medigraphic Avlemigs

Rev M ex Oftalmal; Septiembre-Octubre2007; 81(5):267-271

Caracteristicas clinicas y epidemiologicas
del retinoblastoma en Guatemala

Dr. Martin A. Zimmermann-Paiz

RESUMEN

Introduccién: El retinoblastomaes el tumor ocular maligno més comun en lainfancia. En Guatemal ase desconoce lafrecuencia
real y las caracteristicas con que se presenta esta entidad.

Material y métodos: Serealiz6 un estudio retrospectivo y descriptivo. Se estudiaron 113 casos con diagndstico de retinobl as-
tomadel Hospital de Ojosy Oidos Dr. Rodolfo Robles V., ubicado en laciudad capital de Guatemala, en el periodo de 1996
a 2006.

Resultados: 60 casos del sexo masculino 'y 53 femenino (Relacion M:F 1.13:1). La edad de diagndstico con rango de 1 a 96
meses (Media de 29.31). Presentacion unilateral en 68.1% vy bilateral en 31.9%. Media de edad a diagndstico en casos
unilaterales 34.1 mesesy en casos bilaterales 19.25 meses. En 93.8% de casos no sereportd historiafamiliar de retinobl asto-
ma. 100% de los casos con historiafamiliar present6 afeccion bilateral . Laformade presentacion principal fueleucocoriaen
59.3%.

Conclusion: Las caracteristicas son similares alas observadas en otros paises en desarrollo. Existe la necesidad de crear un
sistema nacional de deteccion temprana para el retinoblastoma, y asi poder ofrecer un tratamiento temprano, estandarizado
y multidisciplinario alos pacientes con esta afeccion.

Palabrasclave: Retinoblastoma, leucocoria.

SUMMARY

Introduction: Retinoblastomaisthe most common malignant ocular tumor in childhood. In Guatemala thereal frequency and
the presentation characteristics are ignored.

Material and methods: A retrospective and descriptive study was carried out. From 1996 to 2006 atotal of 113 patientswith
retinoblastoma diagnosis were studied at the Hospital de Ojos y Oidos Dr. Rodolfo Robles V., located in the capital of
Guatemala.

Results: 60 caseswere male and 53 female (M:F ratiol.13:1). The agerange at diagnosis was 1-96 months ( Median 29.31).
Unilateral presentation in 68.1% and bilateral in 31.9% cases. Median age at diagnose in unilateral cases 34.1 monthsand in
bilateral cases 19.25 months. 93.8% of cases without family history of retinoblastoma. 100% of cases with affection in both
eyes had family history. The main presentation form was leucocoriain 59.3%.

Conclusion: The characteristics of retinoblastomain Guatemala are similar to those observed in other devel oping countries.
The necessity to create anational system for early retinoblastoma detection exists. Thiswould support an early, standardized
and multidisciplinary treatment for this patients.

K ey wor ds: Retinoblastoma, leucocoria.

INTRODUCCION

El retinoblastoma (RB) esel tumor ocular maligno mas comin
enlainfancia(Figural) (1-3). En Guatemala se desconocela
frecuenciareal y las caracteristicas con que se presenta esta
entidad. En México, un paiscon caracteristicasracialessimila
resal nuestro, se estimaunaincidenciaanual de 3-24 casos por
mill6n de personas entre 0-15 afios (4, 5). En los Estados Uni-
doslaincidenciaesde 11 casos por millén de personas meno-

resde5 afios (6). Se estimaque laincidenciade estaenferme-
dad es mayor en paises en desarrollo, y que es frecuente la
presentacién en estadios avanzados (Figuras 2, 3). Sehaiden-
tificado que en paises en desarrollo factores como la poca
educacion delas madresy lacarenciade acceso alos servicios
de salud son determinantes parala consultatardiaen estetipo
de pacientes (7). El retinoblastoma es considerado como un
tumor frecuente antesdelos 4 afos de edad, parael cual existe
buen prondstico si se detecta de forma temprana.
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Fig. 3. TAC del paciente delafigua 2, con evidencia de metéstasis
al sistemanervioso central.
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El objetivo de este trabajo es presentar de forma descripti-
va las caracteristicas del RB en pacientes atendidos en el
Hospital de Ojos y Oidos Dr. Rodolfo Robles V, centro de
referencia del Benemérito Comité Pro-Ciegos 'y Sordos de
Guatemala, uno delos centros de atenci6n oftalmol 6gicamas
grandesen el pais. De esta manera se obtendramasinforma-
cion acerca del comportamiento, asi como las fortalezas y
deficiencias de su tratamiento en Guatemala.

MATERIAL Y METODOS

Serealiz6 un estudio retrospectivo y descriptivo. Serevisaron
|os expedientes de pacientes con diagndstico de retinoblasto-
madelaClinicade Oftalmol ogia Pediétrica, Estrabismoy Neu-
rooftalmologiadel Hospital de Ojosy Oidos Dr. Rodolfo Ro-
blesV., ubicado enlaciudad capita de Guatemala, en € perio-
do comprendido de 1996 a 2006. En el banco de datos se en-
contraron un total de 118 pacientes con el diagnostico dereti-
noblastoma. Se descartaron 5 expedientes por no presentar €l
diagnéstico correcto. Se estudiaron un total de 113 pacientes.
Lainformacién recaudadaincluyé edad, sexo, afectacion ocu-
lar (unilateral o bilateral), edad de presentacién, formade pre-
sentacion inicial, etnia, lugar de procedencia, antecedentes
familiaresdelaenfermedad, tipo de tratamiento instaurado (ci-
rugia, quimioterapia, radioterapia, combinacion y otros), ca-
racteristicas histol 6gicasdel tumor y estadio clinico. Laclasi-
ficacion de estadios se realiz6 con base en la clasificacion de
Pratt (8). Se obtuvieron datos estadisticos descriptivos parala
presentacion y andlisis de los resultados.

RESULTADOS

Duranteel periodo comprendido entre 1996 a 2006 se diagnos-
ticaron un total de 113 pacientes con retinoblastoma (un pro-
medio de 11.3 por afio). El cuadro 1 presenta € nimero de
pacientes por afio; 60 fueron del sexo masculinoy 53 femenino
(Relacion de 1.13:1). Laedad de diagnéstico se encontré en un
rango de 1 a 96 meses (Mediade 29.31). La presentacion fue
unilateral en 77 (68.1%) pacientesy hilateral en 36 (31.9%). La
mediade edad a diagndstico en casos unilateralesfuede 34.1
mesesy en casos bilaterales 19.25 meses. En 106 (93.8%) pa-

Cuadro 1. Frecuencia de pacientes por afio

Ano Frecuencia
1996 2
1997 7
1998 5
1999 5
2000 14
2001 11
2002 18
2003 15
2004 15
2005 12
2006 9
Rev M ex Oftalmol



Caracteristicasclinicasy epidemiol6gicasdel retinoblastomaen Guatemala

Cuadro 2. Regién de procedencia de los pacientes

Regién Frecuencia %
Capital 31 27.5
Norte 15 13.3
Sur 7 6.2
Occidente 38 33.6
Oriente 17 15.0
Extranjero 5 4.4
Total 113 100.0

Cuadro 3. Forma de presentacién de los pacientes

Presentacion Frecuencia %
Leucocoria 67 59.3
Proptosis 15 13.4
Estrabismo 10 8.8
Hifema 10 8.8
Celulitis preseptal 3 2.7
Antecedente familiar 2 1.9
Edema palpebral 1 0.8
Uveitis 1 0.8
Hipopién 1 0.8
Sin datos 3 2.7
Total 113 100.0

cientesno sereportd historiafamiliar de retinoblastoma. 100%
de los pacientes con historiafamiliar presentaron afeccion en
ambos ojos. Con respecto al origen étnico, 88 (77.9%) pacien-
tes fueron catalogados como latinos y 25 (22.1%) indigenas.
Ladistribucion por regién de procedenciadel pais se observa
en el cuadro 2, siendo en sumayoriaprocedentes del occiden-
te del pais. El cuadro 3 muestra la forma de presentacion; la
principal fueleucocoriaen 67 (59.3%) pacientes. El cuadro 4
muestra las caracteristicas histopatol dgicas de los 76 pacien-
tes enucleados. En muchos de los casos no se tipifico €l tipo
detumor debido, entre otros, acambios por tratamiento previo
con quimioterapiay necrosis. En siete pacientes no se encon-
tro evidencia histol 6gica del tumor; de éstos cinco correspon-
dieron aptisis secundaria ala quimioterapia, un paciente con
enfermedad de Coats, y uno con vitreo primario hiperplasico
persistente. El cuadro 5 muestrala modalidad de tratamiento
instaurada alos pacientes; éstasincluyeron cirugia, quimiote-
rapia(adyuvante o neocadyuvante), | aser, crioterapiay radiote-
rapia (utilizada como terapia adyuvante en casos de extension
por fuera del globo ocular en 15 pacientes y en 2 casos con

Cuadro 4. Caracteristicas histopatoldgicas.
Total de 76 pacientes

Caracteristica Frecuencia %
Retinoblastoma pobremente 4 5.2
diferenciado
Retinoblastoma moderada- 6 7.8
mente indiferenciado
Retinoblastoma indiferenciado 6 7.8
no tipificado 53 70.0
No evidencia de retinoblastoma 7 9.2
Sélo afectacion ocular 61 80.3
Invasién a nervio Optico extra-
ocular 12 15.8
Invasiéon orbitaria 3 3.9

afectacion bilateral). Parael tratamiento sistémicoy estadifica
cion delos pacientes, serefieren alaUnidad Nacional de On-
cologiaPediétrica. Se encontr6 pérdidadeinformacion oinfor-
maci6n incompleta acercadel tratamiento y estadificacion de
muchos de los pacientes. El esquema de quimioterapia no se
detalla (incluye carboplatino, vincristinay etoposido). El cua-
dro 6 muestrala clasificacién seglin estadios; 15.1 % mostra-
ron estadios muy avanzados del tumor (111 0 mas). Muchos
pacientes no se pudieron clasificar por faltacompletade datos.

DISCUSION

En un estudio Guatemalteco sobre cancer pediétrico, €l retin-
oblastoma ocupd el 3er lugar en frecuencia, después de la
leucemiay laenfermedad de Hodgkin (38 casos en 426 casos
de cancer) (9). El presente trabajo sdlo toma en cuenta los
pacientes que asisten a uno de los dos principales centros
oftalmol 6gicos de referencia en Guatemala, por lo tanto los
datos sblo son parciales en cuanto ala cantidad de casos. Se
debe tomar en cuenta que en paises en desarrollo existen
muiltiples factores (bajo nivel educacional de la madre, no
acceso a centro de atencion primaria) que explican no solo
una consulta tardia de estos pacientes (7, 10), sino también
faltade consulta. Probablemente existe también unagran can-
tidad que ni siquiera asiste a un centro de atencién primara.
Es evidente la necesidad de formar un programa nacional
paraladeteccion tempranadel retinoblastoma, el cual permi-
tael tratamiento integral y temprano que requieren estos pa-
cientes.

Cuadro 5. Modalidad de tratamiento

Retinoblastoma unilateral

Retinoblastoma bilateral

(n=77) (n=36)

Tratamiento Frecuencia % Frecuencia %

Enucleacion unilateral 56 72.6 8 22.2
Enucleacion bilateral 0 0.0 12 33.3
No cirugia 6 7.8 5 13.9
Quimioterapia y cirugia 34 44.7 20 55.5
Radioterapia 9 11.8 8 22.2
No datos 13 16.8 12 33.3
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Cuadro 6. Clasificacion por estadios

Estadio Frecuencia %
| Limitado a la retina 1 0.8
Il Limitado al ojo 49 43.4
Ill Limitado a orbita 15 13.4
IV Metastasis 2 1.7
No clasificable 46 40.7
Total 113 100.0

En la presente serie no se observo una marcada diferencia
con respecto asexo, lo cual escongruente conloyadescrito en
laliteratura(11). Laedad promedio de diagndstico fue de 29.31
meses la cual es parecida alareportada en otros trabajos méas
grandes de laregion (4, 11, 12). Se observé una consultamas
temprana en casos hilaterales, o cual también se ha sefidado
enotrasseriesdelaregion (11). A nivel mundid, laedad prome-
dio de presentacion reportada en otros paises en desarrollo es
similar alaencontradaen lapresente serie de casos (11-14).

En paises desarrollados |afrecuencia de af eccién bil ateral
es cerca de 40% (15). En nuestra serie se encontrd 31.9%,
dato que es parecido a otros estudios de pacientes con ori-
genes étnicos similares donde se observa un rango entre 25
y 27% (12, 16). En paisesen vias de desarrollo se hareporta-
dounaaltaincidenciade tumoresno hereditarios (11, 17), lo
cual se confirma en esta serie, sin embargo, no se conocen
las causas delavariacion geogréaficaen laincidenciadel reti-
noblastoma. Varios autores sugieren que exposi ciones aagen-
tesinfecciosos 0 noxas del ambiente pueden causar mutacio-
nes somaéticasintratero o durante lainfancia (pero no muta-
ciones heredadas) (18).

L os resultados que se obtuvieron respecto al origen étni-
co probablemente no sean reales. No existe un consenso ade-
cuado para catalogar |a raza de los pacientes que asisten a
nuestro centro. Se aprecia que un porcentaje alto de pacien-
tes son originarios del occidente del pais, en donde habitala
mayoriadelapoblacion indigena.

Laformamasfrecuente de presentaci én no tiene variacion
con respecto alo ya conocido.

Con respecto a las caracteristicas histolégicas de los tu-
mores, no se obtuvieron muchos datos, en lamayoria de ca-
sos no setipifico el tipo de tumor, esto por multiples causas
(principal mente cambi os ocasi onados por la quimioterapia).
Es importante destacar que en 7 casos no se encontré evi-
dencia de retinoblastoma; 5 casos fueron catal ogados como
ptisissecundariaal tratamiento, 1 como enfermedad de Coats
y 1 como vitreo primario hiperplésico persistente. En estos
dos ultimoslaenucleacion fueindicadapor lasospechaclini-
ca de retinoblastoma. En 15 de 76 pacientes enucleados
(19.7%) se encontré afeccién por fueradel ojo, lo queindica
un estadio muy avanzado de la enfermedad.

El tratamiento del retinoblastomahaevolucionado durante
las ultimas décadas. En Guatemala no se tiene un programa
establecido para la deteccion temprana de esta entidad, con
lo cual se puedan aplicar los conceptos mas actuales del
tratamiento. En la presente serie, 67.26% de los pacientes
recibieron tratamiento quirdrgico, y en una buena cantidad
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(10.6%) enucleacién bilateral. En 47.79% de paci entes se uti-
liz6 combinacién de cirugiay quimioterapia, y en 15% se
utilizo radioterapia sola. No contamos con datos de sobrevi-
da, ya que no se cuenta con un programa de seguimiento
adecuado de los pacientes y hay mucha pérdida de informa-
cion. En muchos casos no se encontraron datos completos
parala adecuada estadificacion. A pesar de esto la cantidad
de pacientes con presentacion avanzada es grande.

En Guatemalano tenemos datos sobre el impacto econdémi-
co que conlleva el tratamiento del retinoblastoma; se sabe
que el manejo multidiciplinario de este tumor implicaun gas-
to elevado paralas personas (19, 20), por o tanto es necesa-
rio un programa bien estructurado.

El retinoblastomaesfrecuente en Guatemala, y €l diagndsti-
co tardio en estadios avanzados es comun, |o que en muchos
casos dificulta € tratamiento. Teniendo en cuenta que en la
actualidad €l tratamiento y supervivenciadel nifio con retino-
blastoma hamejorado deformasignificativa, esobvio que hay
mucho trabajo por realizar. El objetivo principal seraestablecer
un sistemanacional de deteccién tempranaparael retinoblas-
toma, y asi poder ofrecer un tratamiento temprano, estandari-
zado y multidiciplinario alos pacientes con esta afeccion.
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