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INTRODUCCION

El proposito del presente trabajo es hacer un estudio cui
dadoso sobre el retinoblastoma en nuesiro medio, su inciden
cia, el momento en que es detectado, los medios de diagndsti
2z, el tratomiento empleads y el prondstica basicamente, y
que segin estudios realizados en el extranjerc en los Glitime
afios se ha conseguido mejorar notablemente el prondstico de e
ta enfermedad, lograndose hasta un 90% de sobrevida, y ad
mas, conservar la vision Gtil.

Es indudablemente una entidad patolégica rara, pere n
por ello deja de ser importanfe y por lo mismo que es poco fre
cuente, puede facilmente pasar desapercibida ante los ojos de
médico no especialista cuando ésta se encuentra en sus estadic
tempranos, momento en que es sumamente importante diagndsti
carlo.

Asi pues he creido conveniente hacer esta revision par
refrescar conocimientos y proporcionar orientacién en cuanto ¢
problema.

Como podrd verse mas adelante, nuestros pacientes son
vados al Hospital cuando el tumor se encuentra ya muy avanza
do, a pesar de que en muchos de los casos los padres habian n
tado, desde mucho tiempo atrés, mds de algin cambio en el o]
enfermo, peroc que por ignorancia o decidia dejaron que la en
fermedad siguiera su curso.

Esto basicamente es lo que hace que nuestros hallazgos «
fieran de los informados en otfras latitudes especialmente en |
que a prondstico se refiere.



Logicamente los resultados obtenidos no son estadistica-
mente significativos pues se estudié Onicamente una parte de la
poblacién afectada y los expedientes adolecian de muchos de-
fectos, pero aln asi nos permitieron formarnos una idea de lo
que es el retinoblastoma en Guatemala y estemos conscientes
que es urgente superar todas estas anomalias para garantizar
una mejor sobrevida del nifio guatemalteco afectado.

MATERIAL Y METODOS

Para la realizacion de la presente tesis se hizo una revi=
sion cuidadosa de todos aquellos casos que el Departamento de
Patologia del Hospital General San Juan de Dios habia clasifi
cado como RETINOBLASTOMA y ademds, de fodos los casos
mencionados en el libro de Operaciones de la Sala de Oftal=
mologia Infantil de este mismo Hospital. Se obtuvo un total de
39 casos en el periodo comprendido entre los afios 1959 y
1975.

En los expedientes correspondientes se analizd la edad
del paciente, sexo, localizacion del tumor, fiempo de evolu=
cion del problema, antecedentes familiares, antecedentes mé-
dicos, traumatismos asociacion a ofras enfermedades, manifes=
taciones clinicas, hallazgos radiograficos, tratamiento emplea
do, casos con recurrencia del tumor en la 6rbita, metdstasis,
informe de Anatomia Patoldgica, invasion o no del nervio ofi-
co y estado del paciente al egresar.

Ademés, se hizo una revision de bibliografia tanfo nacio
nal como extranjera sobre el presente fema.



OBJETIVOS

- L3 ® &« . ° @
Anclizar 1?5 caracteristicas clinicos, manejo del pacien
te y prondstico de los nifios afectados con retinoblasto-
ma.

Hacer notar la importancia del diagnéstico precoz y tra-
tamiento temprano para disminuir la mortalidad y metds
tasis. N

Aprender y dar a conocer mejores técnicas de diagndsti
co, manejo de pacientes y fratamiento. -

Crear una unidad especializada para el diagnastico y tro
tamiento de Retinoblastoma. a

CONSIDERACIONES GENERALES

El retinoblastoma es un fumor de naturaleza  congénita,
propio de infantes y nifios, aunque fombién ha sido reporiado
en adultos, altamente maligno y por lo tanfo causa en nifios el
1% de las muertes por céncer y 5% de ceguera. Es bastante ra
ro, aparece en cada 34.000 nacimientos, aunque en la Gliima
década ha habido un aumento en la frecuencia en Estados Uni=
dos que se debe o a gque se reporta mas esta neoplasia o bien a
que representa una transmisién genéfica como resultado de un
alto porcentaje de sobrevida. Aproximadamente dos tercios de
todos los casos son unilaterales y probablemente un 5% de los
pacientes que presentan tumor unilaferal, eventualmente pue-
den desarrollar un nuevo tumor en la retina opuesta. Afecta por
igual a ambos sexos y no hace distincion de razas. Se manifies
ta clinicamente desde temprana edad, usualmente antes de los
dos afios, promedio a los 18 meses en Estados Unidos. Desafortu
nadamente en nuestro medio con muchisima frecuencia no es
diagnosticada con igual precocidad, segun este estudio, la pri
mera consulta al Hospital se hace cuando e! nific tiene mas de
fres afios y ya el tumor es muy evidente y esia ocosionando se~
rias molestias, lo que légicamente repercute en el prondstico.
El éxito del tratamiento es resultado de la tendencia del tumor
a crecer dentro del globo ocular, antes de envolver estructuras
periglobales o invadir el espacio intracraneal.

Se dice que la herencia juega un papel importante en la
transmisién del tumor, que éste puede ocurrir como resultado de
una mutacién genética y asi ser pasado @ una o mas generacio=
nes como un gene autosdmico dominante con variable penefra-
bilidad. El 40% de los hijos de un individuo afectado pueden
desarrollar retinoblastoma si éste es bilateral y 10% si es unilo=
teral. De acuerdo con nuestros datos, los familiares y padres




son sanos, pero un hijo tiene retinoblastoma, probablemente se
frate de uric neomutacién, casos muy raros segin la literatura,
pero puede ser que el padre sea un portador balanceado. Solo
si el hijo afectado fué precedido de varios hermarios sanos  se
puede admitir que el hijo enfermo serd el Gnico. En la literaty
ra hay varias series que varian entre 25% y 90%, sin embar go,
se ha establecido que hay un nimero sorprendente de  supervi=
vientes con retinoblastoma que tienen hijos totalmente sanos.

El ndmero de casos familiares parece constituir la minoria
(6%) y en cambio un buen nimero de ellos (94%) representa ca-
sos esporadicos, algunos de estos se deben a nuevas mutaciones
germinales mientras que otros se cree representan mufaciones so
maticas. "Cabe la posibilidad de que mds bien sea resul tado
de algin factor oncogénico del medio ambiente al que las célu
las retinianas se vuelven particularmente vulnerables como con
secuencia del gene". La virosis parece jugar un papel impor-
tante en la oncongénesis del tumor. La evidencia acumulativa
sugiere una fercera categoria que es la asociacién de esta neo
plasia a un sindrome que resulta de alteraciones en la estructu-
ra del cromosona 13, especificamente delecién parcial del bra
zo largo. Los estudios cromosémicos de los pacientes con reti-
noblastoma, tanto casos esporadicos como familiares, han resul
tado todos normales.

El retinoblastoma es un tumor neuroectodérmico de la re-
tina que se origina de células gliales o componentes de sorpor
te del neuroepitelio, derivado del tubo neural primitivo. Las ro
setas, caracteristicas de este tumor, representan una diferencia
cion parcial que recuerda el epitelio primitivo del tubo neural.
Su origen es miltiple, en la retina de un ojo puede haber varios
origenes independientes y mds aln aparecer en ambasretinas sin
que uno sea consecuencia del otro, esto es muy caracteristico
del retinoblastoma. Es radiosensible y tiene cierta tendencia a

la regresion espontanea.

Hallazgos macro y microscopicos:

Histolégicamente se le clasifica en retinoblastoma de cé=
l::las muy indiferenciadas, que parece ser el mas frecuente, este
tipo de tumor muestra grandes areas de necrosis, hemorragia y
calsificaciones y no hay células diferenciadas de ninguna cla-
se; y en refinoblastoma de células diferenciadas, que se carac
teriza por la formacion de rosetas y, segin trabajos recientes,
elementos fotorreceptores y formaciones celulares como ramille
tes de flores a las que se les denomina "fleurettes". En el pre-
sente frabajo casi todos los casos correspondieron al primer tipo
mencionado.

Al retinoblastoma por su forma de crecimiento se le llama
exofitico y se refiere a que el tumor llega del nicleo externo
de la retina y crece en el espacio subrretiniano, empujando la
retina hacia adentro; y endofitico que es aquel que crece en
las células del nicleo interno y se extiende como una masa en
la cavidad vitrea. Generalmente se dificulta establecer el
origen del tumor, pero parece ser que el tipo endofitico es el
mas frecuente.

Esta neoplasia esta formada por células caracteristicamen
te indiferenciadas, pequefias, redondas o bien poligonales, con
un nicleo grande con mucha cromatina y que se tifie mtensamen
te con hematoxilina eosina. Con frecuencia se ve libre de ci—
toplasma o apenas llega a tener una cola. También las célul as
pueden tener la forma de espongioblastos primifivos que tienden
a formar rosetas verdaderas, estas son propias del retinoblasto-
ma tipo neuroepitelioma, que es de crecimiento mas lento y tal
vez menos maligno y mds resistente a la radiacion y quimiotera

pia.



Las rosetas estan formadas por células cuboidoles y colum
nares bajas, dispuastas ordenadomente alrededor de un lumen re
dondo, el nicieo estd localizado en la base de las células y
hay finas prolongaciones celulares dirigidas hacia ef lumen, al-
gunas celulas son de tamafio gigante. La morfologia de las rose
tas varia de acuerdo con el sitio por donde pase el corte, si es
transversal, nos da la imagen de una roseta cldsica, si en cam=-
bio pasa por el extremo, observaremos solo un acimule celular
sdlido; si el corte es longitudinal veremes una formacién alar-
gada conuna capa completa de células que limita a la forma -
cion y prolongaciones citoplasméticas hacia la luz.

Se habla de pseudorosetas cuando hay un grupo de  célu=
las que degeneran y dejan un claro que contiene célylas debri
dadas, rodeadas por un anillo de células viables; o bien cuan-
do hay crecimiento perivascular alrededor de un canal perivas-
cular pequefio.

Los fleurettes, que son acimulos de células que semejan
ramilletes de flores, tienen un nicleo bien tefiido y grande ¢
prolongaciones citoplasmdticas alargadas y mds eosinéfilas, que
en cortes fransversales tienden a formar un foscicule diferencic
do. El concepto tridimencional también es aplicable al fleure~
tte concebido como una disposicion celular cuyos elementos se
sitGan alrededor de uneje cenfral y son mds numerosos en uno de
sus extremos, de tal manera que variarag su morfologia con el -
corte que se haga. Estas formaciones se han visto en  tumores
con zonas de gran densidad celular, en sitios no necrdticos y
en la vecindad de los vasos.

Hay casos en que el conjunto morfoldgico es dificil de de
finir como rosetas o fleurettes y es de pensar que se trata de una
disposicion distinta en un mismo proceso de diferenciacion.

La mayoria de estas caracteristicas cambian al abandonar
el tumor el ojo. Si hay proliferacién en la esclera las células
varian de tamafio, algunos nicleos son pequefios y parecen mas
s6lidos, los otros pueden conservar los contornos del fumor ori=
ginal. Esto puede también hallarse en las células que prolife-
ran en el reticulo de la cavidad orbifaria. Cuando el tumor en
cyentra resistencia las céelulas se vuelven irregulares y tienden
a avanzar a lo largo de los tejidos en pufiados y placas. El fu-
mor puede extenderse a la cavidad vitrea y en cualquier sitio
donde haya adecuada nutricién para que las células permanez-
can viables, el sitio mas comin es la corodies, sucede en el
25% de los casos y de aqui se extiende a todo el frayecto uveal
formandose una masa grande que obscurece el area retinianag;
otros son iris, cuerpo ciliar y parte posterior de la cornea.
También puede crecer a lo largo de los vasos emisarios y pasar
a través de la barrera escleral, llegando a la superficie poste-
rior del ojo, lugar que por ser dificil de detectar pasa frecuen
temente desapercibido.

Este tumor tiene especial afinidad por el nervio optico,
las células del retinoblastoma pueden extenderse a lo largo del
nervio por unos cuantos milimetros, asi que una buena seccion
del nervio en el momento de la enucleacidn evitara su propaga
cién. También puede llegar el tumor al espacio vaginal del ner
vio dptico sin invasion de éste, haciéndolo por extension de la
coroides.

Las metdstasis son intracraneanas en el 50% de los casos,
40% generalizadas, especialmente dseas. Se reporfa un 10%
de invasion masiva a nariz y boca.

En cuanto a la recurrencia del tumor en la orbifa, las es-
tadisticas son muy variables, en nuestro estudio lo encontramos
en un 20%, esto probablemente debido a lo fardio del fratamien



to y a que en la mayoria de ellos habia invasién del nervio 6p~
tico en su extremo distal. Este no es un dato fidedigno pues nin
gurio de los pacientes estudiados pudo ser seguido cdecuqdomen
te. Se presenta como una masa usualmente atrés de la Srbita,
dura al principio y que conforme crece se llena de vasos, dando
le coloracion rojiza y consistencia friable. Esta se presenta den
tro de los seis meses siguientes a la enucleacién.

Regresion espontanea: En la literatura se menciona casos
bien documentados de regresion espontanea del tumor, atribuyen
do esto a factores inmunolégicos como se ha demostrado en otro
tipo de tumores, o bien, a su autodestruccion causada por la ne
crosis y productos toxicos a su alrededor, considerando al cal-
cio como un inhibidor del crecimiento tumoral, comprobado of-
talmologica e histologicamente.

Clinicamente el tumor puede manifestarse de diversas for
mas, dependiendo esfo del tiempo de evolucién y la  severidad
del caso. Desde muy temprana edad puede notarse un brillo ra
ro en la pupila. El 88% de los casos presenta leucocaria. Apro
ximadamente en 22% de los casos el primer signo es estrabisme,
esto ocurre cuando el tumor envuelve la regién macular. Hay
pérdida gradual de la visién en un ndmero variable de casos y
glaucoma secundario. Cuando el tumor llega a la coroides cre
ce rapidamente dando lugar a una gran masa protruyente. Con
menos frecuencia puede haber como primera manifestacién hife
ma espontdneo anisocoria, edema palpebral, queratitis y, en
estados avanzados, uveitis, endoftalmitis y panoftalmitis, des-
prendimiento de retina o hipopion como consecuencia de la in-
flamacion intraocular. Como una complicacién més tardia adn,
extension extraescleral que interesa la érbita y exoftalmos.

En la presente serie lo mas corriente fue encontrar un glo
bo ocular muy aumentado de tamafio e historia de pérdida gra-
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dual de la visidn, aunque en muchos casos los padres referian =~
haber notado una “mancha bianca™ en el ojo desde mucho tiem
po afrds. En resumen, el diagndstico de retfinoblastoma puede
ser dificil, ya que este puede presentarse de diferenfes maneras
y en nifios de mas edad de la esperada. Mientras mayores sean
los pacueni‘esf mas anusuales pueden ser las mcszesforcuon%y el
dlagnostico retrasarse, lo que equivale a un prondstico mas som
br:o. La lesién generalmente es de color rosa por los vasos neo
formados o bien puede ser blanca, avascular. Con el oftalmos-
copio puede verse ligeras zonas grasas, poco demarcada cuando
es pequefia y posteriormente desprenderse la retina, cuando es
extensa hay una separacion en forma de tunel.

La presencia de calcio es patognomdnica de retinoblasto-
ma, segun la literatura en 65% de los casos puede detectarse ra
diogréficamente como un moteado granular. En el presente es—
tudio no se encontré en ninguno de los cascs, pero es de  hacer
notar que esto no se investigd rutinariamente y ademés que se
requiere técnicas especiales. El foramen dptico puede revelar
un alargamiento hecho por la invasién del nervic dptico. En la
refina puede verse, en la superficie, varios focos, siembras en
el vitreo y, en lesiones avanzadas, implantaciones en el iris.
También si hay glaucoma secundario impediré la vision del in
terior del ojo.

Cuando el diagndstico se dificulta clinicamente la ultra-
sonografia puede ser de gran utilidad. El retinoblastoma ultra-
sonograficamente puede detectarse como una masa sélida o bien
como un tumor cistico. En el primero de los casos son  tumores
generalmente visibles al oftalmoscopio y son caracteristicos de
lesiones iniciales. En cambio en la forma avanzada aparecen
dreas grandes de necrosis, el tumor se rompe y hay masas flotan
tes en el vitreo y es éste el que clinicamente ofrece un dilema
diagnéstico y que puede ser resuelio por este método. Sin em=

11



bargo, air: no puede hocerse una diferenciacién absoluta entre
este fumor cistico y la hemorragia organizada.

Los casos clinicos en que el ultrasonido es de gran valor
es en aquellos en que la visualizacién es dudosa; después de
irradiacion, en casos de desprendimiento de retina de causa
desconocida en un nifio, cuando hay inflamacién de un ojo en
un nifio de edad sospechosa y en el que se desconoce la causa,
cuando hay hifema espontdneo o hemorragia del vitreo, cuando
hay aumento de la presién intraocular prolongada sin causa apa
rente y cuando hay historia dudosa de traumatismo y el polo
posterior no puede verse.

Tratamiento y prondstico:

Actualmente la tendencia es conservar el ojo, y ain més,
la vision en todos los casos posibles, dejando para  tratamiento
quirdrgico fodos aquellos en que el pronéstico es muy desfavora
ble, es decir, aquellos en que el tumor ha avanzado tanto que
se ha perdido toda esperanza de visién Gtil o cuando clinicamen
te se sospecha invasion de la coroides. B

Segin la extension del tumor y su pronéstico se les clasifi
ca en cinco grupos asi:

GRUPO |  Pronéstico muy favorable

Tumor Gnico de 4 dd en o atrds del ecuador del ojo o bien tumo
res multiples no mayores de 4 dd todos detrds del ecuador del
ojo.

GRUPQ 1l Pronéstico favorable

Tumor Gnico de 4 a 10 dd en o atrds del ecuador del ojo o bien

12

tumores multiples de 4 a 10 dd defrds del ecuador.

GRUPO Ill Pronostice dudoso

Cualquier lesion anterior al ecuador o tumor Gnico mayor de 10
dd detras del ecuador.

GRUPQO IV Pronodstico desfavorable

Tumores miltiples, algunos mayores de 10 dd o cualquier lesion
que se extienda anteriormente a la "ora-serrata".

GRUPO V Prondstico muy desfavorable
- L3 - s # -
Tumores masivos envolviendo media retina, o invasion del vitreo.

El tratamiento de eleccion es irradiacion y quimioterapia
con TEM (trietilen Melanine) IM de preferencia, ya que se ha
demostrado que esta droga tiene un efecto especifico sobre las
céelulas retinianas mas que en los otros tejidos. La dosis reco=
mendada es de 0.08 mg/Kg de peso. En nifics menores de 6 me
ses 0.06 mg/Kg. de peso. Debera hacerse controles periddicos
de globulos blancos y recuento de plaquetas para calcular f:!osis
adicionales. La depresion maxima de la serie blanca sera de
2000 y la de plaquetas 100.000, esto indicard que el paciente
ha recibido una dosis adecuada.

La dosis de radiumterapia serd de 3.500 r en un periodo
de tres semanas.

Cuando se frate de un tumor unilateral es aconsejable ha
cer examen bajo anestesia del ofro ojo por lo menos tres veces
a intervalos de 3 meses cada uno y un Ultimo seis meses des~

pués.
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Si es un fumor bilateral, la mayoria de veces enun ojo
éste se encuenfra muy avor:zado y debe ser enucleado, en cuan
to al otro, cuando sea posible, debe intentarse detener el tumor
y salvar la vision. Solo cuando ambos ojos estén muy invadidos
y no haya vision la enucleacion bilateral es inevitable.

Cuando se efectie enucleacion debe obtenerse siempre
una larga porcion del nervio optico para disminuir asi el chan=
ce de recurrencia.

Cuando ya se ha desarrollado metastasis a distancia cual-
quier fratamiento que se aplique es de éxito dudoso, algunos au
tores aconsejan excenteracion de la érbita con trasplante de
misculo temporal mas irradiacion (4.500 a 5000 r) y TEM intra
arterial, pero la mayoria consideran que se obtienen iguales -
resultados usando radiumterapic sola o acompafiada de quimio-
terapia.

Cuando se compruebe tumor residual después de laenuciea
cion debe comenzarse inmediatamente irradiacidon a una dosis de
4,500 a 5000 r.

Segin la literatura consultada, los resultados del trata-
mienfo mencionado (radiumterapia y TEM IM) son muy alentado
res, para el Grupo | se obtuvo un 90% de éxito; en el grupo il
80%; en el grupo Il 60%; en el Grupo IV 40% y en el Grupo
V 20%.

_ Este es un fumor muy maligno y la diseminacién hematoge
na es frecuente, asi como la invasién directa a la érbita adya—
cenfe. Las metastasis generalmente son dseaso infracraneanas y
pueden aparecer antes o al mismo tiempo que el tumor, es por
ello que se recomienda siempre hacer estudios de médula ésea y
radiografia de huesos largos. En estos casos el prondstico es
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muy malo y lo sera hasta: que no se encuenire un agente quimi-
co con selectividad citotéxica que destruya el refinobl astoma
sin dafiar significativamente otros tejidos.

El prondstico del nifio con recurrencia de la orbita es
fatal, generalmente la muerte ocurre entre los 4 y 12 meses des
pués de su aparicion.

El tumor produce la muerte por invasion directa infracra-
neana o a los huesos adyacentes del esqueleto. Puede haber
diseminacién hematégena en una zona en la érbita, como ocu
rre en la invasién directa a los senos etmoidales y nasofarin

ge.

Siempre se insistird en lo significativo que es el diagnos=
tico temprano, y el tratamiento adecuado para el pronostico.
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ANALISIS DE LOS RESULTADOS

TABLA No. 1

Porcentaje en relacién a la edad

EDAD No. CASOS PORCENTAJE
1 a 2 afios 11 29 %
3 a 4 afios 13 33 %
5 a 6 afios Q 23 %
7 a 8 afios 1 2.5%
@ a 10 afios 2 5 %
11 a 12 afios 2 5 %
17 afios 1 2.5%
TOTAL 39 100 %

La tabla anterior muestra que el retinoblastoma afecta mds
frecuentemente las edades entre 1 v 4 afios, lo que  cons tituye
el 85%, y enire éstos, la mayor mcadenma ssfG enfre log 3 v 4
afios, lo cual estd en desacuerdo con la literatura mundial en
que esta es entre 1 y 2 afios de edad. Serd porque aqui el tu-
mor se detecta en estadios mas avanzados, o realmente aparece
mas tardiamente?

El nifio de menor edad fue de 1 afio 4 meses y el paciente
mayor fue de 17 afios, pero este caso se refiere a un segundo tu
mor en el ojo remanente.

La edad promedio en que se inicio el tratamiento fue a

los tres afios 6 meses, demasiado tarde segin los estudios efec-
tuados en el extranjero.
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TABLA No. 2

Porcentaje en relacion al sexo

SEXO No. CASOS PORCENTAJE
Femenino 20 51.3%
Masculino 19 48.7%
TOTAL 39 ' 100 %

Como se ve en la tabla anterior, no hay ninguna predi-
leccion en cuanto al sexo.

TABLA No. 3

Porcentaje en relacion a la
localizacion del tumor

LOCALIZACION No. CASOS PORCENTAJE
Ojo izquierdo 19 49%
Ojo derecho 18 46%
Bilateral 2 5%
TOTAL 39 ~ 100%

Los casos bilaterales fueron bastante raros, uno de ellos
se refiere a una paciente de 17 afios a quien cinco afios antes se
le habia enucleado el ojo izquierdo por retinoblastoma, diagnés
tico que fue confirmado por Patologia y que durante todo ese
lapso de tiempo no presenté problema alguno, hasta que dos me
ses antes de su ingreso al Hospital comenzd a perder la visidn
del ofro ojo.
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El ofro caso, en cambio, es el de un nific que cuando con
sulté al Hospital ya presentaba la neoplasia en ambos ojos, muy
avanzada en el lado izquierdo, clinicamente clasificada como
Grado IV y en menor grado (Il) en el otro ojo. Se le enu-
cled el mas afectado y se irradid el restante, pero cinco meses
después de la enucleacion presenté recurrencia del tumor en la
orbita y al momento de su egreso se encontraba en pésimas con=
diciones generales.

TABLA No. 4
Porcentaje en relacion a casos
esporadicos y familiares
No. CASOS PORCENTAJE
Casos esporadicos 39 100%
Casos familiares 0 -
TOTAL 39 100%

Ni uno solo de los pacientes estudiados fenia anteceden=
tes familiares de retinoblastoma y come no se volvio a saber de
ellos, se ignora si aparecio un nuevo caso en la familia. Es po
sible que no se haya hecho una buena investigacion al respecto
al momento del ingreso y que esto estuviera alterando los resul=
tados, de cualquier forma, la cifra obtenida es muy significati=
va. 5

No se revisaron los apellidos de los pacientes con retino=
blastoma registrados en otros hospitales para poder relacionarios
con los nuestros.

18

TABLA No. 5

Porcentaje en relacion a infecciones
oculares presentadas

LOCALIZACION No. CASOS PORCENTAJE
Ojo enfermo 10 26%
Ambos ojos 4 13%
TOTAL 14 39%

Todos estos pacientes tenian historia de haber presenta
do infecciones oculares en més de una ocasién, la  mayoria
de ellas en el ojo en que mas tarde se le diagnosticara reti
noblastoma, sin embargo, no se enconiré ninguna evidencia
sobre el fipo de infeccion ni del agente etiolégico en los ex
pedientes correspondientes, pero cabe preguntarse si esto po-
dria tener algin significado en la etiologia del tumor? o si
fueron Gnicamente infecciones sobreagregadas que solo obscu
recieron el diagnostico?

De todos los pacientes estudiados, tres de ellos pre-
senfaban retraso mental asociado, pero ninguno tenia estudio
cromosomico que pudiera orientarnos hacia un ‘problema de
terminado, podria algunc de estos corresponde al sindrome
mencionado en la primera parte de este trabajo?
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TABLA No. 6

Porcentaje en relacion a las manifiestaciones
clinicas del tumor

SIGNOS Y SINTOMAS No. CASOS PORCENTAJE
Globo ocular aumentado de

tamafio 20 51%
Perdida gradual de la vision . 19 49%
Leucocoria 10 25%
Dolor 7 17%
Reaccién inflamatoria 6 15%
Edema palpabral 6 15%
Fotofobia y lagrimeo 3 7%
Hifema 2 5%

Como puede verse, la mayoria de los pacientes consul
taron cuando ya el problema estaba avanzado y el tumor era
muy evidente, afirmando lo anteriormente dicho con relacion
al promedio de edad de consulta y en contraste con lo reporta-
do en la literatura extranjera en donde el motivo principal de
consulta es leucocoria (88%).

20

TABLA No. 7

Poreentaje en relacion a los
hallazgos radiogréficos

No. CASOS  PORCENTAJE

Craneo y orbita normales 18 46%
Microcefalia 1 2%
Hipertension intracraneana 1 2%
Tumefaccion de tejidos blan—

dos de la cara 5 12%
Metastasis a pelvis 2 5%
Metastasis a perietal 1 2%
Metastasis a maxilar inf. 1 2%
Distension capsula articular -

rodilla derecha 1 2%
Torax: Neumonia lobar dere~

cha 1 2%
Bronconeumonia bilateral 3 7%

Como se indicd, no se hicieron estudios radiograficos de
ruting en todos los pacientes, ni se encontro calcificaciones en
la 6rbita en ninguno de los casos, lo cual surgiere que en nues-
tro medio deben mejorarse las técnicas radioldgicas para detec-
tar calcificaciones, ya que en ofras series estas son descubier-
tas en el 65% de los casos.

A los pacientes que se les detectd metastasis radiografi=
'3 . ° ° & .
camente estas ya habian sido diagnosticadas clinicamente, po-
demos decir, que en esta serie el estudio radiografico no cum=-
plié su cometido.
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Es importante recordar que el ulfrasonido es un método
de diagnastico muy eficaz, sobre todo en aquellos casos en que
el diagnostico es dificil,

TABLA No. 8
Porcentaje en relacion-al tratamiento empleado

No. CASOS PORCENTAJE

Enucleacion unilateral 16 41%
Enucleacién unilateral y ra
diumterapia 13 33%
Radiumterapia adicional por
recurrencia del tumor 6 15%

Enucleacion unilaterial, ra

diumterapia y quimioterapia 3 8%
Excenteracion unilateral y

radiumterapia 1 2.5%

El tratamiento de eleccion fue la enucleacion y en la ma
yoria de los casos en que se uso radiumterapia, el informe de a
natomia patolégica reportaba invasion del nervio optico. Los
tres casos que ademas de enucleacion y radiumterapia recibie-
ron quimioterapia, presentaban metastasis y uno de ellos tam-
bién recurrencia del tumor en la orbita.

La droga usada fue endoxan, a razén de 100 mg por 10
a 15 dias. La dosis de radiumterapio oscilo entre 2000r vy
4.900r, promedio 3.500r. Las dosis mayores de 4.000r-
se aplicaron en aquellos casos de recurrencia del tumor.
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TABLA No. 9

Incidencia de recurrencia del tumor en la
orbita y/o metastasis

No. CASOS  PORCENTAJE

Recurrencia del tumor en la

orbita 3 8%
Recurrencia del tumor en la
orbita y metastasis osea 2 5%
Recurrencia del tumor en la
orbita y metastasis cerebral 2 5%
Metastasis osea 2 5%

Recurrencia del tumor en la
orbita y metastasis a cuero

cabelludo 1 2%

TOTAL 10 25%
Esta alta incidencia de recurrencia del tumor en la 6_5

bita y/o metastasis, indudablemente se debié al estado tan

avanzado de la enfermedad cuando se hizo el diagndstico, o
bien representa un fratamiento inadecuado o mal llevado.
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TABLA No. 10

Porcentaje en relacién a la
Invasion del tfumor al nervio optico

No. CASQOS PORCENTAJE
No invasion 18 60%
Invasion 12 40%
TOTAL 30 100%

En los nueve casos restantes no se hacia mencion en el in
forme de Anatomia Patolégica si habia o no invasién del nervio
optico. Los doce pacientes en los que la neoplasia llegaba has
ta el nervio éptico y cuatro de los que ain no presentaban tal
invasion, egresaron del hospital, a peticion de los padres, en
muy mal estado general, dos de ellos con metastasis oseas.

TABLA No. 11
Porcentaje en relacidn a los

Hallazgos de Anatomia Patolagica

No. CASOS  PORCENTAJE

Opacificacion de la cornea 14 35%
Opacificacion del cristaline 9 23%
Necrosis 9 23%
Zonas hemorragicas 9 23%
invasién del tumor a cdmara

anterior y posterior 7 17%
Destruccion completa del

globo ocular 5 12%
Invasion del vitreo 5 12%
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Invasion de la camara posterior 4 10%
Péerdidas de las estructures nor=

males 4 10%
Calcificaciones 4 10%
Destruccion del cirstalino 3 7%
Invasion del iris 3 7%
Invasion de la esclera 2 5%
Invasion de la camara anterior 2 5%
Invasion a tejidos periorbitarios 2 5%
Presencia de rosetas 2 5%
Desprendimiento de reting 1 2%
Invasion a la coroides 1 2%
Atrofia del globo ocular i 2%
Reaccion inflamatoria aguda 1 2%

No puede hacerse una tabla sobre la mortalidad pues nin
guno de los pcmenres de la presente serie murié en el Hospital,
pero la mayoria de ellos (32) egresaron del Hospital apeticién
de los padres, casi fodos en pésimas condiciones generales;
tres continuaron llegando a control después del tratamiento
dado en el Hospital, pero no por un periodo mayor de seis me-
ses y hasta entonces todos estaban bien. De cuatro casos no
se sabe nada pues el expediente estaba incompleto.
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CONCLUSIONES

En Guatemala los nifios con retinoblastoma son llevados al
Hospital cuando ya el tumor se encuenira en estadio avan
zado, es decir, cuando ya hay proptosis (motivo de con-
sulta en el 51% de los casos), de alli que la edad prome-
dio en que se haga el diagnéstico sea entre los 3 y 4 afios
de edad (16 meses en los Estados Unidos) lo que logica—
mente repercute grandemente en el pronostico.

El tumor afecta por igual a ambos sexos.

Los casos unilaterales predominan significativamente.
Los tumores bilaterales representaron Onicamente el 5%
de los casos, en contraste con series extranjeras en que -
se reporta 25~35% de los casos.

Todos los pacientes estudiados fueron casos de retinoblas-
toma esporadico, en ninguno de ellos se encontrd historia
familiar. En la literatura consultada se reporta un 4-6%
de casos hereditarios.

En el 39% de los casos habia antecedentes de infecciones
oculares, podria esto tener alguna importancia para la
etiologia del tumor? Por patologia solo el 2% tenia in-
flamacién, esto sugiere que hubo infeccion previa o que
es parte del comportamiento tumoral dar apariencia infla
maforia? a

De los 3% casos se enconfraron tres con problema de retfra
so mental asociade, pero desafortunadamente en ningunc
de ellos se hizo estudio cromosdmico, lo que plantea la
incognita de si alguno de ellos pudiera corresponder al
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10.

11.

sindrome que resulta de alteraciones en la estructura del
cromosoma 13 y en el gue se reporta una alta incidencia
de retinoblastoma.

El fratamiento empleado fue predominantemente quirdrgi=-
co, enucleacién unilateral especificamente, y se adminis
tré radiumterapia en aquellos en que el informe de Anato
mia Patoldgica referia invasién del nervio éptico. Es de
cir, en el 80% de los casos se hizo enucleacion. -

El 20% de los pacientes presenté recurrencia del tumor
en la érbita, de los cuales, mas de la mitad tenian ade-
mds metastasis. Solo un 5% presento metastasis sin recu-
rrencia del tumor en la orbita. Estas cifras sugieren una
vez més que el pronostico en nuestro medio es ain  muy
desfavorable.

No se pueden hacer conclusiones 6 correlociones entre
tratamiento instituido y la sobrevida, ya que no se obtu=-
vo clinicamente una clasificacion previa, ni hubo estan-
darizacidén en la dosis de radiumterapia y quimioterapia,
ademds de que ningln nifio se siguio mas alla de los seis
meses después de instituido el fratamiento.

7% de los casos presentaba retraso mental lo que podria
indicarnos una relacidn con anomalias cromosémicas o que
representa un "marcador " que nos haga estar atentos que
nifios con reiraso mental pueden desarrollar retinoblasto-
ma.

Por patelogia se detectaron calcificaciones en el 10% de

los casos y por rayos X ninguno, lo que sugiere una pobre
técnica radiolégica en nuestro medio.
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13.

En los Gltimos afios se han suscitado cambios dramaticos
en el tratamiento de fumores en el nifio, sobre todo en el
retinoblastoma. Esto solo se ha logrado si el nifio con en
fermedad maligna es tratado con terapia intensiva por un
equipo coordinado con suficiente experiencia en el mane
jo de nifios con cancer, si es asi, mas del 50% de los ni
fios que sufren estas enfermedades se curan y en el caso -
especifico del retinoblastoma es un 85% para todos los
grupos, de acuerdo a la clasificacion de la pagina 12.
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RECOMENDACIONES

Instruir a la poblacién en general sobre los hallazgos ini-
ciales de la neoplasia y la importancia del diagndstico
tfemprano.

Instruir a los padres de los pacientes afectados sobre la
posibilidad (4-6%) que tienen de tener ofro hijo con re-
tinoblastoma, a pesar de que no se pudo demostrar tenden
cia familiar en ninguno de los casos, creando una unidod
de consejo genético.

Efectuar estudios de médula 6sea, radiografia de huesos
largos, créneo y orbita en todos aquellos pucientes en
quienes se sospeche retinoblastoma a fin de detectar me-
tastasis tempranas, haciendo un protocolo para el Depar-
tamento de Oftalmologia.

Hacer radiografia de la orbita con técnica especial para
detectar calcificaciones, alargamiento del foramen dpti-
co y de toda la érbita, y cambios esteopordticos de las
paredes.

Crear una unidad especializada para el diagnéstico y tfra
tamiente de retinoblastoma, ya que éste es uno de los tu=
mores que responde satisfactoriamente o la terapic y con
alta sobrevida en ofros paises, en donde los nifios son ma
nejados por un equipo con experiencic en fumores. -

Practicar examen oftalmoscépico por médico especializa=

do en todo nifio que presente estrabismo, pérdida de la vi
sion o reflejo pupilar blanco.
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10.

Crear un profocolo que ayude o una mejor investigacion
y seguimiento de los pacienfes con retinoblastoma y po-
der asi sacar estadisticas de valor sobre la sobrevida de
esta entidad pafelégica en nuestro medio.

Mantener bajo conirol periadico, por todo el tiempo ne-
cesario, a aquellos pacientes que sobrevivan a la  enfer-
medad.

Insistir en que el Departamento de Patologia clasifique el
tumor de acuerdo con tipo de células, invasion o no del
nervio optico, formacion de rosetas, dreas de calcifica—
cidén en dreas de necrosis, esfo para mas tarde hacer una
correlacion histopatoldgica y sobrevida.

Procurar que se escriba en la papeleta del paciente todos
los hallazgos de historia clinica examen fisico, antece-
dentes familiares y médicos, ya que son de gran ayuda pa
ra el diagnostico y tratamiento.
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