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I N T R o D u e e I o N 

El retinoblastoma es el tumor intraocular más 

1/20 000 6 1/30 000, según los autores. En los últimos 

anos ha experimentado un aumento de la frecuencia debitlo a 

que, al disminuir la mortalidad hay más supervivientes, 

aumentando la incidencia hereditaria ya que los hijos de 

los supervivientes p:..ied'3n presentarlo en porcentaje mayor. 

Probablemente la presencia de radiaciones ambientales 

aumenta también la frecuencia. (1) 

En cuanto o.l sexo, no hay diferencias 

significativas aunque la mayoría de las estadísticas dan 

una 1nc1denc1a ligeramente mayor en varones. La edad del 

diagnóstico varia según las condiciones sociales del área 

estudiada. En Estados Unidos la máxima frecuencia se situa 

alrededor del ano y medio de edad. El tumor puede existir 

en el recién nacido. Hay casos descritos en prematuros 

diagnósticados durante la estancia hospitalaria y que ini-

cialmente fueron .lnterpre ta dos como fibroplasia 

retrolental. ( 2' 3) 

No obstante la edad de máxima frecuencia se situa 

en general, hacia los dos anos. A partir do los 4 anos la 



incidencia desciende notablemente y apartir de los 4 anos 

es excepcional, aunque descritos casos más tardíos incluso 

en adultos. 

Los casos bilaterales son más precoscs siendo el 

porcentaje de bilateralidad del orden de un 20 a 30%, 

En cuanto al factor hereditario, se considera que 

el mayor ntlmero corresponde a los casos de tipo 

esporádicos y son mutaciones espontáneas ya como 

mutación somática o mutación germinal. La mutaci6n 

somática es la más frecuente del orden del 80-90% de todos 

los casos esporádicos y se considera que estos son los 

casos que no se transmiten. Los casos de mu tacidn germnal 

son transmitidos aunque con penetración lncumvl~ Lu :t -::r. 

ellos la frecuencia <le casos bilatcr.:ll.:!s es mayor. La 

herencia en el retinobl<1stoma se admite como de tipo 

autos6mica dominante pero con b.:ija penct.ración de ~oLt::= 

gen. Se considera que el promedio de penetración de éste 

gen es del 60-80%, es decir que el cromosoma anormal está 

presente en 100 individuos solo 60 ll ea presentarán el 

tumor, pero todos actuarán como portadores. La penetración 

varia con la presentación clínica. El esporádico bilateral 

(mutación genética) tiene un lOO't. de penetraci6n por lo 

que sus hijos ticne:n un so~ de probabilidades de 

desarrollar el tumor. 



Una vez constatado el carácter hereditario del 

retinoblastoma se ha intentado localizar en qué cromosoma 

y en qué locus se halla el fallo genético, y se ha 

descrito la asociación del retinoblastoma con alteraciones 

brazo largo del cromosoma 13 ( 13q-) h•l sido descrito 

asociado con rctinoblastoma por distintos autores. (4,5) 

Las estadísticas acerca de la mortalidad por 

retinoblastoma varian de acuerdo el grado de desarrollo y 

cultural del ár.ea estudiada, no sólo por los medios 

terapéuicos sino por la prccasidad del diagnóstico. Asi en 

paises desarrollados hay una mortalidad del 25% de los 

pacientes y, en cambio, en países subdesarrollados la 

mortalidad alcanza hasta el 95~. 

Los factore5 que influyen el pronóstico son: Edad: 

es más grave cuanto más pequef'\o es el nif\o. Las formas que 

aparecen en nifios mayores son de mejor pronOstico. 

Bilatt!ralidild: Los tumort:'?S que a(ectan a los dos 

ojos son de peor pronóstjco que los unilaterales. 

Los de tipo epitcliodc mds dif~renciados también 

llamados retinocitomas, se calracterizan por las rosetas 

de Flcxner-Wintcrstciner y las rosetas de lfomer Wright que 

es similar, excepto que en lugae de tener un centro claro, 



presenta un triángulo de fibras centr.:iles, son de mucho 

mcior oron6stico q11P 

indiferenciado. S:ln embargo el diferenciado es resistente 

a la ü.·radiación. El término de pseudorroseta, se ;.itiliza 

en ocasiones para designar la!'O acumulaciones de células 

tumoral~s alrrededor de los vasos sanguíneos o alrrededor 

de pequel'\as dreas de nP.crosis. La tasa de mortalidad de 

loe p.:icicn tes qu~ pr~oen tan abundan tes rosetas en la 

tumoración es de un 8%, en comparuci6n con el 40% en los 

pacientes con tumores mal difercnciadon. 

La invasión coroidea masiva, representa un factor 

un 15% de pr:icientes tr~ta:dos con éxito de .rct.inoblastoma 

bilateral desarrollan con posterioridad otra neoplasia 

distinta. ( OStCOsarcoma <lel [~mut·). (6, 7) 

También ne ha observado el desarrollo de varios 

tipos de tumores sarcomatosos de la orbita, tras ln 

irradiación para el tratamiento del retinoblastoma. r.a 
invasión del nervio óptico, cuando se produce más allá del 

punto de transección quirúrgica, se asocia a una tasa de 

mortalidad del 65%. Si el nervio óptico no se halla 

afecto, la tasa de mortalidad es solo del Bli, y si el 

tumor afecta la lámina cribosa la tasa de mortalidad 

aumenta hasta un 15% aproximadamente. 
{ 8) 



SIN'l'OMATOLOGIA: Generalmente el proceso pasa 

inadvertido hasta q•1i:.> .:?.';.'.:tnzu, en su inicio, inadvertido 

. hasta que avanza Jo suficiente como para dar lugur a 

signos observables por los familinres del ninn .-J•J-:~ ~::-:..:~;:;; 

entonces al oftalmólogo. r.l sign·l clasicamcnte Ucscrito es 

e~ de la leur.ocoria, presente en el 70% de los pacientes, 

en un 20~ se oUse.r\.·a el estrabismo o, a veces nistagmus. 

En tercer lugar, en cunnto a frecuencia, aparecen signos 

inflamatorios del polo anterior. La reacción inflamt:.toria 

es debi<la a hemorragia o necrosis espont.1'ncd c.1el tumor o 

bien a glaucoma secundario. Cuando hay mucha necrosis se 

puede producir una pc..noftalmitis y celulitis orbit.:iria.' Bn 

estos casos, el vítreo está tan turbio que el tumor puede 

ser practicamente inobservable. Otron signos comunes 

aunque menos frecuentea son: ani ~nrn!"i;: ~ .:,...,!J..:rt::>al:i de 

midriasi::;, helerocromia del iris, rubeosis iridis, hipcma 

o proptosis. {9,10,11) 

El aspecto oftalmoscópico puede ser diferente 

seqún n~ 1-r.=ttt.:~ ~~ un Lumor. endofitico o exof.ítico. El de 

tipo endofÍt.i.co af P.cta las c.:ipas internas de l.:::i retina y 

crece h.:icia adentro, es el más característico, de co.lor 

crema o rosado, según su grado de vascularjzación. Aparece 

como una niasa nodular, como una coliflor, de suµ~rflcie 

elevada sobre el plano de la retina. Puede habPr exudados 



y hemorragias en su superficie. Otro hecho característico 

es la presencia de depósitos de calcio, que generalmente 

son visibles a oftalmoscopia. El de tipo exofítico se 

d~:;::.::::-.:-c.!..!..:. h.:i.::id i.d1:1 cttpas externas. La extensión será 

subretiniana y, por tanto producirá un desprendimiento de 

retina generalmente total, oftalmocópicamente más difÍcil 

de ver. 

Reese-Ellsworth di sena ron una clasificación 

pronóstica, la cunl habla del período evolutivo, tamai'\o 

del tumor. Está consta de 6 grados. (12,13) 

r.a evolución del retinoblastoma depende 

fundamentalmente del número de íocos, variedad del tumor. 

L<=>s [uL mab exor i ticas invanden particularmente la 

coroides, por lo cual su clis'-!!minacíón hemática ocurre más 

pronto. Las formas endof íticas afectan más pronto el 

vitreo y otras estructuras oculares. En cuanto al grado de 

.invasión del nervio óptico, si sobre pasa lOmm, por detrás 

de la lámina cribosa se afectan los espacios 

subaracnoideos, extendiéndose rápidamente al Sistema 

Nervioso Central (SNC). Pinalmezite, además además de la 

propagación directa a órbita o intracrancal, ocurren 

metástasis a distancia, óseas o viscerales. La invasión 

orbitaria facilita la cli:lcminación por vía hemática o 

linfática. 



Para realizar el diagnóstico de retinoblastoma, es 

necesario elaborar una historia clínica completa, haciendo 

enfasis en los ilntecedentes hereditarios y perinatales. 

Exploraci6n oftalmol6gica.. ( 1.4 \ 

Es indispensable de auxiliarse de éxamenes de laboratorio 

y gabinete parn corroborar el diagnóstico .. RcJdiologia: en 

el 75% de los casos se observan áreas calcificadas, que se 

consideran patognomónicas, adem~ís de poder poner Ue 

manifiesto alceraciones a nivel del aglljero óptico, en 

caso de que éste se encuentre alteradc .. La tomografía 

axial computarizada (T1\C), tiene la ventaja de valorar 

aparte de las estructuras óseas, las partos blandas, y el 

trayecto del nervio óptico, este procedimiento no es solo 

útU para el diagnóstico sino par.:i el control<.'.lr la 

evolución .. La ecografía en sus dos modalidades A y n Sean, 

permite realizar el diagnóstico de una masa tumoral 

intraocular, además de ecos de alte reflcctividad dada por 

los depósitos de calcio. adem~s <le q111~ ;ilgunnc:: r;tc::nc:i ""~ 

relaciona con desprendimiento de retina. 

Además se puedP realizar una punción de la cámara 

anterior, para dete1·minur la concentración de láctico 

dcshidrog<S!nasa en canos de duda, transi.luminación, 

excreción urinaria de ~cido vanilm~ndcilico y homovan!lico, 
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flurangiograf.ía retirliana, aunque éstos se realizan con 

menos frecuencia. Se realizan otros exámenes de 

gabinete y laboratorio COO ~· f:itt C.~ Qj Al]HÓSticar 

metástasis como son: Punción lumbar y de médula 6sea, 

gamagrama cerebral, ultrasonido abdominal, serie ósea 

metastásica, biometría hemática completa, transaminasas 

séricas y exámen general de orina. (15) 

El tratamiento del retinoblastoma ocupa un lugar 

importante, ya que por sus carácteristicas malignas deberá 

ser agresivo, siendo quirúrgico en la mayoria de los 

Casos, y conservador en un poco porcenjate siempre y 

cuando reu11a11 c¡:oitc:=io~ i::>q!_"lPc{ficos. Existen un gran 

número de opciones y el métod.o a elegir dependerá del 

tamafto y extensión del tumor, si es uni o bilateral. 

Enucleación: Es el método tradicional, está 

indicada en tumores unilaterales, de más de 10 diamétros 

papilares, con afécci6n del nervio óptico en su porción 

prelaminar, y ojos sin visión por dano macular. Aunque si 

los dos ojos se hallan afectos y en estadio avanzado 

deberá enuclearse ambos. 

Vaciamiento orbitario: Se realiza en aquellos 
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paciente con extensión extraocular, ya sea a nivel 

orbitario o a nivel del sistema nervioso central, ésta 

cirugía se encuentra indicad~. 

Fotocoagulaci6n: está indicada en tumores pequenos 

que no comprometen la mácula o el nervio 6ptico. 

Contraindicada en casos de siembra vítrea y tumores que 

incluyen la mácula, invasión coro idea y pars plana. Se 

utiliza más frecuentemente el arco de xenón, aplicando dos 

coronas alrededor del tumor. Pueden ser necesarias 2 6 3 

sesiones. También-puede ser utilizado el laser de Argón en 

tumores de 4 diametros papilares o menos. 

~riot:erapia: Se utilizan tres sesiones en tumores 

anteriores sin que lleguen a la pars plana, y en tumores 

de 4 a 10 diámetros papilares. (16,17,18) 

Finalmente la pieza operatoria es enviada al 

pat6logo, quien es el que realiza el diagnóstico 

definitivo, reportando la. clase de tumoración como bien 

diferenciado y mal diferenciado, asi mismo refiriendo los 

sitios de invasión extrarretiniano, con ello se clasifica 

el grado de extensión tumoral y se da el tratamiento 

oncológico complementario¡ ejem: 



10 

Grado I: Tumoración confinada a retina. Tratamiento: 
observación unicamentre. 

Grado II: Tu!llorai:-ión con infiltración focal a coroides. 

Quimioterapia con 1 ó 2 medicamentos. 

Grado III: Tumoraci".Sn con infiltración a diversos puntos 

a nivel intraocular. Quin1loterapia con 2 ó 3 medicamentos, 

radioterapia opcional. 

Grado IV: Metastásis extraoculares. Radio y quimioterapia. 

Con éstas medjdas tcrnpéuticao, se procede a 

vigilar ics~.rechamcntc :il 

l~boratorio ~abine te 
paciente, con lo::. cx.:írn~nc~ de 

ya mencionados en forma 
rutinaria. En pacientes completamente asintomáticos se 
vigila a los pacientes por espacio promedio de 3 años. 

El objetivo de este estudio es; el de conocer los 

síntomas y signos, mÁtodos diagnósticos en pacientes con 

retinoblastoma. '!'ambien valorar si tueron detectadas en 

forma oportuna las metastásis y cual fué lñ mortal icJ."1.d en 

nuestro hospital. (19,20) 



11 

MATERIAL Y METOOOS 

El proscnte estudio fué realizado en el Uo::lpital 

General Centro Médico "La Raza", servicio de Oftalmología 

en el período comprendido de enero de 1998 a diciembre do 

1991. 

!"ueron incluidos en el estudio pacientes dC! ambos 

sexoE' cualquier edad, con sospecha clínica de 

retinoblaztoma. Se realiz6 historia clínica completa asi 

como cxámen oftalmológico com~leto. 

ñ luJui:; los pacientes se les exploró la agudezñ 

visual, se rcvis.:iron con la lámpara de hendidura, 

fondo de ojo con oftalmoscopio directo e indirecto. Dentro . 
de los exámenes de laboratorio y gabinete para realizar el 

diagnóstico se realizaran: Ecografía, tomografía axial 

computarizada, gamagrama cerebral, serie ósea metastásica, 

ultrasonido abdominal, punción lumbar y de médula 6sea, 

biometr!a hemática completa, exámen general de orina y 

transamlnasas séricas. 

Interconsultas a los servicios de Oncopediatr!a, 

Genética, medicina nuclear y Radiología. Finalmente una 
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vez realizado el diagnóstico clínico de retinoblastoma, se 

realizó el tratamiento oftalmológico indicado. Enucleación 

o vRciami~nto orbitario seqún fuer~ el c~~o. Criotern9ia o 

fotocoagulación en los casos conservadores. La pieza 

operatoria fué t:!nviada a patología para conf irmaci6n 

diagnóstica y detcrmir.ar el grado de extensión tumoral. El 

patológo clasif ic6 el tumor en grados para que el servicio 

de pediatría diera el tratamiento oncológico 

c0mplcmentario. 

El estudio fué realizado en forma retrospectiva, 

transversal y descriptiva utilizando el método estadístico 

de la xz. 

RESULTl\DOS 

Se- diagn6sticaron un total d~ 77 retinoblastomas, 

retirandose del estudio 27 casos por abandono del 

tratamiento. La frecuencia para el sexo masculino íué del 

54% y femenino el 461. {gráfica l}. 

Para el ojo derecho (OD) es del JO'!, ojo izquierdo COI) 

44%, y para ambos ojos (AO) es del 26\.(gráficd 2.) 

En cuanto a la sintomatología, se anotó como signo 
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principal, aquel que llegó refiriendo el familiar como más 

alarmante. Leucocoria 53%, estrabismo 46%, proptosis 4% y 

hipema 4%. (gráfica 3). En cuanto a la edad al primer 

tiÍnt.umd oe ubti~cvú lo o.iyu.i~ut~: 

antes de 6 meses: 18% 

de 6 a 12 meses: 26% 

de 12 a 18 meses: 8% 

de 18 a 24 meses: 12% 

de 3 a ai'\os: 18~ 

5 ano::J o más: 18% 

Edad al diagnóstico; 

antes de 6 meses: 0% 

de 6 a 12 meses: 32% 

de 1¿ a 18 meses: 1n 

de 18 a 24 meses; 22• 

de a 4 ai'\os: 16% 

de anos o más: lB• 

(Gráfica 4) 

En la exploración <le fondo <le ojo se realizó el 

diagnóstico presunc:i..onal Ue r.etinoblastoma en el 94% de 

los casos, ya que en dos pacientes se pensó incialmente 

en enfermedad do Coat::;, y en otro acudió por hipema 

traumático. 
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La ecograf!n demostró ecos irregulares de 

predominio de alta reflectiviclad, con tumoraci6n 

intraocular y zonas de calcificación en el 9G% de los 

El tratamiento oftalmológico realizado: 

Enucleación: 74% 

Vaciamiento Orbitario: 12% 

Crioterapia: Gi 

Fotocoagulación: 8% 

Unicamente un paciente tratado con criotcrapin, terminó en 

enucleación por no controlar el crecimicnlo tumoral. 

(Gráfica 6). 

~l reporte de patoiogia cLasiticaao·por graoos, se 

encontró lo siguiente: 

Grado I: 

Grado II: 

Grado III: 

Grado IV: 

(Gráfica 7) 

2H 

40% 

26% 

10% 

Antecedente famil .i.nr unicamcnte en el 4% linea 

directa·, con cariotipo normal en todos lo~ casos. 
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Las metastásis encontradas fueron en gran número 

en pacientes que cursaban asintomáticos. 

Libre de mctastásis: 58% 

ÜUetiOl::I uLU.i.ln&.:..i.úO• 

Par6tida: 

Médula ósea: 8% 

Sistema Nervioso Central 

Ce=ebro: 8% 

Líquido cefalorraquídeo: 16% 

(Gráfica 8) 

Se realizó tratamiento oncológico complementario 

en los pacientes que tenían grado II, III y IV. 

Quimioterapia: 

Radioterapia: 

(Gráfica 9) 

76i 

La sobrevida a 3 anos de seguimiento ~s <lel BG't, 

con una mortalidad del 14'i, de estos 12% corresponde a 

tumores grado IV, y un 2i grado III. 
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DJSCUSTON 

Con los resulta dos de és tE! es tu dio podemos 

analizar varios puntos importnntes en el rctinoblnstoma, y 

compararlos con los de la literatura mundial. 

Los casos rcport«dos 00 nuestro hospital, es alto 

pudimos estudiar un total Ue 50 casos, encontrando leve 

tendencia al. sexo masculino, además dos tcrc.;:!ras partes de 

los pacientes son unilat,~rales, y solo una tercera parte 

es bilateral. La leucocoria como síntoma incial ocupa el 

primer lugar, pero el estrabismo alcanza un porcentaje 

considerable, existen otros signos que aparecen con menos 

frecuenci.:1, y otros que son hallazgos de exploración pero 

no con ello dejan de ser importantes. El diagnóstico 

clínico juega un papel muy importante, la oftalmoscopÍ.a 

adecuada es de gran utilidad, en todos los casos se 

algún tratamiento, especjalmente si este será de tipo 

radical, por ello no auxiliamos de la ecografía la 

tomografía que son confiables 0n pr.:icticamente el lOO>i, de 

los pücientes. En este estudio so.lo en dos casos hubo 

duda <l.iagnóstica y ecto se tlebio a que el tumor no reunía 
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las caractcristicas suficientes, se encontraba en nstadios 

iniciales por lo que se realiz6 diagnóstico diferencial 

con síndrome de Coats. El tratamiento fundam.._ ... ntalmente es 

qui.rurg.ico, realizando enucleación en el mayor numero de 

casos, unicamente 1 caso al que> se le real izó enucleación 

el reporte de patología demostró tumoración en límites 

quirúrgicos por lo que terminó en vaciamiento orbitario, 

en éste caso la TAC, no mostraba alteraci6nes en el nervio 

6ptico. Se redlizó tratamiento conservador en el 12% de 

los casos, con fotocoagulación y crioterapia, con buenos 

resultados. El reporte de patología juega un papel 

importante no solo para la confirmación diagnóstica sino 

para la clasifir.acjón tumoral, detcLminando el tratamiento 

desde el punto de vista oncológico. Las tumoraciones grado 

I confinadas a la retina unic.1ment•:- rc:.ciben vi.gil.,ncia. 

BL grado 11; se observó en un 40% aproximadamente 

recibiendo quimioterapia con 1 ó 2 medicamentos. El grado 

!II en el 26% recibiendo quimiotar~pia y en algunos casos 

radioterapia, P.l grado IV: en el 12% trutandose con radio 

y quimioterapia. Un caso que recibía número de radiaci6n 

mayores por metastásis parotid'?aS presentó un 

osteosarcoma. 

Para determinar e} sitio de metastásis se 

sometierón a los pacientes a una serie de estudios, para 
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que fueran tratadas en su oportunidad, un 58% cstubieron 

libre de metástasis, lo que significa que el resto de no 

haberse diagnósticado a tiempo hubieran incrementado el 

índice de mortalidad, incrementan to el tratamiento 

oncoló9ico, ~i.& •• :U.::r.:;:: ::=:-g~t;Jui·.,.:•r las mct3stasi9 

medula ósea y liquido cefalorraquídeo, la muert~ ocurrió 

en los pncientcs con afección al cerebro. 

L.:i sobrevida en nuestro hospital a 3 ano~ de 

seguimiento es del 861., mayor que el reportado en la 

literatura mundial. En Países desarrollaJos l~ mort~lidad 

es le!l 10 al 15% en algunos reportt>s, pero en países 

subdesarrollados como el nuestro la mortalidad alcan~a 

hasta el 50% o más. 
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CONCLUSIONES Y COMENTARIOS 

1. El retinoblastoma. es el tumor intraocular más frecuente 

en la edad pediatríca. 

2. Por sus características maliqnas la muerte ocurre, 

dentro de los primeros af\oa de enfermedad, si se 

diagnostÍ.ca tardíamente s.i. no se trata 

oportunamente. 

3. Con_ una exploración adecuada, se puede realizar un 

diagnóstico diferencial y presuncional en más del 90% 

de los casos. 

4. Los estudios de labotario y gabinete deben ser 

utilizados por su alto índice de confiabilidad 

diagnóstica antes de realizar cualquier tratamiento. 

una diseminación extraocular. 

6. El tratamiento oncoldgico Ucber.:i ser combinado con la 

vigilancia. oftalmológica, y este solo se puede llevar a 

cabo en centros de tercer nivel como el nucst~o. 
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7. t::l índice de sobrevida es mayor que el reportado en 

otros centros hospitalarios, y por ello el porcentaje 

de mortalidad fué mucho men0r que i:.-1 reportado en la 

literatura mundial. 
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