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I. INTRODUCCION:

El re’rinob]a;fomtl:: &5 8| Fumor infmoeular mas camin en nl?ﬁoAs My poil-ece ser el -
ymor sélido més frecuente en nifios en nuestro medio. Ocurre como resultads de une: fme
i6n esponténea 6 hereditaria de una manera autosémica dominante, siendo la primera ~
riedad la més comin (2) puede manifestarse desde el momento del nacimiento o desarro
ﬁsﬁe después del mismo a partir de células que no han llegado @ alcanzar su madurez -

mpleta. (3)

No es una entidad rara, pero puede pasar fécilmente desapercibida cuando ésta se
encuentra en sus estadios tempranos, momento en que seria sumamente importante su diag-

néstico ya que en estadios avanzados es de alta mortalidad. (4)

El fin de este trabajo es investigar y dar a conocer una de las enfermedades oftél=
micas que cobra més vida en la nifiez y que con un diagndstico tempranoc y tratamiento =

apropiado podria salvar a estos nifios y dejar que lleven una vida normal.

Se investigaron todos los casos que llegaron al Hospital Roosevelt y Hospital Ro-=
dolfo Robles de Septiembre de 1977 a Noviembre de 1972. Se sometieron a un estudio ~=-
completo en lo que respecta a exdmenes de laboratorio, radiolégico, cromosémico y por =

supuesto una buena historia clfica con antecedentes familiares.

A todos se les efectud tratamiento:
1. Quirdrgico
2. Radioterapéutico

3. Quimioterapéutico.



-
Se siguieron cada uno de estos casos durante las diferentes etapas de su tratamien

to y los que presentaron complicaciones se les aplicé terapia de soporte.

En esta fnves’rigacién colaboraron muy estrechamente los residentes de Oftalmolo
gia y Oftalmélogos de los Hospitales "Dr. Rodolfo Robles y Roosevelt". Como también P
diatras, Hematélogos, Oncélogos, Radidlogos, Radioterapeutas, Cardiélogos, Psiquiatras, -
Geneticistas, Enfermeras y Trabajadoras Sociales, como también las autoridades administr

tivas de las mismas entidades antes mencionadas.
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il. OBJETIVOS

1. GENERALES .

Dar a conocer la importancia de la deteccién temprana y diagnéstico precéz del Re-
‘tinoblastoma.

Establecer duédles son los factores, que hacen del Retinoblastoma una entidad de alta
mortalidad en nuestro medio,

Dar a conocer mejores técnicas y-mé’rodos de diagnés’ricc;, para su deteccibn tempra=
na.

Estudiar caracterfsticas clinicas en pacientes que son analizados de manera prospec-
tiva con el fin de computar datos confiobles constatados por el investigador.

Hacer valer la importancia de ciertos procedimientos diaghéﬁicds como: Estudios ra-
diolégicos, puncidn lumbar, médula 8sea, cur'io'r"ipo. etc., para clasificar el grado de
invasidn para asi establecer un pronéstico y un tratamiento racional.

Estudiar en los pacientes analizados las técnicas de tratamiento més aceptadas en -=
otras latitudes y utilizar drogas y procedimientos que contribuyan a disminuir la mor
talidad.

Establecer informacién local con el fin de establecer nuestras propias estadisticas.

2. ESPECIFICOS

Reducir mortalidad de enfermedad metastdsica no esperada en estados avanzados de-
Retinoblastoma unilateral.
Reducir mortalidad metastdsica con quimioterapia adjunta en pacientes con Retino -

blastoma bilateral en quienes el ojo enucleado requiere radio=terapia para control -



de la enfermedad local.

2.3 Reducir la mortalidad en nifios con recurrencia orbitaria 6 metdstasis hematégena, usan

2.4

2.9

2.6

2.4

2.8,

2.9

do agentes quimioterapéuticos miltiples y radioterapia.

Reducir mortalidad en nifios con enfermedad del S.N.C. incluyendo evidencia del tu =
mor al final del corte del nervio éptico y dentro del ITquido espinal eon radioterapia =
y agentes quimioterapéuticos miltiples.

Dejar las bases de una ficha clinica que investigue de una manera permanente y siste

mética al nifio y o ios familiares.

Efectuar un examen clihico cuidadoso en busca de signos fisicos de invasién a distan=-
cia.

Dejar constancia de la importancia que reviste la consulte multi profesional en el ma

nejo de casos de Retinoblastoma,

Dejar sentadas normas y bases terapéuticas en el manejo de quimioterapia, radiotera~

pia, tratamiento combinado y otros.

Incentivar a cirujanos y patélogos sobre la importancia que reviste la téenica de corn

seguir, almacenar, transportar y analizar el espécimen para un diagnéstico clinico -

patolégico adecuado.




. JUSTIFICACIONES

l. Sabiendo que la mortalidad del retinoblastoma casi alcanza un 100% en nuestro
medio nos motivé investigar esta enfermedad para poder establecer cuéles son -
los factores que llevan a dicha afeccidn a una de las mds altas mortalidades de

tumor en nifios.

Il. La mayor parte de los nifios afectados con retinoblastoma han sido tratados en -
los diferentes hospitales con cirugia y radioterapia y a pesar de ello existe una
alta recidivancia de diche tumor y metdstasis temprana. Lo que nos motivé a =
establecer un protocolo tratdndolos con cirugia, radioterapia y quimioterapia =

adjunta,
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IV. REVISION DE LITERATURA

1. EMBRIOLOGIA DE LA RETINA

La Retina obtiene su desarrollo de las dos paredes de la depresién Sptica. De la pa-
red externa se desarrolla el epitelio pigmentario, y la retina sensorial de la pared -
interna. La retina se desarrolla entre la cuarta semana (4mm) y los 7 meses de gesta
cién, Alrededor de la cuarta semana es el periodo durante el cual la vesicula Spti-

ca primaria se invagina para formar la depresién éptica. Las células destinadas a -~
formar la pared interna de la depresidn dptica se multiplican causendo el engrosa~ -
miento de dicha pared. A medida que la fisura fetal comienza a cerrarse (10.mm) el
epitelio pigmentario adquiere grénulos de pigmentos y la pared interna muestra dife~
renciacién en las capas primitivas de la retina sensorial. En esta etapa todos los ni-
cleos de la futura retina sensorial han emigrado hacia el epitelio pigmentario para -
formar una capa externa de células proliferativas. Esta capa proliferativa se diferen
cia en una capa interna y una externa neurobldstica separada por una capa fransito=
ria de Chievietz, la cual més tarde desaparece cuando la formacién de la retina sen
sorial estd completa.

La capa interna neurobldstica se diferencia tempranamente, sus células mds internas

emi'grc.n para producir la capa de células ganglionares de las cuales se originan los-
axones para formar la capa de fibras nerviosas de la retina asf como el nervio 8pti-

co. Del espacio entre las células ganglionares y la capa neurobléstica interna se -

forma la capa plexiforme, y la mds externa se diferencia en células amacrinas y ni
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cleos de la fibra de las células de Miller. Las células de la capa neurobldstica exter=
na se diferencia en células bipolares, células horizontales y el nicleo de los conos y =
bastones. Las células horizontales v bipolares gradualmente se separan del nicleo de -
conos y bastones. Los nicleos de conos y bastones constituyen la capa nuclear exier -
na, la cual estd separada de la capa nuclear interna por la capa molecular externa. la

e . o &

capa més externa de la retina sensorial, la capa de conos y bastones nace de las célu-

las més externas de la capa neurobléstica externa.

La retina estd rodeada internamente por la membrana limitente interna una verdadera-
membrana basal formada por las células de Muller. Una membrana limitonte externa -
se encuentra entre la capa nuclear externa y la capa de conos y bastones. Por el sép-
timo mes de gestacidn todas las capas de la retina, excepto en la regién macular, es--
tén completas y listas para su funcién. El érea macular no estd completa sino alrede -
dor del cuarto mes post-parto, (2) (5)

ANATOMIA DE LA RETINA

La retina, es la capa méds interna del ojo, tiene las caracteristicas de ser fransparente,
delgada y se origina del neuroectodermo. Siendo una estructura sensorial, contiene =
células que responden al gs’ri’mulo visucﬂ por una reaccién fotoquimica,

Mide alrededor de 0.4 mm en el borde del nervio éptico y se va adeigazando o medi=
da que se aproxima a la periferia, llegando a tener 0.14 mm, en la ora serrata. (2)
Estd formada por diez capas reconocidas que son:

1. Epitelio pigmentario

2. Conos y bastones



3. Membrana limitante externa

4, Capa nuclear externa

5. Plexiforme externa (que incluye capa de fibra nerviosa de Henle, membrana limi -
tante media y la porcién plexiforme)

6. Capa nuclear interna

7. Plexiforme interna

8. Capa de células ganglionares

9. Capa de fibra nerviosa

10. Membrana limitante interna.

EL EPITELIO PIGMENTARIO (EP)

Es una cape de células hexagonales, unidas por barras terminales, secretan la por-
cién cuticular de la membrana de Bruch.

La luz debe atravesar la mayor parte de las capas de la retina para alcanzar y es-
timular la capa de conos y bastones, las cuales transforman el estfmulo luminoso en -
impulso nervioso. Existen alrededor de 120.000.000 de bastones y unos 7.000.000 de
conos en la retina.

En el rea central de la retina, los conos son mds numerosos que los bastones; sien
do la fovea el érea de mejor agudeza visual por tener conos especiales. En contraste
los bastones son mds numerosos en la periferia de la retina,

LA MEMBRANA LIMITANTE EXTERNA

Estd formada por las barras terminales de los cuerpos celulares de conos, bastones -

y células de Miller, por lo cual no es considerado como una verdadera membrana,




LA CAPA NUCLEAR EXTERNA

Esté integrada por los cuerpos de conos y bastones con sus nicleos y citoplasma. -
Los axenes de los fotoreceptores hacen sindpsis con las células horizontales y bipola-

*né's en la capa plexiforme externa.

LA CAPA PLEXIFORME EXTERNA

Esté compuesta de tres zonas:
1. Zona externa, que contiene las extensiones axonales de fotorreceptores (capa de -
fibras nerviosas de Henle) y citoplasma de las células de Miller.
2. Zona media que contiene las terminaciones de los conos y bastones.
‘3. Zona interna que consiste de los procesos de las células bipolares, horizontales y -

Miller.

LA CAPA NUCLEAR INTERNA

Consiste de cuatro capas de cuerpos celulares que son:
1. Amacrinas
2, Miiller
3. Bipolares

4, Horizontales

Las células bipolares representan ias neuronas de primer orden y transmiten el im =

pulso nervioso de los conos y bastones a las células ganglionares. (5)

LA CAPA PLEXIFORME INTERNA

Es la zona donde se hace las sinapsis de los nervios de primer orden (células bipo =

lares) y los nervios de segundo orden (células ganglionares).
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LA CAPA DE CELULAS GANGLIONARES

Contiene los cuerpos de las células de segundo orden, 1.200.000.

Las sefiales generadas en los fotoreceptores son transmitidas a través de las células
bipolares a las células ganglionares, cuyos axones forman la capa de fibras nerv iosas,
nervio éptico y tracto éptico, haciendo sindpsis en el cuerpo geniculado lateral.

Tres tipos de sindpsis han sido encontrados en la retina sensorial (6).

1. Sindpsis en cinta
2. Sindpsis convencionales

3. Superficies de contacto.

LA MEMBRANA LIMITANTE INTERNA

Es derivada de la célula de Miller y es una membrana basal filamentosa APS posi-

tiva,

SISTEMA GLIAL

Las células de Muller son las més grandes de la retina y se extienden desde la - -
membrana limitante interna hasta la membrana limitante externa. Tiene una funcidn=-
nutritiva importante para las células vecinas ya que sintetizan y almacenan glicdgeno,
asf proveen glucosa.

Los elementos gliales accesorios son:

1. Astrocitos
2, Oligodendrocitos

3. Microglia




~ ELEMENTOS DE LA RETINA (5) (6)

~ Células ganglionares = = = = = = = = = 1.200.000
'::1 - Fibras del Nervio Optico === = -~ 1.200.000
- Células bipolares= = = = = = = = - - -35,000.000
- Bostones= == === == === == = 120.000.000 {esférula)
- Conps= == === ========= 7.000.000 (pediculos)

- Células del epitelio pigmentario == 4.2 a 6.1 Millones
~ Sinapsis en la plexiforme externa -  2.900.000 x mm2

La membrana de Bruch estd formada por:

a) Colégeno que es producido por el epitelio pigmentario.
b) Membrana basal la cual es producida por las célules mesenquinales que cubren
las cariocopilares y vienen de mesodermo.
c) Material central obscuro (desnaturalizacién de coldgeno) en personas de edad.
(5).
1.3 EPITELIO PIGMENTARIO (EP)

Es una Gnica capa de células que se extiende del disco a la ora serrata. En pre
paraciones planas se ve de forma hexagonal, siendo cortas y multinucleadas en la -
periferia de la retina. En la ora serrata asume una configuracién cuboide y se con
tinda con el epitelio pigmentario de la pars plana del cuerpo ciliar.

La pared de las células del E.P. es una membrana trilaminar formada por dos -~
densos zonas ldcidas.

Los grénulos de melanina del EP son esféricos u ovoides y estén en el citoplas -

ma apical de las células.
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ELEMENTOS VASCULARES

Los vasos de la retina son derivados de la arteria y vena central de la retina.
1. La mitad interna de la retina recibe su irrigacién de la arteria central de la reti-
na.
2. La mitad externa por los coriocopilares.
3. En el 20% de los ojos normales un vaso ciclioretiniano que nace de la circula- -
cién coroidea, suple la regién foveal (macular).
Después de entrar a la retina cerca del disco Sptico, la arteria rdpidamente pier-
de su lémina eldstica interna y la cobertura muscular convirtiéndose en arteriolas.
Los capilares de la retina tienen dos tipos de células, las més internas son las cé-
lulas endoteliales o pared de los capilares, sobre esta superficie estén los pericitos.

IRRIGACION COROIDEA

La sangre que suple el ojo se deriva de la arteria oftélmica. Excepto por la ar-
teria central de la retina, que suple la retina interna, casi toda la sangre que lle =
ga al ojo es de los vasos uveales. (5)

1. Dos arterias ciliares posteriores largas, una nasal y otra temporal. Estes dan de =
p
tres a cinco ramas en la ora serrata y forman la cariocapilaris anterior.
2. Arterias ciliares posteriores cortas de 15 a 20, entran a la coroides alrededor del
nervio éptico se dividen répidamente y forman la coriocapilaris posterior.
3. Arterias ciliares anteriores, pasan hacia adelante con los mdsculos rectos, luego -
ojes -
penetran la esclera y llegan al cuerpo ciliar, Antes de formar el circulo mayor -

del iris dan de 8 a 12 ramas.
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de Zinn formado por ramas de los vasos ciliares cortos posterior y ramas de

pla madre. Suplen el nervio éptico y disco.

TINOBLASTOMA ANTECEDENTES

En 1765 Hayes, un cirujano de Lon-d'es, parece ser el primero en descubrir el pri =
‘mer zaso de Retinoblastoma, incluyendo el peculiar reflejo del fondo del ofo, notado-
‘té'mpqranamen’re en la enfermedad; asi como afeccién del nervio &ptico. (7)

En 1809 Wandrop de Edimburgo, establecis el Retinoblastoma como una entidad, =
dando una buena descripcién de 35 casos, y fue el primero en proponer la enuclea=~
cién temprana como una medida para salvar la vida del paciente,

La introduccién del mi'sroscopid y del oftalmoscopio asf como la oyuda de lo anes
tesia general, contribuyeron a que Virchow en 1864 correctamente identificara el re~
tinoblastoma como una neoplasia, pero lo llamé glioma de la retina y lo identificd ==
con gliomas del cerebro.

En 1891 Flexner, fue el primero en descubrir las rosetas, los cuales algunas veces-
estéin presentes y en 1897 Wintersteiner las descubrié en una gran serie de casos,

Ambos fueron de la opinién que las rosetas representan un intento de formar conos
y bastones. Flexner designd este tumor como neuro epitelioma y Wintersteiner adop=
t6 este término como un substituto del término glioma.

Verhoeff lo denominé Retinoblastoma y en 1926 fue adoptado tal término por la -
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Sociedad Americana de Oftalmologio y como tal es utilizado en los Estados Unidos &
Inglaterra. (7)

Cuando el tumor fue establecido comoe Retinoblastoma y no como glioma su radio-
sensibilidad fue rdpidamente apreciada, entrando en una era de tratamiento més efec
tivo.

Este tumor maligno se origina de las capas nucleares de la retina desarroliéndose~
de focos méltiples en uno o ambos ojos, es congénito pero generalmente no reconoci
ble al nacimiento.

El hecho de que se manifieste en un ojo muchos meses antes que en el otro sugie~
re una variacién en la velocidad de crecimiento de un foco a otro.

Neuroblastoma (simpaticoblastoma) del sistema nervioso periférico, asi como el =
meduloblastoma, del S.N.C. tienen mucho en comiin con el Retinoblastoma. Los ==
tres son tumores neuroblésticos altamente malignos de infantes y pre=escolares, ni==
fios de 2 a 4 affos, teniendo caracteristicas histoldgicas similares de formacién par=-
cial o completa de rosetas.

Retinoblastoma y neuroblastoma afectan al mismo grupo de edades, tienden a for

mar necrosis y calcificaciones y son radio sensibles.

" CONSIDERACIONES GENERALES: DEFINICION

Retinoblastoma es el principal tumor de la reting, altamente maligno, congénito,
multicéntrico y parece ser el tumor sélido més frecuente en la infuncia en nuestro -
medio.

Se origina en una o ambas retinas, en las capas nucleares y ocurre como una mu=

tacién esponténea o hereditaria de una manera autosémica dominante.
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La primera variedad es la més comdn y la segunda parece ir en aumento ya que los
mejores métodos de diagnéstico y tratamiento han dado como resultado que mds pa= -~
‘cientes sobrevivan. (6) (8) A

,:LL‘;%I;NCIDENC!A

Varias incidencias han sido reportadas por diferentes pafses.

OCecurre uno de cada 23,000 nacimientos en Michigan (6), uno de cada 14,000 en -
Holanda (6), uno de cada 17,000 en Noruega (7), uno de cada 2,165 admitidos en el-
Hospital Pediétrico en México (9).

Han sugerido que la incidencia de retinoblastoma estd aumentando Y parece por -

: - varias razones. Varias fuentes de radiacién comercial y militar estén aumentando y -
la exposicidn por radiacién, ciertamente aumentard durante los afios venideros, ya ==
que la radiacién es un agente mutante definitivo, esperando que aumente sobre estas-
bases. (6)

El tumor puede diseminarse por varias rutas y si no es tratade es fatal. Puede in-
vadir los vasos sanguineos y- diseminarse hematégenamente. Cuando el tumor se ex==
tiende a la corcides, la extensidn vascular es mucho més répida (7) (8).

El tumor puede extenderss directamente a través de la lémina cribosa del nervio -
6ptico, ganando acceso el espacio sub-aracnoideo y entonces infiltrarse a las menin-
ges y sobre la base del cerebro. También puede distribuirse por via linfética y una ~
vez que estd fuera del globo ocular invadir la érbita. (6) La mortalided en los Esta=
dos Unidos es del 18%, en los Filipinos del 95% y en Nigeria casi del 100% (4),

Aproximadamente el 30% de los retinoblastomas son bilaterales. Puede presentar=

se al nacer o durante los primeros 2 afios de edad, el promedio de edad al tiempo del
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diagnéstico es de 18 meses en los EE.UU. Se ha reportado casos tan tempranos como @
los 3 meses ae edad y tan tarde como a los 62 afies. (6)

No tiene predileccién por raza o sexo. Desafortunadamente en nuestro medio no -
se diagnostica tempranamente ya que la consulta la hacen cuando el nifio tiene més -
de 3 afios y el tumor estd en estadio muy avanzado, probablemente con metdstasis.

INCIDENCIA

Alta tasa de mortalidad por retinoblastoma entre negros, comparados con blances, -
sugiere que en los negros el diagnéstico se hace tardio, resultando en enfermedad ~ ~
mds avanzada con respuesta menos favorable al tratamiento. (10)

La incidencia anual de retinoblastoma en los EE.UU. es de 11.0 casos nuevos por -
un millén de nifios menores de 5 afios. En respuesta a un reporte de exceso de morta~-
lidad entre negros, la proporcién fue computada por raza. Hubo una proporcién de -
10.8 casos por millén de nifios blancas, comparados a 9.8 casos por millén de raza ne
gra. (17)

La mayor parte de los retinoblastomas son diagnosticados durante los primeros afios
de vida, sin embargo son reportados casos de tales tumores en pacientes en la edad =~
adulta. Un caso fue diagnosticado a los 18 afios, teniendo el afio anterior en examen

" de fondo de ojo normal. El paciente tuvo una evolucién clinica completa, con foto =

graffa del fondo, angiografia fluoresceihica, ultrasonografia y P32, Debe enfatizarse

que la edad no debe ser considerada como un criterio absoluto para el diagnéstico de
retinoblastoma. (12)
La incidencia anual de retinoblastoma'en Malewi parece ser dos casos por 100.000

nifios menores de cinco afos o un caso por 10,000 nacimientos vivos. Una frecuencia
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- mayor de uno por cada 4,340 y 3,580 nacimientos vivos ha sido encontrads en los dis-
trictos y de Zomba y Mangochi. (13)

Basado en la apariencia clinica y lo anamnesis de sintomas de corta duracidn reti -
P

cidencia entre negros en EE,UU. La alta incidencia de por lo menos dos veces y la --
i

mayor virulencia del retinoblastoma entre nifios africanos puede ser explicado por la -

INCIDENCIA EN NUESTRO MEDIO

1. En Guatemala la mayor parte de los casos de retinoblastoma consulten muy tarde -
~ como lo prueba estudio efectuado en 52 pacientes del afio 1961 a 1978 en el Depar
tamento de Oftalmologia del Hospital Roosevelt, donde el principal motivo de la =
consulta fue Proptosis 88%, debido a que consultaron cuando el proceso ya estaba-
avanzado. (15)

2, Hospital General San Juan de Dios, 39 casos con su distribucién por edades al diag

néstico de 1959 a 1975. (16)
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1959 = 1975

HOSPITAL GENERAL SAN JUAN DE DIOS
PORCENTAJE EN RELACION A EDAD

EDAD No, CASOS PORCENTAJE
1 a 2 afios 11 29 %
3a 4 afios 13 33 %
5a 6 afios 9 23 %
7 a 8 afios 1 2.5 %
2 a 10 afios 2 5%
11 a 12 afios ' 2 5%
17 afios 1 2,5%
TOTAL 39 | 100 %

Hospital Dr. Rodo Ifo Robles V., 40 casos de 1962 a 1977, porcentaje en relacién a
la edad del diagndstico.
1962 - 1977

HOSPITAL RODOLFO ROBLES
PORCENTAJE EN RELACION A EDAD

. EDAD No. CASOS PORCENTAJE
TOTAL 40 100 %
0a 1 afo 8 20.0%
2 a 3 afios 18 45.0%
4 a 5 afios 7 17.0%
6 a 7 afios 6 15.0%

8 a 9 afios 1 2.5%
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tal Roosevelt su distribucién por edad se diagnosticé, 36 casos de 1957 e 1973.

(7).
U - 1957 - 1973
e HOSPITAL ROOSEVELT (17)
PORCENTAJE EN RELACION A EDAD
(EDAD No. CASOS PORCENTAJE
‘. TOTAL 36 100%
F@a 3 meses 2 ' 3.5 %
4a 7 meses 0 , 0.0 %
8a 11 meses . 1 2.7 %
.'I a 2 afios 9 ; 25.0 %
3a 4 afios 15 41.6 %
5a 6 afios 6 ' 16.6 %
7 a 8 afios 1 2.7 %
9 10 afios 1 | | 2.7 %
B 11 0 12 onos 0 0.0 %
B 120 14 arios B 2.7 %
GENETICA

El conocimiento del tipo de tumor, esporddico versus familiares es extremadamente im=
portante, desde que guia al médico en el consejo a los padres en el riesgo de transmitir la-
malignidad a los ofros nifios que pudieran tener. (2) {8).

La consideracién genética es como sigues
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1. Padres normales teniendo 1 nifio afectado tienen solo el 4% a 6% de probabilidad
de producir otro nifio afectado.

2, Padres normales fenotipicamente con dos nifios afectados corren un 50% de riesgo=
por cada nifio adicional de que sea por lo menos un portador y un 40% de probabi
lidades que cada nifio exhiba el tumor, basado sobré la penetrancia de un 80%.

3. Un individuo ofectado quien ha sobrevivido un Retinoblastoma here ditario, proba=
do tendrd un riesgo del 40% de que cada prole sea afectada.

4. Un individuo que ha sobrevivido la variedad esporédica tendré un 5% de producir =
descendencia afectada.

5. Un nifio sano hijo de un individuo que sobrevivié la variedad hereditaria, tendré -

un 7% de producir descendencia afectada.

CONCEPTOS:

1 = Cariotipos de 50 personas con retinoblastoma confirmado por examen histopatolégico -
fueron estudiados con tincidn de GIEMSA, Dos anomalfas cromosémicas fueron encon-
tradas. Una delecién intersticial del brazo largo del cromosoma némero 13 de un nifio

" con retinoblastoma unilateral. Otro nifio con tumor unilateral con cariotipo de 47, --
XXY. En comparacién con otros reportes, sugieren que el retinoblastoma se puede en-
contrar més frecuentemente en nifios con cromosomas aneuploides. (18).

|
2 - Efectos pleitréfico de los genes de retinoblastoma, un incremento en tumores primarios,

seguidos principalmente de sarcoma ostegenico han sido encontrados en nifios que son

portadores de mutaciones germinales y no en la mayoria de supervivientes de casos - -
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laterales. Este hallazgo indica un efecto pleiotréfico del gen de retinoblastoma en

el cual puede actuar como un iniciador en dos formas de neoplasia. (19)

b= Una nifia con falla para desarrollarse y con retinoblastoma bilateral tenfa une translo-

zacién del brazo largo del cromosoma 13 y el brazo corto del cromosoma X y posible =

pérdida de la porcién de banda 914. La ausencia de otra malformaciones en este pa =
ciente, enfatiza la importancia de censiderar aberraciones cromosdmicas como poséble
etiolégica de retinoblastoma en pacientes con retardo psicomotor ro especifico. Mds
de 50 pacientes con delecién parcial del cromosoma No. 13 han sido reportados, (20)
Respuesta inmunolégica celular a antfgenos asociados al retinoblastoma pueden jugar
un papel importante en la resistencia del huesped al tumor. Se estudié en vivo hiper=
sensibilidad cutanea tardia en respuesta a extracto de membranas cruds de cultivo de-
fejidos derivados de retinoblastoma en ocho pacientes con retinobiastoma, y einco pa-
cientes con otros tumores oculares y sistémicos. Todos los ocho pacientes con retino=-
blastoma, tuvieron reaccidn cufcne§ positiva al antigeno derivads del retinoblastoma,
mientras que ninguno de los controles lo presentaron. (21)

La naturaleza del antfgeno detectado no se ha determinado. Es posible que en un fu =
turo andlisis de inmunidad celular al antfgeno del retineblastoma puede ser usada elf-
nicamente como un test diagndstico adicional y pueda correlacionar el estatus de la -
enfermedad y su prondstico. {22)

Los casos esporddicos del retinoblastoma pertenecen a mutaciones genéticas espontd -
neas sin embargo, una vez que el gen ha sido establecido, &ste es transmitide con ca =

racteristicas de autosémico dominante con penetracién incompleta. Ha sido estimado-
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que la penetracisn del gen del retinoblastoma es entre 50% y 98.5% con 80% co

figura aceptable cominmente. (23)

DIAGNOSTICO

Siempre hay perfodo dilatorio de semanas o meses desde que el primer signo es nota
a la fecha en que el diagnéstico definitivo es establecido. (7) Signos y sintomas que

Ilevan a una deteccidn de retinoblastoma en el 65% de los casos en orden de Frecuenci’q

son: I
1. Leucocoria ‘
2, Estrabismo l
}
3. Ojo rojo, doloroso, con o sin glaucoma. |
|

4, Pobre visién.

LEUCOCORIA

|
|
1
Un reflejo blanco en la pupila, descrita en la literatura alemana cemo reflejo de gel
amaurdtico, estd en la literatura Americana como Leucocoria. El diagnéstico diferencic
leucocoria segin la literatura mundial se presenta en un 88% de los pacientes con ret in
toma. Cuando el tumor nace en la regién macular, estard presente un reflejo blanco en
pupila, aunque el tumor sea relativamente pequefio, quizd de 3 a 4 didmetros de disco y
" ve cuando el nific mira al observador. Por otra parte cuando el tumor se originarde lar

periférica, el tumor debe alcanzar un tamafio muy grande antes de que se presente coma

reflejo blanco; entonces el reflejo es solamente visto cuando el nifio mira en ciertas din
ciones. Esto explica el hecho de que miembros de la familia a veces vean el reflejo y ¢

do es examinado por el pediatra no se ve'dicho reflejo. Cuando la pupila es diletada ¢
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El segundo signo presente més comtin en Retinoblastoma, es estrabismo. Un nifio con=

bismo debe ser considerado a tener retinoblastoma mientras no se demuestre lo contra

El estrabismo es debido a afeccién de la mécula, y si &sta puede ser vista claramente,

el oftalmoloscopio, el retinoblastoma puede efectivamente descartarse. Sin embargo,

tumor puede ser la causa de la reaccisn inflamatoria y del glaucoma secundario.
Rubeosis iridis es un signo comtn de retinoblastoma avanzado y esto es probablemen

te debido a obstruccién venosa en el segmento posterior. (7)

POBRE VISION

Es un sintoma que se puede presentar en dos situaciones, una cuando el tumor es de-
crecimiento lento por un perfodo de afios y finalmente invade la mécula, esto nos lleva=
a una queja espontdnea de pobre visién en un nifio mayor. Més comdn es encontrar po =
bre visidn en infantes que tienen tumores bilaterales masivos produciendo pérdida de ==

agudeza visual bilateral extrema y alteraciones en su comportamiento.
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En adicién a lo expuesto, los siguientes hallazgos en un nifio nos pueden llevar a la -

sospecha de retinoblastoma:

1. GLAUCOMA SECUNDARIO
2. MIDRIASIS UNILATERAL
3. HISTORIA FAMILIAR DE LA ENFERMEDAD

4. SIEMBRAS EN VITREO

Js CELULIT[S ORBITARIA
6. ANISOCORIA
7. HETEROCROMIA DEL‘IRIS
8. HIFEMA
9. HIPOPION
10, UVEITIS
11. ENDOFTALMITIS
12. NISTAGMO

13. MICROFTALMO
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TICO CONCEPTOS

diagnéstico puede ser extremadamente diffcil y el B-SCAN de ultraiso nografia pue-

de ser de inmenso valor en demostrar una mesa en el ojo, combinado con la captacién-

de fésforo radiactivo, puede asegurar el didgnés’ri’cq y llevarse un frafamientp efectivo

y temprano. (24)

ra explicar la similitud actstica del tejido tumoral y hemorrdgico, si efectuaron de -

' terminaciones de velocidad de sonido. En retinoblastoma la velocidad de sonido varia
~ entre 1.535 y 1.600 metros/segundo, y en todas las espécimes de codgulos de sangre =

la velocidad de sonido fue de 1.604 metros/segundo. (24)

3 = El diagndstico diferencial de lesiones intraoculares es frecuentemente dificil. El uso =

- combinado de fluoreceina intravenosa para angiografia del fondo y ultrasonografia ~ -
(A=Scan) para la deteccién de masas intraoculares y la evaluacién de su naturaleza
rosa y sélida es de gran utilidad.
La ultrasonografia revela desprendimientos sélidos {tipo tumeoral) en todos los casos —-
con lesién de 2% mm o menos de elevacién, mientras que los tumores menos elevados -
dan un ultrasonograma normal con la instrumentacién actual. La angiografia fluores =
cémica es de ayuda diagnéstica particularmente en la evaluacién de lesiones planas.
(25)

4 - Todos los pacientes tratados en el Hospital Universitario de Indiana de 1967 a 1975 -

' han sobrevivido en minimo de 2 afios y estdn libres del fumor. Este incremento del --

porcentaje de sobrevivencia se atribuye al desarrollo de un grupo de trabajo de médi

cos especialistas en el diagnéstico y tratamiento de retinoblastoma, por el refinamien
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to de técnicas de radioterapia, fotocoagulacién y crioterapia. Por esta razédn los re~
tinoblastomas, son mejor tratados en centros especializados donde la capacidad e in-
teres estdn presentes para dar al paciente diagndstico y técnicas terapéuticas reque =
ridas para resultados éptimos. (26)
La edad del nific al tiempo del diagnéstico es de interés para la terapia. El prome -
dio de edad en los casos unilaterales es de 24 meses, y de 12 meses en los casos bilo-
terales. Une deteccién temprana es rara. Si la visién es destruida o severamente re=
ducida, enucleacién es el método de eleccidn. Si ambos ojos estdn afectados, se = -
practica enucleacién del ojo con el tumor de mayor crecimiento. El ojo que queda -
es tratado con fotocoagulacidn e irradiacién, lo que permite la destruccién del tumor.
Dafio al cristalino es la principal complicacién de radioterapia. (27)
El examen con oftalmoscopio indirecto e indenticcidn escleral es de gran valor ya -
que hay muchos retinoblastomas que se originan de la retina anterior. Retino blosio-
ma estuvo presente en la periferia del fondo en 45 de 70 pacientes (64%). En 8 de -
los 70 (11%), el tumor fue visto solo por identacién escleral en un estudio efectuado
en el Instituto de Oftalmologia del Centro Médico de Columbian Presbyterian. (28)
La frecuencia de cataratas congénitas no han sido bien documentadas, pero de acuer-
do a Francois, solamente alrededor del 25% de los casos son hereditarios, cotaratas =
son ocasionalmente encontradas en ofos con retinoblastoma. Tales cataratas son gene
ralmente del tipo secundario o complicaciones mecénicas o cambios metabélicos. La
ocurrencia simultdnea de la forma hereditaria de ambos desérdenes, parece ser mds =

|
tedrico y extraordinariamente raro. (29)
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ADRO CLINICO DEL RETINOBLASTOMA
Presenta cuatro estadios bien definidos. (1)
l 1. Tumoracién Intraocular (TI)

2. Glaucomatosa

| 3, Crecimiento Extra - ocular

| 4, Metdstasis
|

1112 '_I'_l_- Presencia de un reflejo pupilar blanco (leucocoria u "ojo amaurdtico de gato™).
|

Se puede observar también estrabismo, disminucién de la visién, falta fijocién, nistag
mo, anisocoria o cualquier otro signo que demuestre una lesién intraocular.
Oftalmoscdpicamente se puede ver una o varias lesiones ovales o redondeadas de co-
lor blanquecino, cremoso o rosado, elevadas, opacas, localizadas en cualquier parte-
del fondo del ojo, cuyas dimensiones varian de % hasta 4 6 5 diémetros de disco. Se =
puede observar vasos retinianos que pasan encima de la lesién pudiendo haber neovas

cularizacién o focos hemorrdgicos o tumuraciones vasculares.

GLAUCOMATOSA

Cuando el tumor ha alcanzado un tamafio considerado y llega a invadir coroides, =
muchas veces la tumoracién se encuentra en una zona periférica de la retina y por su
tamafio empuja la base del iris y bloquea el dngulo del drenaje. Puede que el tumor =
haya invadido por siembras o por continuidad la malla trabecular o las venas epiescle
rales estén invadidas y bloqueadas mecénicumen’rer por la neoplasia.

Clinicamente, se ve un nifio con llanto constante, lagrimeo, fotofobia y al examen-
oftalmolégico encontramos: hiperemia, dilatacién pupilar, edema de cornea, cémara =

anterior estrecha, ingurgitacién de venas epiesclerales y tensién intaocular elevada. -
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Si la tensién elevada es mantenida por mucho tiempo encontramos un buftalmos.
En esta etapa la masa intraocular generalmente es mayor de 6 diémetros de disco -
se pueden ver zonas de necrosis y calcificacién intraocular, como también siembras -

en el vitreo.

11l - CRECIMIENTO EXTRA-OCULAR

Se pueden producir por varios mecanismos.

1. Perforacién secundaria, o por crecimiento mismo de la tumoracién.

2. Crecimiento a través de la esclerética ya sea perforéndola o por una vena emisa -
ria.

3. Invasién del nervio éptico, atravesando la |émina cribosa, se continua por el espa~
cio sub—araenoideo y da siembras al cerebro.

4. Se observa masa tumoral de tamafio variable que ha deformado la anatomia ocular,
se puede ver cubierta dicha tumoracién de costras heméticas, asf como la presen—-
cia de una secrecién purulenta en cantidad variable.

IV - METASTASIS
Se puede realizar por diversas vias:
1. Por via linfética hacia los ganglios parotideos, submaxilares y cervicales.
2. Por via hematégena a cualquier parte de la economia, principalmente a pulmén, -
" higado, bazo, hueso, rifiones, cerebro, etc.
La muerte sobreviene por invasién del S.N.C. o de érganos vitales (pulmén, higa- ‘
do etc.) 6 caquexio extrema, por produc_fos téxicos, resultados de los cambios necréti

cos y metabélicos del tumor. Como también puede sobrevenir proceso infeccioso.
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OPATOLOGIA DEL RETINOBLASTOMA

Un retinoblastoma estd compuesto de células anaplésicas indiferenciadas pequefias, -

redondas o poligonales, que contiene poco citoplasma o casi invisible que tifie po bremen-

ces una parte del citoplasma es localizado en un lado de las células, dando una for@ =

[ '?zunchori'o que sugiere la forma de una célula retiniana embrionaria. (7)

Para fines précticos solo hay dos tipos de retinoblastoma:

El mds comtn compuesto de células (retinoblastos) altamente indiferenciales

El otro compuesto parcialmente de células més diferenciadas, caracteriza dos por la-

formacién de rosetas, a menudo llamado (Neuro epitelioma).

Ya que este grupo Gltimo nunca aparece como una forme pura, sino como una modifi-

6n del primero, sus caracteristicas patolégicas pueden ser consideradas juntas. (7)

Un retinoblastoma puede originarse en la capa nuclear interna, en la capa de fibras -
nerviosas y ganglionar, o en la capa nuclear externa. ICuando nace de la capa externa —-
nde a crecer en el espacio subretiniano empujando la retina hacia dentro, por esta for-
ma de crecimiento es Hamccbr’r?po EXOFITICO. Si se origina de las capas internas, el tu-
mor se puede extender tempranamente a la cavidad vitrea y es referido como tipo ENDO -
FITICO (6). En la mayorfa de los casos es imposible determinar de cudl capa el tumor se=
originé ya que una seccién puede sugerir un orfgen y la seccién adyacente puede demo s——
trar la extensién de otra capa.

Una caracterfstica importante del tumor es que es de orfgen mdliiple. 84% de p&cie_@

’
tes con retinoblastoma tienen tumores méltiples algunas veces cinco o més en la reting = =
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afectada. Estos focos miltiples son independientes del foco primario, del ofro ojo. Algune
veces toda la retina parece ser reemplazada por células cancerosas. Focos md Itiples han si

do atribuidos a un posible factor de induccién producido por el foco original.

NECROSIS Y CRECIMIENTO PERIVASCULAR

En retinoblastoma, las células cancerosas se encuentran frecuentemente airededor de m
chos nuevos vasos formados. Un acdmulo perivascular de 8 a 15 células tumorales es a ve-
ces confundida con una verdadera roseta. En cualquier parte el tumor demuestra necrosis o
un grado menor de degeneracién celular. Las dreas necréticas las cuales aparecen amorfa:
granulares, se tifien con eosina y estdn en marcado contraste con las éreas perivesculares =
viables. El foco necrético puede contener células fogociticas, grandes, ricas en 1ipidos. E
tumor necrético puede producir uveitis o endoftalmitis, la cual confunde el cuadro clinico

y el retinoblastoma no es sospechado. (6)

ROSETAS FLUORETAS Y PSEUDOROSETAS

Muchos retinoblastomas estdn caracterizados por una verdadera formacién de rosetas,
FLEXNERWINTERSTEINER rosetas, con células columnares grandes, con disposicién radial,
dirededor de una cavidad central, para formar un aclmulo esférico. Esta es una evidencia :
probable de diferenciacién en la direccidn de células maduras, en conos y bastones, més -
qule la simulacidn de un tubo neural primitivo. (6)

Tumores compuestos grandemente de rosetas han sido llamados "NEUROPITELIOMAS" y
los tumores menos diferenciados han sido [lamados "TIPO RETINOBLASTOMA". De hecho s

casi todos los retinoblastomas tienen éreas con formacidn de rosetas y algunas ére as menos:

diferenciadas.
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El tipo neuroepiteliomatoso de retinoblastoma que muestra diferenciacién de fotore -

ceptores en rosetas y fluoretas, parece ser mds resistente a la radiacién que el tipo ana -
fié_'sfi'co del retinoblastoma; un hallazgo que soporta esto es su grado de diferenciacién -
pero no tiene relacién sobre el prondstico del paciente en general,

Pseudorosetas también pueden demostrar en arreglo similar o las rosetas pero con un -
crecimiento perivascular, particularmente alrededor de pequefios grupos de células que -
degeneraron y dejaron un espacio claro conteniendo debridamiento celular rodeado de un
anillo de células viables. (7)

El tipo celular, puede determinar el patrén de regresién visto oftalmoscépicamente -

en la retina después de imradiacién. Las dreas de tumor de tipo anapldstico responden -~
draméticamente a la radiacién y el material se precipita como un complejo blanco tiza,-
que Reese a [lamado "Cottage Cheese" (requesdn). Este material es probablemente preci-
ados de D.NLA,

El tipo bien diferenciado que contiene rosetas y flouretas, no tiene esta dramdtica ==
respuesta a la iradiacién, pero asumen una apariencia traslucente gris la cual ha sido lla
moda "FISH FLESH" (carne de pescado) en la literatura norteamericana. Ya que muchos =
tumores son del tipo mixto, el patrén de regresién més comdn es una combinacién de = = -
"'Cottage Cheese" (requesdn) rodeado de una érea opaca, translucente y gris. Se ha mos -
trado que en casos bilaterales de retinoblastoma, el tipo histolégico es generalmente el ==
mismo en ambos ojos. (6) (7)

Retinoblastoma fuera del ojo en la érbita, o en sitios metastdsicos, tienen un cuadro =

histol8gico diferente, Verdaderas rosetas y Pseudorosetas no son vistos 8 muy raramente -
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presentes, dreas de necrosis y depésitos de calcio estén ausentes,

Estas células son grandes, con més citoplasmas, y esto es debido probablemente a que |
las células no estén firmemente comprimidas, como lo estén las células dentro del ojo, - -
donde ellas crecen en contra una presién tisular alta.

SIEMBRA

El coldgeno y estroma vascular del retinoblastoma estén pobremente desarrollados y -
las células no estén cohesivas, por lo cual tienden a diseminarse a medida que el tumor -

crece dentro del ojo, las porciones periféricas se separan de la masa y flotan libremente-
en el vitreo y producen el cuadro clinico de siembra.

Esto es una caracteristica de tumores grandes y es un signo de mal pronéstico,

Las siembras flotan en el vitreo y pueden permanecer viables por largo tiempo, en - -
cualquier momento pueden depositarse en la reting, debido a la fuerza gravitacional y es-
tablecer crecimiento por implantacién. Las siembras del tumor estén influenciadas por la
radiacién, pero no por la quimioterapia ya que penetra pobremente en el vitreo.

El crecimiento por implantacién pueden ser encontrados en cualquier sitio donde la -
nutricién es adecuada. El sitio més comin es la superficie coroidea, otros son la superfi=

cie de la retina y la superficie de la comea en la regién del éngulo. (6)

REGRESION ESPONTANEA

Regresién espontanea ocurre en ocasiones raras en todos los tumores, en retinoblasto-
ma ocurre como en el 1%, La razén para esta regresién no esté clara, y varios mecanis==

mos han sido postulados, incluyendo éreas de necrosis espontaneos con desnutricién del =

tumor y altas concentraciones de iones de calcio. Han sido reportados por lo menos 6 ca
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de explicar sobre bases de eventos locales en el tumor.

Parece més probable que este resultado sea de un mecanismo de defensas inmunolégi=
y estos pacientes pueden en un futuro proveer alguna clave para una nueva etapa en

el tratamiento del retinoblastoma.

NCION EN LA COROIDES

" Extencién coroidea estd presente alrededor del 25% de los casos, usualmente cuando-

estén avanzados. Tres signos clinicos de extensién coroidea son: 1) Répido crecimiento en

un periodo de dias o semanas. 2) Marcada elevacién sobre un tallo pedunculado estrecho.

Un color amarillento en la parte més elevada, sugiriendo que la Iémina vitrea ha sido =

empujada hacia adelante del tumor.

El tumor alcanza la coroides por crecimiento de implantacién a lo largo de la superfi.
cie coroidea 6 alrededor del mérgen del disco éptico donde la Iémina vitrea termina.

Se ha hecho un intento para cuantificar el volémen de extensién coroidea y relacio -

narlo con el prondstico. Significante extensién coroidea fue presente en 70% de un grupo
de pacientes estudiados quienes sobrevivieron libres de la enfermedad por més de 10 afios.

Esto ciertamente enfatiza que la extensién coroidea es compatible con la supervivencia.

(30)

Se ha intentado analizar el mecanismo de eventos histolégicos que nos llevan a la =

extensién orbitaria del tumor.

|
| Afeccién masiva de la coroides posterior, parece ser un factor y la extensién a lo lar

" go de la emisaria escleral 6 nédulos esclerales en un signo de pronstico mds grave.
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Howard (31) sugiere que fotocoagulacién puede destruir la I&dmina vitrea, la cual ac-
t6a como una barrera natural, para permitir extensién en la coroides y quizé a través de la
pared del ojo, si necrosis escleral ocurre.

Hay algunas razones para sospechar que crioterapia no rompe la 1dmina vitrea y es -

menos probable que permita la extensién coroidea. (32)

EXTENSION AL NERVIO OPTICO

Ya que la retina y el nervio éptico son tejidos contiguos, este tumor puede extender=
se a través de la lémina cribosa al nervio éptico. Por eso es importante obtener una por -
cién de nervio lo suficientemente largo (10mm) a la hora de la enucleacién,

Cuando el tumor crece en el nervio 8ptico 10 6 12 mm detrés del ojo en el punto don
de la arteria y vena central de la retina, salen fuera del espacio subaracroideo, el tumor -
casi siempre llega al L.C.R. y luego progresa a la meninges sobre la base del cerebro y en
los ventriculos.

Cuando esto ocurre el prondstico es reservado; cuando el tumor es visto en el nervio -
ptico, en la Ifnea de seccién se asume que hay tumor residual en el mufién proximal dei -
nervio. Si no hay evidencia de células tumorales en el espacio subaracroideo y no hay -
evidencia en el L.C.R. al efectuar la puncién lumbar, la situacién no es tan desesperante ;
5b% de estos pacientes han sobrevivido con radioterapia y quimioterapia combinada. (32)

El valor pronéstico a la invasién del nervio éptico es demostrado en un estudio histo -
patolégico de 300 casos en el Instituto de Patologfa de las Fuerzas Armades de los Estados
Unidos de Norte América. El autor reporté 91.6% de sobrevivencia cuando el tumor no -

ha invadido el nervio 8ptico; un 55.6% de sobrevivencia cuando la invasién se prueba an-
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plano quirdrgico del corte del nervio éptico; peré solo 36% cuando el tumor ha al-

ado en el plano del corte del nervio éptico. (33)

=

£

SION EN LA ORBITA

" Extensién orbitaria es responsable de las recurrencias y debe ser sospechada en casos -

avanzados, especialmente cuando glaucoma secundario esté presente. Un tumor coroideo =

e tener acceso a la érbita a través de la vena emisaria. 7)

La metdstasis ocurre por tres diferentes rutas; la més comdn y peligrosa es la hematége
fo ya sea por los mismos vasos del tumor o de la invesién a coroides.

El lugar més comdn de temprana diseminacién es la médula ésea y si este tipo de me =
1sis es sospechado, aspiracién de médula ésea debe ser efectuado en diferentes lugares,
lo més comin es la cresta ilfaca.

Otra meta de extensién es de la érbita a los nédulos linféticos regionales, principal -
te en la cadena cervical superior. (6) (7)

La afeccién de coroides por retinoblastoma ha ganado énfasis en la literatura en los re

cientes afios. Lo siguiente es una clasificacién patolégica de Carbajal (30).

GRADO 0: No afeccién de coroides; fumor interno @ epitelio pigmentario.

‘GRADO 00: No afeccién de coroides; células tumorales son externas al epitelio pigmenta=-
rio y son internas a la membrana de Bruch.

GRADO I: Células tumorales son confirmadas a la cariocopilaris.

'GRADO 11: C&lulas han invadido la capa de grandes vasos de la coroides, pero no ocupan-=

todo el grosor de la coroides.
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GRADO IV: Solo el espacio suproceroideo estd afectado con células tumorales.

El pronéstico de retinoblastoma es directamente relacionado a:

DIFERENCIACION Casos con verdaderas rosetas y pseudorosetas tienen un mejor pro

néstico que las que tienen poca diferenciacién & no tienen rosetas. (Sin rosetas po -

ca diferenciacién y gran agresividad). Con rosetas y bien diferenciadas poca agresi=
vidad),

AFECCION COROIDEA Si ocupa todo el grosor de la coroides, tiene de un 60% a -

un 62% de mortalidad.

AFECCION ESCLERAL Tiene un 72% a un 80% de mortalidad.

AFECCION EPIBULBAR Nos lleva de un 43% a un 85% de mortalidad.

AFECCION DEL NERVIO OPTICO Demuestra un porcentaje alto de mortalidad en -

relacién a la distancia de la invasién de dicho nervio.

PATOLOGIA CONCEPTOS

] =

Los hallazgos clinicos y patolégicos en 100 pacientes con retinoblastoma de un estu -
dio fueron: Tumor bilateral 12.2%, solamente el 82% tuvieron hallazgos clinicos en-
los primeros cuatro afios. Error de diagnéstico clinico en el 18%. La uvea fue par-
cial o totalmente invadida en 60% y el nervio éptico en el 52%. (34)

Cancer no ocular en pacientes que sobreviven el retinoblastoma, de 2,300 casos con
retinoblastoma, se escogieron los sobrevivientes y de ellos se observé que 80 pacien -
'.res desarrollaron neoplasia no oculares.

78% de los 80 casos fueron retinoblastoma bilateral, solamente 2 pacientes fueron de
retinoblastoma unilateral.

La neoplasia aparecié entre uno y 42 afios después del tratamiento exitoso. Esta = -
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asia no ocular fue fatal en 85%. La mayoria de esta segunda neoplasia se desa-
la en el campo de radiacién. El tumor predominante fue el sarcoma osteogénico, -
o en el campo de radiacién como fuera de &l. Uno debe asumir una particular sen
idad a la radiacién, la incidencia de sarcoma osteogénico en el fémur de pacien-
tes con retinoblastoma es 50 veces més frecuente que en el resto de la poblacién. (35)
Tejidos histolégicos de ojos enucleados por retinoblastoma fueron cultivados y se en--
contr§ que hay una diferencia en la apariencia de las células cultivadas en estos es =
pecimenes derivados de pacientes que fueron conocidos como retinoblastoma here dita
rio y en aquellos de retinoblastoma no hereditario.
~ En los 22 casos con la forma hereditaria, las células son descritas como "Quietas" - -
- formando una capa de células, no crecen una sobre otra, muestran un buen contacto =
de inhibicién de mortalidad, De los 48 pacientes con retinoblastoma esporddico sin =
antecedentes hereditarios, solamente 17 mostraron ese tipo quieto de crecimiento mien
tras que 31 mostraron un crecimiento "inquieto". Estas células crecieron una sobre de
la otra en una forma reticular y mostraron ausencia de contacto de inhibicién de mor-
talidad. (36)
4 = Un paciente con retinoblastoma bilateral bien diferenciado desarrollé dos afios des- -
pués un tumor pineal. El tumor no mostraba caracterfsticas de retinoblastoma prima -
rio ni metastasico. Un segundo caso mostré sintomas de tumor cerebral lo que llevé a
descubrir un tumor retroquiasmético altamente diferenciado mostrando &reas de dife-~-
renciacién de fotoreceptores y fue interpretado como un retinoblastoma ectépico no -

metastdsico. (37)
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5 = El epitelio pigmentario de la retina es un tejido reactivo. Ha sido mostrado que es -
tas células son capaces de responder a un estimulo nocive con hiperplasia, metapla -
sia y desprenderse de una membrana basal. Ha sido también sugerido que bajo cier=
tas circunstancias estas células del epitelio pigmentario pueden hacerse fagocitices.
Marcada proliferacién es considerada como representando una respuesta reparativa.-
Se piensa que esta reaccién proliferativa puede ser debido a un mecanismo de defen

~sa. Se estudié la interaccién entre epitelio pigmentario y retinoblastoma invasivo. -
El epitelio pigmentario responde alterando su forma, transformando su actividad me -
tabdlica y proliferacién. (38)

6 - Un hallazgo importante y consistente fue el estudio de DNA y RNA marcados de te -
jido de retinoblastoma por radicautografia, esto fue intensamente mayor que lo visto
en tejidos normales y otros tumores. Esto sugiere un alto porcentaje de duplicacion -
celular y actividad, un factor posible para explicar la radiocurabilidad de muchos =
de estos tumores cuando son diagnosticados en etapas tempranas. Estudios autoradio=
gréficos fueron efectuados en ojos enucleados de 29 pacientes con retinoblastoma, -
empleando cistidina y timidina tritiatada. Hubo un incremento en el DNA marcado=-
de células tumorales de 36% con 79 gramos por células marcado, cuando son compa =
rados con las células normales. Estudio de RNA con cistiding' tritiatada revels un -
incremento en el porcentaje de células tumorales marcadas y también en la concen -
tracién de granos intranucleares comparados a las células normales. (39)
Observaciones de elementos celulares de fotoreceptores en retinoblastoma soportan=

el concepto que estos fumores son neoplasma neuronales més que gliomas como fue -
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originalmente asumido de Virchow. También difiere de otras tumoraciones neuroblds-
ticas de la infancia, en su histogénesis, rasgos histopatolégicos y conducta clinica. -
(40).

= Depésitos de dcido dexociribonucleico (ADN) es probablemente una manifestacién de
alguna forma de actividad tumoral, pero su presencia no parece estar relacionads al-

grado de necrosis 6 clasificacién tumoral, (41)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL (31) (42)

Para poder efectuar un buen diagnéstico diferencial del retinoblastomea se hace man=-
datario separarlos de acuerdo a las etapas clinicas en que se encuentran (1),

A = | ETAPA: Toda patologia que en la infancia de lugar a leucocoria.

Persistencia de Vitreo Primario Hiperplésico.

2. Fibroplasia retrolenticular

3. Cataratas (congénitas o adquiridas)

4, Coloboma de coroides é disco Sptico

5. Uveitis

6. Granulomatosis larvaria

7. Pliegue congénito de retina

8. Enfermedad de Coats

9. Hemorragia Vitrea Organizada

10, Displasia retiniana

11, Otros tumores que no son retinoblastoma (melanoma maligno, hemangiona de la coroi-

des, dictioma).
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12, Retinosquisis congénita

13. Degeneraciones tapetoretinianas

14, Endoftalmitis

15, Persistencia de tGnica vascular cristaliniana y membrana pupilar
16. Retinitis metastdsica

17. Fibrosis masiva de la retina

18. Mielinizacién de fibras nerviosas

19, Desprendimiento congénito de la retina

20, Tuberculoma coroideo

21. Glioma de la retina

22. Trauma

23, Astrocitoma retinial

24, Miscelanea

1. PERSISTENCIA DE VITREO PRIMARIO HIPERPLASTICO

Usualmente se diagnostica poco después del nacimiento de un nifio a término, Esta -
condicién es usualmente unilateral, tiene la apariencia de una membrana retro lental ama
rillenta grisécea que produce leucocoria por lo cual es sospechosa de retinoblastoma, pre
senta elongacién de los procesos ciliares, discreto grado de microftalmo, cémara anterior
poco-profunda lo que puede dar lugar a un glaucoma secundario. Un rasgo caracteristico
es la presencia de vasos sanguineos en el estroma del iris. Lo arteria hialoidea, siempre -
evidente en los cortes microscépicos, pueden algunas veces ser vista clihicamente . Per -

sistencia de la arteria hicoloidea o de cualquier parte del sistema hicoloidea nos puede -
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' hemorragia espontdnea en el vitreo. Lo cdpsula posterior del cristalino puede
scente lo que da lugar a opacidades en el polo posterior de dicho lente.
do un diagnéstico definitivo no se ha podido efectuar, enucleacién esté indicado.

(42).

OPLASIA RETROLENTICULAR

Cambios del iris tales como: atrofia, sinequias posteriores, membrana pupilar son fre- -
cuentemente vistas en ojos con fibroplasia retrolental. Depésitos de calcio no se encuen=
tran ni clinicamente ni radiolégicamente. La cépsula del cristalino puede tener una deshi
escencia en el polo posterior, resultando en cambios cataratosos que eventualmente afec~ ~
tan a todo el cristalino (1) (6) 7)

3. CATARATA

Congénitas, las cuales pueden estar asociadas con otras anomalias oculares congéni -

tas ya sean uni o bilaterales, las que pueden confundirse son las posteriores semejando ma
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sas retrolenticulares. Estas cataratas pueden estar presentes desde el nacimiento, el diag -
néstico se hace més fécil al examen del paciente en la ldmpara de hendidura (Biomicrosco
pia).

4, COLOBOMA DE COROIDES Y PAPILA

Las células de la capa interna de la vesicula éptica secundaria retiene su habilidad -
para desarrollar elementos gliales sobre la superficie del disco ptico. Cuando existen -
colobomas de la cabeza del nervio éptico, estas célules gliales pueden proliferar para for
mar una cantidad variable de tejido griséceo elevado en el mérgen del coloboma. En --
adicién el coloboma mismo puede dar un reflejo blanquecino en la pupila.

Retinopatfa central serosa ha sido reportada muchas veces en asociacién con agujero-
congénito del disco 6ptico. (1)

La mayor parte de los colobomas son tipicos ya que ocupan la porcién inferior del =~
fondo, pueden estar asociados con colobomas del iris. Rara vez es bilateral. Las pro babi-
lidades de error diagndstico son disminuidos al examinar el ojo con el oftalmoscopio indi -
recto. (6)

5. UVEITIS

Infiltrados coroidales granulomatosos pueden llegar a tener grandes proporciones, lo -
suficiente para simular un retinoblastoma. La uveitis puede ser anterior y posterior, asT co
mo unilateral o bilateral.

Uvei”ris anterior puede manifestarse con miosis, células en cémara anterior y precipita
dos queréticos y sinequias posteriores con opacificacién de cdpsula anterior. Se puede -~

observar el fendmeno de Tyndall. La uveitis:posterior en nifios es generalmente de etiolo-
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gfa toxapldsmica, més frecuente en la regidn macular se puede observar una lesién princi
pal y una satélite asi como cambios vasculares,

Puede estar acompaiiada con sihtomas como hidrocefalia y calcificaciones cerebrales.

6. GRANULOMATOSIS LARVARIA

Debido a Toxocara canis larval presenta un aspecto de cuadros clinicos que van des~
de un nédulo retinal solitario tranquilo el cual se mira como un retinoblastoma, hasta yn=
cuadro de uveitis severa con un vitreo opaco.

La larva més comiinmente entra por las vias de las arterias ciliares cortas y un granu-
loma eosinofilico conteniendo los fragmentos de la larva esté frecuentemente en el érea -
macular. Dos rasgos clThicos sugieren este diagnéstico: El primero es la presencia de un
centro blanco brillante en el interior del granuloma, y el segundo es la presencia de ban=-
das largas, rectas, de color amarillo grisdceo que se extiende del granuloma al vitreo. Ge
neralmente es unilateral y ocurre en nifies mayores de 3 afios. La etiologla cisticercosa -
es frecuente y si el parédsito estd vivo, se puede observar una masa esferoide de bordes nf-
tidos iridiscentes con una mancha blanquecina en el centro que corresponde al escolex -
encapsulado. (1) (31) (42)

7. PLIEGUE CONGE NITO DE RETINA

Generalmente es unilateral, pero puede ser bilateral. Estos pliegues se extienden des
de el mérgen del disco y se extienden casi siempre hasta la ora serrata. Oftalmoscépica =
mente es muy parecida al perfodo cicatricial de la fibroplasia retrolenticular por lo cual -
algunos observadores le han considerado como la misma entidad. Pero existen razones pa-

ra clasificarlos separadamente,
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La fibroplasia retrolenticular casi siempre ocurre en nifios de bajo peso, prematuros
que han sido mantenidos en encubadoras por largo tiempo.

Tal historia no es obtenida en pacientes con pliegues congénitos de retina. El exa -
men-rﬁ.i-lf;_rgﬁscépico de las secciones histolégicas nos da otra razén para separar estas dos -
entidades, la retina en el pliegue congénito estd dispuesta en rosetas displésticas mien—-
ras que la fibroplasia retrolenticular estd caracterizada por proliferacién vascular que -
1os lleva a una gliosis secundaria.

Pliegues retinianos también pueden ocurrir en trisomia 13-15, después de penetra--
2idn de cuerpos estrafios intraoculares y después de uveitis granulomatosa espe cialmente
ruando es debido a toxoplasmosis. (1) (6) (7)

3, ENFERMEDAD DE COATS

Se ha sugerido que el término enfermedad de Coats sea reservado para aquellos ca=
os de retinitis exudativa en nifios asociados con telangectosia retinial congénita y que
a retinopatia en adultos precedida por uveitis hiperlipemia debe ser llamado retinitis -
viperlipémica, para distinguirla de la enfermedad de Coats comin. La enfermedad de =
Coats puede simular retinoblastoma mejor que ninguna otra condicién durante cierta ==
stapa en la evolucién de la enfermedad, Comienza como una érea circunscrita plana -
zon proliferacién telangiectésica sobre la superficie de la retina la cual puede progre -
ar lentamente en una etapa de exudacién subretiniana y luego a un desprendimiento re
iniano. Parches grandes de telangiectasias y vasos anormales sugieren grande mente en
fermedad de Coats y en etapas tardias se encuentran cristales brillantes de colesterol en

=| espacio subretiniano. (1) (6) (7) (42).
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9, HEMORRAGIA VIREA ORGANIZADA

Si la hemorragia es reciente, su color es rojizo, si es antigua y organizada adquiere
un color amarillento y finalmente gris opaco. Puede existir aumento de la presién intra
ocular. Generalmente es unilateral y puede haber antecedente de traumatismo. (1) (6).

10. DEISPLASIA RETINIANA

Este es un término patolégico no especifico el cual ha sido aplicado a un sindrome-
caracterizado por pliegues retinianos y distrofia retiniana en asociacién con otras anoma
[fas sistémicas; casi todos estos pacientes presentan trisomia 13=15, ofros estén asociados
con: Agenesia cerebral, hidrocefalia, anomalfas cardiacas y del sistema vascular, poli--
dactilia, labio leporino, paladar hendido y mal-rotaciones intestinales. (1).

Estén presentes al nacer y la afeccién ocular es bilateral. Tiene tendencia familiar.
(6)

B Il ETAPA El diagnéstico diferencial debe realizarse con todas aquelias entida des - =

oculares que pueden llegar a elevar la tensién ocular y se acompafia de leucocoria. (1)
1. Persistencia de vitreo primario hiperpldsico en fase glaucomatosa.

2, Glaucoma y Leucoma congénito

3. Glaucoma secundario

4, Infiltracién hemética de la cornea

5. Endoftalmitis

6. Otros tumores que se acompafian de hipertensién intraocular

C 11l ETAPA Con cualquier cuadro que se acompafie de lesiones orbitarias. (1)

1. Celulitis orbitaria y padecimientos orbitarios inflamatorios

2. Histiocitosis "X" (Hand=schuller cristiam)
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3. Coristomas (Teratomas y Dermoides)

4, Rabdomiosarcoma

5. Neuroblastoma orbitario metdstasico

6, Carcinoma orbitario metastdsico

7. Hemanigioma orbito = palpebral

8. Infiltracién leucémica y linfoma orbitario

9, Glioma del Nervio Optico

10. Meningioma del Nervio Optico.

D. IV ETAPA En algunos casos es necesario realizar el diagnéstico diferencial con algu-

na tumoracién maligna no ocular, que tenga metédstasis sistémica y meté&stasis orbitaria.

(1)
CONCEPTOS GENERALES

Pacientes con ojos enucleados por retinoblastoma ya sea uni & bilateral presentan —-
problemas de acuerdo a su edad. De 0 a 5 afios de edad secrecién anormal; de 6 a 15 =-
afios de edad, prétesis poco apropiada y desagrado para asistir a actividades so ciales; -

de 16 a 20 afios de edad asimetria facial y problemas para escoger trabajo; mayores de
20 afios problemas para contraer matrimonio.

El esfuerzo del médico debe estar encaminado a la adaptacién de una prétesis ade =
cuada y la aplicacién de cirugia pléstica a la regién orbitaria. (16)

Retardo del crecimiento de la regién orbitaria después de radiacién como tratamien
to para el retinoblastoma causando una fisionomia muy tipica la cual consiste en: 1. = =
Anomalfas en el tamafio de las érbitas, 2. Distancia intrapupilar estrecha, 3. Depresién=

del puente nasal, 4. Desarrollo anormal de la cara.




1. Radioterapia

2. Otros agentes fisicos

3. Cirugfa

4, Quimioterapia

La radioterapia es de gran valor por ser el retinoblastoma un tumor radiosensible, se

aplica por medio de tubos disefiados especialmente con objetos de aplicacién en tres -
campos: Orbitario anterior, temporal y nasal.

Los factores usuales son de 3,000 unidades (Roentgern) por campo, aplicacién diaria
alternando los campos, 10 sesiones en cada campo. En invasién ganglionar o metdstasis
en otros sitios los factores los calcula e indica el radio terapeuta. (48)

Signos y sintomas tempranos registrados de 51 pacientes con retinoblastoma unilate
ral y 20 con bilateral fueron revisados.

Un reflejo pupilar blanco fue el signo presente mds comdn, 38%, ojo rojo irritable -
fue el siguiente 31%. (49)

Apariencia quistica en retinoblastoma es descrito raramente, sin embargo quistes han
sido notados microscdp icamente en muchos casos. Se revisaron 44 casos de retinoblasto -

ma y se notaron microquistes en 20 (45%). La naturaleza de la vascularizacién en el tu
mor puede ser relacionado con la formacién de quistes. (50)

Radioterapia es un método bien establecido para el tratamiento del retinoblastoma, -
Requiere tratamiento fraccionado, colimacién de rayo y localizacién precisa, inmoviliza
cién cuidadosa con anestesia, y un perfodo de observacién prolongado para la evolucién=

de control del tumor y complicaciones de la terapia. (51)
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Entre 1956 y 1979, 28 nifios con retinoblastoma han sido irradiados con el acelerador
lineal en el centro médico de la Universidad de Stanford.

Veintisiete nifios (96%) han sido curados de tumor, con un seguimiento entre 21 afios
y 21 afios. En estos sobrevivientes 50 ojos fueron afectados, de los cuales 38 fueron irra=
diados. Diez y seis de los 38 ojos irradiados fueron enucleados por tumor recurrente, = =
glaucoma neovascular, o inhabilidad para observar el tumor a través de un medio opaco,
22 (58%) ojos irradiados fueron salvados. (51)

El propésito de irradiacién es el control del tumor con la preservacién de la visidn.
Pacientes con retinoblastoma, tratados con un solo campo lateral, a menudo sufren recu-
rrencias moltiples en la porcién anterior de la retina, por lo que se considera a toda la -
retina un riesgo. De acuerdo a la clasificacién de Reese, lesiones anteriores son conside
radas infavorables, debido a la dificultad téenica de aplicar dosis adecyadas a la porcién
anterior de la retina sin inducir catarata, Un intento para tratar toda la superficie de la
retina, proteger el cristalino y la cémara anterior un campo lateral convencional con el-
borde del rayo anterior en el ecuador del globo es usado con un segundo campo anterior
en el cual lentes divergentes central bloquiador son suspendidos en una forma de péndu~-
lo a lo largo del eje central. La sombra del bloque central proyecta un diémetro de 10

mm en la superficie corneal anterior la cual cubre el cristaline. Debido a la frecuen-=

cia con que se desarrollan tumores en la porcién anterior de la retina o en la ora serrata,
rutinariamente se tratan a todos los pacientes con esta modificacién. (52)

Trombosis de la arteria central de la retina asociade con retinoblastoma es una ob--

servacién interesante que posiblemente sea la llave para entender la necrosis repentina =
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extensa que ocurre en el curso clinico de algunas pacientes con retinoblastoma. Se ha es-
peculado que trombosis de una arteria retinal mayor puede ser un mecanismo para explicar
la necrosis y regresién que puede ocurrir raramente en pacientes con retinoblastoma. (53)

Defectos cosméticos marcados, son la regla mds que la excepcién para el porcentaje -
de enucleaciones que se efectGan actualmente.

Tibicamente, hay pobre movimiento, un surco palpebral superior profundo, enoftalmo -
y depresién del parpado inferior. Debido a lo cual se han desarrollado nuevas técnicas pa
ra efectuar enucleaciones, diferentes materiales de implante y métodos comrectivos de ci-
rugfa pldstica ocular, (54)

La ultrasonografia no puede diferenciar entre tumor quistico y hemorragia organizada
en el vitreo.

Las siguientes son las situaciones clinicas especificas en las cuales esta informacién -
es de gran valor. (24)
1. Retinoblastoma en un ojo y dificultad para visualizar en el otro ojo
2. Pobre visualizacién después de radioterapia del retinoblastoma
3. Desprendimiento retinial seroso de etiologia desconocida en nifios
4. Inflamacién en el ojo de un nifio de edad sospechosa si no hay causa aparente
5. Hifema espontaneo o hemorragia vitrea

6. Historia dudosa de fruma en el polo posterior que no puede sef¥ista.

R

Dehydrogenosa del écido lctico DHL en retinoblastoma. La coleccién del humor -
acuoso es efectuado al mismo tiempo que se examina al paciente bajo anestesia general. |

Se efectta la parasentesis con una jeringa de tuberculina, aguja No. 25 y volumen mini
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mo sacado es de 0.2 ml. La aguja de parasentesis debe estar libre de glébulos rojos, los -
cuales tienen un alto contenido de DHL. (55) (56)

En 1971 Diaz (57) reporté cuatro casos de retinoblastoma en los cuales el humor acuo
so excedié la concentracién del suero por un factor de cinco a ocho.

Witmer (58) encontré DHL en el humor acuoso de pacientes con melanoma mq”gno, -
digtioma retiniano, en ninguno de los casos la concentracién del DHL exce dié el valor =
sérico,

En un estudio de 33 casos, se dividieron en tres categorfas: el primer grupo fue el que
tenia una relacién mayor de 1.50, todos eran retinoblastomas. Otro grupo de 1.03, un -
caso de endoftalmitis activa por nemétodo, el tercer grupo tenfa relaciones menores de -
0.60 que incluye aquellos casos de endoftalmitis por nemétodo, hemorragia intrav itrea e
intratinial post trauma, desprendimiento de retina post traumético con rubeosis iridis, vi-
treo primario hiperplésico, hemorragia coroideq, fibroplasia retrolental, me lanomas ma= =

lignos y cataratas seniles. (59)

TRATAMIENTO DE RETINOBLASTOMA CON CRIOCIRUGIA

En teorfa la destruccién de tumores por congelamiento es posible. El congelamiento
destruye las células por deshidratacién y formacién de cristales de hielo. La proteina -
celular es desnaturalizada y las membranas celulares se rompen.

Los fotoreceptores y la capa de células ganglionares fueron destruidas por la aplica-
cidén en la superficie escleral de frio a 40° C. Tumores de origen neural, como el retino

blastoma son particulares sensibles de congelamiento y pueden ser destruidas totalmente

con temperatura arriba de 100°C generalmente tolerado por el ojo (60) (61) (62).
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La oftalmocopia indirecta binocular con identacién escleral es una técnica Gtil en el
diagnéstico de tumores intraoculares, porque nos suministra contraste de color; visualiza=
cién del fondo periférico, un campo visual mayor, profundidad de foco, estereopsis y una
iluminacién brillante. Los retinoblastomas pequefios intraretiniales y melanomas coroida
les benignos con pigmentacién minima son recanocibles. (63)
En ojos removidos de nifios menores de cinco afios durante los Gltimos 16 afios la neo-
vascularizacién del iris fue asociado mayormente con retinoblastoma. Casi la mitad de -

ojos removidos por retinoblastoma han demostrado neovascularizacién del iris. (64)
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V. MATERIAL Y METODOS

El material no humano lo constituye las instalaciones fisicas de encamamiento y fa=
cilidades hospitalarias de los Hospitales Roosevelt y Dr. Rodolfo Robles de! Comité Na -
cional Pro-Ciegos y Sordomudos de Guatemala, sitios que sirven de entrenamiento al ==

Post-Grado de Oftalmologfa de la Universidad de San Carlos de Guatemala.

El material humano, los pacientes hospitalizados con diagnéstico de retinoblastoma

en cada uno de los Hospitales donde el cardcter de recurso docente del Posi=Grado, los

hace constar con conductas médicas similares.

Se cuenta con otros profesionales que constituyeron durante el presente estudio un

grupo multiprofesional.
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V MATERIAL Y METODO

El presente trabajo consiste en el estudio prospectivo de los 26 casos en estadio avan-
zado de retinoblastoma, que llegaron al Hospital de Ojos y Ofdos Dr. Rodolfo Robles V. y
Hospital Roosevelt, en el tiempo comprendido del 1o, de septiembre de 1977 al 30 de no-
viembre de 1979.

RECURSOS HUMANOS

1. Pacientes del Hospital Roosevelt y Hospital de Ojos y Ofdos Dr. Rodolfo Robles V.
2, Oftalmdlogos

3. Médicos Residentes

4, Pediatras

5. Hematélogos

6. Oncdlogos

7. Radioterapeutas

8. Patélogos

9. Cardidlogos

10. Genetistas

11, Radiélogos

12, Citélogos

13. Anestesiélogos

14, Persona! de Enfermeria
15, Personal de Laboratorio

16. Personal del Departamento de Citologla del Hospital Roosevelt
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17. Personal de archivos médicos

18. Personal Administrativo,

RECURSOS NO HUMANOS

I.;-:-In'sfalaciones del Hospital Roosevelt

2. Instalaciones del Hospital de Ojos y Ofdos Dr. Rodolfo Robles V.

3. Biblioteca del Post=Grado de Oftalmologia de Guatemala, en el Hospital Roosevelt
4, Biblioteca del Hospital Dr. Rodolfo Robles V.

5. Biblioteca deihaépurfa!"nenfo de Oftalmologla de la Universidad de Rio Piedras Puer

to Rico. | o -

6. Bibliotecas privadas (revistas)

7. Oﬁalmoscopio'D;i'recfo

8. Oftalmoscopio Indirecto

9, Lémpara de Hendidura
10, Equipo de puﬁcién lumbar
11.. Equipo de médula ésea
12. Ecocardidgrafo
13. Electrocardiégrafo

14, Instalaciones de Radioterapia del Incan.

METODOLOGIA

Se tomé en consideracidn los siguientes factores:
Edad, sexo, grupo énico, estadio del tumor, procedencia, antecedentes familiares, tiem=

po de evolucién de la enfermedad, antecedentes quirbrgicos,traumdticos, enferme dades ~
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asociadas, manifestaciones clinicas, complicaciones, recurrencias, metdstasis, hallazgos -
radiolégicos, médula ésea, estudio L.C.R.pruebas hepdticas, renales, funcién cardlaca, -~
anatomia patolégica,
Para su clasificacién se utilizé la de Reese y Ellsworth de Retinoblastoma en grupos-

de | al V segiin su extensién y prondstico que ponemos a continuacién.

CLASIFICACION SEGUN REESE Y ELLSWORTH

GRUPO I: MUY FAVORABLE

Tumor solitario menor de 4 diémetros de disco (DD), en o detrds del ecuador, tumores
méltiples, ninguno mayor de 4DD, todos en o detrds del ecuador.

GRUPO Il: FAVORABLE

Tumor soliatrio de 4 a 10 DD en o detrés del ecuador, tumores miltiples de 40 10 -
DD detrés del ecuador.

GRUPO Iil: DUDOSO

Cualquier tumor anterior al ecuador, tumor soliatrio grande de mayor de 10 DD de--

trds del ecuador.

GRUPO IV: INFAVORABLE

|
Tumores méltiples, algunos mayores de 10 DD, cualquier lesién extendiéndose ante -

riormente a la ora serrata.

GRUPO V: MUY INFAVORABLE

Tumores masivos afectando més de la mitad de la retina, siembra en vitreo,

ELIGIBILIDAD

1. Pacientes con retinoblastoma unilateral cuyos tumores fueron clasificados en Grupos -
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IV'y V y no tienen enfermedad metastdsica detectable. Enucleacién efectuada como -
tratamiento primario y radioterapia no usada.

2. Paciente con enfermedad bilateral y en quien un ojo ha sido enucleado y el ofro re- -
quiere radioterapia para control local. Sin metéstasis detectable presente.

3, Pacientes con recurrencia orbital o enfermedad metastdsica fuera del S.N.C ya sea ==
unilateral o bilateral.

4, Enfermedad gruesa o microscépica al final del corte del nervio éptico o afeccién del-

sistema nervioso central en casos unilateral o bilateral.

EVALUACION DE PACIENTES CON RETINOBLASTOMA GRUPO IV -V ~ PREVIO A INI

CIAR TRATAMIENTO

1. Historia y Examen Fisico
2. Biometria hemdtica completa
- Hemoglobina
- Hematéerito
- Recuento de glébulos blancos
- Férmula diferencial
3, Recuento de plaquetas
4, Examen general de orina
5. Nitrégeno de urea
6. Creatinina
7. Exémenes de funcionamiento hepdtico

- Transaminasa glutémica oxalacética (T.G. Q.)
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2. 5,000 rads a la érbita y 3,000 rads a todo el cerebro si hay afeccisn gruesa el cor
te del nervio éptico o enfermedad més extensiva del 5.N.C, |
3. Metotrexate intractecal 12 mg/Mz, cada semana por & dosis.
4., Quimioterapia sistémica como en el grupo profildctico por un total de quince me-

ses.

3 = GRUPO CON ENFERMEDAD RECURRENTE O METASTASICA

1. Vineristina 50 mg/Kg 1.V. dia 0

2. Ciclosfamida 20 mg/Kg I.V. dia 0

3. Adriamicina 2 mg/Kg I.V. dia 0 precedido por un ecocardiograma y un E.K.G. Se
repiten estas drogas cada tres semanas por quince meses pero descontinuar adriami-
cina después de un total de 8 dosis, radioterapia seré dada a la recurrenc ia local =

en cada caso individual.

e ———



EDAD

0 = 11 meses
1 -2 afios
3 -4 afos

5 =6 afios

TOTAL

Total 26 casos

w2 Bl

VI RESULTADOS Y ANALISIS

TABLA No. 1

RANGOS DE EDAD Y FRECUENCIA

No, CASOS

3

9

11

26

PORCENTAJE

11 %
35 %
42 %
4 %
8 %

100 %

El nifio de menor edad fue de 3 meses y pacientes de mayor edad de 7 afios y 11 meses.

La tabla superior muestra que el Retinoblastoma en nuestro medio es diagnosticado més

frecuentemente entre las edades de 1 a 6 afios 92% y entre éstas, la mayor incidencia

estd entre los 3 y 4 afios 42% los cuales puede ser debido a que aqui el tumor se de= -

tecta en estadios mds avanzados.
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TABLA No. 2

FRECUENCIA SEGUN SEXO

SEXO No. CASOS PORCENTAJE
FEMENINO 16 61.5%
MASCULINO 10 38.5%
TOTAL 26 100.00%

TOTAL 26 CASOS

En nuestro estudio el sexo femenino fue mds afectado, aunque esto no es significativo,

segin la literatura mundial no hay predileccién por el sexo.

TABLA No. 3

FRECUENCIA Y GRUPO ETNICO

GRUPO ETNICO No. CASOS PORCENTAJE
LADINO 13 50 %
INDIGENAS 12 46 %
NEGRO 1 4 %
TOTAL 26 100 %

No. DE CASOS 26,

Observamos en la presente tabla que no hubo diferencia de razas.



NUMERO DE CASOS Y LUGAR DE PROCEDENCIA
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TABLA No. 4

PROCEDENCIA

CAPITAL

QUICHE
CHIMALTENANGO
ESCUINTLA
SACATEPEQUEZ
HUEHUETENANGO
PROGRESO
JUTIAPA

ZACAPA
SAN MARCOS
JALAPA

IZABAL

BELICE

RETALMULEU

Observamos que del total de 26 casos, el 32% corresponde a la capital, el 68% provie-
nen de los departamentos, tal como puede observarse en la tabla anterior. Esta diferen -
cia es debida probablemente a la alta densidad de poblacién en la capital y ademés por

que el acceso de los servicios de salud es mds fécil. En los departamentos no existe una-

No. CASOS

g

incidencia mayor en ninguno de ellos.

PORCENTAJE

32 %
8.0 %
4.0 %
4.0 %
8.0 %
8.0 %
4.0 %
8.0 %
4.0 %
4,0 %
4.0 %
8.0 %
4.0 %

4.0 %
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TABLA No. 5

PORCENTAJE EN RELACION A LA LOCALIZACION DEL TUMOR

LOCALIZACION

OJO IZQUIERDO
OJO DERECHO

BILATERAL

TOTAL

No. DE CASOS

10

10

6

26

La frecuencia de afeccién bilateral fue de 23.2%.

MANIFESTACION CLINICA

TABLA No. 6

MANIFESTACIONES CLINICAS

PROPTOSIS

LEUCOCORIA

GLAUCOMA SECUNDARIO
ULCERACION CORNEAL
QUEMOSIS

ADENOPATIAS

EDEMA PALPEBRAL

HIFEMA

ESTRABISMO

No., DE CASOS

22

10

PORCENTAJE

38.4%
38.4%

23.2%

100.0%

PORCENTAJE

84%
40%
26%
16%
16%
16%
12%
12%

8%

(ContinGa)
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(Continuacién Tabla No. 6)

MANIFESTACION CLINICA No. CASQOS PORCENTAJE
SECRECION PURULENTA 2 8%
HIPOPION 1 4%
RUBIOSIS IRIDIS 1 4%
BUFTALMOS 1 4%

En un 40% se encontré leucocoria como motivo de consulta y 84% por proptésis.

TABLA No, 7

HALLAZGOS DE RAYOS X

CRANEO, ORBITA, FORAMEN OPTI
CO, PELVIS Y HUESOS LARGOS -

NORMALES 18 70%
OBLITERACION SENO MAXILAR 4 16%
BRONCONEOMONIA 3 12%
HIPERTENSION INTRACRANEANA 3 12%
LESIONES NEOPLASICAS CON =~

INVASION A ORBITA 2 8%
CALCIFICACION INTRAOCULAR 1 4%

TUMEFACIONES DE TEJIDOS BLAN-
D OS ‘PERI ORBITAR 1OS 1 4%

LESIONES OSTEOLITICAS EN MAN=-
DIBULA DERECHA 1 4%

LESIONES NEOPLASICAS MALIGNAS
QUE DESTRUYEN LA HENDIDURA ES-
FEOIDAL DE ORBITA IZQ.- 1 4%

MASA PARATRAQUEAL 1 4%

Se efectuaron estudios radiolégicos completos a todos los pacientes estudiados. De los
cuales 18 casos fueron reportados como normales. Encontrdndose solo un caso con cal
cificacién intraocu lar.




25 =

TABLA No. 8

PORCENTAJE A RELACION AL ESTADIO DE TUMOR

No. CASOS . PORCENTAJE
RECIDIVANTE 5 20%
ESTADIO IV 2 8%
ESTADIO V 19 72%
TOTAL 26 100%

De los 26 casos estudiado s cinco eran Retinoblastoma recidivante lo que representa un
20%. El 80% era el grupo estadio IV y V. Se consideran tumores recidivantes aque=
los que habian sido tratados con cirugia y radioterapia y luego volvieron a presentar=

signos y sintomas de dicha tumoracién en érea peri-orbitaria,

TABLA No. 9

FRECUENCIA EN RELACION A INVASION A MEDULA OSEA

No. CASOS PORCENTAJE
MEDULA OSEA NORMAL 21 80%
MEDULA OSEA INVADIDA 5 20%
TOTAL 26 100%

A todos los pacientes estudiados se les efectué aspiracién de médula ésea, enconirdn -

dose un 20% con invasién del Retinoblastoma a médula 8sea.
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TABLA No. 10

FRECUENCIA EN RELACION A [NVASION A LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO

No, CASOS PORCENTAJE
LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO
NORMAL 22 83%
LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO
INVADIDO 4 17%
TOTAL 26 100%

A todos los pacientes se les efectué puncién lumbar para hacer citocentrifuga do, citolo-
gia, quimica y cultivo del L.C.R. enconirdndose un 17% con L.C.R. invadido por células

tumorales, Los cuatro casos que tenfan invadido el L.C.R., también tenfan invasién a mé

dula 8sea.
TABLA No. 11 |
FRECUENCIA EN RELACION A INVASION DEL NERVIO OPTICO
No. CASOS PORCENTAJE
NERVIO OPTICO NO INVADIDO 8 30%
NERVIO OPTICO INVADIDO 18 70%
TOTAL 26 100%

Del total de 26 casos, 18 pacientes prese ntaron en el estudio de anatomia patolégica, in-
vasién al nervio ptico, representando un 70% de los casos. Segdn estudios anteriores (12)
la mortalidad estd en relacién a la invasién del nervio &ptico, encontréndose solo 36% de
sobrevivencia cuando el tumor ha alcanzado el plano del corte del nervio éptico. De los
16 pacientes que fallecieron todos tenfan invasién al nervio éptico.
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TABLA Ne. 12

PORCENTAJE.EN RELACION A-PAGIENTES QUE RECIBIERON
RADIO-TERAPIA PRE-OPERATORIA A LA ORBITA

No. CASOS PORCENTAJE
RADIO-TERAPIA PRE- OP ERATORIA
Y POST-OPERATORIA 17 68%
RADIOTERAPIA POST-OPERATORIA 9 32%
TOTAL 26 100%

68% de los pacientes recibieron radioterapia pre y post-operatoria. Se aplicé 2,000 =
rads a la érbita pre-op eratoriamente y luego 3,000 rads si la enfermedad estaba limita=
da a la evidencia microscépica del nervio éptico. En los casos de afeccién gruesa al -
corte del nervio Sptico & de afeccién més extensiva del sistema nervioso central se apli

¢ 3,000 rads a todo el cerebro.

TABLA No. 13

PORCENTAJE-EN RELACION A PACIENTES
QUE RECIBIERON RADIOTERAPIA AL SNC

No. CASOS PORCENTAJE
RADIOTERAPIA AL S.N.C, 12 46%
NO RADIOTERAPIA AL S.N.C. 14 54%
TOTAL 26 100%

Del total de los 26 casos, solo a 12 se les dié radioterapia al S.N.C., entre los 14 res-
tantes estén incluidos aquellos que no presentaron invasidn al nervio éptico, un caso -
que tenfa 3 meses y el resto que sus padres no autorizaron radioterapia, al S.N.C, 6 -
que su estadio general era muy precario.
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TABLA No. 14

PORCENTAJE EN RELACION AL TRATAMIENTO EMPLEADO

No. CASOS PORCENTAJE
ENUCLEACION Y RADIOTERAPIA 7 27%
ENUCLEACION + RADIOTERAPIA +
QUIMIOTERAPIA 19 73%
TOTAL 26 100%

De los 26 casos, la radioterapia empleada fue 5,000 rads a la érbita y 3,000 al S.N.C.
a 7 pacientes no se les aplicé quimioterapia ya que sus padres no autorizaron. Una -
nifia de 3 meses por su corta edad no se recomendd quimioterapia. En todos los casos
se efectué enucleacién del ojo més afectado y en un caso de Retinoblastoma bilateral
se enuclearon los dos ojos.

De los siete pacientes que se dejaron como control, sin aplicérsele quimioterapia, dos

se encuentran vivos, habiéndosele aplicado enucleacién y radioterapia.

TABLA No, 15

FRECUENCIA EN RELACION-A PACIENTES QUE PRESENTARON
ANORMALIDADES EN ELECTROCARD IOGRAMAS

* Todos los ecos fueron ner =

males.
No. CASOS PORCENTAJE
E K G NORMALES 20 76%
E K G ANORMALES 6 24%

TOTAL 26 100%




TABLA No. 15

."A"
ANORMALIDADES No. CASOS PORCENTAJE
HIPERTROFIA VENTRICULAR
DERECHA 2 - 33.2%
TAQUICARDIA SINUSAL 2 33.2%
BLOQUEO INCOMPLETO DE RAMA
DERECHA . 1 16.6%
CRECIMIENTO BIVENTRICULAR i 16.6%
TOTAL 6 100.0%

A todos los pacientes se les efectus E K G ya que una de las drogas utiliza das las adri-
blastina es cardiotéxica, en ningln caso se descubrié algin signo é sintoma de cardio -
toxidad. En el 24% hubo alteraciones E.K.G. pero esto fue antes de haber administrado

esta droga, y estas alteraciones son mds compatibles con anemia crénica.

TABLA No. 16

FRECUENCIA EN PACIENTES QUE SE LES EFECTUARON CARIOTIPOS

No. CASOS PORCENTAJE
SE LES EFECTUO CARIOTIPO 6 24%
NO SE LES EFECTUO CARIOTIPO 20 | 76%

No se pudo efectuar a todos los pacientes estudio de cariotipo, ya que algunos habfan ~
recibido Radioterapia o ya estaban en tratamiento con quimioterapia. De los seis a los-

cuales se les efectud, resultaron ser normales.
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TABLA No. 17

PACIE NTES CON COMPLICACIONES

No. CASOS PORCENTAJE
DESHIDRATACION 7 26%
CONVULSIONES 6 24%
DESNUTRICION 4 16%
ABCESO EN EL CUELLO 4 16%
INFECCION URINARIA 3 12%
BRONCONEOMONIA 3 12%
OTITIS 3 12%
SINDROME DIARREICO 2 8%
VOMITO DE ASCARIS 2 8%
HERPES ORAL 2 _ 8%
IMPETIGOS 1 4%
LESIONES DERMICAS | 3 12%
OSTEOSARCOMA 1 4%
SALMONELOSIS 1 4%

Como. puede observar, la deshidratacién, desnutricién, convulsiones son las complica=

ciones més frecuentes de estos pacientes en nuesiro medio.
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TABLA No, 18

FRECUENCIA EN RELACION A PACIENTES

FALLECIDOS

No. CASOS PORCENTAJE
PACIENTES FALLECIDOS 16 62%
PACIENTES VIVOS 10 38%
TOTAL 26 100%

De los 16 pacientes fallecidos, a 7 no se les administré quimioterapia. Dos de los -
casos se los llevaron sus padres durante el TX con quimioterapia falleciendo en sus ca -
sas. Tres fallecieron por Bronconeomonia, 3 por metastasis al SNC y uno por este osarco
ma.

TABLA No. 19

EN RELACION A PACIENTES
CON ANTECEDENTES FAMILIARES

No, CASOS PORCENTAJE

Si 0 -
NO 26 100%

En ninguno de los casos se pudo determinar antecedentes famiiiares de retinoblasto -
ma, a pesar de haberse investigado a fondo con los padres de los pacientes. Por lo que-

asumimos que la mayor parte son casos de mutacién esponténea.
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TABLA No. 20 "A"

FRECUENCIA EN RELACION A PACIENTES QUE
PRESENTARON METASTASIS

No. CASOS PORCENTAJE
Si 18 70%
NO 8 30%
TABLA No. 20 "B"
METASTASIS
No. CASOS EORC‘ENTAJE
NERVIO OPTICO 18 70% |
MEDULA OSEA - 5 25%
SNC 4 20%
METASTASIS ORBITARIA 3 15%
SENO MAXILAR 4 20%
REGION INGUINAL DERECHA 1 5%
PARRILLA COSTAL [ - 5%

REGION FRONTAL 1 5%
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TABLA No, 21

NUMERQO DE CASOS DE CADA HOSPITAL

DE SEP, 77 A NOV, 79

No, CASOS PORCENTAJE
JOSPITAL DE OJOS Y OIDOS
)r. RODOLFO ROBLES V. 16 60%
|
IOSPITAL ROOSEVELT 10 40%
OTAL 26 100%

Se vieron casi el mismo némero de pacientes en las dos instituciones saliendo un po-

o més alto en el Hosp ital Rodolfo Robles, ya que es una institucién en donde se atien =

en solo ojos y ofdos.

El total de nifios examinados del 1o, de septiembre/77 al 30 nov./79 en el Hospital
e Ojos y Ofdos Dr. Rodolfo Robles fue de 15,982, En esta institucidn en esa fecha -~
encionada se tomaban como nifios a los menores de 14 afios.

Esto demuestra que de cada 998 nifios que consultan se presenta un retinoblastoma -

esta institucién,
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VIl CONCLUSIONES

Retinoblastoma es un tumor bastante frecuente en Guatemala.
La mortalidad por retinoblastoma en este estudio es muy elevada en un 62 %

El diagnéstico se hace tardfamente en la mayorfa de los casos, lo cual agrava el pro
ndstico.

El tratamiento es de costo elevado
El retinoblastoma no tiene predileccién por sexo

El retinoblastoma es un tumor que se diagnostica con mayor frecuencia entre 3y 4

‘afios. En nuestro medio.

El retinoblastoma no tiene ninguna predileccién por ninguna raza en Guatemala.
Leucocoria es la manifestacién inicial més frecuente del Retinoblastoma

Proptosis es la manifestacién més fre cuente en estadios avanzados.

Es poco frecuente encontrar antecedentes familiares en pacientes con retinoblastoma.

El nervio éptico se encuentra invadido en més de la mitad de los casos, cuando se ha
ce el diagnéstico.

Alteraciones genéticas asociadas al retinoblastoma es poco frecuente en este estudio.
El retinoblastoma en estadios avanzados tiene una aita mortalidad en nuestro medio.
El 92% de los casos, se presenta en las edades de 0 a 6 afios.

El tratamiento que més se efectud fue radioterapia, enucleacién y quimio terapia

Los casos unilaterales predominan. Los tumores bilaterales representan el 23.2% en-
nuestro estudio, de acuerdo con series extranjeras en que reportan del 25-35% de los
casos.

Del Hospital de Ojos y Ofdos se estudiaron 16 casos, habiendo consultado del lo. de

Sep. 1977 a 30 nov. 1979, un total de 15,982 nifios, que nos da una incidencia de un
retinoblastoma por cada 998 nifios que consultan ese centro.




75—

Viil RECOMENDACIONES

1. Establecer un Centro Regional para diadgnéstico y tratamiento de Retinoblasto ma.

25

3.

Organizar un equipo multiprofesional para el tratamiento de Retinoblastoma.

Divulgar entre el gremio médico y la poblacién en general mayor reconocimiento so=
bre este problema, lo que tendria como finalidad su diagnéstico y tratamiento precéz.

Mantener un estrecho seguimiento de los pacientes egresados del Hospital durante su
tratamiento ambulatorio y al finalizar el tratamiento,

Instruir a los padres de los pacientes por medio de una unidad de consejo genético -
sobre la posibilidad porcentual que tienen de tener otro hijo con retinoblastoma.

Efectuar estudios, siguiendo un protocolo determinado para todos aque llos pacientes
en quienes se sospecha un retinoblastoma.

Practicar examen oftalmolégico completo por médico especializado en todo nifio que
presente estrabismo, pérdida de visién o leucocoria.

Motivar al médico para que escriba en la papeleta del paciente una buena historia -
clinica, con su examen fisico completo, antecedentes familiares y médicos, ya que -
es de gran utilidad para el diagnéstico y tratamiento temprano.

Obtener estudios de anatomia patolé gica lo més completo posible en lo que respecta
a tipo de células, invasién al nervio éptico, invasién de la coroides, dreas de necro
sis, @reas de calcificaciones, formacién de rosetas, fluoretas, pseudo rosetas, etc. pa-
ra poder efectuar luego una correlacién histopatolégica.

Mantener bajo control periddico, por todo el tiempo necesario a aquellos pacientes=-
que sobrevivieron a la enfermedad.

Se recomienda la radioterapia pre-operatoria ya que es de gran utilidad para reducir
el tamafio de la tumoracién asi como para disminuir las probabilidades de metdastasis-
durante el acto quirdrgico.
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X ANEXO

GUIA PARA TRATAMIENTO DE RETINOBLASTOMA

GRUPO PROLIFACTICO

Nombre Edad
Registro Médico No. Sexo

Hospital

Diagnéstico Estadio

Ex&menes Previos

Hematologia completa :
Plaquetas
Orina

Examen Fisico:

Etapa de Induccién

a) Vincristina 50 meg/Kg IV por 1 dia

b) Ciclofosfemida 5 mg / Kg X dia PO del Dia 1-10

Dfa No. 1 * Vincristina, Ciflofosfamida Fecha
Dia " 2 Ciflofosfamida Fecha
Dia " 3 Ciflofosfamida Fecha
" " 4 Ciflofosfamida Fecha

ueom g Ciflofosfamida Fecha




S B

Dia No, 6 Ciflofosfamida Fecha
" 7 Ciflofosfamida Fecha
" "8 Ciflofosfamida Fecha
“ " 9 Ciflofosfamida Fecha
" " 10 Ciflofosfamida Fecha

OBSERVACIONES:

NOTA: Repetir ambas drogas cada 3 semanas X 15 meses.

Aplicacién No.

Examen Previo:
Hematologfa completa:
Plaquetas

Orina

Examen fisico
Vincristina

Ciclofosfamida Fecha

OBSERVACIONES

Aplicacién No.

Examen previo
Hematologfa completa:

Plaquetas




Orina

Examen Fisico
Vineristina
Ciclofosfamida

OBSERVACIONES

283 -

Fecha

Aplicacién No.
Examen Previo
Hematologia completa:

Plaquetas

. Orina

Examen Fisico
Vineristina
Ciclofosfamida

OBSERVACIONES

Fecha
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GUIA PARA TRATAMIENTO .DE_RETINOBLASTQMA
GRUPO TRATADO CON QUIMIOTERAPEUTICOS

Nombre Edad
Registro Médico No. Sexo
Hospital

Diagnéstico ” Estadio

Exdmenes previos
Hematologfa completa:
Plaquetas

Orina

Examen Fisico
Ecocardiograma = E C G
Quimica

Radioterapia

Etapa de Induccién:

a) Vineristina 50 meg / Kg IV por 1 dia Fecha

b) Ciclofosfamida 20 mg / Kg IV X 1 dia (con adecuado ITquidd)
c) Adriamicina 2 mg / Kg IV por 1 die.

OBSERVACITONES

NOTA * Repetir estas tres drogas cada 3 semanas por 15 meses, descontinuar Adriamicing,
después de 8 dosis.
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GRUPO TRATADO CON QUIMIOTERAPEUTICOS

Aplicacién No. 2

Hematologia
Plaquetas

Orina

Examen Fisico
Ecocardiograma

Quimica

OBSERVACIONES

a) Vineristina
b) Ciclofosfamida

c) Adriamicina

Aplicacién No. 3

Hematologia
Plaguetas

Orina

Examen Fisico
Ecocardiograma

Quimica

OBSERVACIONES

Fecha

a) Vincristina
b) Ciclofosfamida

c) Adriamicina

Fecha




Aplicacién No. 4

Hematologfa
Plaquetas

Orina

Examen Fisico
Ecocardiograma
Quimica

OBSERVACIONES

- 86 -

a) Vineristina
b) Ciclofosfamida

¢) Adiamicina

Fecha

GRUPO TRATADO CON QUIMIOTERAPEUTICOS

Aplicacién No. 5

Hematologia
Plaguetas

Orina
Examen Fisico
Ecocardiograma
Quimiea

OBSERVACIONES

a) Vineristina
b) Ci_clofosfahido

¢) Adriamicina

Fecha




Aplicacién No. 6

Hematologia
Plaquetas

Orina

Examen Fisico
Ecocardiograma
Quimica

OBSERVACIONES

- 87 =

a) Vinecristina
b) Ciclofosfamida

¢) Adriamicina

Aplicacién No. 7

Hematologia
Plaquetas

Orina

Examen Fisico
Ecocardiograma
Quimica
OBSERVACIONES
a) Vincristina

b) Ciclofosfamida

¢) Adriamicina

Fecha

Fecha
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5RUPO TRATADO CON QUIMIOTERAPEUTICOS

Lp]'icacién No. 8

{ematologia
laquetas

Orina

=xamen Fisico
-cocardiograma
Qufmica

OBSERVACIONES

a) Vineristina
b) Ciclofosfamida

¢) Adriamicina

Aplicacién No, 9

Hematologfa
Plaguetas

Orina

Excrmen‘ Fisico
Ecocardiograma
Quimica

a) Vincristina

b) Ciclofosfamida

Fecha

Fecha




Aplicacién No. 10

Hematologia
Plaquetas

Orina

Examen Fisico
Ecocardiograma
Quimica

a) Vineristina

b) Ciclofosfamida

Aplicacién No, 11

Hematologia

Plaquetas

Orina

Examen Fisico

Ecocardiograma
Quimica

a) Vineristina

b) Ciclofosfamida

-89 -

Fecha

Fecha




T
TRATAMIENTO DE RETINOBLASTOMA
GRUPO DE TRATAMIENTO COMBINADO

ve Edad
ro Médico Sexo
tal -

bstico Estadio

=nes Previos
tologia completa
etas

]

en Fisico

yrdiograma E.C. G,

ica

terapia 5,000 Rads - Crbita
3,000 Rads = Cerebro

ra Semana

a

neristina 50 meg / Kg IV por 1 dfa
clofosfamida 20 mg / kg IV por 1 dfa
driamicina 2 mg / kg IV por 1 dia

trotexate Intratecal 12 mg / M2 Fecha
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- Segunda Semana

~ Metratexate Intratecal 12 mg / M2 Fecha

Tercera Semana

= Metratexate Instecal 12 mg / M2 Fecha_

OBSERVACIONES

Nota: Tx es igual Grupo Tx con Quimioterapeiticos, se agrega Metrotexate Intratecal

por 6 semanas.

GRUPO DE TRATAMIENTO COMBINADQO

Cuarta Semana

Hematologla
Plaquetas

Orina

Examen Fisico
Ecocardiograma

Quimica

a) Vincristina

b) Ciclofosfamida Fecha
c) Adriamicina Fecha
- Metratexate Intratecal 12 mg / M:2 Fecha

Quinta Semana

~ Metratexate Intratecal 12 mg / M Fecha




Séptima Semana

Hematologfa
Plaquetas

Orina

Examen Fisico
Ecocardiograma
Quimica

a) Vineristina

b) Ciclofosfamida

¢) Adriamicina

Octava Semana

Hematologfa
Plaquetas

Orina

Examen Fisico
Ecocardiograma
Qt‘ﬁm‘icq

a) Vincristina

b) Ciclofosfamida

¢) Adriamicina

Fecha

Fecha
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	l. INTRODUCCION: 
	El retinoblastoma es el tumor intraocular más común en niños (1) y parece ser el - 
	tumor sólido más frecuente en niños en nuestro medio. Ocurre como resultado de una mu- 
	loción espontánea ó hereditaria de una manera autosómica dominante, siendo la primero - 
	variecbd lo más común (2) puede manifestarse desde el momento del nacimiento o desarr~ 
	liarse después del mismo o partir de células que no han llegado o alcanzar su madurez -- 
	completo. (3) 
	No es uno entidod raro, pero puede posar fácilmente desapercibido cuando ésta se 
	encuentra en sus estadios tempranos, momento en que sería sumamente importante su diag- 
	nóstic:o yo que en estadios avanzados es de alta mortalidad. (4) 
	El fin de este traba¡o es investigar y dar o conocer uno de los enfermedades oftál- 
	micas que cobra más vida en lo niñez y que con un diagnóstico temprano y tratamiento - 
	aprapiada podría salvar o estos niños y dejar que lleven uno vida normal. 
	Se investigaron todos los cosos que llegaron 01 Hospital Roosevelt y Hospital Ro-- 
	dolfo Robles de Septiembre de 1977 o Noviembre de 197;>. Se sometieron a un estudio -- 
	completo en lo que respecta a exámenes de laboratorio, radiológico, cromo sómico y por- 
	supuesto una bueno h ¡storia el ínica con antecedentes fa mil iares. 
	A todos se les efectuó tratamiento: 
	1. Quirúrgico 
	2. Radioterapéutico 
	3. Quimioterapéutico. 
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	Se siguieron cada uno de estos casos durante las diferentes etapas de su tratamien 
	to y los que presentaron complicaciones se les aplic6 terapia de soporte. 
	En esta investigaci6n colaboraron muy estrecho mente los residentes de Oftolmolo 
	gia y Oftalm6logos de los Hospitales "Dr. Rodolfo Robles y Roosevelt". Como también p~ 
	diatras, Hemat610gos, Onc610gos, Radi610gos, Radioterapeutas, Cardi610gos, Psiquiatras, . 
	Geneticistas, Enfermeras y Trabojadaras Sociales, como también las autoricbdes odministr 
	tivas de las mismas entidades antes mencionadas. 
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	11. OBJETIVOS 
	lo GENERALES 
	1.1 Dar a conocer la importancia de la detección temprana y diagnóstico precóz del Re- 
	tinoblastomo. 
	102 Establecer ~uóles son los factores, que hacen del Retinoblastoma una entidad de alta 
	mortalidad en nuestro medio. 
	1.3 Dar a conocer mejores técnicas y métodos de diagnóstico, para su detección tempra- 
	n(le 
	1.4 Estudiar características ciínicas en pocientes que son analizados de manera prospec- 
	tiva con el fin de computar datos confiables constatados par el investigador. 
	1.5 Hacer valer la importancia de ciertos procedimientos diagnósticos como: Estudios ro- 
	diológicos, punción lumbar, médula ósea, cariotipo etc., poro clasificar el grada de 
	invasión para así establecer un pronóstico y un tratamiento racional. 
	1.6 Estudiar en los pacientes analizados las técnicas de tratamiento mós aceptados en -- 
	otras latitudes y utilizar drogas y procedimientos que contribuyan a disminuir la mo,.!: 
	talidad. 
	1.7 Establecer información local con el fin de establecer nuestras propias estadísticas. 
	2. ESPECIFICaS 
	2.1 Reducir mortalidad de enfermedad metastósica no esperada en estados avanzados de- 
	Retinoblastoma unilateral. 
	2.2 Reducir mortalidad metastósica con quimioterapia adjunta en pacientes con Retino - 
	blastoma bilateral en quienes el ojo enucleada requiere radio-terapia para control- 


	page 6
	Titles
	-4- 
	de la enfermedad local. 
	2.3 Reducir la mortalidad en niños con recurrencia orbitaria ó metástasis hematógena, usa.!:' 
	do agentes quimloterapéuticos múltiples y radioterapia. 
	2.4 Reducir mortalidad en niños con enfermedad del S.N.e. incluyendo evidencia del tu - 
	mor al final del corte del nervio óptico y dentro del líquido espinal,con radioterapia- 
	y agentes quimioterapéuticos múltiples. 
	I 
	2.5 Dejar las bases de una ficha clínica que investigue de una manero permanente y sist:= 
	mática al niño ya les famil iares. 
	2.6 Efectuar un examen cl ínico cuidadoso en busca de signos físicos de invasión a distan- 
	cie. 
	2.7 Dejar constancia de la importancia que reviste la consulta multi prafesional en el m~ 
	nejo de casos de Retinoblastoma. 
	2.8. Dejar sentadas nOrmas y boses terapéuticas en el manejo de quimioterapia, radiotera- 
	pia, tratamiento combinado y otros. 
	2.9 Incentivar a cirujanos y patólogos sobre la importancia que reviste la técnica de con 
	seguir, almacenar, transportar y analizar el espécimen pora un diagnóstico clii,ico - 
	patológico adecuado. 
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	111. JUSTIFICACIONES 
	l. Sabiendo que la mortalidad del retinoblastoma casi alcanza un 100% en nuestro 
	medio nos motivó investigar esta enfermeood para poder establecer cuáles son - 
	los factores que llevan a dicha afección a una de. las más altas mortalidades de 
	tumor en niños. 
	11. La mayor parte de los niños afectados con retinoblastoma han sioo tratadas en - 
	los diferentes hospitales con cirugía y radioterapia y a pesar de ello existe una 
	alta recidivancia de dicho tumor y metástasis temprana. Lo que nos motivó a - 
	establecer un protocolo tratándolos con cirugía, radioterapia y quimioterapia - 
	adjunta. 
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	IV. REVISION DE LITERATURA 
	1. EMBRIOLOGIA DE LA RETINA 
	1.1 La Retina obtiene su desarrolla de las oos paredes de la depresi6n 6ptica. De la pa- 
	red externa se desarrolla el epitelio pigmentado, y la retina sensorial de la pared - 
	interna. La retina se desarrollQ entre la cuarta semana, (4mm) y los 7 meses de gest~ 
	1: 
	c ión. Alredeoor de la cuarta semana es el período durante el cual la vesícula ópti- 
	ca primaria se invagina para formar la depresión óRtica~ Las células destinadas a -- 
	formar la pared interna de la depresión óptica se multipl ican causanoo el engrosa- - 
	miento de dicha pared, A medida que la fisura fetal comienza a cerrarse (lO.mm) el 
	epitel io pigmentario adquiere gránulos de pigmentos y la pared interna muestra dife- 
	renciación en las capas primitivos de la retina sensorial. En esta etapa todos los nú- 
	cleos de la futura retina sensorial han emigrado hacia el epitelio pigmentario para - 
	formar una capa externa de células proliferativas. Esta capa proliferativa se difer~ 
	c ia en una capa interna y una externa neuroblástica separado por una capa transito- 
	ria de Chievietz, la cual más tarde desaparece cuando la formación de la retina se~ 
	sorial está completa, 
	La capa interna neurobldstica se diferencia tempranamente, sus células más internas 
	emigran para producir la capa de célvlas ganglionares de las cuales se originan los- 
	co. Del espacio entre las células ganglionares y la capo neuroblásticq interna se - 
	axones para formar lo capa de fibras nerviosas de la retina asT como el nervio 6pti- 
	forma la capa plexiforme, y la más externa se diferencia en células amacrinas y n.Q 
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	cleos de la fibra de las células de Müller. Las células de la capa neurobl6stico e)tter- 
	no se diferencia en células bipolares, células horizontales y el núcleo de los conos y - 
	bastones. Las células horizontales y bipolares gradualmente se separan del núcleo de- 
	conos y bastones. Los núcleos de conos y bastones constituyen lo copo nuclear exter - 
	no, lo cual está separado de lo copa nuclear interno por lo capo moleculor externo. La 
	copo más externo de la retina sensorial, la capa de conos y bastones nace de los c,élu- 
	los más externos de lo capa neuroblástico externo. 
	Lo retina está rodeado internamente por lo membrana limitcmte interna uno verdodera- 
	membrana basal formada por los células de Müller. Uno membrana limitante externo - 
	se en,:uentra entre la capo nuclear externa y la copa de conos y bastones. Por el sép- 
	timo mes de gestaci6n todos las copas de lo retina, excepto en lo regi6n macular, es-- 
	tán completas y listos para su funci6n. El área macular no está completo sino alrede - 
	dor del cuarto mes post-porto. (2) (5) 
	1.2 ANATOMIA DE LA RETINA 
	Lo retina, es la capa m6s interna del ojo, tiene las características de ser transparente, 
	delgado y se origina del neuroectodermo. Siendo uno estructura sensorial, contiene - 
	células que responden 01 estímulo visual por una reacci6n fotoquímico. 
	Mide alrededor de 0.4 mm en el borde del nervio 6ptico y se va adelgazando o medi- 
	do que se aproxima a lo periferia, llegando o tener 0.14 mm, en la oro serrota. (2) 
	Está formado por diez copas reconocidos que son: 
	1. Epitel io p igmentario 
	2. Conos y bastones 
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	3. Membrana limitante externo 
	4. Copo nuclear externo 
	5. Plexiforme externo (que incluye copo de fibra nervioso de Henle, membrana limi - 
	tante medio y lo porción plexiforme) 
	6. Copo nuclear interno 
	7. Plexiforme interno 
	8. Copo de células ganglionares 
	9. Copo de fibra nervioso 
	10. Membrana limitante interno. 
	EL EPITELIO PIGMENTARIO (EP) 
	Es una copo de células hexagonales, unidos por barros terminales, secretan lo por- 
	ción cuticular de la membrana de Bruch. 
	La luz ~be atravesar la mayor porte de las capas de la retina poro alcanzar y es- 
	timular la copo de conos y bastones, los cuales transforman el estrmulo luminoso en - 
	impulso nervioso. Existen alrededor de 120.000.000 de bastones y unos 7.000.000 de 
	conos en la retina. 
	,En el área central de la retina, los conos son más numerosos que los bastones; sie~ 
	do la fovea el área de meior agudeza visual por tener conos especiales. En contraste 
	los bastones son más numerosos en lo periferia de lo retina. 
	LA MEMBRANA LlMITANTE EXTERNA 
	Está formado por los barras terminales de los cuerpos celulares de conos, bastones - ' 
	y células de MUller, por lo cual no es considerado coma una verdadera membrana. 
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	LA CAPA NUCLEAR EXTERNA 
	Est6 integrada por los cuerpos de conos y bastones con sus núcleos y citoplasma. - 
	Los axanes de los fotoreceptores hacen sin6psis con los células horizontales y bipalo- 
	res en lo copo plexiforme externo. 
	. 
	,. 
	LA CAPA PLEXIFORME EXTERNA 
	Est6 compuesto de tres zonas: 
	1. Zona externo, que contiene los extensiones oxonales de fatorreceptores (copo de - 
	11 
	fibras nerviosos de Henle) y citoplasma de los células de Müller. 
	2. Zona medio que contiene los terminaciones de los conos y bastones. 
	.3. Zona interno que consiste de los procesos de los células bipolares, horizontales y- 
	Mül1er. 
	LA CAPA NUCLEAR INTERNA 
	Consiste de cuatro copos de cuerpos celulares que son: 
	l. Amocrinas 
	2. Müller 
	3. Bipolares 
	4. Horizontales 
	Los células bipolares representan los neuronas de primer orden y transmiten el im - 
	pulso nervioso de los conos y bastones o los células ganglionares. (5) 
	LA CAPA PLEXIFORME INTERNA 
	Es lo zona donde se hace los sinopsis de los nervios de primer orden (células bipo- 
	lores) y los nervios de segundo orden (células ganglionares). 
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	LA CAPA DE CELULAS GANGLlONARES 
	Contiene los cuerpos de las células de segunda orden, 1.200.000. 
	Los señales generadas en los fotoreceptores son transmitidas a través de las células 
	bipolares a los célulos gongl ionares, cuyos oxones forman la capo de fibras nerv iosos, 
	nervio óptico y tracto óptico, hociendo sinópsis I;!n el cuerpo geniculada lateral. 
	Tres tipos de sinópsis han sido encontrodas en lo retino sensoriol (6). 
	1. Sinópsis en cinta 
	2. Sinópsis convencionoles 
	3. Superficies de contacto. 
	LA MEMBRANA LlMITANTE INTERNA 
	Es derivoda de la célula de Müller y es una membrana basol filamentosa APS posi- 
	tivo. 
	SISTEMA GLlAL 
	Las células de MUller son los mós grandes de lo retina y se extienden desde lo - - 
	membrana limitonte interna hasta la membrana limitonte externa. Tiene una función- 
	nutritivo importante para las células vecinos ya que sintetizan y almacenan glicógeno, 
	asr proveen glucosa. 
	Los elementos glioles accesorios son: 
	1. Astrocitos 
	2. Oligodendrocitos 
	3. Microgl ia 
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	ELEMENTOS DE LA RETINA (5) (6) 
	- Células gonglionares - - - - - - - - - 1.200.000 
	- Fibras del Nervio Optico - - - - - - 1.200.000 
	- Células bipolares- - - - - - - - -- -35.000.000 
	- Bastones- - - - - - - - - - - - - - 
	120.000.000 (esférula) 
	- Conos- - - - - - - - - - - - - - - 
	7.000.000 (pediculos) 
	- Células del epitelio pigmentario -- 
	- Sinopsis en lo plexiforme externo - 
	Lo membrana de Bruch estó formada por: 
	o) Cológeno que es producida por el epitelio pigmentario. 
	b) Membrana basal lo cual es producida por los células mesenquinales que cubren 
	los cariocopilares y vienen de mesodermo. 
	c) Moterial central obscuro (desnaturalizacíón de cológeno) en personas de edad. 
	(5). 
	1.3 EPITELIO PIGMENTARIO (EP) 
	Es uno único copo de células que se extiende del disco o lo oro serrata. En pr~ 
	poraciones planos se ve de formo hexagonal, siendo cortos y multinucleados en 10- 
	periferia de lo retina. En lo oro serrata asume uno configuración cuboide y se co~ 
	tinúa con el"epitelio pigmentario de lo pars plano del cuerpo ciliar. 
	Lo pared de los células del E.P. es uno membrana trilaminar formado por dos -- 
	densos zonas lúc idos. 
	Los grónulos de melonina del EP son esféricos u ovoides y estón en el citoplas- 
	ma apical de los células. 
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	ELEMENTOS VASCULARES 
	Los vasos de la retina son derivacbs de la arteria y vena central de la retina. 
	1. La mitad interna de la retina recibe su irrigación de la arteria central de la reti- 
	no. 
	2. La mitad externa por los cariocopilares. 
	3. En el 20% de los ojos normales un vaso ciclioretiniono que nace de la circula- - 
	ción coroidea, suple la región foveal (macular). 
	Después de entrar a la retina cerca del disco óptico, lo arteria rápidamente pier- 
	de su lámina elástico interno y lo cobertura muscular convirtiéndase en arteria las. 
	Los capilares de la retina tienen das tipos de células, las más internas son las cé- 
	lulas endoteliales o pared de los capilares, sobre esta superficie estón los pericitos. 
	IRRIGACION COROIDEA 
	La sangre que suple el ojo se deriva de la arteria oftálmica. Excepto por la ar- 
	teria central de la retina, que suple la retina interna, casi toda la sangre que !le- 
	ga alojo es de los vasos uveales. (5) 
	1. Dos arterias c iliores posteriores largos, una nasa I y otro temporal. Estas am de- 
	tres a cinco ramas en la oro serrata y forman la cariocapilaris anterior. 
	2. Arterias ciliares posteriores cortas de 15 a 20, entran o la coroides alrededor del 
	nervio óptico se dividen rápicbmente y forman la coriocapilaris posterior. 
	3. Arterias ciliares anteriores, pasan hocia adelante con los músculos rectos, luego- 
	penetran la esclera y llegan al cuerpo ciliar. Antes de formar el crrculo moyor- 
	del iris don de 8 a 12 ramas. 
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	4. Circulo de Zinn formado por romas de las vasos ciliares cortos posterior y ramas de 
	la pia madre. Suplen el nervio óptico y disco. 
	3. RETlNOBLASTOMA ANTECEDENTES 
	Desde los reportes m6s tempranos sugestivos de esta enfermedad, han existido con- 
	traversias en lo que respecta a su origen, síntomas, influencia genética, tratamiento y 
	pronóstico. 
	En 1765 Hayes, un cirujano de Londres, parece ser el primero en descubrir el pri - 
	mer caso de Retinoblastoma, incluyendo el peculiar reflejo del fonda del ojo, notado- 
	tempranamente en la enfermedad; así como a.fección del nervio óptico. (7) 
	En 1809 Wandrop de Edimburgo, estableció el Retinoblastoma como una entidad, - 
	dancb una buena descripción de 35 casos, y fue el primero en proponer la enuciea-- 
	ción temprana como una medida para salvar la vida del paciente. 
	La introducción del microscopio y del oftalmoscopio asi como la ayuda de la ane.=. 
	tesia general, contribuyeron a que Virchow en 1864 correctamente identificara el re- 
	tinoblastoma como una neoplasia, pero lo Ilam6 glioma de la retina y lo identificó -- 
	con gl iomas del cerebro. 
	En 1891 Flexner, fue el primero en descubrir las rosetas, los cuales algunas veces- 
	estén presentes y en 1897 Wintersteiner las descubrió en una gron serie de casos. 
	Ambos fueron de la opinión que las r03etas representan un intento de formar conos 
	y bastones. Flexner designó este tumor como neuro epitelioma y Wintersteiner adop- 
	té este término como un substituto del término glioma. 
	Verhoeff lo denominó Retinoblastoma yen 1926 fue adoptada tal término por la - 
	- - - -- 
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	Sociedad Americano de Oftalmologra y como tal es utilizado en los Estaoos Unidos e 
	Inglaterra. (7) 
	Cuando el tumor fue establecido como Retinoblastoma y no como glioma su rodio- 
	sensibilidad fue r6pidomente apreciado, entrando en una era de tratamiento más efe=. 
	tivo. 
	Este tumor maligno se origino de los copos nucleares de lo retina desarrollándose- 
	de focos múltiples en uno o ambos ojos, es congénito pero generalmente no recono:.!. 
	ble 01 nacimiento. 
	El hecho de que se manifieste en un oio muchos meses antes que en el otro sugie- 
	re uno variación en lo velociood de crecimiento de un foco O otro. 
	Neuroblastoma (simpaticoblastoma) del sistema nervioso periférico, asr como el - 
	meduloblastomo, del S.N.C. tienen mucho en común con el Retinoblastoma. Los-- 
	tres son tumores neuroblósticos altamente malignos de infantes y pre-escolares, ni-- 
	ños de 2 a 4 años, teniendo caracterrsticas histológicas similares de formaci6n par-- 
	c ia I o compl eta de rosetas. 
	Retinoblastoma y neuroblastoma afectan 01 mismo grupo de edades, tienden o fe:!' 
	mar necrosis y calcificaciones y son radio sensibles. 
	, CONSIDERACIONES GENERALES: DEFINICION 
	Retinoblastoma es el principal tumor de lo retina, altamente maligno, congénito, 
	multicéntrico y parece ser el tumor s6lida más frecuente en lo infancia en nuestro - 
	medio. 
	Se origino en uno O ambas retinas, en los copas nucleares y ocurre como uno mu- 
	taci6n espontáneo o hereditario de uno manera autos6mica dominante. 
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	Lo primero variedJd es lo más común y lo segundJ parece ir en aumento yo que los 
	mejores métodJs de diagnóstico y tratamiento han dJdo como resultado que más pa- - 
	cientes sobrevivan" (6) (8) 
	INCIDENCIA 
	Varios incidencias han sido reportadJs por diferentes países. 
	Ocurre uno de coda 23,000 nacimientos en Michigan (6), uno de codo 14,000 en - 
	Holando (6), uno de cadJ 17,000 en Noruego (7), uno de cadJ 2,165 admiticbs en el- 
	Hospital Pedi6tri~0 en México (9). 
	Han sugeridJ que lo incidencia de retinoblastomo está aumentando y parece por - 
	varios razones. Varios fuentes de radiación comerciol y militar están aumentando y- 
	lo exposición por radiación, ciertamente aumentará durante los años venideros, yo -- 
	que lo radiación es un agente mutante definitivo, esperando que aumente sobre estas- 
	bases. (6) 
	El tumor puede diseminarse por varios rutas y si no es tratado es fatal. Puede in- 
	vadir los vasos sanguíneos y diseminarse hematógenamente. Cuando el tumor se ex-- 
	tiende o la coroides, lo extensión vascular es mucho más rápido (7) (8). 
	El tumor puede extenderse directamente o través de lo lámina cribase del nervio- 
	óptico, ganandJ acceso el espacio sub-oracnoideo y entonces infiltrarse a las menin- 
	ges y sobre lo base del cerebro" También puede distribuirse par vía linfátice y uno - 
	vez que está fuera del globo ocular invadir lo órbita" (6) Lo mortalidJd en los Esta- 
	dos UnidJs es del 18%, en los Filipinas del 95% y en Nigeria casi del 100% (4). 
	1, 
	Aproximadamente el 30% de los retinoblastomos son bilaterales. Puede presentar- 
	se 01 nacer o durante los primeros 2 años de edad, el promedio de edod al tiempo del 
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	diagnóstico es de 18 meses en los EE. UU. Se ha reportado casos tan tempranos como a 
	No tiene predilección por raza o sexo. Desafortunadamente en nuestro medio no - 
	se diagnostica tempranamente ya que la consulta la hacen cuanda el niño tiene más - 
	de 3 años y el tumor está en estadío muy avanzado, probablemente con metástasis. 
	INCIDENCIA 
	Alta tasa de mortalidad por retinoblastoma entre negros, comparados con blancos,- 
	sugiere que en los negros el diagnóstico se hace tardío, resultando en enfermedad - - 
	más avanzada con respuesta menos favorable al tratamiento. (la) 
	la incidencia anual de retinoblastomo en los EE.UU. es de 11.0 casos nuevos por- 
	!,In millón de niños menores de 5 años. En respuesta a un reporte de exceso de morto- 
	lidad entre negros, la proporción fue computada por raza. Hubo una proporción de - 
	10.8 casos por millón de niños blancos, comparadas a 9.8 casos p<>r millón de raza n.=. 
	grao (11) 
	la moyor porte de los retinoblastomas son diagnosticados durante los primeros años 
	de vida, sin embargo son reportadas casos de tales tumores en pacientes en la edad -- 
	adulto. Un coso fue diagnosticado a los 18 años, teniendo el año anterior en examen 
	que la edad no debe ser considerada como un criterio abs6Mo para el diagnóstico de 
	retinoblastoma. (12) 
	la incidencia anual de retinoblastoma'en Malawi parece ser dos casos por 100.000 
	niños menores de cinco años o un caso por 10,000 nacimientos vivos. Una frecuencia 
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	mayor de uno por cada 4,340 y 3,580 nacimientos vivos ha sido encontrado e n los di s- 
	trictos y de Zamba y Mangochi. (13) 
	Basado en la apariencia clfnica y la anamnesis de sfntomas de corta duración roti- 
	noblastoma observados en niños africanos parecen ser más agresIvos y progresan más ~ 
	pido mente. La incidencia de retinoblastoma entre niños africanos es mayor que la in- 
	cidencia entre negros en EE.UU. La alta incidencia de por lo menos dos veces y la -- 
	IT1Clyor virulencia del retinoblastoma entre niños africanos puede ser explicado par la - 
	pr'3sencia de un factor de medio ambiente como previamente fue sugerido por Khudsor) 
	(14) 
	INCIDENCIA EN NUESTRO MEDIO 
	1. En Guatemala lo mayor parte de los casos de retinoblastomo consultan muy tarde - 
	como lo prueba estudio efectuado en 52 pacientes del año 1961 a 1978 en el Dep~ 
	tamento de Oftalmologfa del Hospital Roosevelt, donde el principal moHvo de la - 
	consulta fue Proptosis 88%, debido a que consultaron cuando el proceso ya estaba- 
	avanzado. (15) 
	2. Hospital Generol San Juan de Dios, 39 casos con su distribución por edodes al dia~ 
	n6stico de 1959 a 1975. (16) 
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	1959 - 1975 
	EDAD 
	No. CAS OS 
	PORCENTAJE 
	1 a 2 años 
	11 
	29 % 
	3 a 4 años 
	13 
	33 % 
	5 a 6 años 
	23 % 
	7 a 8 años 
	2.5 % 
	90 10 años 
	5% 
	11 a 12 años 
	5% 
	17 años 
	2.5 % 
	TOTAL 
	39 
	100% 
	3. 
	Hospital Dr. Rodolfo Robles V., 40 casos de 1962 a 1977, porcentaje en relaci6n a 
	la edad del diogn6stico. 
	1 962 - 1 977 
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	4, Hospital Roosevelt su distribuci6n por edad se diagnostic6, 36 casos de 1957 a 1973, 
	(17). 
	1957 - 1973 
	EDAD 
	No. CASOS 
	PORCENTAJE 
	TOTAL 
	36 
	100% 
	o a 3 meses 
	5,5 % 
	4 a :7 meses 
	0.0 % 
	8 a 11 meses 
	2.7 % 
	1 a 2 años 
	25.0 % 
	3 a 4 años 
	15 
	41.6 % 
	5 a 6 años 
	16.6 % 
	7 a 8 años 
	2.7 % 
	9 a 10 años 
	2,7 % 
	11 a 12 años 
	0.0 % 
	13 a 14 años 
	2.7% 
	GENETlCA 
	El conocimiento del tipo de tumor, espor6dico versus familiares es extremadamente im- 
	portante, desde que gura al médico en el conselo a los podres en el riesgo de transmitir ia- 
	malignidad a los otros niñ os que pudieran tener. (2) (8). 
	La consideraci6n genética es como sigue: 
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	1. Padres normales teniendo 1 niño afectado tienen solo el 4% a 6% de probabi1iood 
	de producir otro niño afectado. 
	2. Padres normales fenotípicamente con dos niños afectados corren un 50% de riesgo- 
	por cado niño adicional de que sea por lo menos un portaoor y un 40% de probab.!- 
	I ¡da des que cada niño exhiba el tumor, basooo sob"fe la penetrancia de un 80%. 
	3. Un individuo afectaoo quien ha sobrevivido un Retinoblastoma here ditario, proba- 
	do tendrá un riesgo del 40% de que caoo prole sea afectada. 
	4. Un individuo que ha sobrevivido la variedad esporádica tendrá un 5% de producir- 
	descendencia afectada. 
	5. Un niño sano hijo de un individuo que sobrevivió la varieood hereditaricl, tendró - 
	un 7% de producir descendencia afectada. 
	CONCEPTOS: 
	1 - Cariotipas de 50 personas con retinoblastoma confirmada par examen histopatol6gico - 
	fueron estudiodos con tinción de GIEMSA. Dos anomal ras cromosómicas fueron encon- 
	tradas. Una deleción intersticial del brazo largo del cromosomo número 13 de un niño 
	, con retinoblastoma unilateral. Otro niño con tumor unilateral con cariotipo de 47, -- 
	XXY. En comparación con otros repartes, sugieren que el retinoblastoma se puede en- 
	contrar más frecuentemente en niños con cromosomas aneuploides. (18). 
	seguidos principalmente de sarcoma osteógenico han sido enc~ntrados en niños que son I 
	portadores de mutac iones germinales y no en la mayoría de supervivientes de casos - - 
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	unilaterales. Este hallazgo indica un efecto pleiotréfico del gen de retinoblastoma en 
	el cual puede actuar como un iniciador en dos formos de neoplasia. (19) 
	3 - Una niña con falla para desarrollarse y con retinoblastoma bilateral tenra une translo- 
	eación del brazo largo del cromosomo 13 y el brazo corto del cromosoma X y posible- 
	pérdida de la porción de banda 914. La ausencia de otra malformaciones en este pa - 
	eiente, enfatiza la importancia de considerar aberraciones cromosómicas como posible 
	etiológica de retinoblastomo en pacientes con retardo psicamotor no especifico. Más 
	de 50 pacientes con deleción parcial del cromosoma No. 13 han sido reportados. (20) 
	4 - RespuE!sta inmunológica celular a antrgenos asociadas al retinoblastoma pueden lugar 
	un papel importante en la resistencia del huesped al tumor. Se estudió en vivo hiper- 
	sensibilidod cutanea tardía en respuesta a extracto de membranas crudo de cultivo de- 
	tejidas derivadas de retinoblastoma en ocho pacientes con retinoblastoma, y cinco pa- 
	cientes con otros tumores oculares y sistémicos. Todas los ocho pacientes con retino-- 
	blastoma, tuvieron reacción cutanea positiva al antrgeno derivado del retinoblastoma, 
	mientras que ninguno de los controles lo presentaron. (21) 
	La naturaleza del antígeno detectada no se ha determinada. Es posible que en un fu- 
	turo análisis de inmunidad celular al antígeno del retinoblastoma puede ~r usada clr- 
	nicamente como un test diagnóstico adicional y puedo cOlVelacionar el estatus de la - 
	enfermedad y su pronóstico. (22) 
	5 - Los casos esporádicos del retinoblastomo pertenecen a mutaciones genéticos espontá - 
	neas sin embargo, una vez que el gen ha sido establecido, éste es transmitido con ca- 
	racterísticas de autos6mico dominante con penetración incompleta. Ha sido estimado- 
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	que la penetración del gen del retinoblastoma es entre 50% y 98.5% con 80% como 
	figura aceptable comúnmente. (23) 
	DIAGNOSTICO 
	Siempre hay periodo dilatorio de semanas o meses desde que el primer signo es natal 
	a la fecha en que el diagnóstico definitivo es establecido. (7) Signos y sintamos que n< 
	llevan a una detección de retinobiastoma en el 65% de los casos en orden de frecuencia 
	son: 
	1. Leucocoria , 
	2. Estrabismo 
	3. Ojo rojo, doloroso, con o sin glau9J)ma. 
	4. Pobre visión. 
	LEUCOCORIA 
	Un reflejo blanco en la pupila, descrita en la literatura alemal1a como reflejo de 9< 
	amaurótico, estó en la literatura Americana como Leucocoria. El diagnóstico diferencie 
	leucocoria según la literatura mundial se presenta en un 88% de los pacientes con retinc 
	toma. Cuando el tumor nace ,en la región macular, estará presente un reflejo blanco en 
	pupila, aunque el tumor sea relativamente pequeño, quizá de 3 a 4 diámetros de disco y 
	, ve cuando el niño miro 01 observador. Por otra parte cuando el tumor se origina de la rl 
	periférico, el tumor debe alcanzar un tamaño muy grande antes de que se presente como 
	reflejo blanco; entonces el reflejo es solamente visto cuando el niño mira en ciertos dirl 
	ciones. Esto explica el hecho de que miembros de la familia a veces vean el reflejo y e 
	do es examinado por el pediatra no se ve' dicho reflejo. Cuando la pupila es dilatada e 
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	mid-iáticos, el reflejo es mucho más obvio. Esto debe ser un procedimiento rutinario para 
	cualquier médico que examine niños. 
	ESTRABISMO 
	El segundo signo presente más común en Retinoblastoma, es estrabismo. Un niño con- 
	estrabismo debe ser considerado a tener retinoblastoma mientras no se demuestre lo contra 
	rio. 
	El estrabismo es debido a afección de la mácula, y si ésta puede ser vista claramente, 
	con el ()ftalmoloscopio, el retinoblastoma puede efectivamente descartarse. Sin embargo, 
	en una ocasión, un niño con esotropia fue visto con máculas normales y tumores pequeños 
	múltipl'Js en ambas ojos. 
	En un 22% el primer signo es estrabismo. 
	OJO ROJO DOLOROSO CON O SIN GLAUCOMA 
	Es un signo común en retinoblastoma, estos niños son t'ratados frecuentemente por - - 
	Uveitis, antes de hacer el diagnóstico correcto. Necrasis espontánea o hemorragia del - 
	tumor puede ser la causo de la reacción inflamatoria y del glaucoma secundario. 
	Rubeosis iridis es un signo común de retinoblastoma avanzado y esto es probableme~ 
	te debido a obstrucción venosa en el segmento posterior. (7) 
	POBRE VISION 
	Es un srntomo que se puede presentar en dos situaciones, una cuando el tumor es de- 
	crecimiento lento por un perro do de años y finalmente invade la mácula, esto nos IIeva- 
	a una queja espontáneo de pobre visión en un niño mayor. Más común es encontrar po - 
	bre visión en infantés que tienen tumores bilaterales masivos produciendo pérdido de-- 
	agudeza visual bilateral extrema y alteraciones en su comportamiento. 
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	En adici6n a lo expuesto, los siguientes hallazgos en un niño nos pueden llevar a la - 
	sospecha de ret inoblastoma: 
	l. GLAUCOMA SECUNDARIO 
	2. MIDRIASIS UNILATERAL 
	3. HISTORIA FAMILIAR DE LA ENFERMEDAD 
	4. SIEMBRAS EN VITREO 
	5. CELULITIS ORBITARIA 
	6. ANISOCORIA 
	7. HETEROCROMIA DEL IRIS 
	8. HIFEMA 
	9. HIPOPION 
	la. UVEITIS 
	11. ENDOFTALMITIS 
	12. NISTAGMO 
	13. MICROFTALMO 
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	DIAGNOSTICO CONCEPTOS 
	1 - El diagnóstico puede ser extremadamente dificil y el B-SCAN de ultra:SOnografra pue- 
	de ser de inmenso volor en demostrar una masa en el ojo, combinado con la captación- 
	de fósforo rodiactivo, puede asegurar el diagnóstico y llevarse un tratamiento efectivo 
	y temprano. (24) 
	2 - Para explicar la similitud acústica del tejida tumoral y hemorrágico, si efectual10n de- 
	terminaciones de velocidad de sonido. En retinoblastoma la velocidad de sonido varia 
	entre 1.535 Y 1.600 metros/segundo, y en tocbs las espécimes de coágulos de .tmgre - 
	la velocidad de sonido fue de 1.604 metros/segundo. (24) 
	3 - El diagnóstico diferencial de lesiones intraoculares es frecuentemente dificil. El uso - 
	combinado de fluoreceina introvenoso para angiografia del fondo y ultrasonografia - - 
	(A-.Scan) para la detección de masas intraoculares y la evaluación de su naturaleza ~ 
	rosa y sólicb es de gran utilidad. 
	La ultrasonogrofia revela desprendimientos sólidos (tipo tumoral) en todos los casos -- 
	con lesión de 21 mm o menos de elevación, mientras que los tumores menos elevados- 
	dan un ultrosonograma normal con la instrumentación actual. La angiografia f!uores- 
	cémica es de ayuda diagnóstica particularmente en la evaluación de le.iones planas. 
	(25) 
	4 - Todos los pacientes tratados en el Hospital Universitario de Indiana de 1967 a 1975 - 
	han sobrevivido en minimo de 2 años y están libres del tumor. Este incremento de! -- 
	porcentaje de sobrevivencia se atribuye al desarrollo de un grupa de trabajo de mé<!!. 
	cos especialistas en el diagnóstico y tratamiento de retinoblastoma, por el refinamie~ 
	1, 
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	to de técnicas de radioterapia, fotocoagulaci6n y crioterapia. Por esta raz6n los re- 
	tinoblastomas, son mejor tratados en centros especializados donde la capaci dod e in- 
	teres están presentes para dor al paciente diagn6stico y técnicas terapéuticas reque- 
	ridas para resultados 6ptimos. (26) 
	5 - La edod del niño al tiempo del diagn6stico es de interés para la terapia. El prome - 
	dio de edad en los casos unilaterales es de 24 meses, y de 12 meses en las casos bila- 
	terales. Una detecci6n temprana es rara. Si la visi6n es destruida o severamente re- 
	ducido, enucleación es el método de elección. Si ambos ojos están afectados, se - - 
	practica enucleaci6n del ojo con el tumor de mayor crecimiento. El ojo que quedo- 
	es tratado con fotocoagulaci6n e irradiaci6n, lo que permite la destrucci6n del tumor. 
	Daño al cristalino es la principal complicaci6n de radioterapia. (27) 
	6 - El examen con oftalmoscopio indirecto e indenticci6n escleral es de gran valor ya - 
	que hay muchos retinoblastomas que se originan de la retina anterior. Retina blasto- 
	ma estuvo presente en la periferia del foncb en 45 de 70 pacientes (64%). En 8 de - 
	los 70 (11%), el tumor fue visto solo por identaci6n escleral en un estudio efectuacb 
	en el Instituto de Oftalmología del Centro Médico de Columbian Presbytedan. (28) 
	7"7 La frecuencia de cataratas congénitas no han sicb bien documentacbs, pero de acuer- 
	do a Francois, solamente alredecbr del 25% de los casos son hereditarios, cataratas - 
	son ocasionalmente encontracbs en ojos con retinoblastoma. Tales cataratas son gen! 
	rol mente del tipo secundario o complicaciones mecánicas o cambios metabólicos. La 
	ocurrencia simultánea de la forma hereditaria de ambos des6rdenes, parece ser más - 
	te6rico y extraordinariamente rara. (29) 
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	CUADRO CLlNICO DEL RETINOBLASTOMA 
	Presenta cuatro estadios bien defjnicbs. (1) 
	]. Tumoración Intraocular (TI) 
	2. Glaucomatosa 
	3. Crec imiento Extra - ocular 
	4. Metástasis 
	1. .!!. - Presencio de un refleio pupilar blanco (Ieucocoria u "ojo amaurótico de gato"). 
	S,a puede observar también estrabismo, disminución de la visión, falta fijación, nistag 
	ma, anisocoria o cualquier otro signo que demuestre una lesión introocular. 
	Oftolmoscópicamente se puede ver una o varios lesiones ovales o redondeados de co- 
	lor blanquecino, cremoso o rosacb, elevacbs, opacas, localizados en cualquier parte- 
	del foncb del ojo, cuyas dimensiones varian de ~ hasta 4 ó 5 diámetros de disco. Se- 
	puede observar vasos retinianos que pasan encimo de la lesión pudiencb haber neov~ 
	cularización o focos hemorrágicos o tumuraciones vasculares. 
	2. 
	GLAUCOMA TOSA 
	Cuancb el tumor ha alcanzado un tamaño considerado y llega a invadir coroides, - 
	muchas veces la tumoración se encuentra en una zona periférica de la retina y por su 
	tamaño empuja la base del iris y bloquea el ángulo del drenaje. Puede que el tumor- 
	haya invadido por siembras o por continuicbd la malla trabecular o las venas ep¡escl.=, 
	rales están invadidas y bloqueadas mecánicamente por la neoplasia. 
	Clinicamente, se ve un niño con llanto constante, lagrimeo, fotofobia y al examen- 
	oftalmológico encontramos: hiperemia, dilatación pupilar, edema de cornea, cámara - 
	anterior estrecha, ingurgitación de venas epiesclerales y tensión intaocular elevada.- 
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	Si la tensi6n el eva de es mantenicb por mucho tiempo encontramos un buftalmos. 
	En esta etapa la mesa intraocular generalmente es meyor de 6 di6metros de disco - 
	se pueden ver zonas de necrosis y CQlcificaci6n intrcocular, como también siembras - 
	en el vitreo. 
	111 - CRECIMIENTO EXTRA-OCULAR 
	Se pueden producir por varios mecanismos. 
	1. Perforaci6n secundaria, o por crecimiento mismo de la tumoraci6n. 
	2. Crecimiento a través de la escler6tica ya sea perfor6ndola o por una vena emiso - 
	ria. 
	3. Invasi6n del nervio 6ptica, atravesande lo 16mina cribosa, se continuo por el espo- 
	cio sub-araenaideo y de siembras al cerebro. 
	4. Se observo masa tumoral de tamaño variable que ha defarmacb lo anatomía ocular, 
	se puede ver cubierto dicho tumoraci6n de costras hem6ticas, así como lo presen-- 
	cia de una secreci6n purulento en cantided variable. 
	IV - METASTASIS 
	Se puede realizar por diversos vías: 
	1. Por vía Iinf6tica hacia los ganglios porotideos, submaxilares y cervicales. 
	2. Por vía hemot6gena o cualquier porte de lo economía, principolmente a pulm6n, - 
	hígacb, bozo, hueso, riñones, cerebro, etc. 
	Lo muerte sobreviene por invasi6n del S.N.C. o de 6rganos vitales (pulm6n, hígo- 
	cos y metabólicos del tumor. Como también puede sobrevenir proceso infeccioso. 
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	HISTOPATOLOGIA DEL RETlNOBLASTOMA 
	Un retinoblastoma estó compuesto de células anoplósicas indiferenciados pequeños, - 
	rechndos o poligonales, que contiene poco citoplasma o casi invisible que tiñe pobremen- 
	te. Tiene un núcleo g ronde, rico en cromatina, que se tiñe con hemotoxilina; algunos v~ 
	ces uno porte del citoplosmo es localizado en un lodo de los. células, dando uno formo -- 
	de zanahoria que sugiere lo formo de uno célula retiniana embrionario. (7) 
	Poro fines prácticos solo hoy oos tipos de retinoblastomo: 
	1. 
	El mós común compuesto de células (retinoblastos) altamente indiferenciales 
	2. 
	El otro compuesto parcialmente de células mós diferenciados, caracterizo dos po l' 10- 
	formación de rosetas, o menudo lIamodo (Neuro,epitelioma). 
	Yo que este grupo último nunca aparece como uno formo puro, sino como uno modifi- 
	coción del primero, sus característicos patológicos pueden ser considerados juntos. (7) 
	Un retinoblastoma puede originarse en lo copo nuclear interno, en lo copo de fibras -: 
	nerviosas y gangl ionar, o en lo copo nuclear externo. Cuando nace de lo copo externo -- 
	.tiende a crecer en el espocio subretiniano empujando lo retina hacia dentro, por esto for- 
	mo de crecimiento es lIamooo tipo EXOFITICO. Si se origino de los copos internos, el tu- 
	mar se puede extender tempranamente o lo cavidad vitrea y es referido como tipo ENDO- 
	FITICO (6)0 En lo mayoría de los cosos es imposible determinar de cuál copo el tumor se- 
	originó yo que uno sección puede sugerir un orígen y lo sección adyacente puede de mo s-- 
	tror la extensión de otro copo. 
	Uno característico importante del tumor es que es de orígen múltiple. 84% de pocie~ 
	tes con retinoblastoma tienen tumores múltiples algunos veces cinco o más en lo retina - - 
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	veces toda la retina parece ser reemplazada por células cancerosas. Focos mú Itiples han sil 
	do atribuidos a un posible factor de inducción producida por el foco original. 
	NECROSIS y CRECIMIENTO PERIVASCULAR 
	En retinoblastoma, las células cancerosas se encuentran frecuentemente alrededor de n1 
	chos nuevos vasos formados. Un acúmulo perivascular de 8 a 15 células tumorales es a ve- 
	ces confundida con una verdadera roseta. En cualquier parte el tumor demuestra necrosis o 
	un grado menor de degeneración celular. Les áreas necróticas las cuales aparecen amorfo! 
	granulares, se tiñen con eosina y están en marcado contraste con las áreos perivasculores - 
	viables. El foco necrótico puede contener células fogociTicas, grandes, ricas en lípides. E 
	tumor necrótico puede producir uveitis o endoFtalmitis, la cual confunde el cuad-o clínico 
	y el retinoblastoma no es sospechado. (6) 
	ROSETAS FLUORETAS y PSEUDOROSETAS 
	Muchos retinoblastomas están caracterizados por una verdadera formación de rosetas, , 
	FLEXNERWINTERSTEINER roseta s, con células columnares grandes, con disposición radial,' 
	alrededor de una cavidad central, para formar un acúmulo esférico. Esta es una evidencio, 
	probable de diferenciación en la dirección de células maduras, en conos y bastones, más - 
	que la simulación de un tubo neural primitivo. (6) 
	Tumores compuestos grandemente de rosetas hon sido llamadas "NEUROPITELlOMAS" ~ 
	los tumores menos diferenciados han side llamadas "TIPO RETlNOBLASTOMA". De hecho, 
	casi todos los retinoblastomas tienen áreas con formación de roseta s y algunas áreas menos- 
	diferenc iados. 
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	El tipo neuroepiteliomatoso de retinoblastoma que muestra diferenciación de fotore - 
	ceptores en roseta s y f1uoretas, parece ser más resistente a la rodiación que el tipo ana - 
	plástico del retinoblastoma; un hallazgo que soporta esto es su grado de difere nciación - 
	pero no tiene relación so bre el pronóstico del paciente en general. 
	Pseudorosetas también pueden demostrar en arreglo similar a las rosetas pero con un- 
	crecimiento perivascular, particularmente alrededor de pequeños grupos de células que - 
	degeneraron y dejaron un espacio claro conteniendo debridomiento celular rodeado de un 
	anillo de células viables. (7) 
	El tipo celular, puede determinar el patrón de regresión visto oftalmoscópicamente - 
	en lo retina después de irradiación. Las áreas de tumor de tipo anaplástico responde n -- 
	dramáticamente a la radiación y el material se precipita como un complejo blanco tiza,- 
	que Reese a llamado "Cottage Cheese" (requesón). Este material es probablemente preci- 
	pitados de D.N.A. 
	El tipo bien diferenciado que contiene rosetas y flauretas, no tiene esta <tamática -- 
	respuesta a la irradiación, pero asumen u no apariencia traslucente gris la cual ha sido II~ 
	macb "FISH FLESH" (carne de pescado) en la literatura norteamericana. Ya que muchos- 
	tumores son del tipo mixto, el patrón de regresión móscomún es una combinación de - - - 
	"Cottage Cheese" (requesón) rodeado de una órea opaca, translucente y gris. Se ha mos - 
	trodo que en casos bilaterales de retinoblastoma, el tipo histológico es generalmente el -- 
	mismo en ambos ojos. (6) (7) 
	Retinoblastoma fuera del ojo en la órbita, o. en sitios metastósicos, tienen un cuadro - 
	histológico diferente. Verdoderas rosetas y Pseudorosetas no son vistos ó muy raramente - 
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	presentes, áreas de necrasis y depósitos de calcio están ausentes. 
	Estas células san grandes, con más citoplasmas, y esto es debido probablemente a que 
	las células no están firmemente comprimidas, camo lo están las células dentro del ojo, - - 
	donde ellas crecen en contra una presión tisular alta. 
	SIEMBRA 
	El col6geno y estroma vascular del retinoblastoma están pobremente desarrollacbs y - 
	las células no están cohesivas, por lo cual tienden a diseminarse a medida que el tumor - 
	crece dentro del ojo, las porciones periféricas se separan de la masa y flotan libremente- 
	en el vitreo y proc:Ucen el cuaao clrnico de siembro. 
	Esto es una caracterrstica de tumores grandes y es un signo de mal pronóstico. 
	Las siembras flotan en el vitreo y pueden permanecer viables por largo tiempo, en - - 
	cualquier momento pueden depositarse en la retina, debido o la fuerza gravitacional y es. 
	tablecer crecimiento por implantaCión. Las siembras del tumor están influenciadas por la 
	radiación, pero no por la quimioterapia ya que penetra pobremente en el vitrl~o. 
	El crecimiento por implantación pueden ser encontrados en cualquier sitio donde la - 
	nutrición es adecuada. El sitio más común es la superficie coroidea, otros san la superfi- 
	cie de la retina y lo superficie de la comea en la región del ángulo. (6) 
	RE GRES ION ESPONTANEA 
	Regresión espontanea ocurre en ocasiones raros en todos los tumores, en retinoblasto- 
	ma ocurre como en el 1%. La razón para esta regresión no está cloro, y varios mecanis-- 
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	sos bien documentados de regresi6n espontanea bilateral, los cuales han sido muy difícil - 
	Parece m6s probable que este resultado sea de un mecanismo de defensas inmunol6gi- 
	ea, y estos pacientes pueden en un futuro proveer alguna clave para una nueva etap a en 
	el tratamiento del retinoblastomc. 
	EXTENCION EN LA COROIDES 
	Extenci6n coroidec está presente alrededor del 25% de los casos, usualmente cuando- 
	estón cvonzados. Tres signos clínicos de extensión coro idea son: 1) Rápido crecimiento en 
	un period:> de dias o semanas. 2) Mercado elevaci6n sobre un tallo pedunculado estrecho. 
	3) Un color amarillento en la parte m6s elevado, sugiriendo que la lámina vitrea ha sido - 
	empujada hacia adelante del tumor. 
	El tumor alcanza la coroides par crecimiento de implantaci6n a lo largo de la superf.!,. 
	cie coroidea 6 alrededor del márgen del disco óptico donde la lámina vitrea termina. 
	Se ha hecho un intento pare cuantificar el volúmen de extensión coro idea y relacio- 
	narlo con el pronóstico. Significante extensión coro idea fue presente en 70% de un grupo 
	de pacientes estudiados quienes sobrevivieron libres de la enfermedod par más de la años. 
	Esto ciertamente enfatiza que la extensión coroidea es compatible con la supervivencia.- 
	(30) 
	Se ha intentado analizar el mecanismo de eventos histológicos que nos llevan a la - 
	extensi6n orbitaria del tumor. 
	Afección masiva de la coroides pasterior, parece ser un factor y la extensión a lo lar 
	90 de la emisaria escleral 6 n6dulos esclerales en un signo de pronóstico m6s grave. 
	II 
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	túa como una barrera natural, para permitir extensión en la coroides y quizá a través de lel 
	pared del ojo, si necrosis escleral ocurre. 
	Hay.algunas razones para sospechar que crioterapia no rompe la lámina vitrea y es - 
	menos probable que permita la extensión coroidea. (32) 
	EXTENSION AL NERVIO OPTlCO 
	Ya que la retina y el nervio óptico son tejidos contiguos, este tumor puede extender- 
	se a través de la lámina cribasa al nervio óptico. Por eso es importante obtener una por- 
	ción de nervio lo suficientemente largo (10mm) a la hora de la enucleación. 
	Cuando el tumor crece en el nervio óptico 10 ó 12 mm detrás del ojo en el punto do~ 
	de la arteria y vena central de la retina, salen fuera del espacio subaracroideo, el tumor- 
	casi siempre llega al L.C.R. y luego progreso a la meninges sobre la base del cerebro yen 
	los ventrículos. 
	Cuando esto ocurre el pronóstico es reservado; cuando el tumor es visto en el nervio - 
	óptico, en la línea de sección se osume que hay tumor resiwal en el muñón praximal del - 
	nervio. Si no hay evidencia de células tumorales en el espacio subaracroideo y no hay. 
	evidencia en el L.C.R. al efectuar la punción lumbar, la situación no es tan desesperante; 
	50% de estos pacientes han sobrevivido con radioterapia y quimioterapia combinado. (32), 
	El valor pronóstico a la invasión del nervio óptico es demostrado en un estudio histo- 
	patológico de 300 casos en el Instituto de Patología de las Fuerzas Armadas de los Estado~ 
	Unidos de Norte América. El autor reportó 91.6% de sobrevivencia cuando el tumor no - 
	ha invadido el nervio óptico; un 55.6% de robrevivencia cuando la invasión se prueba an' 
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	tes del plana quirúrgico del corte del nervio óptico; pero sola 36% cuando el tumor ha 01- 
	canzado en el plano del corte del nervio óptica. (33) 
	EXTENSION EN LA ORBITA 
	Extensión arbitaria es responsable de las recurrenc ias y debe ser sospechada en casos- 
	avanzados, especialmente cuando glaucoma secundario esté presente. Un tumor caroideo- 
	puede tener acceso a la 6rbita a través de la vena emisario. (7) 
	METASTASIS 
	La metástasis ocurre por tres diferentes rutas; la más común y pel igrosa es la hematóg.=. 
	na ya secl por los mismas vasos del tumor o de la invasión a coroides. 
	El lugar más común de temprono diseminación es la médula ósea y si este tipo de me - 
	t6stasis es sospechado, aspiración de médula ósea debe ser efectuado en diferentes lugares, 
	lo más común es la cresta iI Toca. 
	Otra meta de extensión es de la órbita a los nódulos linfáticos regionales, principol - 
	mente en la cadena cervical superior. (6) (7) 
	La afección de coroides por retinoblastoma ha ganado énfasis en la literatura en los ~ 
	cientes años. Lo siguiente es una clasificación patológica de Carbajol (30). 
	GRADO O: No afección de coroides; tumor interno d epitelio pigmentario. 
	GRADO 00: No afección de coroides; células tumoroles son externas al epitelio pigmenta- 
	rio y so'n internas a la membrana de Bruch. 
	GRADO 1: Células tumorales son confirmados a la cariocopilaris. 
	GRADO 11: Células han invadido la capa de grandes vasos de la coroides, pero no ocupon- 
	todo el grosor de la coroides. 
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	GRADO IV: Solo el espacio suprocoroideo está afectado con células tumorales. 
	El pron6stico de retinoblastoma es directamente relacionado a: 
	1. 
	DIFERENCIACION Casos con verdaderas rosetas y pseudarosetas tienen un mejor pr~ 
	n6stico que las que tienen poco diferenciaci6n 6 no tienen rosetas. (Sin rosetos po - 
	ca diferencioci6n y gran agresividad). Con rosetas y bien diferenciados poca agresi- 
	vidad). 
	2. 
	AFECCION COROIDEA Si ocupo toda el grosor de la coroides, tiene de un 60% a - 
	un 62% de mortalidad. 
	3. 
	AFECCION ESCLERAL Tiene un 72% a un 80% de mortalidad. 
	4. 
	AFECCION EPIBULBAR Nos lleva de un 43% a un 85% de mortal idad. 
	5. 
	AFECCION DEL NERVIO OPTlCO Demuestro un porcentaje alto de mortalidad en - 
	relaci6n a la distancia de la invasi6n de dicho nervio. 
	PATOLOGIA CONCEPTOS 
	1 - Los hallazgos clínicos y patol6gicos en 100 pocientes con retinoblastoma de un estu- 
	dio fueron: Tumor bilateral 12.2%, solamente el 82% tuvieron hallazgos dinicos en- 
	los primeros cuatro años. Error de diagn6stico clínico en el 18%. La uvea fue par- . 
	cial o totalmente invadida en 60% y el nervio 6ptico en el 52%. (34) 
	2' - Cancer no ocular en pacientes que sobreviven el retinoblastoma, de 2,300 casos con 
	retinoblastoma, se escogieron los sobrevivientes y de ellos se observ6 que 80 pacien - 
	tes desarrollaron neoplasia no oculares. 
	78% de los 80 casos fueran retinoblastoma bilateral, solamente 2 pocientes fueron de 
	retinoblastoma unilateral. 
	La neoplasia apareci6 entre una y 42 años después del tratomiento exitoso. Esta - - 
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	neoplasia no ocular fue fatal en 85%. La mayoría de esta segunda neoplasia se desa- 
	rrolla en el campo de radiacián. El tumor predominante fue el sarcoma osteogénico,- 
	tanta en el campo de radiacián como fuera de él. Uno debe asumir una particular se~ 
	sibilidad a la radiacián, la incidencia de sarcoma asteogénico en el fémur de pacien- 
	tes con retinoblastoma es 50 veces m6s frecuente que en el resto de la poblacián. (35) 
	3 - Tejidos histolágicos de ojos enucleados por retinoblastoma fueron cultivados y se, en-- 
	contro que hay una diferencia en la apariencia de las células cultivadas en estos es - 
	pecímenes derivados de pacientes que fueron conocidos como retinoblastoma heredit~ 
	río y en aquellos de retinoblastoma no hereditario. 
	En los 22 casos con la forma hereditaria, las células son descritas como "Quietas" -- 
	formando una capa de células, no crecen una sobre otra, muestran un buen contacto - 
	de inhibicián de mortalidad. De los 48 pacientes con retinoblastoma esporádica sin - 
	antecedentes hereditarios, solamente 17 mastraron ese tipo quieta de crecimiento mie~ 
	tras que 31 mostraron un crecimiento "inquieto". Estas células crecieron una sobre de 
	la otra en una forma reticular y mostraron ausencia de contacto de inhibicián de mor- 
	tali da d. (36) 
	4 - Un paciente con retinoblastoma bilateral bien diferenciada desarrollá dos años des- - 
	pués un tumor pineal. El tumor no mostraba características de retinoblastoma prima - 
	río ni metastásico. Un segundo caso mostro síntomas de tumor cerebral lo que lIevá a 
	descubrir un tumor retroquiasm6tico altamente diferenciado mostrando áreas de dife-- 
	renciacián de fotoreceptores y fue interpretado como un retinoblastoma ectápico no - 
	metast6si co. (37) 
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	5 - El epitelio pigmentorio de la retina es un tejido reactivo. Ha sido mostrado que es- 
	tas células son capaces de responder a un estímulo nocivo con hiperplasia, metapla- 
	sia y desprenderse de una membrana basal. Ha si do también sugeri do que bajo cier- 
	tas circunstancias estas células del epitelio pigmentario pueden hacerse fagocíticas. 
	Iv\arcado proliferación es considerado como representando una respuesta reparativa.- 
	Se piensa que esta reacción proliferativa puede ser debido a un mecanismo de defe~ 
	sa. Se estudió la interacción entre epitelio pigmentario y retinoblastoma invasivo.- 
	El epitelio pigmentario responde alterando su forma, transformando su actividod me- 
	tabólica y proliferación. (38) 
	6 - Un hallazgo importante y consistente fue el estudio de DNA y RNA marcados de te - 
	¡ido de retinoblastoma por radioautografía, esto fue intensamente mayor que lo visto 
	en tejidos normales y otros tu mares. Esto sugiere un alto porcentaje de duplicación- 
	celular y actividod, un factor posible para explicar la radiocurabilidod de muchos - 
	de estos tumares cuando san diagnosticados en etapas tempranas. Estudios autoradio- 
	gráficos fueron efectuados en ojos enucleados de 29 pacientes con retinoblastoma, - 
	empleando cistidina y timidina tritiatado. Hubo un incremento en el DNA marcado- 
	de células tumorales de 36% con 79 gramos por células marcado, cuando son compa- 
	rados con las células normales. Estudio de RNA con cistii:lino' tritiatada reveló un - 
	incremento en el porcentaje de células tumorales morcados y también en la concen - 
	tración de granos intranucleares comparados a las células normales. (39) 
	Observaciones de elementos celulares de fotoreceptores en retinoblastoma saportan- 
	el concepto que estos tumores son neo plasma neuronales más que gliomas como fue - 
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	originalmente asumicb de Virchow. También difiere de otras tumoraciones neurablás- 
	ticas de la infancia, en su histogénesis, rasgos histopatológicos y concUcta clínica. - 
	(40). 
	7 - Depósitos de ácicb dexociribonucleico (ADN) es probablemente una manifestación de 
	alguno formo de activicbd tumoral, pero su presencia no parece estor relacionacb al- 
	grodo de necrosis ó clasificación tumorol. (41) 
	DIAGNOSTICO DIFERENCIAL (31) (42) 
	Para poder efectuar un buen diagnóstico diferencial del retinoblastomase,hace man- 
	datorío separorlos de acuerdo a las etapas clínicas en que se encuentran (1). 
	A = 1 ETAPA: Toda patología que en la infancia de lugar a leucocoria. 
	1. 
	Persistencia de Vitreo Primario Hiperplásico. 
	2. 
	Fibroplasia retrolenticular 
	3. 
	Cataratas (congénitas o adquiri das) 
	4. 
	Colobomo de coroi des ó disco óptico 
	5. 
	Uveitis 
	6. 
	Granúlomatosis larvaria 
	7. 
	Pliegue congénito de retina 
	8. 
	Enfermedad de Coats 
	9. 
	Hemorragia Vitrea Organizado 
	10. 
	Displasia retiniana 
	11. 
	Otros tumores que no son retinoblastoma (melanoma maligno, hemangiona de la coroi- 
	des, dictioma). 
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	12. Retinosquisis congénito 
	13. Degeneraciones tapetoretinianas 
	14. Endaftalmitis 
	]5. Persistencia de túnica vascular cristaliniana y membrana pupilar 
	16. Retinitis metastásica 
	17. Fibrosis masiva de la retina 
	18. Mielinizacián de fibras nerviosas 
	19. Desprendimiento congénito de la retina 
	20. Tuberculoma coroideo 
	21. Glioma de la retina 
	22. Trauma 
	23. Astrocitoma retinial 
	24. Miscelanea 
	1. PERSISTENCIA DE VITREO PRIMARIO HIPERPLASTlCO 
	Usualmente se diagnostica poco después del nacimiento de un niño a término. Esta- 
	condici6n es usualmente unilateral, tiene la apariencia de una membrana retr() lental am~ 
	rillenta grisácea que produce leucocoria por lo cual es sospechosa de retinoblastoma, pr! 
	senta elongaci6n de los proces:>s ciliares, discreta grada de microftalmo, cámara anterior 
	. poco- profunda lo que puede dar lugar a un glaucoma secundario. Un rasgo característico 
	es la presencia de vasos sanguíneos en el estroma del iris. La arteria hialoidea, siempre- 
	evidente en los cortes microsc6picos, pueden algunas veces ser vista clínicamente. Per- 
	sistencia de la arteria hiaoloidea o de cualquier parte del sistema hiaaloidea nos puede - 
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	llevar a una hemorragia espontánea en el vitreo. La cápsula posterior del cristalino puede 
	estar dehiscente lo que do lugar a opacidodes en el polo posterior de dicho lente. 
	Cuando un diagnóstico definitivo no se ha podido efectuar, enucleación está indicado. 
	(6) (7) (42). 
	2. FIBROPL.ASIA RETROLENTlCULAR 
	Antecedentes de premadurez y presencia del niño en atmósfera rica en oxrgeno. Se ha 
	ce evidente en su etapa cicatriciai entre el 3ro. y 5to. mes de vida. Es bilateral, se puede 
	acampañcrr de discreto microftal mo, cámara anterior estrecha que puede dar lu gar a glauco- 
	ma secun&Jrio. Aporece como una masa grisácea opaca vascularizado, que ocupa la parte - 
	anterior del vitreo, justamente posterior al cristalino. En una forma menos severa, tejido - 
	opaco aparece en la periferia de algún cuaCÍ'ante del fondo (temporal mente en el 90% de - 
	las casos). Procesos cil iares largos casi siempre son vistos sobre la periferia de la masa - - 
	blanquecina, esto es un rasgo diagnóstico importante ya que nunca es visto en retinoblasto- 
	ma. 
	Cambios del iris tales como: atrofia, sinequias posteriores, membrana pupilar son fre-- 
	cuentemente vistas en ojos con fibroplasia retrolental. Depósitos de calcio no se encuen- 
	tran ni clrnicamente ni radiológicamente. La cápsula del cristalino puede tener una deshJ, 
	escencia en el polo posterior, resultando en cambios cataratosos que eventualmente afec-- 
	tan a todo el cristalino (1) (6) (7) 
	3. CATARATA 
	Congénitas, las cuales pueden estar asociadas con otras anomalras oculares cangéni - 
	tas ya sean un i o bilaterales, las que pueden confundirse son las posteriores seme ¡ando ~ 
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	sas retralenticulares. Estos cataratas pueden estor presentes desde el nacimiento, el dio g - 
	nástico se hace más fácil 01 examen del paciente en lo lámpara de hendidura (Biamicrosc~ 
	pro). 
	4. COLOBOMA DE COROIDES y PAPILA 
	Los células de lo copo interno de lo vesrcula áptica secundario retiene su habilidad - 
	para desarrollar elementos gl iales sobre lo superficie del disco áptico. Cuando existen - 
	colobomas de lo cabezo del nervio áptico, estos células gliales pueden proliferar poro f~ 
	mor uno cantidad variable de tejicb grisáceo elevada en el márgen del colobo ma. En -- 
	adicián el coloboma misma puede dar un reflejo blanquecino en lo pupilo. 
	Retinopatra central seroso ha sido reportacb muchos veces en asociacián cc>n agujero- 
	congénito del disco áptico. (1) 
	Lo mayor porte de los colobomas son trpicos yo que ocupan lo porcián inferior del -- 
	fondo, pueden estor asociados con colobomas del iris. Raro vez es bilateral. Los probabi- 
	I¡dades de error diagnástico son disminuidos al examinar el ojo con el oftolmoscopio indi - 
	recto. (6) 
	5. UVEITIS 
	Infiltrados coroicbles granulomatosos pueden llegar a tener grandes proporcio ne s, 10- 
	suficiente paro simular un retinoblastoma. Lo uveitis puede ser anterior y posterior, asr c~ 
	mo unilateral o bilateral. 
	Uveitis anterior puede manifestarse con miosis, células en cámara anterior y precipit~ 
	dos queráticos y sinequias posteriores con opocificacián de cápsula anterior. Se pue de - -, 
	observar el fenámeno de Tyndall. La uveitis'posterior en niños es generalmente de etiolo- 
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	gra toxaplásmica, más frecuente en la regi6n macular se puede observar una lesi6 n p rin c..!. 
	pal y una satél ite asr coma cambios vasculares. 
	Puede estar ocompañada con síntomas coma hidrocefalia y calcificaciones cerebrales. 
	6. GRANULOMATOSIS LARVARIA 
	Debido a Toxocara canis larval presenta un aspecto de cuadros cI ínicos que van des- 
	de un n6dulo retinal solitorio tranquilo el cual se mira coma un retinoblastoma, hasta \Jn- 
	cuadro de uve itis severo con un vitreo opaco. 
	La larva más comúnmente entra par los vías de las arterias ciliares cortos y un granu- 
	loma eosinofnico conteniendo los fragmentos de la larva está frecuentemente en el área - 
	macular. Dos rasgos clínicos sugieren este diagn6stico: El primero es lo presencia de un 
	centro blanco brillante en el interior del granuloma, y el segundo es la presencia de ban- 
	das largos,. rectos, de color amarillo grisáceo que se extiende del granuloma 01 vitreo. G=. 
	neralmente es unilateral y ocurre en niños mayores de 3 años. Lo etiología cisticercaso - 
	es frecuente y si el par6sito está vivo, se puede observar uno masa esferoide de bordes ní- 
	tidos iridiscentes con uno mancho blanquecino en el centro que correspande al escolex- 
	encapsulado. (1) (31) (42) 
	7. PLIEGUE CONGE NITO DE RETINA 
	Generalmente es unilateral, pero puede ser bilateral. Estos pliegues se extienden de~ 
	de el márgen del disco y se extienden casi siempre hasta lo ora serrata. Oftalmosc6pica- 
	mente es muy parecida 01 período cicatricial de la fibroplasia retrolenticular por lo cual- 
	algunos observadores le han considerado como lo misma entidad. Pero existen razones pa- 
	ra clasificarlos separadamente. 
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	La fibroplasia retralenticular casi siempre ocurre en niñas de baja peso, prematuros} 
	que han sido mantenidos en encubadaras por largo tiempo. 
	Tal historia no es obtenida en pacientes con pliegues congénitas de retina. El exa - 
	Iras que la fibraplasia retrolenticular está caracterizada par proliferaci6n vascular que - 
	lOS lleva a una gl iosis secundaria. 
	Pliegues retinianos también pueden ocurrir en trisomia 13-15, después de penetra-- 
	:ión de cuerpos estraños introoculares y después de uveitis granulomatosa especialmente 
	:uanda es debido a taxoplasmosis. (1) (6) (7) 
	3. ENFERMEDAD DE COATS 
	Se ha sugerida que el término enfermedad de Coats sea reservado poro aquellos ca- 
	¡OS de retinitis exudativa en niños asociadas co n telangectosia retinial congénita y que 
	la retinopotía en adultos precedida por uveitis hiperlipemia debe ser lIomado retinitis - 
	liperlipémica, poro distinguida de la enfermedad de Coats común. La enferme da d de - 
	:oats puede simular retinoblastoma mejor que ninguna otra condición duronte cierta -- 
	~tapa en la evolución de la enfermedad. Comienza como una área circunscrita plana - 
	:on proliferación telangiectásica sobre la superficie de la retina la cual puede progre - 
	;ar lentamente en una etapa de exudación subretiniana y luego a un desprendimiento r! 
	liniano. Parches grandes de telangiectasias y vasoS anormales sugieren grande me nte '::' 
	Fermedad de Coats y en etapas tardías se encuentran cristales brillantes de colesterol en 
	el espacio subretiniano. (1) (6) (7) (42). 
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	9. HEMORRAGIA VIREA ORGANIZADA 
	Si la hemorragia es reciente, su color es rojizo, si es antigua y organizacb adqu iere 
	un color omarillento y finalmente gris opaco. Puede existir aumento de la presión int~ 
	ocular. Generalmente es unilateral y pu ede haber antecedente de traumatismo. (1) (6). 
	10. DEISPLASIA RETlNIANA 
	Este es un término patológico no especifico el cual ha sicb aplicacb a un síndral1)e- 
	caracterizacb par pl iegues retinianos y distrofia retiniana en asociación can otras anom:: 
	lías sistémicas¡ casi tocbs estos pacientes presentan trisomia 13-15, otros están asociado s 
	con: Agenesia cerebral, hidrocefalia, anomal ías cardíacas y del sistema vascular, po I i-- 
	dactilia, labio leporino, paladar hendido y mal-rotaciones intestinales. (1). 
	Están presentes al nacer y la afección ocular es bilateral. Tiene tendencia familiar. 
	(6) 
	B 11 ETAPA El diagnóstico diferencial debe realizarse con todos aquellas entidodes -- 
	oculares que pueden llegar a elevar la tensi6n ocular y se acampaña de leucocoria. (1) 
	1. Persistencia de vitreo primario hiperplásico en fase glaucomátosa. 
	2. Glaucoma y Leucoma congénito 
	3. Glaucoma secundario 
	4. Infiltración hemática de la carnea 
	5. Encbftalmitis 
	6. Otros tumores que se acampañan de h ipertensi6n intraocular 
	C 111 ETAPA Con cualquier cuadro que se acampañe de lesiones orbitarias. (1) 
	1. Celulitis orbitaria y padecimientos orbitarios inflamatorias 
	2. Histiocitosis "X" (Hand-schuller cristiam) 
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	3. Coristomas (Terotomas y Dermaides) 
	4. Rabdomiosarcoma 
	5. Neuroblastoma orbitorio metástasico 
	6. Carcinoma orbitario metastásico 
	7. Hemanigioma orbito - palpebral - 
	8. Infiltraci6n leucémica y !infoma orbitario 
	9. Glioma del Nervio Optico 
	10. Meningioma del Nervio Optico. 
	D. IV ETAPA En algunos casos es necesario realizar el diagn6stico diferencial con algu- 
	no tumorac i6n maligna no ocular, que tenga metástasis sistémica y metástasis orbitaria. - 
	(1) 
	CONCEPTOS GENERALES 
	Pacientes con ojos enucleados por retinoblastoma ya sea uni 6 bilateral presentan -- 
	problemas de acuerdo a su edad. De O a 5 años de edad secreci6n anormal; de 6 a 15 -- 
	años de edad, pr6tesis poco apropiada y desagrado para asistir a activi da des so ciales; - 
	de 16 a 20 años de edad asimetría facial y problemas para escoger trabajo; mayores de 
	20 años problemas para contraer matrimonio. 
	El esfuerzo del médico debe estar encaminado a la adoptaci6n de una pr6tesis ade- 
	cuada y la aplicaci6n de cirugía plástica a la regi6n orbitaria. (16) 
	Retardo del crecimiento de la regi6n orbitaria después de radiaci6n como tratamie.,!:' 
	to para el retinoblastoma causando una fisionomía muy típica la cual consiste en: 1. - - 
	Anomalías en el tamaño de las 6rbitas, 2. Distancia intrapupilar estrecha, 3. Depresi6n- 
	del puente nasal, 4. Desarrollo anormal de la cara. 
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	10 Radioterapia 
	20 Otros agentes fTsicos 
	3. CirugTa 
	4. Quimioterapia 
	La radioterapia es de gran valor por ser el retinoblastoma un tumor radiosensible, se 
	aplica por medio de tubos diseñados especialmente con objetos de aplicacián en tres - 
	campos: Orbitario onterior, temporal y nasal. 
	Los factores usuales son de 3,000 unidades (Roentgern) por campo, aplicacián diaria 
	alternando los campos, 10 sesiones en cada campo. En invasián ganglionar o metástasis 
	en otros sitios los factores los colcula e indica el radio terapeuta. (48) 
	Signos y sTntomas tempranos registrados de 51 .pac ientes con retinoblastama un ilat=. 
	ral y 20 con bilateral-fueron revisados. 
	Un reflejo pupilar blanco fue el signo presente más común, 38%, ojo rajo irritable- 
	fue el siguiente 31 %. (49) 
	Apariencia quTstica en retinoblastoma es descrito raramente, sin embargo quistes han 
	sido notados microsc6p icamente en muchos casos. Se revisaron 44 casas de retino blasto- 
	ma y se notaron microquistes en 20 (45%). La naturalezo de la vascularizaci6n en el t~ 
	mor puede ser relacionado con la formaci6n de quistes. (50) 
	Radioterapia es un método bien establecido pora el tratamiento del retinoblastoma.- 
	Requiere tratamiento fraccionado, colimacián de rayo y lacalizacián precisa, inmoviliz:: 
	ci6n cuidodosa can anestesia, y un perTodo de observacián prolongado para la evolucián- 
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	Entre 1956 Y 1979,28 niños con retinoblostoma han sic:b irradiac:bs con el acelerac:br 
	lineal en el centro médico de la Universidaél de Stanford. 
	Veintisiete niños (96%) han sido curados de tumor, con un seguimiento entre 2~ años 
	y 21 años. En estos sobrevivientes 50 ojos fueron afectados, de los cuales 38 fueron irra- 
	diac:bs. Diez y seis de los 38 ojos irradiados fueron enucleados por tumor recurrente, - - 
	glaucoma neovascular, o inhabilic:bd para observar el tumor a través de un medio opoc,o, 
	22 (58%) ojos irradiados fueron salvac:bs. (51) 
	El pl"pósito de irradiaci6n es el control del tumor con la preservación de la visión. 
	Pacientes con retinoblastoma, tratados con un solo campo lateral, a menudo sufren recu- 
	rrencias múltiples en la porción anterior de la retina, por lo que se considera a toda la - 
	retina un riesgo. De acuerdo a la clasificaci6n de Reese, lesiones anteriores son conside 
	rades infclVorables, debido a la dificultad técnica de aplicar dosis adecuadas a la porción 
	anterior de la retina sin inducir catarata. Un intento para tratar toc:b la superficie de la 
	retina, proteger el cristalino y la cómara anterior un campo lateral convencional con el- 
	borde del rayo anterior en el ecuador del globo es usado con un segundo campo anterior 
	en el cual lentes divergentes central bloquiador son suspendidos en una forma de pén du- 
	lo a lo largo del eje central. La sombra del bloque central proyecta un diómetro de 10 
	mm en la superficie corneal anterior la cual cubre el cristalino. Debic:b a la frecuen-- 
	cia con que se desarrollan tumores en la porción anterior de la retina o en la ora serrata, 
	rutinariamente se tratan a todos los pacientes con esta modificación. (52) 
	Trombosis de la arteria central de la retina asociado con retinoblastoma es una ob-- 
	servación interesante que posiblemente sea la llave poro entender la necrosis repentina- 
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	extensa que ocurre en el curso clínico de algunas pacientes con retinoblastoma. Se ha es- 
	peculado que trombosis de una arteria retinal mayor puede ser un mecanismo para explicar 
	la necrosis y regresión que puede ocurrir raramente en pacientes con retinoblastoma. (53) 
	Defectos cosméticos marcados, son la regla m6s que la excepción para el porcentaje- 
	de enucleaciones que se efectúan actualmente. 
	Típicamente, hay pobre movimiento, un surco palpebral superior profundo, enoftalmo- 
	y depresión del párpado inferior. Debido a lo cual se han desarrollado nuevas técnicas p~ 
	ra efectuar enucleaciones, diferentes materiales de implante y métocbs correctivos de ci- 
	rugía plástica ocular. (54) 
	La ultrasonografía no puede diferenciar entre tumor quístico y hemorragia organizada 
	en el vitreo. 
	Las siguientes son las situaciones clínicas especl'ficas en las cuales esta información- 
	es de gran valor. (24) 
	1. Retinoblastoma en un ojo y dificultad para visual izar en el otro pio 
	2. Pobre visualización después de radioterapia del retinoblastoma 
	3. Desprendimiento retinial seroso de etiología desconocida en niños 
	4. Inflamación en el ojo de un niño de edad sospechosa si no hay causa aparente 
	5. Hifema espontaneo o hemorragia vitrea . 
	6. Historia dudosa de truma en el polo posterior que no puede serfvista. 
	-.,~. 
	Dehydrogenosa del ácicb láctico DHL enretinoblastomo. La colección del humar - 
	acuoso es efectuacb al mismo tiempo que se examina al paciente bajo anestesia general. 
	Se efectúa la parasentesis con una jeringa de tubercul ina, aguja No. 25 y volumen mí~ 
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	mo sacado es de 0.2 ,mi. La aguja de parosentesis debe estar libre de gl6bulos rojos, los - 
	cuales tienen un alto contenido de DHL. (55) (56) 
	so excedi6 la concentraci6n del suero por un factor de cinco a ocho. 
	Witmer (58) encantr6 DHL en el humor acuoso de pacientes con melanoma maligno, - 
	digtioma retiniano, en ninguno de los casos la concentraci6n del DHL exce di6 el valor - 
	sérico D 
	En un estudio de 33 casos, se dividieron en tres categorías: el primer grupo fue el que 
	tenía una relaci6n mayor de 1.50, todos eran retinoblastomas. Otro grupo de 1.03, un - 
	caso de endoftalmitis activa por nemátodo, el tercer grupo tenía relaciones menores de - 
	0.60 que incluye aque lIos casos de endoftalmitis por nemátodo, hemorragia intrav itrea e 
	introtinial post trauma, desprendimiento de retina post troumático con rubeosis iridis, vi- 
	treo primario h iperplásico, hemorragia coroidea, fibroplasia retrolental, me lanomas ma-- 
	lignos y cataratas seniles. (59) 
	TRATAMIENTO DE RETlNOBLASTOMA CON CRIOCIRUGIA 
	En teoría la destrucci6n de tumores po.r congelamiento es posible. El congelamiento 
	destruye las células por deshidratación y formaci6n de cristales de hielo. La proteina - 
	celular es desnaturolizacb y las membranas celulares se rompen. 
	Los fotoreceptores y la capo de células ganglionares fueron destruicbs por la aplica- 
	ci6n en la superficie escleral de frío a 40° C. Tumores de orígen neural, como el reti~ 
	blastoma son particulares sensibles de congelamiento y pueden ser destruicbs totalmente 
	con temperatura alTiba de 1000e generalmente tolerado por el ojo (60) (61) (62). 
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	Lo oftolmocopio indirecto binoculor con identoci6n escleral es uno técnico útil en el 
	diogn6stico de tumores introoculores, porque nos suministro contraste de color; visuolizo- 
	ci6n del fondo periférico, un campo visual mayor, profundidad de foco, estereopsis y uno 
	iluminoci6n brillante. Los retinoblostomos pequeños introretinioles y melonomos coroid~ 
	les benignos con pigmentoci6n mínimo sonreconocibles. (63) 
	En ojos removidos de niños menores de cinco años durante los últimos 16 años lo neo- 
	vosculorizoci6n del iris fue asociado mayormente con retinoblostomo. Casi lo mitad de - 
	ojos removidos por retinoblostomo han demostrado neovosculorizoci6n del iris. (64) 
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	V. MATERIAL Y METODOS 
	El material no humano /0 constituye las instalaciones ffsicas de encomamiento y fa- 
	cilidades hospitalarias de los Hospitales Roosevelt y Dr. Rodolfo Robles del Comité Na - 
	cional Pro-Ciegos y Sordomudos de Guatemala, sitios que sirven de entrenamiento al -- 
	Post-Grado de Oftalmologra de la Universidod de San Carlos de Guatemala. 
	El material humano, los pacientes hospitalizados con diagnóstico de retinoblastoma 
	en cado uno de los Hospitales donde el car6cter de recurso docente del Post-Grado, los 
	hace constar con conductas médicas similares. 
	Se cuenta con otros profesionales que constituyeron durante el presente estudio un 
	grupo muftiprofesional. 
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	V MATERIAL Y METODO 
	El presente trabaja consiste en el estudia prospective de los 26 casos en estadro avan- 
	zaclo de retinoblastoma, que llegaron al Hospital de ajas yardas Dr. Rodalfo Robles V. y 
	Hospital Raosevelt, en el tiempo comprendida del 10. de septiembre de 1977 al 30 de no- 
	viembre de 1979. 
	RECURSOS HUMANOS 
	1. Pacientes del Hospital Roosevelt y Hospital de Ojos yardas Dr. Rodalfo Robles V. 
	2. Oftalm6logos 
	3. Médicos Residentes 
	4. Pediatras 
	5. Hematólagas 
	6. Oncólogos 
	7. Ra dioterapeutas 
	8. Patólogos 
	9. Cardiólogos 
	10. Genet istas 
	11. Radiólogos 
	12. CitóJogos 
	13. Anestesiólogos 
	14. Personal de Enfermerra 
	15. Personal de Laboratorio 
	16. Personal del Deportamento de Citologra del Hospital Roos~velt 
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	17. Persona I de are h ivos médi cos 
	18. Personal Administrativo. 
	RECURSOS NO HUMANOS 
	l. Instalaciones del Hospital Roosevelt 
	4. Biblioteca del Hospital Dr. Rodolfo Robles V. 
	to Rico. 
	6. Bibl iotecas privados (revistas) 
	7. Oftalmoscopio Directo 
	8. Oftalmoscopio Indirecto 
	9. L6mpara de Hendidura 
	10. Equipa de punci6n lumbar 
	11.. Equipa de médula 6sea 
	12. Ecocardi6grafo 
	13. Electrocardi6grafo 
	14. Instalaciones de Radioterapia delincan. 
	METODOLOGIA 
	Se tom6 enconsideraci6n los siguientes factores: 
	po de evoluci6n de la enfermedad, antecedentes quirúrgicos,traum6ticos, enferme dades- 
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	asociados, manifestaciones clfnicas, complicaciones, recurrencias, met6stasis, hallazgos- 
	radiológicos, médula ósea, estudió L.C.R,pruebas hepéiticas, renales, función cardfaca, -- 
	anatomfa patológica. 
	Para su clasificación se utilizó la de Reese y Ellsworth de Retinoblastama en grupos- 
	de I al V según su extensión y pron6stico que ponemos a continuación. 
	CLASIFICACION SEGUN REESE y ELLSWORTH 
	GRUPO 1: MUY FAVORABLE 
	Tumor sol itario menor de 4 diómetros de disco (DD), el'l o detr6s del ecuadDr, tumores 
	múltiples, ninguno mayor de 4DD, toc»s en o detr4s del ecuador. 
	GRUPO 11: FAVORABLE 
	Tumor solicitrio de 4 a 10 DD en o detrós del ecuador, tumores múltiples de 4 a 10 - 
	DD detrás del ecuador. 
	GRUPO 111: DUDOSO 
	Cualquier tumor anterior al ecuador, tumor soliatrio grande de mayor de 10 DD de- 
	trás del ecuador. 
	GRUPO IV: .INFAVORABLE 
	Tumores múltiples, algunos mayores de 10 DD, cualquier lesión extendiéndose ante - 
	riormente a la ora serrata. 
	GRUPO V: MuY INFAVORABLE 
	Tumores masivos afectando más de la mitad de la retina, siembra en vitreo. 
	ELlGIBILlDAD 
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	IV Y V Y no tienen enfermedad metastásica detectable. Enucleación efectuada como - 
	tratamiento primario y radioterapia no usada. 
	2. 
	Paciente con enfermedad bilateral y en quien un ojo ha sida enucleado y el otro re-- 
	quiere radioterapia para control local. Sin metástasis detectable presente. 
	3. 
	Pac ientes con recurrencia orbita I o enfermedad metastásica fuera del S. N.C ya sea -- 
	unilateral o bilateral. 
	4. 
	Enfermedad gruesa o microscópica al final del corte del nervio óptico o afección del- 
	sistemo nervioso central en casos unilateral o bilateral. 
	EVALUACION DE PACIENTES CON RETINOBLASTOMA GRUPO IV - V - PREVIO A INI 
	CIAR TRATAMIENTO 
	1. 
	Historia y Examen Físico 
	2. 
	Biometria hemática completa 
	- Hemoglobina 
	- Hematócrito 
	- Recuento de glóbulos blancos 
	- Fórmula diferenc ial 
	3. 
	Recuento de plaquetas 
	4. 
	Examen general de orina 
	5. 
	Nitrógeno de urea 
	6. 
	Creat i n ina 
	7. 
	Exámenes de funcionamiento hepático 
	- Transaminasa glutámica oxalacética (T.G.O.) 
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	2. 5,000 rads a la 6rbita y 3,000 rads a tada el cerebro si hay afecci6n gruesa el co!: 
	4. Quimioterapia sistémica como en el grupo profiláctico por un total de qu ince me- 
	se 
	3 - GRUPO CON ENFERMEDAD RECURRENTE O METASTASICA 
	lo Yincristina 50 mg/Kg 10Yo dTa O 
	20 Ciclosfamida 20 mg/Kg I.Yo dTa O 
	3. Adriamicina 2 mg/Kg lo Yo dTa O precedido por un ecocardiograma y un E.KoG. 
	Se 
	repiten estas drogas cada tres semanas por quince meses pero descontinuar adriami- 
	cina después de un total de 8 dosis, radioterapia será c:bc:b a la recurrenc ia local - 
	en cada caso individual. 
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	VI RESULTADOS Y ANALlSIS 
	TABLA No. 1 
	RANGOS DE EDAD Y FRECUENCIA 
	EDAD 
	No. CASOS 
	PORCENTAJE 
	o - 11 meses 
	11% 
	1 - 2 años 
	35 % 
	3 - 4 años 
	11 
	42 % 
	5 - 6 años 
	4% 
	7 - 8 años 
	8% 
	TOTAL 
	26 
	100 % 
	T oto I 26 casos 
	El niño de menor edad fue de 3 meses y pacientes de mayor ec:bd de 7 años y 11 meses. 
	la tabla superior muestra que el Retinoblastoma en nuestro medio es diagnosticac:b más 
	frecuentemente entre las edades de 1 a 6 años 92% y entre éstas, la mayor inci de ncia 
	está entre los 3 y 4 años 42% los cuales puede ser debic:b a que aqui el tumqr se de- - 
	tecta en estadios más avanzadas. 
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	TABLA No. 2 
	FRECUENCIA SEGUN SEXO 
	SEXO 
	No. CAS OS 
	PORCENT AJE 
	FEMENINO 
	16 
	61.5% 
	MASCULINO 
	10 
	38.5% 
	TOTAL 
	26 
	100.00% 
	TOTAL 26 CASOS 
	En nuestro estudio el sexo femenino fue más afectado, aunque esto no es significativo, 
	según le] literatura mundial no hay predilección por el sexo. 
	TABLA No. 3 
	FRECUENCIA Y GRUPO ETNICO 
	GRUPO ETNICO 
	No. CASOS 
	PORCENTAJE 
	LADINO 
	13 
	50 % 
	INDIGENAS 
	12 
	46% 
	NEGRO 
	4% 
	TOTAL 
	26 
	100 % 
	No. DE CASOS 26. 
	Observamos en la presente tabla que no hubo diferencia de razas. 
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	TABLA No. 4 
	NUMERO DE CASOS Y LUGAR DE PROCEDENCIA 
	PROCEDENCIA 
	No. CASOS 
	PORCENTAJE 
	CAPITAL 
	8. 
	32 % 
	QUICHE 
	8.0% 
	CHIMAL TE NANGO 
	4.0 % 
	ESCUINTLA 
	4.0 % 
	SACATEPEQUEZ 
	8.0% 
	HUEHUETENANGO 
	8.0 % 
	PROGRESO 
	4.0% 
	JUTIAPA 
	8.0 % 
	ZACAPA 
	4.0% 
	SAN MARCOS 
	4.0 % 
	JALAPA 
	4.0% 
	IZABAL 
	8.0 % 
	BELlCE 
	4.0% 
	RET ALHULEU 
	4.0 % 
	Observamos que del total de 26 casos, el 32% corresponde o la capital, el 68% provie- 
	nen de los departamentos, tal coma puede observarse en la tabla anterior. Esta diferen- 
	da es debida probablemente a la alta densidad de poblaci6n en la capital y odemás po.!: 
	que el acceso de los servicios de salud es más fácil. En los departamentos no existe una- 
	incidencia mayor en ning uno de ellos. 
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	TABLA No. 5 
	PORCENTAJE EN RELACION A LA LOCALlZACION DEL TUMOR 
	TOTAL 
	26 
	100.0% 
	La frecuencia de afecci6n bilateral fue de 23.2%. 
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	(Continuaci6n Tabla No. 6) 
	MANIFESTACION CLlNICA 
	SECRECION PURULENTA 
	HIPOPION 
	RUBIOSIS IRIDIS 
	BUFTALMOS 
	- 64- 
	No. CASOS 
	PORCE NT AJE 
	8% 
	4% 
	4% 
	4% 
	En un 40% se encontr6 leucocoria como motivo de consulta y 84% por propt6sis. 
	TABLA No. 7 
	HALLAZGOS DE RAYOS X 
	BRONCONEOMONIA 
	HIPERTENSION INTRACRANEANA 
	CALCIFICACION INTRAOCULAR 
	8% 
	4% 
	4% 
	4% 
	4% 
	4% 
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	TABLA No. 8 
	PORCENTAJE A RELACION AL ESTADIO DE TUMOR 
	TOTAL 
	26 
	100% 
	De los 26 casos estudiadas cinca eran Retinoblastoma recidivante lo que representa un 
	20%. El 80% era el grupo estadía IV y V. Se consideran tumores recidivantes aque- 
	IIos que habían sida tratados con cirugía y radioterapia y luego volvieron a presentar- 
	;ignos y síntomas de dicha tumoración en área peri-orbitaria. 
	TABLA No. 9 
	FRECUENCIA EN RELACION A INVASION A MEDULA OSEA 
	No. CASOS 
	PORCENTAJE 
	MEDULA OSE A NORMAL 
	21 
	80% 
	MEDULA OSE A INVADIDA 
	20% 
	TOTAL 
	26 
	100% 
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	TABLA No. 10 
	FRECUENCIA EN RELACION A I NVASION A LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO 
	No. CAS OS 
	P ORCENT AJ E 
	22 
	83% 
	17% 
	TOTAL 
	26 
	100"10 
	A todos los pacientes se les efectuó punc ión lumbar poro hacer citocentrifuga do, citolo- 
	gia, química y cultivo del L.C.R. encontrándose un 17% con L.C.R. invadido por células 
	tumorales. Los cuatro casos que tenían invadido el L.C.R., también tenían invasi,Sn a m~. 
	dula ósea. 
	TABLA No. 11 
	FRECUENCIA EN RELACION A INVASION DEL NERVIO OPTlCO 
	No. CASOS 
	PORCENUJE 
	NERVIO OPTICO NO INVADIDO 
	30% 
	NERVIO OPTlCO INVADIDO 
	18 
	70% 
	TOTAL 
	26 
	100% 
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	TABLA No. 12 
	No. CASOS 
	PORCENTAJE 
	17 
	68% 
	RADIOTERAPIA POST-OPERATORIA 
	32% 
	TOTAL 
	26 
	100% 
	68% de los pacientes recibieron radioterapia pre y post-operatoria. Se aplicó 2,000 - 
	rads o lo órbita pre-operatoriamente y luego 3,000 rads si lo enfermedad estaba I1mita- 
	da o lo evidencio microscópico del nervio óptico. En los cosos de afección grueso 01 - 
	corte del nervio óptico 6 de afecci6n más extensivo del sistema nervioso central se ap~ 
	cá 3,000 rads o todo e 1 cerebro. 
	TABLA No. 13 
	No. CASOS 
	PORCE NT AJ E 
	TOTAL 
	26 
	100% 
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	TABLA No. 14 
	PORCENTAJE EN RELACION AL TRATAMIENTO EMPLEADO 
	No. CASOS 
	PORCENTAJE 
	ENUCLEACION y RADIOTERAPIA 
	27% 
	19 
	73% 
	TOTAL 
	26 
	100% 
	De los 26 casos, la radioterapia empleacb fue 5,000 rads a la órbita y 3,000 al S.I"-I.C. 
	a 7 pacientes no se les aplicó quimioterapia ya que sus paaes no autorizaron. Una- 
	niña de 3 meses por su corta ecbd no se recomendó quimioterapia. En todos los casos 
	se efectuó enucleación del ojo más afectado y en un caso de Retinoblastoma bilateral 
	se enuclearon los cbs ojos. 
	De los siete pacientes que se dejaron como control, sin aplicársele quimioterapia, dos 
	se encuentran vivos, habiéndosele aplicado enucleación y radioterapia. 
	TABLA No. 15 
	E K G NORMALES 
	PORCENT AJE 
	76% 
	E K G ANORMALES 
	24% 
	TOTAL 
	26 
	100% 
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	A todos los pacientes se les efectu6 E K G ya que una de las drogas utiliza das las a dri- 
	blastina es cardiot6xica, en ningún caso se descubri6 algún signo 6 sintoma de card io- 
	toxidad. En el 24% hubo alteraciones E.K.G. pero esto fue antes de haber administrado 
	esta droga, y estas alteraciones son más compatibles con anemia crónica. 
	TABLA No. 16 
	FR ECUENCIA EN PACIENTES QUE SE LES EFECTUARON CARIOTIPOS 
	No. CASOS 
	PORCENTAJE 
	SE LES EFECTUO CARIOTIPO 
	24% 
	NO SE LES EFECTUO CARIOTIPO 
	20 
	76% 
	No se pudo efectuar a todos los pacientes estudio de cariotipo, yo que algunos habían - 
	recibido Radioterap ia o ya estaban en tratamiento con quimioterapia. De ios seis a los- 
	cuales se les efectu6, resultaron ser normales. 
	--- - 
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	Como puede observar, la deshiaatación, desnutrición, convulsiones son las complica- 
	ciones más frecuentes de estos pacientes en nuestro medio. 
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	TABLA No. 18 
	No. CASOS 
	PORCENT AJ E 
	PACIENTES FALLECIDOS 
	16 
	62% 
	PACIENTES VIVOS 
	10 
	38% 
	TOTAL 
	26 
	100% 
	De los 16 pacientes fallecidos, a 7 na se les administró quimioterapia. Das de 105- 
	casos se los llevaran sus paa-es durante el TX con quimioterapia falleciendo en sus ca - 
	sas. Tres fallecieron por Bronconeomonia, 3 por metastasis al SNC y uno par esteosorc~ 
	ma. 
	TABLA No. 19 
	No. CAS OS 
	PORCENTAJE 
	SI 
	NO 
	26 
	100% 
	En ninguno de los casos se pudo determinar antecedentes famiiiares de ret;noblasto- 
	ma, a pesor de haberse investigado a fondo con los padres de los pacientes. Por lo que- 
	asumimos que la mayor parte son casos de mutaci6n espontánea. 
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	TABLA No. 20 "A" 
	\RON META 
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	TABLA No. 21 
	No. CASOS 
	PORCENTAJE 
	16 
	60% 
	iOSPITAL ROOSEVEL T 
	10 
	40% 
	'OTAL 
	26 
	100% 
	Se vieron casi el mismo número de pacientes en las dos instituciones salie nc:b un pa- 
	:0 mós alto en el Hosp ital Rodolfo Roble s, ya que es una institución en donde se atien - 
	len solo ojos y oíc:bs. 
	El total de niños examinac:bs 00110. de septiembre/77 al 30 nov./79 en el Hospital 
	le Ojos y Oídos Dr. Rodolfo Robles fue de 15,982. En esta institución en esa fecha -- 
	lencionadose tomaba n como niños a los menores de 14 años. 
	Esto demuestra que de cada 998 niños que consultan se presenta un retinoblastoma - 
	n esta institución. 
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	VII CONCLUSIONES 
	1. 
	Retinoblastoma es un tumor bastante frecuente en Guatemala. 
	2. 
	La mortalidad por retinoblastoma en este estudio es muy elevada en un 62 % 
	3. 
	4. 
	El tratamiento es de costo elevada 
	5. 
	El retinoblastoma no tiene predilecci6n por sexo 
	6. 
	7. 
	El retinoblastoma no tiene ninguna predilecci6n por ninguna raza en Guatemala. 
	8. 
	Leucocoria es la manifestaci6n inicial más frecuente del Retinoblastoma 
	9. 
	Proptosis es la manifestaci6n m6s frecuente en estadios avanzadas. 
	10. 
	Es poco frecuente encontrar antecedentes familiares en pacientes can retinoblastoma. 
	11. 
	12. 
	Alteraciones genéticas asociadas al retinoblastoma es poco frecuente en este estudio. 
	13. 
	El retinoblastoma en estadios avanzados tiene una alta mortalidad en nuestro medio. 
	14. 
	El 92% de los casos, se presenta en las edades de O a 6 años. 
	15. 
	El tratamiento que m6s se efectu6 fu e radioterapia, enucleaci6n y quimioterapia 
	16. 
	17. 
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	VIII RECOMENDACIONES 
	1. Establecer un Centro Regional para didgnóstico y tratamiento de Retinoblasto ma. 
	2. 
	Organizar un equ ipo multiprofesional para el tratamiento de Retinoblastoma. 
	3. 
	4. 
	5. 
	6. 
	7. 
	B. 
	9. 
	10. 
	11. 
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	ANEXO 
	Nombre 
	Edad 
	Registro Médico No. 
	Sexo 
	Hospitol 
	D iagn6st ico 
	Estadio 
	Ex6menes Previos 
	Hematología completa: 
	Plaquetas 
	Orina 
	Examen Físico: 
	Etapa de Inducci6n 
	a) Vincristina 50 mcg/Kg IV por 1 día 
	b) Ciclofosfemida 5 mg / Kg X día PO del Día 1-10 
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	Dio No. 6 Ciflofosfamicb 
	Fecha 
	7 Ciflofosfamicb 
	Fecha 
	DO 
	" . 8 Ciflofosfamicb 
	Fecha 
	" 9 Ciflofosfami cb 
	Fecha 
	'" 
	" 10 Ciflofosfami cb 
	Fecha 
	OBSERV AC I ONES: 
	NOTA: Repetir ambas drogas codo 3 semanas X 15 meses. 
	Aplicación No. 
	Examen Previo: 
	Hemotologia completa: 
	Plaquetas 
	Orina 
	Examen físico 
	Vi nc risti no 
	Cic!ofosfamida 
	Fec ha 
	OBSERVACIONES 
	Aplicación No. 
	Examen previo 
	Hemato 1 og fa compl eta : 
	Ploquetas 
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	Orina 
	Examen Física 
	Vincristina 
	Ciclofosfamida 
	Fecha 
	OBSERVACIONES 
	Aplicaci6n Na. 
	Examen Previa 
	Hematología completa: 
	Plaquetas 
	Orina 
	Examen Físico 
	Vincristina 
	Ciclafosfamida 
	Fec ha 
	OBSERV AC IONES 


	page 83
	Titles
	- 84- 
	Nombre 
	Edad 
	Registro Médico No. 
	Sexo 
	Hospital 
	Diagnóstico 
	Estadio 
	Exómenes previos 
	Hematologia completo: 
	Plaquetas 
	Orina 
	Examen Físico 
	Ecocardiograma - E C G 
	Química 
	Radioterapia 
	Etapa de Inducción: 
	o) V¡'ncristina 50 meg / Kg IV por 1 dio 
	Fecho 
	b) Ciclofosfamida 20 mg / Kg IV X 1 dio (con adecuado liquida) 
	e) Adriamicina 2 mg / Kg IV por 1 dio. 
	OBSERVACIONES 
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	GRUPO TRATADO CON QUIMIOTERAPEUTlCOS 
	Aplicación No. 2 
	HematologTa 
	Plaquetas 
	Orina 
	Examen Frsico 
	Ecocardiograma 
	QuTmica 
	OBSERVACIONES 
	a) Vincristina 
	Fecha 
	b) Ci clofosfamida 
	e) Adriarnicina 
	Aplicación No. 3 
	HematologTa 
	Plaquetas 
	Orina 
	Examen FTsico 
	Ecocardiograma 
	QuTmica 
	OBSERVACIONES 
	a) Vincristina 
	Fec ha 
	b) Ciclofosfamicb 
	e) Adriamicina 
	.- 
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	~pl ¡eación No. 4 
	Hematología 
	P! aquetas 
	Orina 
	Examen Hsico 
	Ecocardiograma 
	Química 
	OBSERVACIONES 
	a) Vincr1stina 
	Feo ha 
	b) Ciclofosfamida 
	c) Ad¡amicina 
	GRUPO TRATADO CON QUIMIOTERAPEUTlCOS 
	Aplicae i6n Nao 5 
	Hemotología 
	Plaquetas 
	Orina 
	Examen Físico 
	Ecocardiograma 
	Química 
	OBS ERV AC IONES 
	--- 
	o) Vincristina 
	Feo ha 
	b) Ciclofosfamida 
	e) Adriomicina 
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	3RUPO TRATADO CON QUIMIOTERAPEUTlCOS 
	'Iaquetas 
	::>rina 
	:xamen Frsico 
	:cocardiograma 
	Qurmica 
	OBSERVACIONES 
	e) V¡ncristlna 
	Fec ha 
	b) Cidofosfomida 
	c) Adriamicina 
	Aplicaci6n No. 9 
	Hemetologra 
	Plaquetas 
	Orina 
	Examen Físico 
	Ecocordlogroma 
	Qurmica 
	a) Vincristina 
	Fecha 
	b) Ciclofosfamida 
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	're 
	Edad 
	TO Médico 
	Sexo 
	tal 
	lóstico 
	Esta dio 
	~nes Previos 
	tología completa 
	etas 
	en Físico 
	]rdiograma E.C. G. 
	lica 
	'terapia 
	5,000 Rads - 
	Orbita 
	3,000 Rads - 
	Cerebro 
	!ra Semana 
	-- 
	incristina 50 mcg / Kg IV por 1 dio 
	iclofosfamicb 20 mg / kg IV por 1 dio 
	driamicina 2 mg / kg lVpo r 1 dio 
	!trotexate Intratecal12 mg / M 
	Fecha 
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	Fecho 
	Tercero Semana 
	Fecho 
	OBS ERV AC 10 NES 
	Noto: 
	Tx es igual Grupo Tx con Quimioterapeúticos, se agrego Metrotexate Intrateco I 
	por 6 semanas. 
	GRUPO DE TRATAMIENTO COMBINADO 
	Cuarto Semana 
	Hemotología 
	Plaquetas 
	Orina 
	Examen Físico 
	Ecocardiogroma 
	Químico 
	a) Vincristina 
	b) Ciclofosfamida 
	Fecha 
	c) AcHamicina 
	Fecho 
	Fecha 
	Quinto Semana 
	Fecho 
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