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A MANERA DE EXPLICACTON

Tl retinoblastoma es una enfermedad, que se presenta en el nifio y

ocupa del 001 al 004 por ciento de todas las enfermedades oculares; por ser una

ante éxito en el tratamien-

neoplasia que si se trata a tiempo, puede lograrse bast

to y que en cambio, si se trata tardiamente, existe la minima posibilidad de que

viva el paciente; son estos los motivos por los cuales tiene tanta importancia

el estudio de esta neoplasia.



INTRODUCCION

El Retinoblastoma es un tema muy extenso en el cual la mayorfa de

los libros de texto corrientes de Oftalmologfla traen muy pocas explicaciones,
dejando muchas lagunas respecto a la entidad nosclogica de que nos ocupamos,
por eso es que en este trabajo, ha habido necesidad de consultar una serie de
textos para poder presentar el desarrollo de esta enfermedad, de manera précti-
ca y concisa, y sobre todo, dar una pauta 16gica precisa v concisa del trata-

miento que se debe seguir segln las etapas de desarrollo que presente el tu- i

mor, cuando el médico oftalmblogs tiene la oportunidad de diagnosticarlo.




HISTORIA

El Retinoblastoma pertenece a la familia de los tumores neuroepiglas-—

ticos de la retina, fue publicado el primer caso por Hayes en el afio 1767 vy lue-
go Wardrop en 1809 hizo la primera desecripeidn detallada clinica del tumor; en es-
te perfodo temprano la enfermedad era llamada con el fermino descriptico de fun-
gus siendo referida como fungus medularis en sus etapas tempranas y como fun-
gus haematodes cuando alcanzaba rales dimensiones que se volvia una masa
ulcerante y sangrante. Robin en 1854 publicé el primer estudio histoldgico, la
similaridad superficial con el sarcoma de cé&lulas redondas propuesta por Von Gra-
efe en lo que respecta como una neoplasia de 1a retina de tipo carcinomatoso O
sarcomatoso: Wirchow en su clasico tratado de tumores acentd el punto que el
crecimiento venia de lasz células gliales pre-existentes en la retina, y compa-
randola con los tumores del cerebro introdujo el fermino glioma, describiendo

la mal formacién maligna como gliosarcomatcsa.

Poco después dos estudios clasicos v detallados, de Hirschberg en
1868 y 1869 y Knapp en 1868 sirvieron para definir la histologia de estos tumores
y sus metastasis y establecieron sin lugar a duda su naturaleza no sarcomatosa.
Desde ese tiempo el término glioma ha servido casi universalmente para designar
los tumores epiteliales primarios de la retina, incluso a pesar de que trabajos
sub-secuentes han demostrado que son diferentes en tipo y en h&bito de los glio-
mas [del cerebro.

Mas recientemente se hanhecho varios intentos de hacer nuevas clasi-
ficaciones, pero no se ha alcanzado ningln acuerdo en la materia; serd mas con-
veniente si primero discutimos la historia, las caracteristicas clinicas y tratar

al grupo como un todo, antes de que los individualicemos en diferentes tipos his-

togénicos.



DEFINICTON DEL RETINOBLASTOMA Y CLASIFICACION ANATOMOPATOLOGICA

DEL TUMOR

Los retinoblastomas son tumores malignos gque se presentan en el nifio,
origindndose sobre todo en edades tempranas y preferentemente en la parte poste-
rior de laretina, estédn compuestos de pequefias celulas dispuestas en grupos
c;rrados redondos, con células poligonales anchas, con nficleos tefiidos de
obscuro y citoplasma escaso, una caracteristica com(n del retinoblastoma es que
forman Pseudorosetas, las cwa les se disponen en forma radial alrededor de los
vasos, los cambios degenerativos son frecuentes y constantes y por consiguien-
te, las células son de naturaleza embriolbgica de alto poder maligno extendién-
dose hacia lugares vecinos, orbita y cerebro, o hacia lugares lejanos, especial-

mente hueso largo e higado;

CLASIFICACION ANATOMOPATOLOGICA DEL TUMOR

NATURALEZA DE LOS TUMORES NEUROQEPIGLASTICOS:

La naturaleza de los tumores neuroepiglésticos primarios, ha sido por
largo tiempo una cuestidn en disputa. El aspecto de las células hicieron a los
primeros escritores creer que ellos representaban una hiperplasi sarcomatosa de
la retina (Von Graeffe 1864 v confirmado por Wirchow 1864) quién como hemos vis-
to, p(ensé que las céulas gliales de la retina, fueron comparables al glioma del
cerebro. Trabajos posteriores sin embargo, demostraron la vasta diferencia en
tipo y evolucidn entre las dos clases de tumores. De tiempo en tiempo protes-

tas fueron hechas contra esta insatisfactoria comparacidn y contra el término

de Wirchow de glioma.



Observese la

"RETING

}o

LASTOMA®Y

X

,_
Ini
23}
—*
o}
I

enuclea

Cli

¢

1)



La primera de estas protestas fue por Flexner 1891 quién descubrid la

presencia de rosetas en células epiteliales: sugirid el fermino neuroepitelioma,
el cual aunque adoptado por Wintersteiner 1897 en su exhaustiva monograffa ‘
nunca ha llegado a ser popular. FEl considerd las rosetas como el gérmen del
crecimiento, representando restos fuera de la capa del neuroepitelioma (conos

y bastones) que han llegado a ser implantados en el sentido de conheim, luego
surgieron arguments que trajeron adelantos: se advirtieron células neoplésti-
cas y fue curioso que la temprana proliferacién era usualmente de adentro, no

de afuera de la capa de nficleo, y ain més curioso que las rosetas deberfan es-
tar ausentes en la mayorfa de tumores, aun en los periodos mas tempranos.,

La forma embrionaria de estos tumores ha sido reconocida ., Collins

en 1896, en una fecha muy temprana dirigid su atencibn a la semejanza v ala
indiferencia de la retina, de los fetos de tercero y cuarto mes, pensando que

si esto fuera mostrado a un patdlogo, &l lo llamaria glioma.

As{ como un sarcoma representa la condicién de los tejidos del feto

del cual primariamente, crecen, as{ este neoplasma representa la condicidn fe-
tal de la retina, original ilustracién de Collins en 1896, recalcando este punto es~
t4& mostrado en figuras previas. Poco después Ginsberg 1899-1901, elabord es-

ta idea; &l considerd la‘s células embrionéricas elementos gue no han sido de~-
sarfollados pero pueden potencialmente formar espongiobléstos (células gliales)

y neuroblastos (c&lulas nerviosas), las rosetas desarrolléandose de células inde-

ferenciadas, en el curso de proliferacidén de una manera gue abordan a las &e-

lulas cilindricas de los pares ciliares de la retina.



Més tarde en 1918, Ficher, en vista del carlcter embrionérico del
crecimiento, propuso el término, neuroblastoma; y Verhoesff (1922) retinoblas~
toma el cual fue adoptado como término general por la sociedad americana de
Oftalmologfa en 1926. Aunqgue quizés no estrictamente seguros de la descrip~
cidn de todos los tipos que pueden ser encontrados, con no mejor término ge-
neral han sido sugeridos. Una cosa cierta es que el viejo término glioma de~-
be ser abandonado y usarlo especificamente para esos neoplasmas de la re--
tina,

Excepcionalmente raros astrositomas son deiivados de la estructura
retimana y no de sus elementos nerviosos. Los tejidos gliales se encuentran
en el retinoblastoma pero no son de naturaleza neopléstica, forman una estruc-
tura comparable en importancia con la nutricidn vascular suministrada de cual~
quier tumor, o de la proliferacidn glial o del mesodermo del angioma (Urra en
1923 y Grinker 1931 al 32).

Mientras el término de Wehoesif ha sido usado como algo esporédi- ,
co en la literatura, un nuevo término fue introducido por las blisquedas de Bai-
ley vy Cushing (1926) quiene.s aumentaron el caos en la clasificacidén de tumores
cerebrales.

Considerando que la retina es desarrollada como algo inseparable del
cerebro, y esta formada por las mismas clases de tipos de células, parece razo=~
nable afirmar que los neoplasmas qgue ocurren anteriormente seran andlogos a
aquellos que ocurren posteriormente.

Bailey y Cushing en 1926;, clasificaron los tumores del cerebro con va-

se histogénica en el desarrollo de las cé&lulas gliales. Serd recordado que en la



embriologia del epitelio medular, el primer tubo neural se diferencia en tres ti-

pos de células: primero el neuroblasto, el cual tardiamente se desarrolla den-

tro del neuroma; segundo, el primitivo espongioblasto, el cual se desarrolla |
dentro de la composicidn del cerebro; la mayor parte son cglulas gliales (astro-

citos), en una mayoria células ependimales.

El neuroblastoma es muy raro; el espongioblastoma es el tipo méas
comln de tumor cerebral y es altamente maligno, comunmente es mal diferen-
ciado y comparado con el astrocitoma benigno, el ependymoma, es raro, ori-
gin&dndose del ependyma de los ventriculos o del canal central, y contienen ro-
setas. El meduloblastoma, es raro, répidamente crece y es muy maligno, con-
tiene cé&lulas redondas colocadas alrededor de los vasos sangufneos para for-
mar Pseudo-rosetas. El primitivo epitelio medular del tubo neural forma no so-
lamente la primitiva vesicula cerebral, sino también, la vesicula 6ptica. Los
elementos nerviosos de la retina en el adulto se derivan de las mismas células
intentos de clasificacién con relacién de la retina no han sido tan certeros co-
mo en el caso del cerebro. (Grenker en 1932 formuld 3 tipos),
lo. El Meduloepitelioma se origina de las células primitivas del epitelio medu-~
lar, las cuales son raras; contienen células retinoblasticas y espongioblésticas
y muestran rosetas neurcepiteliales.

20, ‘El Retinoblastoma que comunmente forma la gran mayoria de gliomas de la
retina estdn compuestos de células retinoblasticas (antiguos gliomas).

Estas células son bipotenciales, desarrollandose ya en células neu-
roblasticas o espongioblésticas (c&lulas gliales) neuroblastos, sin embargo, no

son encontrados en estos tumores las células que son de tipo espongiobléstico,



30. El Neuroepitelioma: Compuesto de espongioblastos primitivos que pue-
den estar en forrﬁa de rosetas y usualmente origindndose de la parte externa -
de la capa nuclear o desde los procesos ciliares, |

De Jean en 1936, también sugirid tres tipos: lo, Neuroepitelioma -
derivado de las células del epitelio primitivo de la cavidad ependimal. 20. Neu
roespongioma derivado de las células neuroespongiomatosas que se encuentran
alrededor del canal. 30, Retinocytoma el cual las células muestran signos de
diferenciacién entre neuronas retiniales.

Favoloro en 1937, expresd dudas de si un verdadero neuroblastoma ha
existido. El diferencid ¢ tipos de cé&lulas:
lo, Glioblasto anaplastico comln
20, Espongioblastico astrocitico (menos comfin)

3o. Espongiobléstico ependimal (muy comfin) vy forma rosetas
40, Glioblastico cincitial {combn)

50, Glioblastico fibrilar (raro)

6o. Astrocito diferenciado (raro)

Como un tumor usual es siempre una mezcla de tipos, &l sugirid una

terminologfa compuesta, dependiendo de la histogénesis siendo un ependimoes-
pongiofibriloglioblastoma. Susman (1938) adelantd tres tipos principales:
'lo, Neuroepitelioma correspondiendo al méduloepitelioma v neuroepitelioma de
Grenker, ellos se encuentran formados de epitelio columnar, ya sea primitiva-
mente medular o epitelioretinial que puede mostrar evidencia o diferenciacidn en
fre retinoblastos o células ependimales.

20, Espongioblastomas, pueden ser: a) primitivos o apolares (Retinoblastoma)con



células poliédricas muy juntas. b) Polares o formadas de muchas células fu-
siformes, semejando células de sarcoma. c) Neuroblastoma con neurocytoma,
los cuales son més desarrollados y diferenciados y tienden a simular estructu
ras retiniales adultas aparte.

En muchos casos, puede parecer que sistemas de clasificacidn en -
tales fundamentos son de un valor tebrico m&s que préctico y son esencialmen
te artificiales.

Debe ser recordado sin embargo, que todos estos neoplasmas tienen
un contenido de células altamente mezcladas; una mayorfa de elementos deben
ser tomados para darle su carbcter. Adem&s no se puede decir que nuestros co
nocimientos sean lo suficientemente avanzados para permitir una clasificacién
definitiva, y que la clasificacién adoptada aquf es admitidamente provisional v
temporal. Es también interesante notar la analogfa entre estos tumores retinia
les y el neuroblastoma, ocurriendo en las adrenales o en otras partes del sis -
tema simpatico; estos neoplasmas ocurren congénitamente en pacientes jévenes
y répidamente crecen y dan metéstasis y est&n caracterizados por una estructu-

ra celular mostrando rosetas. Nosotros debemos discutir estos tumores en cin

co formas:

io . Retinoblastoma

26 . Neuroepitelioma

30. Meduloépitelioma

40.. Neurocitoma

50, Astrocitoma o verdadero glioma.

De éstos los primeros dos son comunes y los Gltimos tres son muy raros.




RETINOBLASTOMA

Retinoma de Cattaneo 1923, retinceytoma de marvas, comprende la
mayoria de tumores de la retina, estd compuesto de células primitivas retino
blastos, andlogos a los medulcblastos del sistema nervios central ,

Estos tardfamente comienzan del epiteleo medular, son bipotenciales,
rpueden desarrollarse a lo largo de series neuroblasticas para formar neuronas, o
a lo largo de series espongioblastica formando glia. El tipo espongiobléstico de
células es caracter{stico del neoplasma de la retina. Por lo tanto, estos tumores
corresponden al meduloblastoma del cerebro relativamente rarc, pero crecen répi
damente; tumores malignos débiles ocurren usualmente en asociacidn con tumo-
res del piso del cuarto ventriculo, en personas jévenes,

El retinoblastoma (ver definicién) es un tumor maligno que se presenta
preferencialmente en nifios, origindndose generalmente en la parte posterior de la
retina, esto es interesante pues es ¢l finico tumor glial que sabemos que origina
metastasis tejidos distantes. Son gresaceos , casi color leche, (los franceses
lo comparan a ciertas eclases de quezo) son suaves como sustancia cerebral y u -

|
sualmente se esparcer como areas gelatinosas de degeneracibn, parches arenosos-
de ¢alcificaci.6n Yy pigmentos hemorrdgicos. Los cortes anatbmicos histopatolégi-
cos muestran células agrupadas interpuestas con areas pobremente tefiidas de ne-
crosis y &reas de degeneracién grasa, algunas veces estan bien delimitadas pero
otras veces existen entre ellas zonas de transicidn, los racimos intensamente co
loréados estdn compuestos de células ciléndricas expuestas en ntimero de 10 a 20
a lo largo de los vasos sanguineocs, apariencia generalmente designada como man-

tos celulares o Pseudorosetas.,



Esta estructura peculiar, por primera vez descrita por Wannof 1869,
se debe probablemente a la dependencia que tienen lag células de los vasos
sangufneos para su nutricidn, estos arrastran el manto celular cuando las cé-
lulas crecen, mientras que las &reas necrbticas se deben a la falta de nutri -
cibn para mantener la altfsima cantidad de actividad metabdlica.

Las células mismas, son pequefias, redondas o poligonales y fre -
cuentemente estén provistas de un proceso en forma de cola en un extremo, lo
que les da una forma de zanahoria; hay un gran parecido con las células retina
les embribnicas, los nficlecs son grandes y se tifien de oscuro con una red cro
mética definida, vy el citoplasma tan escaso, que da la impresidn de nficleos li
bres. Las figuras micbHticas son generalmente abundantes; v la sustancia inter
celular poco densa, mientras que los vasos tienen la naturaleza de anchos tu-
bos endoteliales, compuestos de una sola capa de cé&lulas. Estudios con im-
pregnacibén de plata fueron hechos por Greef 1896 después Hertel en 1897 y Urra
1923, el Gltimo de los cuales diferencid varias etapas en la histogenesis de las
células ganglionales, consideradas algunas veces como elementos retinales nor

|
males infiltradas por el tumor.

Cambios degenerativos son comunes vy generales, empezando en las
cél/ulas més lejanas removidas de los vasos y algunas veces atacando grandes -~
dreas. Los nficleos se vuelven pignéticos v se encogen, su forma se vuelve irre
gular v se fragmentan, perdiendo eventualmente su capacidad para tefiirse tales &
reaé de necrosis pueden ser infiiradas por grandes células fagociticas ricas en .
lipoides, se puede demostrar mucina, de generacidon grasa es comln y calcifica-

cidn sorprendentemente frecuente, sin duda casi invariable excepto en los casos




incipientes. Estos cambios degenerativos ocurren tempranamente no sblo en
el tumor paterno sino también en sus metastasis, intra b'ulbares y extra ocula
res.

En los depbsitos metastasicos fuera de la retina, ya sean intra ocu
lares en la uvea y en el nervio éptico, o en los tejidos extra oculares las célu
la; cambian su carcter: se vuelven més grandes, angulares o fusiformes y con p
procesc més largos. Entonces, se parecen tanto a las células sarcomatosas,
que los escritores antiguos consideraban que existe una actual transformacidn
de un glioma a un sarcoma en su crecimiento retinal que se determina en sus va
sos sangufineos. Posiblemente el tamafic de las células v la arquitectura del
tumor son alterados por la diferencia en el suministro de la sangre, derivada en
estos sitios (coroides nervic &ptico v tejidos exira oculares) no de los relativa-
mente pocos finales de arterias como en la retina, sino de un rico suministro a-
nastombsico, derivado del tejido invadido.

NEUROEPITELIOMA

El neurcepitelioms forma el grupo mé&s com@n entre los tumores neuro-
epiglasticos de la retina, ellos corresponden al neuro epitelioma del cerebro -
excesivamente raros, tumores de los cuales Busy vy Munsie 1929, sbélo pudieron
encontrar seis casos auténticos .

Estan compuestos de espongioblastos primitivos, los cuales aparecen como gran
des células columnares arregladas caracteristicamente en verdaderas rosetas.,

El nuero epitelioma se origina en la capa nuclear externa de la retina
y estdn compuestos esencialmente de grupos de grandes células columnares con

nlicleos redondos y bien definidos arregilados en una forma radial, como los rayos
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de una rueda, se forman alrededor de una cavidad central para formar una rose-
ta. La cavidad central no contiene vaso sanguineo sino los més, material co-
doidal o hialino. El extremo ancho de la cglula linda con la cavidad, alrede-

dor de la cual, las membranas de las cé&lulas forman una membrana limitante
interna: los nficleos estén en el extremo més lejano de la cavidad central; y de
cada extremo de las células sale un procesc semejante a un cilio, proyecténdo-
se el interno através de la membrana entre la cavidad. Dichas rosetas no son
siempre circulares, sino son a veces,; €n forma de herradura, espirales; nun-

ca son muy largas y siempre son abiertas en un extremo. Algunas veces el neo-
plasma parece estar constitufdo completamente de rosetas y otras veces, soOn €S-
casas y distribufdas irregularmente. Entre ellas, hay masas de pedquefias célu-
las redondas con grandes nficleos y escaso citoplasma, probablemente retino
blastos, entre los cuales hay vasos sanguineos y dreas de necrosis, nientras
‘que a intervalos se ven espongioblastos y mas altamente diferenciados astroblas-
tos vy astrocitos.

Como vemos, el retino blastoma tiene rosetas y el neuroepitelioma
también las tiene de ahi que anatomopatolbgicamente hablando, se puede con-
fundir un tumor con el otro.

En realidad, lo que sucede es que en el retinoblastoma, las rosetas
|
son mas numerosas, agrupadas como va se describid, y en el neuro epitelioma
también existen, aungue menos numerosas y con las caracteristicas antes des-
critas. Existen tipos de tumores gue realmente se deberfan de considerar como

una transicibn entre el tipo meduloblastoma y neuroepitelioma, los que son méas

diffciles de diagnosticar histopatolégicamente, pero si se encuentran puntos =
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calcificados, que son patognoménicos del retino blastoma, no habrfa proble-

ma diagnbstico.

MEDULO EPITELIOMA

Se origina del epitelio medular del tubo primitivo neural del cerebro
y del epitelio retinal primitive, En el cerebro son indudablemente muy raros:
Bailey y Cushing 1926 solamente pudieron c;,;ncontrar dos ejemplos, ambos ori-
ginandose del &rea cercana al tercer ventriculo donde las planchas del techo y
pisorprimitivos del tubo neural persisten en el adulto en la retina, tales tumo-

res son similarmente raros y también se originan de la regién donde el epite-

lio medular persiste en forma casi indiferenciada.

NEUROCITOMA

Es poco frecuente, se caracteriza por el alto grado de diferenciacidn
de sus &élulas, como neuroblastos o neurocitos, v por su tendencia a formar

estructuras retinales reconocidas, tienen la particularidad de no ser malignos.,

ASTROCITOMA

Se origina del verdadero tejido glial, est& considerado entre los tumo-
res m&s comunes del cerebro v como los astrocitos son relativamente abundantes
en ,las capas profundas de la retina, similarmente a los elementos astrocitos de
la giia del sistema nervioso central; es razonable creer que una neoplasia glial
similar podria ocurrir en el cjo, aparentemente sin embargo, son extra oridinaria-
menfe raros, asi como los tumorss del cerebro que causan dafio por presidén, asf

lo hacen en los ojos.

Aparecen en la segunda o tercera década de la vida o més tarde y des-




~17-

truyen los drganos de la visidn solamente por efecto de su propic crecimientoy
asf{ como estos no son localmente invasivos o malignos ni recurrentes, se con-
vierten en metastéasicos después de removerlos,. El tumor que se origina de la
capa interna de la retina est@ compuesto por grandes células en huzo con nl-
cleo ovoide v procesos largos v dibrilares con coloracitnes especiales mues=-

tan ser de tejido neuro glial v no colectivo,
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ANATOMIE DE LA RETINA

La thnica nerviosa del ojo uniformemente aplicada contra la thnica pre-

cedente, se exteiende desd el punto obiico, hasta el orificio pupilar; se divide
en tres porciones:
l,= _Porcién posterior en relacitn con la coroides que es la retina propiamente dicha
2 == La porcitn media en relacidn con la rona ciliar llamada porcién ciliar de la
retina.
3.=- Porcidn anterior, en relacidn con el iris, que se llama porcidn iridiana de
la retina.,
a) Retina propiamente dicha, se extiende desde el nervio dptico de el cual
es una expansitn hasta la hora serrata, su espesor <5 de 0.4 milime-
tros en la parte posterior, 0,2 milfmetros en la parte medio y 0.1 mi-
l{metros en su parte anterior, aparte su capa externa {que es un be-
lo color negro) la retina es perfectamente transparente e incolora cu-
ando estd bien llumina: a, ¢n ojos mantenidnhs en la obscuridad, tie-
ne una coloracidn rojiza (phrpura retinal o rodopsing).

Forma v Relaciones: Siendo un segmento de esfera hueca hemos de

considerar en la retina, dos caras (exterior e interior) v un borde an-
terior.

a) Cara anterior es convexa lisa v uniforme y estd en relacidn con
l&mina vitrea de la coroides pero sin adherirse a ella,

b) Cara posterior més convexa que la precedente, en su parte poste=-
rior se ven dos regiones especiales: la papila bptica y la mancha ama-

rilla.
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a) La papila punto de expansidn del nervio bptico es una superfi-

cie de color blancuzeo redondeada v oval (1.5 a 1.8 milimetros de dig-

metro) situada a tres milimetros por dentro y a un milfmetro por encima
Y

del palo posterior del cjo, es plana presentando en su centro una li-
gera depresidn en forma de embudo, la sxcavacacioén central de la

papila.

b) La mancha amarilla, Macula litea o méculb sgimplemente ocupa exac-

tamente el polo posterior del ojo. Es ésta una pequeia regidn amari-
llenta oval de diémetro mayor transversal {de 2 a 3 milimetros de an-
chura por 1.5 ml. de altura) deprimida en su centro, formando una es-
pecie de fosita llamada fovea centralis. Los bordes de la fovea co-

rresponden a la patte més gruesa de la retina.

c) Borde anterior, el borde anterior o circunferencia estd situada a la

par de la hora serrata, en este puntoc se con funde con la porcibn ciliar

de la retina.

CONSTITUCION ANATOMICA
Capas de la Retina

Limitante interna

Capa de fibras del nervio dptico

Capa de las células ganglionares

, Capa plexiforme interna

Capa de células bipolares o de los grénulos internos
Capa plexiforme externa

Capa de cuerpos celulares de conos vy bastones
Capa limitante externa

Capa pigmentaria
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VASOS Y NERVIOS

Las arterias provienen de la central de la retina, al llegar al

centro de la papila se dividen en dos ramas; una ascendente y otra descen-
dente, las cuales después de un corto trayecto, se subdividen a su vez ca-
da una en dos ramos; un ramo interno ¢ nasal y un ramo externo o temporal,
se forman dos redes principales: una en la capa de las fibras nerviosas de
las células ganglionares y la otra en la capa granulosa interna. Las venas
convergen hacia la papila, en donde se condensan en dos pequefios troncos —-
uno superior y el otro inferior, los cuales se introducen en el espesor del
nervio éptico, se juntan y finalmente van a terminar en la vena oftdlmica,
es de notar que la red sanguinea de la retina es por decirlo asi indepen--
diente Unicamente a nivel de la ldmina cribosa, se ven algunas finas anasto-
mosls entre la pared retiniana de vna parte, y la red coroidea y la del ner-
vio éptico por otra. Las vias linfdticas conducen la linfa hacia la micula
y desde ese puntc hacia los espacios linfaticos del nervio Sptico. Los ner-
vios son vaso-motores que acompanan a las arterias.

b) Porcidén Ciliar de la Retina:

Mas alld de la hora serrata la retina, rudimentaria inexcitable y desprovis-
ta de toda funcién, estd representada por una pelicula muy delgada, en rela-
cién por delante, con la parte posterior de los procesos ciliares y adheri-

da Intimamente, por detrds a la zona de zinn.

PORCION TRIDIANA DE LA RETINA

Al 1lnivel del iris, la tUnica nerviosa del ojo, mids reducida to-
davia que a nivel de la zona ciliar, estd representada por la capa epitelial
posterior de esta membrana que ordinariamente se designa, aungue impropla--

mente, con el nombre de uvea.
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FISTOLOGIA DE LA RETINA

La retina es la porcién del ojo sensible a la luz, que contie-
nen los conos y bastonas que descubren los colores especificos y los bas-
tones que descubren los de cualquier color gque no sea rojo intenso, cuando
son excitados conos y bostones los impulsos nerviosos se transmiten por -
neurcmas sucesivas en la propia retina y principalmente por las fibras del
nervio &ptico hasta la corteza cerebral.

Conos y bastones constituyen la parte de la retina sensible a la
luz, ésta debe atravesar todas las demds capas, ademds de la pigmentada, an-
tes de alcanzar las células excitables lo cual evidentemente disminuye la
agudeza visual, sin embargo, las capas internas se hayan separadas hacia un
lado para evitar esta pérdida de agudeza.

CONOS Y BASTONES: Los ndcleos de los conos y bastones se hallan localiza--

dos en la capa nuclear externa miemgras que las porciones sensibles a la luz
de ambos receptores se proyectan en la capa pigmentada de la retina.

lo. Las porciones de ambos concs y bastones contienen productos quimicos
a la luz que se descomponen parcialmente cuando quedan expuestos, aun-
que sélo sea a minimas cantidades de luz. Los productos de descompo-
sicidn estimulan las membranas celulares de conos y bastones desenca-
denando impulsos nerviosos que luego son transmitidos al sistema ner-
vioso, de hecho, los conos y bastones son neuronas modificadas y pue-
den considerarse como formando parte del sistema nervioso.

Hay en el centro de la retina una pequena zona denomindda Micula que
ocupa un drea total no mayor de un milimetro cuadrado, especialmente
capaz para una visidn muy aguda y detallada, esta zona estd compuesta
totalmente de conos, pero esteos conos son mucho mis alargados y tie——

nen didmetros de solamente dos o tres micras en contraste con los gran-
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des conos localizados en la periferia de la retina. La porcién

central de la Micula se denomina fovea; a sste nivel, los vasos san-
guineos, las células ganglionares, la capa nuclear interna de células
y las capas plexiformes estén desplazadas a un lado en lugar de reposar
directamente encima de los conos, estc permite que la luz pase fdcil--
mente a los conos en lugar de detenerse atravezando varias capas de la
retina, lo cual ayuda considerablemente a la agudeza de la percepcién

visual en la regién de la retina.

CAFPA PIGMENTADA DE LA RETINA: La capa pigmentada de la retina, tiene dos fun-

ciones: en primer lugar, proporciona melanina o sea el pigmento negro de es-
ta capa, en segundo lugar, proporciona gran parte de la nutricidén para conos
y bastones.

El pigmento Melanina evita la reflexidn de luz en el interior del glo-
bto ocular, hecho muy importante en relacidn con la visidn aguda.

Este pigmento tiene.. la misma funcidén en el ojo que la pintura negra
en el interior del fuelle de una cémara fotogrdfica.

Sin €1, los rayos lumincsos se reflejarfan en todas direcciones entre
el globo ocular y causarfan una iluminacién difusa cde la retina en lugar de
producir contraste, entre las manchas claras y obscuras para formar imdgenes
precisas. La importancia de la Melanina en la capa pigmentaria se ilustra

particularmente bien por su falta en los albinos.

FQTOQUIMICA DE LA VISION:

TAnto los conos como los bastones contienen productos quimicos que se
descomponen por accién de la luz. EI producto quimico sensible de los conos
del ojo humano todavia no ha sido aislado, sin embargo en algunos animales
inferiocres, estos productos han sido aislados y se han comprobado siempre que

tenfan la misma composicién quimica que la rodopsina, excepto pequefias dife—-
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rencias en su procidén protefnica. Estas porcicnes protefnicas son las de-

nominadas opsinas. En esta seccidn nos referiremos principalmente a la fo-
toqui mica de la rodoxina pero hemos de recordar que los mismos principios

se aplican a la fotoquimica de los conos, excepto que las opcinas protéini-
cas son ligeramente diferentes.

EL CICLO VISUAL RODOPSINA RETINENO DE LOS BASTCNES:

El segmento de bastén que se proyecta en la capa pigmentada, contie-
ne aproximadamente cuarenta por clemto de rodoxina, que también recibe el
nombre de plirpura visual, inmediatamente después de llegar la energfa lumino-
sa a los bastcnes parte de la rodopsina se cambia en lumino rodopsina com—-
puesto muy insstable que tiene una semi-desintegracién de sélo una pequefia
fraccién de segunde, esta sustancia por lo tanto, rdpidamente se transfor-
ma en netarodoxina que todavia es inestable y se divide en dos componentes,
retinenc y marillo visual, y una opsina protefnica denominada escotopsina.

El retineno y la escotopsina reaccionan lentamente entre si para vol-
ver a producir rodopsina ya que tales compuestos tienen cantidades conside-
rables de energia libre y por lo tanto, son muy reactivos, inicialmente des-—
trufda. Aunque la reaccién para el restablecimiento de la rodopsina no es
tan rédpido como la destruccidn original, la semidestruccién siguie siendo de
solo unos minutos. En resumen de la energfa luminosa, cambia la rodopsina
en un coﬁpussto inestable, y es que a su vez, cambia automiticamente pasan-
do por varias etapas hasta que vuelve a transformarse en rodopsina.

EXCITACION TE LOS BASTCNES:

No sabemos exactamente cuales sean los cambics quimicos que originan
las descargas nerviosas en los bastones, sin embargo, se cree que durante la
primera etapa de la desintegracién de la rodopsina, la escotopsina momenti-
neamente se icniza cuando el grupe protéico se desintegra y estos iones ata-

can directamente a Ia membrana provocando impulsos nerviosos. Todos estos e-
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fectos excitatorios ocurren en muy poco tiempo, la duracién total de
la excitacién dura una décima de segundc después de un destello instantd-
neo de luz.

Observese también, que en un destello de luz que sblo dure una millo-

o - o A - - . o

nésima de segundo, da la sensacidn de ver luz durante un segundo aproxi-
madamente, pues los productos de descomposicién de la rodopsina wna vez for-
macdos en el bastén continlan excitdndolo mientras persisten.

SENSTIRILIDAD LOGARITMICA DEL BASTON A LA LUZ:

El ntmerc de impulsos emitidos por un bastdn no es directamente pro-
porcicnal a la intensidad de la luz, sino a logaritmo de dicha intensidad,
éste es otro ejemplo de la ley de Weber Fechener, esta respuesta logarftmi-
ca permite que la retina responda en forma diferencial a las luces con mo-
dificaciones tremendas de intensidad, el ojo puede descubrir un aumento de
intensidad luminosa, siempre que tal aumento sea del des al cinco por cien-
to, asi pues, si la intensidad de la luz fiera de un valcr arbitrario de cien
v se elevara hasta ciento dos, la persona dificilmente percibiria tal aumen-
to, pero si el mismo ojo fuera scmetido inicialmente a una luz de intensidad
(1,000) esta intensidad tendria que aumentar dos por ciento por lo mencs, pa
ra que la persona percibiera el cambic o sea, hasta 1 020, el aumento verda-
dero en estos casos es diez veces mayor que el primero, pero el logaritmo de

dicho aumento sigue siendo el mismo.

HERENCTIA

La influencia de la herencia es importante sorque en una enfermedad de
efectos tan tragicos, la profilaxis eugénica, seguramente es deseable la ne-
cesidad para la cual se pone de manifiesto cuando se recuerda que Bell en 1922
colecciond 36 pedigris en los cuates la enfermedad ocurrié en dos generaciones

o en dos o mds vastagos. Es verdad que la mayorfa de los casos son esporddi--
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cos y en la serie de Dawenport en 1926 sonsistente en 27 casos coleccicnados
de los records de Moorfields desde 1915 a 1924 no habfa evidencia de tendencia
familiar o hereditaria, ya que en ningfin caso hubo cambios reportados enla fa-
milia . Ejemplos de incidencia familiar en la literatura, sin embargo, son co-
munes dos ejemplos, pueden ser citados: Wilson en 1872 registrd a una fami-
li; de ocho nifios, todos los cuales estaban afectados; Newton vio a una familia
de 16, de los cuales diez estaban afectados, siendo 7 bilaterales v de estos 10
ninguno vivid més allé de la edad de 3 afios, excepto uno que murié a los cin-
co de recurrencias. Benedict en 1929 notd la ocurrencia de un tumor en situa-
cibén similar en el cjo homdlogo de gemelos idénticos. Ejemplo sin embargo

de herencia directa, son més raros {Owen 1906, Hoffman 1908, Luckens en 1908,
Degauvea 1910, luego Gaspar en 1911, Dabney 1915, Berrisfort 1916, Greffet 1917
a 1933, Traguair 1919, Best 1934, v Hine 1937)

Asi en el caso de Berrisfort en 1916, el padre tenfa un tumor unilate-
ral, condicién heredada por su hijo que murid de 15 afios, su hija era sana, pe-
ro de sus ocho hijos, tres tenfan tumorses bilaterales v uno estaba afectado uni-
lateralmente, todos &stos murieron antes de los cuatro afios de edad. FEn su pe-
rigrf pues, una generacidn fue salteada,

Greffeth en 1917 notd tres ejemplos:

| A~ Una madre que fue afectada unilateralmente tuvo 6 hijos, de los
"cuales cuatro tenfan tumocres bilaterales; en cada caso, se practicd enuclacidn
en ambos ojos y todos murieron poco después.

B- A una madre le fue enucleads el ojo derecho y de sus tres hijos, 2

tuvieron una meoplasia en el ojo derecho y uno en los dos ojos, todos estaban bien
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13, 10 y 2 afios después de la operacidn, en el caso de Best en 1934, un caso
esporddico unilateral en una familia de siete, tenia 2 de 3 nifios con enferme-
dad bilateral. En una familia reportada por Greffeth y Hine en 1937, el pa-
dre que tenfa una enfermedad unilateral, tenfa cinco hijos de los cuales el
primero murid prematuramente y los otros cuatro estaban todos afectados, 3 bi-
lateralmente y uno unilateralmente, es de gran interés que mientras 2 de és-
tos murieron y el que tenfa un ojo afectado fue enucleado, uno de los casos.
bilaterales parece que curd esponténeamente.

De todo lo expuesto anteriormente, regpecto a la herencia, se deduce
gque ésta es indiscutible y estd ampliamente demostrada pero del punto de vis-
ta prdctico, nos intesa Reese, quién con mucha 16gica hace notar que para el
oftalmélogo que comprueba un retinoblastoma existen dos interrpgantes que son:

A- Cuando de padres normales ha nacido un nifio con retinoblastoma. Cua-
les son las posibilidades para los futoros hijos?

B- Es acons#jable para el sobreviviente adulto que ha tenido un reti-
noblastoma tener hijos?

Con respecto a la primera pregunta Reese y nosotro hemos observado en
nuestras estadisticas que las posibilidades, de que nazca un segundo hijo con
retinéblastoma, es entre el dos y tres por cilento, razdn por la cual, no se
debe vacilar en aconsejar a estos padres, tener otros hijos aunque seglin pen-
samos nosotros aconsejamos que cuando han logrado tener dos o tres nifios sin
qu se haga presentado ningln inicio de retinoblastoma, le indicamos no tener
mﬁs, pues quiere que no el riesgo existe.

Con respecto a la segunda pregunta, nosotros estamos de acuerdo con
Reese y otros autores que se debe prohibir tener hijos a los sobrevivientes
de retinoblastoma, puss la mayoria de las estadisticas demuestran que de 6

sobrevivientes que tuvieron hijos, de los 10 nifios nueve tuvieron retinoblas-

tomas " bilateralis o sea; el 90%.
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EVOLUCION, SIGNOS, SINTOMAS ¥ MEDIOS DIAGNOSTICOS

El retinoblastoma como va hemos diche, se presenta en nifics de corta

edad, y se ha distutido mucht si hay nifios que nacen va con el retinoblastoma,

Nuestra opinidn es la misma que la de la mayorfa de los autores v es que el re-

3
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cién nacido no nace con el tumor propiamente dicho, sino con los retinoblastos
que son las células inclufdas en la retina, v que realmente son los retinoblas-

tomas en potencia. Establecido lo anterior, la evolucidn del retinoblastoma, la
mayoria de los autores la dividen en cuatro perfodos,

A~ Decrecimiento intra-ocular

B~ Glaucoma secundario

C- De extensidn intra-ocular

»)
i

De metéstasis.

Natutalmente estoc es esquemético v creemos, como lo expresd el Dr,
Guillermo Wyld D. en el Congreso Oftalmoldgles Centro Americano v de México,
que hay que considerar perfodos intermedios entre cada uno, incluyvendo un pe-
rfodo de iniciacién, en el cual, el diagndstico es sumamente diffeil si no hay an-
tecedente neopléstico comprobado en el otro ojo. EBste modo de pensar fue acep-
tado por los oftalmélogos que concurrieron a este Congraso.,
l Este perfodo de iniciacién tiene como caracterfstico especial, que la
retina se va levantando en alglin punto de ella. (Donde estén los retinoblastos)
y que generalmente es el polo posterior, v como dijimos se va levantando en for-
ma de un hongo y aquf que el Dr. Wyld le llama: “la bomba atémica de la retina",

debido a que filosbdficamente hablando &sta puede destruir a gran parte de la hu-

manidad, salvo que se evite a tlempo, a igual que el retinoblastoma destruye
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completamente el ojo del paciente y con ella la opreciada visitn: Los otros

periodos se van sucediendo uno tras oiro, y no entraremos en detallarlos, de-

bido a que se encuentran en rodos los libros de texto, dnicamente agregaremos

que el clasico nombre de "fondo de gato amaurbtico” que citan los libros, co=

mo signo y sintoma del retinoblastoma, tiene ol inconveniente de ser ya tar-

di® pues ya la retina se encuentra bastante invadida por el tumor y correspon-

derfa al perfodo intermedic entre el perfodo de crecimiento intra-ocular v el gla~

coma secundario.
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RETINOBLASTOMA

SINTOMATOLOGIA:

En la gran mayorfa de los casos, estos enfermos llegan al ¢linico cuan-

do el proceso ha avanzado lo suficientemente como para ser observado por los fami-

Yiares, yaque el nific no acusa sfntomas, el tumor creciendo en forma gradual, pro-

voca en la pupila un reflejo especial blanco visible a simple vista, que se cono-

ce con el nombre de "Ojo de Gato Amaurdtico™ .

Se observa mejor con iluminacidn mediana; en caso de retinoblastoma

bilateral, uno de los ojos presenta un tumor muy desarrollado vy es el que conduce

a los padres a consultar al occulista. La observacidn del otro ojo permite descubrir

entonces, las fases iniciales de estos tumores, pero 1o habitual es que se obser-

van ya muy desarrollados.

En estos casos se ve por la oftalmoscofa una masa de color blanco na-
carado brillante o amarillenta netamente limitada, de tamafio variable segln la an-

tiguedad del proceso, esta cituada en la mtina en diferentes porciones del fondo

de ojo, aunque, con predileccidn, en el polo posterior. En esta forma cidn apa-

recen vasos neoformados que recorren su superficie aunque a veces puede apa-

rentar ser avascular.
En algunas oportunidades, el primer sintoma puede ser un estrabismo

convergente debido a la pérdida de visidn central que provoca el desarrollo de la

masa tumoral y que hace desviar los ojos. Esto no obliga a examinar cuidadosa-

mente el fondo de ojo de todo nifio estrabico.

El aspecto oftalmoscdpico varfa segfin las formas clinicas.
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En el tipo endofitico, la masa tiende a crecer hacia el interior del vitreo
pudiéndose observar directamente el tumor. Por el contrario, en el tipo exofitico
el tumor crecer por debajo de la retina v sblo podemos comprobar un desprendi--
miento que nos oculta a la masa, aunque es posible descubrir siempre una por-
cidbn de la retina desprendida con un color blanco trasparente, miembras que las
otras porciones son més opacas. Por consigulente, el tipo endofftice que nos per-
mite el examen directo de la masa tumoral es de diagndstico méas facil que el ti-
po exofftico, en donde se observa sclamente un desprendimiento de retina que
por sus caracteres un poco especlales v por la edad del paciente, nos lleva a
sospechar que es un tumor el que lo produce.

La trans~iluminacidn tan Gtil en otros tipos de tumores del ojo en es~
tos casos, es de poca utilidad para el diagndstico.

En estas primeras etapas, el ojo es de tamafio normal y con cdmara an-
terior de profundidad normal, de gran valor para el diagndstico diferencial con o-

tros procesos.

Los retinoblastomas tienen la particularidad de presentar depdsitos de

calcio que pueden ser observables clinica y rafiograficamente, constituyendo un

rasgo patognomdénico de esta afeccidn. El aspecto del calcio puede ser muy carac-
terfsrtico, apareciendo como depbsitos brillantes, claramente separados del resto
de la masa del tumor, los depbsitos de calrin varfan segtn su profundidad, si son
superficiales se muestran de color blanco de tiza y son de bordes menos nftidos

en fin, cuando son numerosos y superfidales, tienen el aspecto de cierto tipo de

queso, en los casos de tumores exoffticos la observacidn de pequefios focos de
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calcio constituye un elemento decisivo en el diagndstico, los depdsitos de calcio
pueden ser descubiertos radiograficamente bor téenicas especiales, conel em -
pleo de placas dentarias.

Desafortunadamente, no en todos los retinoblastomas es posible encon-
Tj:.rar los depbsitos de calcio atin existiendo, yva sea debido a una técnica defectuo-
sa radioldgica o bien debido a que estos depbsitos son muy poco numerosos vy de-
safrollados, por otra parte, estos depbsitos de caleio no se presentan en el perio-
do inicial del tumor sino es hasta el perfodo intermedio o mé&s avanzado que es
relativamente f4cil de encontrar de ahf que se debe tener presente que aunque los
depdsitos de calcio son signo patogndmonico del retinoblastoma, no quiere decir
que al no encontrarlos, si los signos, sfntomas, historia, etc. nos indican un re_

tinoblastoma, desechemos el diagndstico.

MEDIOS DIAGNOSTICOS

Los medios de diagndstico en caso de tumores de la familia Neuroblasti

ca, se reducen a:

lo., Examen oftalmoscdpico, el cual se puede hacer por medio del oftalmosco
pio corriente, bajo una midriasis adecuada, en cuarto oscuro de preferen
cia y no olvidando nunca examinar los sectores de la retina, pues aungue
estos tumores neuroblésticos en especial el retinoblastoma, se origina en
el polo posterior de la retina en las inmediaciones de la papila, hay casos
que se pueden originar en sectores periféricos, depende del asiento de los
retinoblastomas que originan el tumor. FEn caso de duda, se puede usar el
oftalmoscopio gigante, aunque con este tipo de oftalmoscopio se requiere

haber examinado a una serie grande de pacientes para poder sacarle todo el




-2 T

provecho posible.

Otro medio de diagndéstico muy importante es la transiluminacidn, pa-
ra lo cual, se emplean trans-iluminadares, de los cuales hayn varios
tipos, siendo necesario e indispensable que el sujeto esté acostado
inmévil con una midriasis lo mas perfecta posible y con anestesia lo
cal v hacer la comparacidn con el otro vjo, veremos entonces, que -
cuando los ojos son normales, vy no exista nada que impida el paso de
los rayos luminosos, entonces el aspecto de la trans~-iluminacidn en
ambos ojos es igual, en cambio si existe una masa tumoral, los rayos
de luz son interrumpidos y existe una diferencia entre el ojo normal y

el ojo patolbgico, este medio de diagndstico no siempre es efectivo,

ya que cuando los tumores no estan muy desarrollados, la interrupcidn
de rayos de luz por la masa tumoral es muy relativa y entonces el as -
pecto entre ojo normal y pat@l@gico es muy pequefio y no nos ayuda en
el diagndstico, tal cosa pasa cuando los tumores neoplasicos princi -
pian a desarrollar.

Fl tercer medio de diagndstico es por medio de los rayos X (R-X), cosa
que ya citaremos en la sintomatologfa que tiene por objeto descubrir los
puntos calcificados patognomdnicos del retinoblastoma y que desafortu ~
nadamente no siempre se encuentran.

La tonometrfa es un medio de diagnéstico ya tardio, pero que sin embar
go, no hay que olvidar. Muchas veces algunos signos clinicos como "Fon
do de ojo de gato amaurdtico” ayudan al diagnbdstico,

Pero realmente una de las cosas que més ayuda en los casos dudosos, es
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la experiencia del médico general, siempre que se encuentre con un
nifio estrabico o bien, que note que la vista de un ojo no es la normal,
debe por precaucidn referirse con un especialista.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Existe una serie de afeccicnes que provocan un aspecto similar de pu

pila blanca y que simulan un retonoblastoma. Se conocen clasicamente con el -
nombre Pseudo-gliomas, trataremos los mas importantes:

lo. FIBROPLASIA RETROLENTAL

Proceso el cual se ve en nifios prematurcs, es bilateral, los ojos son
més peguefios que lo que corresponde a la edad del paciente, se presenta del -
tercero al quinto mes de la vida v se acompafa de una camara anterior poco profun
da, aparece una masa grisdcea u opaca, que por detras del cristalino ocupa las par
tes anteriores del vitreo, impidiendo ver el fondo de ojo.

Caracterfsticas de esta afeccidn, es la aparicidén de lo que Resse lla-
ma "procesos dentados" que se observan en la periferia del tejido opaco correspon
diendo a los procesos ciliares, no es posible comprobar evidencias de calcio,

20, VITRIO PRIMARIO HIPERPLASICO Y PERSISTENTE

Este proceso se observa inmediatamente después del nacimiento como el
ref}ejo en el area blanguesina en el &rea pupilar. Seglin Reese es lo que més simu-
la al retinoblastoma y conduce por lo general a la enucleacidn del ojo, el color y el
aspecto general de las lesiones son muy similares, pero sin embargo, el ojo afecta-
do es frecuentemente mas pequefio que el cjo sano, ademés la lesidon estd situada en
la cara posterior del cristalino, siendo mas densa en el centro que en la periferia, y

a menudo muestra vasos que irradfan de la regidn central.
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Siempre se cbservan ciliares en la periferia, lo que constituye un
elemento diferencial de suma importancia, pues los retinoblastomas no presen-
tan este aspecto, ademés como hace notar Reese, en estos casos, la camara -
posterior del cristalino presenta dehiscencia en el polo posterior, provocando
-un area de opacificacidn del cristalino o una catarata més extendida, clinicamen
te, es posible a veces, ver la arteria Hialoldea que siempre se observa en prepa=-
raciones histoldgicas. La cémara anterior es poco profunda v el iris avanza a ve
ces a tocar la cornea, en estos casos, es natural que no pueda hacerse diagnds-
tico exacto y el ojo generalmente es enucleado. No existen depdsitos de calcio.
Un caso de estos fue reportado recientemente por el Dr. Wellington Amaya y con-
sultado a varios colegas, se diagnosticd Vitreo primario, hiperplésico v persisten
te.

3o. RETINITIS METASTASICA

Cualquier infeccidn de la infancia puede producir una endoftalmitis sép
tica, metastasica, su reaccibn inflamatoria al desaparecer no deja signos de acti
vidad, posteriormente la cicatrizacitn conduce a un desprendimiento de retina, en
estos casos generalmente quedan secuelas inflamatorias que son excepcionales en
los retinoblastomas. La opacidad del vitreo hace aparecer la lesién como borrada.

40, ENFERMEDAD DE COATS

Esta enfermedad conocida con el nombre retinitis exudativa externa, en
general aparece en edad més avanzada, aunque puede iniciarse tempranamente.

El diagn6stico diferencial con los retinoblastomas es muy diffcil.

En estos casos ademés de las lesiones de color blanco o blanco amari -

llento, situadas por debajo de la retina existen alteraciones vasculares retinianas,
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especialmente vencsas consistentes en dilataciones, bucles, tortuosidades y

anastomosis. Estas alteraciones son un elemento caracteristico v permiten a-=

grupar esta enfermedad dentro de las afecciones del grupo de las angiomatosis

retinianas.

50. FIBROSIS RETINIANA MASIVA

Es una lesidn caracterizada por el crecimiento de una masa blanco

griscea, debida a la organizacibn fibrosa de una herrorragia retiniana ocurrida

en la infancia. La retraccidn regresiva del tejido fibroso puede desplazar hacia

adentro la zona enferma dando la impresibn de una lesidn tumoral progresiva v

planteando la posibilidad del diagnbstico diferencial con el retinoblastoma. Sin

embargo el aspecto es bastante diferente, no existe calcioc que se puede descu~

brir clinica ni radiogréficamente, en casos dudosos, el diagndstico diferencial es

diffcil. Cuando el examen del otro 0jo revela la existencla de una masa blanca

brillante, con las caracterfsticas que hemos descrito anteriormente nos inclina-

ria hacia el retinoblastoma. Un elemento de valor para el diagndstico positivo,

es la puncibén bidpsica,, creemos de interés realizarla en todos los casos en que

deseemos estudiar directamente el material extrafdo, la hemos efectuado en un ca

so obteniendo ensefianzas muy importantes. Fl material obtenido por puncidn trans-

esc[leral directa sobre la masa tumoral, se extendid sobre un porta-objetos, este se

partid por partfculas calcereadas, el estudio citoldgico realizado por Poceyro mos-—

trd presencias de abundate cantidad de células redondeadas indiferenciadas de es=

tirpe no inflamatoria. Fl estudio histoldgice d=l ojo enucleado por el Doctor Matteo

reveld que se trataba de un retinoblastoma. Naturalmente, la biopsia se debe hacer

cuando la visibn esté perdida.
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6.~ QUISTES DE LA RETINA

Sobre todo el cistycerco, plantedndose en este caso el diagndstico
diferencial, mé&s que todo con un desprendimiento de la retina, pero en caso de
quiste retiniano el desprendimiento se nota Ginicamente limitado a una regidn re-
. tiniana vy acompéfiado de hemorragias de la retina, pero cuando la duda entra en
juego es cuando ha existido en el otro ojo un retinoblastoma comprobado, estos
casos no son muy frecuentes perc pueden suceder, y es la experiencia y el exa-
men cuidadoso lo que hace decidir el diagndstico,

El Dr. Alfonso Wer. hizo recientemente ¢l diagnbdstico de un caso de

rotura quistica, que fue comprobado por otros colegas.



Tumor unilateral pequefio

Unilateral grande

Unilateral muy grande

Bilateral

Tumor residual Residivante

Tem oral inicial

Tem intramuscular

Tem via arterial

TRATAMIENTO

( Fnucleacién. Si nervio invaddido
( enucleacidn mis telecobalto de
( 60 a 4,000R en &rbita. !

(Telecobalto 60, 4,000 a 5,000R

( Enucleacidén TEM oral o intra-arterial
( via cariétida interna (Trietil Enerme-
( lanina).

al

Sin metéstasis comprobadas (Igual ante-
rior pero con excenteracién)

b)

Con metdstasis comprobada (igual ante-
rior pero sin Cirugia)

IR N NN N N

(0jo mas afectado enucleacién mas Teleco-

( balto 60, el otro ojo: (cuaglaccién sin luz)

( XX o (Electrocualaccién) mids XX, TEM

( intra-arterial mas telecobalto 60 o con 250 K V
( 4,000 R a 5,000 R a conos especiales.

( Irradiacién: Telecobalto 600, 4,000 a 5,000 R
y TEM por via intra-arterial. XX: no hemos
( usado este método

~~

2.5 Mgs. nifios de menos ( Ddsis total varfa
de 12 meses ( entre 12 y 15 Mgs.
3 Mgs. nifies de 12 a ( Dividida en 15 do-
18 meses ( sis intervalos segh
3.5 Mgs. nifios mayores ( conteo globular y

( reaccidén del paciert

( 0.082 Mgs. a 0.1 Mgs. por Kgr de
peso corporal, vigilando conteos
de plaquetas o glébulos blancos

~ ~

Carotida interna 0.06 a 0.08 por
Krg. de peso corporal se puede
usar inyeccidén intramuscular de
1l mrg. por 2 inyecciones total

e e W W
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También en Furopa se emplea el Endoxan (NNbis B cloretil diamina,
telester; n: o propilem, orto fosférico).

Fl endoxan que es un citostatico para tratamiento de tumores, leu-
cemias, linfogranulomatosis, etc. mds que todo, se emplea para recidivas qui-
rirgicas, igual que el TEM se administra intravenosamente pero si no es posi-

Mble por via intramuscular, en los nifios muy pequefios se puede poner en la ca-
rétida y también se emplea la via oral.
Dosis: Se debe llevar a cabo en forma indidual teniendo en cuenta las reac-
ciones generales del cuadro Hemdtico. Si la tolerancia de 100 Mgr. por via
I V es buena, se aumentard la dosis a 200 mgr. via IV diarios hasta llegar
a dosis total de 4,000 a 8,000 Mgr. Si disminuye el nlmero de leucocitos en
sangre, se recomiendanc dosis menores a intervalos de 2 a 3 dias. Unicamen-
te si el nimero de leucocitos baja al 50% de la cifra inicial, debe interrum-
pirse el tratamiento; si el tratamiento se tiene que prolongar largo tiempo,

es preferible después del tratamiento anterior, usar graseas de 50 Mgr.




RESUMEN DE C

ASOS DE RETINOBLASTOMA

03412/56 ~ M.T.J.A.

Edad 2 anos
Diagnbdstico: O, ]1 Retinoblastoma G. =11, Tensidn 30
0. Retinoblastoma G. 111

Caso bilateral, no fue posible tratamiento, debido a que los padres insistieron

-en no hospitalizarla. Toda persuasibn fracassd.

73841/57 - D,L.E,S

Edad bafios

Diagndbstico: 0.0, Retinoblastoma G.
Tensién 35, O.L Visidn 20-30

Caso: Unilateral

C.S. Fondo de ojo normal

Tratamiento: Enucleacién

Examen Anatomopatolbgics: Retinoblastoma

N. Optico no invadido
Tratamiento: Friucleacidn,

15778/58 J.M.M.L

Edad: 4 afi

Diagnbdstico: 0.1 R tinoblastoma G. Hi -1V
OL.10 20730

Caso Unilateral

0°D, Fondo de ojo normal

Tratamiento: 0.1 Cépsulas de radio 25 Mlge.

Examen Anatomopatoligico:

02423/58 - A.M.Z

Edad Z af

Diagnbstico: 0. 1 @tw@blastoma G. 111
O. . Visibn

C. D, rOl’ld@ de ojo normal

Caso: Unilateral

Tratamiento:

15 Mlgs.

Retinoblastoma 0.10 N,

11, VisiHdn Mov. de mano dudosa

y 3,500R

0.1 Enucleacidn y Radioterapia 3,000 R. y chpsula de radio
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Examen Anatomopatologico: Retinoblastoma o Neurcblastoma con invagibdn del
nervic édptico.
Regresd a controles periddicos,

03310/60 -~ R.H.A

Edad 2 afo
Diagnbstico: 0.D. Retmoblaqfwma G. 111
V 0.1 Retinoblastoma G, 1-11
0.1 Visitn
Caso: Bilateral
Tratamiento: 0.D. Enucleacitn

0.1 Radioterapia 4,000 R.

Examen Anatomopatoltgico: O,.D Retinoblastoma o Neuroblastoma sin invasgidn del
nervio &ptico.

Se chequed durante 7 afos confirméndose la regresidn del tumor del ojo izguierdo
con mejora visual a 20/100. No se vio més a la paciente.

13794/60 - B. S. S.

Edad 7 afics
Diagndstico: 1.1 Retinoblastoma G. 1-11 Tensidn 35
O.,Do Normal - Visidn 20/25
0O.D. Fondo de ojo normal
Caso: Unilateral
Tratammiento: Eriucleacitn 0.1 Radioterapla 2,000 R,
Examen Anatomopatoldgico: Se trata de un Glioma de la Retina
No volvid el paciente.
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09346/60 - L.H.R.P.

Edad 12 atios
Diagnbstico: 5 mayo/60 - 0.1 Retinoblastoma Grado 11

0O.D. Normal, Visién 20-20 f
Tratamiento: Enucleacidn 0.1

Examen Anatomopatoldgico: Retinoblastoma o Neuroblastoma 0.1 sin invasidn del
nervio optico. Controles periddicos. El 25 de agosto se des-
cubre en el ojo derecho (tnico) baja de la vesidn 20/60 y en

el fondo de ojo un cuadro parecido al de la enfermedad de --
Coats, arterias v venas muy tortuosas y dilatadas en el sec~
tor superior del disceo dptico y ademés edema de una diop--
tria a ese nivel, vasos extremadamente dilatados en el sec~
tor inferior v externo de la retina. Se hizo diagnbdstico de
retinoblastoma del ojo derecho. El 16 de julio de 1960, se
aplicd telecobalto 3,000 R y TEM, después del tratamiento la
visidn fue de 20/30 se reportd fondo de ojo con retina sin e-
dema Gnicamente persistiendo los vasos myy dilatados, ten-
sibn ocular 17. Se examind a la paciente cada mes y al no-
tar pérdida paulétina de la visibn y cambios desfavorables en
el fondo de ojo, en 1961 se hizo un nuevo radioterapia de 3,000
Ry TEM. En 1962 se hizo aplicacién de TEM en la cardtida -
interna y Metro texate parenteral, en vista del crecimiento del
tumor.

Fl crecimiento tumoral siguid muy lentamente, pero la visidbn
se fue perdiendo. En 1964 se hizo biopsia de un ganglio cer-
vical derecho, La Anatomfa Patoldgica indicd: Ganglio Linfati-
co con proceso de linfoadenitis cronica no especifica sin nin-
guna evidencia de met&stasis. A pesar de todos los esfuerzos,
el paciente perdid la visidn del ojo derecho, siendo necesaria
la enucleacién del mismo, fue visto durante seis meses,sin prea—
sentar metastasis. Hace cinco meses que no se presenta a che-

queo .

20658/58 J.M.M.L.

Edad: 3 afios

Diagnostico: 0.l Retinoblastoma G. 111. O.D. normal

Caso: Unilateral

Fondo de Ojo: Ex&menes repetidos O.D. normal

Tratamiento: EFnucleaciébn 0.l Radioterapia 3,600 R, debido a que el examen ana-

tomopatoldgico reportd: Retinoblastoma con nervio bptico invadido
Salfo curado aparentemente, No regresd a chequeos.
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00689/61 S.M.C.

Edad: 2 afio
Diagndstico: O.D. Retmeblastoma G. 1V
0.l Retinoblastoma G. 11 Tensidén 28
Caso: Bilateral
Tratamiento: No aceptd tratamiento gquirurgico. Tratamiento de radioterapia

ambos ojos 3,000 R. Los padres se llevaron al nifio de termi-
nar el tratamiento.

18870/62 R, L. M.

Idad: 8 afos
Diagndstico: 0.1 Retinoblastoma G. 111
O. D. Fondo de ojo normal. Visién 20/20
Caso: Unilateral
Tratamiento: Enucleacidn

Examen Anatomopatoldgico: Retinoblastoma, nervio 6ptico no invadido. Egresd y no
volvi® a chequeos.

01985/62 F. J. L. S.

Edad: 3 afics

Diagnbstico: O. D. Retonoblastoma G. IV
0. 1 Retinoblastoma G. 111

Tratamiento: Radioterapia AO 4,000 R.

los padres insistieron en llevarse al nifio.

et 22 i e e S S D G T Oxe e} o £ GIm D S G5 wm = G

5228/59 A. X.

Edad: 2 afios .
Diagndstico: 0.1 Retinoblastoma G. 1V con metéstasis
fallecid a los cinco dfas de ingresado.
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01931/63 C.E.P.V.

Edad: 2 afios

Diagndstico: 0.D. Retinoblastoma G. 11
: 0.1 Fondo de ojo normal

Tratamiento: Enucleacién y 4,000 R.

Examen Anatomopatoldglco: Retinoblastoma o Neuroblastoma
Nervio éptico invadido.

22115/63 V.A.L.F.

Edad: 5 ahos, b meses
Diagnbstico: 0.D. Retinoblastoma G. 11 Tensién 40
0.1 Fondo de ojo normal
Examen Anatomopatoldgico: Neuroblastoma o Retinoblastoma con nervio Sptico in-

vadido.
Tratamiento: Fnucleacidn. Radicterapia 3,600 Ry TEM.
08113/63 R.G.C.
Edad: 3 afios
Diagndéstico: 0.D. Retincblastoma G. 111

0.1 Retinoblastoma G. 1 Temsién 18
Tratamiento: 0.D. Enucleacién

0.1 Telecoblato 3,000 R y TEM
Examen Anatomopatolégico: Retlnoblastoma sin invasién del nervio opflco
Los padres ya no trajeron al nifio.

08585/63 0.G.S.

Edad: 11 afios

Diagndéstico: 0.D. Retinoblastoma G.1 Tensidn 17
0.S. Fondo de ojo normal

Tratamiento: No fue posible debido a que el padre no quizo autorizar
tratamiento.

03965464 F. L. C.

Edad+ § afios
Diagnéstico: 0.1 Retinoblagtoma G.1 Tensidn 189

0.D. Fondo de ojo normal, Visidn 20/30
Tratamiento: Enucleacién o.1l

Examen Anatomopafologlco Retinoblastoma con nervio dptico no invadido.
Llegd varios meses a control

**i
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00378/64 J.B. de L.

Edad: 11 afios
Diagnéstico: 0.D. Retinoblastoma G. 111
01. Fondo de ojo normal Visidn 20/25

Tratamiento: 0.D. Enucleacién. Telecobalto 60 4,000 R.
Examen Anatomopatolégico: Retinoblastoma o Neuroblastoma. Nervio
éptico invadido.

05225/65 N.C. Y.

Edad: 4 afios

Diagnbstico: 0.1 Retinoblastoma G. 111

0.D. Fondo de ojo normal

Tratamiento: No admitieron los pagires tratamiento quirdrgico.
Telecoblato 60 3,000 R. Los padres pidieron el alta.

19/61 TF.F.M (No se encontrd No. Clinico)

Edad: 2-1/2 afios

Diagndsitoc: 0.1 lLRetinoblastoma G.11 Tensidn 24
0.D. Fondo de ojo normal
Tratamiento: 0.1 Enucleacidn

Examen Anatomepatoldégico: Neuroblastoma con invasién de nervio éptico. Radio-
terapia 3,500 R. Se ha chequeado periédicamente, el Gltimo fue
el 25 Nov. 1965, 0. D. Fondo de ojo normal. Visién 20/20.

17508/ 65

Edad: 2 afos
Diagnéstico: Retinoblastoma G. IV, ojo izquierdo
0.D. Fondo de ojo normal

Recibiendo radioterapia profunda actualmente. Posiblemente al disminuir el tu-

Pl o
mor, se hara exenteracion.

Pyxamen Anatomopatolégico: Confirm$ Retinoblastoma con nervio oético invadido.

|
18882/65 I.M.E.D.G.

Edad: 6 afios, 6 meses

Diagndstico: 0.1 Retinoblastoma. G. 2

0.D. Fondo de ojo normal

Tratamiento: 0.1 Enucleacidn

Examen Anatomopatolégico: Retinoblastoma o Neuroblastoma si
nervio optico.

n invasién del
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Sin nimero

Edad: 10 afios
Diagnéstico: 0.D. Retincblastema G. IV
0.1 Retinoblastoma G. 1 Tensidn 15
Tratamiento: Se les indicd a los padres la necesidad de tratamiento con

telecobalto en ambos lados. Los padres no aceptaron.

12}64/65 J.E.P.C

Edad: -

Diagndéstico: 0.D. Retinoblastoma G. IV
0.1 Normal

Hay enormes Metistasis al cuello. Tratamiento: Dosis altas de Telecobalto en
los tumores.

Pronéstico muy malo.

12061/65 O0.M.C.

Edad: 3 afios
Diagnostico: Retinoblastoma G. 1 11: 0.D Tensién 23

0.1 Fondo de ojo normal
Tratamiento: Fnucleacidn
Examen Anatomopatolégico: Retinoblastoma tfpico. Nervio Sptico invadido,
por el tumor. Telecebalto 4,000 R. y TEM.

1680/65 V.M.D

Edad: 5 afios

Diagndstico: 0.1 Retincblastoma G. 3-IV.
0.D. Fondo de ojo normal
Actualmente hospitalizado, r601blendo Telecobalto 4,000 R.
Segin el resultado, se pensaréd en Exenteracidn.

188§2/65

Fdad: B afios 6 meses

Diagndstico: Retinoblastoma G. 1 -11 o.1
: 0.D. Fondo de ojo normal

Tratamiento: Enucleacién

Ixamen Anatomopatoldgico: Confirma retinoblastoma sin invasién del nervio
optico. En sus exdmenes sucesivos normal.

N P
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ESTADISTICA

Se presentan 27 casos de retinoblastoma ampliamente comprobados
por la clinica u anatomfa patolégica, del estudio comparado de ellos encontra
mos que: la edad menor fue de 2 afios y la mayor de 12 afios; once de los 27 ca
80s estén comprendidos en tre los 2 y 4 afios. En los restantes 16 encontramos
edades de 5, 6, 7, 8, 9, 11, v 12 afios o intermedios. De los 27 casos fueron
bilaterales 7 y unilaterales 20 de los cuales 9 afectaron el ojo derecho y 11 el
izquierdo. Notamos tambi&n que se aplicd tratamiento quirfirgico v radicterapi
co en 14 casos, solo de radioterapia en 6 y solo quirtirgico en 2, no autorizaron
los padres ningQin tratamiento en 3 casos y por Gltimo 2 fallecieron en el servi -
cio, a los 6 dias de ingresado uno y a los 7 el otro; en los dos casos que solo se
hizo tratamiento quirirgico fue debido a que no hubo invasién del nervio bptico,
en los casos que solo se hizo radioterapia fue debido a que los padres se opusie
ron a otro tratamiento.

De los 27 casos, 7 asistieron a chequeos, 3 de ellos durante un afio,
2 durante dos afios y los otros durante cuatro v cinco afios. De todos los casos
presentados solo uno dio la anatomia patoldgica el diagndstico de glioma de la re
tina (Caso observacidn 137924-60) todos los dem&s confirmaron el diagndstico del
retinoblastoma. De todos los casos s&lo en tres observamos metastasis de los gan
glios del cuello, siempre del mismo lado del tumor. En los casos con metastisis el
prondstico es fatal.

h 3

Respecto a ¥ la frecuencia en nuestro medio como hizo hotar el Dr. Oftal
mdlogo Urbano Garcia, en los comentarios al trabajo que presentd el Dr. Guillermo

Wyld de retinoblastoma en el Gltimo de Oftalmologfa, existen zonas en la Reptblica
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de Guatemala en que se presentan m&s €asos de retinoblastoma, sin embargo,

no se ha podido encontrar el motive y esto tendrfa que serobjeto ~de un estudio

cuidadoso para llegar a una conclusidn. La zona donde mayor nlimero se encuen

tra es en oriente de la replblica, departamento de Santa Rosa, Congreso de di -

c(;iembre 1965,
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RECOMENDACIONES

DE ORDEN OFTALMOLOGICO

a)

b)

e)

Examen muy detenido del fondo del ojo en los nifios con amplia midria-
sis y si las circunstancias lo exigen, se debe hacer bajo anestesia ge-
neral,

Despugs de tratar un retinoblastoma unilateral y darle al paciente de
alta, ésta debe ser condicionada, va que hay que examinar cuidadosa-
mente el fondo del ojo sano, por lo menos cada mes durante las dos pri-
meros afios, en el 30, 40, y 50. afios, cada dos o tres meses. Tiene
mucha importancia el diagnéstico precoz de Neoplasma (Véase caso
09346/60).

Se debe examinar cuidadosamente el fondo de ojo de todo nifio estrébico,
pues debido a la pérdida de visidn que produce el desarrollo de un tumor,
el primer sintoma puede ser un estrabismo convergente.

Se debe tratar de descubrir clinica y radioldgicamente los depdsitos de
calcio, ya que segfin la mayoria de los autores son patognomdnicos del
retinoblastoma (no existen en la fase inicial del tumor) 75% existen segQn
el Doctor Elden.

En los estudins histolbégicos se debe prestar ‘particularlatencibn alain
vasidn del nervio dptico pues su comprobacidn indica la necesidad de a-
plicar radioterapia.

Debe existir completo entendimiento entre el Oftalmbdlogo y el Médico que

que aplique la radioterapia.
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En casos de diffcil diagndstico debe pensarse principalmente en la

fibroplastia retrolental. En el vitreo primario hiperplasico y persis

tente, En la enfermedad de Coats, en la Fibrosis retiniana masiva,
v en la retina Quistica.

Es aconsejable usar TEM-Endoxan después de lograr la remisidn ra

dioterapica o quirfirgica del tumor para evitar recidivas. Cuando se
hace la enucleacidn hay que procurar sacar un cabo del nervio épti-

CG.

DE ORDEN SOCJIAL

3

a)

No se pueden dar pautas precisas sobre el modo de actuar frente a
los padres del paciente, ya que esto varfa segQn muchos factores v
circunstancias, sin embargo, creo recomendable:

lo. Es necesario explicar a los padres del nifio cual es la situacidbn
en que se encuentra el paclente.

20. Debemos ser muy culdadosos en nuestras palabras para no pro-
vocar un trauma psiquico.

3o0. 8i el nifio vive en lugares no muy lejanos al centro de tratamien
to v no son convencidos a la primera intencidn, hay que tratar por to
dos los medios qgue sigan llevando al nifio a consulta, muchas veces
al convencerse de la progresidn de la enfermedad, acceden al trata -
miento.

40. Lo peor que puede pasar es no volver a ver al paciente y esto lo

debemos evitar por todos nuestros medios disponibles.
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Es conveniente buscar la colaboracidn del servicio Social, del Centro

en gue se estd actuando, ya:gue en numerosos casos una visita de la




Es conveniente buscar la colabeoracidn del servicio Social, del Cen-

tro en que se estd actuando, va que en numerosos casos una visita

de la trabajadora social en el medio en que vive el nifio enfermo, re-
sulta més efectiva que en el Centro Hospitalario v mediante su inter-
vencidn se pueden hacer las cﬁaciones peribdicas para el control de
los nifios, ya que de no presentarse &stos, se puede insistir ante los
padres, haciéndoles ver la conveniencia de enviar a sus hijos a los
chequeos perfodicos.,

Como el éxito del tratamie nto dependen en gran parte de la precosidad
del mismo, es conveniente hacer Uina divulgacién social cuidadosa y
discreta de la conveniencia de examenes del aparato ocular del nifios .
El primer examen debe ser efectuado en los centros materno infanti-
les, luego se debe instruir a los padres sobre la necesidad de exami-
nar a los nifios por lo menos una vez al afio, aunque en muchos casos
esto no se logra, en otros sf se obtienen buenos J:’’es,‘t-.111:z:1dos°

Es recomendable tratar de convencer a los padres que es necesaric exa~-
minar a todos los hermanos del paciente.

Finalmente se debe acconsejar a los pacientes que hayan sido tratados
de retinoblastoma con éxito v llegan a la edad del matrimonio, sobre la
conveniencia o no de tener los hijos, bas&ndose en los datos que dimos

respecto a la herencia.
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CONCLUSIONES

El problema del retinoblastoma se presenta en nuestro medio en una pro-
porcién que varia entre 001 al 004% de todas las enfermedades oculares.

El problema del retinoblastoma debe ser visto bajo varios aspectos; Social,
médicoquirdrgico, y Radioterdpico.

Hasta el momento actual las armas que tenemos para combatir la lucha del
retinoblastoma son las mundialmente conocidas y que se aplican en los pai-
ses de mds recursos y avance, como: Alemania, E.E.U.U. de Norte América.
Se debe tener un cuadro como el que presentamos en que estén representa-
dos todos los tratamientos en forma clara y que no deje lugar a duda al
oftalmologo y radioterpista.

No bastan los conocimientos actuales sobre el problema del retincblastoma,
para sentirnos satisfechos, es necesario seguir estudiando los adelantos
que vengan derivados de las investigaciones que constantemente se hacen
en los paises adelantados.

Afortunadamente existen pafses de gran poderic econémico y de un cuerpo
cientifico de alto nivel, circunstancias que les permiten luchar contra
todas formas de neoplasias; por eso nosotros guardamos la esperanza de que
en un futuro no muy lejano si la Divina Providencia asi lo quiere, se
abran las puertas para un tratamiento mas eficaz y talvés completamente
satisfactorio en la mayoria de neoplasias que como un Jinete de la Apoca-
lipsis, torturan implacablemente a la humanidad.

Cuando los pacientes son tratados en el periodo incipiente, se logran cu-
raciones, en perfodos intermedios, no se salva la visién pero si la vida
de los afectados; en periodos finales de desarr®llo del tumor, se logra
Gnicamente prolongar la vida de los pacientes y cuando se presentan con

Metastasis comprobadas, es segura la muerte del paciente a corto plazo.
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	A MANERA DE EXPLICACrON 
	El retinoblastoma es una enfermedad, que se presenta en el niño y 
	ocupa del 001 al 004 por ciento de todas las enfermedades oculares; por ser una 
	neoplasia que si se trata a tiempo, puede lograrse bastante éxito en el trtltamien~ 
	to y que en cambio, si se trMa tardíamente, existe la minima posibUidad de que 
	viva el paciente~ son estos los motivos por los cuales tiene tanta importancia 
	~l estudio de esta neoplasia, 
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	INTRODUCCION 
	El Retinoblastoma es un tema muy extenso en el cual la mayoría de 
	les libros de texto corriente 
	de Oftalmología traen muy pocas explicaciones, 
	dejando muchas lagunas respecto a la 
	nosológica de que nos ocupamos, 
	por eso es que en este 
	necesidad de consultar una serie de 
	textos para poder presentar el 
	arrollo 
	esta enfermedad, de manera prácti- 
	ea y concisa, y sobre 
	una pauta 
	precisa y concisa del trata~ 
	miento que se debe 
	la 
	etapa 
	sarrollo que presente el tu~ 
	rnor, cuando el médico oftalmólogo tiene la oportunidad de diagnosticarlo o 
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	HISTORIA 
	El Retinoblastoma pertenec(~ a la familia de los tumores neuroepiglás- 
	ticos de la retina, fue publicado el 
	caso por Hayes en el año 1767 y lue- 
	go Wardrop en 1809 hizo la primera des 
	detallada clínica del tumor; en e~ 
	te período temprano la enfermedad era llamada con el termino descriptico de fun- 
	gus siendo referida como fungus medularis en sus etapas tempranas y como fun- 
	gus haematodes cuando 
	tale 
	iones que se volvía una masa 
	ulcerante y sangrante, Robin en 1854 publicó el primer estudio histológico, la 
	similaridad superficial con el sarcoma de células redondas propuesta por Von Gra- 
	efe en lo que respecta como una neoplasia de la retina de tipo carcinomatoso o 
	sarcomatoso; Wirchow en su clásico 
	tumores acentó el punto que el 
	crecimiento venía de las células gliales pre~existentes en la retina, y compa- 
	rándola con los tumores del 
	introdujo el termino glioma, descr!biendo 
	la mal formación maligna como gliosarcomatosa, 
	Poco después dos estudios clásicos y detallados, de Hirschberg en 
	l86B Y 1869 Y Knapp en 1868 sirvieron para 
	la 
	stología de estos tumores 
	y sus metastasis y establecieron sin lugar a duda su naturaleza no sarcomatosa, 
	Desde ese tiempo el término gliorna ha servido casi unNersalmente para designar 
	los tumores epiteliales primarios de la retina, incluso a pesar de que trabajos 
	sub-secuentes han demostrado que son diferentes en tipo y en hábito de los glio- 
	mas Idel cerebro, 
	Mas recientemente se har)'flecho varios intentos de hacer nuevas clasi- 
	ficaciones, pero no se ha alcanzado ningun acuerdo en la materia; será mas con- 
	veniente si primero discutimos la historia o las características clínicas y tratar 
	9.1 grupo como un todo, antes de que los individualicemos en diferentes tipos his- 
	togénicos. 
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	DEFINIcrON DEL RETINOBLASTOMA y CLASIFICACION ANATOMOPATOLOGICA 
	DEL TUMOR 
	Los retinoblastomas son tumores malignos que se presentan en el niño, 
	originándose sobre todo en edades tempranas y preferentemente en la parte poste..,. 
	rior de laretina, están compuestos de pequeñas celulas dispuestas en grupos 
	cerrados redondos, con células poligonales anchas, con núcleos teñidos de 
	obscuro y citoplasma escaso, una característica común del retinoblastoma es que 
	forman Pseudorosetas, las ClB les se disponen en forma radial alrededor de los 
	vasos, los cambios degenerativos son frecuentes y constantes y por consiguien- 
	te I las células son de naturaleza embriológica de alto poder maligno extendién- 
	dose hacia lugares vecinos, órbita y cerebro, o hacia lugares lejanos u especial- 
	mente hueso largo e hígado. 
	CLASIFICACION ANATOMOPATOLOGICA DEL TUMOR 
	NATURALEZA DE LOS TUMORES NEUROEPIGLASTICOS: 
	La naturaleza de los tumores neuroepiglásticos primarios I ha sido por 
	largo tiempo una cuestión en disputa. 
	El aspecto de las células hicieron a los 
	primeros escritores creer que ellos representaban una hiperplasi sarcomatosa de 
	la retina (Van Graeffe 1864 y confirmado por Wirchow 1864) quién como hemos vis- 
	cerebro. Trab¡;¡jos posteriores sin embargo, demostraron la vasta diferencia en 
	tipo y evolución entre las dos clases de tumores, De tiempo en tiempo protes- 
	tas fueron hechas contra esta insatisfactoria 
	comparación y contra el término 
	de Wirchow de gUoma. 
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	La primera de estas protestas fue por Flexner 1891 quién descubrió la 
	presencia de rosetas en células epiteliales; sugirió el termino neuroepitelioma, 
	el cual aunque adoptado por Wintersteiner 1897 en su exhaustiva monografía 
	nunca ha llegado a ser popular, 
	El consideró las rosetas como el gérmen del 
	crecimiento, representando restos fuera de la capa del neuroepitelioma (conos 
	y bastones) que han llegado a ser implantados en el sentido de conheim, luego 
	surgieron argumentCE que trajeron adelantos; se advirtieron células neoplásti- 
	cas y fue curioso que la temprana proliferación era usualmente de adentro, no 
	de afuera de la capa de núcleo, y aún más curioso que las rosetas deberían es- 
	tar ausentes en la mayoría de tumores u aun en los períodos más tempranas o 
	La forma embrionario. de estos tumores ha sido reconocida o Coll1ns 
	en 1896, en una fecha muy temprana dirigi6 su atención a la semejanza y a la 
	indiferencia de la retina, de los fetos de tercero y cuarto mes, pensando que 
	si esto fuera mostrado a un patólogo u él lo llamaría gUama o 
	Así como un sarcoma representa la condición de los tejidos del feto 
	del cual primariamente, crecen, así este neoplasma representa la condición fe- 
	tal de la retina ¡ original ilustración de Collins en 1896, recalcando este punto es- 
	tá mostrado en figuras previas o Poco después Ginsberg 1899-1901, elaboró es- 
	ta idea; él consideró las células embrionáricas elementos que no han sido de- 
	sarrollados pero pueden potencialmente formar espongioblastos (células gliales) 
	y neuroblastos (células nerviosas), las rosetas desarrollándose de células inde- 
	ferenciadas, en el curso de proliferación de una manera que abordan a las ée- 
	lulas cilíndricas de los pares ciliares de la retina, 
	~~-~ 
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	Más tarde en 1918 ¡ Ficher ¡ en vista del carácter embrionárico del 
	crecimiento, propuso el término, neuroblastoma; y Verhoesff (1922) retinoblas~ 
	toma el cual fue adoptado como término general por la sociedad americana de 
	Oftalmología en 1926, Aunque quizás no estrictamente seguros de la descrip~ 
	ción de todos los tipos que pueden ser encontrados, con no mejor término ge- 
	neral han sido sugeridos, Una cosa cierta es que el viejo término glioma de- 
	be ser abandonado y usarlo especificamente para esos neoplasmas de la re-- 
	tina. 
	Excepcionalmente raros astrositomas son derivados de la estructura 
	retimana y no de sus elementos nerviosos. Los tejidos gUales se encuentran 
	en el retinoblastoma pero no son de naturaleza neoplástica u forman' una estruc- 
	tura comparable en importancia con la nutrición vascular suministrada de cual- 
	quier tumor ¡ o de la proliferación glial o del mesodermo del angioma (Urra en 
	1923 y Grinker 1931 al 32) o 
	Mientras el término de Wehoesff ha sido usado como algo esporádi~ 
	eo en la literatura, un nuevo término fue introducido por las búsquedas de Bai~ 
	ley y Cushing (1926) quienes aumentaron el caos en la clasificación de tumores 
	cerebrales, 
	Considerando que la retina es desarrollada como algo inseparable del 
	cerebro, y esta formada por las mismas clases de tipos de células ¡ parece razo- 
	nable afirmar que los neoplasmas que ocurren antEriormente serán análogos a 
	aquellos que ocurren posteriormente o 
	Bailey y Cushing en 1926, clasificaron los tumores del cerebro con va- 
	se histogénica en el desarrollo de las células gliales, Será recordado que en la 
	---"-1 
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	embriologfa del epitelio medular, el primer tubo neural se diferencia en tres ti- 
	pos de células: primero el neuroblasto, el cual tardíamente se desarrolla den- 
	tro del neuroma; segundo, el primitivo espongioblasto, el cual se desarrolla 
	dentro de la composición del cerebro; la mayor parte son células g11ales (astro- 
	citos), en una mayoría células ependimales, 
	El neuroblastoma es muy raro; el espongioblastoma es el tipo más 
	común de tumor cerebral y es altamente maligno, comunmente es mal diferen- 
	ciado y comparado con el astrocitoma benigno, el ependymoma, es raro, ori- 
	ginándose del ependyma de los ventrículos o del canal central, y contienen ro- 
	setas. 
	El meduloblastoma, es raro, rápidamente crece y es muy maligno, con- 
	tiene céJulas redondas colocadas alrededor de los vasos sanguíneos para for- 
	mar Pseudo-rosetas o 
	El primitivo epitelio medular del tubo neural forma no so- 
	lamente la primitiva vesícula cerebral, sino también, la vesícula óptica, Los 
	elementos nerviosos de la retina en el adulto se derivan de las mismas células 
	intentos de clasificación con relación de la retina no han sido tan certeros co- 
	mo en el caso del cerebro o 
	(Grenker en 1932 formuló 3 tipos) , 
	lo. 
	lar, las cuales son raras; contienen células retinoblásticas yespongioblásticas 
	y muestran rosetas neuroepiteliales, 
	20 ~ El Retinoblastoma que comunmente forma la gran mayoría de gliomas de la 
	retina están compuestos de células retinoblásticas (antiguos g11omas). 
	Estas células son bipotenciales, desarrollándose ya en células neu- 
	roblásticas o espongioblásticas (células g11ales) neuroblastos, sin embargo, no 
	son encontrados en estos tumores las células que son de tipo espongioblástico, 
	-~ 
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	30. 
	El Neuroepitelioma: 
	Compuesto de espongioblastos primitivos que pue- 
	den estar en forma de rosetas y usualmente originándose de la parte externa - 
	de la capa nuclear o desde los procesos ciliares, 
	De Jean en 1936, también sugirió tres tipos: lo. Neuroepitelioma- 
	derivado de las células del epitelio primitivo de la cavidad ependimal, 20. Ne]d 
	roespongioma derivado de las células neuroespongiomatosas que se encuentran 
	alrededor del canal, 30, Retinocytoma el éual las células muestran signos de 
	diferenciación entre neurona s retiniales, 
	Favoloro en 1937, expresó dudas de si un verdadero neuroblastoma ha 
	existido. 
	El diferenció 6 tipos de células: 
	lo. 
	Glioblasto anaplástico común 
	20. 
	Espongioblástico astrodtico (menos común) 
	30. 
	Espongioblástico ependimal (muy común) y forma rosetas 
	40. 
	Glioblástico cincitial (común) 
	50. 
	Glioblástico fibrilar (raro) 
	60. 
	Astrocito diferenciado (raro) 
	Como un tumor usual es siempre una mezcla de tipos, él sugirió una 
	terminología compues'tá, dependiendo de la histogénesis siendo un ependimoes- 
	pongiofibrilogliobla stoma , 
	Susman (1938) adelantó tres tipos principales: 
	Neuroepitelioma correspondiendo al méduloepitelio;ma y neuroepitelioma de 
	Grenker, ellos se encuentran formados de epitelio columnar, ya sea primitiva- 
	mente medular o epitelioretinial que puede mostrar evidencia o diferenciación e.!} 
	tre reti:ooblastos o células ependimales. 
	20. Espongioblastomas, pueden ser: a) primitivos o apolares (Retinoblastoma)co:o 
	---~ 
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	eMulas poliédricas muy juntas. b) Polares o formadas de muchas células fu- 
	siformes, semejando células de sarcoma. c) Neuroblastoma con neurocytoma, 
	los cuales son más desarrollados y díferenciados y tienden a simular estructu 
	rQs retiniales adultas aparte. 
	En muchos casos I puede parecer que sistemas de clasificación en ..., 
	tales fundamentos sOn de un valor teórico más que práctico y son esencialmel!. 
	te artificiales. 
	Debe ser recordado sin embargo, que todos estos neoplasmas tienen 
	un contenido de células altamente mezcladas; una mayoría de elementos deben 
	ser tomados para darle su carácter. Además no se puede decir que nuestrOSice 
	nocimientos sean lo suficientemente avanzados para permitir una clasificación 
	definitiva, y que la clasificación adoptada aquí es admitidamente provisional y 
	temRoral. 
	Es también interesante notar la analogía entre estos tumores retini§.. 
	les y el neuroblastoma, ocurriendo en las adrenales o en otras p<;irtes del sis - 
	tema simpático; estos neoplasmas ocurren congénitamente en pacientes jóvenes 
	y, rápidamente crecen y dan metástasis y están caracterizados por una estructu- 
	ra celular mostrando rosetas. Nosotros debemos discutir estos tumores en cin 
	co forma s; 
	lo. 
	Retinoblastoma 
	20. 
	Neuroepitelioma 
	30. 
	Meduloepitelioma 
	40.. 
	Neurocitoma 
	50. 
	Astrocitoma o verdadero glioma. 
	De éstos los primeros dos son comunes y los últimos tres son muy raros. 


	page 13
	Images
	Image 1
	Image 2
	Image 3

	Titles
	~7- 
	PE_TINOBLl;LSTOMA 
	Retinoma de Cattaneo 1923, 
	de marvas 8 comprende la 
	mayoría de tumores de la retina, est~ 
	sto de células primitivas retina 
	blastos I an~logos a los medulob1astos del sistema nervios central o 
	Estos tardíamente 
	epiteleo medular, son bipotenciales I 
	pueden desarrollarse a lo largo de series 
	sUca s para formar neurona s, o 
	a lo largo de series espongioblástica 
	gHao 
	El tipo espongioblástico de 
	células es característico del neoplasma de la retina o 
	Por lo tanto, estos tumores 
	corresponden al meduloblastoma del 
	relativamente raro, pero crecen rápi 
	damente; tumores malignos débiles ocurren usualmente en asociación con tumo- 
	res del piso del cuarto ventriculo J en personas jóvenes o 
	El retinoblastoma (ver definici6n) es un tumor maligno que se presenta 
	preferencialmente en niños, originándose generalmente en la parte posterior de la 
	retina 8 esto es interesante pues 
	,;1 único tumor g11a1 que sabemos que origina 
	metastasis tejidos distantes, 
	Son gresaceos J casi color leche, (los franceses 
	lo comparan a ciertas clases de 
	son suaves como sustancia cerebral y u ~ 
	sualmente se esparcer como áreas gelatinosas de degeneración, parches arenosos 
	de calcificación y pigmentos hemorrágicos o 
	Los cortes anatómicos histopato16gi~ 
	cos muestran células agrupadas interpuestas con áreas pobremente teñidas de ne~ 
	crasis y áreas de degeneración grasa, algunas veces están bien delimitadas pero 
	otras veces existen entre ellas zonas de transición, los racimos intensamente ea 
	loreados están compuestos de célulasc:U~!ndricas expuestas en número de la a 2 O 
	q lo largo de los vasos sanguíneos, apariencia generalmente designada como man- 
	tos cehÜares o Pseudorosetas o 
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	Esta estructura peculiar u por primera vez descrita por Wannof 1869, 
	se debe probablemente a la dependencia que tienen las células de los vasos 
	sanguíneos para su nutrición, estos arrastran el manto celular cuando las cé- 
	lulas crecen, mientras que las áreas necróticas se deben a la falta de nutri 
	ci6n para mantener la altísima cantidad de actividad metaból1ca Q 
	Las células mismas, son pequenas, redondas o poligonales y fre - 
	cuentemente están provistas de un proceso en forma de cola en un extremo u lo 
	que les da una forma de zanahoria; hay un gran parecido con las células retin-.9 
	les embri6nicas, los núcleos son grandes y se tiñen de oscuro con una red cro 
	mática definida, y el citoplasma tan escaso, que da la impresión de nú.cleos li 
	bres. Las figuras micóticas son generalmente abundantes; y la sustancia inteL 
	celular poco densa, mientras que los vasos tienen la naturaleza de anchos tu- 
	bos endoteliales, compuestos de una sola capa de células. 
	Estudios con im- 
	preqnaci6n de plata fueron hechos por Greef 1896 después Hertel en 1897 y Urra 
	192:3, el último de los cuales diferenció varias etapas en la histogenesis de las 
	células ganglionales, consideradas algunas veces como elementos reUnales nor 
	males infiltradas por el tumor Q 
	Cambios degenerativos son comunes y generales, empezando en las 
	células más lejanas removidas de los vasos y algunas veces atacando grandes - 
	érea's. Los núcleos se vuelven pignótlcos y se encogen, su forma se vuelve irr~ 
	guIar y se fragmentan, perdiendo eventualmente su capacidad para teñirse tales ~ 
	reas de necrosis pueden ser inffttradas por grandes celulas fagocitícas ricas en 
	lipoide s , se puede demostrar mucina, de generación grasa es común y calcifica- 
	ci6n sorprendentemente frecuente D sin duda casi invariable excepto en los casos 
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	incipientes, 
	Estos cambios 
	ocurren tempranamente no sólo en 
	el tumor paterno sino también en sus metastasis, intra bulbares y extra ocul§. 
	res, 
	En los depósitos metastas 
	la retina 9 ya sean intra oCQ 
	lares en la uvea y en el nervio 
	extra oculares las célu 
	las cambian su carácter: se 
	.S 
	:3 9 angulares o fusiformes y con p 
	proceso más largos, 
	S 9 se parecen tanto a las células sarcomatosas, 
	que los escritores antiguos cons 
	que existe una actual transformación 
	de un gUoma a un sarcoma en su 
	retinal que se determina en sus va 
	80S sanguíneos, 
	Pos 
	el tamaño 
	las células y la arquitectura del 
	tumor son alterados por la 
	en el suministro de la sangre, derivada en 
	estos sitios (coroides ner~Jio 
	y tej 
	extra oculares) no de los relativa- 
	mente pocos finales de arterias como en la retina, sino de un rlco suministro a- 
	nastomósico 9 derivado del tej 
	El neuroepitelioma 
	el grupo m~s 
	entre los tumores neuro~ 
	eptglásticos de la retina, ellos corresponden al neuro epitelioma del cerebro 
	excesivamente raros g tumores 
	cuales 
	y Munsie 1929, sólo pudieron 
	encontrar seis casos auténticos. 
	espongioblastos 
	cuales aparecen como gran 
	des células columnares arregladas característicamente en verdaderas rosetas o 
	El nuero epitelioma se origina en la capa nuclear externa de la retina 
	y están compuestos esencialmente 
	grupos de grandes células columnares con 
	n6.cleos redondos y bien 
	en una forma radial, como los rayos 
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	de una rueda, se forman aIre 
	una 
	central para formar una rose~ 
	te, 
	La cavidad central no 
	vaso sangu!neo sino los mils u material co~ 
	doidal o hialino. 
	El extremo ancho de la célula linda con la cavidad, alrede~ 
	dar de la cual, las membranas 
	las eMulas forman una membrana limitante 
	interna; los núcleos están en el extremo 
	lej 
	la cavidad central; y de 
	cada extremo de las células sale un proceso s 
	ante a un cilio, proyectándo- 
	se el interno através de la 
	entre la cavidad o 
	Dichas rosetas no son 
	siempre circulares, sino son a veces, en forma 
	herradura u espirales ~ nun- 
	ea son muy largas y siempre son abiertas en un extremo. Algun as veces el neo- 
	plasma parece estar constituido completamente de rosetas y otras veces, son es- 
	casas y distribuidas irregularmente o 
	Entre ellas u hay masas de pequeñas célu- 
	las redondas con grandes núcleos y escaso citoplasma, probablemente retina 
	blastos, entre los cuales hay vasos sanguineos y áreas de necrosis u mentras 
	que el intervalos se ven e 
	y mas altamente diferenciados astroblas~ 
	tos y astrocitos , 
	Como vemos o el retino blastmna tiene rosetas y el neuroepitelioma 
	también las tiene de ahí que anatomopatológicamente hablando u se puede con~ 
	fundir un tumor con el otro o 
	En realidad 8 lo que 
	es que en el retinoblastoma o las rosetas 
	u Y en el neuro epitelioma 
	también existen, aunque menos numerosas y con las caracteristicas antes des- 
	crita s , 
	Existen tipos de tumores que realmente se deberian de considerar como 
	una transición entre el tipo meduloblastoma y neuroepitelioma, los que son mé.s 
	difíciles de diagnosticar histopatológicamente o pero si se encuentran puntos ~ 
	--.------- 
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	C¡:llcificados u que son patognomónicos del retina blastoma u no habría proble- 
	ma diagnóstico. 
	MEDULO EPITELIOMA 
	Se origina del epitelio medular del tubo primitivo neural del cerebro 
	y del epitelio retinal primitiv'o o 
	En el 
	son indudablemente muy raros: 
	Bailey y Cushing 1926 solamente pudieron encontrar dos ejemplos 3 ambos ori- 
	gi:o&ndose del área cercana al tercer 
	donde las planchas del techo y 
	pisoTPrirhitivos del tubo neural persisten en 
	adulto en la retina, tales tumo- 
	res son similarmente raros y también se originan de la región donde el epite- 
	líQ medular persiste en forma casi indiferencia da . 
	NEUROCITOMA 
	Es poco frecuente, se caracteriza por el alto grado de diferenciación 
	de sus éélulas, como neuroblastos o neurocitos u y por su tendencia a formar 
	estructuras retinales reconocidas o tienen la particularidad de no ser malignos o 
	Se origina del verdadero tejido glial, está considerado entre los tumo~ 
	res más comunes del cerebro y como los astrocitos son relativamente abundantes 
	en las capas profundas de la retina!! similarmente a 
	elementos astrocitos de 
	similar podría ocurrir en el ojo 9 aparentemente sin embargo p son extra orttinaria- 
	mente raros, así como los tumores del cerebro que causan daño por presión, así 
	lo hacen en los ojos. 
	Aparecen en la segunda o tercera década de la vida o más tarde y des~ 
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	truyen los órganos 
	la visi6n 
	por 
	cto de su propio crecimiento y 
	así como estos no son localmente invas:i.vos o 
	ni recurrentes u se con~ 
	vierten en metastásicos 
	spués 
	s. 
	El tumor que s e origina de la 
	capa interna de la retina está compuesto por grandes células en huzo con nú~ 
	cleo ovoide y procesos largos y 
	con 
	especiales mues~ 
	tan ser de tejido nema glial y no 
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	La túnica nerviosa 
	aplicada contra la túnica pre- 
	cedente, se exteiende 
	orificio pupilar; se divide 
	sta 
	en tres pOrciones: 
	1.- 
	2.- 
	3.- 
	Porción 
	la retina propiamente dicha 
	(Hl 
	que 
	La porción 
	llamada porción ciliar de la 
	en 
	retina o 
	Porción anterior, en 
	se llama porción iridiana de 
	iris !l 
	la retina, 
	a) 
	el nervio óptico de el cual 
	, se 
	Retina propiamente 
	es una expans 
	0.4 milíme- 
	sta la 
	serratz1, su espesor 
	tras en la parte posterior u O, 
	en la parte medio y 0,1 mi- 
	Hmetros en su parte anterior o 
	es un be- 
	su capa externa 
	llo color 
	transparente e incolora cu~ 
	es 
	está 
	en la 
	o tie~ 
	rl 
	iza 
	ne una coloraci6n 
	() 
	:Fprma y RelacionE')Sl 
	esfera hueca hemos de 
	un s 
	en la rE~tina u 
	an- 
	y un 
	cara 
	terior. 
	a) 
	y está en relación con 
	es convexa lisa y 
	Cara 
	lámina vítrea de la 
	s pero sin adherirse a ella o 
	b) Cara 
	má s cornrexa que la 
	, en su parte poste- 
	rior se ven dos regiones especiales: la papila óptica y la mancha ama... 
	ri11a . 
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	1.- 
	2.- 
	a) La papila punto 
	cie de color blancuzco 
	metro) situada a tres 
	del pelo posterior del 
	gera depresión en 
	papila. 
	b) La mancha amarilla, 
	tamente el polo 
	llenta oval de 
	~.~ 
	-14~ 
	expansión del 
	óptico es una superfi~ 
	oval (1. 5 a L 8 milímetros de diá~ 
	s por 
	y a un miHmetro por encima 
	9 es plana presentando en su centro una 11- 
	Jxcavacaci6n central de la 
	simplemente ocupa exac- 
	del 
	Es ésta una pequeña regi6n amari~ 
	(de 2 a 3 milímetros de an- 
	chura por 1. 5 mL de altura) deprimida en su centro, formando una es- 
	4 o - I Capa plexiforme interna 
	pecie de fosita llamada fovea centralis o Los bordes de la fovea co- 
	rresponden a la patte 
	la retina. 
	c) Borde 
	anterior 9 el borde anterior o circunferencia esté situada a la 
	par de la hora serrata u en este punto se con 
	con la porción ciliar 
	de la retina, 
	Limitante interna 
	Capa de fibras del nervio 
	3. -. Capa de las células ganglionares 
	5.- 
	6.- 
	internos 
	Capa de células bipolares o de los 
	Capa plexiforme externa 
	7.- 
	Capa de cuerpos 
	8."" 
	Capa limUante externa 
	9.- 
	Capa pigmentaria 
	conos 
	bastones 
	- ' 
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	VASOS Y NEEVIOS 
	Las arterias prOVlenen de la central de la retina, al llegar al 
	centro de la papila se dividen en dos rillfBS;W1a ascendente y otra descen- 
	dente, las cuales después de un corto tIByecto, se subdividen a su vez ca- 
	da una en dos ramos; 
	un ramo interno o nasal y un ramo externo o temporal, 
	se forman dos redes principales: una en la capa de las fibras nerviosas de 
	la~ células ganglionares y la otra en la capa granulosa interna. 
	Las venas 
	convergen hacia la papila, en donde se condensan en dos pequeños troncos -- 
	uno superior y el otro inferior, los cuales se introducen en el espesor del 
	nervio óptico, se juntan y finalmente van a tenninar en la vena oftálmica, 
	es de notar que la red sanguínea de la retina es por decirlo así indepen-- 
	diente únicamente a nivel de la lámina cribosa, se ven algunas finas anasto- 
	mosÜ3 entre la pared retiniana de una parte, y la red coroidea y la del ner- 
	vio óptico por otra. 
	Las vías linfáticas conducen la linfa hacia la mácula 
	y desde ese punto hacia los espacios linfáticos del nervio óptico. 
	Los ner- 
	vios son vaso-motores que acompañan a las arterias o 
	b) Porción Ciliar de la Retina: 
	Más allá de la hora sercata la retina, r'udimentaria inexci table y desprovis- 
	ta de toda función, está representada por una película muy delgada, en rela- 
	ción por delante, con la parte posterior' de los procesos ciliares y adheri- 
	da íntimamente, por detr,ás a la zona de zinn. 
	PORCION IRIDIl\NA DE LA RETINA 
	Al lnivel del iris, la túnica nerviosa del ojo, más reducida to- 
	davía que a nivel de la zona ciliar, está representada por la capa epitelial 
	posterior de esta membr'ana que ordinariamente se designa, aunque impropia-- 
	mente, con el nombre de uvea. 
	_--J 
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	FISIOLOGIA DE LA RETINA 
	La retina es la porción del ojo sensible a la luz, que contie- 
	nen los conos y bastones que descubren los colores específicos y los bas- 
	tones que descubren los de cualquier color que no sea rojo intenso, cuando 
	son excitados conos y bastones los impulsos nerviosos se transmiten por - 
	l1euromas sucesivas en la propia retina y principalmente por las fibras del 
	nervio óptico hasta la corteza cerebral. 
	Conos y bastones constituyen la parte de la retina sensible a la 
	luz, ésta debe atravesar todas las demás capas, adenÉs de la pigmentada, an- 
	tes de alcanzar las células excitables lo cual evidentemente disminuye la 
	agudeza visual, sin embargo, las capas internas se hayan separadas hacia un 
	lado para evitar esta pérdida de agudeza. 
	ca~os y BASTONES: 
	Los núcleos de los conos y bastones ss hallan localiza-- 
	dos en la capa nuclear exter~.a nnemgras que las porciones sensibles a la luz 
	de ambos receptores se proyectan en la capa pigmentada de la retina. 
	10. 
	Las porciones de ambos conos y bastones contienen productos químicos 
	a la luz que se descomponen parcialmente cuando quedan expuestos, aun- 
	que sólo sea a mínimas cantidades de luz. 
	Los productos de descompo- 
	sición estimulan las membranas celular'es de conos y bastones desenca- 
	dEmando impulsos nerVlOSOS que luego son transmitidos al sistema ner- 
	VlOSO, de hecho, los conos y bastones son neuronas modificadas y pue- 
	den considerarse como formando parte del sistema nervioso. 
	Hay en el centro de la retina una peq~~ña zona denominája VBcula que 
	ocupa un área total no mayor de un milímetro cuadrado, especialmente 
	capaz paIJ'a una visión muy aguda y detallada, esta zona está compuesta 
	totalmente de conos, per'O estos conos son mucho nBS alargados y tie-- 
	nen diámetros de solamente dos o tres Inlcras en contraste con los gran- 
	-. - _J 
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	des conos localizados en la periferia de la retina o 
	La por'ción 
	central de la Mácula se denomina fovea; a este nivel, los vasos san- 
	guíneos, las células ganglionares, la capa nuclear interna de células 
	y las capas plexiformes están desplazadas a un lado en lugar de reposar 
	dir'ectamente encima de los conos, esto penni te que la luz pase fácil-- 
	mente a los conos en lugar de detenerse atravezando varias capas de la 
	retina, lo cual ayuda considerablemente a la agudeza de la percepción 
	visual en la región de la retina. 
	CAPA PIGMENTADA DE LA RETINA: La capa pigmentada de la retina, tiene dos fun- 
	ciones: en primer lugar, proporciona melanina o sea el pigmento negro de es- 
	ta capa, en segundo lugar, proporciona gran parte de la nutrición para conos 
	y bastones. 
	El pigmento Melanina evita la reflexión de luz en el interior del glo- 
	bo ocular, hecho muy importante en relación con la visión aguda. 
	Este pigmento tiene~ l la misma función en el oj o que la pintura negra 
	en el interior del fuelle de una cámara fotogr'áfica. 
	Sin él, los rayos luminosos se reflejarían en todas direcciones entre 
	el globo ocular y causarían una iluminación difusa de la retina en lugar de 
	producir contraste, entre las manchas claras y obscuras para formar imágenes 
	preclsas. 
	La importancia de la rJelanina en la capa pigmentaria se ilustra 
	particularmente bien por su falta en los albinos. 
	rqTOQUIMICA DE LA VISTON: 
	TAnto los conos como los bastones contienen productos químicos que se 
	descomponen por acción de la luz o 
	El producto químico sensible de los conos 
	del ojo humano todavía no ha sido aislado, sin embargo en algunos animales 
	inferiores, estos productos han sido aislados y se han comprobado siempre que 
	tenían la misma composición química que la rodopsina, excepto pequeñas dife-- 
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	renclas en su proción proteínicao 
	Estas pDrclcnes proteínicas son las de- 
	nominadas opsinas. 
	En esta sección nos referiremos principalmente a la fo- 
	toqui mica de la rodoxina pero hemos de recordar' que los mismos principios 
	se aplican a la fotoquJ.mica de los conos, excepto que las opcinas protéini- 
	cas son ligeramente diferentes. 
	EL CICLO VISUAL RODOPSINA FETINENO DE LOS BASTONES: 
	El segmento de bastón que se proyecta en la capa pigmentada, contie- 
	ne aproximadamente cuar'enta por cieItIto de I''Odoxina, que también recibe el 
	nombre de p(lrpura visual, imnediatamente después de llegar la energía lumino- 
	sa a los bastones parte de la rodopsina se cambia en lumino rodopsina com-- 
	puesto muy inestable que tiene una seJI1i-desintegración de sólo una pequeña 
	fracción de segundo, esta sustancia por 10 tanto, rápidamente se transfor- 
	ffi3. en netarodoxina que todavía es inestable y se divide en dos componentes, 
	retineno y marillo visual, y una opsina proteínica denominada escotopsina. 
	El retineno y la escotopsina reaccionan lentamente entre sí para vol- 
	~=r a producir rodopsina ya que tales con~uestos tienen cantidades conside- 
	rabIes de energía libre y por lo tanto, son muy reactivos, inicialmente des- 
	touídao 
	Aunque la reacción para el restablecinaento de la rodopsina no es 
	tan rápido como la destrucción original, la semidestrucción siguie siendo de 
	solo' unos minutos. 
	En reSl1men de la energía luminosa, cambia la rodopsina 
	en un compuesto inestable, y es que a su vez, cambia automáticamente pasan- 
	do por varias etapas hasta que vuelve a transformar'se en rodopsina@ 
	EX~ITACION DE LOS BAST01\TES: 
	No sabemos exactamente cuales sean los cambios químicos que originan 
	las descargas nerviosas en los ba.stones, sin ernbargo, se cree que durante la 
	primera etapa de la desintegr'ación de la rodopsina, la escotopsina momentá- 
	neamente se ioniza cuando el grupo protéico se desintegra y estos iones ata- 
	can directamente a la menilirana provocando in~ulsos nerviosos. 
	Todos estos e- 
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	fectos excitatorios ocurren en muy poco tiempo, la duración total de 
	la excitación dura una décima de segando después de un destello instantá"- 
	neo de luz. 
	Observese también:. que en un destello de luz que sólo dure una millo- 
	nésima de segundo, da la sensación de ver luz durante un segundo 
	aproxl- 
	madamente, pues los productos de descomposición de la rodopsina 'Una vez for- 
	magos en el bastón continúan exci tándol0 mientras peT'sisten. 
	SENSIBILIDAD LOGARITMICA DEL BASTON A LA LUZ: 
	El número de impulsos ew~tidos por un bastón no es dir•ctamente prD- 
	por'cional a la intensidad de la luz, sino a logaribno de dicha intensidad, 
	éste es otro ejemplo de la ley de Weber Fechener, esta respuesta logarítmi- 
	ca pemlite que la retina responda en forma diferencial a las luces con mo- 
	dificaciones Tr•mendas de intensidad, el ojo puede descubrir un aumento de 
	intensidad luminosa, siempr'e que ta,l aumento sea del des al cinco por Clen- 
	to, así pues, si la intensidad de la luz fiera de un valor ar'bi trario de cien 
	y se elevara hasta ciento dos, la per'sona dificilmente percibiría ¡tal aumen- 
	to, pero si el mismo ojo fuera sometido inicialmente a una luz de intensidad 
	(1,00 [)) esta intensidad tendría que a1.ID1entar dos por ciento por 10 menof3, pa 
	ra que la persona percibiera el cambie o sea, hasta 1 020, el aumento verda- 
	dero en estos casos es diez veces mayor que el primero, pero el 10gariUno de 
	dicho aumento slgue siendo el mismo" 
	HERENCIA 
	La influencia de la herencia es importante porque en una enfermedad de 
	efectQs tan t-ragicos, la profilaxis eugénica, seguramente es deseable la ne- 
	cesidad para la cual se pone de manifiesto cuando se recuerda que Bell en 1922 
	coleccionó 36 pedigrís en los cuates la enfermedad ocurrió en dos generaclones 
	o en dos o más vástagos. 
	Es verdad que la mayoría de los casos son esporádi-~ 
	- ~ 
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	cos y en la serie de Dawenport en 1926 r,:;;onsistente en 27 casos coleccionados 
	de los records de Moorfields 
	1915 a 1924 no había evidencia de tendencia 
	familiar o hereditaria, ya que en 
	caso 
	cambios reportados enla fa~ 
	milia . 
	Ejemplos de incidencia familiar en la literatura o sin embargo, son co~ 
	munes dos ejemplos, pueden :ser 
	s: Wilson en 18 n registró a una faml~ 
	.~ 
	lia de ocho niños, 
	estaban aÍE3ctados~ Newton vio a una familia 
	de 16, de los cuales 
	z estaban afecta 
	7 bilaterales y de estos 10 
	nin9uno vivió mfis allfi 
	la 
	3 años o excepto uno que murió a los cin- 
	co de recurrencias. Benedict en 1929 
	la ocurrencia de un tumor en situa~ 
	c!ón similar en el ojo homólogo 
	gemelos idénticos. 
	Ejemplo sin embargo 
	de herencia directa, son mfis raros ~Owen 1906, Hoffman 19089 Luckens en 1908, 
	Degauvea 1910, luego Gaspar en 19110 
	1915 u Berrisfort 1916 u Greffet 1917 
	a 1933, Traguair 1919 o Best 1934 o y Hine 193 
	As! en el caso de Berrisfort en 1916 o el pac!re tenía un tumor unilate~ 
	ralo condición heredada por su hijo que 
	15 años o su hija era sana o pe~ 
	ro de sus ocho hijos u tres tenían tumores bilaterales y uno estaba afectado uni~ 
	lateralmente, todos é stas murieron antes de los cuatro años de edad. 
	En su pe~ 
	rigrí pues o una generaci6n 
	Greffeth en 1917 notó tres 
	A~ Una madre que fue afectada unilateralmente tuvo 6 hijos o de los 
	. cuales cuatro tenían tumores bilaterales; en cada caso, se practicó enuclaci6n 
	en ambos ojos y todos murieron poco después. 
	B::~ A una madre le fue enucleade el ojo derecho y de sus tres hijos, 2 
	tuvieron una neoplasia en el ojo derecho y uno en los dos ojos u todos estaban bien 
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	13, 10 Y 2 años después de la operación, en el caso de Best en 1934, un caso 
	esporádico unilateral en una familia de siete, tenía 2 de 3 niños con enferme- 
	dad bilateral. 
	En una familia reportada por Greffeth y Hine en 1937, el pa- 
	dre que tenía una enfermedad unilateral, tenía cinco hijos de los cuales el 
	prlmero murió prematuramente y los otros cuatro estaban todos afectados, 3 bi- 
	bilaterales parece que curó espontáneamente. 
	De todo lo expuesto anteriormente, respecto a la herencia, se deduce 
	que ésta es indiscutible y está ampliamente demostrada pero del punto de vis- 
	ta práctico, nos intesa Reese, quién con mucha lógica hace notar que para el 
	oftalmólogo que comprueba un retinoblastoma existen dos internogantes que son: 
	A- Cuando de padres normales ha nacido un niño con retinoblastoma. Cua- 
	les son las posibilidades para los futoros hijos? 
	B- Es acons~~jable para el sobreviviente adulto que ha tenido un 
	reti- 
	noblastoma tener hijos? 
	Con respecto a la primera pregunta Reese y nosotro hemos observado en 
	nuestras estadisticas que las posibilidades, de que nazca un segundo hijo con 
	retinoblastoma, es entre el dos y tres por ciento, razón por la cual, no se 
	debe vacilar en aconsejar a estos padres, tener otros hijos aunque según pen- 
	sarnas nosotros aconsejamos que cuando han logrado tener dos o tres niños sin 
	más, pues quiere que no el riesgo existe. 
	Con respecto a la segunda pregunta, nosotros estamos de acuerdo con 
	Reese y otros autores que se debe prohibir tener hijos a los sobrevivientes 
	de retinoblastoma, pues la mayoría de las estadísticas demuestran que de 6 
	sobrevivientes que tuvieron hijos, de los 10 niños nueve tuvieron retinoblas- 
	tomas" bilatéralis o sea, el 90%. 
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	EVOLUCION I SIGNOS u SINTO,tv1J\S r MEDIOS DIAGNOSTIC~OS 
	El retinoblastoma como ya 
	, se presenta en niños de corta 
	edad, y se ha discutido 
	si 
	nUlos qU(~ nacen ya con el retinobla stoma . 
	Nuestra opinión es la misma que la 
	de los autores y es que el re~ 
	cién nacido no nace con 
	tumor 
	lno con 
	retinoblastos 
	qUE! son las células incluídas en 
	retina u Y que 
	(,;nte son los retinoblas~ 
	tomas en potencia. 
	anterior, la evoluci6n del retinoblastoma, la 
	mayoría de los autores la dividen en cuatro 
	A~ DEcrecimiento 
	B~ Glaucoma 
	C~ De extcns 
	D~ De metásta i8 o 
	Natutalmente esto es esquemático y creemos u como lo expresó el Dr. 
	GuUlermo Wy Id D. en 
	y de México u 
	que hay que considerar 
	s entre 
	uno, 
	un pe~ 
	riodo de iniciaci6n u en el 
	s sumamEmte dJ.Hcil si no hay an~ 
	tecedente neoplástico 
	en 
	otro 
	o Este 
	'Pensar fue ace'P~ 
	tado por los oftalmólogos que concunneron a r3 
	so. 
	Este período de 
	como 
	es 
	o que la 
	retina se va levantando en algún 
	de 
	están 
	retinobla s to s) 
	y que generalmente es el polo posterior D y como dijimos se va levantando en for~ 
	ma de un hongo y aquí qUE1 el Dr. Wyld le llama: UD la bomba atómica de la retina"' u 
	debido a que filosóficamente hablando esta puede destruir a gran parte de la hu~ 
	rnanidad, salvo que se evite a 
	u a igual que el retinoblastoma destruye 
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	completamente el ojo del paciente y con ella la apreciada visión: Los otros 
	períodos se van sucediendo uno tras otro u y no entraremos en detallarlos o de- 
	bido a que se encuentran en 
	texto o únicamente agregaremos 
	que el clásico nombre de '"fondo de gato 
	"' que citan los libros, co~ 
	mo siqno y síntoma del 
	stoma o tiene el 
	de ser ya tar'- 
	di6 pues ya la retina se encuentra bastante 
	por el tumor y correspon~ 
	dería al período intermedio entre el período de 
	intra-ocular Y el gla~ 
	corna secundario. 
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	RETINOBLASTOMA 
	SINTOMATOLOGIA: 
	En la gran mayoría de los casos, estos enfermos llegan al clínico cuan- 
	do el proceso ha avanzado lo suficientemente como para ser observado por los fami- 
	llares I jla que el niño no acusa síntomas u el tumor 
	en forma gradual, pro- 
	vaca en la pupila un reflejo especial blanco visible a simple vista, que se cono- 
	ce con el nombre de ""Ojo de Gato Amaurótico"" o 
	Se observa mejor con iluminaci6n mediana; en caso de retinoblastoma 
	bilateral, uno de los ojos presenta un tumor muy desarrollado Y es el que conduce 
	a los padres a consultar al oculista. La observación del otro ojo permite descubrir 
	entonces I las fases iniciales de estos tumores o pero lo habitual es que se obser- 
	van ya muy desarrollados. 
	En estos casos se ve por la oftalmoscoía una masa de color blanco na- 
	ca.rado brillante o amarillenta netamente limitada o de tamaño variable según la an~ 
	tiguedad del proceso, está situada en la retina en diferentes porciones del fondo 
	de ojo, aunque ,ean predilecci6n, en el polo posterior. 
	En esta forrra ci6n apa- 
	recen vasos neoformados que recorren su superficie aunque a veces puede apa- 
	rentar ser avascular. 
	En algunas oportunidades, el primer síntoma puede ser un estrabismo 
	convergente debido a la pérdida de visión central que provoca el desarrollo de la 
	masa tumoral y que hace desviar los ojos. Esto no obliga a examinar cuidadosa- 
	mente el fondo de ojo de todo niño estrábico. 
	El aspecto oftálmosc6pico varía según las formas clínicas. 
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	En el tipo endofítico, la masa tiende a crecer hacia el interior del vitreo 
	pudiéndose observar direct amente el tumoL Por el contrario, en el tipo exofitico 
	el tumor crecer por debajo de la retina y 
	podemos comprobar un desprendi-- 
	miento que nos oculta a la masa, aunque es posible descubrir siempre una por- 
	ci6n de la retina de s prendida con un 
	blanco trasparente, miembras que las 
	otnls porciones son más opacas o Por consiguiente, el tipo endofítico que nos per- 
	mite el examen directo de la masa turnoral es de diagnóstico más fácil que el ti- 
	po exofítico, en donde se observa solamente un desprendimiento de retina que 
	por sus caracteres un poco especiales y por la edad del paciente, nos lleva a 
	sospechar que es un tumor el que lo produce. 
	La trans~i1urninación tan útil en otros tipos de tumores del ojo en es- 
	tos casos, es de poca utilidad para el diagnósUco o 
	En estas primeras etapas 
	el ojo es de tamaño normal y con cámara an- 
	teri,or dé profundidad normal, de gran valor para el diagnóstico diferencial con 0- 
	tros procesos o 
	Los retinoblastomas tienen la particularidad de presentar dep6sitos de 
	calcio que pueden ser observables cHnica y rafiográficamente, constituyendo un 
	rasgo patognom6nico de esta afecc:l.6n. 
	El aspecto del calcio puede ser muy carac- 
	terí1tico, apareciendo como dep6sitos brillantes, claramente separados del resto 
	de la masa del tumor, los dep6sitos de caJrin varían según su profundidad, si son 
	superficiales se muestran de color blanco de tiza y son de bordes menos nítidos 
	en fin, cuando son numerosos y superfidales, tienen el aspecto de cierto tipo de 
	queso I en los casos de tumores exofíticos la observación de pequeños focos de 
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	calcio constituye un elemento decisivo en 
	diagn6stico, los dep6sitos de calcio 
	pueden ser descubiertos radiográficamente 
	. técnicas especiales u con el 
	em - 
	pleo de placas dentarias, 
	Desafortunadamente, no en todos los retinoblastomas es posible encon- 
	trar los dep6sitos de calcio aún existiendo u ya sea debido a una técnica defectuo- 
	sa radiQ16gica o bien debido a que estos dep6sitos son muy poco numerosos y de- 
	s atnI1llado s , por otra parte u estos depósitos de calcio no se presentan en el perío- 
	do inicial del tumor sino es hasta el período intermedio o más avanzado que es 
	relativamente fácil de encontrar de ahí que se debe tener presente que aunque los 
	depósitos de calcio son signo patogn6monico del retinoblastoma, no quiere decir 
	que al no encontrados u si los signos, síntomas o historia u etc. nos indican un re 
	tinoblastoma, desechemos el diagnóstico, 
	MEDIOS DIAGNOSTICaS 
	Los medios de diagnóstico en caso de tumores de la familia Neuroblásti 
	ea, se reducen a: 
	10. 
	Examen oftalmoscópico o el cual se puede hacer por medio del oftalmoscQ 
	pio corriente o bajo una midriasis adecuada Q en cuarto oscuro de preferen 
	cia y no olvidando nunca examinar los sectores de la retina o pues aunque 
	estos tumores neuroblásticos en especial el retinoblastorna, se origina en 
	el polo posterior de la retina en las inmediaciones de la papila u hay casos 
	que se pueden originar en sectores periférico s o depende del asiento de los 
	retinoblastomas que originan el tumor, 
	En caso de duda u se puede usar el 
	oftalmoscopio gigante, aunque con este tipo de oftalmoscopio 
	s e requiere 
	haber examinado a una serie grande de pacientes para poder sacarle todo el 
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	provecho posible. 
	Otro medio de diagn6stico muy importante es la transiluminaci6n, pa- 
	ra lo cual, se emplean trans~iluminadares8 de los cuales hayn varios 
	tipos 8 siendo necesario e indispensable que el sujeto esté acostado 
	inm6vil con una midriasis lo más perfecta posible y con anestesia lo 
	cal y hacer la comparaci6n con el otro ojo, veremos entonces, que 
	cuando los ojos son normales, y no exista nada que impida el paso de 
	los rayos luminosos, entonces el aspecto de la trans-iluminación en 
	ambos ojos es igual, en cambio si existe una masa tumoral, los rayos 
	de luz son interrumpidos y existe una diferencia entre el ojo normal y 
	el aja patológico, este medio de diagnóstico no siempre es efectivo, 
	ya que cuando los tumores no están muy desarrollados, la interrupción 
	de rayos de luz por la masa tumoral es muy relativa y entonces el as - 
	pecto entre ojo normal y patológico es muy pequeño y no nos ayuda en 
	el diagnóstico, tal cosa pasa cuando los tumores neoplásicos princi - 
	pian a desarrollar. 
	El tercer medio de diagnóstico es por medio de los rayos X (R-X) , cosa 
	que ya citaremos en la sintomatología que tiene por objeto descubrir los 
	puntos calcificados patognomónicos del retinoblastoma y que desafortu - 
	nadamente no siempre se encuentran. 
	La tonometría es un medio de diagn6stico ya tardío 8 pero que sin embar... 
	go 8 no hay que olvidar. 
	Muchas veces algunos signos clínicos como"' Fon 
	do de ojo de gato amaurótico" ayudan al diagnóstico. 
	Pero realmente una de las cosas que más ayuda en los casos dudosos I es 
	--- ..- 
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	la experiencia del médico general, siempre que se encuentre con un 
	niño estrábico o bien! que note que la 
	sta de un ojo no es la normal, 
	debe por precaución referirse con un especialista. 
	DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 
	Existe una serie de afecciones que provocan un aspecto similar de pu 
	pila blanca y que simulan un retonoblastoma. Se conocen clásicamente con el ~ 
	nombrE;;) Pseudo-gliomas, trataremos los mas importantes: 
	lo. 
	FIBROPLASIA RETROLENTAL 
	Proceso el cual se ve en niños prematuros, es bilateral, los ojos son 
	más pequeños que lo que corresponde a la edad del pac lente, se presenta del - 
	tercero al quinto mes de la vida y se acompaña de una cámara anterior poco profuQ 
	da, aparece una masa grisácea u opaca, que por detrás del cristalino ocupa las par 
	tes anteriores del vitreo, impidiendo ver el fondo de ojo. 
	Características de esta afección, es la aparici6n de lo que Resse lla- 
	ma "procesos dentados'" que se observan en la periferia del tejido opaco correspon 
	diendo a los procesos ciliares, no es posible comprobar evidencias de calcio. 
	20. VITRIO PRIMARIO HIPERPLASICO y PERSISTENTE 
	Este proceso se observa inmediatamente después del nacimiento como el 
	reftejo en el área blanquesina en el área pupilar. Según Reese es lo que más simu~ 
	la al retinoblastoma y conduce por lo general a la enucleación del ojo, el color y el 
	aspecto general de las lesiones son muy similares 8 pero sin embargo, el ojo afecta- 
	do es frecuentemente mas pequeño que el ojo sano, además la lesi6n está situada en 
	la cara pQsterior del cristalino, siendo más densa en el centro que enla periferia, y 
	a menudo muestra vasos que irradian de la regi6n central. 


	page 36
	Images
	Image 1
	Image 2
	Image 3
	Image 4
	Image 5

	Titles
	-:!I 
	jJ() iJ 1 
	'¡'-e) 


	page 37
	Images
	Image 1
	Image 2
	Image 3
	Image 4
	Image 5
	Image 6
	Image 7
	Image 8
	Image 9
	Image 10
	Image 11
	Image 12
	Image 13
	Image 14
	Image 15
	Image 16
	Image 17
	Image 18

	Titles
	~-c-¡- 
	9~ 
	Siempre se 
	cUiares cm la 
	, lo que constituye un 
	elemento diferencial de suma 
	stomas nO presen~ 
	u pue s 
	tan este aspecto q además como 
	notar Reese q en estos casos, la cámara 
	posterior del cristalino pro Emta 
	concia en el 
	posterior q provocando 
	:un área de opacificación del 
	o una catarata más extendida q clínicameJ:l 
	te, es posible a veces q ver la arteria Hialoidea que 
	se observa en prepa~ 
	raciones histológicas. La 
	y el irLs avanza a v!i 
	anterior es poco 
	ces a tocar la cornea q en estos casos, es natural que no pueda hacerse diagnós- 
	Uco exacto y el ojo generalmente es enucleado. 
	depósitos de calcio o 
	No 
	Un caso de estos fue reportado recientemente por el Dr o Wel1ington Amaya y con~ 
	sultado a varios colegas, se 
	primario, hiperplásico y persisten 
	te, 
	30. RETINITISMETASTASICA 
	Cualquier 
	de la 
	una 
	sé]2, 
	tica u metastásica I su 
	aparecer no deja 
	de acti 
	vidad, posteriormente la 
	de retina u en 
	a un 
	estos casos generalmente quedan secuelas inflamatorias que son excepcionales en 
	los retinoblastomas. 
	La opa 
	como 
	a.parecer 
	40, 
	ENFERMEDAD DE COATS 
	Esta enfermedad 
	con el 
	retinitis exudativa externa u en 
	general aparece en edad más avanzada u aunque puede iniciarse tempranamente, 
	El diagn6stico diferencial con 
	retinoblastomas es muy difíciL 
	En estos casos además de las lesiones de color blanco o blanco amari ~ 
	llepto u situé?das por debajo de la retina existen alteraciones vasculares retinianas, 
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	especialmente venosas 
	s en 
	Su 
	S u tortuosidades Y 
	anastomosis. 
	Estas altEé1raciones son un 
	y permiten a~ 
	grupar esta enfermedad 
	de las angiomatosis 
	reUnianas. 
	50. FIBROSIS RETIl'-JIANA MASIVA 
	Es una lesión caracterizada por el 
	de una masa blanco 
	gris&cea u debida a la organización 
	so. 
	una herrorragia retiniana ocurrida 
	en la infancia. La retracción regre iva 
	tejido 
	puede desplazar hacia 
	adentro la zona enferma dando la impresión de una lesión tumoral progresiva y 
	planteando la posibilidad del diagnóstico diferencial con el retinoblastoma. Sin 
	embargo el aspecto es bastante diferente u no existe 
	que se puede descu~ 
	brir cUnica ni radiográficamenÜ:), en casos dudosos u el diagnóstico diferencial es 
	difícil. Cuando el exámen del otro ojo 
	la existencia de una masa blanca 
	brillante, con las caractedsticas que hemos descrito anteriormente nos inclina~ 
	ría 
	hacia el retinoblastoma o Un elemento de 
	para el 
	positivo, 
	es la punción biópsica, u creemos de 
	en 
	los casos en que. 
	deseemos estudiar directamente el material extraído u la hemos efectuado en un ca 
	so obteniendo enseñanzas muy importantes o El material obtenido por punción trans~ 
	un porta~objetos o este se 
	partió por partículas calcereadas u el estudio 
	realizado por Poceyro mos~ 
	trópresencias de abundate cantidad de células redondeadas indiferenciadas de es~ 
	tirpe no inflamatoria. 
	El estudio histo16gico del ojo enucleado por el Doctor Matteo 
	reve16 que se trataba de un retinoblastoma o Naturalmente u la biopsia se debe hacer 
	cuando la visi6n está perdida, 


	page 39
	Images
	Image 1

	Titles
	J ~; 
	31- 
	6. ~ QUISTES DE LA RETINA 
	Sobre todo el cistycerco, planteándose en este caso el diagn6stico 
	diferencial, más que todo con un desprendimiento de la retina, pero en caso de 
	quiste retinian,o el desprendimiento se nota únicamente limitado a una regi6n re- 
	Uniana y acompañado de hemorragias de la retina, pero cuando la duda entra en 
	juego es cuapdo ha existido en el otro ojo un retinoblastoma comprobado I estos 
	casos no son muy frecuentes pero pueden suceder, y es la experiencia y el exa- 
	men cuidadoso lo que hace decidir el diagn6stico. 
	El Dr. Alfonso Wer. hizo recientemente 
	diagn6stico de un caso de 
	rotura qulstica, que fue comprobado por otros colegas. 
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	Tumor unilateral peq~eño 
	Unilateral grande 
	Unilateral m~y grande 
	Bilateral 
	Tumor residual Residivante 
	Tem oral inicial 
	Tem intramuscular 
	Tem vía arterial 
	-32- 
	TRATAMIE"'NTO 
	(Telecobalto 60, 4,000 a 5,000R 
	( a) 
	ante- 
	ante- 
	(Ojo más afectado enucleación mas Teleco- 
	( Dósis total varía 
	( o. 082 Mgs. a 0.1 Mgs. por' Kgr de 
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	También en Europa se emplea el Endoxan (NNbis B cloretil diamina, 
	telester; n: o propilem, orto fosfórico). 
	El endoxan que es un citostático para tratamiento de tumores, leu- 
	cemias, linfogranulomatosis, etc. más que todo, se emplea para recidivas qUl- 
	rÚY'gicas, igual que el TEM se administra intravenosamente pero si no es posi- 
	ble por vía intramuscular, en los niños muy pequeffi.os se puede poner en la ca- 
	rótida y también se 6nplea la vía oral. 
	Dosis: 
	Se debe llevar a cabo en forma indidual teniendo en cuenta las reac- 
	ciones generales del cuadro Hemático. 
	Si la tolerancia de 100 Mgr. por vía 
	1 V es buena, se aumentará la dosis a 200 mgr. 
	vía IV diarios hasta llegar 
	el dosis total de 4,000 a 8,000 Mgr. 
	Si disminuye el número de leucocitos en 
	¡:¡angre, se recomiendam dosis menores a intervalos de 2 a 3 días. 
	Unicamen- 
	te si el número de leucocitos baja al 50% de la cifra inicial, debe interrum- 
	plrse el tratamiento; si el tratamiento se tiene que prolongar largo tiempo, 
	es preferible después del tratamiento an"terior', usar graseas de 50 Mgr. 
	--~-_.- 
	- ~ 
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	RESUMEN DE l;ASOS PJ: HETINOBLASTOMA 
	03412/56 ~ M oT oJ oAo 
	2 años 
	11. 
	30 
	a que los padres insistieron 
	"-,><=>"'-"<='>=~<;<;=>~",",,,=="""=<=>= 
	73841/57 ~ D.L.E.S 
	6años 
	Fondo 
	ojo 
	stoma 
	=-> ~""'-=' =-- """~ ,=, == = "-'--" = "'-."'''= 
	lS778/58 JoM,M.L 
	Go]n~lV 
	Caso Unilah'!ral 
	~~======~~~~~=~= 
	02423/58 ~ A.M.Z 
	2 años 
	y cápsula de radio 
	¿~' 
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	toma o 
	stoma con invasión del 
	Regresó a controles 
	~~=-~=~-=~~~~=~~ 
	03310/60 ~ R,HoA 
	2 años 
	==============~= 
	13 794/6 O ~ B o S, S, 
	7 años 
	35 
	Caso: 
	ReUno. 
	paciente? o 
	- ---~ 
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	09346/60 - L.H.R.P. 
	12 años 
	El crecimiento tumoral sigui6 muy lentamente, pero la visi6n 
	~~=~~~~~~~=~=~=~= 
	20658/58 J.M.M.L. 
	3 años 
	~=~~~~~~~~~~~~~== 
	~--- -~ 
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	00689/61 S.M.C. 
	18870/62 R. L. M. 
	~38~ 
	2 años 
	=~~~===~=====~~=~==~ 
	8 años 
	01985/62 F. J. 10 S. 
	Tratamiento: 
	5228/59 
	A. X. 
	======~=~~=~~~~====== 
	3 años 
	-~=====-=~==-====-==-- 
	2 años 
	===~~~~==~====~==-=~~~ 
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	2 años 
	5 años, 6 meses 
	3 años 
	01931/63 
	C.E.P.V. 
	22115/63 V.A.L.F. 
	Tratamiento: 
	08113/63 R.G.C. 
	Tratamiento: 
	08585/63 
	O.G.S. 
	Tratamiento: 
	03965.l64 
	~' ., .- 
	-39- 
	o Neuroblastoma 
	------------------- 
	Tensión 40 
	Retinoblastoma con nerVlO óptico in- 
	3,600 R Y TEM. 
	--~---------------- 
	del nervio óptico. 
	~------------- 
	11 años 
	no quizo autorizar 
	-------------------- 
	F. L. C. 
	9 años 
	-------------------- 
	~ ! 
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	11 años 
	J.B. de L. 
	00378/64 
	0~225/65 N.C. Y. 
	Diagnóstico: 
	Tratamiento: 
	-----.- 
	-40- 
	Nervio 
	-------------------------- 
	4 años 
	--------------------------- 
	19/61 
	F.F.M (No se encontró No. Clínico) 
	2-1/2 años 
	Examen AnatoIOOlpatológico: Neuroblastoma con invasión de nervio óptico. Radio- 
	l7!:i08/ 65 
	-------------------------- 
	2 años 
	Posiblemente al disminuir el tu- 
	Confirmó Retinoblastoma con nervio oótico invadido. 
	18882/65 I.M.E.D.G. 
	----------------------- 
	6 años, 6 meses 
	o Neuroblastoma sin invasión del 
	------------------------ 
	. J 
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	Tratamiento: 
	12J64/65 
	Diagnóstico: 
	J.E.P.C 
	12061/65 
	O.M.C. 
	------ 
	-41- 
	Sin número 
	10 años 
	----------------------- 
	Tratamiento: Dosis altas de Telecobalto en 
	------------------------- 
	O.D Tensión 23 
	0.1 Fondo de ojo normal 
	6 años 6 m.eses 
	1680/65 V.M.D 
	188~2/65 
	--------------------------- 
	5 años 
	4,000 R. 
	~ ~-~ ~-- 
	del nervio 
	-0-------------------------- 
	.-1 
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	EE)TADISTIQl\ 
	Se presentan 27 casos de retinoblastoma ampliamente comprobados 
	por la clínica u anatomía pato16gica u del estudio comparado de ellos encontra 
	mas que: la edad menor fue de 2 años y la mayor de 12 años; once de los 27 c§. 
	eSos están comprendidos en tre los 2 y 4 años o En los restantes 16 encontramos 
	edades de 5 u 6 u 7 u 8 u 9, II u y 12 años o intermedios o De 
	s 27 casos fueron 
	bilaterales 7 y unilaterales 2'0 de los cuales 9 afectaron el ojo derecho y 11 el 
	izquierdo. Notamos también que se aplic6 tratamiento quirúrgico y radioteráRi 
	co en 14 casos, solo de radioterapia en 6 y solo quirúrgico en 2, no autorizaron 
	los padres ningún tratamiento en 3 casos y por último 2 fallecieron en el servi 
	cio, a los 6 días de ingresado uno y a los 7 el otro; en los dos casos que solo se 
	hizo tratamiento quirúrgico fue debido a que no hubo invasión del nervio óptico, 
	en los casos que solo se hizo radioterapia fue debido a que los padres se opusiE¿ 
	ron a otro tratamiento. 
	De los 27 casos, 7 asistieron a chequeos u 3 de ellos durante un año u 
	2 durante dos años y los otros durante cuatro y cinco años o De todos los casos 
	presentados solo uno dio la anatomía pato16gica el diagnóstico de gUama de la re 
	tina (Caso observación 13 7924~60) todos los demás confirmaron el diagnóstico del 
	retfnoblastoma. De todos los casos sólo en tres 
	ervamos metástasis de los gaJ) 
	glios del cuello, siempre del mismo lado del tumor, En los casos con metástisis el 
	pronóstico e s fatal. 
	Respecto a 11: la frecuencia en nuestro medio como hizo notar el Dr, Oftal 
	mólogo Urbano García 9 en los comentarios al trabajo que presentó el Dr, Guillermo 
	Wyld de retinoblastoma en el último de Oftalmología, existen zonas en la República 
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	de Guatemala en que se presentan más casos de retinoblastomaQ sin embargo, 
	no se ha podido encontrar el 
	y esto tendría que ser objeto 
	de un estudio 
	cuidadoso para llegar a una conclusión. La zona donde mayor número se encuen 
	tra es en oriente de la república, departamento de Santa Rosa, Congreso de di - 
	9iembre 1965 o 
	n ! 
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	RECOMENDACIONES 
	DE ORDEN OFTALMOLOGICO 
	a) 
	Examen muy detenido del fondo del ojo en los niños con amplia midria- 
	sis y si las circunstancias lo exigen, se debe hacer bajo anestesia ge- 
	neralo 
	b) 
	Después de tratar un retinoblastoma unilateral y darle al paciente de 
	alta I ésta debe ser condicionada I ya que hay que examinar cuidadosa- 
	mente el fondo del ojo sano, por lo menos cada mes durante las dos pri- 
	meros años I en el 30, 40, y 50 o años I cada dos o tres meses. Tiene 
	mucha importancia el diagn6stico precoz de 
	Neoplasma (Véase caso 
	09346/60) . 
	c) 
	Se debe examinar cuidadosamente el fondo de ojo de todo niño estr~bico, 
	pues debido a la pérdida de vis i6n que produce el desarrollo de un tumor I 
	el primer síntoma puede ser un estrabismo convergente. 
	d} 
	Se debe tratar de descubrir cl1nica y radio16gicamente los dep6sitos de 
	calcio I ya que según la mayoría de los autores son patognom6nicos del 
	ret!noblastoma (no existen en la fase inicial del turnar) 75% existen según 
	el Doctor Elden. 
	e) - 
	En los estudios histo16gicos se debe prestar particular atenci6n a la in 
	vasi6n del nervio 6ptico pues su comprobaci6n indica la necesidad de a- 
	plicar radioterapia. 
	f) 
	Debe existir completo entendimiento entre el Oftalm610go y el Médico que 
	que aplique la radioterapia. 
	.J 
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	g) 
	En casos de difícil 
	debe pensarse principalmente en la 
	fibroplastJia retrolentalo En 
	vitreo primario hiperplásico y pers!§ 
	tente . 
	En la 
	dad 
	Coats u en la Fibrosis retiniana masiva u 
	y en la retina Quística o 
	Es aconsejable usar TEM~Endoxan después de lograr la remisi6n @ 
	dioterápica o 
	del tumor para ev"itar recidivas. Cuando se 
	hace la enucleación 
	que procurar sacar un cabo del nervio ópti~ 
	ea. 
	DE ORDEN SOCIAL 
	a) 
	No se pueden dar pautas precisas sobre el modo de actuar frente a 
	los padres del paciente, ya que esto va da según muchos factores y 
	circunstancias u sin embargo u creo fE:~comendable: 
	lo. 
	Es necesario explicar a los padres del niño cual es la situación 
	en que se encuentra el paciente o 
	20. Debemos ser muy cuidadosos en nuestras palabras para no pro~ 
	vacar un trauma ps 
	30. Si el niño vive en lugares no muy lejanos al centro de tratamien 
	to y no son 
	s a la primera 
	que tratar por ~ 
	dos los medios que sigan llevando al niño a consulta u muchas veces 
	al convencerse de la progresión de la enfermedad, acceden al trata ~ 
	miento o 
	40. Lo peor que puede pasar es no volver a ver al paciente y esto lo 
	debemos evitar por todos nuestros medios disponibles. 
	&. ...... 
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	b) 
	Es conventente buscar la colaboraci6n del servicio Social, del Centro 
	en .gue se está actuando, ya 'qUE~ en numerosos casos una visita de la 
	..J 
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	~4 
	b) 
	Es conveniente 
	cal' la colaboración del servicio Social o del Cen~ 
	tro en que se está actuando o ya que en numerosos casos una visita 
	de la trabajadora social en el medio en que ville el niño enfermo o re~ 
	sulta más efectiva que en el Centro Hospitalario y mediante su inter- 
	venci6n se pueden 
	las citaciones peri6dicas para el control de 
	los niños o ya que de no presentars 
	éstos o se puede insistir ante los 
	padres o haciéndoles ver la conveniencia de enviar a sus hijos a los 
	chequeos pedodicos o 
	c) 
	Como el éxito del tratamJie nto dependen en gran parte de la precosidad 
	del mismo o es co~ve,niente hacer una divulgación social cuidadosa y 
	discreta de la conveniencia de exámenes del aparato ocular del niño:" 
	El primer examen debe ser efectuado en los centros materno infant1~ 
	les o luego se debe instruir a los padres sobre la necesidad de exami~ 
	nar a los niños por lo menos una vez al año o aunque en muchos casos 
	esto no se logra o en otros sí se obtienen buenos resultados o 
	d) 
	Es recomendable tratar de convencer a los padres que es necesario exa~ 
	minar a todos los hermanos del paciente o 
	e) 
	Finalmente se debe aconsejar a los pacientes que hayan sido tratados 
	de retinoblastoma con éxito y llegan a la edad del matrimonio o sobre la 
	conveniencia o no de tener los hijos o basándose en los datos que dimos 
	respecto a la herencia o 
	,"..: 
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	C O N C L U S ION E S 
	El problema del retinoblastoma se presenta en nuestro medio en una pro- 
	porción que varía entre 001 al 004% de todas las enfermedades oculares. 
	El problema del retinoblastoma debe ser visto bajo varios aspectos; Social, 
	médicoquirurgico, y Radioterápico. 
	Hasta el momento actual las armas que tenemos para combatir la lucha del 
	retinoblastoma son las mundialmente conocidas y que se aplican en los pai- 
	ses de más recursos y avance, como: Alemania, E.E.U.U. de Norte América. 
	Se debe tener un cuadro cromo el que presentamos en que estén represen~a- 
	dos todos los tratamientos en forma clara y que no deje lu~ar'a duda al 
	oftalmologo y radioterpista. 
	No bastan los conocimientos actuales sobre el problema del retinoblastoma, 
	para sentirnos satisfechos, es necesario seguir estudiando los adelantos 
	que vengan derivados de las investigaciones que constantemente se hacen 
	en los países adelantados. 
	Afortunadamente existen países de gran poderío económico y de un cuerpo 
	científico de alto nivel, circunstancias que les permiten luchar conrra 
	todas formas de neoplasias; por eso nosotros guardamos la esperanza de que 
	en un futuro no muy lejano si la Divina Providencia así lo quiere, se 
	abFan las puertas para un tratamiento más eficaz y talvés completamente 
	satisfactorio en la mayoría de neoplasias que como un Jinete de la Apoca- 
	lipsis, torturan implacablemente a la humanidad. 
	Cuando los pacientes son tratados en el período incipiente, se logran cu- 
	raciones, en períodos intermedios, no se salva la visión pero sí la vida 
	de los afectados; en períodos finales de desarrOllo del tumor, se logra 
	únicamente prolongar la vida de los pacientes y cuando se presentan con 
	Metastasis comprobadas, es segura la muerte del paciente a corto plazo. 
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