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Resumen

El Retinoblastoma, representa un tópico de gran interés
dentro de la patología tumoral, por sus características
genéticas y por ser dentro de los cánceres un ejemplo de
la importancia del diagnóstico precoz; detectado oportu-
namente, permite con los recursos científicos y técnicos de
que disponemos, la sobrevida con conservación de la
visión, hasta en un 90% de los casos.

Se enfatiza por lo anterior, en la responsabilidad del mé-
dico que atiende inicialmente al paciente; en los exámenes
clínicos y paraclínicos de importancia, en la necesidad de
una clasificación que permita comparar resultados, orien-
tar un tratamiento y establecer un pronóstico. Se propone
la adopción del1NM.

Se revisan las principales publicaciones sobre el tema y
dentro de estas los trabajos elaborados en el Instituto
Nacional de Cancerología. Se comentan las indicaciones
de los diferentes tratamientos, los resultados y morbilidad
de los mismos y los avances logrados con radioterapia
externa como alternativa de la cirugía.

Introducción

Se pretende con el presente trabajo, actualizar y homologar
los procedimientos diagnósticos, la clasificación y el tra-
tamiento de un tumor, que a pesar de todas las facilidades
de que ahora disponemos, continúa presentando en nuestro
medio un panorama desolador, muy diferente al que se
observa en otros países.

El retinoblastoma es un tumor maligno, poco frecuente, ya
que solo representa el 1% de las neoplasias infantiles;
es sinembargo el tumor ocular mas frecuente en el niño
(l8,19). Se desarrolla en la retina durante los primeros años
de la vida. Congénito, se transmite de padres a hijos hasta
en un 50% de los casos cuando es bilateral o multicéntrico
en aquellos y hasta en un 20% cuando es único y unilateral.

Sus características genéticas son de tipo autosómico domi-
nante, de penetración casi completa. Los casos de retino-

Flg. No.!

Estatuilla Maya. Corto M. Gaitán.

blastoma hereditario pueden tener una mutación germinal;
generalmente afectación del brazo largo del cromosoma
13 (6, 9 Y 15).

Tiene la afortunada característica de permanecer confina-
do al globo ocular durante un tiempo mas o menos largo,
lo que abre la posibilidad de éfectuar un diagnóstico opor-
tuno, que actualmente permite salvar la vida del niño y
conservar su visión hasta en el 90% de los casos, aún
tratándose de tumores bilaterales. Sinembargo, cuando el
tumor se extiende por fuera del globo ocular, sus posibili-
dades de curación se aproximan a cero, sea cual fuere el

5



tratam iento que se practique ya que las medidas sistém icas
de tipo inmunológico y la quimioterapia, hasta la fecha han
sido muy poco eficaces. (4', 8, 19).

Los tumores menores de 4 discos de diámetro (6.4mms.),
se controlan satisfactoriamente con procedimientos con-
servadores como la fotocoagulación, la diatermia, la crio-
terapia, la implantación de elementos radioactivos, bien
sea en forma de semillas o de cobalto en aplicadores o
discos. Es sinembargo la radioterapia externa, el tipo de
tratamiento que ha mostrado un mayor desarrollo en los
últimos años y se ha constituído en el tratamiento curativo
de elección cuando se busca conservar la visión, como lo
es en caso contrario la enucleación.

Este tumor, fué descrito por primera vez en 1.809 por
James Wardrop.

La cultura Maya, ya lo había esculpido 2.000 años antes
de Cristo. (Fig. No.1).

El primer reporte sobre radioterapia, data de 1.903, año en
que Hilgartner trató exitosamente con RX un caso de
retinoblastoma (19). En 1.929, Foster y Moore describie-
ron su experiencia con implantes de Radón y en 1.948
Stallard desarrolló aplicadores de Radium, que posterior-
mente fueron reemplazados por discos de Cobalto 60 (19).

Los actuales equipos para Teleterapia con radiación y
principalmente los aceleradores lineales, se han perfeccio-
nado hasta alcanzar una extraordinaria homogeneidad del
haz y una precisión dosimétrica con fotones o electrones,
con energía de 4 o mas MV., que permiten dar altas dosis
al tumor y un máximo de protección a las estructuras
vecinas.

Francois en los Estados Unidos, encontró una incidencia
aproximada de un caso por cada 20.000 niños recién
nacidos. La incidencia en Colombia en mas de 20.000
neoplasias vistas en el Instituto Nacional de Cancerología
(INC), durante los años de 1.963 a 1.974 fué de 0.54%.
Para el Registro Nacional de Cáncer, su frecuencia corres-
pondió a 0.11 x 100.000 habitantes y constituyó el segundo
tumor en frecuencia, después de los linfomas y leucemias,
en niños menores de 3 años.

El INC atiende un promedio de 11 casos nuevos al año.
La mitad del tiempo transcurrido entre el primer síntoma
y el diagnóstico, se debió a falla del médico. En la revisión
de Castro, se detectó antes de los 3 años en el 85% de los
pacientes; de 825 casos revisados por Stafford, el 14.9%
demoró el tratamiento por error en el diagnóstiCO inicial (
1,4,6), demora que en nuestro medio, desafortunadamente
se presenta en la casi totalidad de los casos, con las
implicaciones que esto conlleva sobre el tratamiento y el
pronóstico.
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Material y Métodos

Basándonos en las publicaciones previas sobre el tema,
presentadas por Gaitán Yanguas, quien revisó 235 ca<;osy
por Castro sobre 110 casos ( 4, 8 ), casuística proveniente
del INe., revisamos y analizamos con Pérez (18), para
completar este estudio, 79 casos; 74 de ellos con confir-
mación histológica, atendidos en el INe., desde ello. de
Enero de 1.974 hasta el31 de Diciembre de 1.983.

Fig. No. 2

Leucocona. "Renejo de ojo de gato". INC.

Los datos obtenidos sobre sexo y edad, fueron similares a
los de los trabajos precedentes ( 41 niños y 38 niñas ), con
ligero predominio por el sexo masculino; que era de 1.3/1
en la serie de Gaitán. La edad promedio fué de 30.83
meses, con una desviación de 14.86. E15% tenía antece-
dentes de retinoblastoma en la familia (4/79). Desde la
presentación del primer síntoma hasta la remisión al INe.,
hubo una demora de 10 meses en promedio (18)

El síntoma ipicial mas frecuente, fué la leucocoria en 53/79
casos ( 67% ), " Re0ejú de ojo de gato". (Fig. No. 2).

El segundo síntoma en frecuencia, fué el estrabismo en
8/79 casos ( 10.1 % ); masa intraocular presentaron 5 casos,
edema e inflamación 5 casos, dolor y epífora 2 casos,
exoftalmos y adenopatías cervicales 1 caso.



Respecto de los signos clínicos, 12 casos (15.18%) presen-
taban masa intrapalpebral; 10 casos (12.65%), masa repro-
ducida postenucleación; 5 casos presentaban quemosis,
buftalmos, destrucción del globo ocular o masa en los
tejidos blandos del cuello respectivamente. En 3 casos se
presentó exoftalmos, adenopatías cervicales o destrucción
de la órbita; en 2 casos proptosis y en 1 caso atrofia del
globo ocular.

La bilateralidad encontrada por Gaitán, fué del 25% y por
Castro del 32.7%. En nuestra serie, encontramos una
bilateralidad de 29/79 (24%).

Merece destacarse en la casuística revisada, que para Cas-
tro, 66/110 casos eran localmente avanzados y 9 presenta-
ban metástasis a distancia; en la de Gaitán, solamente
44/235 casos (18.7%) permanecieron confinados al globo
ocular y en nuestra revisión, 31179 casos desarrollaron
metástasis a distancia.

Actualmente, un equipo de oftalmólogos debidamente entre-
nados en este tipo de patología, es capaz de ofrecer una alta
certeza diagnóstica, máxime si existen antecedentes familia-
res de retinoblastoma; por ello, puede en algunos casos
prescindirse de la confirmación histológica, para no sacrificar
un ojo que tiene posibilidades de conservar la visión (1).

Para efectuar el diagnóstico, es necesario elaborar una
historia clínica enfatizando en los antecedentes familiares;
practicar examen físico completo, que incluya fundosco-
pia bilateral bajo anestesia general, y dilatación pupilar
máxima; documentación cuidadosa de todas las caracte-
rísticas oftalmoscópicas, clínicas y paraclínicas y examen
oftalmológico a los hermanos del paciente.

El laboratorio, además de los estudios de rutina, debe
complementarse con mielograma o biopsia de medula;
estudio de cariotipo y citología del líquido cefalorraquí-
deo; dosificación de ácidos 5 vanilmandélico y homova-
nílico, que para algunos autores como Brown (1) han
demostrado ser de utilidad diagnóstica y pronóstica.

La imagenología es decisiva para la correcta evaluación
de la extensión y diseminación tumoral por continuidad y
a distancia; por esto, además de los estudios radiológicos
convencionales, tienen gran valor la ultrasonografía de
órbita, la tomografía axial computarizada, (Fig. No. 3), la
resonancia magnética nuclear y los estudios isotópicos con
la utilización de gammacámaras.

Para el diagnóstico diferencial, debe tenerse en cuenta si
el crecimiento tumoral es exofítico o endofítico: en el
primer caso, debe hacerse con hamartomas, granulomas o
émbolos de endocarditis bacteriana subaguda. En el se-
gundo caso, se hará con fibroplasia retrolental1 enferme-
dad de Coats e hiperplasia primaria del vítreo ( ).

Flg. No. 3
Tomograffa axial computarizada de órbita (1)

La clasificación de cada caso es fundamental para progra-
mar adecuadamente el tratamiento y para fijar su pronós-
tico. En el trabajo de Castro(4), se evaluó
retrospectivamente el material basándose en la clasifica-
ción de Pratt.

La clasificación internacionalmente mas aceptada, ha sido
la de Reese Ellsworth, que podemos ver en la tabla No. 1.
Gaitán Yanguas adicionó un grupo VI para incluir la
propagación extraocular, diferenciando la invasión al ner-
vio óptico, la invasión orbitaria o la presencia de metásta-
sis a distancia. Esta clasificación es la que actualmente
utiliza el INe.

La VICe. recomienda clasificar este tumor por el sistema
1NM (24),tanto clínico como patológico (fablas Nos. 2 y 3).

Los tratamientos efectuados en el INe., se limitaron a
cirugía: enucleación o exenteración, radioterapia externa:
exclusiva o post operatoria; fotocoagulación y quimiote-
rapia.

La enucleación, se efectuó en casos confinados al globo
ocular; la exenteración, cuando existía compromiso de
tejidos orbitarios extraoculares o en casos de recidiva local
( 18 ). La radioterapia se empIcó con intención curativa o
paliativa, dependiendo de la extensión de la enfermedad y
de los tratamientos efectuados previamente. La fotocoa-
gulación, se limitó a casos bilaterales previa enucleación
del ojo mas afectado, buscando preservar alguna visión.
La quimioterapia, se utilizó como tratamiento paliativo o
adyuvante, con Trietilenomelamina ( TEM ) Y luego con
esquemas de poliquimioterapia ( VAC Y VAC- Adria ); en
algunos casos se empleó Methotrexate intratecal si había
positividad en el líquido cefalorraquideo.

En la serie que presentamos con Pérez, sobre pacientes
clasificables según los grupos de Reese Ellsworth, 11
pacientes se sometieron a enucleación exclusiva y 25 a
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Retinoblastoma
I.N.C.

Clasificación Clínico-patológica
Reese - Ellsworth

Grupo I Muy favorable
a. Tumor único menor de 4 discos, en o

detrás del Ecuador.
b. Tumores múltiples hasta de 4 discos, en

o detrás del Ecuador.

Grupo II Favorable
a. Tumor único de 4 a 10 discos, en o

detrás del Ecuador.
b. Tumores múltiples Idem.

Grupo III Dudoso
a. Cualquier tumor anterior al Ecuador.
b. Tumor único mayor de 10 discos, detrás

del Ecuador.

Grupo IV Desfavorable
a. Tumores masivos que invaden más de

media retina.

Grupo V Muy desfavorable
a. Tumores masivos que invaden más de

media retina.
b. Siembras tumorales en el vítreo

Grupo VI a. Invasión del nervio óptico.
b. Invasión orbitaria

Gaitán Yanguas c. Metástasis a distancia

Tabla No.!

Clasificación de Reese Ellsworth y adición de un grupo VI
por M. Gaitán Y. (8)

enucleación y radioterapia con finalidad curativa - 21 de
estos correspondían al grupo VIb - 16 casos muy avanza-
dos recibieron radioterapia ¡>aliativa; la enucleación se
efectuó en 60 ojos; la exenteración como tratamiento
inicial se efectuó en 9 ojos y de rescate en 12.

El total de pacientes que recibieron radioterapia curativa
post enucleación fué de 38.

Las técnicas de tratam iento con radiaciones variaron en las
diferentes series analizadas: inicialmente se irradiaron con
rayos X de ortovoltaje, posteriormente con cobalto y en la
actualidad con fotones de 6 MV y electrones o rayos X
superficiales.
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Retinoblastoma
Tl/pTl
TI/pTI
TI/pTI

s 25% de retina

> 25% a 50% de retina

> 50% de relina y/o intraocular

más allá de la retina

TIa/pTIa
TIb

> 50% de retina y/o células en vrlreo

TIc

pTIb Nervio óptico hasta

lámina cribosa

Cámara anterior pTIc Cámara anterior y/o

y/o úvea úvea y/o intraescleral

Disco óptico

T4/pT4
T4a

Extraocular

Nervio óptico pT4a Más allá de lámina

cribosa no en \fnea de

resección

T4b Otra extra ocular pT4b Otra extraocular y/o

en \fnea de resección

Nl/pNl Regional

Tabla No. 2

Resumen de la clasificación c\fniea y patológica.

Sistema TNM. - VICC

Agrupamiento por Estadios

Estadio lA Tl NO MO
Estadio lB TI NO MO
Estadio IIA TIa NO MO
Estadio IIB TIb NO MO
Estadio nc TIc NO MO
Estadio lIlA T4a NO MO
Estadio IIIB T4b NO MO
Estadio IV CualquierT NI MO

CualquierT Cualquier N MI

Tabla No. 3

Estadios Clínicos de la Clasificación
TNM _ VICC (25)

Las figuras Nos. 4, 5, 6, 7 Y8 nos ilustran sobre las diversas
técnicas de radioterapia indicadas, según los diferentes
tipos de tratamiento de acuerdo con la situación tumoral.

Los electrones se emplean cuando se desea limitar la
zona irradiada a la órbita y tejidos periorbitarios, dando
un máximo de protección a los tejidos subyacentes.
(Fig. No. 9).

Para una adecuada aplicación de la radiación, los pacien-
tes deben recibir previamente sedación con Hidrato de
Cloral, una absoluta inmovilización - preferentemente
empleando un colchón de vacío - y de ser necesario,
anestesia superficial.



Figura No. 4 Cobaltoterapia de regi6n orbitaria

por dos campos confluentes y filtros de cuña. INC.

Figura 5

Distribuci6n de dosis con energía de 8MV. un campo
lateral a 900 Arch. INC.

Figura 6

Distribuci6n de dosis con energía de 20 MV
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Figura No. 7

Comparaci6n de isodosis con cobalto y acelerador

de 8MV para campos similares. INC

INC

Figura No. 8

Técnica para irradiaci6n de 6rbita con energía de 8 MV.,

cuñas y filtro compensador. INC.
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Figura No. 9

Curva de iso dosis con electrones de 9MV
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Generalmente empleamos un fraccionario de dosis de 300
cGy., dados 3 veces por semana, hasta una dosis total de
3.600 a 4.500 x cGy., administrados en 4 a 5 semanas. Los
casos paliativos, pueden tratarse con dosis aproximadas de
3.000 cGy. No se ha visto en la literatura consultada, las
ventajas de dar dosis mas elevadas y sí un aumento en la
morbilidad y en la incidencia de segundos tumores (1)

Abramson, reportó un aumento en la frecuencia de osteo-
sarcomas del cráneo y el Columbian Presbyterian informó
de un 11.6% de tumores secundarios.

Gaitán en su serie, encontró una supervivencia del 31 % a
2 años y del 30% a 3 años sobre 235 pacientes; la curva de
supervivencia que él presenta, se hace perfectamente ho-
rizontal después de los 2 y hasta los 5 años, siendo durante
este lapso excepcionales las recaídas (Fig. No. 10).

Retinoblastoma
Supervivencia de 144 casos
con evolución conocida
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FIg No. 10

Curva de supervivencia en RB. M. Gai~n (8)

Los anteriores resultados, son muy similares a los que
encontramos con Pérez, con una supervivencia absoluta
libre de enfermedad, del 27.5% a 2 áños (19/70) y relativa
del 36.5% (19/52). La sobrevida absoluta a 5 años en esta
serie, fué del 20.5% y la relativa del 28%.

Como complicaciones solo se presentó una muerte, atri-
buída a intoxicación por Vincristina; dos casos irradiados
requirieron reconstrucción de la órbita por falta de desa-
rrollo de esta. En ningún caso se presentaron segundos
primarios luego de mas de 5 años de seguimiento en 44
pacientes.
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Comentarios y Discusión

La incidencia de casos remitidos al INC. se ha mantenido
con niveles ligeramente menores ahora, que en la década
estudiada por Castro (1.964 a 1.973). Esto podemos expli-
carlo por la puesta en funcionamiento de doce centros
oncológicos del Plan Nacional del Control del Cáncer en
las principales ciudades.

En cuanto a la distribución por edad, sexo o bilateralidad,
no encontramos diferencia con los estudios previos; si-
nembargo hay que destacar, que en nuestro medio, la edad
de presentación tiene un máximo a los 30 meses; esto es,
un año mas tarde que la reportada en países desarrollados.

La demora en consultar a personal especializado, puede en
parte deberse a ignorancia o a dificultades socioeconómi-
cas de los padres o familiares; pero sin duda, tienen gran
responsabilidad los médicos que atienden inicialmente a
estos pacientes, restándole en ocasiones importancia a los
síntomas, no efectuando de rutina un examen de fondo de
ojo o demorando por otros motivos su remisión.

La radioterapia externa, aplicada con cobalto o con acele-
rador lineal, permite obtener una distribución de dosis
altamente homogénea y si es correctamente aplicada, una
protección de la cámara anterior del ojo afectado y preser-
var el ojo contralateral ( en este caso, debe angularse el haz
de 3 a 5 grados en sentido posterior al emplear un campo
lateral).

Hay que relievar, que teniendo ahora en Colombia, perso-
nal altamente calificado y equipos tan evolucionados para
permitir un correcto diagnóstico y tratamiento, estamos
obligados a presentar cifras de supervivencia y de conser-
vación de la visión similares a los de cualquier centro de
Europa o de Norteamérica. Esto solo lo lograremos a
través del diagnóstico temprano.

En el mismo orden de ideas, para poder efectuar el trata-
miento mas indicado, es necesario unificar los diagnósti-
cos y la clasificación.

La clasificación TNM, define en forma muy satisfactoria el
compromiso de la retina, según el porcentaje de invasión y
no medido por número de discos; el compromiso del vítreo,
del nervio óptico, de la cámara anterior, la úvea y el compro-
miso extraocular. Es precisa además en cuanto al compromi-
so de los ganglios regionales (preauriculares, submandibular
y cervicales) y sobre las metástasis a distancia.

La clasificación clínica, se correlaciona además con la
patológica en los casos operados.

Por lo anterior, considero que es de todas, la que ofrece un
mas objetivo enfoque desde el punto de vista oncológico.



En 1.983, propusimos a la UlCC por conducto de Kasdorf,
de su Comité de Clasificación, la adopción de este sistema,
que permite comparar resultados, elaborar protocolos de
tratamiento y tener una idea más real sobre el pronóstico.

Agosto de 1990
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