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1: ;Qué es el Retinoblastoma?

Retinoblastoma - es un cancer en uno o los dos ojos que se presenta en los nifios pequefos.
Anualmente se diagnostican aproximadamente 350 casos nuevos en los Estados Unidos. El
retinoblastoma afecta uno de cada 15.000 a 30.000 bebés que nacen en los Estados Unidos. El
retinoblastoma afecta por igual a nifios y nifias de todas las razas.



El/los tumor/es del retinoblastoma se originan en la retina, la 1amina del ojo sensible a la luz que
permite que el ojo vea. Cuando los tumores se presentan en un solo ojo, se le denomina
retinoblastoma unilateral. Cuando ocurren en ambos 0jos recibe el nombre de retinoblastoma
bilateral. En la mayoria de los casos (75%) solamente un ojo esta comprometido (unilateral); en el
resto (25%) ambos ojos estan afectados (bilateral). En su mayoria (90%) los pacientes con
retinoblastoma no tienen antecedentes familiares de la enfermedad; s6lo un pequeno porcentaje de
los pacientes de reciente diagndstico tiene otros familiares con retinoblastoma (10%). En Argentina
y en mucho de LatinoAmerica, en approximadamente un tercio de los ninos, el retinoblastoma no se
diagnostica hasta despues de que este diseminado fuera del ojo. En muchos de estos nifios, no es
posible preservar su vision y muchas veces requieren quimioterapia (drogas contra el cancer) para
controlar su enfermedad.

Este cuadernillo le permitird comprender el funcionamiento del ojo, el diagndstico y el
tratamiento del retinoblastoma.



2. Estructura y funcion del ojo

El ojo de un adulto mide alrededor de 2,5 cm desde la parte anterior a la posterior; el ojo de un niho
mide aproximadamente @ de eso.

El ojo tiene tres membranas:

1- Esclerdtica - la capa protectora externa del ojo (de color blanco)

2- Coroides - la membrana media que contiene los vasos sanguineos para irrigar el 0jo

3- Retina - la membrana interna que contiene los nervios que transportan informacion al cerebro.
Esta informacion permite que uno vea.

La cornea es la lamina clara en la parte anterior del ojo que permite el paso de la luz. La
conjuntiva es un tejido delgado que reviste los parpados y el globo del ojo hasta el borde de la
cornea. El iris es la parte de color del ojo que estad compuesta por un tejido esponjoso y es una
extension de la coroides. La pupila es la abertura en el iris (negro) que permite la entrada de luz al
ojo . El cristalino ayuda a focalizar los rayos de luz sobre la retina de la misma manera que una
camara fotografica lo hace sobre la pelicula. El cristalino puede cambiar su forma o acomodarse
para focalizar elementos cercanos o distantes.

El ojo esta lleno de fluidos que contribuyen a irrigar y mantener la presion dentro de los ojos. La
camara anterior, la parte anterior del ojo entre el iris y la cornea, contiene humor acuoso, un
liquido acuoso que irriga el cristalino y mantiene la presion dentro del ojo.

La parte posterior del ojo contiene un gel transparente llamado humor vitreo. La retina esta
compuesta por diez laminas y contiene mas de un millon de células. El nervio optico tiene fibras
nerviosas que transmiten la informacion al cerebro para interpretar los objetos vistos.

La macula es el area de la retina responsable de la vision central; su parte central se denomina
fovea y es responsable de la vision més aguda. La macula contiene la mayor concentracion de
conos que son responsables de la percepcidon del color y de los detalles. Los bastoncillos, que
componen el resto de la retina, son mas sensibles a la luz y responsables de la visidon nocturna y
periférica. Insertados en el globo ocular estan seis musculos que dan movimiento al ojo. El
movimiento del ojo puede ser ocasionado por uno, algunos o todos estos masculos.



3. Signos y sintomas del retinoblastoma

El retinoblastoma puede presentarse de varias formas. La mayoria de los pacientes con
retinoblastoma presentan con un reflejo blanco en la pupila (leucocoria). Este reflejo blanquecino
en la pupila es anormal ya que lo normal seria que al nifio se le viera o una pupila negra o un reflejo
rojo en la pupila, similar al que vemos en las fotografias tomadas a niios que miran directamente a
la camara. El reflejo blanquecino en la pupila a veces recibe el nombre de reflejo del ojo de gato.

Muchas veces los padres o otros familiares son los primeros en notar este reflejo. Otras
enfermedades de los ojos pueden presentarse también con este reflejo blanco en la pupila. La
leococoria no siempre implica la presencia de retinoblastoma. El oftalmélogo suele determinar el
diagnostico correcto.

Un ojo desviado o estrabismo es la segunda manera mas com@n en la que se presenta el
retinoblastoma. El ojo del nifio puede desviarse hacia afuera (hacia la oreja), denominado exotropia
o hacia dentro (hacia la nariz), denominado esotropia.

Otros modos en que el retinoblastoma se puede presentar son: un 0jo rojo, doloroso; diminusion
de la vision; inflamacion del tejido que rodea el ojo; pupila engrandecida o dilatada; un cambio en
el color del iris del ojo (heterocromia); retrasos en el desarrollo del nifio (por ejemplo, problemas
para comer o beber). Algunos pacientes presentan malformaciones congénitas como: dedos extras
en las manos o en los pies, apariencia anormal de las orejas, o retraso mental. En raras ocasiones, el
retinoblastoma se descubre durante la examinacion de un bebé saludable. Mas frecuentemente, los
sintomas del retinoblastoma son detectados inicialmente por los padres del nifo.



5. Genética del retinoblastoma

El noventa por ciento (90%) de todos los nihos que desarrollan el retinoblastoma son los
primeros con cancer de ojo dentro del grupo familiar. En un 10% de los casos de retinoblastoma, sin
embargo, un padre, abuelo, hermano, tio, tia o primo también ha tenido la enfermedad. Cuando es
transmitida de padre a hijo, la enfermedades es generalmente, pero no siempre, bilateral. Se ha
trabajado mucho en los Gltimos diez afos para averiguar como una anormalidad genética provoca
cancer. Los patrones genéticos y las implicaciones para usted y su familia aparecen en la pagina.

Unos datos sobre el Cdancer
* [Crecimientos cancerigenos han sido descubiertos en dinosaurios!
* El retinoblastoma fue documentado en ninos hace mas de 2.000 anos.

Aunque no se comprende exactamente por qué ocurre el retinoblastoma, se sabe que en todos los
casos este cancer es causado por una anormalidad en el cromosoma 13, en el cual una parte del
mismo no funciona, o bien, falta. En el 40% de los casos, la anormalidad esta presente en todas las
células del cuerpo incluyendo el ojo, y en un 60% solo se encuentra en el ojo. Una parte del
cromosoma 13 es la responsable de controlar la division de las células de la retina. En los nifios con
retinoblastoma la divisidn celular de la retina continua sin control, causando el/los tumor/es.

Si un padre tiene retinoblastoma:

Si un padre ha sido tratado por retinoblastoma bilateral y ha decidido tener hijos, casi la mitad
(45%) de los mismos desarrollaran la enfermedad en sus ojos. El bebé puede tener tumores en el ojo
en el momento de nacer e incluso puede tener tumores que se hayan extendido en el cuerpo y dentro
del cerebro en el nacimiento. Por otro lado, muchos de estos nifios no tienen tumores en sus ojos al
nacer y los desarrollan durante los dos primeros anos de vida. En nuestra experiencia, todos estos
tumores se empiezan a desarrollar cuando el nifo tiene alrededor de 28 meses y pueden continuar
formandose durante 7 ahos.

La gran mayoria de nihos nacidos de padres con retinoblastoma bilateral también tendran la
enfermedad en ambos ojos, pero alrededor de un 15% desarrollard tumores en solo un ojo
(retinoblastoma unilateral).

Cada vez que un padre con retinoblastoma tenga otro hijo, existe un 45% de probabilidad de que
el mismo desarrolle la enfermedad.

Si un padre tiene retinoblastoma unilateral

Si un padre tiene retinoblastoma unilateral, un 7% a un 15% de su prole tendra la enfermedad.
Curiosamente, cuando el padre con retinoblastoma unilateral tiene un hijo con la enfermedad, ese
nino generalmente (85% de las veces) la desarrolla en ambos o0jos. Muchos de estos ninos afectados
no tienen el tumor presente al momento del nacer. Pero, como en la situacidon anterior, si el nifio va
a desarrollar la enfermedad, comenzaran a aparecer los tumores a los 28 meses y podran continuar
formandose durante 7 anos.

Cada hijo de un padre con retinoblastoma unilateral tiene una probabilidad de entre un 7% y un
15% de padecer de la enfermedad. Por otro lado, en un 85% a un 93% de estos nifios, no se
presentara la enfermedad.




Si ninguno de los padres tiene la enfermedad

La situacidon en que ninguno de los padres tiene la enfermedades es la mas comtn y la mas dificil
de explicar. Aproximadamente 1 de cada 100 pacientes con retinoblastoma de alguna manera
destruye el tumor por si solo sin tratamiento o, tal vez, tiene una variante de la enfermedad que no
es capaz de extenderse. Esta es la razon por la cual se les aconseja a los padres hacerse un examen
de fondo de ojo con dilatacion. En un 1% de las veces hay evidencia de una forma curada o
limitada de retinoblastoma en el ojo de un padre, del cual el padre que jaméas tuvo conocimiento o
notd haber tenido la enfermedad y nunca se tratd. En ese caso, un 45% de los nifios de esos padres
desarrollaran la enfermedad.

Mas confusa y rara es la posibilidad de que el padre tenga el gen para el retinoblastoma y pueda
transmitirlo a sus hijos sin tener evidencia alguna de retinoblastoma en su ojo. Esto es denominado
el estado portador y significa que el padre porta el gen pero no la enfermedad. En esta circunstancia,
un 45% de sus hijos se veran afectados. Cada uno de los ejemplos presentados aqui explica como
un padre que nunca ha tenido retinoblastoma puede tener hijos afectados con retinoblastoma
bilateral.

La situacion mas comin es aquella en que ninguno de los padres tiene el gen para la enfermedad
pero tienen un hijo con retinoblastoma. Si los padres no tienen el gen, la posibilidad de tener otro
hijo con esa enfermedad es de 1 en 15.000 a 20.000.

Insertar cuadro de herencia en castellano
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David H. Abramson, M.D., F.A.C.S. Hechos del retinoblastoma

Profesor Clinico de Oftalmologia * Mas de un 95% de los pacientes tratados por retinoblastoma en
New York Presbyterian Hospital - Centro Médico de la||Estados Unidos se han curado

Universidad Cornell * El 90% de los pacientes con retinoblastoma en Argentina se
Director, Centro de Oncologia Ocular Robert M. Ellsworth han curado

Hospital Memorial - Centro de Cdncer Sloan Kettering * mas del 90% de los pacientes conservan al menos uno de los
Enfermeria de Ojos y Otdos de Nueva York 0jos

Hospital de Ojos, Oido y Garganta de Manhattan * mas de un 80% de los ninos afectados conserva una vision
Hospital de la Facultad Long Island perfecta (20/20)

* La ceguera total no es comin en nifios que se han sometido al
tratamiento del retinoblastoma




Camille A. Servodidio, RN, MPH, CRNO.
Especializada en Oftalmologia
Cornell Universitiy Medical College

Cuestiones de Enfermeria

Esta bien sentirse asustado o sobrepasado; esto es una reaccion normal o comin ante el diagnostico
de cancer

Usted puede encontrar apoyo conversando con otros padres y nifios en la sala de espera

Ubique en su localidad grupos de apoyo, consejo uno a uno, y boletines relacionados con el
retinoblastoma. Muchas familias encuentran apoyo en estas organizaciones.

Los ninos tienen una capacidad sorprendente de adaptacion. Tal vez su hijo pueda adaptarse mejor
que usted!




cLo sabia?

* Retinoblastoma es un cancer

* Es el cancer de ojos mas comiin en los ninos

* Es casi tan comn como la hemofilia

* El retinoblastoma afecta tanto a nihos como a ninas

* La edad promedio para diagnosticarlo cuando un ojo esta implicado es de dos anos
y medio

* Hay 350 nuevos casos por ano en Estados Unidos y alrededor de 5.000 en todo el
mundo

* El retinoblastoma afecta a todas las razas por igual
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6. Prueba Genética

El gen responsable por el retinoblastoma ha sido identificado y estudiado en detalle.
Aproximadamente un 40% de los pacientes tienen el gen anormal causante de la enfermedad.

Ahora se cuenta con una prueba para detectar el defecto genético. Actualmente, la prueba es
mds adecuada si el laboratorio puede estudiar una muestra del tumor del ojo enucleado de un
paciente junto con la muestra sanguinea. El andlisis es técnicamente mds dificil cuando se cuenta
solo con las muestras sanguineas y es mds efectivo en pacientes con retinoblastoma bilateral que
en aquellos que tienen un ojo afectado. Si el paciente tiene la anormalidad genética, entonces otros
miembros de la familia podrian necesitar una observacion para verificar el origen de la
enfermedad.

Usted deberia hablar con su médico o su enfermera acerca de la eficiencia y el costo del proceso
relacionado con la prueba genética.
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7. Diagnostico del Retinoblastoma

Hechos de diagnostico:

* El retinoblastoma es diagnosticado con un oftalmoscopio indirecto, ultrasonido,
tomografia computada y resonancia magnética

* Las biopsias rara vez son necesarias

* La anestesia para la examinacion y el tratamiento serd necesaria

cada dos semanas

* La examinacion de los padres podria ayudar en el diagnoéstico del nifio

Cuando existen antecedentes familiares de retinoblastoma, los bebés recién
nacidos deben ser examinados en la sala de neonatologia en el momento del
nacimiento por el oftalmologo, u oculista. Cuando no existen antecedentes, son
frecuentemente los padres quienes advierten la leucocoria o estrabismo y traen a su
hijo para un examen. Frecuentemente el oftalmdlogo general deriva al paciente a uno
especializado en nihos con retinoblastoma y otros tipos de cancer de ojos.

El examen oftalmologico del especialista es mejor bajo anestesia general. Algunos
pacientes muy pequenos y los mayores pueden ser examinados sin anestesia; esta
decision la toma el mismo especialista. Cuando el examen se lleva a cabo bajo
anestesia general, se ubica el nifio boca arriba y se le cubre con una tinica (como las
momias) para evitar cualquier movimiento de los brazos o las piernas. Antes del
examen se colocan en el ojo gotas dilatadoras (que causan ardor por unos 30
segundos una vez colocadas). Estas gotas dilatan la pupila y posibilitan al
oftalmo6logo ver la retina . Algunas veces, también se colocan gotas paralizantes para
evitar el movimiento en la superficie del ojo.

Si el nifio va a ser examinado bajo anestesia general , el anestesista colocara una
mascara sobre la boca o la nariz del paciente para dormirlo. También podria
colocarse un tubo en la garganta del nifio para asistir la respiracion y una linea
intravenosa puede ser conectada. Para minimizar los riesgos de la anestesia, el
anestesista le pedird que no se le dé
comida o liquidos al nifo por unas horas antes del examen. El nifo generalmente se
duerme en unos minutos y los padres pueden permanecer en la sala hasta que esto
ocurra. Si tiene alguna duda o inquietud sobre si su hijo deberia ser anestesiado o no,
puede preguntarle a su médico, anestesista o enfermera.

El oftalmdlogo puede ver la retina con un oftalmoscopio indirecto, un instrumento

especial que permite la vision de la retina, para determinar la presencia de tumores.
Un espéculo o pinza metalica es ubicada entre los parpados para mantener los 0jos
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abiertos. Durante el examen el oftalmologo utiliza un indentador metalico (el cual es

como un lapicero sin punta aguda) para presionar sobre la superficie esclerdtica del
ojo para dejar a la vista las partes de la retina mas alejadas. Debido a que el nifio esta
bajo anestesia o sus ojos paralizados, experimenta poca o ninguna incomodidad en el
proceso.

Se realiza un bosquejo, o dibujo de fondo, del/los tumor/es del ojo. En algunas
ocasiones se toman fotos del oftalmoscopio indirecto. Fotos de fondo también son
tomadas. Tanto el bosquejo como las fotos de fondo sirven como “mapas” para el/los
tumor/es del ojo. Examinaciones futuras se basaran en estas fotos y croquis
originales; estos se repetiran en encuentros posteriores con el paciente.

El examen de ultrasonido (ecografia), que emplea ondas sonoras para penetrar y
demarcar las estructuras del ojo, confirma que los tumores estan presentes y
determinan el grosor y la altura de los mismos. Fotografias en blanco y negro de las
imagenes de ultrasonidos suelen tomarse al comienzo y durante las visitas
posteriores.

Un examen de rayos X llamado Tomografia Axial Computada, también se realiza
para determinar si hay un tumor fuera del ojo o en el cerebro (derecha). Una MRI,
Resonancia Nuclear Magnética, que emplea ondas magnéticas para ver los ojos, las
orbitas y el cerebro, también puede realizarse.

Los nifios diagnosticados con retinoblastoma también son atendidos por pediatras
oncdlogos (Médico especialista en cancer de ninos). El pediatra oncologo determina
si hay cancer en alguna otra parte del cuerpo. Un examen fisico y en ocasiones, un
analisis de sangre, una puncidon en la médula espinal (para ver si hay células
cancerigenas en el sistema nervioso central), y una biopsia de la médula 6sea (una
muestra de las células sanguineas tomada de los huesos) son realizados por este
especialista.
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Programa de examenes para pacientes con sospecha de retinoblastoma

Primer Examen

Cuando: A las 24-48 hs de vida

Donde: En la internacion del recién nacido

Quién debe hacerlo: Un oftalmdlogo de su localidad. Contacte a su médico de cabecera para ser
derivado

Anestesia: NO

Dilatacion: S{

Examenes de rutina: Segundo al cuarto

Anestesia: NO
Dilatacion: Si

Segundo examen: @ 3 semanas de edad
Tercer examen: @ 6 semanas de edad
Cuarto examen: @10 semanas de edad

Examenes de rutina (quinto al décimocuarto)
Anestesia: S{
Dilatacidn: Si

Quinto examen: @16 semanas de edad (4 meses)

Sexto examen: @ 24 semanas de edad (6 meses)

Séptimo examen: @ 34 semanas de edad (8 meses)

Octavo examen: @44 semanas de edad (11 meses)

Noveno examen: @ 54 semanas de edad (1 afo y un mes)

Décimo examen: @ 66 semanas de edad (1 afho y tres meses)
Undécimo examen: @ 78 semanas de edad (1 aho y 6 meses)
Décimo segundo examen: @ 90 semanas de edad (1 afo y 9 meses)
Décimo tercer examen: @ 102 semanas de edad (1 ano y 11 meses)
Décimo cuarto examen: @114 semanas de edad (2 anos y 2 meses)

Este grafico muestra el programa de seguimiento para niflos que poseen un padre con
retinoblastoma

Una tarjeta con referencias explicando esta y otra informacion importante, se halla disponible en el
consultorio de su médico.
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8 Clasificacion del retinoblastoma

start

Clasificacion del Retinoblastoma de Reese-Ellsworth

Grupo I

a. Tumor solitario, menos de 4 discos d didmetro en tamario, sobre o detrds del ecuador .Ver figura 1.

b. Tumores de maltiples tamafos, ninguno de més de 4 discos de didmetro, todos en o detras del ecuador.
Ver figura 2.

Grupo II

a. Tumor solitario, de 4 a 10 discos de diametro, en o detras del ecuador.

b. Tumores de tamanos mdltiples, de 4 a 10 discos de didmetro en tamano, todos en o detras del ecuador.
Grupo III

a. Cualquier lesion anterior al ecuador

b. Tumores solitarios mayores de 10 discos de didmetro detras del ecuador

Grupo IV

a. Tumores multiples, algunos mayores que 10 discos de didmetro

b. Cualquier lesion extendiéndose delante de la ora serrata

Grupo V

a. Tumores masivos cubriendo méas de la mitad de la retina

.b. Siembras vitreas. Ver figura 3.

La clasificacion del sistema Reese-Elsworth fue desarrollada por dos médicos como método
para predecir pronoOsticos de ojos tratados con métodos que salvaban o preservaban el 6rgano.
Cuanto mas alto es el niimero del grupo mas pobre es el prondstico de salvar el ojo.

Recientemente, se desarrollo un sistema de estadios para agrupar los tumores de retinoblastoma
confinados en el ojo y aquellos que se extienden fuera del mismo y en otras partes del cuerpo. Este
sistema se denomina Sistema de Estadios para el Retinoblastoma de Abramson.
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El sistema de estadificacion de Abramson para el Retinoblastoma

1. Enfermedad intraocular

a. Tumores retinianos

b. Extension a la coroides

c. Extension hasta la lamina cribosa
d. Extension dentro de la esclera

2. Enfermedad orbitaria

a. Tumor orbitario
1. Sospechoso (hallazgo de células epiesclerales aisladas en la patologia)
2. Confirmado (por biopsia de la masa orbitaria)

b. Invasion nodal local

3. Enfermedad en el nervio optico
a. TumoOr mas alla de la lamina cribosa pero sin incluir la linea de seccidon
b. Tumor en la linea de seccion

4. Metastasis intracraneanas
a. So6lamente LCR positivo
b. Masa en el SNC

5. Metastasis a distancia
a. Médula o hueso positivos
b. Invasion de otro 6rgano

16




9.Tratamiento del retinoblastoma

El tratamiento de retinoblastoma es individualizado para cada paciente. Depende de la edad del
nino, del compromiso de uno u ambos ojos, y si el cancer se ha extendido o no a otras partes del
cuerpo. Ningln tratamiento implica la muerte de la criatura. Los objetivos del tratamiento desde los
mas a los menos importantes en escala son: salvar la vida, conservar el ojo y la visidon y preservar
la apariencia estética.

Enucleacion es el mis comin de los tratamientos de la enfermedad. Durante la enucleacion s
extirpa el ojo quirGrgicamente. Esto es necesario porque es la Gnica manera de quitar
completamente el cancer. No es posible quitar el tumor del ojo sin extirpar el ojo totalmente.
Aunque esto se pueda realizar en otros tipos de cancer de ojos, en el caso de retinoblastoma es muy
peligroso e incluso puede contribuir a que el cancer se extienda.

La extirpacion del ojo se realiza bajo anestesia general (el nifo estad dormido). Uno de los padres
podra acompanar al nifo al quir6fano el dia de la intervencion y quedarse con él hasta que lo
anestesien. El anestesista colocara una mascara sobre la boca o la nariz del nino. Por lo general, los
pequenos se duermen uno o dos minutos después de inhalar los gases.

En la operacion, el ojo se extirpa por completo, sacando tambien una porcidon considerable de
nervio Optico como muestra. Esto se le envia a un patologo para que sea examinado bajo
microscopio. Las cejas, los parpados y los msculos del ojo se conservan en su lugar. El parpadeo,
el llanto y el movimiento de las cejas no se ven afectados por la cirugia. La intervencion lleva
menos de una hora y no es dolorosa. Con frecuencia, los ninos pueden regresar a sus hogares al dia
siguiente y generalmente son examinados en el consultorio los dias siguientes cuando se explican
las instrucciones post-operatorias y de cuidado.

Un globo de material sintético se ubica en la orbita ocular de modo que no quede una cavidad o
orificio. Después de que la herida cicatrice, lucira como el tejido en el interior del labio. El niho esta
listo para recibir una protesis u ojo artificial aproximadamente tres semanas después de la
operacion. La protesis es realizada en plastico por un especialista (un artista/técnico) para que se
vea exactamente como el otro 0jo. Como los musculos extraoculares no se pueden inserir en la
protesis, no se mueve tan bien como el ojo natural. Este ojo artificial tiende a moverse mucho mejor
de arriba a abajo que de lado a lado. Por supuesto, el ojo artificial no ve. Desafortunadamente no
existe hoy en dia una manera de transplantar un ojo por completo.

Cuando ambos ojos estan implicados, algunas veces se extirpa el que esta mas comprometido o
en “peores” condiciones, mientras que el otro es tratado con otros de los tratamientos de
preservacion de la vision tales como radioterapia con rayos externos, placa de radioterapia,
crioterapia, tratamiento con laser y quimioreduccidon que son explicados a continuacion.

Radioterapia con rayos externos ha sido empleada desde el comienzo de 1900 como una
manera de salvar el ojo o los ojos y la vision. El retinoblastoma es sensible a la radiacion y con
frecuencia el tratamiento es exitoso. La radiacidn se realiza en una consulta externa, administrando
el tratamiento cinco veces a la semana durante tres o cuatro semanas. Se construyen moldes de
yeso hechos a la medida para evitar que la cabeza se mueva durante el tratamiento y en algunas
ocasiones se recetan sedantes antes de los tratamientos para ayudar a los nihos a relajarse.
Generalmente los tumores se reducen (retroceso) y lucen cicatrizados después del tratamiento
con radiaciones, pero rara vez desaparecen por completo. De hecho, podrian volverse mas obvios
para los padres en la medida en que se reducen porque la masa gris-rosada del tumor es
reemplazada por calcio blanco. Inmediatamente después del tratamiento, la piel puede verse tostada
o un pequeno punado de cabello puede desprenderse en la parte posterior de la cabeza de la
posicion de salida del rayo. Los efectos a largo plazo de la radiacidon de rayos externos pueden
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incluir cataratas, retinopatia de radiacidon (sangrado y exudado de la retina), disminucion de la
vision y detencion del crecimiento del hueso temporal (huesos en el lado de la cabeza que no
crecen normalmente).

Placas radiactivas son discos de radiacion que fueron desarrollados en 1930 para radiar el
retinoblastoma. Hoy, el isotopo de iodo125 es empleado y las placas se construyen a medida para
cada nifio (arriba). El nifio debe ser hospitalizado para este proceso y conlleva dos operaciones (una
para insertar la placa y otra para quitarla) por 3 o 7 dias. Embarazadas y profesionales a cargo del
cuidado de la salud no pueden visitar o cuidar al nifio y los menores de doce afios no estan
autorizados a visitar al nino. Los pacientes usan gotas oftalmicas después de la operacion durante 3
0 4 semanas para prevenir infecciones o inflamacion. Los efectos a largo plazo incluyen cataratas,
retinopatia de radiacion y puede quedar comprometida la vision .

Terapia con ldser es un tratamiento no-invasivo para el retinoblastoma. Puede llevarse a cabo
en pacientes atendidos en la consulta externa, usando anestesia local o general. Los laser destruyen
muy efectivamente los tumores mas pequefios. Este tipo de tratamiento cominmente se realiza
focalizando la luz a través de la pupila alrededor del cancer en el ojo. Recientemente un nuevo
sistema de diversificacion del laser llamado DioPexy | Probe, ha permitido el tratamiento del
cancer dirigiendo la luz a través de la pared del ojo y no de la pupila. El tratamiento con laser se
realiza bajo anestesia y generalmente no ocasiona dolor despues del tratamiento ni requiere
medicacion. El laser puede emplearse s6lo o sumado a la radiacion y la crioterapia.

Crioterapia es otro tratamiento que se realiza bajo anestesia local o general y congela los tumores
mas pequefios. Un instrumento similar a un lapicero se ubica en la esclerdtica adyacente al tumor y
el tumor se congela a traves de este instrumento. La crioterapia usualmente debe repetirse varias
veces para destruir con éxito todas las células cancerigenas. Provoca inflamacion en el ojo, y esta
puede durar de 1 a 5 dias. A veces la inflamacion es tal que no le permite al nifio abrir los parpados
por varios dias; esto puede asustar tanto a padres como a hijos, pero generalmente no causa dano
alguno. Se pueden recetar gotas oftalmicas o unguientos para reducir o disminuir la inflamacion.

Quimioreduccion es el tratamiento del retinoblastoma con quimioterapia (medicamentos contra
el cancer). La misma es realizada al nifio por via introvenosa. Los medicamentos pasan a través del
flujo sanguineo. A medida que pasan por el ojo provocan la reduccidon del tumor en unas semanas.
La quimioterapia, con una o mas drogas, puede aplicarse dos o méas veces. Durante la aplicacion de
estas medicinas, el nifio puede ser atendido en consulta externa o puede requerir ser hospitalizado.
Esta decision depende de las medicinas que se administran y de los mecanismos institucionales para
administrarlas adecuadamente. Después de la quimioterapia, el nifio es examinado nuevamente y el
tumor restante es tratado con crioterapia, laser o placas radiactivas. Los nifios pueden necesitar
hasta veinte tratamientos con re-examinaciones del ojo bajo anestesia cada tres semanas.

Quimioterapia Lamentablemente, algunas veces el retinoblastoma se ha extendido mas alla del
0jo, requiriendo quimioterapia para su control. A veces el tumor se extiende hacia el nervio optico,
el sistema nervioso, la orbita o los huesos. En estos casos, existe riesgo de enpeligrar la vida del
niho y muchas veces es necesaria la aplicacion de quimioterapia por vena despues de la
enucleacion.

La quimioterapia es prescrita por el oncdlogo pediatra y es administrada a través de los vasos
sanguineos periféricos o a través de un catéter. El tratamiento puede durar varios meses.
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Actualmente, la mayoria de los nifios que presentan extension fuera del ojo hacia el nervio Optico o
a la orbita logran curarse. Sin embargo, el prondstico de los nifios en quienes el retinoblastoma se
extendid hacia el sistema nervioso o los huesos es mas reservado. En estos nifios habitualmente se
aplican tratamientos agresivos que combinan quimioterapia a altas dosis con radioterapia.

10. Consecuencias del retinoblastoma a largo plazo

La mayoria de los nifos en los Estados Unidos (95%) sobreviven al retinoblastoma y tienen
vidas perfectamente normales. Todos los nifos con retinoblastoma unilateral tienen un ojo normal
cuya vision no es afectada atin si se les ha extirpado un ojo. Los nifios con un solo ojo tienen una
vision normal, practican deportes, y mas tarde conducen autos. Sin embargo, es especialmente
importante para los nifios con vision en un solo ojo emplear protectores durante las practicas
deportivas o actividades riesgosas. Estos nifos crecen y se convierten en actores famosos, médicos,
abogados, enfermeros, contadores y padres por si mismos.

Los nifos con retinoblastoma bilateral, en su mayoria conservan al menos un ojo con buena
vision y muchos de ellos son capaces de retener el uso de ambos. Ellos también tienen vidas
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normales, van a la escuela, disfrutan la vida, tienen carreras y familias por si mismos. Sin embargo,
todos los nifios con la enfermedad bilateral y el 15% de los enfermos unilaterales que tiene la forma
familiar del retinoblastoma tendran mayor riesgo de contraer otros tipos de cancer que no afecten al
ojo. Cinco afnos después del diagnostico inicial, muchos de los que tenian la forma genética del
retinoblastoma han muerto por estos tumores y no del retinoblastoma original del ojo. Los tumores
mas comines son el osteosarcoma, un tumor maligno que afecta los huesos, los sarcomas de tejidos
blandos y los melanomas cutaneos (tumores en la piel, masculos y tejido conectivo). Aunque la
frecuencia documentada de estos tumores varia ampliamente, el riesgo parece ser de un 1% anual.

Es muy importante consultar periddicamente al pediatra cuando un nifio ha sido diagnosticado
con retinoblastoma. Todos los nifios deberian ser atendidos por un oftalmdlogo y un pediatra
oncologo. La frecuencia de los exdmenes depende de la edad del nifo, de la sospecha de nuevos
tumores del oftalmoélogo, del involucramiento de uno o ambos ojos y del tipo de tratamiento que el
nino ha recibido. Se invitan a los padres y las madres a hablar con el equipo tratante y de llamarlos
cuando tengan dudas o preguntas. Un ejemplo de un esquema de seguimiento de los encuentros se
muestra en la pagina ‘19’

Muchos padres mientras esperan en las salas de espera de los consultorios, clinicas u hospitales
se encuentran con otros padres que también tienen hijos que padecen de retinoblastoma. Para
algunos ha sido de gran ayuda hablar con padres que comparten intereses similares. Algunas
instituciones tienen hojas de noticias o grupos de apoyo formales para padres con hijos con
retinoblastoma. Finalmente algunas instituciones tienen programas que pueden facilitar el regreso a
la escuela, al hogar y a la comunidad.

El retinoblastoma es una enfermedad que amenaza la vida, pero rara vez es fatal si es
diagnosticado tempranamente y tratado en forma apropiada. Con el tratamiento adecuado en manos
de un oftalmodlogo experimentado y con un seguimiento adecuado tanto para cancer del ojo como
para cualquier otro, el paciente con retinoblastoma tiene una muy buena posibilidad de tener una
vida feliz, plena y larga.

pagina 19 copia por los tonos del grafico

Glosario
Humor Acuoso - fluido acuoso que limpia y humedece el frente del ojo

Retinoblastoma Bilateral - rumor(es) canceroso(s) en la retina de ambos ojos
Tomografia computada - examen que emplea rayos X para ver los ojos y el cerebro
Coroides - la mambrana media del ojo que contiene los vasos sanguineos

Cromosoma 13 -el cromosoma que contiene la parte faltante responsible del desarrollo del
retinoblastoma

Conjuntiva - membrana delgada que rodea la parte externa del ojo
Cornea - parte clara del frente del ojo que permite la entrada de los rayos de luz

Crioterapia - rratamiento de congelacion para los tumores pequeiios de retinoblastoma
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Diametro discal - tamario horizontal de la cabeza del nervio optico aproximadamnete 1-1,5 mm
usado como punto de referencia para medir tumores

Enucleacion - extirpacion del ojo por via quirirgica

Ecuador - zona de referencia circular aproximadamente a media distancia entre las partes
anterior y posterior del ojo

Radiacion de Rayos Externos - tratamiento que emplea mdquinas para dar radiacion y tratar los
tumores

Dibujo de Fondo de ojo - mapa del ojo con bosquejos del tumor realizados por el oftalmologo
Fotografias de Fondo de ojo - una fotografia del interior del ojo mostrando la retina

Oftalmoscopio Indirecto - instrumento empleado para ver la retina

Iris - la parte de color del ojo

Lamina Cribrosa - zona en el nervio dptico que representa el final anatomico del ojo

Laser terapia con luz empleada en el tratamiento de los pequerios tumores de retinoblastoma

Leucocoria - reflejo blanco en la pupila; reflejo de ojo

de gato; el sintoma mds comiin de la presencia del retinoblastoma
Macula - drea de la retina responsable de la vision central
Metastasis - ramificacion del cdncer hacia otras partes del cuerpo
Ora Serrata - porcion de la retina cercana al frente el ojo

Nervio Optico - estructura que envia los impulsos nerviosos de la retina al cerebro para su
interpretacion

Oncologo Pediatra - Médico especializado en cdncer de nifios
Pronostico - Una vision general del tratamiento
Pupila - el orificio negro en el centro del iris

Placa Radiactiva 1-125 - un disco de radiacion que se sutural al ojo para tratar los tumores de
retinoblastoma
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Retina - La membrana sensible a la luz mds interna del ojo
Retinoblastoma - tumor cancerigeno en la retina del ojo

Esclerotica la capa protectora externa del ojo de color blanco

Estrabismo - ojos desviados; el segundo sintoma mds comiin de la
presencia del retinoblastoma

Ultrasonido (ecografia) - prueba que emplea ondas sonoras para ver el ojo y los tumores
Retinoblastoma Unilateral - tumor cancerigeno en [ retina de un solo ojo
Humor Vitreo - gel transparente que humedece la parte posterior del ojo

Siembra Vitrea - pequerias bolas de retinoblastoma que se rompen y se extienden dentro del vitreo
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