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RESUMEN

El retinoblastoma es la neoplasia maligna intraocular mas frecuente en la
edad pediatrica. Es diagnosticado entre el primer y tercer afio de vida.
Puede afectar uno o0 ambos ojos, siendo el signo clinico mas caracteristico
la leucocoria, seguida del estrabismo, nistagmo y ojo rojo. En cuanto a su
incidencia, el retinoblastoma es mucho mas frecuente en los paises menos
industrializados, de clase baja y en areas rurales. Es considerado una
enfermedad autosémica dominante, donde ambos alelos del gen RB1 se
encuentran mutados, ocasionando alteraciones en el ciclo celular. Existen
dos presentaciones del retinoblastoma, la forma hereditaria la cual esta
asociada a mutaciones de la linea germinal en el gen del retinoblastoma,
conocido como RB1, esta presentacion generalmente se presenta en nifios
de edad temprana, la mayoria de los casos son bilaterales o multifocales.
La forma no hereditaria se caracteriza por mutaciones somaticas de RB1
en el tumor, generalmente tienen una enfermedad unilateral y unifocal,
presentan antecedentes familiares negativos y a diferencia de la forma
hereditaria, se presenta a una edad posterior. Las técnicas de imagen
utilizadas para confirmar el diagnéstico y evaluar el estadiaje del tumor
comprenden la ecografia ocular, tomografia computarizada y la imagen por
resonancia magnética. La importancia de la deteccién temprana y el
tratamiento oportuno va a permitir una mayor sobrevida en el paciente.
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Presentacion del retinoblastoma en la edad pediatrica - Dra. Nicole Brenes Meseguer; Dra. Maria del Sol Osejo Rodriguez
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PALABRAS CLAVE: recién nacido; retinoblastoma; neoplasia;
diagndstico.

ABSTRACT

Retinoblastoma is the most common intraocular malignant neoplasm in
pediatric age. It is diagnosed between the first and third year of life. It can
affect one or both eyes, with the most characteristic clinical sign being
leukocoria, followed by strabismus, nystagmus and red eye. Regarding its
incidence, retinoblastoma is much more frequent in less industrialized,
lower-class countries and in rural areas. It is considered an autosomal
dominant disease, where both alleles of the RB1 gene are mutated, causing
alterations in the cell cycle. There are two presentations of retinoblastoma,
the inherited form which is associated with germline mutations in the
retinoblastoma gene, known as RB1, this presentation usually occurs in
young children, most cases are bilateral or multifocal. The non-inherited
form is characterized by somatic mutations of RB1 in the tumor, they
generally have a unilateral and unifocal disease, have a negative family
history and unlike the inherited form, it occurs at a later age. The imaging
techniques used to confirm the diagnosis and evaluate the tumor staging
include ocular ultrasound, computed tomography and magnetic resonance
imaging. The importance of early detection and timely treatment will allow
greater survival in the patient.

KEYWORDS: newborn; retinoblastoma; neoplasm; diagnosis.

INTRODUCCION

El retinoblastoma es la neoplasia maligna unilateral y la mutacion Gnicamente se

intraocular mas frecuente en la edad encuentra en las células neoplasicas
pediatrica, afecta principalmente a nifios (34,5,6,7).  El diagnostico se basa
entre los 0y 6 afios de edad (1,2). Surge fundamental.mente en el examen
como un tumor intrarretiniano que se oftalmoscopico y los estudios de imagen
desarrolla después de que los cambios como la ecografia, la tomografia
genéticos o epigenéticos conducen a computarizada 'y la  resonancia
una proliferacién descontrolada, el cual magnética. El tratamiento se basa en la
se puede evidenciar clinicamente con quimioterapia, radioterapia y en canceres
leucocoria, el cual es el signo principal. mas avanzados o de mayor tamafio es la
Existen dos formas de su enfermedad: la enucleacion (1,4). El exito de una mejor
esporadica y la hereditaria, siendo la sobrevida se basa en la mejor
hereditaria la menos comin de las dos, comprension de la base genética de la
con un patron de herencia autosémica enfermedad, al  establecimiento  de
dominante, se presenta en  nifios centros especializados, infraestructura de
pequefios y puede ser bilateral. La forma atencion  primaria y ~campafias de
esporadica se caracteriza por ser informacion y sensibilizacion hacia el

publico, y en gran medida, a la evolucion
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de las opciones de tratamiento del
retinoblastoma en los dltimos afios (8).
Este articulo de revision tiene como
objetivo reunir, describir y exponer la
evidencia cientifica sobre la presentacion
clinica, el abordaje, estadiaje,
diagnéstico diferencial, del
retinoblastoma en la poblacién pediatrica
y la importancia del diagnostico y
tratamiento oportuno para asi reducir las
diferentes complicaciones que esta
patologia pueda desarrollar a corto y
largo plazo. Adicionalmente, destacar las
mejores estrategias para mejorar las
probabilidades de supervivencia vy
calidad de vida de los pacientes
afectados.

METODO

Se obtuvieron articulos con fecha de
publicacibn de 5 afos previos, en el
idioma inglés y espafol, en bases de
datos como, PubMed, UpToDate,
ElSevier y buscadores como Google
Scholar,. Para ello, se utilizaron términos
de busqueda como “Retinoblastoma”,
“‘and”, “Retinoblastoma in Pediatrics”, y
“Leucokoria”, Posteriormente, de los
articulos obtenidos, se filtraron los de
mayor importancia  cientifica. = Se
revisaron los resimenes, resultados y en
casos necesarios, los articulos
completos; seleccionando asi,
finalmente, los documentos que incluian
la informacion necesaria para el
cumplimiento de los objetivos de dicha
revision bibliografica.

”

EPIDEMIOLOGIA

Aproximadamente 7%-10% de todos los
retinoblastomas y de 44%-71% de los
retinoblastomas familiares en paises

Dra. Nicole Brenes Meseguer; Dra. Maria del Sol Osejo Rodriguez
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desarrollados, son diagnosticados en el
periodo neonatal (1,2). El retinoblastoma
ocurre en aproximadamente 1 en 15.000
a 1 en 16.000 recién nacidos vivos en
Estados Unidos. Representa el 13% de
los céncer infantil en el primer afio de
vida. La edad media de diagnéstico es
de los 18-20 meses de edad, un
aproximado a los 12 meses de edad en
nifios con enfermedad bilateral y 24
meses en nifios con enfermedad
unilateral (1,4,5,9). La tasa de mortalidad
del retinoblastoma sin tratamiento es del
99% Yy los pacientes mueren en un lapso
de 1-2 afos (6).

PATOGENIA

El retinoblastoma es causado por una
inactivacion mutacional en ambos alelos
del gen RB1. Este gen se asigna al
cromosoma 13gl14 y codifica una
proteina nuclear (RB) que actlla como un
supresor tumoral. Posterior a esto, la
proteina RB restringe la capacidad de la
célula para progresar desde la fase G1 a
la fase S del ciclo celular. En la forma
heredable del retinoblastoma, una
mutacion de la linea germinal en el locus
RB1 o la eliminacién del cromosoma 13q
estd presente en todas las células del
cuerpo, afectando de esta forma el alelo
RB1 restante, el cual estad dentro de las
células de la retina (3 - 5,7,8,10 - 12)

El retinoblastoma hereditario
generalmente esta asociado a
mutaciones en la linea germinal. Este
incluye pacientes con enfermedad
bilateral y multifocal, aquellos que
presentan una historia familiar positiva y
aguellos con mutaciones en la linea
germinal. El retinoblastoma hereditario
demuestra una penetrancia incompleta,
con aproximadamente el 90% de los
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portadores genotipicos que expresan la
neoplasia maligna. Muchos casos de
retinoblastoma hereditario resultan de
mutaciones de novo y de historia familiar
positiva se presentan en un 25% de los
casos. Sin embargo una historia familiar
negativa no excluye el retinoblastoma
hereditario ( 3 - 5,7,8,10).

El retinoblastoma esporadico resulta de
mutaciones somaticas en el gen RB1, es
decir, mutaciones que ocurren en células
no reproductivas. Los pacientes con
retinoblastoma esporadico presentan
enfermedad unilateral y unifocal, y se
diagnostican a una edad mas tardia que
el retinoblastoma hereditario (5).

PRESENTACION CLINICA

El retinoblastoma se presenta
clinicamente con leucocoria, estrabismo,
nistagmus , 0jo rojo, vision disminuida e
inflamacién ocular. Las presentaciones
menos comunes incluyen heterocromia
del iris, causada en algunos casos por la
neo vascularizaciones del iris,
hemorragia vitrea, la cual causa un
reflejo de luz oscura en lugar de blanco,
hifema en ausencia de trauma,
glaucoma, anisocoria, celulitis orbitaria
por necrosis tumoral con proptosis, dolor
en el ojo y fiebre. La anorexia, pérdida de
peso acelerado, vémitos, dolor de
cabeza, deterioro neurol6gico, masa
orbitaria o0 masa a nivel de tejidos
blandos son signos y sintomas en nifios
con enfermedad metastasica. La
presentacion clasica del retinoblastoma
temprano es una masa intrarretiniana
translucida, solitaria o multifocal, bien
circunscrita (2,3,4,5,13).

A medida que avanza la enfermedad, el
tumor adquiere un color mas rosado, con
vasos sanguineos dilatados y puede

Dra. Nicole Brenes Meseguer; Dra. Maria del Sol Osejo Rodriguez
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presentar uno de los tres patrones
principales de crecimiento (5):

1. Exofitico: el crecimiento vertical del
tumor esta debajo de la retina, hacia
y dentro del espacio subretiniano, lo
gue conduce a un desprendimiento
de retina exudativo.

2. Endofitico: el crecimiento vertical del
tumor es hacia y dentro de la cavidad
vitrea. El tumor es friable y a
menudo, el vitreo se siembra con
células tumorales.

3. Infiltrante difuso: el tumor
permanece plano y crece por la via
intrarretiniana, imitando la retinitis. La
isquemia que puede ocurrir conduce
a una neo vascularizacion del iris en
el 50% de los casos. Es el patrén de
crecimiento menos comun y tiende a
presentarse unilateralmente en nifios
mayores.

CLASIFICACION INTERNACIONAL
DE RETINOBLASTOMA
INTRAOCULAR

Es la clasificacion que mejor predice la
respuesta de la guimioterapia
intravenosa. Esta clasifica los ojos en
grupos de la A a la E, siendo E la
presentacion mas severa. Clasificacion
Internacional del Retinoblastoma
Intraocular (1,4,5,8,10):

A. Muy bajo riesgo: ojos con tumores
discretos  pequefios, lejos de
estructuras criticas. Tumores de
3mm, confinados a la retina.

B. Riesgo bajo: ojos sin siembra vitrea
0 subretiniano y tumor retiniano
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discreto de cualquier tamafio o
ubicacién.

C. Riesgo moderado: ojos unicamente
con siembra vitrea focal o
subretiniana y tumores subretinianos
discretos de cualquier tamafio y
ubicacién. Cualquier siembra debe
ser local, fina y limitada.

D. Alto riesgo: ojos con siembra vitrea
difusa o subretiniana y/o enfermedad
endofitica o exofitica masiva, no
discreta. Ojos con siembras mas
extensas que el grupo C. Incluye
enfermedad exofitica y mas de un
cuadrante de desprendimiento de
retina.

E. Muy alto riesgo: ojos destruidos
anatomica y funcionalmente por el
tumor. Ojos con uno 0 mas de los
siguientes: glaucoma neovascular
irreversible, hemorragia intraocular
masiva, celulitis orbitaria, tumor
anterior a la cara vitrea, tumor que
toca el cristalino, retinoblastoma
difuso.

EVALUACION

La evaluacion en nifios con sospecha de
retinoblastoma debe ser realizada en
consulta por un especialista en
oncologia, el cual buscara extension de
la enfermedad, mediante una evaluacion
completa del paciente, la cual incluye
parametros importantes, como el examen
fisico completo, el examen oftalmoldgico
bajo anestesia que permite la
visualizacién completa de la retina y la
identificacion de tumores multifocales o
siembras subretineanas o Vvitreas, la
ecografia ocular, la tomografia y la
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resonancia magnética del cerebro y
orbitas la cual evalia el tamafio del
tumor y la posible afectacion del nervio
optico y la presencia de un tumor
intracraneal (retinoblastoma trilateral)
(4,5,7).

La enfermedad metastasica rara vez esta
presente en el momento del diagndstico,
y los estudios formales de estadificacion
no se realizan de forma rutinaria debido a
su bajo rendimiento. Si hay evidencia
clara de tumor fuera del ojo (invasion del
nervio 6ptico o compromiso coroideo) se
puede realizar una evaluacion
metastasica completa, la cual incluye (5):

1. Aspiracién de medula 6sea y biopsia
2. Puncién Lumbar
3. Gammagrafia 6sea con radionuclidos

Se sugieren pruebas genéticas
moleculares para todos los pacientes
afectados. En las formas hereditarias de
retinoblastoma, las pruebas moleculares
de globulos blancos periféricos pueden
identificar la mutacibn de la linea
germinal en 90-95% de los casos. Los
pacientes en los cuales se identifiquen
mutaciones en la linea germinal deben
remitirse a un genetista clinico para la
evaluacién de padres y hermanos en
funcibn de la mutacion genética
identificada en el paciente (5).

DIAGNOSTICO

El diagnostico de retinoblastoma se
establece con base en la oftalmoscopia
indirecta. Generalmente no se basa en la
histopatologia ya que la biopsia incurre
en un gran riesgo para el desarrollo de
posibles metastasis. Los estudios de
imagenes, como la tomografia
computarizada, la resonancia magnética
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y la ecografia sirven para confirmar el
diagnéstico y establecer el estadio
tumoral (4,5,14).

Cuando se realiza una ultrasonografia
ocular se pueden detectar
calcificaciones. La resonancia magnética
se realiza para identificar invasion del
nervio optico y la presencia de una de
retinoblastoma trilateral. Actualmente la
tomografia computarizada no se utilizan
para el diagnostico ya que se ha
evidenciado que la radiacién induce
cancer primario en personas que portan
con la mutacion RB1 (4,5).

El examen de reflejo rojo es
recomendado y debe de ser de rutina en
la consulta de control de nifio sano. Una
forma muy efectiva de obtener un
diagnéstico temprano por parte de los
profesionales en salud de esta
enfermedad es la fotoleucocoria (la
deteccion de leucocoria en el flash de las
fotografias) atrae la atencion de los
padres y eso es lo que generalmente
manifiestan al médico (1,4,14).

La importancia del diagndstico precoz de
esta patologia radica en las estrategias
tempranas de identificacion de la misma,
que se deben de realizar desde el
periodo prenatal y neonatal para brindar
el adecuado y oportuno abordaje y
tratamiento para asi lograr un prondstico
favorable (1,4). ElI asesoramiento
genético juega un papel muy importante
en el diagnoéstico, seguimiento y manejo
de los pacientes con retinoblastoma (7).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnéstico diferencial del
retinoblastoma incluye las principales
patologias que producen leucocoria,
como lo son (5):
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e Enfermedad de Coat: causa un
desprendimiento de la retina crénico,
unilateral y progresivo asociado a
una exudado subretineal masivo. Se
manifiesta de los seis a los ocho
afios de edad y es mas comdn en
hombres, a diferencia del
retinoblastoma el cual se manifiesta a
una edad promedio de cinco afos y
no tiene predileccién por el sexo (15).

¢ Hemorragia vitrea: causa leucocoria
cuando se presenta una organizacion
extensa de la sangre en un coagulo
antes de la degradacion. Con el
tiempo se pierde el tono rojizo de la
sangre y la hemorragia se transforma
en escombros blanquecinos. Puede
ocurrir cuando hay antecedente de
trauma, leucemia, sangrado por
deficiencia de vitamina K en el recién
nacido (14).

e Toxocariasis ocular: también
llamada larva migrans ocular, es una
infeccibn causada por el perro
(Toxocara canis) o por el gato
(Toxocara catis). Ocurre mas
comunmente en nifios y
adolescentes. Los signos comunes
de presentacién son el estrabismo vy
la mala vision. Puede cursar con
otros sintomas como por ejemplo
neumonitis, hepatitis, lesiones
cutaneas pruriginosas con eosinofilia
(14).

TRATAMIENTO

Los principales objetivos del tratamiento
en pacientes con retinoblastoma son la
prevencion de Ila mortalidad, la
preservacién de la visibn en la mayor
medida posible y la prevencién de
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secuelas tardias particularmente
neoplasias posteriores (16).

El tratamiento es complejo y depende no
solo del estadio del tumor sino de
factores como la lateralidad, la focalidad,
la herencia, extension de la enfermedad
al momento del diagnéstico,
circunstancias  socioecondmicas  del
paciente y la edad del paciente al
momento del diagnéstico (1,4,13).

Las opciones de tratamiento incluyen:

1. Enucleacion: es el tratamiento
indicado para la clasificacion E (muy
alto riesgo) de la Clasificacion
Internacional de  Retinoblastoma
Intraocular, que tienen tumores
grandes con potencial visual limitado
0 nulo; ojos ciegos y dolorosos;
tumores que se extienden hacia el
nervio optico. A menudo se realiza si
el ojo tiene glaucoma secundario,
mala visién del fondo con presunto
tumor activo o invasion de la camara
anterior. Generalmente después de la
enucleacion, se proporciona
guimioterapia sistémica adyuvante si
hay un margen positivo del nervio
Optico o una extension transescleral o
extraescleral. Se coloca un implante
orbital (tipicamente hidroxiapatita o
pilietileno poroso) en el momento de
la  enucleacion. Las  posibles
complicaciones incluyen la
perforacion escleral involuntaria con
la siembra de células tumorales en la
orbita. La enucleacion tiene sus
consecuencias visuales, psicolégicas
y cosméticas para el paciente, por
ello los injertos dermograsos son una
opcién accesible para el paciente, los
cuales tienen como objetivo principal
promover el crecimiento orbitario,
expandiendo los huesos orbitarios,
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creciendo junto con el macizo facial y
asi limitando las consecuencias a
largo y corto plazo de la enucleacion,
este no presenta riesgo de extrusion
o rechazo ya que el sistema inmune
lo reconoce como propio
(4,6,10,13,16).

2. Quimioterapia: los agentes
utiizados méas comdnmente son
carboplatino, topotecan, melfalan
(7,10,16).

3. Quimioterapia intravenosa: se
utiiza en pacientes con tumores
unilaterales C y D (Riesgo moderado
y alto) de la Clasificacion
Internacional de Retinoblastoma.
Raramente erradica el retinoblastoma
como terapia Unica (4,7,10,16).

4. Terapia focal (terapia laser,
crioterapia, quimioterapia local): se
utiliza en la mayoria de los pacientes
con tumores extrafoveales pequefios
unilaterales o bilaterales sin siembra
subretiniana o vitrea. Se coloca de
manera repetida cada mes hasta que
el tumor estd completamente atréfico
o calcificado. (4,16).

5. Quimioterapia intraarterial: los
radi6logos pasan un micro catéter a
través de la arteria femoral hacia el
orificio de la arteria oftadlmica del ojo
afectado por el retinoblastoma, y la
guimioterapia (melfalan, carboplatino,
topotecan) es colocada de mantera
pulsatii  durante 30 minutos. El
procedimiento se realiza bajo
anestesia general (4,16).

La terapia de segunda linea se basa en
iniciar un nuevo manejo, como segundo
intento para salvar el ojo que ha fallado
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con la terapia de primera linea. La
terapia de segunda linea incluye (16):

1. Terapias focales

2. Quimioterapia sistémica continua:
carboplatino, Vincristina, Etoposido,
Topotecan. Se utiliza en pacientes
con tumores mas pequefios que
inciden en la févea para reducir el
tamaifo del tumor antes de realizar la
terapia focal, en pacientes con
tumores grandes para la
recuperacion del globo y para reducir
los tumores que son muy grandes
para la terapia local aislada, en
bebes pequefios como una terapia
puente para proporcionar tiempo para
que el bebe crezca a un tamafio que
permita la canulacion arterial exitosa,
para el tratamiento adyuvante
después de la enucleacion en
pacientes con alto riesgo de
enfermedad metastasica, para el
tratamiento de retinoblastoma
trilateral y la enfermedad
metastasica.

3. Braquiterapia

El retinoblastoma trilateral consiste en un
retinoblastoma unilateral o bilateral
asociado con un tumor intracraneal que
es histolégicamente similar. El
tratamiento se basa en la reseccion
neuroquirugica seguida de quimioterapia
y radioterapia craneal o creanoespinal. A
pesar de la terapia agresiva, el
retinoblastoma trilateral es generalmente
fatal. El uso de regimenes intensivos de
quimioterapia combinados con rescate
autélogo de células madre
hematopoyéticas se ha asociado con una
supervivencia prolongada, libre de
enfermedad en ciertos casos (1,16).
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MANEJO

El manejo de Ilos pacientes con
retinoblastoma se logra mediante un
equipo multidisciplinario. El  equipo
incluye los siguientes profesionales de la
salud: Oftalmélogo pediatra, médico de
atencion primaria, oncdélogo pediatra,

oncélogo radioterapeuta, genetista
clinico, especialista en retina, oncdélogo
ocular, neurorradidlogo, enfermera
especialista,  farmacéutico,  cirujano

plastico, trabajador social, psicélogo y
nutricionista (16).

Los bebes y nifios que tienen un mayor
riesgo de retinoblastoma sobre la base
de una historia familiar positiva deben
someterse a un examen de rutina para
facilitar la detecciébn temprana y el
tratamiento de la enfermedad.

Los exdmenes de deteccion se llevan a
cabo de la siguiente manera (5,9):

1. Durante los primeros 3 afios de
vida: los examenes de deteccion se
realizan inicialmente cada 1 o 2
meses y luego se espacian a cada 3
meses si no hay hallazgos
preocupantes.

2. De 3 a 7 afos de edad: los
examenes de deteccidon se realizan
cada 4 o 6 meses.

3. Si las pruebas genéticas revelan que
el nifio no tiene una mutaciéon de la
linea germinal RB1, la deteccion
puede suspenderse.

Si las pruebas genéticas revelan que el
nifio tiene una mutacion RB1, debe
someterse a examenes de deteccién
frecuentes durante la primera infancia y
luego continuar con examenes regulares
cada 1-2 afios después de los 7 afios.
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COMPLICACIONES

Los pacientes que han sido tratados con
radioterapia tienen un riesgo muy

elevado de desarrollar neoplasias
secundarias especificas como
leiomiosarcoma, osteosarcoma,

melanoma, cancer de vejiga y cancer de
pulmon (5,11).

El retinoblastoma trilateral consiste en un
retinoblastoma unilateral o bilateral
asociado con un tumor intracraneal que
es histol6gicamente similar.
Aproximadamente % de los casos de
retinoblastoma trilateral surgen en la
glandula pineal, pero los tumores
también pueden aparecer en la regién
supraselar o paraselar (1,5,7).

La diseminacion metastasica
generalmente se diagnostica dentro de
los primeros 12 meses de presentacion
clinica del retinoblastoma. Las rutas mas
comunes de diseminacibn metastasica
son la infiltracion directa través del nervio
Optico al sistema nervioso central, o la
propagacion a través de la coroides
hacia la esclergtica y la 6rbita. Otras
rutas de diseminacién metastasica son la
dispersion de las células tumorales a
través del espacio subaracnoideo hacia
el nervio éptico contralateral o a través
del liquido cefalorraguideo hacia el
sistema nervioso central, diseminacién
hematdgena a hueso, pulmén, higado o
cerebro, diseminacién linfatica (5).

PRONOSTICO Y SEGUIMIENTO A
LARGO PLAZO

Las caracteristicas asociadas con un mal
prondstico incluyen (16):

1. Retraso en el diagndstico de mas de
6 meses
2. Enfermedad extraocular

Dra. Nicole Brenes Meseguer; Dra. Maria del Sol Osejo Rodriguez
Dra. Astrid Carolina Cartin Ramirez

3. Cataratas

4. Invasion coroidea, del nervio éptico,
esclera u orbitaria

5. Anaplasia tumoral

6. Uso de radioterapia de haz externo

El seguimiento oftdlmico es suma
importancia, ya que el periodo de riesgo
de diseminacién extraocular después de
un tratamiento exitoso o enucleacion
generalmente se reconoce en 24 meses
y la mayoria ocurre en los primeros 12
meses. Este seguimiento se realiza
mensualmente durante el tratamiento
activo con un aumento progresivo en el
intervalo de tratamiento. Una vez que el
nino ha permanecido libre de
enfermedad sin tratamiento durante un
tiempo prolongado (2 afios), la frecuencia
de los examenes puede reducirse. El
seguimiento oftalmico es necesario de
por vida para todos los sobrevivientes de
retinoblastoma infantil porque pueden
ocurrir complicaciones tardias (cataratas,
neuropatia Optica, retinopatia). Los nifios
gue reciben carboplatino tienen riesgo de
pérdida auditiva y requieren un
seguimiento audiolégico a largo plazo. El
riesgo puede ser mayor cuando se
administra quimioterapia a lactantes
menores de 6 meses de edad. El
seguimiento de endocrinopatias en
pacientes con antecedente de
retinoblastoma es fundamental, ya que la
disfunciébn endocrina puede ocurrir en
pacientes tratados con radioterapia (16).

CONCLUSION

El retinoblastoma es el cancer intraocular
primario mas frecuente en la edad
pediatrica, generalmente ocurre en nifios
menores de 5 afos de edad. El inicio del
tumor se da a nivel de la retina y en
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algunos casos ambos o0jos estan
afectados. Su manifestacion principal es
la leucocoria. Es importante destacar la
importancia de la derivacion inmediata a
un especialista (oftalmélogo) y el manejo
adecuado por parte de un equipo
interdisciplinario para asi optimizar la
supervivencia del paciente y el resultado
visual, ya que si esta enfermedad no es
tratada adecuadamente, y abordada y
diagnosticada tempranamente se
convierte en una enfermedad mortal.

El diagnostico se realiza basado en las
caracteristicas clinicas principales como
lo son la leucocoria, el estrabismo y el
nistagmus y también con base en el
examen oftalmolégico indirecto y los
estudios complementarios respectivos
para esta patologia, el asesoramiento
genético es un factor de vital importancia
para el diagnéstico de esta patologia. El
tratamiento en cancer pequefio vy
enfermedad bilateral puede incluir la
fotocoagulacion, crioterapia, radioterapia.
En enfermedad avanzada el tratamiento
de primera eleccién es la enucleacion. La
quimioterapia se puede utilizar para
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