Smitb PJ. Ablen OA. Sheridan I'W. Histopalholoaical and tissue culture studies of a melanizing cell 
line derived from a retinoblastoma. Pathology 1983; 15:431-.5. 

7. Shuanasboti S. Cbaiwun B. Kas.antiku.l V. A study of 39 retinoblastoma wilh panicular reference ro 
morpbololJY, ceUular diferentiation and tumor origin. Histopathology 1989; 1.5: 113-24. 

8. Tarlton JF. Eaary DL. Immunobistological charactcrisation of retinoblastoma and related ocular 

tissue. Br J Opb1balmol 1990; 74: 144-9. 

9. Shielda JA. Retinobluioma. ID: Diagnosis and management of intraocular tumors. St Louis: Mosby 

1983; 437-96. 

JO. Messmer EP. Font RL. Kikpatrick JB. Hopping W. Imm.unohistocbemical demonstrar.ion of neuronal 
and aatrocytic diJferentiatioa in retinoblastoma. OpbthalmololJY 198.5; 92: 167-73. 

u. ~-Fem"'1dez F. Lopes MB. Gan:ra-Fenindez JM, et al. Expressioa of developmentaUy 
def"med retinal pbenocypes in tbe bistogenesis of retinoblastoma. Am J Pathol 1992: 141: 363-75. 



12. Moloar ML .. Scefansson K. Marton LS. Tripalhi RS. Molnar GK. lmmunohistochemisuy of 
retinoblastomas in humans. Am J Ophthalmol 1984;97: 301-7. 

13. Nod< TM. Schwanz TL. Doshi HM. Millecchia LL. Retinoblastoma.. ceU of orisin. An:h Ophthalmol 
1995:113: 791-802. 

14. Vrabec T. Arbizo v. Adamus G. McDoweU JH. Harsrave PA. Donoso LA. Rod ceU-spec:ific antisens 
in retinoblastoma. An:h Opthalmol 1989; 107: 1061-3. 

15. Bogenmann E. Lochrie MA. Si.man .MI. Cono cell-specific genes expressed in retinoblastoma. 
Science 1988;240: 76-8. 

16. Abramson OH. Gamell LS. Ellsworth RM. et al. Unilateral retinoblastoma: new intraocular tumors 
after treatment. Br J Ophthalmol 1994;78:678-701. 

17. Tamboli A. Podsor MJ, Horm IW. lncidence of retinoblastoma in the United States: 1974 throush 
1985. Arcb Ophthalmol 1990:108: 128-32. 

18. Knudson AG. Hethcote HW. Brown BW. Mutation and childhood cancer: A probabilistic model for 
tbe incidence of retinoblastoma. Proc Nat Acad Sci l 975;72:5116-20. 

19. Hetbcote HW. Knudson AO. Model for tbe iocidence of embrional cancers:·Application to 
retinoblastoma. Proc: Nlll Acad Sci 1978; 75: 24453- 7. 

20. McWhirter. Bacon JE. lncidence of childhood tumon in ~nsland. Br J Cancer 1991 ;44: 637-42. 

21. Bras o. Cole A. Ashmeade-Dryer A. W-r DC. Repon on 151 childhood mallsnancies observed in 
JlllD&ica. J Nlll Can lnst 1969;43: 417-21. 

22. Abr....- DH. EUsworth RM. GrumbKb N. Buckbout LS. Haik BG. Retinoblastoma: correlation 

between - - diaposis and survival. J Pedi111r Opbtbalmol Strabismus 1986;23: 174-7. 

23. Du4poa J. Retinoblastoma- uends in conservative manapmenL Br J Opbtbalmol 1995:79:104. 

24. Alxaauon DH. Niksarli K. EUsworth RM. Servodidio CA. Cbansins trends in the manasement of 
retinoblucoma: 1951-1965 vs 1966-1980. J PedilllrOphtbalmol Strabismus 1994:31:32-7 

25. Karciaslu ZA. Al-Mesfer SA. Abboud E. Jabak MH. Mullaney PB. Workup for metastatic 
retinoblucoma. A review of 261 patients. OpbthalmoloSY 1997:104:307-12 pAg.32 


	Portada
	Índice
	Introducción
	Material y Método
	Resultados
	Discusión
	Resumen
	Referencias Bibliográficas



