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RESUMEN

Introduccidén: El retinoblastoma es el tumor intraocular mas frecuente en nifios.
Objetivo: Conocer los signos y sintomas mas frecuentes en el retinoblastoma y la so-
brevivida para mejorar la practica diagnostica.

Material y Métodos: Estudio retrospectivo de 25 pacientes con diagndstico de
retinoblastoma que ingresaron al Hospital Infantil del Estado de Sonora en un periodo
de tiempo comprendido de 1979 al 2004.

Resultados: EIl retinoblastoma representa el 5% de la patologia oncolégica en nuestra
Institucién. La Leucocoria se presentdé en el 84% de los pacientes, disminucion de la
agudeza visual en el 31%, estrabismo en el 16% y el 8% con exoftalmos. El 92% de
los casos correspondian a menores de 2 afios de edad. De 21 paciente valorable 15
(71%) fueron unilaterales y 6 (29%) bilaterales. Estadios | y Il fueron 16 ojos realizan-
do solo enucleacién y Estadios Il y IV fueron 11 ojos a los cuales se les administro
radioterapia y quimioterapia. De los pacientes en etapas tempranas el 93% se encuen-
tra vivo en remision completa y de las etapas tardias s6lo el 28%.

Conclusiones: La mayoria de los nifios con retinoblastomas son menores de 2 afios
de edad y son los padres quienes primero advierten la leucocoria, un porcentaje alto
es diagnosticado por dicha leucocoria o estrabismo, estos sintomas nos obligan a pen-
sar en esta enfermedad.

Palabras Clave: Leucocoria-retinoblastoma.

SUMMARY

Background: Retinoblastoma is the most common neoplasm of the eye in children.
Objective: To known the signs and symptoms more frequently in retinoblastoma and survival.
Methods: A retrospective study was conducted on 25 retinoblastoma patients from our center
at 1979 to 2004

Results: Retinoblastoma represents 5% of all childhood malignances. Leucocoria was presented
in 84%, loss vision in 31%; strabismus in 16%, ocular protrusion 8%, ninety two percent was
under two years. Twenty one patients were unilateral 15 (71%) and bilateral 6 (29%). Sixteen

eyes were staging I-Il all enucled with 93% of survival. Eleven eyes were staging IlI-1V all
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treated with radiotherapy and chemotherapy with 28% of survival.
Conclusion: The most children whose had retinoblastoma are under 2 years, the diagnosis is
made by parents, a high percent are diagnostic when present leucocoria or strabismus, these

symptoms are typical of retinoblastoma.

Key Words: Leucocoria-retinoblastoma.

INTRODUCCION

El retinoblastoma es un tumor raro en
la infancia, aparece antes del tercer afio de
vida en el 66% de los casos!.

Respecto la Etiologia se cree que es
un alelo Unico dentro de la banda 13g-14 que
controlan las formas hereditarias y no here-
ditarias. Casi el 94% de los retinoblastomas,
se origina por mutaciones esporadicas nue-
vas y tan sélo el 6% son forma familiar?2.

Cuando la herencia es familiar se
realizan dos mutaciones una germinal y soma-
tica y los sobrevivientes tienen alrededor del
50% de tener un hijo afectado®.

El retinoblastoma es el tumor ocular
mas frecuente en la infancia; se origina a
partir de una célula neuroepitelial de la reti-
na, pudiendo mostrar signos de diferenciacion
fotoreceptora®=.

La incidencia del retinoblastoma en el
Hospital Infantil del Estado de Sonora, es de
aproximadamente un paciente de nuevo ingre-
so cada afio, es decir uno por cada 2600
egresos hospitalarios y ocupa el quinto lugar
de frecuencia, dentro de los problemas
oncoldgicos*. El retinoblastoma ocupa 1-3% de
los tumores soélidos de la infancia, el 63-66%
es unilateral se diagnostica antes de los dos
afios de edad y del 24-30% son bilaterales
mas frecuente en hombres y se diagnostica
en nifios menores de 12 meses®245,

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio retrospectivo,
transversal, descriptivo en nifilos con diagnés-
tico de Retinoblastoma que han ingresado al
Hospital Infantil del Estado de Sonora, durante
el periodo 1979-2004, con el objeto de co-
nocer los signos y sintomas mas frecuentes,
y resultados del tratamiento procurando ha-
cer conciencia en el personal médico sobre
la importancia de hacer un diagndstico pre-
coz.

Las variables estudiadas fueron: an-
tecedentes familiares, edad, sexo, motivo de
consulta, tiempo de evolucién, exploracién
fisica, fondo de ojo, examenes de laborato-

rio, estudios radioldgicos, citoquimico vy
citocentrifuga de Liquido cefalorraquideo,
médula 6sea, estadificacién, tratamiento y sus
resultados.

RESULTADOS

Durante el periodo antes mencionado
se diagnosticaron 495 casos de cancer; de los
cuales 25 (5.0%) tenian diagndstico de
retinoblastoma. Para fines de resultado de
tratamiento se excluyeron cuatro pacientes por
abandonar el tratamiento establecido.

Predominé el sexo femenino con 16
casos (64%) y nueve masculinos (36%), con
una relacion hombre mujer 1:1.7. La edad de
presentacion fue: 23 casos (92%) eran me-
nores de cuatro afios y dos (8%) de mayor
edad. De los 25 pacientes estudiados, 19 pro-
venian del Estado de Sonora y de ellos el
lugar mas frecuente fue Hermosillo con ocho
pacientes.

El tiempo de evolucidon vari6 desde
nueve dias hasta dos afios seis meses; con
una media de los seis meses de evolucién
(68.1%).

El motivo de consulta fue la leucocoria
en 21 nifios (84%), disminucién de la agudeza
visual en siete (31%), estrabismo, cuatro
(16%), exoftalmos en dos (8%) y midriasis,
dos (8%), Figura 1. A la exploracion fisica se
corrobord la leucocoria, o el estrabismo men-
cionado, uno con adenopatias preauriculares

Figura 1
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y dos casos con proptosis, un paciente pre-
senté deformidad de cara debido a una gran
tumoracién que abarcaba cara y cuello, lado
derecho, con red venosa colateral y proptosis
derecha. En 6 pacientes se observé palidez
generalizada. El resto de exploracién fue
normal. La exploracién de fondo de ojo se
realiz6 a todos, encontrando una masa blan-
quecina vascularizada. De los cuales, seis
(24%) eran bilaterales y 15 (60%) unilatera-
les.

Dentro de los exdmenes de laborato-
rio en la Biometria hematica se observo sie-
te (28%) casos con anemia que oscilé de 9.4
a 10.2 g/dL, el resto dentro de limites nor-
males, ninguno presentd plagquetopenia. Dos
pacientes con elevacion de la deshidrogenasa
lactica. El resto de estudios dentro de para-
metros normales. Igualmente en todos los
casos las Rx de craneo, huesos largos nor-
males.

El LCR, en dos casos (9%) se obser-
varon grumos de células tumorales. En el
estudio de médula 6sea se observaron gru-
mos de células tumorales en un caso.

A doce pacientes se les realizé ultra-
sonido encontrando tumor intraocular, en tres
de ellos con extensién al vitreo.

A 10 casos se les realiz6 tomografia
axial computarizada, obteniendo una mejor lo-
calizacion del tumor y en 8 se observé cal-
cificaciones intratumorales.

De acuerdo a la estadificacién de
Grabowski EF’. Quedando como se muestran
en el Cuadro 1.

Cuadro 1
ESTADIO (n = 25)
No. de Casos %
| 14 51
1l 6 22.2
1 2 7.4
v 5 18.5
Total 27

Para resultados del tratamiento sélo
fueron 21 paciente evaluables, ya que tres de
ellos no aceptaron el tratamiento ofrecido y
uno fue manejado fuera de la Institucion.

De los 21 pacientes fueron 6 (29%)
bilaterales y 15 (71%) unilaterales, de ellos
fueron 27 ojos valorables.

El tratamiento en 20 ojos en estadios
I y Il sélo fue la enucleacion exclusivamen-
te, y siete ojos con estadio Ill y IV ademas

de la enucleacién, recibieron radioterapia y
guimioterapia con vincristina, ciclofosfamida,
cisplatino y doxorrubicina.

Los pacientes estadios | y Il se en-
cuentran vivos y en remision completa. De los
pacientes estadio 1V, cinco fueron bilaterales,
en tres no se logré remision y fallecieron en
un lapso de 7 a 10 meses por metastasis a
sistema nervioso central, dos de ellos la pre-
sentaron en el momento del diagnéstico. En
el resto de los retinoblastomas bilaterales se
preservd uno de los ojos en el cual conser-
vaba la visi6n, y a uno ellos se les admi-
nistré radioterapia y otro fotocoagulacion.

Uno de los unilaterales presentd re-
caida a sistema nervioso central 10 meses
después del diagnéstico y falleci6 con acti-
vidad tumoral. Y uno de los retinoblastomas
bilaterales 14 afios después del diagnoéstico
desarrollé un carcinoma indiferenciado en sis-
tema nervioso central y fallecié por actividad
de la segunda neoplasia.

Los pacientes en etapas tempranas (I-
I1) 14 (93%) se encuentran vivos en remisién
completa, y solo 2 (28%) de etapas tardias
(I11-1V). En forma global tenemos 16 (76%) pa-
cientes vivos en remisién completa continua,
Figura 2.

Figura 2
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El retinoblastoma es un tumor relati-
vamente poco comun en la nifiez que apare-
ce en la retina y representa alrededor del 3%
de los canceres que surgen entre los nifios
menores de 15 afios'®®. Se estima que la
incidencia anual del retinoblastoma es de
alrededor de cuatro casos por cada millén de
nifios. Aunque puede presentarse a cualquier
edad, se presenta con mayor frecuencia en
preescolares, por lo general antes de los 2
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afios de edad. Noventa y cinco por ciento de
los casos son diagnosticados antes de la edad
de los 5 afios!®%8 E| tumor puede ser unila-
teral (75%) o bilateral (25%). El retinoblastoma
se limita generalmente al ojo y como resul-
tado, méas de 90% de Ilos niflos con
retinoblastoma se curan. La dificultad actual
para los que tratan el retinoblastoma es evi-
tar la ceguera y otros trastornos serios del
tratamiento que reducen el periodo de vida
o la calidad de la supervivencia®’.

El retinoblastoma es un tumor que se
presenta como linea germinal (40%) o espo-
radico (60%). El retinoblastoma germinolineal
podria manifestarse como enfermedad unila-
teral o bilateral. Generalmente la enfermedad
unilateral es esporadica o no germinolineal,
mientras que todos los niflos con enfermedad
bilateral padecen el tipo germinolineal de la
enfermedad. En ninguno de nuestros casos
existian antecedentes familiares.

La mayoria de los pacientes son diag-
nosticados en etapa intraocular, como lo de-

muestra este estudio. El tratamiento se basa
en el estadio y consiste en enucleacién, irra-
diacion, ademas de quimioterapia®’.

Los signos y sintomas iniciales estan
bien establecidos en la literatura, y como lo
demuestra también esta casuistica los mas co-
munes son leucocoria, estrabismo y signos
inflamatorios?538,

Como puede observarse en los resul-
tados la enucleacién es el tratamiento de elec-
cion y resulta curativa en la mayoria de los
pacientes (90%) en estadios | y Il, aunque la
mayoria de los pacientes se considera de alto
riesgo cuando se infiltra coroides, camara
anterior, iris, cuerpo ciliar o nervio Optico,
igualmente a estos pacientes son los que se
les debe realizar en forma rutinaria
citoquimico, citocentrifuga de liquido
cefalorraquideo y aspirado de médula ésea,
ya que en los pacientes en etapas tempra-
nas dichos estudios siempre son normales y
no se justifica que a todos se les realicen es-
tos estudios para la estadificacién®.
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