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MALIGNIZACION DE RETINOCITOMA EN
RETINOBLASTOMA EN UNA PREESCOLAR CON
RETINOBLASTOMA BILATERAL.
REPORTE DE UN CASO

Daniel Ernesto Guarachd.ucia Pereirg Maria Eugenia OrellahaHenry De Freitas Rosangela Guevara
Fernando Elias Guarac¢he

RESUMEN: El retinoblastoma es el tumor intraocular maligno primario mas frecuente en la infancia. No obstante, es un tumor raro,
suponiendo alrededor del 3 % de todos los canceres infantiles. El retinocitoma es considerado por muchos autores uteneedad

del retinoblastoma. Presentamos el caso clinico de un preescolar femenino quien presenté leucocoria bilateral y eseaiiéstien
diagndstico clinico de retinoblastoma bilateral. En vista del tamafio del tumor y de haber descartado la invasion exisaecealiz)
enucleacién de ambos globos oculares, aplicando 3 ciclos de quimioterapia entre ambas cirugias. El estudio histopatottigipanep

el globo ocular derecho, retinoblastoma poco diferenciado con probable origen en un retinocitoma, segun la clasificaci@antde EHow
paciente fallecié 4 meses después.
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ABSTRACT: Retinoblastoma is the more frequent primary malignant tumor intraocular in the childhood. However, it is a rare tumor,
supposing around 3 % of all the infantile cancers. Retinocitoma is considered by many authors a benign variety of ratiamoMWsto
displayed a clinical case of a female preschool who presented bilateral leucocoria and strabism. The considered climisis wiagn
bilateral retinoblastoma. In view of the size of the tumor and of to have discarded the extraocular invasion, enucleggidormes! of

both ocular globes, applying 2 cycles of chemotherapy between both surgeries. The histopathologic study reported forules gigite:
retinoblastoma not much differentiated with probable origin in retinocytoma, according to the classification of Howarthtiehhel@ad

4 months later.
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INTRODUCCION

El retinoblastoma es el tumor maligno intraocular promedio de diagnéstico es 18 meses: los casos bilaterales
primario mas comun en la infanéia Ocurre (12 meses) se diagnostican mas precozmente que los
aproximadamente en 1 de cada 20 000 nacidos®ivBs  casos unilaterales (24 meses). Es muy poco frecuente en
retinocitoma es un tumor retinal benigno con |os recién nacidos y después de los 5 afios, pero incluso se

caracteristicas clinicas tipicas; generalmente se cree quga publicado su presencia en el ad@ltdSe presenta un
es una variante benigna del retinoblast®md.a edad  caso de malignizacién de un retinocitoma en
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retinoblastoma en una preescolar con retinoblastomaOl. Ademas, se efectuaron estudios para descartar

bilateral. extension extraocular del tumor (puncion lumbar, biopsia
de médula 6sea y gammagrama 0seo) que resultaron
DESCRIPCION DEL CASO negativos. Se procedié a enuclear el globo izquierdo,

Preescolar femenino de 26 meses de edad, natural guyo estudio histopatolégico fue reportado como
procedente de Cumand, Estado Sucre, quien inicia suetinoblastoma poco diferenciado estadio Illb segin la
enfermedad actual a los 4 meses de vida, cuando presentasificaciéon anatomopatolégica de Howarth, modificada
desviacion del globo ocular izquierdo. Fue evaluada porpor la seccién de Oftalmopatologia de la UCV (Figura 2).
un médico general quien desestimo los signos descritofue tratada con quimioterapia (vincristina 0,05 mg/kg/
porlamadre. Alos 10 meses de edad presenté leucocorialia, etopésido 100 mgARC y ciclofosfamida 40 mg/kg/
inicialmente en el ojo izquierdo, y al cabo de 6 meses endia) por 3 ciclos de 21 dias, y posteriormente se practicd
el ojo derecho, motivo por el cual consulta al Hospital la enucleacién del globo ocular derecho, cuyo estudio
Universitario “Antonio Patricio de Alcala” de Cumana, histopatolégico fue reportado como retinoblastoma poco
donde es evaluada y referida al Hospital Universitario dediferenciado, con probable origen en un retinocitoma,
Caracas. estadio Illa (Figura 3).

Examen oftalmoldgico:

Agudeza visual (AV): Ambos ojos (ODI): No percibia
luz.

. . Figura 2
Anexos oculares: sin alteraciones.

(A) Corte histopatologico macroscépico Ol. Se aprecia

Biomicroscopia: ODI: leucocoria mas evidente en Ol, | tumor que ocupa casi la totalidad del globo y la luxacién
pupila central redonda, en midriasis media OD y maxima del cristalino. (B) Corte histopatolégico Ol que muestra las

en Ol, arreactivas. Cristalino transparente en OD, células tumorales invadiendo la esclera (flechas delgadas) y
sublujado en Ol. formando un nddulo extraescleral (flecha gruesa)
(H/E 100X).

Balance muscular: endotropia 30 dioptrias prismaticas
Ol.

Fundoscopia: ODI: lesién tumoral de aspecto exofitico,
color blanquecino, superficie irregular, con vasos
sanguineos en la superficie, que ocupaba el polo posterio
y se extendia hasta la mitad anterior de la camara vitrea g
OD, y alcanza la camara posterior en Ol (Figura 1).

Se realiz6 ecosonograma ocular, TAC y RMN de
Orbitas, que revelaron una lesion tumoral que afectaba
polo posterior de ambos globos oculares, siendo mayor en

Figura 1 Figura 3
Aspecto de la paciente al ingreso (A) Corte histopatolégico macroscépico OD. Se aprecia
la retina desprendida. (B) Corte histopatolégico OD. Se
observan gran cantidad de floretas, adyacentes al EPR. Estas
estructuras son caracteristicas del retinocitoma. (flecha)
(H/E 250X)
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A pesar del tratamiento quirdrgico y oncolégico retinocitomas, hubo malignizaciéon sélo en 1 paciente
realizado, la paciente fallecié cuatro meses después dé4 %Y. No debe olvidarse que las implicaciones genéticas

iniciado el mismo. del retinocitoma son las mismas del retinoblastoma, por
ello deben hacerse exploraciones fundoscopicas periédicas
DISCUSION en pacientes con retinocitoffia

Estudios histopatolégicos demuestran que el

El retinoblastoma representa el 4 % de todas lasretinocitoma se compone de células retinianas bien
neoplasias infantiles; la supervivencia en los paisesdiferenciadas, de apariencia benigna, y se caracteriza por
desarrollados es de 95 %. Puede ser heredado como daausencia de mitosis y necrosis tum@rdln diagnéstico
tumor familiar con historia familiar positiva (6 %) o como correcto y a tiempo es esencial para brindar una adecuada
un tumor esporadico sin historia familiar (94%s) orientacién genética y asi minimizar el riesgo de

Hasta el momento se han descrito dos tipos de genegetinoblastomas en futuras generacidhes
susceptibles a diferentes mutaciones y que pueden estar El tratamiento del retinoblastoma es complejo y
involucradas en el desarrollo de un tumor: los oncégenesiepende de la lateralidad, tamafio, localizacién, nimero
y los antioncégenes (genes supresores). Los genede tumores, presencia de siembras vitreas y signos de
supresores sirven para regular el crecimiento normal de lanvasién extraocular. Tiene como objetivo principal
célula, dado que codifican una proteina que es un reguladasalvar la vida del paciente, en segundo lugar preservar el
negativo de proliferacion celular. De estos genes el mejorglobo ocular y, si es posible, la visi8n
estudiado es el RB1, cuya inactivacion conlleva a un  Entre las opciones terapéuticas disponibles esta la
crecimiento celular desordenado y finalmente a laquimioterapia actualmente laadministracion de dos drogas
formacién de un tumor. EI RB1 se localiza en el (carboplatino y vincristina) y posterior tratamiento focal
cromosoma 13, banda q142Constantes mutaciones en (radioterapia de haz externo) ha demostrado ser mas
el gen RB1 predispone a un individuo a desarrollar unbeneficioso que el uso de mas de dos drogas, al reducir
tumor®). La herencia de mutaciones en el RB1 predisponesus efectos téxicés El carboplatino se ha administrado
a una gran variedad de nuevos canceres. El riesgo deia subconjuntival en modelos experimentales, con
aparicion de segundos tumores aumenta con la exposiciéreduccion de la masa tumoral en un 90 % del tamafio
a radioterapi®. inicial y sin hallazgos histologicos de toxiciddd La

El RB1 se asocia ademas con el retinocitoma, radioterapia externa es un buen método terapéutico dado
retinoblastoma trilateral (afectacion de la glandula pineal) que el retinoblastoma es radiosensible, aunque con muchos
y con segundos tumores no oculares en la edad adultefectos secundaris La placa de radioterapia mas
como el osteosarcoma de craneo y huesos largos, sarcomaada es la placa de rutenio 406 Actualmente se han
de partes blandas y melanomas cutaneos. En la mayoridisefiado placas de menor tamafio para retinoblastomas
de los casos el retinoblastoma se diagnostica en estadigsequefios y con menor afectacion de tejido ocularf€ano
avanzados; la leucocoria es la forma mas frecuente dee pueden asociar a otros tratamientos como la
presentacién (70 %), seguida por el estrabismo (20 %)termoterapia transpupilar, quimiorreducciéon, o
Otras formas incluyen heterocromia del iris e hifema crioterapia. La fotocoagulacidn con lasery la crioterapia
espontane®. Los hallazgos histopatoldégicos mas esempleada paratumores pequefios ubicados en el ecuador
comunes del retinoblastoma son la neovascularizaciénp anteriores al ecuador del ojo. En relaciéon con la
necrosisy calcificaciéfi. Los tumores méas diferenciados termoterapia asociada a la quimiorreduccion se ha
se caracterizan por la presencia de las rosetas de Flexnedeterminado que el aumento de la temperatura tumoral
Wintersteiner y de Homer-Wrigth (de 6 °a 10° C), por encima de la basal, es sinérgica con

El retinocitoma es un tumor benigno de retina, quela quimioterapia y provoca una muerte celular mas
aparece de novo y no como resultado de laregresion de ugfectivd?. La enucleaciéon estaindicada si existe invasion
retinoblastoma, y que se presenta como una masa grisnasiva del globo ocular sin posibilidad de vision@itil
trasliciday elevada con alteracién del epitelio pigmentadocomo en el caso descrito, o en los casos donde la
de la retina alrededor de la lesion. En ocasiones producguimiorreduccion fracasa debido al riesgo elevado de
siembras vitreas calcificadas, sin maligniz&se recurrencias con otras modalidades terapéuticas. Debe

La transformacion maligna de un retinocitoma en llevarse a cabo con una minima manipulacion y
retinoblastoma es rara. En una serie de 17 pacientes coobligatoriamente obtener una porcién grande de nervio
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Opticd®®). La exenteracién orbitaria se reserva para casos 7.
avanzados coninvasion extraocular. Cuando se demuestra

invasion del SNC y/o ganglios linfaticos no es necesaria
realizarld®. Existen técnicas de exenteracion con buenos
resultados estéticos, como la colocacion de un implante
orbitario y la conservacién de los parpados y fondos de 9.

saco conjuntivalé®.
10.
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