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CAPITULO I

INTRODUCCTION

El RETINOBLASTOMA es el tumor intraocular maligno més
comin de la infancia y se deriva de cambios malignos de los
fotoreceptores; tiene una incidencia de uno en cada 18,000 a
50,000 nacimientos y se diagnostica en promedio a los 18
meses de edad. En cuanto a su origen, s8e ha propuesto la
base genética. Su forma de presentacién clinica varia, desde
lesiones tempranas como alteraciones visuales y estrabismo,
hasta lesiones avanzadas como proptosis v metdstasis;
Eeneralmente el nifio es llevado al médico por leucocoria gque
s un signo de lesidén moderada. El tratamiento se basa en la
forma de presentacién: unilateral, bilateral v/o con
metédstasis. El pronéstico es hacia la resolucién total,
slempre y cuando el diagnéstico v el tratamiento sea
temprano.

Se realizé un estudio retrospectivo, tomando nuave afios
para obtener informacién significativa; con el fin de
determinar las caracteristicas clinicas v epidemiolégicas de
los pacientes con RETINOBLASTOMA en el Hoapital Rodolfo
Robles V. de 1la Ciudad de Guatemala; se obtuvo 21 casos
nuevos durante los afios 1988 a 19968, de los cuales se
excluyeron dos. Del estudio efectuado, se encontrd gque el
diagnéstico se realizdé al afio de edad en un 42.1% y la forma
de presentacién fue en su mayoria wunilateral con un 73.68%.
De los 19 casos, tres fueron referidos al Hospital Roosevelt
por ser avanzados, necesitando ademés de cirugia,
quimioterapia y radioterapia; v ocho abandonaron el
tratamiento, acudiendo generalmente solo a la primera
consulta, siendo una limitante para obtener informacién en
cuanto a complicaciones, pronéstico ¥y calidad de wvida de
estos pacientes.



CAPITULO II
DELIMITACION DEL PROBLEMA

El globo ocular es8 el 6rgano de la visién, su forma es
esférica vy pesa de slete a ocho gramos; anatémicamente, se
compone de una -pared y un contenido, constando este ultimo
del cristalino, humor acuoso ¥ cuerpo vitreo. La pared estéd
formada por tres membranas concéntricas, siendo eastas:

- La externa: constituida por la esclerédtica y la cérnea

- La media: el tracto uveal

- La interna: la retina, la cual es de naturaleza
nerviosa. (22)

La retina se origina en el desarrollo embrionario
temprano a partir de una evaginecidén bilateral del
prosencéfalo e histolbgicamente, conata de diez capas
paralelas.(8); es una membrana delgada y transparente y se
divide en dos partes princlpales:

- Anterior: conocida como retina ciliar

- Posterior: que es la retina propiamente dicha

Consta de dos capas: externa e interna, localizéndose en
esta Gltima la papila y la mancha amarilia. (22}

&

Existen patologias gue afectan ls retina exclusivamente,
pudléndose detectar éstas durante la infancia y nifiez: entre
ellas puede mencionarse: la retinopatia del prematuroc,
retinitis pigmentosa, enfermedad de Stargardt, retinosquisie,
RETINOELASTCMA, entre otros.(l) El RETINOBLASTOMA es un
tumor intraoccular gque se deriva de cambios malignos de los
fotoreceptores; a nivel celular, el grado de diferenciacién
va desde anaplazia, a la formecidén de estructurss en forma de

' rosetas, las cuales gon un intentc primitivo a la

diferenciacién en fotoreceptores.(21)(25) BSe caracteriza por
afectar a los nifios menores de cinco afios, siendo este tumor
el mds comlin en ellos.(16}(21)(28): se han reportado casocs en
racientes arriba de los 50 afics.(28) Presenta una incidencia
de uno en 18,000 nacimientos u once casos por cada millén de
niffios (1)(28), provocando en la mayoria de los pacientes
afectados, pérdida de la vigién Ilrreversible v otras
complicaclones asocladas tantoc a lea enfermedad de base, como
secundarias al tratamiento médico v aquirtrgico como por
ejemplo: osteosarcoma, catarata, desprendimiento de retina,
etc... Lo anterior, ha provocado un gran impacto dentro de
la familia a la cual pertenecen ¥ a la sociedad misma.
Hathivat, et al menciona que con manedo v tratamiento
adecuado, se han obtenido vresultados positivos con cirugia,
radioterapia o quimioterapia, por lo gue se ha hecho énfasis
que el RETINOBLASTOMA es una enfermedad curable, g1 el
diagnéatico es tempranc.(14)
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En Guatemala, =e han realizado pocos estudlos acerca de
eate tumor. Existen revisiones de casos que tienen una medis
de haberlos hechos de 10 afios (4)(5)(28) vy en 1994 ge enfocd
desde el punto de vista genético (15). ?

Se hizo un estudio acerca del comportamiento actual de
esta patologia en el Hospital Rodolfo Robles V.
exclusivamente, ya gque es uno de los centros de referencia er
lo que a estos casos respecta. El estudio se hizo cor
énfasis en su epldemiologia, clinica, manejo ¥ pronéstice
Junto con calidad de vida de estos pacientes.
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CAPITULO III

JUSTIFICACION

Existen tumores que se manifiestan durante el periodo de
la infancia y adolescencia temprana excluslvamente; entre
ellos se mencionan: Sarcoma de Ewing, Tumor de Wilms, Rabdo-
miosarcoma, Neuroblastoma, Osteosarcoma v RETINOBLASTCMA.
Este wultimo, tiene una incidencia de 3.4 por cada millén de
nifios, afectando por 1igual a la raza negra y blanca.(l) La
patologia puede ser uni o bilateral, provocando en la maeyoria
de los paclentes, pérdida de la wvisién irreverslble, e

incluso la vida.

En Guatemala, se ha investigado POCO sobre
RETINOBLASTOMA, por lo que no se conoce la incidencia actual,
los antecedentes, procedencia, grupo social més afectado, ni
tampooco la sobrevida y calidad de ésta después de haber sido
diagnosticado y tratado el tumor; por lo gque fue de interés
 hacer una.revisién acerca de ello, con el fin de conocer el
comportamiento de esta enfermedad en nuestro pais, y
determinar sl existe un disgnéstico temprano, con el
propésito de aumentar la superviviencia y calidad de vida de
los nifios vy disminuir las complicaciones que pueden
presentarse en estos pacientes.
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CAPITULO IV

OBJETIVOS

General:
1.- Determinar las caracteristicas epidemiolégicas ¥
clinicas de los pacientes con diagnéstico de

RETINOBLASTOMA atendidos en la Clinica de Retina del
Hospital Rodeclfo Robles V. de la Ciludad de Guatemala en
el periodo de 1988 a 1996.

Especificos:
De los pacientes con RETINOBLASTOMA:

1.- Determinar la frecuencia en el Hospital Rodolfo Robles

2.~ Determinar la edad y el sexo més afectado.

3.- Establecer el lugar de procedencia.

4.- Establecer el nivel socioeconémico.

D= g§;§§gé2g§Té§A?xistencia de antecedentes famillares de

6.~ Determinar la existencia de antecedentes oncolégicos
familiares.

7.- Establecer la frecuencia de RETINOBLASTOMA unilateral y
bilateral.

8.~ Identificar los métodos diagnésticos més utilizados

rara confirmar el RETINOBLASTOMA.

9.- Establecer la clasificacioén de RETINOBLASTOMA mnas
utilizada.

10. Establecer el tipo de tratamiento, dependiendo de la
presentacién del tumor.

11. Identificar las complicaciones.

12. Determinar el prondstico de los paci
entes despué
haber recibido tratamiento. " Bués de
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CAPITULO V

M A R C O T E ORI C O

El RETINOBLASTOMA es el tumor intraocular maligno més
comin de la infancia (186)(21)(28) ¥ el segundo en todas las
edades, slendo el melanoma coroidal el primero(28). Se
deriva de camblos malignos de los fotoreceptores (10)(21)(25)
v es uno de los pocos tumores gque ocasionalmente sufre
regresion espontédnea(25), ésto -es dificil de explicar pero
probablemente sea resultado de un mecanismo de defensa
inmunolégica (7).

Epidemiologia:

El RETINOBLASTOMA ocurre en uno de cada 18,000 a 50,000
nacimientos, u once casos por cada millén de niffoe. No tiene
predileccidén sobre raza y sexo; se dlagnostica en un promedio
de edad de 18 meses, siendo la mayoria antes de los tres
afios. Los tumores bilaterales aparecen més tempranamente y
el segundo ojo se ve afectado en wuno de cada tres
pacientes. (1){7)(186)(28)

Origen:

-
Varios estudios apoyan la base genética de este tumor,
pero la predisposicién familiar ha sido dificil de demostrar,
va que la sobrevlda de estos pacientes a edad reproductiva es
rara (23).
Existen dos modelos de herencia:

1.- Knudson propone gue el RETINOBLASTOMA es el resultado de
dog eventos mutacionales:

a.- 81 las dos mutaclones ocurren en la misma célula
somdtica (poscigética), el resultado es un
RETINOBLASTOMA tGnico, wunifocal y wunilateral, el
cual es no heredado (28) o solo en un 20%. (23)

b.- En la forma hereditaria, la primera mutacién ocurre
en una célula germinal (precigética) y la segunda
en una c¢élula neuro-retinal somdtica, resultande
tumores miltiples: multifocal en un ojo, bilateral

0 ambos. Ocasilonalmente una generacién puede ser
galtada, y el RETINOBLASTOMA puede ser transmitido
en una forma genotipicamente anormal pero

fenotipicamente normal en un miembro de la familia.

2.- La regién del cromosoma
normal, ¥y actGa como
crecimiento celular:

13¢14 regula el desarrcllo
un anti-oncogen, inhibiendo el

06

a.—- 51 ambas regiones 13gli4 son normales, no se
desarrollard el RETINOBLASTOMA.
b.- Si uno de las dos regilones cromosomales tiene

o un punte de mutacién en
el RETINOBLASTOMA no

delecién, duplicacidn
condiciones heterocigdticas,
resultara.

c.— ©Si ambas regilones cromosdmicas tienen lo descrito
en el 1inclso b pero en condicién homocigbtica el

RETINOBLASTOMA resultara.

El tumor es heredado en una forma autos6mica recesiva a
nivel celular, a pesar de ello, se comporta clinicamente con
90% de penetrancia. 5Su forma heredada es de 40%, en donde el
90% son esporddicos y el 10¥% tienen historia familiar. Las
presentaciones unilaterales son de un 60%. (28)

Consejo Genético:

o uno o mas
habréd 40% de
del paciente,

a.- Si estédn afectados uno de los padres
hermanos del paciente con RETINOBLASTOMA,
probabilidad de que cada uno de los nifios

recliba el gen mutante y seréd probable el tumor
bilateral.
b.- El sujeto no afectado en la situacién anterior, tlene

probabilidad de 1:8 de ser portador del gen mutante,
peroc no de padecer la enfermedad.

c.— Hay 1:20 probabilidades de tener un nifio con

RETINOBLASTOMA.

d.- FEn la familia que tiene un nific afectado y no hay otros
miembros con el problema, hay 1.1 por 100 probabilidades
de afeccién de los nifios subsecuentes.(9)

Es importante hacer exémenes a los padres de los nifios
en busca de signos de una enfermedad regresiva asintoméatica,

ayudando asi a establecer el tumor heredado
genéticamente. (25) El gen de RETINOBLASTOMA implica més
riesgo de padecer otros tumores, como por ejemplo
osteosarcoma hacia los 10 afios de edad; (1) Blank et al
menciona que el ortopedista debe de tener en mente este
diagnéstico al tener wun paciente que consulte por dolor en
una extremidad y que tenga el antecedente de
RETINOBLASTOMA. (3) Ademés hay que investigar los
antecedentes oncolégicos familiares, va gue un 27% lo

presentan, silendo los carcinomas més frecuentes el cérvico-
uterino, gédstrico y mamario.(6)(13)
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Manifestacionee clinicas:

it =

2.—

S =

Segtin la forma de presentacidén se dividen en:

Lesiones tempranas:

Completamente asintomdtico, 8i las lesiones son
pequefiag en el fondo.

Dificultades visuales

Estrablsmo: presente en un 20% de los afectados,
giendo el segundo” signo mds comin (16)(23)(28);
debiéndose considerarse como RETINOBLASTOMA

hasta gue se demuestre lo contrario.  (7)

Lesiones moderadas:

Leucocoria: conocida también como reflejo de ojo
de gato: es el signo més comin, presentédndose en
la mitad o} dos tercios de los pacientes
(7)(23)(28). Generalmente gqulien lo detecta es un
miembro de la familia o el médico. Es fécilmente
detectable s1 el tumor crece en la regién macular,
a pesar de tener didmetro de 3 a 4 discos; 8l es
periférico, tendrd gque crecer de un gran tamafio
para gque el reflejo pueda ser cobservado. (7)

Pseudo-inflemacidén: semeja uveitis, endofteimitie
o panoftalmitis con o =sin pseudo-hipopién. Esta
forma de rresentacidn puede demorar el
diagnéetico, trayendo consecuencias fatalez (18);
igual que el estrabismoc, debe de consliderarse como
RETINCGBLASTOMA hasta que se demuestre lo
contrario. La inflamacidén local no eignifica
necesariamente extensidén del tumor a ese nivel
(28) v es producida por necrosis ¢ hemorragia del
tumor (7).

Rubeosis Iris: o neovascularizacién del iris. la
cual es producida por obstruccién wvenosa en el
segmento posterior (7). Puede darse con hifema y/o
glaucoma secundario de dngulo cerrado.

Ptisie Bulbi (28)

Lesiones avanzadas:

Proptosise: simulando a una celulitis orbital
Metdstasis a distancia
Ambas (28)
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4,- Manifestaciones raras:
fiebre prolongada
Deaprendimiento de retina: manifestado como
midriasis unilateral (7)
Histologia:
1.- Patrones de crecimliento:
- Crecimiento multifocal en més de una reglén en la
misma retina.
- Lesiones multifocales bilaterales
- Tumores endofiticos:

Se proyectan de la retina dentro de la cavidad
witrea. La lesién es de color rosado perla ¢ blanca,
agociado a vasos sanguineos finos en su superficle.
Hay presencia de calcificaclén secundaria, el tumor
estd bien delimitado y semeja queso cottage. Mas de
un tumor se presenta en el mismo ojo.

- Tumores exofiticos:

Crecen en el espacio subretinal, elevéandose a
un desprendimiento total de la retina. Es dificil
verlo especlalmente si el vitreo estd opaco por
hemorragia.(7)(28)

2.- Rosetas: eon de dos tipos:
- Rosetas de Flexner-Wintersteiner:

Actimulos de células tumorales gue rodean un
ldmen aparentemente vacio; son una forma de
diferenciacién de fotoreceptores.

- Rosetas de Homer Wright:

Actimulos de células alineadas alrededor de

un material semejante a tela de arafia.
3.- Pseudorosetas:

AcGmulos de células tumorales gque semejan a las

rosetas.
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4,~ Fleuretes: :

Son grupos de células tumorales gue estén agrupados
en forma de flor, evidenciando claramente diferenciacién
en elementos de fotoreceptores. Cuando el
RETINOBLASTOMA estd totalmente diferenciado, es llamado
Retinocitoma o Retinoma. (28)

5.~ Otras formas de presentacién histolégica:

- Tumores con é&reas de necrosis, producida por
isguemia del tumor o  respuesta inmunolégica del
huéeped al tumor (25); 81 es total, puede permitir
regresién completa ¥y esponténea.

- Calcificacidn

- Arecas baséfilas alrededor de vasos sanguineos

- Forma infiltrante y difusa (2Z8)

Diagnéstico:

Generalmente se realiza con oftalmosceopio indirecto con

la pupila dilatada ampliasmente (midriasis completa) en ambos

ojos,

para evitar que los tumores gque c¢recen anterior al

ecuador no sBe observen. (89)

Ayudas diagndsticas:

Sl

Ultrasonido:

Demuestra la presencia de calcificaciones, las
cuales son eignoe patognoménicos del RETINOBLASTOMA,
Junto con las slembras vitreas; ocurren comunmente en
dreasg de necrosis del tumor. (7)(25)

Tomografia Axial Computarizada (TAC):
Demuestra calcificacién, invasidn al nervio éptico,
glandula pineal, 6rbita o S.N.C.

Resonancia Magnética:

Determina la extenslén del tumor en la porcidn
intracanalicular del nervio éptico, slembras
subaracnoideas e invasioén cerebral. Es 1@til para
determinar la diseminacidén extraccular después de la
radlaciédn y quimioterapia.

Rayoe X del globo ocular:
Determina si hay calecificacidn.
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Parecentesis del humor acuoso:

Util para realizar pruebas enzimaticas v
citolégicas, entre ellas: deshidrogenasa ldctica en
donde mayor de uno, sugiere RETINOBLASTOMA; el
procedimiento tiene rilesgo de diseminar el tumor fuera

del ojo. (9)
Antigeno carcinoembrionario

ELIGA:
Util para excluir toxocariasis.

Biopsia con aguja fina: .

Se realiza cuando existe RETINOBLASTOMA metastésico
o primario, en el cual las pruebas no invaelivas son
inconclusas.

Aspiraci6n de médula dsea y puncidén lumbar:
Por evidencia de metdstasis.

Anglografia con fluoresceina:
En tumor recurrente con tratamiento incierto. (23)

Clasificacién de RETINOBLASTOMA:

A =

Clasificacién de Reese-Ellsworth:

Grupo I Muy favorable

1.- Tumor soclitario menor de cuatro discos de didmetro
en el ecuador o detréds de él.

2.—- Tumores miltiples, menores de cuatro discos de
didmetro en el ecuador o detréas de él.

Grupo II Favorable

1.- Tumor solitarioc de cuatro a diez discos de diametro
en el ecuador o detrds de é1.

2.- Tumores mualtiples de cuatro a diez discos de
didmetro, detrds del ecuador.

Grupo III Dudoso

1.- Cualguier lesién por delante del ecuador.

2.~ Tumor solitario mayor de diez discog de diémetro

por detrds del ecuador.

Grupo IV No favorable

1.~ Tumores miltiples, algunos mayores de diez discos
de didmetro.

2.- Cualguier lesién extendida por delante de la

ore serrata

Grupo V Muv desfavorable

1.- Tumores masivos afectando a més de la mitad de la
retina.

2.- Siembras en humor vitreo. (10)(23)
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B.- Clasificacién de Sutter-Hopping:

Hallazgos Punteo
1.- No. de tumores

Unifocal 1T

Multifocal 1.4

Tumor completo Ted
2.— Tamafio del tumor

Menor de 4 discos 0.9

4 a 10 discos 0.6

Mayor de 10 discos 2.9

Mayor de la mitad de

la retina 6.7
3.~ Desprendimiento retinal

Total 6.4

Local 4.2

Ninguno 1.4
4.~ Siembras vitreas

-

Difusa 2.5

Local T:8

Ninguno 1.5
5.~ 8Sitio del tumor

180locolcon?2o0d4 2.3

2 solo o 2 con 4 2.1

3 s0lo 0 3 con 1,2, o 4 1.6

4 solo 1.0

5 solo o 5 con 1,2,3, o 4 Fu O

Interpretacidén

1 Cerca del disco

2 Macula

3 Ora Serrata

4 Otros tumores

5 No localizable
Clasificacién Puntec Pronéstico % 0Jo salvado
Grupo 1 0al Muy Favorable 93%
Grupo 2 2 a6 Favorable 69%
Grupo 3 7 =13 No favorable 26%
Grupo 4 14-29 Muy desfavorable 10%
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Clasgificacién Clinico-Patolégica:

Estadio I

Tumor unifocal o multifocal circunscrito a la retina

A. Ocupando un cuarto o menos
B. Ocupando dos cuartos o menos
C. Ocupando més del 50% de la superficie retiniana

Estadio II

Tumor unifocal o multifocal confinado al globo ocular

Con compromiso del vitreo

Extensidén del nervio éptico
Extensidén de la coroldes

Extensidén de coroldes y nervio éptico
Extensién a veclndad

moam>

Estadio IIT

Extensidn atrds del nervio éptico (incluye extensidn
subarscnoidea) )

Extensidén a la esclera o contenido orbitario
Exteneidén a coroides y atrds del nervio é6ptico
(incluye extensidn a aracnoides)

Extensién a esclera, contenido orbitario y atris

del nervio értico (incluye extensidn subaracnoidea)

v om »

Estadio IV

Metdstasis a distancia
A. Extensién a través del nervio éptico y cerebro

B. Metdstasie a médula 6sea y tejidos blandos
C. Metdstasis a huesos (12)
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Diagnésticos Diferenciales:

Clagificacién de los diagnésticos

L~

Si el tumor se visualiza con oftalmoscopio indirecto:

Astrocitoma Retinal:
Es un hamartoma gque generalmente no neceglta

tratamiento.

a través de ultrasonido. (24)

Granuloma Toxocara: 5
Es diagnéstico de RETINOBLASTOMA endofitico.(7) se
diferencla por la edad de presentacién y la clinica.(18)

Las lesiones

oculares més comunes son:

se diferencia del RETINOBLASTOMA

un cuadro de

endoftalmitls crénica, granuloma periférico y granuloma
posterior.

Esclerosis tuberosa (7)

Condiciocnes hereditarias

Enfernedad de Norrie
Incontinencia plgmenti

Desarrolloc anormal

Vitreo primario hiper-
plédsico persistente
Digplasia retinal
Sindrome de Morning
Gléry

Desordenes inflamatorios

Toxocariasis ocular
Retinitis por CMV
congénito

Uveo-retinitis periférica

Celulitis orbital

Tumores

Hamartoma astrocitico
retinal

Hemangioma coroidal
Hamartoma combinado
Leucemia
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diferenciales

Retinesquisis Juvenil
Retinopatia-Vitrea .
exudativa

Catarata ccngénita
Coloboma

Pliegue retinal
congénito

Opacidad corneal
congénita

Toxoplasmosis congénito
Retinitis por herpes
simple

Endoftalmitia
metastasica

Medulo-epitelioma
Glioneuroma
Hemangioma capilar
retinal

5.— Miscelénea
- Enfermedad de Coats — Hemorragia vitrea
- Retinopatia del prematuro
- Trauma ocular perforado (28)

Tratamiento:

1.— Enucleaciédn:

Es el tratamiento de primera eleccién por més de

100 afios. Las indicaciones son ojos que no perciben
luz, caebeza del nervio 6ptico no visible. Debe de
obtenerse por lo menos 10 mm de nervio, va que Bl es
menor de 5, aumenta riesgo de metdstasis. (23). Segun
la clasificacién de Reese-Ellsworth, el grupc IV o V =e
incluye en este tratamiento si1 el tumor es unilateral.
(7)(10); 8i el tumor es bilateral, raramente esatd
indicada la enucleacién de ambos ojos, generalmente el
ojo con enfermedad avanzada se enuclea, mientras que el
menos afectado se le da tratamiento médico. (7)(10)

2.- Radioterapis Externa:

Se utiliza principalmente para tumores medianos

o grandes, administrando de 3500 a 4500 rads. Se dan
dogis diarias de 2000 o alternas de 4000. La desventaja
de este tratamiento es gue predispone al paciente a
tumores secundarios como osateosarcoma, neoplasias de
tejidos blandos y céncer de la piel. (23). El 75% de
las neoplasias malignas secundarlas ocurren en &reas
irradiadas; como ejemplo, Jiménez v colaboradores
encontraron un histiocitoma fibroso maligno de la é&rbita
en un paciente gue recibidé tratamiento por un
RETINOBLASTOMA bilateral. (17)
Otras complicaciones gue se producen son:
- Cataratas
- THRetraso del crecimiento orbital
~ Convulsiones

3.~ Radiacién con placas de cobalto:

Se utiliza en tumores pequefios o mediancs (grupo I,
IT v IIT de Reese-Ellsworth) y quienes no responden a
irradiacion externa. Es 10til cuando la localizacién
periférica es demasiado grande o extensa para tratar con
crioterapia. La desventaja es gue los anexos oculares
reciben altas dosls de radlacién. Recientemente se han
utilizado placas de 1lodo 125 que admiten fotones de baja
energia, colocéndose en la superficie externa, haciendo
gue la dosis que se recibe, sea peguefia. (23)
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Crioterapla:

Su principio ee gue coristales de hlelo destruyen
directamente las células tumorales, romplendo la
membrana celular. Es 1Gtil en controlar enfermedad

local, anterior al ecuador, cuando el tumor estd
confinado a la retina senesorial y a la periferis o cerca
de la ora serrata.

Complicacicnes:

- Hemorragia vitrea

- Liguido subretinal

- Agudero retinal

- Desprendimliento de retina

- Adherencias a la orilla del tumor

_  Atrofla escleral, con formacién de pseudocoloboma de
esclera

Contraindicaciones:

- Siembras vitreas significantes

-~ Tumores mayores de 5 mm de didmetro y mayvor de 2 a 3
mm de grosor

- Lesiones posterior el ecuador (23)

Fotocoagulaclén:

Es efectivo en el tratemiento de RETINOBLASTOMA
posterior pequefio; se usa poco ya gue destruye la retina
normal gue lo rodea.

Indicaciones:

- Tumores igual o menor de 3 a 4 mm de didmetro y 1 a 2
mm ‘de grosor.

- Tumores delimitados a la retina sensorial.

- Tumores que no se han roto en el vitreo (con mirgenes
bien delimitados en la anglografia con fluoresceina).

Contraindicaciones:

- GSiembras en humor vitreo

- Tumores mayores de 3.5 mm de didmetro y 3 mm de
grosor. (23)

Quimioterapia:
Su uso es controversial:
&.—- Quimioterapia de acuerdo al estadio clinico-
patolédgico
16

Quimioteraplia Sistémica
Estadic I ¥ II

clclofosfamida 300 mg/m* IV semanalmente por 6 seguido de
ciclofosfamida 200 mg/m* IV semanalmente por 42
vineristina 1.5 mg/m* IV semanalmente seguldo por
vincristina 1 mg/m?IV semanalmente por 42

Estadio III

ciclofosfamida 300 mg/m* IV semanalmente por 52
vincristina 1.5 mg/m" IV semanalmente por 52
gdriamicina (doxorrubicina) 60 mg/m* IV mensualmente por

Estadio IV

ciclofosfamida 150 mg/m*oral d 1 a 7
Ariamicina 35 mg/m* IV d 8
Cisplatinioc 90 mg/nf IV d 24

VM 26 100 mg/m* IV d 26

Se replite el ciclo tres semanas despues por 6 ciclos

Quimioterapia intratecal (semanalmente por 6 con dosis de
acuerdo a la edad)

Metrotexate: 12 mg mayor o igual a 3 afios
10 mg de dos a trea afics
B8 mg de uno a dos afics
Dexametasona 10 mg
Arabindsido de citosina 40 mg/m* (12}

b.- Protocolo del INCAN Guatemala

Medicamentos Dogis indicadas Via Dias de Tratamiento
Vincristinaxx 50 mg/kg 6

1.5 mg/m?* Iv primero
ciclofosfamida 20 mg/kg IV ‘ primero
adriamicinax 2 mg/ks v primero

* la dosis de adriamicina serd de B ciclos en total
*% la dosis media en nifios es de 0.5 mg de vincristina

El ciclo se repetird cada 3 semanas por 15 ciclos.

En estadios I y II, no tomado el nervio 6ptico, se dard
Unicamente vincristina y ciclofosfamida. En estadio III y IV
cuando el nervio estd tomado, se le agrega adriamicina.(20)
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Pronéstico:

Correlacién histolégica:

Otros criterios de pronéstico:

La mortalidad es de un 15 a 20%.
Factores de riesgo para desarrollar metdstasls:

En lo que respecta al resultado de la visién después de
haber recibido tratamiento con radioterapla externa, Weis et
al hiciercn un eatudio, en donde los pacientes con
RETINOBLASTOMA macular, tuvieron una visién favorable; pero
la agudeza visuval va a depender del tamafio del tumor y la
afectacién de la févea. Los pacientes con ambos ojos
afectados, tienen mayor predisposicidén de pérdida visual por
ambliopia. (27) En los pacientes con afectacién bilateral y
gue se les realizd enucleacidén, Zygulska refiere que de un
estudio con 52 nifios, 45% murieron por enfermedad
metastdsica, 1% tienen retraso mental ¥y el resto son
atendidos en escuelas especiales para encontrarles un lugar
en la sociedad. (Z29) )

Invasién del nervic éptico més alld del punto de
trangeccldn gquirirgica: riesgo de metédstasis de 67% a los
cinco afics.

Invasidén del nervic Optico pero no en el punto de
transeccidédn quirdrglca: riesgo de metéstasis de 13% a los
cinco afios.

Invasldn de la coroldes: riesgo de metdstasis de 8% a los
cinco afios.

Enucleacién del globo ocular por mds de 120 dias después
de haber hecho el diagnéstico: riesgo de metéstasis de 4%
a los clneco afios.

- RETINOBLASTOMA metastésico:

Los mcdos de extensién son:

Si el tumecr tiene abundantes rosetas de Flexner
Wintersteiner tiene € wveces mejor pronéstico de los

Diseminacién local:
Duane menciona que se da porgque el coldgeno y

tumores que no las tienen. o el estroma vascular del RETINOBLASTOMA es desarrollado
pobremente y porgue las células son no cohesivas (7)
Un tumor completamente diferenciado, tiene meJjor Puede darse:

pronéstico que los ne diferenciados.

1.- Anteriormente por siembras dentro del wvitreo vy

humor acuoso:

- Simula hipopidn

- 81 hay depésitos en iris y angulo de cémara
anterior: se menifiesta como glaucoma de dngulo

51 la invesidén coroidal es masiva, la mortalidad es de 60%

Cuando el nervic 6ptlco no estd invadido, la mortalidad ee
de 8%:

* B1 éstd invadido pero no involucra a la lédmina cribosa, abierto.
la mortalidad es de 10%
* 51 estd Invadido, involucrando a la lémina cribosa, la 2.- Posteriormente por extensién directa del espacilo

mortalidad es de 29%

¥ £5i la invasitén estd mée alléd de la lamina cribosa, pero
no en el miargen quirGrgico, la mortalidad es de 42%

# 51 la invasién es en la linea de transeccién o en el
runto posterior de salida de los vasose retinales
centrales del nervio 6ptico, la mortalidad es de 67%

retinal-subneural:

- Después de la invasién a la coroides, el tumor
tiene acceso a la circulacidén sistémica.

- 81 se disemina en el nervio éptico, el tumor
tiene acceso al espaclo subaracnoideoc, a través
de los wvasoa centrales de la retina. (28)
Gimblett menciona que debe de hacerse citologia
de LCR para excluir metéstasis, ya que el manejo

La rubeosis iridis es signo de mal pronéstico. ¥ profoanice de §o8 pasibhten cambi&frf%1)

e -

El pronéstico clinico va estar determinado por la Bxlamnsion e G

localizacién y temafio del tumor. (28) 4.- Metdstasis:

Por via hematbdgena, linfdtica o directa.
(7)(28)
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El inicio de la enfermedad metastdsica varia, pero la
mayoria es a los tres afios. Los signos clinicos incluyen:
deterioro neurclégico, masa orbital o corporal, anemia; entre
los sintomas se mencionan snorexia, pérdida de peso, vomltos
y cefalea.

El manejo de estos paclentes consiste en:
— Evaluacién médica

_  TAC de contraste de 6rbita y créneo
Anélisis de LCR y

- Biopsia de médula Gsea

- Resonancia magnética

El tratamiento consiste en quimioterapla; la
radioterapisa es paliativa y se administra si la enfermedad
local es sintomdtica, se adminlstra créneo-espinal si1 las
meninges estdn involucradas. La sobrevida después del
diagnéatico varia de 6 a 12 meses. (23)

RETINOBLASTOMA trilateral: (Pinealoblastoma)

Es un tumor intracraneal en la regién de la gléndula
pineal en asociacién con RETINOBLASTOMA; es definido tambilén
como tumor Ilntracraneal de la linea media en presencila de
RETINOBLASTOMA bilaterml. Se da en 10%¥ de los que tienen
historia familiar de RETINOBLASTOMA. Histoléglcamente es
idéntico al meduloblastoma que se encuentra en la fosa
posterior, con diferencia que es més vascular. Esta
asociscién ocurre en 2 a 6%, siendo la mayoria bilateral,
aungue se han reportado dos casos unilaterales. La edad
promedio del diagnéstico, segin un estudio realizado por
Blach et al fue de 3 meses, siendo por consiguiente més
temprano gue los pacientes afectados por
RETINOBLASTOMA, (2)(23)

Los signoes y sintomas clinicos 8son: fiebre, vémitos,
irritacién meningea, convulasiones, cefales, paplledema
bilateral e hidrocefalia. El diagnéstico se reallza con
tomografia, demostrando la masa celar o} supracelar

parcialmente calcificada. El tratamiento de estos tumores no
es exitoso; se ha empleado cirugia, auimioterapia ¥
radioterapla. Los nuevos tratamientos bajo estudlo son:

- Hipertermia con léser local

- Quimicterapla local con azogulnone
- Terapia fotodindmica

- Interferén (23)
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CAPITULO VI
M ET O D OL O G I A

Tipo de Estudio:

Retrospectivo, descriptivo, transversal, aplicado.

Seleccidn del objeto de estudio:

Expedientes de los pacientes con RETINOBLASTOMA

diagnosticados y manejados en la Clinica de Retina del
Hospital Rodolfo Robles V. durante los afios de 1988-18996.

Poblacién:

Expedientes de los pacientes con RETINOBLASTCMA

diagnosticados en los afios de 1988-1996; siendo éstos
de 21.

Sujetos de estudio:

d.l.

Criterios de inclusioén:

Se incluyé los expedientes de los pacientes
que fueron referidos de otros centros de atenclén
con impresién clinica de RETINOBLASTOMA al Hospital
Rodolfo Robles V. y a todo paciente diagnosticado
y/0 manejado en la Clinica de Retina del HRRV
durante los afios de 1988-1986; asi mismo, Be
incluyé a los pacientes ya descritos que fueron
referidos del HRRV a otros centros para completar
su tratamiento, pero slempre v cuando au
seguimiento fuera en esta institucidn.

Criterios de Exclusidn:

Se excluyé a los pacientes que recibieron
tratamiento inicial en otro hospital gue no fuera
el HRRV, a pesar que tuvieran seguimiento en la
Clinica de Retina del HRRV.
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Variables:

FRECUENCIA DE CAB0S:

Definicibén Conceptual: nimero de veces gque ocurre
un fendmeno en una unidad de tiempo.

Definicién Operacional: ntmero de pacientes con
RETINOBLASTOMA en un periodo establecido (1988-
1898).

Tipo: nominal.

EDAD:

Definicién Conceptual: transcurrido desde
el nacimiento.
Definicién Operacional:
diagnostica el tumor.
Tipo: ordinal.

tiempo

memento en que se

.Unidad de medida: menor de 1, 1,2,3,4,5.

SEXO:

Definicién Conceptual: distincién basica oue se
encuentra en la mayor parte de animales y plantas,
basadas en el tipo de gametoa producldos por el
individuo.

Definicién operacional: si el paclente es hombre o
mujer.

Tipo: nominal.

Unidad de medida: femenine, masculino.

LUGAR DE PROCEDENCIA:

Definicién Conceptusl: origen de una persocna.
Definicién Operacional: departamento, muniecipio,
aldea o caserioc en donde vive el paciente.

Tipo: nominal.
Unidad de medida:
caserio.

departamento, municipio, aldea,

NIVEL SOCIO-ECONOMICO:
Definicién Conceptual: valoracién cuantitativa y

objetiva de la manera de vivir de un grupo sccial
en términos econémicos.
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e.8.

Definicién Operacional: estrato social del paclente
dado por loe recursos econdtmicos de la familia;
evidenciados por las caracterigticas de la
vivienda, ingreso mensual y nimero de hijos
(informacién del departemente de Servicio Social).

Tipo: nominal.
Unidad de medida: clase pobre, media, media-alta,
alta.

ANTECEDENTE FAMILIAR:

Definicién Conceptual: hecho anterior en la
familia que sirve para Jjuzgar hechos posteriores.
Definicidén Operacicnal: pregencila de
RETINOBLASTOMA en los familiares del paciente.
Tipo: nominal.

Unidad de medida: no, =1, guién.

ANTECEDENTE ONCOLOGICO FAMILIAR:

Definicidén Conceptual: padecimiento de tumores en
la familia de determinado individuo.

Definicién Operacicnal: presencia de cualguier
tipo de cdncer en los familiares del paciente con
RETINOBLASTOMA.

Tipo: nominal.

Unided de medida: no, si, quién.

QJ0 AFECTADO:
Definicién Conceptual:
Definicidén Operacional:
RETINOBLASTOMA.
Tipo: mnominal.
Unidad de medida:

odo enfermo.
ojo en donde se detecta el

derecho, lzguierdo, bilateral.

METODOS DIAGNOSTICOS:

procedimientos, exdmenes o
para diferenciar una

Defincidén Conceptual:
técnicas gque 8se realizan
enfermedad de otra.
Definicién Operacional: exdmenes que 8e realizan
en el paciente para confirmar la impresién clinica
de ingreso.

Tipo: nominal.

Unidad de medida: ultrasonido, resonancla
magnética, antigeno carcincembrionario, niveles de
DHL en el humor acuoso, punclén lumbar, TAC, rayos
X, ELISA, investigascidén genética, asplracién de
médula ésea, otro.
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e,l10.

e.l1.

.12,

e,

13.

CLASIFICACION:

Definicién Conceptual: dileposicién sistemédtica de
entidades semejantes seglin algunas caracteristicas
diferenciales.

Definicién Operacional: caracteriasticas de
RETINOBLASTOMA, basada en la presentacién clinica:
con el propbésito de determinar el tratamiento y

prondstico.
Tipo: nominal. .
Unidad de medida: clasificacién de Reese-

Ellsworth, Sutter-Hopping, Clinico-patolégica,
Histolégilca.

TRATAMIENTO:

Definlcién Conceptual: aslistencia y culdados de
un paciente con la finalidad de combatir la
enfermedad o los trastornos.

Definieclén Operacicnal: medidas terapetticas pava
resolver el problema de base del paciente y sus

complicaciones.

Tipo: nominal.

Unided de medida: enucleacién, quimioterapia,
radloterapia, crioterapia, fotocoagulacién,

consejo genético, otro.

COMPLICACION:

Definicién Conceptual: enfermedad (es) que
coexiste (n) con otra.

Definicidn Operacional: enfermedades que

" acompafian al RETINOBLASTOMA va sea por tener

predisposicién, por su diagnéatico tardio o por el
tratamiento.

Tipo: nominal.

Unidad de medida: pos—-operatorias, afeccidn del
otro ojo, metédstasis, osteosarcoma, infeccién,
catarata, desprendimiento de retina, hemorragia,
neoplasia de tedidos blandos, retrasc en el
crecimiento orbital, otro=s.

PRONOSTICO:

Definicién Conceptual: prroyveccidn de los
probables resultados finales del atague de una
enfermedad; posibilidad de recuperacién de una
enfermedad a Jjuzgar por la naturaleza v los
sintomas del caso.
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N

Definicidn Operacionsal: expectativa de vida,
posibilidad de recuperacién, recaida o muerte.
Tipc: nominal.

Unidad de msdida: resoclucidn parcial, resolucién
total, recidiva con metdstasis, muerte v
sobrevida.

F. Recursos:
f.1. Materiales:

£f.1.1. Econdmicos:
Cubribé transporte (incluye gasolina),
computadora y méguina de escribir junto con
sus cintas; hojas de papel bond, folders,
diskett, impresién y encuadernacién.

f.1.2. Fisicos:
- Biblioteca ¥y Archivo del HRRV
- Biblioteca del HGSJDD
- Biblioteca del INCAP
- Biblioteca del Hosp. Roosevelt
- INCAN
- Computadora
- Mé&guina de escribir

f£.2. Humanos:

- Jefes y Reslidentes de la Clinica de Retina
del HRRV.
- Personal del Archivc del HRRV

Pasos que se realizaron para la Recoleccién
de la Informacién

Se hizo y se llevd carta de autorizacién para realizar
el estudio. La carta fue dirigida a los Doctores: Fernando
Beltranena (Director), René Escobar (Director Médico) y Juan
Carlos Garcia (Coordinader), con los cargos ya desgecritos en
el Instituto de Ciencias de la Visién del HRRV. Aprobada la
carta, extendleron carta de autorizacién del uso del archivo,
firmada por el Director y Director Médico, lusgo se buascaron
las F4 de la Clinica de Retina, anotando el ntmero de las
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historias clinicas de los pacientes con RETINOBLASTOMA wviastos
en el periodo de 1588 a 1996. Con el numero de las
historias, se soliciltaron al Archivo. Posteriormente, se
obtuve la informacidén necesarla a8 través de la boleta de
recoleccidén de datos.

Con los datos obtenidos, se realizaron cuadros
y grdficas, loe cuales fueron la base para sacar conclusiones
y recomendaciones sobre el tema desarrcllado; facilitando al
lector ver la realidad de este problema.

CRONOGRAHMHA

Actividades:

1. Seleccidén del tema.

2 Eleccién del asesgor y revisor.

3. acoleccién de material bilbliografico. i

4, Elaboracién del proyecto conjuntamente con el asesor y
revisor.

5. Aprobacién del proyvecto por el HRRV, Junto con

autorizacidn para realizar el eatudio en esta

institucidn.

6. Correccltén y aprobacién del proyecto por el CICS.

153 Digefic de la boleta de recoleccldn de datos.

8. Recopllacidén de la informacién.

9. Procesamiento de datos, elaboracién de cuadros y
gréficas.

10. Anédlisis y discusién de resultados.

11. Elaboracién de conclusiones, recomendaciones y resumen.
12. Presgentacién del informe final para correcciones.

13. Aprobacién del informe final.

14, Impresién del informe final y trédmltes administrativos.
15. Exémen pGblico.
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2 X
3 X X X X
4 X X X
5 X X
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8 XX XX XX XY XX
9 XX XX
10 X XX
11 XX XX
12 X
i3 XX
14 XX XX XX
15 XX
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Semanag de Trabadoc
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CAPITULO VII
_ Cuadro No. 1
EDAD NUMERO PORCENTAJE
Menor de 1 afio 2 10.5%
1 afio 8 42.1%
2 afios 2 10.5%
3 afios 6 31.6%
4 afios 1 5.3%
TOTAL 19 100.0%
PRESENTACION DE RESULTADOS
Cuadro No. 2
-
Y CLINICAS DE
RN ERESTLCES g§%¥§g£gkggéggs SEXO NUMERO PORCENTAJE
Femenino 11 57.9%
Masculino 8 42.1%
de
. dientes de pacientes con RETINOBLASTOMA
Fuente Eggg a 1996 del Hospifal Rodolfo Robles V. TOTAL 19 , 100. 0%
Cuadro No. 3
LUGAR DE
PROCEDENCIA NUMERO PORCENTAJE
Capital 9 47 .2%
Departamento 10 52.8%
TOTAL 19 100.0%
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Cuadro No. 4

NIVEL SOCIO-

ECONCOMICO NUMERO PORCENTAJE

Pobre 15 78.9%

Media badja 4 21.1%

TOTAL 19 100.0%
Cuadro No. 5

ANTECEDENTES

FAMILIARES NUMERO PORCENTAJE

Si 0 0.0%

No 19 100.0%

TOTAL 19 100.0%
Cuadro Neo. 6

A. ONCOLOGICOS

FAMILIARES NUMERO PORCENTAJE

ol 0 0.0%

No 19 100.0%

TOTAL 18 100.0%
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Cuadro No. 7

METODOS
DIAGNOSTICOS NUMERO PORCENTAJE
Ultrasonido 3] 26.3%
TAC Cerebral 1 5.3%
Usg, RX 4 21.0%
Usg, BRx y TAC 1 5.3%
Usg, TAC, AO 1 5.3%
Usg, RX, TAC, RM 3. 5.3%
Solo elinica 2 10.5%
No se realizé por
abandono de tx. 4 21.0%
TOTAL 19 100.0%
Cuadro No. B
0JO AFECTADO NUMERQ PORCENTAJE
Derecho 9 47 . 4%
Izguierdo 5 26.3%
Bilateral 5 26.3%
TOTAL 19 100.0%
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Cuadro No. 8
CLASIFICACION DE
RETINOBLASTOMA NUMERO PORCENTAJE
Reese-Ellsworth o 0.0%
Sutter-Hopping 0 0.0%
Clinico-patolégica 0 0.0%
Histolégica 3] 286.3%
No descrito 3 15.8%
Fue referido 3 15.8%
Abandoné Tx. 8 42.1%
TOTAL 19 100.0%
>
Cuadro No. 10
TRATAMIENTO NUMERO PORCENTAJE
Enucleacién 6 31.86% ”
Enucleacidén, laser 1 5.3%
Enucleacién, Rx 1 5.3%
Fue referido 3 16. 7%
Abandoné Tx. 8 42.1%
TOTAL 19 100.0% | |
LY
i
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Cuadro No. 11
COMPLICACIONES NUMERO PORCENTAJE
Pos-operatorias 3 15.8%
Afeccién del otro
ojo 2 10.5%
Neuritis retro-
bulbar af 5.3%
Ninguna 2 10.5%
Fue referido 3 15.8%
Abandoné Tx. 8 42.1%
TOTAL 19 100.0%
Cuadro No. 12
PRONOSTICO NUMERO PORCENTAJE |
Resolucién total 5 26.3%
Recidiva con
metdstasis 1 5.3%
Fue referido 3 15.8%
Abandoné Tx. 10 52.6%
TOTAL 19 100.0%
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Antecedentes familiares

9€

B serie 1 pacientes

Fuente: expedientes de pacientes con
h RETINOBLASTOMA de 1988 a 1996 del HRRYV.

Métodos diagnésticos

TAC Cerebral

LE

Usg, Rx, TAC 3
1

Usg, TAC, AD
1

1

30lo cifnlca
2

Easmen . Ser aalle 8. . w. =



Ojo afectado

10

8¢

Derecho lzquierdo Bilateral
B scrie 1 Pacientes

Fuente: expedientes de pecientes con
RETINOBLASTOMA de 1988 a 1996 del HRRV.

Tratamiento
Enucleacldn, laser Enucleacian
Enucteaclé1n, Rx 4
1

Abandong Tx
8

Fuete: Expedientes de pacientes con
RETINOBLASTOMA de 1988 a 1996 del HRRY.



Pronoéstico

Recldiva, metastasis

Resaluclién total

Abandond Tx
10

Fue referido
3 ]

40

e

expedieniss de pacientes con
RETINOBLASTOMA de 1988 a 1996 del HRRY.

Fuenie:

CAPITULO VIII
ARALISIS Y DISCUSION
DE RESULTADOS

En lo que a edad respecta, la bibliografia revisada
menciona que el RETINOBLASTOMA se diagnostica en promedio de
edad a los 18 meses y la mayoria antes de los tres afios, el
estudlo realizado demostré que la edad mds frecuente a la que
se diagnosticé el tumor fue al afic con 42.1% y en segundo
lugar a los tres afios con 31.6%, es importante mencicnar que
los padres de los nifios afectados no consultaron
inmediatamente al aparecer la sintomatologia, dejando pasar
meses antes de la primera consulta, saliendo a relucir la
falta de educacidn en este grupo y dando respuesta a porqué
se diagnosticaron 6 casos después de los tres afios; lo
anterior también influido por el nivel socio-econdmico yva gue

un 78.9% fue clasificado como clase pobre v un 21% como media
baja.

El lugar de procedencia mds frecuente fue el de la
ciudad capital con 47.2% probablemente por contar con
servicios de salud mds accesibles, en comparacidén con los
de los departamentos; llama la atencidn aue nusve pacientes
de la capital de los 19 casos totales consultaron los Gltimos
cinco afios, mientras que de 1988 a 1951 los siete ocsasos
correspondientes a ese periodo de tiempo eran del interior de
la replblica: Jutiapa, Santa Rosa, San Marcos, Zacapa,
Quetzaltenango, Retahuleu y Sacatepéquesz; pudiendo existir
algin sesgo en la informacién.

Ninguno de los 19 casos de RETINOBLASTOMA rresentd
antecedentes familiares, siendo debido probablemente a que
algunos de los padres hayan padecido de la enfermedad de tipo
regresiva, o gue en su mayoria fueron resultado de mutaciones
pos-cigéticas, siendo apoyado también por la forma de
presentacién que fue unilateral en un 73.88%: nueve derechos
¥ c¢inco izquierdos. Con lo gue respecta a los antecedentes
familliares oncoldgicos, no se presentd en ningin paciente, no
encontréndose relacién alguna con RETINOBLASTOMA.

El método diagnéstico mds utilizado fue el ultrasonido
con B3.15% debido & que no s6lc es una ayuda diagnéstica
confiable, sino también rédpida ¥y accesible: el costo no es
tan elevado, pudiendo ser pagado con o sin la ayuda de
trabajo social por todas las personas. Se realizé ademds de
ultrasonido, radiografia de créneo a sels pacientes ¥y
estudios como tomografia cersbral y resonancia magnética a
dos casos para descartar metdstasis a nivel del nervio éptico
Vv sistema nervioso central; dos casos se basaron tGnicamente
por la presentacién clinica, siendo ambos avanzados.
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El tratamientc gque 8e brindé a los pacientea tuvo su
punto de partida en la presentacidn del RETINOBLASTOMA:
enucleacién exclusiva a sels casos (31.8%), los cuales fueron
unilaterales; enucleacién y léser en un caso (5.3%) por ser
bilateral, en donde se enucled el ojo mée afectado;
enucleacidn y radioterapla en un caso unilateral (5.3%). No
ae di6 tratemiento a ocho pacientes (42.1%) ya gque no
continuaron con sus citas (dnicamente asiatieron a la primera
consulta), deblde probablemente a varios factores: falta de
educacién de los padres influido éste por la situacidn socio-
econémica; por no gquerer acepbar la  enucleacldén  como
tratamiento de eleccién, por no creer gue el RETINOBLASTOMA
es una forma de cdncer; por 1ir el paciente acompafiado por
abuelo (&) y/o madre, teniendo que consultar al padre antes
de cualquier toma de decisién, hacléndose el problema mayor
ai eran del interior de la repUblica yva que esto significaba
mayor gasto econémico. Se refirieron tres casos al Heospital
Roosevelt, dos de los cuales eran unilaterales derechos pero
muy avanzados (con proptosis) y uno bkilateral el cual ya
presentaba metdstasis gangllonar (éste  Gltimo rehusé
tratamiento un afic atrds de su consulta en Quetzaltenango).
Las referencias podrén haber sldo por no contar con
medicamentos para inilciar tratamiento con quimicterapilsa
previo a dar cirugia al paciente.

Las compliceciones que presentarcn los pacientgs con
RETINOBLASTOMA fueron pos—operatorias en tres casos (15.78%):
edema, equimosis, hematoma; probablemente debido a la
labilidad de los tejidos en el area guirtGrgica
predisponiéndolos a dichos padecimientos; afeccién del otro
odo en dos casos (10.5%) y neuritis retrobulbar en un caeo,
siendo secundaris a radioterapla, esta paciente fue tratads
con diprospén v luego ve no continud el tratamiento que se le
habia establecido, ignorande su evoluclén. No se obtuvo
informacién de los ocho pacientes que ya se menclonaron y de
los tres que se refirieron.

En cuanto al pronéstico, cinco casos (26.3%) presentaron
resolucién total hasta el momento, debido a un diagnéstico ¥
tratamiento temprano; estos paclentes contindan con =101
seguimiento en el Hospital; de ellos cuatro eran unllaterales
v uno de éstos se complicd afectando el otro ojo, este Ultimo
v el bilateral, se traté con enucleacién del ojo mée afectado
v laser/crioterspia el otro. No se conoeild la evolucidén de
trece paclentea: tres por referencla y diez por abandono de
tratamiento, dos de éstos recibleron tratamiento inicial en
el HRRV, uno de ellos continué su seguimiento en el IGSS
probablemente a gue anteriormente no pragaba dichas
prestaciones (la madre o el padre no estaban afiliados).

42

CAPITULO IX
CONCLUSTIONES

En Guatemala, el RETINOBLASTOMA tiene predileccién sobre
el sexo femenino y el nivel socic-econémico pobre.

La no existencia de antecedentes familiar

es de
FETINOBLASTOMA no debe de descartarse hasta después de
haber realizado un estudio genético integral.

El RETINOBLASTOMA es una enfermedad curable en nuestro
prais, siempre y cuqndo los padres de los nifios afectados
acepten el tratamiento que se les ofrsce a sus hijos v

lo continuen hasta que el roblema h
e P aya resuelto en su

El mal prondéstico de los pacientes con RETINOBLASTOMA
estd basado en el rehuso ¥y abandono del tratamiento,
Junto con una consulta tardia.

La calidad de vida de los pacientes con RETINOBLASTOMA
es dependiente del diagnéstico temprano ¥ del
tratamiento/seguimiento gue se les da a éstos.
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.CAPITULO X

RECOMENDACIONES

de los pacilentes,
dio genético a los padres
g:ziigggosiggr la presencias de antecedentes famlliares

por existir enfermedad de tipo regresiva.

Insistir en dar plan educacional a los padres de los

1 pronéstico de los
TINOBLASTOMA en cuanto a

niﬁiangg: gf gse rehusa al tratamiento, con ?idfén gi
ﬁigr:r darlo por completo ¥ disminulr la morta ad p

abandono del mismo.

g los padres de
de trabs)o social insistir con A
ﬁogrﬁiggs 2on RETINOBLASTOMA en continuar con sus clitas
para completar tratamiento de los paclentes.

imioterapla para los
r protocolo de manejo de Qu

i:gigizgz cgn RETINCBLASTOMA que por 311§::adéﬁedelgg
enfermedad asi lo reguieran, paAra ev D e
pacientes sean referidoe a otros centros par

au tratamiento.

Utilizar las otras clasificaciones de RETINOBLASTOMA:

linice-patolégica
- orth, Sutter-Hopplng ¥y la ¢ 2
ﬁzigepgéégw reaiiZar eatudios posteriores més amplio

sobre tratamiento basado en éstas.
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CAPITULD XI
RESUMEN

El presente estudio fue de tipo retroapectivo-
descriptivo; ge realizé en el Hospital Rodolfo Robles V. de
la Ciudad de Guatemals durante loe afios 1988-19968, +teniendo
coma objetivo determinar lae caracteristicas clinicas y
epidemiolégicas de los pacientes con diagnéstico de
RETINOBLASTOMA .

Se revisaron 21 expedientes gque correspondieron a casos
nuevos durante el periodo va descrito; de ellos, se
excluyeron dos debido a que no cumplieron los requisitos
establecidos en los criterios de inclusién: un  ¢caso recibié
enucleacidn en el Hospital Roosevelt ¥ el otro en Cuba. De
los 189 casos, se obtuvo gue la edad més comin en hacer el
diagnéastico de RETINOBLASTOMA fue al afic con un 42.1%, =1
sexo méds afectado fue el femenino oon 57.9%; el lugar de
procedencia fue predominante de la capital con 47.2%, a pesar
que se dieron casos de varios dspartamentos. En ninguno de
los casos revisados 8€ presentaron antecedentes familiares de
RETINOBLASTOMA y/o antecedentes oncolégicos familiares. La
forma de presentacién més comin fue Ila unilateral con catorce

El método diagnéatico més comin que ge utllizd para comfirmar
la impresién clinica de ingreaso fue el ultrasonido en un
63.15%; otros eatudios gque se realizaron fueron radicgrafia
de créneo, tomografia cerebral ¥ resonancia magnética siendo
estos dos ultimos para descartar invasién al nervio 6ptico y
sistema nervioso central.

El tratamiento que se brindé a los raclentes se basd an
la forma de bPresentacién del tumor: enucleacién para la forma
unilateral, combinado con radioterapia en un caso v
enucleacidn con laser/crioterapla en el bilateral. De los 19
casos, ocho pacientes abandonaron el tratamiento: llegando
Gnicamente a la primera consulta: tres fueron referidos por
tener &l tumor avanzado, slendo necesario ademéds de cirugia,
radioterapia y quimioterapis. Las complicaciones que se
Presentaron fueron: bPos-operatorias en tres bPacientes gue
regolvieron sin ningin problema: afeccién del otro ojJo en dos
casos8 y neuritis retrobulbar en un cago, 1a cual fue
secundaria a radioterapisa. En  cuanto al pronéastico cinco
raclentes atin viven ¥ continuan con au seguimiento en esta
institucién; un ¢&a80 presentd recidiva con metdstasis y 10
abandonaron el tratamiento, de losg cuales ocho solo llegaron
a la primers consulta (como se menciond anteriormente) y dos
recibieron enucleacién en el Hoapitel, sin continuar con las
cltas sigulentes.
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10. Tratamiento:

BOLETA DE RECOLECCION - enucleacidn - quimioterapia
- radioterapria - crioterapia
- crioterapia -~ fotececcagulacién
DE DATOS - consejo genético - otro
11. Complicaciones:
- post-operatorias - afeccidn del otro ojo
- metastasis - osteosarcoma
toria Clinica: : - infececién - catarata
asgiisnor ~ desprendimiento de R. - hemorragia
- neoplasia de t. bland. - retraso en el crec.
- otro orbital
Edad: =
- menor de 1 afio - 1 afio 12. Pronéstico: )
- 2 afios - 3 afios - resolucidén parcial - resolucidén total
- 4 afios - 5§ afios - recldiva con metast. - muerte
- sobrevida:
Sexo: = 9 a 4 meses - 1 a 2 afios
- femenino -~ masculino - 5 a8 meses - 2 a 3 afios
- 92 a 12 meses - mée de 3 afios
Luger de procedencila:
Nivel socio-econémico:
- c¢lase pobre - ¢lase medla >

- clase media-alta clage alta

Antecedente famillar:

- no - gl

- quien

Antecedente oncoléglco familiar:

= ne - Bl ®
- quien

Ojo afectado:

| = derecho - izquierdo
~ bilateral
8. Métodos diagnoésticos:
ultrasonidoe - resonancia m.
- antigeno carcinoemb. -~ nivelees DHL en H.A.
- P.L. - TAC

investigacién genética
otro

- rayos X
- aspiracién M.0.

9. Clasificacién de RETINOBLASTOMA:
Reese-Ellsworth
~ Sutter-Horping
- Clinico-patolégica
- Histolégica
- Otra
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