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Prevalencia de retinoblastoma del 2002 al 2006
en una unidad médica de alta especialidad

Dra. Beatriz Alvarado-Castillo, Dra. Laura Elena Campos-Campos, Dra. Astrid Villavicencio-Torres

RESUMEN

Objetivo: Determinar caracteristicas epidemiol égicas, clinicas y grado de afectacion ocular y extraocular de los pacientes
con retinoblastoma.

Material y métodos: Estudio descriptivo, observacional, retrospectivo y transversal. Se revisaron 41 pacientes con retino-
blastoma de enero de 2002 a diciembre de 2006.

Resultados: La edad media de diagndstico fue 22 meses con un moda de 36. El 51.2% femenino y 48.75% masculino. El
68% tuvieron presentacion unilateral y el 31 % bilateral, clasificandose dos de estos Ultimos como retinoblastoma trilate-
ral (4.8% del total). La manifestacion clinica més frecuente fue la leucocoria, seguida por estrabismo y glaucoma. De los
41 pacientes, 54 ojos afectados se clasificaron de acuerdo a Reese Ellsworth en estadio | y 11 3.7%, en |1l 5.5%, en IV
14.8% y 72.2% en estadio V. De acuerdo con la estadificacion de St. Jude’s Stage, se distribuy6 asi: 12.19% de los
pacientes en grado I, 63.4% en grado |1, 7.3% en grado |11 y 17% en estadio I V.

Conclusiones: El diagndstico en estadios avanzados sigue siendo uno de los principales factores que influyen en el mal
pronastico.
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SUMMARY

Purpose: To determine epidemiological and clinical characteristics and degree of ocular and extra ocular affectation of
patients with retinoblastoma.

Material and methods: Descriptive, observational, retrospective and cross-sectional study. We reviewed 41 patients with
retinoblastoma from January 2002 to December 2006.

Results: The average age of diagnosiswas 22 months. 51.2% were femal e and 48.75% male, 68% had unilateral presentation,
and 31% bilateral, classifying two of these last like trilateral retinoblastoma (4.8% of the total). The more frequent clinical
manifestation was leukocoria, followed by strabismus and glaucoma. Of the 41 patients, 54 affected eyes were classified
according to Reese Ellsworth in stage | and 11 (3.7%), stage 111 (5.5%), stage 1V (14.8%) and 72.2% in stage V. According
to the St. Jude’s Stage, the distribution was: 12.19% in degree |, 63.4% in degree 11, 7.3% in degree |1l and 17% in IV.

Conclusions: Diagnosis in advanced stages continues to be one of the main factors for bad prognosis.

Key words: Retinoblastoma, classification.

INTRODUCCION

El retinoblastoma es la neoplasia intraocular mas coman en
la infancia (1-3). En México representa 4.3 % de las neo-
plasias malignas en nifios, siendo la segunda mas comin en
nifios de menos de un afio de edad y la tercera en el rango
de 1 a4 afios (4, 5). Su distribucion es mundial, no ha de-
mostrado una predileccion por raza o género y se haencon-
trando una afectacion de ambos ojos por igual (6). Su inci-
dencia oscila entre 1/14000 a 1/34000 en recién nacidos
vivos (7) y, aungue puede ocurrir en cualquier edad, se pre-
senta con mayor frecuencia en preescolares con 95% de los
casos diagnosticados antes de los 5 afios (8).

El tumor puede ser unilateral (75%) o hilateral (25%) y
presentarse con un patrén hereditario o esporadico (9). El
retinoblastomatrilateral esun sindrome bien reconocido que
consiste en retinoblastoma germino lineal unilateral o bila-
teral asociado con un tumor neuroblastico intracraneal (10,
11), generalmente se descubre antes de 10s 5 afios de edad y
afectadel 3% a 10% de los nifios con diagnostico de retin-
oblastoma (12) .

Lossignos de retinoblastomavarian en cada paciente, sien-
do el de presentacion mas frecuente laleucocoria. Otro sig-
no frecuente es el estrabismo, en especial cuando hay invo-
lucro del &rea macular. También pueden presentarse fené-
menos inflamatorios y glaucoma, ambos secundarios a un
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Cuadro 1. Clasificacion de Reese-Ellsworth

Grupo |. Muy favorable para la conservacion de la
vision
a. Tumor solitario, de tamafio mas peque-
flo a 4 diametros discales, localizado en o
atras del ecuador
b. Tumores multiples, ninguna mayor de 4
diametros papilares, localizados en o detras
del ecuador

Grupo 1. Favorable para la conservacion de la vision
a. Tumor solitario de 4-10 diametros disca-
les localizado en o detras del ecuador
b. Tumores multiples de 4-10 diametros pa-
pilares detras del ecuador

Grupo 1. Posible conservacion de la vision
a. Cualquier lesion anterior al ecuador
b. Tumor solitario mayor de 10 diametros
papilares detras del ecuador

Grupo V. Desfavorable para la conservacion de la vi-
sion
a. Tumores multiples, algunos mayores de
10 diametros discales
b. Cualquier lesion que se extiende anterior-
mente a la ora serrata

Grupo V. Pronéstico muy desfavorable

a. Tumores masivos que afectan mas de la
mitad de la retina
b. Siembra vitrea

tumor que empuja hacia adelante el diafragma cristaliniano
0 a células tumorales que azolvan la malla trabecular. Mo-
dos de presentacion menos frecuente comprenden propto-
sis, pseudohipopién y metastasis distantes. (13-16).

En sujetos que pueden val orarse oftalmoscopicamente, €l
tumor puede ser una masa retiniana simple o multifocal,
blanco-rosada, redondeada, con neovascularizacion y que
puede crecer sobre laretina (endofitico) o por debajo deella
(exofitico) (14, 17)

Existen varios sistemas de clasificacion disponibles para
retinoblastoma.

La clasificacion de acuerdo a su extension lo divide en
dos tipos: intraocular y extraocular. En el primer caso €l
tumor se localiza dentro €l 0jo y puede limitarse alaretina
0 puede extenderse afectando el globo pero sinir méas alg;
la supervivencia libre de enfermedad a 5 afios es mayor a
90%. La extension extraocular puede limitarse a los tejidos
adyacentes al 0jo, 0 puede diseminarse tipicamente al siste-
ma nervioso central o a otras partes del cuerpo; la supervi-
vencia libre de enfermedad a 5 afios es menor a 10%.

Laclasificacion de Reese-Ellsworth (Cuadrol), esunacla-
sificacién generalmente adoptada de retinoblastoma intrao-
cular que ha demostrado tener importancia en el prondstico
del mantenimiento de lavistay el control de la enfermedad
local (18). Se considera de importancia en las decisiones
referentes al uso de modalidades de tratamiento. Aproxi-
madamente 90% de | os paci entes presentan enfermedad con
uno o ambos 0jos categorizados en €l grupo V.

El sistemaclinico de clasificacion del St. Jude Children’s
Research Hospital (Cuadro 2) requiere de enucleacion por
ser histolégico. Relaciona el grado de enfermedad dentro 'y

Noviembre-Diciembre 2007; 81(6)

Cuadro 2. Sistema de clasificacién clinica
del St. JudeChildren’s Research Hospital

Etapa | Tumor limitado a la retina
a. Ocupa un cuadrante 0 menos
b. Ocupa dos cuadrantes o menos
c. Ocupa mas de 50% de la superficie de la
retina

Etapa Il Tumor limitado al globo
a. Con siembre vitrea
b. Extension a la cabeza del nervio éptico
c. Extension a la coroides
d. Extension a la coroides y a la cabeza del
nervio optico

Etapa Il Extension regional extraocular del tumor
a. Extension méas alla de los nervios corta-
dos del nervio 6ptico
b. Extension a través de la esclerotica al
contenido orbitario
c. Extensién a la coroides mas alla del ex-
tremo cortado del nervio Optico (incluyendo
extension subaracnoidea

Etapa IV Metastasis distantes

a. Extension por el nervio éptico al cerebro
(tumor macroscopico en el Sistema Ner-
vioso Central o células tumorales en el
liquido cefalorraquideo)

b. Metastasis hematogenas al tejido blan-
do, hueso o viscera

c. Metastasis a la médula 6sea

fueradel ojo conun pronéstico paralavistay conlaliberacién
delaenfermedad sistémica (19). Cuando no es posible la enu-
cleacion se puede usar con examen oftalmol dgico, tomografia
computarizada y/o examen de imagenes por resonancia mag-
nética. Aproximadamente 80% de | os pacientes presentan en-
fermedad en uno o ambos ojos clasificados en etapas |-

Lamayoria de los pacientes con retinoblastoma tiene ex-
tensa enfermedad dentro del ojo a momento del diagnésti-
o, con tumores invasivos que afectan la mitad de laretina,
tumores multiples que afectan difusamente la retina o im-
pregnacion del vitreo.

El objetivo de este estudio fue valorar las caracteristicas
epidemioldgicas, clinicasy €l grado de afectacién ocular y
extraocular de los pacientes con diagndstico de retinoblas-
tomade los Ultimos 5 afios atendidos en el Hospital General
Centro Medico La Raza.

MATERIAL Y METODOS

Se realizd un estudio descriptivo, observacional, retrospec-
tivo y transversal. Se revisaron los expedientes de los pa-
cientes con diagnéstico de retinoblastoma en la Unidad
Médica de Alta Especialidad “Hospital General Gaudencio
Gonzédlez Garza’ Centro Medico La Raza del periodo com-
prendido entre enero de 2002 y diciembre de 2006.

Se registraron la edad de diagnéstico, género, afeccion
ocular (unilateral o bilateral), cuadro clinico, clasificacion
de Reese-Ellsworth, y la clasificacion clinica del St. Jude
Children’s Research Hospital.
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RESULTADOS

En e periodo comprendido de enero del 2002 adiciembre del
2006 en la Unidad Medica de Alta Especiaidad “Hospital
General Gaudencio Gonzdlez Garza’ Centro Medico LaRaza
se atendieron 41 pacientes con diagndstico de retinoblastoma.

El rango de edad en que se realiz6 el diagndstico fue des-
de el mes de edad hasta los 82 meses (6.8 afos), encontran-
do lamedia de edad del diagnostico en 22 meses ( 1 afio 10
meses), con una desviacién estandar de 17.91 mesesy moda
de 36 meses (3 afios). De los 41 pacientes, 21 (51.2%) fue-
ron femeninos y 20 (48.75%) masculinos. En 68% de los
pacientes la presentacion de la enfermedad fue unilateral y
en 31 % bilateral, clasificandose dos de estos Ultimos como
retinoblastoma trilateral (4.8% del total). Se presentd una
discreta diferencia en el promedio de edad de diagnostico
de acuerdo con la presentacion unilateral siendo ésta a los
25 meses (2 afios 1 mes) y bilateral 17 meses (1 afio 5 me-
ses). En los pacientes con afectacién unilateral se encontré
un predominio del ojo izquierdo con un total de 28 ojos
(64%), contra 10 en ojo derecho (35%).

Laclinicaen 39% delos pacientes fue con solo unamani-
festacion; en 36% se presentaron dos manifestacionesy en
24.3% 3 0 més. De estas manifestaciones la més comin fue
la leucocoria (90.2%), siguiendo en frecuencia el estrabis-
mo (41.4%), glaucoma (29.6%), hipema (7.3%), inflama-
cion en camara anterior (4.8%), proptosis (4.8%) y celulitis
preseptal (2.4%). De los dos casos con retinoblastomartrila-
teral uno tuvo déficit neuroldgico'y el otro perforacién ocu-
lar (2.4% respectivamente).

Delos 41 pacientes, 54 0jos se encontraban af ectados es-
tadificandose, de acuerdo con la clasificacion de Reese Ell-
swort,, delamanerasiguiente: estadio | y 11 €l 3.7% respec-
tivamente, estadio 111 el 5.5%, estadio |V el 14.8%y estadio
V el 72.2%.

Delos 54 ojos se enuclearon un total de 48. Los 6 0jos no
enucleados correspondieron a pacientes con presentacion
bilateral. Uno de ellos en salvamento ocular, otro se trasla-
dé aotra ciudad, desconociéndose su estado actual y en dos
casos | 0s pacientes no regresaron a su valoracion a pesar de
haberse determinado necesidad de enucleacién del segundo
0jo por grado de afectacion. Uno delos pacientes con trilate-
ral no se operd ya que, debido a la gran extension orbitaria
del tumor izquierdo, €l servicio de oncologia recomendo dar
al menos dos ciclos de quimioterapia en su unidad de origen
previos ala cirugia. Se desconoce su evolucion posterior.

De acuerdo con el patron de crecimiento de los 48 ojos
enucleados, 34 (70.8%) corresponden a un patron endofi-
tico, 7 (14.58%) se reportaron con un patrén exofitico, 2
(4.16%) se presentaron con un patron tanto exofitico como
endofiiicoy en 5 casos (10.4%) no se especifico patron de
crecimiento.

El estadio de acuerdo a la clasificacion clinica de St.
Jude Childrens Research Hospital se distribuy6 de la si-
guiente manera: 12.19% de los pacientesen grado |, 63.4%
en grado I, 7.3% en grado |11 y 17% en estadio |V (Cua-
dro 3).
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Cuadro 3. Resultados de acuerdo al sistema de clasifi-
cacion clinica del St. Jude Children’s Research Hospital

Pacientes  Porcentaje
I. Limitado a la retina a 1 12.19
b 1
c 3
II. Limitado al ojo a 14 63.40
b 4
c 5
d 3
e 0
I1l. Limitado a la érbita a 1 7.30
b 1
c 1
IV. Enfermedad metastasica a 3 17.00
b 4
c 0
Total 41 100.00
DISCUSION

El retinoblastoma es un tumor intraocular que se presenta
con mayor frecuencia en preescolares (8), encontrando esta
misma distribucion en nuestro estudio con 95% de | os casos
diagnosticados antes de los 5 afios de edad. La edad media
del diagnéstico de acuerdo a reporte del Grupo Mexicano
de Retinoblastoma es 27 meses (20); en nuestro estudio la
edad media en que serealiz6 el diagnostico en nuestra uni-
dad hospitalaria fue 22 meses, |0 que nos indica un diag-
néstico mas temprano, sin embargo, tratandose de una serie
corta'y con edades extremas, debemos tomar en cuenta la
moda, la cual encontramos en 36 meses (3 afios) y lamedia-
nade 19 meses (1 afio 7 meses), o que nos indica un diag-
nostico en edades variables.

Al igua que en otras series (21), encontramos que |os pa-
cientes con retinoblastoma hilateral tienen una edad prome-
dio menor que aquellos pacientes con retinoblastoma unila
teral. No encontramos predileccion por sexo a solo tener una
diferenciaminimadel 51.2% del sexo femenino con respecto
a masculino. Su forma mas frecuente es la unilateral encon-
trandose en este caso en 68% de los pacientes y, aunque se
menciona que no existe predileccidn por e ojo afectado (22),
en este estudio se encontrd una afectacion mayor del 0jo iz-
quierdo con € 64% de los ojos con afeccion unilateral.

Con respecto alas manifestaciones clinicas no hubo dife-
rencia con lo referido por otras series (13-16) teniendo con
mayor frecuencia la leucocoria, seguida por estrabismo y
glaucoma. En mucha menor proporcion encontramos infla-
macion en camara anterior, hipemay proptosis.

Algunos estudios reportan que, de acuerdo a la clasifica
¢ion de Reese-Ellsworth, 90% de los pacientes presentaenfer-
medad categorizada en € grupo V (18), relacionandose con
nuestros resultados en los que en la mayoria, aungque en me-
nor grado (72.2%) los encontramos clasificados en ese grupo.

Del total de 54 ojos con afectacion, sélo uno se encuentra
en salvamento, difiriendo de forma importante con lo pre-
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sentado por el Instituto Nacional de Pediatria (23) en cuyo
reporte informan un porcentaje de salvamento ocular de
47.6%; esto podria explicarse al revisar la clasificacion de
Reese Ellsworth ya que mas de la mitad de sus pacientes se
encontraban en estadio | , Il o Ill (pronostico favorable-
dudoso), a diferencia de la mayor proporcion de pacientes
entre estadios IV y V encontrados en nuestro estudio.

Con respecto a la estadificacion de St. Jude's stage, al
igual que en otros estudios, € tumor se encuentra limitado
a ojo en la mayor parte de los pacientes (70.7%), clasifi-
candose en estadio | y I1. De acuerdo con esta clasificacion
en estadio IV se consideran los pacientes con enfermedad
metastasica, la cual en otros estudios se reporta en menos
de 10% de los pacientes (15). Nosotros encontramos pre-
sencia de metastasis en 17% de los pacientes valorados, di-
firiendo de forma importante con reportes previos.

CONCLUSIONES

A pesar delos avances tecnoldgicosy €l uso de nuevostrata-
mientos para € manejo del retinoblastoma, la enucleacion
sigue siendo unaindicacion frecuente. Esto se debe d retraso
en el envio con el oftalmdlogo y por tanto en su diagnosticoy,
secundario a esto, la presentacién en estadios avanzados.
La implementacion de programas nacionales o institu-
cionales que contemplen el registro, educacion y atencion
médica, vigilancia, prevencién y desarrollo de mésy mejor
investigacion, se convierten en una necesidad para poder
realizar el diagnéstico lo méas temprano posible y con esto
iniciar un tratamiento oportuno y, en su medida, eficaz, 1o
que se convierte en clave fundamental para aumentar la su-
pervivenciay la oportunidad de conservar una vision Util.
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