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INTRODUCCIÓN

El retinoblastoma (RB) es el tumor ocular maligno más común
en la infancia (Figura 1) (1-3). En Guatemala se desconoce la
frecuencia real y las características con que se presenta esta
entidad. En México, un país con características raciales simila-
res al nuestro, se estima una incidencia anual de 3-24 casos por
millón de personas entre 0-15 años (4, 5). En los Estados Uni-
dos la incidencia es de 11 casos por millón de personas meno-

res de 5 años (6). Se estima que la incidencia de esta enferme-
dad es mayor en países en desarrollo, y que es frecuente la
presentación en estadios avanzados (Figuras 2, 3). Se ha iden-
tificado que en países en desarrollo factores como la poca
educación de las madres y la carencia de acceso a los servicios
de salud son determinantes para la consulta tardía en este tipo
de pacientes (7). El retinoblastoma es considerado como un
tumor frecuente antes de los 4 años de edad, para el cual existe
buen pronóstico si se detecta de forma temprana.

Características clínicas y epidemiológicas
del retinoblastoma en Guatemala

 Dr. Martin A. Zimmermann-Paiz

RESUMEN

Introducción: El retinoblastoma es el tumor ocular maligno más común en la infancia. En Guatemala se desconoce la frecuencia
real y las características con que se presenta esta entidad.
Material y métodos: Se realizó un estudio retrospectivo y descriptivo. Se estudiaron 113 casos con diagnóstico de retinoblas-
toma del Hospital de Ojos y Oídos Dr. Rodolfo Robles V., ubicado en la ciudad capital de Guatemala, en el periodo de 1996
a 2006.
Resultados: 60 casos del sexo masculino y 53 femenino (Relación M:F 1.13:1). La edad de diagnóstico con rango de 1 a 96
meses (Media de 29.31). Presentación unilateral en 68.1% y bilateral en 31.9%. Media de edad al diagnóstico en casos
unilaterales 34.1 meses y en casos bilaterales 19.25 meses. En 93.8% de casos no se reportó historia familiar de retinoblasto-
ma. 100% de los casos con historia familiar presentó afección bilateral. La forma de presentación principal fue leucocoria en
59.3%.
Conclusión: Las características son similares a las observadas en otros países en desarrollo. Existe la necesidad de crear un
sistema nacional de detección temprana para el retinoblastoma, y así poder ofrecer un tratamiento temprano, estandarizado
y multidisciplinario a los pacientes con esta afección.
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SUMMARY

Introduction: Retinoblastoma is the most common malignant ocular tumor in childhood. In Guatemala  the real frequency and
the presentation characteristics are ignored.
Material and methods: A retrospective and descriptive study was carried out. From 1996 to 2006 a total of 113 patients with
retinoblastoma diagnosis were studied at the Hospital de Ojos y Oídos Dr. Rodolfo Robles V., located in the capital of
Guatemala.
Results: 60 cases were male and 53 female (M:F ratio1.13:1). The age range 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 months and 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 leucocoria in 59.3%.
Conclusion: The characteristics of retinoblastoma in Guatemala are similar to those observed in other developing countries.
The necessity to create a national system for early retinoblastoma detection exists. This would support an early, standardized
and multidisciplinary treatment for this patients.
Key words: Retinoblastoma, leucocoria.
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El objetivo de este trabajo es presentar de forma descripti-
va las características del RB en pacientes atendidos en el
Hospital de Ojos y Oídos Dr. Rodolfo Robles V, centro de
referencia del Benemérito Comité Pro-Ciegos y Sordos de
Guatemala, uno de los centros de atención oftalmológica más
grandes en el país. De esta manera se obtendrá más informa-
ción acerca del comportamiento, así como las fortalezas y
deficiencias de su tratamiento en Guatemala.

MATERIAL Y MÉTODOS

Se realizó un estudio retrospectivo y descriptivo. Se revisaron
los expedientes de pacientes con diagnóstico de retinoblasto-
ma de la Clínica de Oftalmología Pediátrica, Estrabismo y Neu-
rooftalmología del Hospital de Ojos y Oídos Dr. Rodolfo Ro-
bles V., ubicado en la ciudad capital de Guatemala, en el perio-
do comprendido de 1996 a 2006. En el banco de datos se en-
contraron un total de 118 pacientes con el diagnóstico de reti-
noblastoma. Se descartaron 5 expedientes por no presentar el
diagnóstico correcto. Se estudiaron un total de 113 pacientes.
La información recaudada incluyó edad, sexo, afectación ocu-
lar (unilateral o bilateral), edad de presentación, forma de pre-
sentación inicial, etnia, lugar de procedencia, antecedentes
familiares de la enfermedad, tipo de tratamiento instaurado (ci-
rugía, quimioterapia, radioterapia, combinación y otros), ca-
racterísticas histológicas del tumor y estadio clínico. La clasi-
ficación de estadios se realizó con base en la clasificación de
Pratt (8). Se obtuvieron datos estadísticos descriptivos para la
presentación y análisis de los resultados.

RESULTADOS

Durante el período comprendido entre 1996 a 2006 se diagnos-
ticaron un total de 113 pacientes con retinoblastoma (un pro-
medio de 11.3 por año). El cuadro 1 presenta el número de
pacientes por año; 60 fueron del sexo masculino y 53 femenino
(Relación de 1.13:1). La edad de diagnóstico se encontró en un
rango de 1 a 96 meses (Media de 29.31). La presentación fue
unilateral en 77 (68.1%) pacientes y bilateral en 36 (31.9%). La
media de edad al diagnóstico en casos unilaterales fue de 34.1
meses y en casos bilaterales 19.25 meses. En 106 (93.8%) pa-

Fig. 2. Paciente con retinoblastoma en estadio avanzado.

Fig. 3. TAC del paciente de la figua 2, con evidencia de metástasis
al sistema nervioso central.

Cuadro 1. Frecuencia de pacientes por año

Año Frecuencia

1996 2
1997 7
1998 5
1999 5
2000 14
2001 11
2002 18
2003 15
2004 15
2005 12
2006 9
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Fig.1. Paciente con leucocoria secundaria a retinoblastoma.
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afectación bilateral). Para el tratamiento sistémico y estadifica-
ción de los pacientes, se refieren a la Unidad Nacional de On-
cología Pediátrica. Se encontró pérdida de información o infor-
mación incompleta acerca del tratamiento y estadificación de
muchos de los pacientes. El esquema de quimioterapia no se
detalla (incluye carboplatino, vincristina y etoposido). El cua-
dro 6 muestra la clasificación según estadios; 15.1 % mostra-
ron estadios muy avanzados del tumor (III o más). Muchos
pacientes no se pudieron clasificar por falta completa de datos.

DISCUSIÓN

En un estudio Guatemalteco sobre cáncer pediátrico, el retin-
oblastoma ocupó el 3er lugar en frecuencia, después de la
leucemia y la enfermedad de Hodgkin (38 casos en 426 casos
de cáncer) (9). El presente trabajo sólo toma en cuenta los
pacientes que asisten a uno de los dos principales centros
oftalmológicos de referencia en Guatemala, por lo tanto los
datos sólo son parciales en cuanto a la cantidad de casos. Se
debe tomar en cuenta que en países en desarrollo existen
múltiples factores (bajo nivel educacional de la madre, no
acceso a centro de atención primaria) que explican no sólo
una consulta tardía de estos pacientes (7, 10), sino también
falta de consulta. Probablemente existe también una gran can-
tidad que ni siquiera asiste a un centro de atención primara.
Es evidente la necesidad de formar un programa nacional
para la detección temprana del retinoblastoma, el cual permi-
ta el tratamiento integral y temprano que requieren estos pa-
cientes.

Cuadro 4. Características histopatológicas.
Total de 76 pacientes

Característica 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
Sólo afectación ocular 61 80.3
Invasión a nervio óptico extra-
   ocular 12 15.8
Invasión orbitaria 3 3.9

Cuadro 3. Forma de presentación de los pacientes

Presentación 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
Uveítis 1 0.8
Hipopión 1 0.8
Sin datos 3 2.7
Total 113 100.0

Cuadro 2. Región de procedencia de los pacientes

Región 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

cientes no se reportó historia familiar de retinoblastoma. 100%
de los pacientes con historia familiar presentaron afección en
ambos ojos. Con respecto al origen étnico, 88 (77.9%) pacien-
tes fueron catalogados como latinos y 25 (22.1%) indígenas.
La distribución por región de procedencia del país se observa
en el cuadro 2, siendo en su mayoría procedentes del occiden-
te del país. El cuadro 3 muestra la forma de presentación; la
principal fue leucocoria en 67 (59.3%) pacientes. El cuadro 4
muestra las características histopatológicas de los 76 pacien-
tes enucleados. En muchos de los casos no se tipificó el tipo
de tumor debido, entre otros, a cambios por tratamiento previo
con quimioterapia y necrosis. En siete pacientes no se encon-
tró evidencia histológica del tumor; de éstos cinco correspon-
dieron a ptisis secundaria a la quimioterapia, un paciente con
enfermedad de Coats, y uno con vítreo primario hiperplásico
persistente. El cuadro 5 muestra la modalidad de tratamiento
instaurada a los pacientes; éstas incluyeron cirugía, quimiote-
rapia (adyuvante o neoadyuvante), láser, crioterapia y radiote-
rapia (utilizada como terapia adyuvante en casos de extensión
por fuera del globo ocular en 15 pacientes y en 2 casos con

Cuadro 5. Modalidad de tratamiento

Retinoblastoma unilateral Retinoblastoma bilateral
(n=77) (n=36)

Tratamiento Frecuencia % Frecuencia %

Enucleación unilateral 56 72.6 8 22.2
Enucleación bilateral 0 0.0 12 33.3
No cirugía 6 7.8 5 13.9
Quimioterapia y cirugía 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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En la presente serie no se observó una marcada diferencia
con respecto a sexo, lo cual es congruente con lo ya descrito en
la literatura (11). La edad promedio de diagnóstico fue de 29.31
meses la cual es parecida a la reportada en otros trabajos más
grandes de la región (4, 11, 12). Se observó una consulta más
temprana en casos bilaterales, lo cual también se ha señalado
en otras series de la región (11). A nivel mundial, la edad prome-
dio de presentación reportada en otros países en desarrollo es
similar a la encontrada en la presente serie de casos (11-14).

En países desarrollados la frecuencia de afección bilateral
es cerca de 40% (15). En nuestra serie se encontró 31.9%,
dato que es parecido a otros estudios de pacientes con orí-
genes étnicos similares donde se observa un rango entre 25
y 27% (12, 16). En países en vías de desarrollo se ha reporta-
do una alta incidencia de tumores no hereditarios (11, 17), lo
cual se confirma en esta serie, sin embargo, no se conocen
las causas de la variación geográfica en la incidencia del reti-
noblastoma. Varios autores sugieren que exposiciones a agen-
tes infecciosos o noxas del ambiente pueden causar mutacio-
nes somáticas intra útero o durante la infancia (pero no muta-
ciones heredadas) (18).

Los resultados que se obtuvieron respecto al origen étni-
co probablemente no sean reales. No existe un consenso ade-
cuado para catalogar la raza de los pacientes que asisten a
nuestro centro. Se aprecia que un porcentaje alto de pacien-
tes son originarios del occidente del país, en donde habita la
mayoría de la población indígena.

La forma más frecuente de presentación no tiene variación
con respecto a lo ya conocido.

Con respecto a las características histológicas de los tu-
mores, no se obtuvieron muchos datos, en la mayoría de ca-
sos no se tipificó el tipo de tumor, esto por múltiples causas
(principalmente cambios ocasionados por la quimioterapia).
Es importante destacar que en 7 casos no se encontró evi-
dencia de retinoblastoma; 5 casos fueron catalogados como
ptisis secundaria al tratamiento, 1 como enfermedad de Coats
y 1 como vítreo primario hiperplásico persistente. En estos
dos últimos la enucleación fue indicada por la sospecha clíni-
ca de retinoblastoma. En 15 de 76 pacientes enucleados
(19.7%) se encontró afección por fuera del ojo, lo que indica
un estadio muy avanzado de la enfermedad.

El tratamiento del retinoblastoma ha evolucionado durante
las ultimas décadas. En Guatemala no se tiene un programa
establecido para la detección temprana de esta entidad, con
lo cual se puedan aplicar los conceptos más actuales del
tratamiento. En la presente serie, 67.26% de los pacientes
recibieron tratamiento quirúrgico, y en una buena cantidad

(10.6%) enucleación bilateral. En 47.79% de pacientes se uti-
lizó combinación de cirugía y quimioterapia, y en 15% se
utilizó 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-
ción. En muchos casos no se encontraron datos completos
para la adecuada estadificación. A pesar de esto la cantidad
de pacientes con presentación avanzada es grande.

En Guatemala no tenemos datos sobre el impacto económi-
co que conlleva el tratamiento del retinoblastoma; se sabe
que el manejo multidiciplinario de este tumor implica un gas-
to elevado para las personas (19, 20), por lo tanto es necesa-
rio un programa bien estructurado.

El retinoblastoma es frecuente en Guatemala, y el diagnósti-
co tardío en estadios avanzados es común, lo que en muchos
casos dificulta el tratamiento. Teniendo en cuenta que en la
actualidad el tratamiento y supervivencia del niño con retino-
blastoma ha mejorado de forma significativa, es obvio que hay
mucho trabajo por realizar. El objetivo principal será establecer
un sistema nacional de detección temprana para el retinoblas-
toma, y así poder ofrecer un tratamiento temprano, estandari-
zado y multidiciplinario a los pacientes con esta afección.
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