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Resumen

El retinoblastoma (Rtb) es el segundo tumor solido mas frecuente en pediatria. Al igual que
otros canceres, el diagndstico precoz y referencia oportuna son claves para lograr una
mejor sobrevida y ofrecer mejor calidad de vida. En México, uno de los principales
obstaculos para el diagnéstico oportuno es la falta de conocimiento y habilidades para el
diagnostico del retinoblastoma.

Tipo de estudio: Analitico, transversal, observacional, prospectivo, prolectivo.

Objetivo: 1) Construir un cuestionario sobre retinoblastoma, que contenga reactivos que
incluyan conocimiento general sobre este padecimiento, aspectos basicos de diagnéstico y
referencia. 2) Evaluar el conocimiento sobre retinoblastoma, los aspectos basicos de
diagnéstico vy referencia en estudiantes en el dltimo ano de la carrera de Medicina, en
universidades del Distrito Federal y de provincia

Primera Fase: Planeacién, disefio y evaluacion del cuestionario

Material v método: Se elaboré un cuestionario con 33 reactivos para evaluar el
conocimiento sobre retinoblastoma, su diagnéstico y referencia. Se obtuvo un banco de
reactivos que fueron evaluados por expertos en retinoblastoma sobre su relevancia tedrica
(Coeficiente de concordancia: W Kendall=0.607; sig =0.00). Se aplicé una prueba piloto
se aplicé en 132 sujetos, para discriminar los reactivos por su relevancia y capacidad de
discriminacién entre los sujetos que poseen suficiencia en el conocimiento de la
enfermedad vy aquellos que no.

Resultados: La prueba final aplicada en la Segunda Fase quedé integrada por 16
reactivos, se obtuvo la consistencia interna (Chronbach=0.81; sig 0.0007).

Segunda Fase: Evaluacion del conocimiento

Material y método: Se aplico el cuestionario desarrollado en la fase anterior, agregando
2 preguntas sobre fuentes de conocimiento del retinoblastoma vy una seccién de datos
generales de los sujetos. Participaron 791 sujetos de 12 diferentes universidades de
diversos Estados del pais. Se obtuvieron las estadisticas descriptivas de la poblacién y se
analizé la respuesta a cada reactivo.

Resultados: Sélo el 3.3/ de los participantes alcanzaron una calificacién de suficiencia.
Menos del 50% de los sujetos diagnostican adecuadamente retinoblastoma al observar una
imagen de un paciente con Rtb; sélo 49.2% consideran a la leucocoria como principal
sintoma de la enfermedad; v el 54.4% conocen la prueba diagnéstica clinica de Rtb. El
64.7% de los participantes no saben que el Rtb puede causar la muerte.

Conclusién: De acuerdo con estos resultados, los médicos de pregrado que seran los
meédicos de primer contacto para una gran proporcion de los pacientes con Rtb, no
cuentan con el conocimiento minimo necesario para diagnosticar oportunamente la
enfermedad. Es necesario desarrollar programas de educacién continua que alerten sobre
la importancia del médico de primer contacto en el prondstico de pacientes con cancer.
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Introduccion

México vive hou en dia una condicion especial, el control de las enfermedades
infecciosas ha impactado significativamente en la disminucion de la mortatidad de la
poblacién, produciendo consecuentemente cambios importantes en las causas de
morbi-mortalidad. Un ejemplo contundente es como el cancer ha llegado a ocupar
un lugar importanté dentro de las primeras causas de morbi-mortalidad en nuestro
pais. ademas de ser una enfermedad que no distingue raza, género. condicion social
ni edad. Afortunadamente podemos decir que céncer ya no es sindénime de muerte v
que la deteccion oportuna de todas sus variedades lleva a un mejor prondstice que se
refleja en la calidad de vida y tiempo de sobrevida.

El retinoblastoma, tumor ocular pediatrico, es un tumor fascinante, en el que el
diagndstico precoz tiene un gran impacto en su evolucion. Existen claros ejemplos en
los paises desarroflados, en los que la deteccién oportuna ha logrado resultados de
sobrevida excelentes. En estos paises se tiene una importante difusién v conocimiento
de la enfermedad, no solo por parte del personal médico. sino también de la
poblacion en general. En México continuamos tratando estadios tardios de la
enfermedad, probablemente debido a varios factores entre los que destaca la falta de
conocimiento por parte del médico de primer contacto acerca del retinoblastoma.

El objetivo de este estudio es conocer que tanto saben sobre retinoblastoma quienes
fungiran como médicos de primer contacto en el servicio social de la licenciatura;
para identificar si la falla en el diagndstico y referencia esta en el medico de primer

contacto.

Se implementaron dos acciones: la ptimera inmediata. consistente en llamar la
atencién hacia el tema mediante la aplicacién de una encuesta, y la segunda, con el
desarrollo de planes de educacién para un diagnéstico v referencia éptimos dirigidos
a los médicos en formacién que impacten en las condiciones actuales de los pacientes

con retinoblastoma.



El céncer se define como el crecimiento descontrolado y la diseminacién de células
de casi cualguier tejido del cuerpo humano.! Resulta de la acumulacién durante la
vida de cambios genéticos (mutaciones) en las células que lo forman, por la
combinacién variable de dos tipos de determinantes, el genético o enddgeno y el
ambiental o exdgeno. La gran mayoria de las mutaciones son somaticas vy, por tanto,
solo se encuentran en las células neopléasicas. Contrario a lo que se pensaba,
ocasionalmente un individuo puede presentar mutaciones en las células germinales y
heredarlas, en cuyo caso determinara la predisposicién hereditaria al tumor. Cuando
esa predisposicién se hereda de una forma autosémica dominante y con una elevada

penetrancia, a las neoplasias resultantes se les denomina tumores hereditarios.**

Si bien el cancer es un problema que aqueja al mundo entero, no se manifiesta de la
misma manera en todas partes. Una fraccidn notable de los canceres en paises en
desarrollo, hasta el 25%, estan relacionados con infecciones cronicas; asi el cancer de
higado tiene un vinculo casual con la hepatitis B, el cancer de cuello uterino con la
infeccién de ciertos tipos de virus de papiloma humano y el cancer de estémago con
la infeccién por Helicobacter pylori. La incidencia de estos canceres se asocia con la
ausencia de una infraestructura sanitaria avanzada para el control de los agentes

infecciosos cancerigenos.'

Por su naturaleza infiltrante, puede ser dificil detectarlo si no se realiza una prueba de
tamizaje. Debemos tener en cuenta, ademads, que la deteccidon precoz es
particularmente importante para aquellas personas que tienen un mayor riesgo de
padecer la enfermedad, debido a sus condiciones de vida, al ambiente, a la
ocupacién, a la predisposicion familiar o a un bajo estatus econémico. El hecho de

que los primeros sintomas de un cancer puedan ser confundidos con enfermedades



comunes, representa un factor de gran importancia en la aplicacion de un tamizaje
efectivo para llegar a un diagnéstico adecuado. La metodologia del tamizaje para la
deteccién temprana del cancer puede ir desde la simple observacion, las pruebas de
laboratorio o las radiografias, hasta pruebas mas sofisticadas, que han demostrado

una alta fiabilidad en la deteccién de diferentes tipos de cancer.*

Ademas de la educacién en prevencién, la implementacién de programas de
deteccién precoz, dentro de las posibilidades econémicas de cada pafs, debe ser un
objetivo prioritario para reducir el impacto del cancer. Para aumentar la efectividad
de los programas de tamizaje, estos deben ir asociados a tratamientos adecuados de

facil acceso.”

A pesar de los considerables avances que se han conseguido en la lucha contra el
cancer, las tasas de supervivencia varian de forma dramética en las diferentes partes
del mundo, no solo entre paises, o entre ciudades, sino entre instituciones de la

misma ciudad.*

En vista del descenso de las infecciones como causa de muerte en la infancia, las
enfermedades neoplasicas son actualmente un problema importante en pediatria ®
Cada ano se diagnostican mas de 160,000 nifos con céancer, y se estima que
aproximadamente 90,000 moriran de este problema. En el ano de 1998, en Estados
Unidos se diagnosticaron cerca de 12,400 nuevos casos de cancer en pacientes en
edad pediatrica, constituyendo la primera causa de muerte por enfermedad en
mayores de un ano. La taza de incidencia de cancer infantil se encuentra en
incremento, aproximadamente 1% por afio. Este crecimiento ha sido inversamente
proporcional a la tasa de mortalidad v se estima que la tasa global de cura
aproximada sea del 85%. Se espera que para el afo 2010, uno de cada 250 adultos
sea un sobreviviente del céncer en la infancia.®

La posicién del médico de primer contacto, ya sea médico general o pediatra, ante el
reconocimiento de los signos v sintomas de cancer infantil es un gran reto debido a

que se le presentaran pocos casos durante su ejercicio profesional. Asf mismo, el



cancer no va a ser la primera hipdtesis a considerar ante sintomas inespecificos, v
sera raro quien quiera alarmar a un familiar con un diagnéstico incierto. Es frecuente
que los primeros signos de céancer en los nifos no se muestren de una manera tan
severa, condicién que puede atrasar su diagnéstico. Es probable que el médico de
primer nivel sea el primero en ser consultado por la familia del paciente con cancer y
¢l serd el responsable de realizar un diagnéstico oportuno. Una historia bien
conducida y un examen fisico detallado pueden, algunas veces, encontrar estas
manifestaciones incipientes.

La existencia de un gran ntmero de factores de riesgo para desarrollar cancer debe
alertar al pediatra, va sea al interrogatorio de los antecedentes familiares o a la
exploracién de manifestaciones fisicas parte de sindromes clinicos, con el fin de
realizar una investigacién més cuidadosa.® Entre los factores de riesgo para céncer en
la ninez se encuentran la predisposicién genética, factores ambientales y los procesos
del desarrollo. En las dos tltimas décadas, se han identificado una gran cantidad de
genes que contribuyen al desarrollo del cancer’, por lo que la historia familiar es una
pista importante en la sospecha de un patrén hereditario. Una edad temprana de
inicio, bilateralidad o el hallazgo de multiples lesiones, v la presencia de varias
lesiones primarias de diferentes tipos de canceres en un mismo individuo sugiere una
predisposicién genética al cancer. Lo anterior hace evidente la responsabilidad que
tiene el pediatra de reconocer al interrogatorio o exploracion, los sindromes
asociados a enfermedades neoplasicas.®

Los tumores mas frecuentes en nifios son de tipo embrionario, del sistema
macréfago-monocitario, del sistema nervioso central y extremadamente raros los de
tipo epitelial. Aunque los cénceres infantiles representan un porcentaje pequefio de
todos los canceres, la mayorfa de ellos se pueden curar siempre que halla un
diagnéstico oportuno y un tratamiento accesible. El 80% de los nifios con céancer
viven en paises en vias de desarrollo, siendo que en la mayoria no hay un
tratamiento efectivo, por lo que uno de cada dos nifos con cancer muere.® Para
garantizar un adecuado tratamiento, los nifos y adolescentes con cancer deben ser
referidos a centros médicos que cuenten con equipos multidisciplinarios

especializados.’



En el mundo existe una tendencia hacia el incremento de las neoplasias malignas,
contrastando con la disminuciéon de la mortalidad gracias a los avances en técnicas
diagndsticas v al éxito de tratamientos novedosos.® Un ejemplo se vivié en Brasil, en
donde en los ultimos anos gracias a la creacién de equipos multidisciplinarios v
grupos cooperativos se ha logrado mejorar la sobrevida para todos los tipos de
céncer®; situacién ya presente también en nuestro pais, contando con una mejora en
la sobrevida de nuestros nifos.

Actualmente se tienen identificados los factores que retrasan el diagnéstico y
tratamiento de los pacientes pediatricos con cancer. El retraso en el diagnéstico
parece estar correlacionado con la edad, entre mas grande el nifio, mayor el tiempo
entre la presentacién v el diagndstico. En algunos canceres, los padres reconocen los
signos v sintomas iniciales como seriales de alarma. El retraso también se presenta
debido a las dificultades del médico de primer contacto para reconocer los sintomas,
que pueden ser sutiles, y ocurrir en otras enfermedades no tan serias.!® Es importante
que los pediatras y médicos generales estén atentos a que el cancer en la infancia no
es sindénimo de muerte, y que su diagndstico precoz y tratamiento especializado,

alcanza altos indices de cura.

Una de las variables por medio de las que se evalia el grado de desarrollo de un pais
es la mortalidad de la poblacién, tanto en lo que se refiere a sus causas como a su
frecuencia; puede considerarse como el mejor indicador de salud. La mortalidad
infantil estd relacionada con diversos factores econdmicos y sociales, tales como
ingreso per capita, la distribuciéon de la riqueza vy el nivel de escolaridad. Es un
indicador que se ha utilizado para evaluar no solo el desempeno de los sistemas de
salud sino también el grado de desarrollo de una sociedad. En los tltimos 10 anos la
mortalidad en menores de de 5 anos presenté un descenso relativo de 15% a nivel
mundial. Sin embargo, los indices de mortalidad en este grupo de edad siguen siendo
muy altos en los paises de bajos ingresos y, en su mayorfa, ocurren como

consecuencia de padecimientos prevenibles y curables.!!



El céncer es un problema de salud publica en el mundo entero, afecta a todos los
grupos de personas: jovenes y viejos, ricos y pobres, hombres v mujeres. Ocupa un
lugar importante dentro de las 10 primeras causas de muerte en México y Estados
Unidos, tanto en la poblacién adulta como en la poblacién pediatrica.’**? Por mucho
tiempo ha constituido un peligro para la salud principalmente en paises de ingreso
alto, pero que en la actualidad impone una carga de morbilidad elevada en todas
partes del mundo.! En los paises desarrollados, la sobrevida general de los pacientes
pediatricos con céncer es de aproximadamente 75%, siendo que en los paises en vias
de desarrollo aproximadamente 2/3 de estos pacientes fallecen.’ Muchos de estos
casos nunca son diagnosticados, mientras que otros son diagnosticados tardiamente
cuando las opciones de tratamiento son limitadas.'*'® En el 2001, el cancer ocasiond
més de 7,000,000 de defunciones, de las cuales 5,000,000 se produjeron en paises

de ingreso bajo y mediano.

A no ser que las intervenciones para la prevencién y deteccién del cancer logren
reducir la incidencia de la enfermedad para el 2020, el niimero calculado de casos
nuevos de cancer aumentara de los 10 millones en el ano 2000, a cerca de 15
millones por afio; de estos, nueve millones tendran lugar en paises en desarrollo’, en

donde sélo el 5% de los recursos se destina al control del céncer.”

La mayoria de los casos nuevos de céncer son diagnosticados por médicos no
oncdlogos. Es un hecho indiscutible que la deteccién precoz del céncer para
cualquiera de sus mas de 200 tipos, lleva un mejor pronéstico para el paciente.
Ademas, el tratamiento de algunas condiciones precancerosas también puede
prevenir su aparicién.’ Por lo tanto, es esencial para todos los médicos tener
presentes las medidas de prevencion y diagnostico del céncer, con el objetivo de

usarlas apropiadamente en la atencién de sus pacientes.

Actualmente se sabe lo suficiente para prevenir por lo menos un tercio de todos los

canceres. Ademas de contar con informacién que permite la deteccién temprana y el



tratamiento oportuno de un tercio mas de estos. La mayoria de los canceres que son
curables pueden tratarse mediante cirugia, quimioterapia o radioterapia. La
posibilidad de cura aumenta sustancialmente si se logra un diagnéstico oportuno'.
Apoyar la deteccion oportuna se basa en la observacion de que el tratamiento es mas
efectivo cuando el diagndstico se hace en estadios tempranos. Esto se logra
mediante la promocién y apoyo a programas de control de cancer, elaborando redes
de colaboracién nacional e internacional para el control de la enfermedad,
promoviendo las intervenciones basadas en evidencia en deteccién oportuna, asi

como el desarrollo de guias de prevencién.!

Al identificar enfermedades crénicas en estadios iniciales se puede reducir las tazas de
morbi-mortalidad causadas por estas. Lo que puede lograse por medio de programas

de prevencién dirigidos a tres niveles:

1. La prevencién primaria. Dirigida a prevenir la ocurrencia de la enfermedad,

consiste en limitar la exposicion a agentes causales o factores de riesgo.

2. La prevencidon secundaria. Su objetivo es lograr el diagnéstico oportuno
tanto de lesiones precancerosas como de diversos tipos de cancer, por lo que
requiere de la participacién de la poblacién general y médica. Permite
ofrecer tratamientos con mayor probabilidad de lograr la cura o mejorar la

sobrevida de los pacientes.

3. La prevencién terciaria. Se refiere a la atencién paliativa encaminada a
proteger la comodidad fisica y psiquica del paciente desde el momento del

diagnéstico hasta la muerte. Previene deformidades, recidivas y muerte.

Con los conocimientos actuales se sabe que la prevencién primaria sumada a la
secundaria, es decir, la disminucién en la exposicién a factores de riesgo y un
diagnéstico precoz, pueden reducir en 2/3 el nimero de casos de céancer.”® La
prevencion primaria de los tipos de cédncer que mas atencién merecen en paises en
desarrollo abarca la inmunizacién v el tratamiento de agentes infecciosos, la adopcion
de intervenciones alimenticias, la introduccion de programas para el control del

tabaco, la reduccion del consumo excesivo de alcohol y el uso de quimioprofilaxis.



Los estudios de costo-efectividad de estas intervenciones son relativamente raros v se
concentran en paises de ingreso alto. Por ejemplo, segtn estudios realizados en el
Reino Unido y Estados Unidos, los costos de someter a tamizaje y de tratar a las
personas para detectar la presencia de infecciones por Helicobacter para reducir el
riesgo de cancer de estémago son de alrededor de US$ 25.000 y US$ 50.000 por
ano de vida ganado, pero seglin otro estudio esta intervencion tendria mucha mayor
costo-efectividad en Colombia, donde los costos de la atencién sanitaria son mas

bajos y la prevalencia de cancer de estomago es mas alta.*°

La prevencién secundaria consiste en programas de tamizaje para detectar y tratar los
precursores del cancer', programas que a su vez pueden prevenir o reducir la
incidencia de canceres muy invasores, como el de cuello uterino o el de colon y recto.
Un tamizaje eficaz también permite detectar canceres invasores, como el de mama o
de pulmén, en una etapa mas temprana de lo que seria posible normalmente y, por
consiguiente, mejora la probabilidad de que los tratamientos den buenos resultados.
El costo-efectividad de la prevencién secundaria depende de muchos factores, entre
ellos los costos de las pruebas diagndsticas, la prevalencia de la enfermedad vy la

disponibilidad de tratamientos eficaces.'®

El Dr. Tucunduva en el 2004', menciona las barreras consideradas de gran

importancia para frenar el adecuado ejercicio para la prevencién del céncer:
a) Falta de agentes educadores en salud.
b) Falta de conocimiento y entrenamiento de los médicos.
c) Falta de tiempo de los médicos para aconsejar a sus pacientes.
d) Deficiencia de recursos.

En su reporte europeo, la OMSY complementa la informacién anterior vy senala las
P P P

necesidades que deben cubrir los programas de deteccién oportuna, entre ellas:

a) Implementar las recomendaciones de los consensos y traducirlos al idioma

donde se aplican.
b) Promover y planear intervalos de tiempo apropiados entre las visitas.

c) Asegurar igualdad de acceso al diagnéstico v atenciéon médicas.



d) Dar incentivos econdémicos a aquellos pacientes que tiene dificultad para

acudir a los tamizajes.
e) Asegurar que las companias de seguros cubran al tamizaje.
f) Dar apoyo a las personas a las que se realizé el tamizaje.

La deteccién oportuna incluye la deteccidn del cancer en estadios mas tempranos y
mas tratables, como resultado de una mayor conciencia social de los signos
incipientes de céncer, asi como una mayor sensibilidad por parte del personal médico
cuando se sospecha un caso, refiriéndolo a tiempo.!” Estos programas de deteccion
oportuna reflejan el tipo de sociedad en la que se implementan. Un programa

efectivo requiere de organizacién y apoyo politico.

El diagnéstico oportuno de céancer se realiza al tomar acciones inmediatas una vez
reconocidos los datos incipientes del cancer. Sensibilizando a la poblacién médica,
enfermeras v demas servidores de la salud, asi como a la poblacién general, es como
se logra atencién hacia dichos datos incipientes, teniendo un gran impacto en la
enfermedad.! Por tanto es necesaria una constante actualizacién en relacién a los
programas de prevencién de céncer, en especial, en cuanto a las medidas primarias y

secundarias.’®

Teniendo en cuenta la gran variabilidad de recursos vy la epidemiologia en las
diferentes partes del mundo, los paises deben disenar estrategias nacionales
anticancerosas de acuerdo a las necesidades locales, v deberén aplicar los recursos
donde tengan un mayor impacto. Cada una de las necesidades y oportunidades han
sido definidas recientemente por la Organizaciéon Mundial de la Salud en su esfuerzo
para crear una estrategia global de control del cancer.? Al implementar las estrategias,
cada paifs debera considerar el estadio en el que se detectan la mayoria de las
neoplasias. Si la mayoria de los tumores se detectan en estadios tardios, se debe
preferir dirigir los recursos a la deteccién oportuna mas que a un programa de
tamizaje. Por el contraric si una proporcién considerable de los cénceres son
detectados en estadios tempranos, entonces se deben enfocar las estrategias hacia

programas de tamizaje.’’



El céncer méas frecuente en pediatria son las leucemias, seguidas de los tumores
solidos de los que el retinoblastoma ocupa el segundo lugar'®; aunque en ciertos
paises de América Latina, Africa v en la India, el retinoblastoma es el tumor sélido
més frecuente en las unidades oncolégicas.’”™ Esta enfermedad ocupa el primer
lugar de las neoplasias sélidas en el Instituto Nacional de Pediatria®, y el primer lugar

en México.#

El retinoblastoma es una neoplasia neuroectodérmica que se origina de las células
embrionarias de la retina.”?**” (Figura 1,2,3) Esta compuesto de células redondas de
forma redonda y regular, con citoplasma escaso y nicleos con abundante cromatina,
que se agrupan alrededor de los vasos sanguineos.” (Figura 4). Es el tumor maligno
intraocular méas frecuente durante la infancia (96%)%, el 90% de los pacientes se

diagnostican antes de los 5 afos de edad, principalmente alrededor de los 2 afios.”*

Retina

Nervio
optico




Figura 2. Imagen obtenida por exploracion
. directa de la retina. Se observan dos
tomares de coloracion blanquecina,
vascanlarizados 28

Figura 3. Imagen de la seccion de
un ojo enucleado, observandose
tumor en camara posterior
correspondiente a un

Ocurre de forma esporadica hasta en el 94% de los casos y de forma hereditaria
familiar en un 6 a 20%, segin diferentes revisiones. Se manifiesta como una
enfermedad unilateral en el 60 al 75% de los pacientes, siendo el resto
bilateral.?***?*?  Aunque muchos tipos de neoplasias oculares y de orbita son
tumores benignos, los tumores malignos como el retinoblastoma representan una
amenaza para la vista y la vida, siendo extremadamente importante identificarlos

tempranamente.'®

En el diagnéstico v tratamiento del retinoblastoma, la accién de cada uno de los
integrantes del equipo multidisciplinario, desde las habilidades del médico de primer
contacto, hasta la experiencia del oftalmélogo en retinoblastoma, de cirujanos
pediatras subespecializados, de oncélogos radioterapeutas, oncélogos médicos,

especialistas en rehabilitacién, trabajadoras sociales, y otros, debe asegurar al
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paciente un tratamiento adecuado, cuidados de soporte v rehabilitacién, logrando

con esto una sobrevida y calidad de vida 6ptimas.

Figqura 4. Imagen a micfoscopi.:a d
. caracter(sticas rosetas de Flexner-Wintersteiner *

El céncer en los nifios pequenios es inusual y siempre ha sido motivo de curiosidad.
Aungue la época en que se describié por primera vez en la literatura este fascinante
tumor es atn cuestién de debate, el retinoblastoma seguramente ha acompanado a la
humanidad desde su inicio. El caso de un nino fallecido de 3 anos de edad con
proptosis por un enorme tumor orbitario de crecimiento acelerado incité a Pieter
Pauw (1564-1617), anatomista del siglo XVI, a realizarle una autopsia. Las notas
publicadas de dicha autopsia fueron descubiertas en el siglo XIX, primero por Juluis
Hirschberg, oftalmélogo e historiador alemén, y posteriormente por un médico de

Boston, Edwin B. Dunphy, quien sugirié que el nifio cursé probablemente con un

13



retinoblastoma. Una traduccién minuciosa de los textos originales en latin, sugiere
que un tumor orbitario, como el rabdomiosarcoma embrionario, pudiera explicar
igualmente las observaciones de Pieter Pauw. Otras neoplasias malignas orbitarias de
crecimiento rapido incluyen las leucemias, v las metastasis de sarcoma de Ewing, de
meduloblastoma y de tumor de Wilms. La lista es casi interminable, y practicamente
cualquier tumor que ocurre en el cuerpo humano puede tener origen en la érbita.
Aunque la descripcion del Dr. Pauw no da suficiente informacion se cree esta puede

ser la primera descripcién de un caso de retinoblastoma.™

William Hey en 1805, acund el término “fungus haematodes” para describir un
tumor fungoso que afectaba al globo ocular y que destruia su estructura interna. En
1809 el cirujano escocés James Wardrop reuni6 la informacién observada por Hey. A
pesar de no haber contado con un microscopio, sus disecciones meticulosas v astutas
interpretaciones de algunos de estos ojos, lo llevaron a concluir que este tumor se
originaba en la retina. Wardrop documenté la invasién de este tumor al nervio éptico
y al cerebro. Y posteriormente, describié metastasis a otras partes del cuerpo. En
1821 Lorche, describié una familia en la que 4 de 7 nifos estaban afectados por un
tumor ocular, probablemente retinoblastoma.? En 1836 en Paris, Langenbech, Robin
y Nystin confirmaron mediante estudios microscépicos que este tumor se originaba
en la retina. En 1864, el Dr. Virchow lo llamé glioma de la retina, basando el origen
del tumor en células de la glia. El Dr. Knapp®, en 1868, describié los cuatro estadios

clasicos de RTB:
. Etapa o tumor intraocular
II. Etapa glaucomatosa
[lIl. Etapa o tumor orbitario
IV. Etapa de metastasis

En 1891, el Dr. Flexner del Hospital Johns Hopkins, fue el primero en observar
rosetas dentro del tumor. Pocos anos después en 1897, el Dr. Wintersteiner coincide
con Dr. Flexner y propone el nombre de neuroepitelioma, haciendo notar su
semejanza con conos y bastones, v suponiendo su origen en la capa fotorreceptora

del ojo. Actualmente, sus nombres son asignados a dichas rosetas. La mayorfa de las



células que componen este tumor histolégicamente semejan células indiferenciadas
de la retina embrionaria llamadas retinoblastos. Esta semejanza hizo al Dr. Veorhoff
acunar el término retinoblastoma, el cual fue adoptado posteriormente por la
Sociedad Americana de Oftalmologia en 1926, como término general para esta
entidad. En 1970, el Dr. Tso y su grupo, establecieron que el origen de este tumor se
encuentra en los precursores de los fotorreceptores. En 1971, Alfred Knudson Jr.

propone la teorfa del doble golpe como explicacién genética del retinoblastoma.

A nivel mundial se presentan de 5000 a 8000 nuevos casos de retinoblastoma
al ano.®® En Estados Unidos la incidencia es de 4 a 11 nuevos casos por millon de
habitantes, afectando 1 en 15,000 a 20,000 nacidos vivos, por tanto se diagnostican
entre 250 v 500 nifos con retinoblastoma por ano®!3182325273234.3641 on [nglaterra se
presenta 1 nuevo caso por cada 23,000 nacidos vivos, con 20 a 50 nuevos casos por
ano®?7; en Francia la incidencia es de 1 en 15,000 a 20,000 nacimientos®; y en las
Filipinas, segun reportes no publicados, se estima una incidencia mayor a 1 caso de
retinoblastoma por 18,000 nacidos vivos.** En nuestro pais no se cuenta con las cifras
precisas, sin embargo se ha calculado un promedio de 83.3 nuevos casos por
aﬁo.18.32

En un estudio del Dr. Seregard, et.al.®, se reporta que la incidencia de
retinoblastoma en la regién norte de Europa se ha mantenido estable durante un
periodo de 30 afios. El nimero anual de casos de retinoblastoma se encontré entre 0
y 13 (media de 7) en Suecia y de 0 a 10 (media de 4} en Finlandia. La incidencia
promedio por afo en nifios menores de 5 afos fue de 11.8 vy 11.2 por millén de
habitantes en Suecia y Finlandia respectivamente. La incidencia acumulada fue de
11.6 por millén de nifios menores de 5 anos. La incidencia promedio de
retinoblastoma por nacidos vivos fue de 6.7 y 6.2 por 100,000 en Suecia y Finlandia
respectivamente. En Suecia 9 (3%) de 291 pacientes tenian 5 o mas afios a la

presentacién (rango de 5 a 15), mientras que en Finlandia 18 (10%) de 174

pacientes tuvieron 5 anos o mas (5-13 anos).



No hay predisposicion para la enfermedad asociada a sexo o raza, v no hay
una tendencia para ocurrir en el ojo derecho o izquierdo.”’** La edad promedio de
diagndstico en paises desarrollados es de 18 meses, siendo el 90% antes de los 5
anos de edad. En la India, la edad promedio de presentacién es entre 33 y 42 meses,
en Nigeria un promedio 30.4 meses®, y en México una media de 27 meses, con un
tiempo de evolucién previo al diagnéstico con media de 5 meses.”’ El Dr.
Covarrubias del Hospital Infantil del Estado de Sonora, en un estudio realizado entre
los anos 1979 y 2004, reportd 25 casos de los cuales el 92% eran menores de 4 anos,
con un tiempo de evolucién desde nueve dias hasta dos afos seis meses, con una
media de 6 meses de evolucién.*

Los casos de retinoblastoma bilateral se diagnostican de manera mas
temprana, entre los 12 y los 15 meses, mientras que los casos unilaterales de forma

2023.26344142 Ey familias en las que hay historia

mas tardia entre los 23 v los 25 meses.
de retinoblastoma v los nifios han sido explorados especificamente en busca de esta
enfermedad, la edad de diagnéstico es menor al ano de edad.” Al hacer el
diagndstico mas temprano se ha encontrado que los pacientes que son detectados en
el primer mes de vida presentan caracteristicas especiales. En el estudio realizado por
el Dr. Abramson® sobre retinoblastoma neonatal con un total de 46 pacientes, se
encontré que 26 de ellos tenian tumor unilateral, v el resto, 20 pacientes, presentaban
tumor bilateral. Sin embargo, 22 (85%) de los 26 pacientes con tumor unilateral
desarrollaron tumor en el otro ojo. Por lo tanto, 42 pacientes (91%) presentaron
enfermedad bilateral en un periodo promedio de 10 anos (rango de 1 - 50.9 anos),
periodo de seguimiento de este estudio.

La deteccién en estadios mas tempranos lograda en paises desarrollados se
debe probablemente a una mejor infraestructura asi como a una mayor

sensibilizacién del publico en general, a diferencia de los paises en desarrollo en

donde los pacientes buscan atencién hasta presentar estadios avanzados.*



Se estima que en el 15% de todos los cénceres existe un factor de riesgo
mediado por la herencia. Este riesgo es variable segtn el tipo de cancer, por ejemplo
esta en el 5% del cancer de ovario, del 5% al 10% en céncer de mama, el 25% para
el carcinoma medular de tiroides v el 40% a 50% para el retinoblastoma®, lo que
hace a este Ultimo el prototipo de tumor para entender los conceptos basicos de
genética en céncer. Es posible que el retinoblastoma se asocie a la alteracién en un
solo gen, el RB1 (MIM # 180200) ya que variaciones en la region 13q14 aumentan
el riesgo de desarrollar retinoblastoma.?® El RB1 es un gen de supresién tumoral
dominante v su producto actiia como regulador de la proliferacién celular.**

La predisposicién genética se caracteriza por una inusual edad temprana de
presentacién, tumores bilaterales o multifocales, hallazgo del mismo tipo de tumor
dentro de una misma familia, y la tendencia a desarrollar sequndos y terceros
tumores en diferentes sitios. Todas estas son manifestadas en pacientes y familias con
una alteraciéon constitucional del gen RB1. Con el hecho de que el retinoblastoma se
puede presentar de manera unilateral o bilateral, y la apariciéon més temprana de las
formas bilateral vy familiar, llevé a Aflred Knudson en 1971, a proponer la teoria del
doble golpe de la tumorigenesis, la cual ha sido aplicada a muchos modelos de
cancer. De acuerdo con esta teoria se requieren dos mutaciones para el desarrollo de
un tumor. Una mutacién primaria, que puede estar presente desde el nacimiento o
adquirirse posterior al nacimiento, germinal o somatica, se complementa con una
mutacién somatica adicional para provocar el desarrollo del retinoblastoma
hereditario o esporadico.** Si una de las mutaciones es heredada y estd presente en
todas las células al nacimiento, los tumores ocurren con mayor frecuencia y a una
edad mas temprana, comparado con el desarrollo del tumor debido a la adquisicion
de dos mutaciones genéticas por separado y que ocurren en una misma célula.

Aproximadamente el 40% de los casos de retinoblastoma ocurren debido a
una predisposicién genética causada por una mutacién en la linea germinal del gen
RB1. De estos, la mayoria se presenta como una mutacién de novo que no estaba
presente en generaciones previas, pero que ya se encuentra al momento de la

concepcién, por lo tanto puede ser transmitida a las siguientes generaciones.
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Aproximadamente el 10% de los pacientes tienen una historia familiar positiva por lo
que tienen una verdadera predisposicién genética. Los casos esporadicos, el 60% de
los pacientes, se presentan de forma unilateral, no tienen historia familiar, v no tienen
una mutacién germinal del gen RB1, aunque se puede encontrar la mutacién del
RB1 en el tejido tumoral.

El 95% de los nifos nacidos con una mutacién germinal desarrollaran la
enfermedad a una edad temprana. El patrén de herencia es autosémica dominante
con una penetrancia del 90 al 99%.* Los hermanos de un paciente con
retinoblastorna bilateral en donde hay una historia familiar positiva, tienen 45% de
probabilidad de desarrollar la enfermedad. En la ausencia de historia familiar, el
hermano de un paciente con retinoblastoma bilateral, tiene 1% a 2% de probabilidad
para desarrollar retinoblastoma, esto basado en estudios poblacionales.

El gen del retinoblastoma, RB1, fue el primer gen predisponerte de cancer en
ser clonado. Este gen se encuentra en el cromosoma 13g14. Es un gen largo, el DNA
gendémico contiene 27 exones y 200 kilobases en longitud. El RB1 codifica una
proteina de 110 kD (pRB) que tiene 928 aminoacidos.?* En el ciclo celular, pRB esta
primeramente involucrada en el control de la transicion de la fase celular G1 a S.
Ademas de regular la proliferacién celular, el complejo pRB se encuentra involucrado
en la induccién de apoptosis a través de la via del p53.

La restitucién de la funcién del RB en células tumorales deficientes en RB
induce la detencién irreversible del crecimiento celular e inhibe la actividad de la
telomerasa, corrigiendo de manera simultanea dos de los cuatro eventos
carcinogénicos conocidos en células humanas. Lo que realza la importancia de la
terapia génica.”*

Es aparente que los sobrevivientes del retinoblastoma tienen un gran riesgo
para desarrollar una segunda neoplasia primaria. Aunque muchas de estas neoplasias
ocurren el en campo de radiacién, un nimero significativo se desarrollan fuera del
campo de radiacién, sugiriendo que la alteracion del RB1 predispone a neoplasias en
otros tejidos fuera de la retina. El riesgo de desarrollar segundas neoplasias es del
12% a 10 afios, 16% a 25 afos v 30% a 40 anos.* El osteosarcoma es la segunda
neoplasia primaria mas frecuente. Otros tumores incluyen sarcomas de tejidos

conectivo y blando, tumores del SNC, cancer de mama, melanoma, y carcinomas.



Los pacientes con delecién del 13q14 presentan un fenotipo caracteristico:
desarrollo lento, puente nasal ancho, labio superior fino y arqueado, filtrum largo,
implantacién baja de pabellones auriculares y alteraciones cardiacas v renales. Estos
pacientes son vistos normalmente por el pediatra, por lo que si durante el abordaje se
diagnostica la delecién del 13ql4, es importante que sean revisados por un
oftalmélogo, que aunque la asociacién de esta delecién con retinoblastoma es baja,
no debe tomarse como un factor de menor riesgo para presentarlo o gque se
presentara una forma menos agresiva de la enfermedad. El retinoblastoma es la tnica

asociacion con la delecion del cromosoma 13q que puede poner en peligro la vida.*

En el ano 2005, la Dra. Orjuela® publica un articulo en la revista Cancer
Epidemiology, Biomarkers & Prevention, sobre el riesgo para presentar
retinoblastoma esporadico debido a un bajo consumo de frutas y vegetales durante el
embarazo. En este estudio investigaron la ingesta de frutas y vegetales de madres de
101 pacientes con retinoblastoma y de 172 ninos sanos como control, utilizando un
cuestionario dietario. La Dra. Orjuela concluyé que una baja ingesta de frutas y
vegetales durante el embarazo vy la consecuente disminucién en la ingesta de
nutrientes como el folato v luteina/zeaxantina, necesarias para la metilacién y sintesis
del DNA, asi como para la funcién retiniana, puede aumentar el riesgo de tener un
bebé con retinoblastoma esporadico. Otro estudio de los factores de riesgo para
tumores neonatales realizado por el Dr. Berbel’, menciona que el tratamiento
hormonal (anticonceptivos orales o antiabortivos durante la gestacién, o aplicacién
de tratamientos para la esterilidad) se asocié en 6 casos, dos hemangiomas, un

neuroblastoma, dos teratomas y un retinoblastoma.

La presentacién clinica del retinoblastoma es numerosa y variada en todos los

estadios. El sintoma de presentacién mas frecuente es la leucocoria (50-60%),
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descrita como una pupila blanca (Figuras 5y 6); v en segundo lugar es el estrabismo
(20%), que ocurre como resultado de la pérdida de la visién del ojo afectado (Figura

7). Otra sintomatologia referida incluye disminucién de la agudeza visual, ojo rojo,

inflamacién ocular u orbitaria, o glaucoma. La proptosis es un sintoma de
presentacién  todavia frecuente en la mayoria de los paises en

desarrol 10 20,23,25,29,34,35,41,46

En dos estudios de pacientes con retinoblastoma realizados por el Dr.
Abramson®*’, en donde se revisaron 1265 y 16456 expedientes respectivamente, se
encontraron cerca de 32 signos de presentacion de dicho tumor. El signo el mas
comun de presentacién fue la leucocoria (56.2%/54%), seguido del estrabismo
(23.6%/19%), alteraciéon en la vision (7.7%/4%), e historia familiar positiva
(6.8%/5%). No hubo correlacién entre los sintomas de presentacion v la lateralidad,
el sexo, la raza o la sobrevida. La hemorragia vitrea, microftalmos, v la celulitis
orbitaria, son signos raros de presentacién. El Dr. Rodrigues et al”’, reportaron que el
signo de presentacién mas frecuente en Brasil fue la leucocoria en el 79%, seguido
por el estrabismo en un 10.7%. En 34 (10.7%) de 327 pacientes se encontraron otras
presentaciones como la hiperemia conjuntival, ceguera, glaucoma, anorexia, apatia,
falla de medro, fiebre, nistagmo y secrecién ocular. Una vez que el tumor se torna

extraocular, se presenta como una masa orbitaria con proptosis; vy al dar metéastasis a
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sistema nerviosos central, el retinoblastoma puede cursar con cefalea, wvémitos,

anorexia e irritabilidad.

. Figura 6. Paciente con retinob!aétoma bilateral,

El Dr. Lueder® encontré que en 28 de 36 pacientes, los padres fueron quienes
notaron inicialmente una alteracién; de estas 16 (57%) fueron alteraciones del reflejo
rojo, 4 (14%) estrabismo, 4 (14%) estrabismo vy alteracion del reflejo rojo, en 2 (7%)
se reporté una pupila midriatica vy fija, ojo rojo en 1 (4%) v opacidad corneal en 1
(4%). En el resto de los pacientes el médico fue quien noté la alteracién ocular
previo al desarrollo de leucocoria o estrabismo. Cuando el diagndstico se realiza de
manera temprana, previo al mes de edad, los signos de manifestacién inicial se
presentan de manera inversa, siendo la historia familiar el dato mas frecuente (67%),
seguido por la leucocoria (13%), repartiéndose el 20% restante entre estrabismo,
proptosis, falla de medro, sangrado al nacer, y presencia de una facies peculiar.*! En
el estudio del Dr. Lueder, previamente mencionado*®, encontraron que 14 (39%) de

36 pacientes tenfan retinoblastoma bilateral. De estos, 5 fueron vigilados desde el
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nacimiento mediante varias exploraciones bajo anestesia por tener historia familiar de
retinoblastoma. Los tumores en todos estos casos se detectaron y trataron previo al
desarrollo de signos oculares. Nueve de 10 ojos de este grupo presentaron una
agudeza visual de 20/30 o mejor. El ojo restante tuvo agudeza de 20/160 debido a

que el tumor estaba adyacente a la fovea.

Figuré 7 ‘P_ac_:i're:nte con é‘stra_bi‘smo‘ secuﬁdgrio '

Segun el patron de crecimiento el retinoblastoma puede ser exofitico,
endofitico o infiltrante difuso. El crecimiento exofitico, es el crecimiento del tumor por
debajo de la retina; el crecimiento endofitico ocurre cuando el tumor crece hacia el
vitreo, con apariencia de una masa blanca cremosa sin vasos sanguineos en su
superficie; el crecimiento infiltrante difuso es un subtipo raro que representa el 1.5%
de todos los casos, se caracteriza por una infiltracién plana de la retina por células

tumorales sin una masa tumoral evidente.*

De manera general, podrian definirse tres estadios del retinoblastoma:
intraocular, extraocular y metastasico. En el estadio intraocular, el mas temprano, el
tumor se encuentra confinado al cjo. El retinoblastoma intraocular es de los canceres

infantiles més curables, con una sobrevida del 90% a 5 afos.”® Siempre teniendo en
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cuenta que el retinoblastoma es un tumor agresivo que puede crecer y extenderse
rapidamente.® La oportunidad del oftalmdlogo de observar lesiones de crecimiento
temprano se realiza en pacientes con casos hereditarios, ya que al tener alto riesgo de
desarrollar la enfermedad. se les debe practicar un examen con dilatacién pupilar.
Los hallazgos en esta etapa son lesiones tnicas no mayores a l1mm de didmetro, de
localizacion intraretiniana, de forma redondeada v simétrica, con una apariencia gris

homogénea semitransparente.”

La pérdida de adhesion de las células tumorales con diseminacion a los tejidos
y espacios es una caracteristica bien conocida de progresion. Mutaciones al azar
favorecen la adquisicién de nuevas funciones, la capacidad de escapar del sitio de
origen, degradar la matriz celular, adquirir un fenotipo més movil e invasivo, y
finalmente invadir v metastatizar. A mayor cantidad de duplicaciones que una célula
presente, mayor sera el nimero de mutaciones que puedan ocurrir. En la historia
natural del retinoblastoma, la diseminacién tumoral es un evento que ocurre posterior

5 . - g " 49
a un crecimiento significativo.

El retinoblastoma extraocular es un estadio avanzado, donde el tumor se ha
extendido mas alla de la esclera, hacia el contenido de la érbita o hacia el nervio
6ptico con extensién directa a sistema nervioso central o metastasis a distancia.”® En
la enfermedad avanzada, se observan con regularidad lesiones avasculares en el
vitreo que sugieren adaptacion al ambiente local. El retinoblastoma extraocular es la
variedad de mayor prevalencia en paises en desarrollo, lo cual se inexplica por el
retraso en la busqueda de atencidon y referencia a un médico especialista. La
sobrevida de los pacientes en este grupo para 5 anos se ha estimado en menor al
10%.% Usualmente, pero no siempre, los ojos destruidos por el tumor pertenecen a

ninos mayores de 12 meses.*’

El retinoblastoma trilateral es un sindrome que involucra tumores
intracraneales de la linea media en ninos con la forma heredable del retinoblastoma.
Se refiere a un tumor pineal primario o a un tumor intracraneal ectépico, localizado
en la regién supraselar o pineal.”>”**" Se observa en el 8% de los pacientes con tumor
bilateral o retinoblastoma familiar. Los pacientes con retinoblastoma trilateral pueden

presentarse con cefalea, vémitos, hidrocefalia vy datos meningeos. Estudios



histopatolégicos han demostrado que las lesiones intracraneales corresponden a
tumores neuroectodérmicos primitivos en un 61.5%. Estudios de autopsia,
histopatolégicos v radiolégicos no han demostrado una localizacion especifica,
aunque en la mayor parte de los casos el diagndstico propuesto fue de

pineoblastoma.®

El diagnéstico se realiza aproximadamente 2 anos después del diagndstico del
intraocular y puede ocurrir hasta los 11 afios de edad. Los pacientes que se presentan
asintomaticos al diagnéstico tienen una mejor sobrevida general.”® El retinoblastoma
trilateral es un tumor independiente que no resulta de la diseminacion de la lesion

intraocular, es usualmente letal, con una sobrevida de 9 a 11.2 meses. 224450

El sitio més comun de metastasis es el cerebro por extension directa a través
del nervio éptico. El prondstico es pobre una vez que han ocurrido metastasis.
Diversos estudios analizan los factores de riesgo asociados a la enfermedad
metastasica, entre ellos se encuentra la investigacién del Dr. Finger et al”', en la que
se encontré que la invasién a la Gvea, 6rbita, v nervio 6ptico continGian siendo los
predictores mas importantes para el retinoblastoma metastasico. La bilateralidad vy el
retraso en el diagnéstico son también factores importantes. Se han identificado
factores histopatolégicos de alto riesgo que pueden predecir la presencia de
metéstasis v que son de vital importancia para considerar la terapia adyuvante. La
infiltracion coroidea, invasion retrolaminar del nervio éptico, la invasién del nervio
éptico en el sitio de la seccion, inflamacion de la esclera, v extension extraescleral,
son factores de riesgo, ya bien conocidos, predictivos de metastasis. La enfermedad
metastasica es rara en paises desarrollados con una sobrevida a 5 afios mayor del
90% posterior a un tratamiento adecuado, pero continua siendo la mayor causa de
mortalidad, asociada al tumor, en paises en desarrollo.*® En el estudio realizado por el
Dr. Leal del Grupo Mexicano de Retinoblastoma'®, reporté el estadio al diagnéstico,

segln la clasificacién de St Jude’s, aproximadamente 30% en estadio avanzado,

52% limitado al ojo y un 7.4% limitado a la retina.



Al evaluar el estado de salud del sistema visual de un nifo, el médico debe conocer

varios factores: **
1. El desarrollo normal del globo ocular y de la visién;

2. Los métodos disponibles para explorar el globo ocular vy la visién segin la

edad del paciente; y

3. Cuales elementos del ojo y vision deben explorarse de acuerdo a la edad del

paciente.

En general, para pacientes desde el nacimiento hasta los 4 anos de edad, durante la
exploracién oftalmolégica debe explorarse los parpados vy la érbita; debe realizarse un
examen externo del globo y la érbita, se evaliia la movilidad v el balance muscular,
asi como la reactividad de las pupilas. Toda esta informacién puede obtenerse
utilizando una simple ldmpara de mano. También es importante revisar la claridad
del eje visual a través del reflejo rojo con un oftalmoscopio, vy mas adelante en

pacientes cooperadores debe evaluarse la agudeza visual **** (Tabla 1)

Como ya se menciond previamente, la leucocoria y el estrabismo son los signos
relevantes para el diagnéstico de retinoblastoma mas frecuentes, presentandose en
mas del 50% de los casos.?’ El Dr. Abramson® encontré que en el 80% de los casos
de retinoblastoma, un pariente fue el primero en encontrar los sintomas. De aquellos
con historia familiar negativa el familiar detecté el sintoma inicial en el 87%, el
pediatra en el 8% vy el oftalmélogo 2%. Siendo el oftalmdlogo quien detectd el
sintoma inicial en el 47% de los pacientes con historia familiar positiva, siendo el
resto detectados por familiares o amigos. Una exploracién con oftalmoscopia puede
detectar lesiones tan pequenias de hasta 0.002mm.% El Dr. Lueder en agosto del
2005, publicé sus observaciones entre la persona que realizo el diagnéstico v el
desenlace de la enfermedad en 36 pacientes. Los familiares notaron anormalidades

oculares en 9 de 14 pacientes con tumor bilateral.

La enucleacién de por lo menos un ojo se requirié en 8 de estos 9 pacientes (89%);

22 pacientes (61%) presentaron retinoblastoma unilateral. En veinte de estos
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pacientes los familiares notaron la alteracion, de los cuales todos requirieron

enucleacion. En dos pacientes el pediatra, durante la exploracién de rutina, encontré

alteracion del reflejo rojo, ambos a la edad de 9 meses. Ninguno de los dos pacientes

tenia historia familiar de retinoblastoma. Un paciente tenia el tumor en la févea v el

otro en la region peripapilar. La agudeza visual de la paciente con el tumor en la

févea, a los 6 anos, fue de 20/400. Y la agudeza visual final de la paciente con el

tumor peripapilar a los 6 anos fue de 20/200.

Parpados vy orbita Lampara de mano
Examen externo Lampara de mano
NEONATO A 2 * Movilidad del ojo y balance Reflejo de luz corneal, prueba de
ANOS muscular cubrir y descubrir
Pupilas Lampara de mano, respuesta directa
y consensual a la luz
Claridad del eje visual Prueba de reflejo rojo
Parpados y orbita Lémpara de mano
Examen externo Lampara de mano
Movilitilad del ojo y balance Reflejo de luz corneal, prueba de
misetar cubrir y descubrir
Lampara de mano, respuesta directa
2 A 4 ANOS Pupilas y consensual a la luz
Claridad del eje visual Prueba de reflejo rojo
Agudeza visual En pacientes cooperadores, utilizar
pruebas de agudeza visual segun
edad
En pacientes cooperadores,
Fondode sio Oftalmoscopia directa
Parpados y orbita Lampara de mano
Examen externo Lampara de mano
40S EN Movilidad del ojo y balance Reflejo de luz corneal, prueba de
igglcj\SNTE muscular cubrir y descubrir
Pupilas Lampara de mano, respuesta directa
y consensual a la luz
Claridad del eje visual Prueba de reflejo rojo




e Agudeza visual e Cartilla de Snellen

* Fondo de ojo e Oftalmoscopia directa

Vision screening guidelines. The American Academvy of Pediatrics.™

En el abordaje del paciente con alteraciones oculares es importante tomar una
biometria hematica, electrolitos séricos, examen general de orina, pruebas de funcion

hepética, las cuales nos ayudardn a excluir otras enfermedades sistémicas que
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pueden confundirse con retinoblastoma.

Los estudios de imagen se deben utilizar para todos los pacientes con
sospecha de retinoblastoma para determinar la presencia de invasion retrobulbar,
metdstasis intracraneales, asi como la presencia de tumores adicionales. Estos
estudios incluyen al ultrasonido (USG) ocular, la tomografia computadorizada (TAC)

craneal vy la resonancia magnética (RM). Ademas los estudios de imagen pueden



diferenciar entre otras condiciones que clinicamente semejan al retinoblastoma.**° El
USG ocular es util para distinguir al retinoblastoma de otras entidades no
cancerosas.””* (Figura 8)También es (til en la deteccién de calcificaciones, con una
precisién del 80%.” En pacientes con retinoblastoma vy medios oculares turbios
debidos a hemorragia en vitreo, desprendimiento de retina o reaccién inflamatoria
que impide la valoracién del polo posterior, la utilizacion del examen ultrasonografico
es determinante para un adecuado diagnéstico. Ademas de poder ser utilizado para
monitorizar el tamano del tumor previo y posterior a la aplicacién del tratamiento

elegido.?

Figura 9. Imagen en la que se observan calcificaciones,
ademas de ligera hiperdensidad del vitreo izquierdo. '

El estudio de TAC craneal y de érbita es un método sensible para diagnosticar
v detectar calcificaciones intraoculares y muestra la extension intraocular del tumor
aun en la ausencia de calcificaciones.(Figura 9) Una TAC de alta resolucién con
cortes delgados (1.5mm) puede detectar tumores y calcificaciones de hasta 2mm con
una gran precisién. Mas del 95% de los retinoblastomas presentan calcificaciones en
la TAC. La presencia de calcificaciones intraoculares en pacientes menores de 3 anos

es altamente sugestivo de retinoblastoma.”® Este tipo de neuroimagen es mucha
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utilidad en evaluar la anatomia del sistema nervioso central, incluyendo el nervio
6ptico, por posible extensién del retinoblastoma.”® Tanto la TAC como el USG
tienen menor valor en la identificacién de invasién local o en distinguir al
retinoblastoma de otras lesiones simuladoras.*

La Resonancia Magnética (RM) es Gtil para estimar el grado de diferenciacién
del retinoblastoma pero no es tan especifica como la tomografia debido a su falta de
sensibilidad para detectar calcificaciones.®*** (Figura 19) La apariencia del
retinoblastoma en una RM es lo suficientemente especifico para diferenciarlo de
lesiones simuladoras. La RM ayuda a definir la extensién en todos los aspectos del
globo ocular, y eventualmente la extensién extraocular, metéstasis intracraneales y/o
segundos tumores. Aunque la RM solo puede detectar lesiones mayores de 2mm™, se
considera actualmente el estudio de eleccién, ya que no solo tiene el potencial para
detectar pequenas lesiones, sino también tiene la habilidad de realizar exploraciones
tridimensionales, combinado con una alta resolucién al utilizar gadolinio en bisqueda
de lesiones intracraneales.® La RM tiene la capacidad de diferenciar el tipo de
crecimiento del retinoblastoma, ya sea endofitico, exofitico o difuso. En la fase TIW
el retinoblastoma se observa como una imagen hiperintensa, comparada con el vitreo.
En la fase T2W se observa el tumor como una senial de baja intensidad.®%¢ De todos
los estudios disponibles, la RM se ha convertido en la herramienta méas util en la
valoraciéon del paciente con retinoblastoma.

El diagndstico diferencial del retinoblastoma incluye entidades que producen
leucocoria, desprendimiento de retina o masas retinianas. La mayorfa de estas
enfermedades se pueden diferenciar mediante una adecuada exploracién fisica. En
un estudio realizado por los doctores Howard v Ellsworth® en el que estudiaron 500
pacientes con leucocoria, 265 presentaron otro diagnéstico diferente a retinoblastoma.
Entre los diagnésticos diferenciales se encuentran: cataratas, enfermedad de Coat,
coloboma, uveitis, hiperplasia vitrea primaria persistente, desprendimiento de retina,
retinopatia del prematuro, toxocariasis, asi como otras enfermedades congénitas,

degenerativas e inflamatorias de la retina #7345
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El diagnéstico prenatal debe ofrecerse a los padres que tienen historia familiar

de retinoblastoma, o son en quienes se detecté una mutacién. Actualmente el

Figura 10. Imagen donde se observa al tumor (estrella blanca)
Isomtensn, mientras que el desprendimiento de retina (ambas
| flechas) se observa h1penntenso.

diagnéstico prenatal solo se lleva a cabo en aquellas parejas quienes querran terminar
el embarazo en caso de que el producto se encuentre afectado.’’” Si el diagnéstico se
realiza tempranamente, las posibilidades de salvar el ojo y la visién restante son

buenas, v el riesgo de morir a causa del retinoblastoma es bajo.*

La prueba del reflejo rojo (Prueba de Bruckner) da una valoracion de la
claridad del eje visual, de la alineacién ocular y de la asimetria en los errores de
refractariedad. Se utiliza para valorar anormalidades del segmento posterior del ojo y

opacidades del eje visual *®

Esta prueba se lleva a cabo con un oftalmoscopio
sostenido cerca del ojo del examinador, enfocado a la pupila del paciente a una
distancia de 30 a 45cm, aproximadamente la longitud del brazo del explorador. La
prueba debe de realizarse en un cuarto oscuro en un paciente con los ojos abiertos,

de preferencia voluntariamente. Para considerarse normal, el reflejo de ambos ojos
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tiene que ser simétrico. Areas oscuras en el reflejo, un reflejo disminuido en un lado,
la falta de reflejo rojo, o la presencia de un reflejo blanco son indicaciones todas de

referencia a un oftalmélogo.***

Un resultado falso positivo es comun debido varias situaciones: 1. Miosis; 2.
Pacientes poco cooperadores; 3. Dificultad en interpretar el resultado; y 4.
Variaciones en el color del reflejo debido a variaciones en el color del pigmento
retiniano.®® La Academia Americana de Pediatria presenté las siguientes

recomendaciones respecto a la prueba del reflejo rojo™:

1. Se debe realizar una prueba de reflejo rojo a todos los ninos durante los dos
primeros meses de vida por un pediatra 0 médico de primer contacto

entrenado en esta prueba.

2. El resultado de la prueba del reflejo rojo se tiene que calificar como negativa
o normal cuando el reflejo de los dos ojos es equivalente en color, intensidad
y claridad, y no hay opacidades ni areas blancas (leucocoria) dentro del area

de ambos reflejos rojos.

3. Un resultado positivo o anormal de una prueba de reflejo rojo (diferencia de
color, intensidad o claridad de los reflejos, o la presencia de opacidades o
reflejo blanco), tiene que ser seguido de una de dos acciones de manera
rapida:

a. La prueba de reflejo rojo se complementara con un examen con

dilatacién pupilar. Se pueden utilizar gotas de Tropicamida al 1% o

fenilefrina al 2.5%.%®

b. Exploracién por un oftalmélogo con experiencia en la exploracién y
tratamiento de pacientes pediatricos, incluyendo la exploracion de fondo

de ojo, utilizando oftalmoscopia indirecta posterior a dilatacion pupilar.

4. A los pacientes en categorias de alto riesgo, incluyendo familiares de
pacientes con retinoblastoma, cataratas congénitas, displasia congénita de
retina, y otras alteraciones congénitas retinianas vy lenticulares, se les debe
realizar inicialmente una prueba de reflejo rojo con dilataciéon, o una

exploracion por un oftalmélogo con experiencia en la exploracion y



tratamiento de los ojos de pacientes pediatricos, como se describid

previamente.(3b)

5. Los pacientes con historia de leucocoria (un reflejo pupilar blanco) en uno o
ambos ojos notado por los padre o por cualquier observador o en cualquier
exploracion fisica, v aquellos con ausencia de un reflejo rojo, deben ser
revisados por un oftalmélogo con experiencia en la exploracion vy
tratamiento de los ojos de pacientes pediatricos, como se describid

previamente.(3b)

Se han desarrollado varios sistemas de estadificacion para establecer la
severidad al momento de la presentacién, asi como métodos predictivos de éxito
posterior al tratamiento inicial. Un sistema de clasificacion ttil es una herramienta que
ayuda a generar mapas para el tratamiento inicial, nos da un panorama general
sobre el prondstico previo al tratamiento, v el pronéstico de la morbilidad relacionada
con el mismo.”*** Entre las clasificaciones utilizadas para estatificar al retinoblastoma
hoy en dia se encuentran el sistema de Reese-Ellsworth (RE), la clasificacién de St
Jude’s, la clasificacién clinico-patolégica de Pratt, y la Clasificacién Internacional de
Retinoblastoma Intraocular. Recientemente, el Dr. Linn Murphree, propuso una
clasificaciéon que se basa en una estadificacién intraocular. El grupo del Dr. Shields®
propuso una clasificacién basada en las caracteristicas clinicas, en la que se predice el

éxito del tratamiento.

El sistema de RE divide a los ojos de acuerdo a la extension y localizaciéon de
la enfermedad determinada por oftalmoscopia en 5 grupos, del 1 al V, con 10

subgrupos, a y b para cada uno de ellos.* (Tabla 2 )
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Grupo | — Muy favorable

la. Tumor solitario <4DD en o por detras del ecuador

Ib. Tumores multiples, ninguno >4DD, todos en o por detras del ecuador
Grupo Il - Favorable

lla. Tumor solitario, 4 a 10DD, en o por detrés del ecuador

IIb. Tumores multiples, 4 a 10DD por detras del ecuador
Grupo Il - Dudoso

llla. Cualquier lesion anterior al ecuador

IlIb. Tumores solitarios mayores a 10DD por detras del ecuador
Grupo IV - Desfavorable

IVa. Tumores multiples, algunos mayores a 10DD

IVb. Cualquier lesién que se extienda por delante de la ora serrata
Grupo V — Muy desfavorable

Va. Tumor masivo que involucre mas de la mitad de la retina

Vb. Siembras vitreas

El sistema de St Jude s se ha utilizado ya durante ciertos afnos, con su tltima
revision en 1997. Este sistema incorpora la historia natural del retinoblastoma usando
la informacién que se ha acumulado de enucleaciones asi como informacién clinica

acerca de la extensién de la enfermedad tomada de expedientes clinicos. (Tabla 3)

Correlacionando los signos de presentacidén con los sistemas propuestos, se
observé que la leucocoria se relacionaba con estadios de Reese-Ellsworth Va o Vb,
mientras que el estrabismo estaba invariablemente asociado a tumores de mécula o
desprendimientos de retina en regién macular.*’” En el estudio del Dr. Abramson™ el
estadio méas frecuente al diagnéstico en todos los ojos diagnosticados con
retinoblastoma fue el grupo V de Reese-Ellsworth. La probabilidad de que los
pacientes sin historia familiar se diagnosticaran con estadio V de RE fue el doble de

aquellos con historia familiar positiva de retinoblastoma.
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Estano I —umorconﬁnado 7 laretia
A. <6DD
B. Lesiones multiples, todas <6DD
C. Lesiones solitarias o multiples que involucran <50% de la retina por detrés
del ecuador
D. >50% de afeccién posterior al ecuador
E. Afeccién de >50% de la retina, o con la afeccién anterior al ecuador
Estadio 1l - Tumor confinado al globo ocular/extraretiniano
A. Extiende a la cabeza del nervio dptico
B. Se extiende a la coroides
1. Extiende a coroides
2. Extiende a coroides con reemplazo
C. Afeccion camara anterior
D. Extiende a cabeza de nervio optico o coroides
E. Extensién a coroides (1 o 2) vy nervio éptico
Estadio Il - Extension extracoroidea
A. Extiende a emisarias
B. Extiende mas alla del corte del nervio 6ptico (incluye subaracnoides)
C. Extiende a través de la esclera a la orbita
D. Se extiende a coroides (1 o 2) y més alld del corte del nervio 6ptico (incluye
subaracnoides)
E. Se extiende a través de la esclera y corte del nervio optico
Estadio IV - Enfermedad distante
A. Se extiende por el nervio éptico al cerebro (incluye el liquido
cefalorraquideo)
B. Metastasis por torrente sanguineo a tejidos blandos, ganglios o hueso

C. Metastasis a médula 6sea

Actualmente existen dos nuevas clasificaciones que se estan utilizando en la
valoracién de los pacientes con retinoblastoma, con las que se estan obteniendo

buenos resultados, tablas 4 y 5.
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Pequenos tumores

Tumor menor a 3 mm

Ningtin tumor se encuentra a menos de 2 DD (3mm) de la févea o a 1 DD (1.5mm) del
nervio optico

Sin siembras vitreas

Sin desprendimiento de la retina
Grupo B
Tumor (es) confinado a la retina, en cualquier ubicacién.
Sin siembras vitreas
No hay un desprendimiento de retina mayor a 5 mm a partir de la base del tumor
Grupo C
Existe una fina/difusa o localizada siembra vitrea y/o
Desprendimiento de retina mayor que para el grupo B a desprendimiento total de retina.
No hay masa tumoral, cimulos o bolas de nieve en el vitreo o en el espacio subretiniano
Grupo D
Siembras vitreas masivas con bolas de nieve o masas no vascularizadas en el vitreo y/o
Desprendimiento de retina mayor que la sefalada en el Grupo B o desprendimiento de retina con
tumor en la zona del desprendimiento.
Grupo E
No existe potencial visual o
Se presenta una o mas de las siguientes caracteristicas:
Tumor en el segmento anterior
Tumor anterior a la cara anterior del vitreo
Glaucoma neovascular
Hemorragia vitrea que obscurece el tumor o hifema significativo
Ptisis o preptisis bulbo
Presentacién similar a celulitis orbitaria
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NO.
N1.
N2.
N3.
NX.
Co.

Cl.

C2.

SO.
S1.
S2.

ter

Descripcion de estructuras involucradas
Sin tumor en el Nervio éptico

Anterior a la lamina cribosa

Posterior lamina cribosa

Borde de seccion e invasion al espacio subaracnoideo
Desconocido

Coroides negativo

Invasion Superficial de la coroides: Tumor que involucra las ldminas superficiales
de la coroides sin involucrar todo su espesor.

Invasion coroidea masiva: Tumor que involucra toda la profundidad de la
coroides y destruye la membrana de Bruch s.

Sin Involucro escleral.
Extensién Microscépica dentro de la esclera

Extension Microscdpica a través de la esclera dentro de la érbita.

Definicién de Grupos:

Grupo I: Tumor completamente resecado
NO, C0,C1, C2, 50, 81
N1, C0,C1,C2, SO, S1
N2, C0,C1,C2, SO, S1

Grupo Il. Enfermedad resecada de forma incompleta con residuo

microscapico
Cualquier N3
Cualquier S2
Grupo III. Extensién Regional
Enfermedad Orbitaria.
Ganglios Preauricular o con extensién cervical

Grupo 1V Enfermedad metastdsica

a. De origen sanguineo

Lesion unica

Lesiones miiltiples

b. Extension a SNC

Lesion prequiasmatica
Masa en SNC
Enfermedad leptomeningea
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El tratamiento del retinoblastoma tiene como objetivo reducir la mortalidad,
preservar una vision util v evitar complicaciones a largo plazo.***?'%¢! Este
tratamiento debe ser personalizado debido a la complejidad de la enfermedad y a las
opciones terapéuticas disponibles, debiendo considerar los siguientes factores: el
tamano del tumor, su localizacién, la lateralidad, si la enfermedad es hereditaria, el
riesgo de metastasis y sequndas neoplasias primarias, el estado general v edad del
paciente 2662 E| tratamiento del retinoblastoma ha cambiado de manera dramatica
en la ultima década. Los avances en el diagnéstico v tratamiento han logrado que
hoy en dia los ninos con retinoblastoma sobrevivan a este tumor®. Si se realiza el
diagnéstico tan pronto aparecen los sintomas de leucocoria y estrabismo, con un
tumor limitado a la retina, se iniciara un tratamiento conservador. En los paises
desarrollados, el retinoblastoma se ha convertido en una enfermedad curable; en
regiones mas pobres, aunque se sigan observando frecuentemente casos
extraoculares severos, el pronéstico ha mejorado debido a nuevos esquemas de

radio-quimioterapia.”’

Las modalidades de tratamiento actuales disponibles para retinoblastoma

incluyen:
1. Cirugfa.
2. Radioterapia
3. Braquiterapia
4. Fotocoagulacién
5, Crioterapia
6. Quimioterapia ( Sistemica , Intraocular)

7. Termoterapia

Algunos casos requerirdan de la combinacién de estos tratamientos para

controlar la enfermedad.? Histéricamente, la enucleaciéon era el tratamiento de
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eleccion para el retinoblastoma unilateral, ya que la enfermedad era diagnosticada en
etapas avanzadas, ademas de haber muy poca expectativa de preservar la vision.?'*
En casos bilaterales, el ojo que llevé al diagnéstico normalmente tiene un estadio mas
avanzado, siendo este enucleado, mientras que al otro ojo se da tratamiento
conservador.* Se ha observado una disminucién importante en la frecuencia de la
enucleacién, disminuyendo de 96% para retinoblastoma unilateral en 1974, hasta
menos del 75% en afos recientes. Aunque continua siendo la terapia de eleccién

para pacientes con estadios intraoculares avanzados, especialmente cuando solo se

encuentra afectado un solo ojo.*

La enucleacién era el tratamiento primario de eleccién, pero avances en la
quimioterapia, tratamiento con laser, radiacion focal vy tratamientos con
calentamiento o congelacién han aumentado de manera importante el salvamento
del globo ocular.®® La preservacién del globo ocular, definido como éxito del
tratamiento, se reporta en un 85% de pacientes tratados cuando el tumor se
encuentra en estadios menos avanzados (RE 1 a IV), y en 47% de los pacientes

cuando es mas avanzado (RE V).

En México', basado en un grupo de 500 pacientes, de los cuales 364
requirieron tratamiento quirdrgico, 23 (6.3%) pacientes recibieron el procedimiento
para preservacion del globo ocular v a 341 (93.7%) se las practicé enucleacién. Con
una sobrevida libre de enfermedad del 89% a 73 meses de seguimiento. En el
estudio del Dr. Covarrubias™, se reportaron 25 casos de los cuales, 27 ojos estaban
afectados. De 20 ojos en estadio 1 y Il de Grabowski el tratamiento de eleccién fue la
enucleacién, encontrdndose los pacientes actualmente en remisién completa;
aquellos ojos con estadios IIl v IV ademas de enucleacién recibieron radioterapia v
quimioterapia, representando cinco pacientes, de los cuales tres no lograron la
remision vy fallecieron en un lapso de 7 a 10 meses por metastasis a sistema nervioso

central. Los otros dos pacientes preservaron un ojo en el cual conservaban la vision.

Los protocolos de quimioterapia actual incluyen entre sus drogas al
carboplatino, vincrsitina v etoposido; siendo la experiencia mexicana basada en

ciclofosfamida, doxorrubicina, cisplatino o carboplatino entre otras. El porcentaje de
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salvamento del globo ocular esta reportado entre el 66 al 78% en los casos mas

severos de retinoblastoma.

En el estudio realizado por el Dr. Sant et al*, en donde se evalué la sobrevida
en 28 grupos de pacientes con retinoblastoma de 17 paises en Europa, se observo
una sobrevida para ambos sexos del 93% a 5 afos. Los nifios diagnosticados en el
primer ano de vida tuvieron una sobrevida ligeramente mayor del 94%, comparados
con los diagnosticados posteriormente de un 92%. La quimiorreduccién combinada
con el tratamiento de consolidacién ha surgido como la mejor opcién terapéutica
para preservar la visién. El Dr. Shields® concluye su articulo mencionando que es
muy alentador el explorar pacientes que han recibido un régimen de
quimioreduccién seguido de un plan de consolidacién cuidadosamente seleccionado

y encontrar solo una cicatriz residual mas pequena que el tumor inicial.

El consejo genético debe ser una parte integral de la terapia de estos pacientes,
aplicando tanto a casos unilaterales como bilaterales. Todos los padres de pacientes
con retinoblastoma deben ser examinados buscando signos de regresién espontanea.
Aungue esta situacién es inusual, es muy importante confirmarlo, ya que la
presencia de este significa que uno de los padres es portador de un gen anormal o
mutante de retinoblastoma y toda su descendencia tendra aproximadamente el 50%

7 El consejo genético no debe darse

de probabilidad de desarrollar retinoblastoma.®
de manera inmediata en todos los casos. Las familias con retinoblastoma pueden
tener el caso inicial debido a una mutagénesis embrionaria, causando un mosaico
genético en los gametos. Una proporcion significativa (10-18%) de los ninos con
retinoblastoma tienen un mosaico somatico genético, haciendo la historia genética

mas compleja y haciendo el consejo genético méas complejo.’

El tratamiento del retinoblastoma hoy en dia es complejo y lleno de retos. Por
este motivo, los ninos con retinoblastoma tienen que ser manejados en centros con
oncdlogos pediatras y oculares experimentados que estén familiarizados con todos los
aspectos de la enfermedad. La experiencia del médico tratante tiene un gran efecto
sobre los resultados del tratamiento, pudiendo hacer una diferencia entre la vida y la

muerte, v la vista v la ceguera.®!
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El prondstico tanto para la vida como para la vision en pacientes con
retinoblastoma ha mejorado sustancialmente en los Ultimos anos, principalmente
debido a mejora en el tiempo del diagndstico v técnicas de tratamiento.?® En Estados
Unidos v Gran Bretana se estima una sobrevida actual del 85% al 98% ****; cuando
esta se calcula a 5 anos, se estima una sobrevida del 88% en Gran Bretana, 91% en
Japon y de 93% en Estados Unidos. En Cuba se reporta una sobrevida global de
100% en los pacientes en los que se llevé a cabo tratamiento conservador y de 83%
en los que se realizé tratamiento radical.? En Europa, la sobrevida a 5 anos es de

93%.% Sin embargo, la mortalidad en paises en desarrollo contintia siendo alta, hasta

del 50% %%

El promedio de cura es casi del 90% si el nervio éptico no esta afectado vy la
enucleacién se realiza antes de que el tumor atraviese la lamina cribosa. Una vez que
el tumor ya atravesd la lamina cribosa la sobrevida disminuye al 60%, ain si el
extremo de corte del nervio se encuentra libre de células tumorales. Si se encuentran

células tumorales en la regién de seccién del nervio, la sobrevida es menor del 20%.*

La edad al diagndstico vy al inicio del tratamiento tiene un efecto importante
sobre el pronéstico de la vida y la visién. Los pacientes diagnosticados antes de los 2
anos de edad tienen una mayor sobrevida a 3 anos que aquellos diagnosticados
después de los 2 anos de edad. En un estudio realizado en 17 paises de Europa se
encontré que cuando el diagndstico se realiza antes del ano de edad existe una ligera
mejoria en la sobrevida (94%) comparada con aquellos que se diagnosticaron
posteriormente (92%).% Los pacientes que son diagnosticados a edades mayores
usualmente presentan enfermedades mas avanzadas y tienen un mayor riesgo de
extension extraocular y metastasis, las cuales son las principales causas de mortalidad
en pacientes con retinoblastoma. Ademés de que tumores mas extensos requieren
tratamientos mas intensivos, lo cual afecta adversamente la cantidad de visién util o

peor atin, la sobrevida del paciente.?®



La sobrevida de los pacientes que se presentaron con leucocoria sobrepasé el
85% a los 5 anos para ambas presentaciones tanto unilateral como bilateral. Aquellos
pacientes que se presentaron con estrabismo tuvieron los mismos porcentajes de
sobrevida a 5 anos, mas del 90% para ambas presentaciones tanto unilateral como
bilateral.*® En el estudio del Dr. Rodrigues et al %, concluyen que el estrabismo v los
estadios avanzados se asociaron a un mayor tiempo de bisqueda de consulta; los

pacientes con retraso en diagnédstico, mayor a 6 meses, tuvieron peor prondstico.

La preservacién ocular de todos los ojos en pacientes en la forma esporadica
que se presentaron con leucocoria fue menor del 9% a 5 anos, teniendo un peor
prondstico los pacientes con enfermedad unilateral que aquellos con bilateral. Existen
varios factores relacionados con el tumor en estadio intraocular que afectan la
sobrevida y el salvamento ocular. Estos incluyen el nimero vy tamano de las lesiones,
la localizacién, la presencia de siembras, desprendimiento de retina y la extension del

tumor en el globo ocular.

La preservacién de la visién ocurre en el 90% de los pacientes diagnosticados
con grupo | y Il de Reese-Ellsworth; en un 30-40% para el grupo IV y del 10-15% en
pacientes con enfermedad avanzada del grupo V. 3* La Dra. Hall ® reporta el
resultado visual obtenido del tratamiento de 74 pacientes con retinoblastoma trilateral.
Se practicd la enucleacién de un ojo en el 62% (46 pacientes). Los 102 ojos restantes
se clasificaron segun el resultado visual en 3 grupos: En el grupo | (agudeza visual
20/20 a 20/40) se encontré al 58%; en el grupo Il (agudeza visual 20/50 a 20/400) al
31%; v en el grupo Il (agudeza visual <20/400) al 9%. El 2% restante requirié
enucleacion posterior al tratamiento. También se analizaron las caracteristicas del
tumor segun la clasificacién de Reese-Ellsworth, localizacién, tamario v distancia de la
macula. Encontrando que, sin tomar en cuenta el estadio VB, no existidé correlacion
entre la clasificacion de RE y el resultado visual. Con lo que concluye que los
pacientes con retinoblastoma tienen actualmente un buen pronéstico para la vida;
aunque el prondstico visual, correlacionado con la localizacién del tumor no se puede

predecir segln la presentacién inicial.

Los pacientes con la forma hereditaria de retinoblastoma que son portadores

de la mutaciéon germinal estan predispuestos a complicaciones a largo plazo, en



particular al desarrollo de segundos tumores primarios. El mas frecuente de estos,
como se ha comentado, es el osteosarcoma. Los pacientes con la forma hereditaria o
bilateral son susceptibles a desarrollar retinoblastoma trilateral.**#*** En paises
desarrollados, los segundos tumores primarios vy el retinoblastoma trilateral son la
causa mas importante de muerte entre los pacientes con retinoblastoma
hereditario.”* La exposicién a radioterapia y quimioterapia aumenta la frecuencia
de las segundas neoplasias en el retinoblastoma hereditario, debido a las alteraciones
geneticas con que cursa esta variedad. El buen pronéstico de la enfermedad
localizada hace innecesarios estos tratamientos, requiriendo solo vigilancia con
exploraciones seriadas y estudios de imagen; recalcando, una vez mas, la importancia

del diagnéstico oportuno v su efecto en el prondstico de los pacientes.?!

El éxito del tratamiento del retinoblastoma depende de la habilidad de los
padres y del médico pediatra en detectar la enfermedad cuando esta inicia y es
intraocular, refiriendo precozmente a un oftalmélogo para realizacién de fondo de ojo
vy a un oncodlogo pediatra para el tratamiento adecuado segun el estadio de la
enfermedad para no solo preservar la vida del paciente sino también la funcionalidad

del ojo afectado.®
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Como ya se comentd en capitulos previos el retinoblastoma es un tumor
agresivo que puede llevar a la pérdida de la visién, vy en casos extremos, a la pérdida
de la vida. El pronéstico para preservar la vision y mejorar la sobrevida es altamente
influenciado por la prematurez con que se haga el diagnéstico y se inicie el
tratamiento.”® Se estima que de los 5000 a 8000 nuevos casos a nivel mundial, por lo

menos 50% se presenta con signos v sintomas de enfermedad extraocular.*

El reto actual para los que tratan el retinoblastoma es evitar la ceguera v otros
trastornos serios del tratamiento que reducen el periodo de vida o la calidad de
sobrevida.® Es de vital importancia el hacer énfasis que el diagnéstico oportuno hace
la diferencia en cuanto al prondstico del paciente. Asi el éxito del tratamiento
depende de la habilidad del médico en detectar la enfermedad en su estadio

intraocular.

El éxito del diagnéstico precoz se logra en condiciones de deteccion oportuna
en pacientes con historia familiar de retinoblastoma. En la ausencia de una historia
familiar positiva para retinoblastoma, los padres no tienen razén para sospechar o
para vigilar la apariciéon de signos o sintomas de retinoblastoma. Por lo tanto, los
tumores crecen lo suficientemente grande para ser detectados. En la mayoria de estos
pacientes la capacidad para preservar la visiéon es muy pobre, y existe un riesgo muy
alto para enfermedad metastasica; requiriendo enucleacién como tratamiento. Sin
embargo, si tumores pequenos producen anormalidades en el reflejo rojo que
pueden ser detectadas por médicos no oftalmélogos, la visién puede ser preservada

con una evaluacién y tratamiento precoces.*
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Actualmente existe la preocupacién de que el diagnéstico de condiciones
oculares serias, como el retinoblastoma y la catarata congénita, en las que el
tratamiento temprano es esencial para la salud ocular y sistémica, no se esta
realizando lo suficientemente temprano para minimizar las potenciales consecuencias
de estas condiciones. Esta preocupacién ha llevado a la consideracién en varios
estados de Estados Unidos, de realizar exploraciéon obligada con dilataciéon pupilar de

reflejo rojo a todos los neonatos o lactantes menores.*

En los paises en desarrollo usualmente el diagnéstico de retinoblastoma es
tardio, pudiendo ser una causa el retraso en la referencia, ademas de presentaciones
diferentes v mas agresivas en pacientes de mayor edad.’® Erwenne y Franco, en 1989,
mostraron que los padres frecuentemente negligentes a la leucocoria, como signo
incipiente de retinoblastoma, v cerca del 50% de los pacientes admitidos al Hospital
de Céancer de Sao Paulo, presentaron un estadio extraocular al diagnéstico. Se
estudiaron 161 casos consecutivos de retinoblastoma, admitidos entre 1975 vy 1985,
encontrando una fuerte asociacién para afeccién extraocular, la edad vy el tiempo de
atraso del diagndstico. Los pacientes con edad mayor de 24 meses presentaron un
riesgo ocho veces mayor de estadio extraocular que aquellos menores de 12 meses
de edad. Cuando el tiempo de atencién posterior al sintoma inicial fue mayor de 12
meses, el riesgo de estadio extraocular fue nueve veces mayor. Este atraso fue debido

probablemente a la desinformacion de la poblacién general y médica.

De los pacientes admitidos el Departamento de Oftalmologia Pediatrica del
Hospital de St Bartholomew en Londres, el 50% fueron referidos al oftalmélogo una
semana después de la primera consulta con el pediatra general, y un cuarto de los
pacientes esperaron no més de ocho semanas para realizar el diagnéstico. Fueron
factores de riesgo para el atraso, los pacientes menores y el estrabismo como queja
inicial. En una poblacién de Holanda, estudiada entre 1945 y 1970, DerKinderen et
al correlacionaron el diagnéstico precoz de retinoblastoma bilateral con la reduccién
de ceguera y muerte; demostrando que el atraso del diagndstico debido al médico
ocurrié en 59 de 110 casos, que resulté en una mayor taza de muerte y ceguera.
Concluyendo que el diagnéstico y el tratamiento precoz pueden prevenir la ceguera y

la muerte precoz.



En el estudio realizado por Chantada en 1999%, en el que se estudiaron 95
pacientes con retinoblastoma, 56 fueron llevados inicialmente a un pediatra v 39 a un
oftalmdlogo. De los pacientes que acudieron inicialmente al pediatra, 30 se refirieron
adecuadamente a un oftalmélogo, vy en 26 casos el pediatra subestimé el motivo de
consulta. De los 39 pacientes que acudieron a un oftalmélogo inicialmente, a 30 se
les realizd el diagnéstico eficazmente, mientras que los 9 restantes necesitaron una
consulta con otro oftalmologo para que se les realizara el diagnéstico. Al respecto los
autores hacen el siguiente comentario, al explorar el conocimiento de sus residentes
de pediatria, encontraron que no relacionaban la edad menor a dos anos con la
posibilidad de desarrollo de retinoblastoma, siendo que se registré una menor edad
de consulta la pediatra que al oftalmélogo. Los pacientes con tumores mas extensos
consultaron significativamente mas tarde. Los pacientes con enfermedad intraocular
tenfan un tiempo promedio entre la deteccién de los sintomas v la consulta de 12
semanas (rango de 1-80), aquellos con extensién a 6rbita 24 semanas (rango de 1-
90), v aquellos con enfermedad metastésica 50 semanas (rango de 1-100). La
educacion de los padres correlaciond significativamente con la consulta tardia,
mencionando que en varias ocasiones, aunque los padres ya habian notado una
alteracion ocular, frecuentemente leucocoria, no lo relacionaban con la posibilidad de
tratarse de un cancer. Otro factor importante descrito, es la accesibilidad a los
servicios de salud, aumentando el riesgo de enfermedad extraocular, si los pacientes
no contaban con seguro médico o si vivian fuera del &rea de Buenos Aires. Los
autores concluyen que el atraso en el diagnéstico en Argentina fue un factor
importante para enfermedad extraocular, que los pacientes con afeccién extraocular
tuvieron un tiempo relativamente largo entre el primer sintoma vy la atencién médica.
Lo cual fue intimamente relacionado con el nivel de educacion de los padres; las
familias con menor nivel de educacién tenian menor conocimiento sobre los signos y
sintomas de retinoblastoma, no correlacionando la posibilidad de leucocoria con

cancer.

En el ano 2002, el Dr. Butros®, escribe un articulo sobre el retraso en el
diagnéstico en 57 pacientes. En este estudio reporta que son los familiares los
primeros reconocer los sintomas de retinoblastoma, pero en el 77% de los pacientes

estudiados, son los mismos familiares los que atrasan el diagndstico al no acudir
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inmediatamente al detectar el sintoma. Sugiriendo que facilitar informacién en la
consulta de nino sano a los 2.4 v 6 meses puede sensibilizar a los padres respecto a
los sintomas iniciales de retinoblastoma. Otro factor que afectd a una proporcién de

pacientes fue la incapacidad de reproducir la leucocoria en el consultorio.

La Dra. Antoneli, et al*®®, reportaron que de 257 pacientes, 198 (77%) eran
portadores de tumores intraoculares, y de estos, 187 fueron admitidos con estadio V
de RE. Dividieron su grupo de estudio en dos, segtn el ano de admision (1986-
1990/1991-1995). En el primar grupo el tiempo medio de referencia fue de 7.5meses,
en el segundo periodo fue de 5.3 meses. Encontraron una asociacién
estadisticamente significativa (p<0.0001) entre el tiempo de referencia y la extensién
del tumor. Concluye que el riesgo de presentar un tumor extraocular es nueve veces

mayor cuando el tiempo de referencia es mayor a 6 meses.

Un factor descrito por el Dr. Rodrigues® de importancia para el atraso en el
diagnéstico, es el estrabismo como signo incipiente de retinoblastoma. Esto es debido
a que aproximadamente de un 3 a 4% de los lactantes presentan algin grado de
estrabismo, sin tener una enfermedad orgénica que la cause. Cuando el estrabismo
fue el signo de presentacion, el tiempo medio de atencién fue de 8.8 meses superior
a otros sintomas como leucocoria (5.6meses) y tumoracién (2.3meses). Otro punto
importante en este estudio es la demostracién de un tiempo de referencia méas largo
en los pacientes mayores de 24 meses, respecto a los lactantes, con 7.2 meses contra
4.2 meses. De 327 pacientes estudiados v respecto al tiempo de referencia, aquellos
con enfermedad localizada (269 pacientes, 82%) presentaron un tiempo de referencia
menor de 4.8 meses, aquellos con enfermedad diseminada (42 pacientes, 12.8%) 9.3

meses y con enfermedad metastasica (16 pacientes, 5%) 10.6 meses.

En México, durante un perfodo de 20 afios, se presentaron 412 casos en el
Instituto Nacional de Pediatria %', de los cuales 35 (12%) se encontraban con una
enfermedad confinada a la retina (estadio | de la clasificacion de Pratt). Este bajo
porcentaje lo asociaron a la ignorancia de la comunidad respecto a esta enfermedad,
desconocimiento del médico de primer contacto, asi como a la falta de centros
especializados en todo el pais. De los pacientes en estadio [, aproximadamente el

50% provenia del &rea metropolitana; mientras que el 68% de los 412 pacientes
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0 en el

provenia de un zona rural. El estudio realizado por el Dr. Covarrubias
Hospital Infantil del Estado de Sonora publicado en el ano 2005, concluye que el
tratamiento de eleccidon para estadios tempranos (I v II de Grabowski) continta
siendo la enucleacién, con un porcentaje de cura del 90%. Este estudio demuestra la
necesidad de ofrecer tratamiento éptimo al paciente diagnosticado precozmente en

todas las instituciones de referencia del pais.

Cuando hay desconocimiento de la enfermedad, el tiempo para hacer el
diagnéstico es mayor, retardando la referencia a un centro de atencién especializada,
permitiendo estadios méas avanzados y que las posibilidades de cura disminuyan. La
responsabilidad por el retraso en el diagnéstico puede ser de los padres, de la familia,
del clinico, del comportamiento biolégico de la enfermedad, o por razones
socioecondmicas. Generalmente, entre mas atrasado el diagndstico, mas avanzada se
presenta la enfermedad, menor la probabilidad de cura y mayores seran las secuelas
del tratamiento mas agresivo. La Dra. Rodrigues concluye recomendando que si al
examinar a un paciente pediatrico encuentra algo errado, no diga a los padres que el
paciente no tiene nada, mas bien, avisarle a los padres que si persisten los sintomas,
estén preparados para regresar para una nueva exploracion. Siempre tener en cuenta
la queja de los padres, ya que son ellos los que conocen a sus hijos. Siempre tener
cuidado en decir a los padres que no hay nada malo en sus hijos. Siempre que los
padres refieran algn sintoma, y a la exploracién no se encuentra ningin hallazgo, es
recomendable pedir a un colega que revise al paciente ya que un par de ojos mas

pueden notar algo que ha pasado desapercibido.®
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Durante la edad pediatrica, se pueden presentar enfermedades oculares que
requieren ser diagnosticados a una edad temprana para prevenir la pérdida de la
visién y para optimizar el pronostico del tratamiento.*® La mayoria de los problemas
oculares en los nifios pueden ser identificados con técnicas de tamizaje efectivas. La
Asociacién Americana de Médicos Familiares, la Academia Americana de Pediatria y
la Asociacién Americana de Pediatria Oftalmolégica y Estrabismo, han publicado
una serie de medidas de tamizaje orientadas para el médico de primer contacto con

el fin de lograr el diagndstico oportuno de algunos problemas oculares.

El médico de primer contacto, ya sea médico general o especialista, a menudo
atiende pacientes pediatricos en visitas de rutina o por emergencias con problemas
oculares o visuales. Estos pueden o no ir acompanados por signos objetivos de
enfermedad; o pueden detectarse signos oculares con ausencia de sintomas.*® La
Academia Americana de Pediatria recomienda la exploracién ocular en momentos
especificos del desarrollo, incluyendo una exploracién durante los dos primeros anos
de vida, mencionando que el chequeo ocular y de la vista es vital para la deteccién
de condiciones que alteran o suprimen la imagen visual normal, lo que puede llevar a
rendimiento inadecuado en la escuela, o peor aun, a la ceguera. Las anormalidades
de la retina, cataratas, glaucoma, retinoblastoma y enfermedades sistémicas con

manifestaciones oculares pueden ser identificadas con un examen detallado.’

Las gufas de la Academia Americana de Pediatria de Referencia a
Especialistas Quirtrgicos, hace mencién que los pacientes pediatricos con
retinoblastoma u otros tumores del ojo y érbita deben ser referidos al oftalmélogo
pediatra. Hace énfasis en el manejo forzoso por un oftalmélogo pediatra de pacientes
con estrabismo, ambliopia o factores de riesgo para estos padecimientos; nifos con
historia familiar de anormalidades oculares congénitas o genéticas (anhiridia),
infecciones (toxoplasmosis), tumores (retinoblastoma), u otra historia familiar de

sindromes metabdlicos o sistémicos (ARJ, galactosemia, DM), anormalidades
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cromosémicas (Sindrome de Down) o cualquier otro desorden con posible afeccién

ocular, °*%

Los lactantes en riesgo para problemas oculares, tales como retinopatia del
prematuro o aquellos con historia familiar de cataratas congénitas, retinoblastoma y
enfermedades metabdlicas o genéticas. deberan tener una exploracién oftalmolégica
de rutina durante su estancia en el cunero. La evaluacidon ocular de manera

ambulatoria, debe incluir lo siguiente:
1. Inspeccién externa de los ojos;
2. Exédmenes para agudeza visual segin la edad;
3. Exdmenes para valorar motilidad de musculos oculares; y
4. Examinacién con oftalmoscopio.

Del nacimiento a los dos anos de edad, la evaluacion ocular para lactantes y
nifos debe incluir revision de parpados y drbitas, motilidad, balance de musculos
oculares, pupilas y reflejo rojo. La exploracion de parpados y oOrbitas consiste en
evaluar las estructuras, su simetria y funcidn, ademas de la capacidad para abrir
ambos ojos. Los neonatos y los lactantes menores generalmente abrirdn sus ojos
cuando son cargados o son inclinados ligeramente hacia delante. Las érbitas pueden
ser evaluadas buscando prominencias asimétricas de un ojo comparado con el otro,
la presencia de tumores tales como hemangiomas y anormalidades craneofaciales

involucrando los huesos de la érbita.®”

Dentro de las pruebas a realizar se encuentra la prueba del reflejo rojo. Esta
prueba, como comentado previamente, se utiliza para buscar anormalidades del
segmento posterior v opacidades en el eje visual, como lo son las cataratas o la
opacidad corneal. Como auxiliar en la exploracién del reflejo rojo en busca de
leucocoria se encuentra la dilatacién pupilar. Aunque una buena exploracién
oftalmoldgica con la luz ambiental baja puede evitar el uso de medicamentos para
2040

dilatar la pupila.

Los doctores Canzano y Handa

, en 1999, reportaron sus resultados en la
deteccion de leucocoria, utilizando dilatacion pupilar. Durante el estudio un

oftalmdlogo explord consecutivamente 7 pacientes con sospecha de retinoblastoma;
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utilizando la prueba del reflejo rojo antes y después a la dilatacién pupilar.  Se
detectd leucocoria en 3 de 10 ojos sin dilatacion, con el diagndstico confirmado de
retinoblastoma. Sin embargo, posterior a la dilatacidn, se detectd leucocoria en todos
los ojos. El tamano de la pupila tiene un efecto importante sobre el area de la retina
explorada durante la exploracién oftalmolédgica. La dilatacion pupilar fue de gran
utilidad en los casos en los que las lesiones eran pequenas, ya que con una pupila
pequena solo las lesiones que han crecido lo suficiente para interrumpir el eje pupilar,
se podran observar como leucocoria. Aunque esta prueba fue realizada por
oftalmélogos y en pacientes con sospecha de retinoblastoma, los autores sugieren
gue el médico general de primer contacto, puede adquirir suficiente habilidad en la
exploracion del reflejo rojo asi como utiliza el otoscopio para diagnosticar una otitis
media. En el mismo ano, el Dr. Metz" publica un articulo sobre la utilidad de la
dilatacién pupilar para el pediatra. En este articulo se hace una reflexién sobre las
ventajas vy desventajas de la dilatacién pupilar, llegando a las siguientes conclusiones:
La dilatacion pupilar no se debe usar como medida de tamizaje, esto debido a que al
explorar miles vy posiblemente millones de nifos los efectos secundarios de los
medicamentos se presentaran en aproximadamente 100 pacientes, casi la mitad de
los nuevos casos esperados por afio. Por esto recalca que la mejor oportunidad para
la deteccién oportuna del retinoblastoma se tendra al educar al pediatra y los
familiares. Se debe hacer un recordatorio a los pediatras de la importancia de la
exploracién del reflejo rojo. Se debe revisar las técnicas de exploracién, haciendo
hincapié en reducir la iluminacién del cuarto de exploracion asi como en la
intensidad de la luz del oftalmoscopio. Tener la luz del oftalmoscopio a toda
intensidad no es necesario para realizar la prueba del reflejo rojo, ademds de causar
miosis. Cualquier reflejo dudoso o alineacién ocular anormal observada por los

familiares es suficiente para referir al paciente a un oftalmélogo.

Los pacientes considerados para exploracién oftalmoldgica con dilatacién
pupilar incluyen aquellos con riesgo elevado para retinoblastoma, y aquellos
pacientes en guien un familiar detectd un reflejo pupilar anormal, aunque haya sido
de manera intermitente. La dilatacién pupilar se puede realizar de manera segura en
la poblacién pediatrica, con mayores beneficios de la detecciéon oportuna de

retinoblastoma, que riesgos asociados a la dilatacion pupilar. El estudio de los Drs.
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Canzano y Handa® sugiere que la dilatacién pupilar aumenta de una manera segura
y eficaz la capacidad para detectar leucocoria. Enfatizando que a pesar de una
exploracién pupilar normal en un paciente en quien un familiar detecté un reflejo
pupilar anormal, no descarta el diagnéstico de retinoblastoma v se aconseja su pronta

referencia a un oftalmélogo.

El futuro de aspectos oftalmolégicos, titulo publicado en la revista Community
Eye Health Journal, escrito por el Dr. Carol Shields®, profesor de Oftalmologia vy
codirector del servicio de Oncologia del Hospital Wills Eye en Filadelfia, visualiza la
deteccién mas temprana del retinoblastoma a través del incremento en la vigilancia
(tamizaje de rutina con la prueba del reflejo rojo), lo cual potencialmente identificara
los casos esporadicos. Con esta misma idea, la Dra. Alejandra Valenzuela, considera
que para el ano 2020, una mejor educacién y un incremento en la vigilancia por la
comunidad médica serd la base para un diagndstico temprano y mejora del

prondstico de los pacientes con retinoblastoma.

En México, en un estudio publicado en el 2004 por el Dr. Leal, et al, en donde
se reporta la experiencia del Grupo Mexicano de Retinoblastoma, hace mencién de
aproximadamente 16 centros de referencia donde se llevé a cabo el diagnéstico vy
tratamiento de 500 pacientes en un periodo de 5 anos. De estos 500 pacientes y 16
centros, 229 (45.8%) de ellos, se diagnosticaron y recibieron tratamiento en el
Instituto Nacional de Pediatria, representando actualmente un sitio de gran actividad

en cuanto a retinoblastoma en nuestro pais. '®

Actualmente existen aproximadamente 20 centros avalados por el grupo
mexicano de retinoblastoma, entre los que se encuentran: Centro Estatal de
Cancerologia de Jalapa, Centro Médico de Occidente, Centro Médico La Raza,
Centro Médico Nacional SXXI, Hospital de Durango, Hospital Civil de Guadalajara,
Hospital del Nino Morelense, Hospital del Nino Oaxaqueno, Hospital General de

Meéxico, Hospital Infantil de México “Federico Gémez”, Hospital Central Universitario
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de San Luis Potosi, Hospital del Nifio de Villahermosa, Instituto Nacional de Pediatria,

Instituto Materno Infantil de Estado de México yv Hospital O’Horan de Mérida.
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La prueba del reflejo rojo es una prueba apropiada dentro de la exploracién
del paciente pediatrico, al no existir otro método tan efectivo y no invasivo, pero se

deben reconocer sus limitaciones.

Se puede argumentar que por la baja incidencia del retinoblastoma no se debe
alertar al pediatra sobre dicho problema. Sin embargo, el programa de tamiz
neonatal del estado de Nueva York, incluye a la fenilcetonuria (1/18,000), la
enfermedad de jarabe de maple (1/268,000), galactosemia (1/57,000), v la
deficiencia de biotina (1/80,000), todas estas enfermedades, aunque raras, tienen
consecuencias prevenibles cuando se detectan oportunamente. Del mismo modo, el

retinoblastoma tiene consecuencias prevenibles si se detecta a tiempo.*

Las principales causas de ceguera en los nifios que estudian en el Instituto
para ninos Ciegos y Sordos del Valle de Cauce son prevenibles. Utilizando la
prevencién primaria en la retinopatia de la prematuridad y la toxoplasmosis, v la
prevencién secundaria en la retinopatia de la prematuridad, el glaucoma, el
retinoblastoma y la catarata.”® Todos los profesionales involucrados en el diagnéstico
y tratamiento de los pacientes con retinoblastoma deben reconocer que el médico de
primer contacto tiene un papel importante en la deteccién de retinoblastoma. Con un
aumento en la atencién, aumento en la educacién y una referencia 6ptima de
pacientes con manifestaciones oculares como leucocoria, més ninos tendran

tratamientos que salven sus ojos, evitando las consecuencias ya mencionadas.*?

En noviembre de 2005, un movimiento internacional, la Unién Internacional
Contra el Cancer (UICC por sus siglas en inglés)™, anuncié a los ganadores del
premio entregado anualmente a proyectos dirigidos a mejorar el diagndstico precoz,
tratamiento, cuidados y apoyo a los pacientes pediatricos con céncer en los paises en
desarrollo. Entre los 14 proyectos ganadores se encuentra el trabajo de Julius

Lecciones de las Filipinas, pais en el que el 60% de los canceres en pediatria se debe
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a leucemia y retinoblastoma. Este trabajo propone mejorar el entrenamiento
oncologico de personal meédico fuera de las grandes ciudades, para introducir
protocolos de tratamiento vy desarrollar un sistema nacional de recoleccién de datos
que permita localizar los puntos donde se requiere mejorar el manejo de los pacientes
con cancer. El Dr. Lecciones justifica su trabajo en que el 50 a 80% de los ninos
afectados con leucemia o retinoblastoma son potencialmente curables, pero que 2/3
se presentan en estadios tardios cuando la sobrevida a largo plazo es solo posible con
tratamientos agresivos y caros, sélo disponibles en la capital. Para mejorar la
sobrevida de los pacientes, planea inicialmente educar y entrenar el personal médico
para detectar y tratar mejor al cancer, para posteriormente informar al publico

general la necesidad de buscar ayuda tempranamente.

Recientemente en el Reino Unido, la Autoridad en Fertilizacion Humana vy
Embriologia, reglamentd el tamizaje de embriones en busca de retinoblastoma. Esta
accién abrié un nuevo campo en el tema del tamizaje de embriones, justificando que
el retinoblastoma puede curarse en mas del 95% de los casos, siendo que el 90% de
las personas con la mutacién desarrollaran la enfermedad. Actualmente se inicia la
busqueda de la enfermedad poco tiempo posterior al nacimiento. Siobhan Sengupta,
del Centro para el Diagndstico Genético Preimplantacién, asegura que si la mutacién
representa una gran preocupacion para cierta familia, no hay ningan dilema ético en
tamizar embriones. Complementando el comentario Josephine Quintavalle, quien
dice que la reglamentacion es solo un paso mas en la seleccién de embriones en la
busqueda de la perfeccién fisica absoluta.” (Idea que el autor de este trabajo no

comparte)

Actualmente existen dos opciones de prevencion de casos con retinoblastoma
para padres con historia familiar de retinoblastoma. La primera consiste en analizar el
liquido amniético en busca de genes del retinoblastoma para considerar el término
del embarazo, cuando exista un resultado positivo. La otra posibilidad es utilizar

fertilizacién in Vitro e implantar embriones sin el defecto genético."
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Existen claros ejemplos descritos en la literatura sobre la influencia de la
educcion sobre el prondstico del retinoblastoma. Tal es el caso de Brasil 2°, en donde
se pudo observar una reduccién importante del tiempo de atraso en el diagndstico
comparando dos periodos (1986-1990/1991-1995). En el primer periodo, 41% de los
pacientes tenian un tiempo de espera de mas de seis meses; en cuantc al segundo
periodo, solo el 25% tenian un periodo de atencién mayor de seis meses. Este hecho
se debe probablemente a las campanas de divulgacién que tuvieron inicio en 1986,
llamando la atencién la importancia que tiene el diagndstico precoz, mediante
carteles en las calles de Sao Paulo, platicas educativas para médicos y paoblacién

general, ademas de articulos en revistas médicas.

El Dr. Lueder *® reporta un caso en el que los padres de un paciente de 15
meses notaron una alteracion del reflejo rojo, v su abuela, que leyé en el periddico
una columna sobre la leucocoria, sugirié su revision. El paciente tenia retinoblastoma
bilateral, que no afectaban la févea. Se traté con quimioreduccion, laser v crioterapia,

con una agudeza visual a los 33 meses de 20/25 OD y 20/40 OL.

El continuar recibiendo pacientes con estadios tardios de retinoblastoma,
debidos a los factores ya comentados, v tomando el ejemplo de educacién vivido en
Brasil, hace necesario ofrecer entrenamiento a los profesionales de la salud, asi como
alertar a la poblacién general para poder identificar los sintomas iniciales del

retinoblastoma, particularmente el estrabismo.*

El tamizaje es una prueba simple que se realiza en la poblacién sana con el
objetivo de detectar individuos con cierta enfermedad, pero que todavia no
presentan sus sintomas. En la implementacion de programas de deteccién oportuna

de céncer, es importante evitar la imposicién de medidas de alta tecnologia de paises
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desarrollados en paises en donde la falta infraestructura y recursos hacen imposible el

uso apropiado de dicha tecnologia para cobertura de la poblaciéon.

Al aplicar una prueba de tamizaje, se debe de tener en consideracién varios
factores: a) sensibilidad, b) especificidad. c) valor predictivo positivo, d) wvalor
predictivo negativo, v e) aceptabilidad. Una prueba de tamizaje tiene como objeto
que la menor cantidad de pacientes con una enfermedad queden sin diagnéstico
(sensibilidad) v que la menor cantidad de pacientes sin la enfermedad requieran mas
pruebas diagnésticas (especificidad). Dada una gran sensibilidad v especificidad, la
posibilidad de que un tamizaje positivo de un resultado correcto (valor predictivo
positivo) depende de la prevalencia de la enfermedad en la poblacién. Si la
prevalencia de la enfermedad es muy baja, ain la mejor prueba de tamizaje no sera

un buen programa de salud publica.

Los paises que favorecen la deteccién de cédncer como parte de una rutina de
practica médica, o que invitan a la poblacién a realizarse ciertas pruebas a
determinados intervalos de tiempo, estan lejos de conseguir el potencial completo de
una prueba de tamizaje. Solo se deben implementar aquellos programas que han
demostrado su efectividad, cuando los recursos (personal, equipo, etc.) son
suficientes para cubrir a casi todo el grupo objetivo, cuando hay capacidad para
confirmar el diagnédstico, dar tratamiento y seguimiento a aquellos que han
presentado con un resultado anormal, y cuando la prevalencia de la enfermedad es
tal que justifique los esfuerzos de y el costo del tamizaje. El éxito de un programa de

tamizaje depende de tres principios fundamentales:

a) La enfermedad objetivo tiene que ser una forma comin de céncer, con alta

asociaciéon de morbi-mortalidad.
b) Tratamiento efectivo, disponible que disminuya la morbi-mortalidad.

¢) La prueba debe ser aceptada, segura y relativamente barata.

La estrategia 6ptima de tamizaje para retinoblastoma no se ha determinado aun.
Se recomiendo una evaluacién pronta ante el reporte de cualquier familiar de

leucocoria. Sin embargo, los tumores ya son lo suficientemente grandes para
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responder al tratamiento para el tiempo en que estas anormalidades son detectadas
por el familiar. La evaluacion del reflejo rojo por el médico de primer contacto da una
oportunidad importante para la deteccién oportuna. La exploracion realizada en las
visitas de nino sano, se llevan a cabo a lo largo de los primeros anos de vida, tiempo
en que se desarrolla el retinoblastoma. Una evaluacion rutinaria del reflejo rojo con
una oftalmoscopia directa es una medida relativamente répida y barata realizada por
el pediatra o médico de primer contacto para detectar retinoblastoma. Esto apoyado
en el estudio del Dr. Lueder * en el que los tinicos pacientes con retinoblastoma
unilateral en el que los ojos fueron preservados, presentaron un reflejo rojo anormal

detectado de manera inicial por sus pediatras.

Las nuevas estrategias terapéuticas del tratamiento conservador que permite
evitar la radioterapia externa son mas eficaces cuando el volumen de los tumores
intraoculares es menor. Por estas razones es indispensable estimular al tamizaje del
retinoblastoma v su diagnéstico precoz lo cual significa valorizar la informacion de los

sintomas relatados por los padres, informacién a menudo ignorada por el médico.

Hay que recordar que el oftalmélogo no es el médico de primer contacto, por lo
que la informacién vy difusién sobre esta enfermedad debe dirigirse al médico general,

pediatra v familiar.*
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El conocimiento actual sobre retinoblastoma hace énfasis en la importancia
que tiene el médico de primer contacto en el diagnéstico y referencia oportuna de
estos pacientes. Esto se ha logrado en paises desarrollados gracias a programas de
educacién dirigidos al publico vy al personal médico; siendo esta la diferencia con los
paises en vias de desarrollo, en los que el retraso en la atencién se debe a la falta de
conocimiento sobre retinoblastoma tanto del publico general como del personal
médico no oncdlogo. En el caso de México, en donde todavia se le debe realizar
enucleacién a mas del 50% de los pacientes, no se tiene la informacién precisa sobre
en que punto del proceso se presenta el retraso. Por los antecedentes expuestos, es
necesario evaluar el nivel de conocimiento del médico general en cuanto a
retinoblastoma, para saber si éste funciona como un facilitador o si es uno de los
responsables del retraso. Una vez evaluado el conocimiento, se desarrollaran

programas dirigidos a cubrir dichas necesidades.

La falta de conocimiento del médico de primer contacto sobre el
retinoblastoma, como diagnosticarlo v finalmente su adecuada referencia contribuye
al retraso en la atencién de pacientes con retinoblastoma en paises en vias de
desarrollo. A través de la aplicacién de un cuestionario a alumnos en el ultimo afio
de la carrera de medicina, se pretende hacer un diagndstico sobre el nivel de

conocimiento de esta entidad patoldgica.
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1. Construir un cuestionario sobre retinoblastoma, que contenga reactivos que
incluyan conocimiento general sobre este padecimiento, aspectos bésicos de

diagnostico v referencia.

2. Evaluar el conocimiento sobre retinoblastoma, los aspectos basicos de diagnéstico
y referencia en estudiantes en el dltimo ano de la carrera de Medicina, en

universidades del Distrito Federal v de provincia.

Para lograr estos objetivos se dividid el estudio en dos fases: la primera, la

construccién del cuestionario; la segunda, la evaluacién de los alumnos.

Analitico, transversal, observacional, prospectivo, prolectivo.

La estrategia de bisqueda que se utilizé para la revisiéon bibliografica fue
modificada para incluir todos los términos que posterior a la busqueda se
identificaron como de relevancia. La estrategia de bisqueda se disené para realizarla

en Medline y fue adaptada para el resto de las bases de datos.

Todas las fuentes se obtuvieron en un lapso de un afio, tiempo que duré la
realizacion de esta revision. No hubo restriccién en cuanto a pais de origen, lenguaje
o fecha de publicacién. También se realizé busqueda de literatura gris, asi como
blsquedas en Internet de sitios relacionados. Se obtuvo mas bibliografia examinando

las referencias bibliograficas de todos los articulos obtenidos.
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Se realizé busqueda en las siguientes bases de datos: MEDLINE, MEDLINE in
process, EMBASE, Science Citation Index, LILACS, Artemisa, Imbiomed, PubMed,
OVID and Cochrane Central Register of Controlled Trials. Se utilizaron las siguientes
péaginas de Internet: KarTOO, Google, Science Photo, Omnimedical Search, Fisterra,

Oxford Medical.

Se incluyeron articulos de revision sobre retinoblastoma, modalidades
terapéuticas y gufas de deteccién y tratamiento, asi como cualquier articulo referente
a retinoblastoma de origen mexicano. Se buscaron también articulos sobre la
problematica actual del cancer, deteccién oportuna del céncer, guias de referencia y

estudio de pacientes con enfermedades oculares.

Las preguntas del cuestionario pueden discriminar entre diferentes grados de
conocimiento sobre retinoblastoma, los aspectos bésicos de diagnéstico y referencia

(médicos generales vs. médicos especialistas).

Grado de Especializacion:
1. Médico General
2. Especialidad
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Conocimiento sobre retinoblastoma, dividido en tres secciones:
1. Conocimiento general
2. Diagnéstico

3. Referencia

Se incluyeron en la elaboracién de los reactivos, a los expertos en el manejo vy
tratamiento de RTB de las dreas de Oncologia v Oftalmologia del Instituto Nacional

de Pediatria que aceptaron participar.

Para el piloteo de la primera versién de la prueba, se realizd una muestra por
conveniencia de todos los médicos estudiantes de pregrado, médicos generales v de
posgrado que realizan actividades en el Instituto Nacional de Pediatria entre octubre

y diciembre del ano 2006.

. Libros y articulos utilizados para elaborar el banco de reactivos.
. El banco de reactivos seleccionado por los expertos para elaborar la

primera version. Ver anexos A y B.

Se elaboré un banco de reactivos a partir de la informacién obtenida de textos
relevantes sobre retinoblastoma. Se hizo una comparacién interjueces en la que los
expertos seleccionaron los reactivos por su contenido y relevancia, obteniendo la
confiabilidad interjueces, estructurando la prueba en tres areas de conocimiento,
conocimiento general, diagnéstico vy referencia. Posteriormente se realizé un estudio
piloto comparando los puntajes obtenidos por participantes de dos grupos: el grupo
uno, integrado por internos de pregrado, v el grupo dos, por residentes de Pediatria y

subespecialidades en Oncologia y Oftalmologia pediétrica.

De acuerdo a la respuesta a cada reactivo se seleccionaron por:



1. Dificultad del reactivo. Se define como la proporcién de personas que
responden como correcto el reactivo. Si una pregunta es respondida por
mas del 85% de la poblacién se considera demasiado facil; si es
respondida por menos del 15% se considera demasiado dificil. En ambos
casos el reactivo se elimina

2. Poder discriminativo. Se obtiene la validez del reactivo para determinar si

marca diferencias significativas entre los grupos.

La prueba se aplicé en grupo, proyectando con un canén electrénico la imagen

(Anexo C).

s Se elaboraron estadisticas descriptivas tanto de la poblacién de la prueba piloto

como de la poblacién estudiada.

» Se obtuvo la el nivel de concordancia entre jueces sobre la relevancia del

contenido del banco de reactivos.

e A partir del piloteo se analizé cada reactivo para evaluar la dificultad (se
eliminaron los reactivos respondidos como incorrectos por mas del 15% de la

poblacion v como correctos por mas del 85%) y el poder discriminativo (X°).

e De acuerdo a los resultados se obtuvo una prueba final y se establecieron los
criterios de calificaciébn para considerar el nivel de conocimiento de

retinoblastoma.
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Los estudiantes del Gltimo ano de la carrera de Medicina obtendran puntajes

bajos en el cuestionario de retinoblastoma.

Conocimiento sobre retinoblastoma, dividido en tres secciones:

1. Conocimiento general
2. Diagnéstico
3. Referencia

Se contactaron los centros registrados en la Asociacién de Facultades y
Escuelas de Medicina de México, buscando obtener una muestra representativa del
pais, siendo aquellos de los que obtuvimos réspuesta favorable a quienes se aplicé el
cuestionario. Ya que la participacién de los sujetos dependid de la autorizacién de las
escuelas, se realiz6 un muestreo a conveniencia. En la presentacién de resultados se
evitard el uso del nombre completo de las instituciones ya que no es un objetivo

compararlas.

Se selecciond para el estudio a estudiantes de medicina del altimo semestre ya
que seran los que en el siguiente periodo realicen su Servicio Social y Préacticas
Profesionales en diversas clinicas del pais. Es decir, son ellos quienes seran los
médicos de primer contacto y por lo tanto de ellos dependerd, parcialmente, el

diagnéstico oportuno del retinoblastoma.
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- El registro de informacion general de los participantes contiene 7 reactivos.

- El cuestionario final que se integré de 16 reactivos:

Conocimiento general . . . . . . 6
Diagnostico . . ........... 9
Referencia ............. 1

Se trata de una prueba de ejecucion tipica en la que se evalia la forma en la
que habitualmente se comporta la poblacién en el estudio con conocimiento y
habilidades adquiridas hasta el momento. Es de aplicacién colectiva de lapiz y papel,
contiene dos reactivos de pregunta abiertas, y el resto de reactivos estructurados de

opcién multiple.

Ademas de incluir dos preguntas para conocer si los alumnos habian recibido
informacién acerca de retinoblastoma vy en que clase la recibieron durante la carrera.

Ver anexo C.

El cuestionario final se aplicé a todos aquellos estudiantes que cursaban el
Gltimo ano de la carrera de Medicina de los centros quienes dieron su autorizacion,
siguiendo el mismo procedimiento de aplicacién que durante la elaboracién de la

prueba. Los reactivos fueron calificados como correctos e incorrectos.

Se elaboraron estadisticas descriptivas tanto de la poblacién de la prueba

piloto como de la poblacién estudiada.

Se obtuvieron las puntuaciones de conocimiento de retinoblastoma totales
para todo el instrumento, para cada sujeto y para la poblacion general; considerando

75% de respuestas correctas como el minimo necesario para obtener la suficiencia.
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De la revision bibliogréfica se elaboraron 35 reactivos (3 imagenes) v 3 casos
clinicos, que fueron calificados y clasificados por los expertos. Participaron 6 expertos
(4 médicos adscritos al servicio de Oncologia y 2 médicos adscritos al servicio de
Oftalmologia) en la seleccién de los reactivos, calificando los reactivos segin su
relevancia respecto al conocimiento sobre retinoblastoma y clasificandolos segin su
pertenencia a conocimiento general, diagndstico y referencia. Se obtuvo el coeficiente
de concordancia mediante la prueba de Kendall, obteniendo una significancia <

0.000, quedando eliminadas 2 reactivos (imégenes) y un caso clinico.(tabla 6)

Tabla 6. Coeficiente de concordancia interjueces

N 5

W Kendall 0.607
Chi cuadrada 84.979
GL 28
Significancia 0.000

La prueba piloto quedd integrada por 33 reactivos, incluyendo una imagen y
dos casos clinicos. Esta prueba fue aplicada a un total de 132 sujetos. Las
caracteristicas descriptivas se presentan en la tabla 7, y en el tabla 8 se presentan
centros participantes.Los reactivos seleccionados por ser relevantes y discriminativos
para la elaboraciéon de la prueba final, se marcaron con asterisco en la tabla 8. Se
obtuvo la consistencia interna de la prueba que resulté con un alfa de Chronbach de

0.81. (sig 0.0007 )
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Tabla 7. Consideraciones demogréficas de la poblacién estudiada

SEXO
Femenino 47 35.6 48 36.3
Masculino 16 12.1 21 15.9
UNIVERSIDAD

Al 5 3.7

Bl a5 26.5

c1 13 9.8

D1 68 51.5%

El 8 6.06

F1 1 0.7

Gl 1 0.7

H1 1 0.7

x  DESV. MEDIANA X  DESV. MEDIAN.

EDAD (20-35) 224 187 22 27.04 167 27
ESCOLARIDA  (3-11) 3 0.83 3 798 099 8
D

Tabla 8. Centros formativos participantes

CENTRO DE FORMACION PRIMERA FASE

Escuela Médico Naval

Instituto Politécnico Nacional

Universidad Auténoma Metropolitana

Universidad Anahuac

Universidad Nacional Auténoma de México

Residentes de primer, segundo y tercer ano de Pediatria del
Instituto Nacional de Pediatria

Residentes de subespecialidad de Oncologia y Oftalmologia del

Instituto Nacional de Pediatria
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Tabla 9. Relacion de respuestas de la primera fase

GRUPU PO
_ Gk IG e 8 BRI CHIE - SIGN: . GE
FOTO* 57 432 6 45 |69 523 0 O 6.884 0.009 1
R2* 44 333 19 144 |62 47 53 [8340 0.004 1
R3 48 364 15 114 |60 455 9 68 |2566 0109 1
R4 26 197 37 28 39 295 30 227 [3.065 0.080 1
R5 14 106 49 371 |14 106 55 41.7 |0074 0786 1
R6 38 288 25 189 |51 386 18 136 |2.771 009% 1
R7* 14 106 49 371 |33 25 36 273 9416 0002 1
R8 41 311 22 167 |51 386 18 13.6 |1217 0270 1
R9 11 83 52 394 (20 152 49 371 (2434 0119 1
R10* 28 212 35 265 |64 485 5 38 3638 0000 1
R11* 45 341 18 136 |62 47 53 7283 0.007 1
R12* 22 167 41 311 |36 273 33 25 3980 0046 1
R13 29 22 34 258 |41 311 28 212 |2370 0124 1
R14* 11 83 52 394 |43 326 26 19.7 |2741 0000 1
R15% 13 98 50 379 |e3 477 6 45 |6733 0000 1
R16* 22 167 41 311 |60 455 68 |37.89 0000 1
R17 51 386 12 91 |63 477 6 45 |2997 008 1
R18 48 364 15 114 |59 447 10 7.6 1.862 0.172 1
R19* 35 265 28 212 |66 50 3 23 [2946 0.000 1
R20 27 205 36 273 |31 235 38 288 |0.057 0811 1
R21* 21 159 42 318 |51 386 18 13.6 |2187 0.000 1
R22% 9 68 54 409 |37 28 32 242 (2244 0000 1
R23 44 333 19 144 |37 28 19 242 |3653 0.05 1
R24* 16 121 47 356 |55 417 14 10.6 [39.08 0000 1
R25% 24 182 39 295 |64 485 5 38 |4427 0000 1
R26 14 106 49 371 |18 136 51 386 |0.268 0605 1
R27 15 114 48 364 |19 144 50 379 |0239 0625 1
R28 10 76 53 402 |18 136 51 386 205 0152 1
R29* 42 318 21 159 |61 462 8 6.1 9.078 0.003 1
R30 28 212 35 265 |42 318 27 205 |3567 0059 1
R31* 0o 79 3 8 4 85 5 8 5012 0025 1
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El cuestionario final quedé integrado por:

Ficha de Identificacién . . ... ... 7 reactivos
Cuestionario  .............. 16 reactivos
Conocimiento previo . ........ 2 preguntas

Las dos ultimas preguntas se hicieron con el objetivo de conocer si el tema
sobre retinoblastoma habia sido incluido en alguna materia durante la formacion de

los alumnos.

Participaron un total de 791 alumnos de pregrado de 12 diferentes
universidades, de 8 estados de la republica. En las siguientes tablas se presenta el

numero de participantes por escuela, estado de origen y otros datos demograficos.

Como comentado previamente no se utilizaron los nombres de las
universidades, solo un codigo para diferenciarlas, utilizando las primeras letras del
abecedario. En el caso de la segunda fase, distinguidas por el nimero dos posterior a

la letra de identificacién.

Tabla 10. ESTADOS DE LA REPUBLICA PARTICIPANTES
R idago . Uil et i FAE
DF.
Coahuila
Querétaro
San Luis Potosi
Morelos
Nuevo Leén

Meérida
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Tabla 11. Caracteristicas demogréaficas

. SEX

Femenino

Masculino

Edad (20-51) 2252
Escolaridad (3-5) 4.3

TABLA 12. UNIVERSIDADES. SEGUNDA FASE
Universidad La Salle o I
Universidad Anahuac
Universidad Panamericana
Universidad Auténoma Metropolitana
Universidad Nacional Auténoma de México
Universidad Auténoma del Estado de Hidalgo
Universidad Auténoma de San Luis Potosi
Universidad Auténoma del Estado de Coahuila
Universidad Auténoma del Estado de Querétaro
Universidad Auténoma del Estado de Morelos
Universidad del Mayab

Universidad Auténoma del estado de Nuevo Leén




Tabla 13. Relacién de respuestas de la prueba final

~ INCORRECTO
90.3
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Foto 2 350 44.2 441 55.8
Caso clinico 665 84.1 126 159
Reactivo 1 247 31.2 544 68.8
Reactivo 2 551 69.7 239 30.2
Reactivo 3 691 87.4 100 12.6
Reactivo 4 170 215 621 78.5
Reactivo 5 670 84.7 121 153
Reactivo 6 389 49.2 402 50.8
Reactivo 7 240 30.3 551 69.7
Reactivo 8 430 54.4 361 45.6
Reactivo 9 476 60.2 315 39.8
Reactivo 10 259 32.7 532 67.3
Reactivo 11 282 35.7 509 64.3
Reactivo 12 469 58.3 322 40.7
Reactivo 13 261 33 530 67
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La mayorfa de las referencias bibliograficas sobre retinoblastoma,
independientemente del tema que aborden, hacen énfasis en que el pronédstico
favorable para estos ninos depende bésicamente de un reconocimiento oportuno y
una referencia precoz del médico de primer contacto, entre otros puntos. Como se ha
mencionado también, y sobretodo referente a paises en desarrollo’®, un factor
importante en el retraso en la atencién es la falta de conocimiento de nuestros

médicos de primer contacto, tema principal de este trabajo.

Al aplicar la prueba sobre conocimiento general de retinoblastoma, a alumnos
que se encuentran en el Gltimo ano de la carrera, encontramos que el 96.7% de los
participantes no alcanzaron una calificacion de suficiencia, pudiendo decir de una
forma general, que los médicos que saldrén a las comunidades durante su servicio
social, médicos de primer contacto, no sabran diagnosticar y por lo tanto tampoco
referir a tiempo a los pacientes que se llegaran a presentar con retinoblastoma.

Figurall

Figura 11. Alumnos que obtuvieron una calificacion
de suficiencia

B>75% acertos
[ <75% aciertos

96,7%

3,3%

El diagnéstico de retinoblastoma se basa tanto en el antecedente mencionado

de los familiares, como en el hallazgo del médico de los signos mas frecuentes de
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retinoblastoma, la leucocoria v el estrabismo® %

, que una vez detectados debe
realizarse una referencia inmediata. Para valorar la habilidad para detectar leucocoria,
se les proyectd una imagen de un paciente con retinoblastoma bilateral y leucocoria
en ojo izquierdo. El caso clinico se anadié con el objetivo de identificar el
conocimiento sobre las guias de referencia, siendo motivo suficiente de referencia el

que el familiar mencione leucocoria®, teniendo que decidir el manejo del paciente

(Tratarlo, referirlo o vigilarlo).

Al observar la fotografia se les solicité a los médicos que describieran el estado
del paciente, calificAndolo como sano o enfermo y posteriormente anadir la sospecha
diagnostica en caso de tener alguna. En la figura 12 se observa el primer diagnéstico

v en la Figura 13 se presentan las sospechas clinicas obtenidas.

Figura 12. Diagnéstico del estado del paciente

9,7%

O Eﬁfermo

Sano

90,3%

Aunque la mayoria de los médicos detectdé enfermedad en el paciente (90.3%);
de la muestra total, 44.2% diagnosticé tumor ocular o retinoblastoma (Figura 13). En
la figura 14 se puede observar en la primera columna el porcentaje de médicos que
diagnosticaron correctamente que el paciente se encontraba enfermo. En la segunda
columna se observa el total de alumnos que diagnosticaron enfermo al paciente

enfermo, v de estos el porcentaje que diagnosticé retinoblastoma.

73



Figura 13. Impresiones Diagnosticas

¢~ DAlteracion ocular
Catarata
Coloboma
Glaucoma

IVAS

Leucocoria

@ Opacidad Corneal
O Retinopatia

Traumatismo
\ A Otros*

24.4 % { DO Sin diagnostico
OSano

44.2 % { Retinoblastoma
Tumor ocular

Figura 14. Relacion edtre el diagnéstico de enfermedad y el
diagnostico de retinobastoma

Incorrecto

. O Correcto

Porcentaje

Dx Enfermo Dx RTB

Al presentarles el caso clinico nos damos cuenta que 665 de los médicos
(84.1%) referiria adecuadamente al paciente con historia de leucocoria.

Encontrando un punto de interés, ya que aunque la probabilidad de

74



retinoblastoma para ellos es baja, identifican la leucocoria como un signo de

alarma.

En Meéxico se tiene registrado que aproximadamente el 32% de los médicos de
primer contacto realizan adecuadamente el diagnéstico de retinoblastoma®. El
diagnostico de leucocoria, y por lo tanto de retinoblastoma, se basa en el examen
fisico del paciente. El signo de leucocoria, se puede apreciar ya sea a simple vista,
en fotografias o realizando la prueba del reflejo rojo. Esto depende del tamaiio del
tumor, entre mas grande el tumor, mas fécil se apreciara, hasta llegar a la
proptosis. La leucocoria se describe como el signo mas frecuente de presentacién
del retinoblastoma, seguido del estrabismo?*#%. En nuestro estudio, 402 médicos
encuestados (50.8%) no consideran la leucocoria como primer sintoma de
retinoblastoma, ademas solo 240 (30.3%) saben que el estrabismo es el segundo
signo mas frecuente. (Figura 15) Por lo tanto, el 39.7% de los examinados podra
sospechar el diagndstico de retinoblastoma con los dos signos de presentacion
mas frecuentes, pudiendo ser el resto un causa importante del retraso en el

abordaje del paciente con retinoblastoma. (Figura 16)

Figura 15. Signos de presentacion mas frecuentes
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@ Incorrecto |

o Correcto

Total Encuestados

Leucocoria Estrabismo

Para llevar a cabo un diagndstico precoz, se debe realizar la prueba de reflejo rojo,

prueba sencilla de realizar, efectiva y no invasiva, durante las visitas de nifio sano en

los primeros anos de vida.®® Al encuestar a los médicos encontramos que el 84.7%

conoce los puntos basicos de la exploracién oftalmoldgica recomendada, incluida la

prueba del reflejo rojo; asi como 87.4% conoce la edad de presentacion del
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retinoblastoma. Por lo que en teoria. los médicos realizaran por lo menos una

exploracién oftalmolégica adecuada a los pacientes pediatricos que se les presenten.

Figura 16. Diagnostico segun los dos signos mas frecuentes

de retinoblastoma

Podran llegar
a diagndstico
39.7%

Ignoran
signos mas
frecuentes

60.3%

Al explorar de forma aislada el conocimiento sobre el reflejo rojo, haciendo
nuevamente hincapié en su importancia en la deteccion oportuna de retinoblastoma
vy como prueba dirigida que realiza el médico para diagnosticarlo, solo 430 (54.4%)
de los médicos contesté correctamente a la pregunta (Figura 17). Esto nos hace
reflexionar que aunque los médicos tienen un conocimiento general sobre
exploracién oftalmolégica infantil, la mitad de los encuestados no conocen la prueba
diagndstica. Un dato preocupante es que aquellos que identifican la prueba, solo 232
(53.9%) sabe que la leucocoria es el signo mas frecuente de retinoblastoma,
quedando en duda la utilidad de esta prueba para que sospechen el diagndstico de
retinoblastoma. Queda pendiente evaluar si aquellos que contestaron
adecuadamente la pregunta, realmente saben realizar la prueba del reflejo rojo.
Durante la primera fase del estudio se incluyé una pregunta sobre la distancia a la
que se tiene que realizar la prueba del reflejo rojo, para valorar el conocimiento de la
técnica, encontrando que solo 10 de 63 médicos de pregrado (15.8%) v 17 de 64
residentes de pediatria (26.5%) conocen la distancia a la que se tiene que realizar

dicha prueba.
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Figura 17. Conocimiento sobre la prueba del reflejo rojo y el

signo de leucocoria

231
(53.7%)

199
(46.2%)

@ Ignoran prueba

@ Conocen prueba

0O Si reconocen leucocoria
O No reconocen leucocoria

Si los alumnos de pregrado no identifican de manera sélida los signos y
sintomas incipientes de retinoblastoma, ademas de no saber cual es la prueba para
detectarlo, podran ser un motivo de retraso en caso de que se les presente un
paciente con retinoblastoma. Esto afecta, como se menciond anteriormente, el
prondstico de los pacientes, ya que aunque reconocen la enfermedad como un tumor
maligno, no concluyen que el diagnéstico precoz puede disminuir las complicaciones

y que la falta de tratamiento puede causar la muerte. (Figura 18)

Figura 18. Desenlace de retinoblastoma
35.7%
(282)

64.3 . :
(509) ' O Si causa muerte

No causa muerte

Finalmente, una vez diagnosticado el paciente con retinoblastoma, el 59.3%

de los médicos encuestados, reconoce que deben recibir alguna modalidad de
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tratamiento, siendo una enfermedad que no puede dejarse sin tratamiento. Ahora, de
los 282 médicos que reconocen que el retinoblastoma causa la muerte, 93 (32.9%)
consideran al tratamiento expectante una de las opciones terapéuticas para esta
enfermedad. Afortunadamente més de la mitad de los médicos encuestados y de
aquellos gue consideran al retinoblastoma como causa de muerte, enviarian al

paciente para tratamiento.

El retinoblastoma como parte del cancer, emergente como problema de salud,
y ademas de ser uno de los principales tumores sdlidos en Pediatria, se imparte en

231018 (Tabla 14) admitiendo en algunos

por lo menos una materia durante la carrera
casos haberla recibido en tres a cuatro materias durante la carrera. A pesar de esto,
llama la atencién que el 96.7% de los participantes no alcanzan la suficiencia en la

prueba sobre conceptos basicos de retinoblastoma.

Atencidn integral
Bioética médica
Biologia molecular
Embriologia

Genética

Introduccion a la Clinica
Medicina General
Neurologia
Oftalmologia

Oncologia

Patologia

Pediatria
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Para enfrentar una enfermedad que ha sido identificada como un problema de
salud, se requiere extender el conocimiento sobre dicha enfermedad, ademas del
punto vulnerable donde podamos atacarla. En el caso del cancer, no cabe duda que
son el diagnéstico precoz y la referencia oportuna su vulnerabilidad, teniendo efectos

significativos en el prondstico de los pacientes que los padecen.

Tratdndose de retinoblastoma como ejemplo de una neoplasia maligna, vy en
el caso de México, como en muchos paises en desarrollo, continuamos tratando
pacientes en estadios avanzados. Conocemos perfectamente el punto débil del
retinoblastoma, pero estamos limitados por varios factores que retrasan la atencion,

interesandonos en este trabajo, el conocimiento del médico de primer contacto.

Desafortunadamente, y como esta escrito en la literatura, pudimos corroborar
gue aungue el tema de retinoblastoma se encuentra en los planes de estudio de las
universidades, v en muchas se da varias veces durante la carrera, no es suficiente. Al
aplicar un cuestionario de conocimiento basico sobre retinoblastoma a la poblacién

en estudio maés de la mitad no logrd la calificacion de suficiencia.

Podemos argumentar que no es una enfermedad frecuente, pero hay que
tomar en cuenta que actualmente los casos de cancer, cada vez mas frecuente, no se
presentan de manera inicial al oncélogo. Los pacientes referiran los sintomas
incipientes al médico general o al pediatra, quien sera responsable de un diagnéstico

oportuno v una pronta referencia.

Existen dos estrategias para diagnosticar oportunamente el cancer: la primera
es buscar intencionadamente signos y sintomas incipientes, o estados precancerosos,
realizando un diagndstico precoz; la segunda es aplicar una prueba de tamizaje a
toda una poblacién, en busca de datos sugestivos de cancer; ambas tratando de
encontrarlo en estadios muy tempranos. Aunque no se puede aplicar como una
prueba para tamizar una poblacidén, las guias de la Asociacién Americana de
Pediatria sugieren realizar la prueba de reflejo rojo a los pacientes pediatricos en

alguna visita de nino sano durante los primeros anos de vida. Nuestros médicos
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encuestados reconocen que la exploracion oftalmoldgica infantil debe incluir la
prueba del reflejo rojo, quedando sin resolver si estos saben como realizarla, ya que
los médicos y pediatras encuestados en la primera fase de este estudio, no conocfan
la distancia a la que se debe aplicar la prueba. Cabe también agregar, que el
resultado de la prueba del reflejo rojo es observar el signo mas frecuente de
retinoblastoma que es la leucocoria, signo que menos de la mitad de nuestros
encuestados relacioné como signo principal de retinoblastoma. Esto representa un
verdadero problema, ya que aunque se aplicara como una prueba de tamizaje, los
médicos encargados no sabrfan como realizarla, y en caso de conocerla no
relacionarian un resultado positivo con retinoblastoma. Pocas enfermedades tienen
un método de diagnéstico tan sencillo, econémico y no invasivo, que aunque no se
sugiere como prueba de tamizaje, si se debe considerar una prueba de deteccién
precoz, siguiendo las estrategias planteadas por la Organizacién Mundial de la Salud.
Reconociendo que una de las limitantes para una adecuada aplicacion es la falta de

conocimiento del médico.

La encuesta nos hizo ver que hay areas en las que los médicos tienen buenos
conocimientos sobre retinoblastoma (tipo de neoplasia, estudios de extensién),
faltando la parte sencilla, practica, la parte con la que van a estar en contacto y que
tiene que ver con la sospecha diagnéstica en la que, como ya se ha planteado,

presentan una gran deficiencia.

Queda bien identificado que la falta de conocimiento es un problema real en
los médicos en formacién en México. Sin embargo, las soluciones estdn a nuestro
alcance, como ejemplo tenemos la experiencia vivida en Brasil, en dénde que gracias
a sus campanas de difusién v educacién, lograron disminuir los tiempos de referencia

y tratamiento de sus pacientes con retinoblastoma.

Comulgando con los objetivos del Instituto Nacional de Pediatria,
comprometido con la formacién de recursos humanos en salud, se realizé este trabajo
apostandole a la educacién como herramienta para mejorar la calidad de vida de
nuestros ninos. Se ha identificado un problema, junto con el Grupo Mexicano de

Retinoblastoma, se desarrollardn platicas de educaciéon médica para mejorar el
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conocimiento sobre retinoblastoma, con la intencién de poder reportar, al igual que

los brasilenios, una mejoria en la atencion de los pacientes con retinoblastoma.

Es importante mencionar también que esta tesis estuvo afectada por el mismo
problema que el retinoblastoma, la incapacidad para llegar a todos los individuos que
podran estar en contacto con esta enfermedad. Que aunque se hablé con muchas
universidades, fueron solo pocas las que aceptaron llevar a cabo el trabajo. Y mas
aun, dentro de las universidades que aceptaron, dependimos de la cantidad de
alumnos dispuestos por la direccion de las mismas. En el caso del céncer,
necesitamos corroborar que cada uno de los médicos que atienden pacientes
pediatricos, estén familiarizados con este grupo de enfermedades, que cada dia son
maés frecuentes. Y son estos mismos médicos los responsables de una atencién

oportuna, para lograr el desarrollo de estos ninos y lleguen a ser adultos plenos.
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INSTRUCTIVO

ESTIMADO DOCTOR:

DE ANTEMANO AGRADEZCO SU COLABORACION CON MI TESIS, ESTA
EVALUACION CONSISTE EN TRES PARTES: 1. RECONOCIMIENTO VISUAL, 2.
CONOCIMIENTO SOBRE RETINOBLASTOMA, Y 3. CASOS CLINICOS.

LA PRUEBA ESTA DIRIGIDA A ESTUDIANTES DE PREGRADO, PREVIO A SU
SALIDA AL SERVICIO SOCIAL.

1. RECONOCIMIENTO VISUAL.:

ESCOGER LA FOTO QUE PARA USTED SEA MAS REPRESENTATIVA
PARA EL

DIAGNOSTICO DE RETINOBLASTOMA

2. CONOCIMIENTO DE RETINOBLASTOMA:
ESTA SECCION SE DIVIDE EN TRES A SU VEZ, LA PRIMERA INTENTA
ABORDAR EL CONOCIMIENTO GENERAL SOBRE RETINOBLASTOMA,

EL

SEGUNDO SOBRE EL DIAGNOSTICO OPORTUNO, Y TERCERO SOBRE
LA

ADECUADA REFERENCIA

CALIFIQUE DE 1 A 5 LAS PREGUNTAS SEGUN JUZGUE USTED SU

RELEVANCIA, USE EL UNO PARA MENOR RELEVANCIA Y 5 PARA
MAYOR

RELEVANCIA

TAMBIEN SOLICITO A USTED CALIFIQUE LA PREGUNTA SEGUN SU
AGRUPACION EN CONOCIMEINTO GENERAL, DIAGNOSTICO O
REFERENCIA.

3. CASOS CLINICOS

ESCOJA LA SITUACION CLINICA QUE USTED JUZGUE COMO
SITUACION

HABITUAL EN LA PRESENTACION DE RETINOBLASTOMA

82



TSR




PREGUNTA CALIFIC | CATEG
ACION ORIA
¢Que gen se encuentra alterado en el retinoblastoma?
a) RBI1 (1)
b) RB5 (2) (CG)
c) BRA (3) (DX)
d) p53 (4) (REF)
e) RBD (5)
El patron mas frecuente de transmision genética del retinoblastoma es la:
a) Mutacion hereditaria (1)
b) Herencia autosémica dominante (2) (CG)
¢) Mutacién no hereditaria (3) (DX)
d) Herencia autosémica recesiva (4) (REF)
e) Herencia ligada al X (5)
El patrén de transmision en la forma hereditaria de retinoblastoma es la:
a) Mutacién no hereditaria (1)
b) Herencia autosémica dominante (2) (CG)
b) Herencia autosémica recesiva (3) (DX)
c¢) Herencia ligada al X (4) (REF)
d) Herencia hereditaria (5)
¢Cual es el cromosoma en el que se localiza el gen afectado en retinoblastoma?
(1)
a) X (2) (CG)
b) 13 g 14 (3) (DX)
c)17p 13 (4) (REF)
d) 13 g 16 (5)
e)22q6
¢En que células se origina el retinoblastoma?
a) En las pigmentarias del ojo (1)
b) De la neuroglia (2) (CG)
c) De la retina (3) (DX)
d) Del nervio éptico (4) (REF)
e) Del Cristalino (5)
¢Cual es la teoria que explica el desarrollo del retinoblastoma?
a) La teoria de la disociacién (1)
b) El postulado de Waterson (2) (CG)
c) La teoria del gen supresor (3) (DX)
d) La teoria del doble golpe (4) (REF)
e) El postulado de Wright (5)
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El retinoblastoma es:

a) Una dermatosis localizada al ojo (1)
b) Un cdncer maligno (2) (CG)
¢} Una displasia secundaria a infeccién por virus (3) (DX)
d) Un céncer benigno (4) (REF)
e) Una metaplasia (5)

La edad en la que se diagnostica el retinoblastoma es:
a) 0 - 5 afios (1)
b) 6 - 12 anos (2) (CG)
c) 12 - 15 afos (3) (DX)
e) 15 - 20 anos (4) (REF)
f) Cualquier edad (5)

La presentacion del retinoblastoma es:
a) Unilateral (1)
b) Bilateral (2) (CG)
c) Trilateral (3) (DX)
d) Todas las anteriores (4) (REF)

(5)

Al momento del diagnéstico, el retinoblastoma intraocular se puede presentar

como: (1)
a) Una lesién tnica (2) (CG)
b) Multiples lesiones (3) (DX)
c) ay b son correctas (4) (REF)
e) Ninguna es correcta (5)

Cuando se asocia un tumor bilateral con , Se conoce como

retinoblastoma trilateral. (1)
a) Timoma (2) (CG)
b) Adenoma (3) (DX)
¢) Pineoblastoma (4) (REF)
d) Cranoefaringioma (5)
e) Melanoma

¢Cual es el signo maés frecuente de retinoblastoma?
a) Estrabismo (1)
b) Anisocoria (2) (CG)
c¢) Pupila de Marcus-Gunn (3) (DX)
d) Leucocoria (4) (REF)
e) Ptosis (5)

El segundo signo mas frecuente de retinoblastoma es:
a) Estrabismo (1)
b) Ptosis (2) (CG)
c) Inyeccién conjuntival (3) (DX)
d) Anisocoria (4) (REF)
e) Leucocoria (5)
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¢Quién refiere con mayor frecuencia el signo inicial de retinoblastoma?

a) El maestro (1)
b) El mismo paciente (2) (CG)
¢) Los padres (3) (DX)
d) El oftalmélogo (4) (REF)
e) El médico general (5)

Uno de los factores que influye en el diagnéstico oportuno de retinoblastoma en (CG)

paises desarrollados es: (1) (DX)
a) La aparicién temprana de sintomas (2) (REF)
b) La educacién de la poblacién (3)
c) Contar con mas centros de atencién terciaria (4)
d) Contar con equipos de tecnologia de punta (5)
e) Contar con un mayor presupuesto para atencién

La prueba de . la realiza el médico para diagnéstico del retinoblastoma.
a) El reflejo de Mayers (1)
b) El signo de Monod (2) (CG)
c) El reflejo rojo (3) (DX)
d) El signo de Landolfi (4) (REF)
e) El reflejo consensual (5)

es (son) el hallazgo esperado en el ultrasonido ocular de

retinoblastoma. (1)
a) Los quistes (2) (CG)
b) Las calcificaciones (3) (DX)
¢) La Cépsula (4) (REF)
d) El aumento de flujo de vasos sanguineos (5)
e) La éstasis vascular

¢Cual es la utilidad de la RM en el diagnéstico de retinoblastoma?
a) Buscar neoplasias asociadas (1)
b) Valorar la extensién extraocular (2) (CG)
¢) Medir el engrosamiento del quiasma éptico (3) (DX)
d) Corroborar metastasis en region occipital (4) (REF)
e) No es de utilidad (5)

En caso de historia familiar de retinoblastoma, se debe buscar intencionadamente

desde: (1)
a) La primera semana (2} (CG)
b) Los seis meses (3) (DX)
¢) El afo de edad (4) (REF)
d) La edad a la que a los padres se les realizé diagnéstico (5)
e) La aparicion de sintomas

El tratamiento actual del retinoblastoma considera salvar:
a) La orbita (1)
b) La vida (2) (CG)
c) La movilidad del ojo 3) (DX)
d) La visién (4) (REF)
e) La esclera (5)
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Sino se trata el retinoblastoma a tiempo puede causar:

a) Ceguera (1)
b) Diplopia (2) (CG)
c) Nistagmus (3) (DX)
d) Muerte (4) (REF)
e) Glaucoma (5)

Las modalidades de tratamiento del retinoblastoma incluyen todas, excepto:
a) Enucleacién (1)
b) Braquiterapia (2) (CG)
c) Fotocoagulacién 3) (DX)
d) Radiacién (4) (REF)
e) Expectante (5)

¢Cual de las caracteristicas del retinoblastoma no afectan la sobrevida o el

salvamento ocular en el estadio intraocular? (1)
a) La histologia (2) (CG)
b) El nimero de lesiones (3) (DX)
¢) El tamano (4) (REF)
d) La localizacién (5)
e) Si presenta desprendimiento de retina

Porcentaje de pacientes con mutacién germinal que tienen riesgo de desarrollar

una segunda neoplasia: (1)
a) 30% (2) (CG)
b) 40% (3) (DX)
c) 50% (4) (REF)
d) 70% (5)
e) 80%

La prueba del reflejo rojo se realiza a una distancia de:
a) 5a 10cm (1)
b) 10 a 20cm (2) (CG)
c) 30 a 50cm (3) (DX)
d) 1 metro (4) (REF)
e) Durante exploracién de fondo de cjo (5)

Durante la exploracion oftalmolégica, el médico general debe realizar las pruebas

de, excepto: (1)
a) Inspeccién externa (2) (CG)
b) Agudeza visual segun edad (3) (DX)
¢) Movilidad ocular (4) (REF)
d) Exploracién oftalmoscépica (5)
e) Refractariedad

En la exploracién de pacientes menores de 2 anos, realizar no esta

incluida (1)
a) Exploracion de parpados y 6rbita (2) (CG)
b) Inspeccién externa (3) (DX)
c) Agudeza con Cartilla de Snellen 4) (REF)

(5)

d) Reflejo rojo
e) Pupilas

Una vez detectado un probable caso, que se debe hacer:
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a) Esperar para confirmarlo

b) Enviar a un centro oftalmolégico

c) Enviar a un centro de especialidades
d) Iniciar tratamiento con auxiliares visuales
e) Enviar a segundo nivel de atencion

(CG)
(DX)
(REF)

TEBREE

El tiempo 6ptimo de referencia una vez hecho el diagnéstico es:
a) Inmediatamente
A los dos anos de edad

)
b) (CG)
c) Al alcanzar optimo desarrollo del globo ocular
d)

)

(DX)
Al tener los estudios de extension (REF)

e) Una vez que los auxiliares visuales ya no corrigen defecto

GEESE

Durante la carrera alguien te dio alguna clase sobre retinoblastoma:
a) Si
b) No

En que curso de dieron esta platica:

Casos

a. Acude a su consulta un paciente masculino de 3 anos de edad, previamente sano, quien solicita
atencion debido a que la madre le noto un brillo en el ojo derecho desde hace una semana, sin otra
sintomatologia agregada. La exploracién fisica superficial sin datos patoldgicos.

Por su sospecha diagnostica usted al paciente
a) Trata
b) Refiere

c) Egresa sin tratamiento

b. Acude a su consulta un paciente femenino de 4 anos de edad, quien es traida por la madre ya que
le notd desviacién del ojo derecho, lo cual usted corrobora a la exploracién, sin otros hallazgos.

Con estos datos usted decide:
a) Referir a un centro de especialidades
b) Iniciar tratamiento ambulatorio con auxiliares visuales
¢) Esperar a maduracién globo ocular y visién

c. Acuden a su consulta dos pacientes, primos entre ellos de 3 y 5 anos, traidos por la abuela debido a
que el menor de ellos presentd al nacer cataratas congénitas debido a infeccién por TORCH, vy
actualmente al primo mayor le noté una telita blanca en el ojo izquierdo.

El padecimiento del primo mayor es:
a) Una urgencia
b) Una infeccién
c) Una alteracién metaboélica

88




INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA
DEPARTAMENTO DE ENSENANZA

INSTRUCTIVO:

1. Este cuestionario consta de tres secciones, ponga atencién al resolver cada una de ellas.

2. La primera seccién consta de una ficha de identificacién, por favor llénela por completo y
con letra legible. En la casilla de sexo v escolaridad marque con una “X” la opcién que
corresponda.

3. En la segunda seccion se proyectara una imagen v respondera una pregunta relacionada.
Una vez que complete todas las preguntas, entregue esta hoja al aplicante, y este le dara la
tercera seccion.

4. La tercera seccion cuenta con reactivos de opcién miiltiple, lea y responda cada reactivo

cuidadosamente. Responda con tinta en el area entre paréntesis asignada a cada reactivo.

1. Ficha de identificacién

1. Iniciales:

2. Edad: 3. Sexo: F() M( ) 4. Fecha:

5. Universidad/Hospital:

6. Escolaridad: Medicina General( ) Especialidad( ) Subespecialidad( )

7. Grado Actual de Estudio:

IIA. Observe atentamente la imagen que se provecta v conteste lo que se le
solicita.

1. ¢Es este un nino sano o enfermo? En caso de tener una sospecha diagnéstica, escribala:

IIB. Conteste su conducta a sequir segiin el caso
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2. Acude a su consulta un paciente masculino de 3 afios de edad, previamente sano, quien
solicita atencién debido a que la madre le noto un brillo en el ojo derecho desde hace una
semana, sin otra sintomatologia agregada. La exploracién fisica superficial sin datos
patoldgicos.

Por su sospecha diagndstica usted al paciente
a) Trata
b) Refiere
¢) Vigila

3. Acude a su consulta un paciente femenino de 4 afios de edad, quien es traida por la
madre ya que le noté desviacién del ojo derecho, lo cual usted corrobora a la exploracién,
sin otros hallazgos.

Con estos datos usted decide:

a) Referir a un centro de especialidades

b) Iniciar tratamiento ambulatorio con auxiliares visuales
c) Esperar a maduracién globo ocular y visién
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1ll. Conteste cada prequnta con la respuesta mas indicada, solo hav una respuesta

correcta.

4. ¢Que gen se encuentra alterado en el retinoblastoma?

a) RB1
b) RB5
c) BRA
d) p53

e) RBD

5. El patrén més frecuente de transmision genética del retinoblastoma es la:

a) Mutacion hereditaria

b) Herencia autosomica dominante
¢) Mutacion no hereditaria

) Herencia autosémica recesiva

) Herencia ligada al X

0.

©

6. El patrén de transmision en la forma hereditaria de retinoblastoma es la:
a) Mutacién no hereditaria
b) Herencia autosémica dominante
¢) Herencia autosémica recesiva
d) Herencia ligada al X
e) Herencia mitocondrial

7. ¢En cuél cromosoma se localiza el gen afectado del retinoblastoma?
a) X
b)13q14
c)17p 13
d)13q16
e)22q6

8. ¢En que células se origina el retinoblastoma?
a) En las pigmentarias del ojo
b) De la neuroglia
¢) De la retina
d) Del nervio éptico
e) Del Cristalino

9. ¢Cual es la teoria que explica el desarrollo del retinoblastoma?
a) La teoria de la disociacién
b) El postulado de Waterson
¢) La teoria del gen supresor
d) La teoria del doble golpe
e) El postulado de Wright

10. ¢Qué es el retinoblastoma?
a) Una dermatosis localizada al ojo
b) Un cancer maligno
¢) Una displasia secundaria a infeccién por virus
d) Un cancer benigno
e) Una metaplasia
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11. ¢A que edad se presenta el retinoblastoma?
a) 0 -5 anos

b) 6 - 12 anos
¢) 12 - 15 anos
e) 15 - 20 anos

f) Cualquier edad

12. La presentacion del retinoblastoma es:
a) Unilateral
b) Bilateral
c) Trilateral
d) Todas las anteriores

13. Al diagndstico, el retinoblastoma intraccular se puede presentar como:
a) Una lesion unica
b) Multiples lesiones
c) ay b son correctas
d) Ninguna es correcta

14. ¢Qué compone al retinoblastoma trilateral?
a) Retinoblastoma bilateral y timoma
b) Retinoblastoma, adenoma, pineoblastoma
c) Retinoblastoma bilateral y pineoblastoma
d) Cranoefaringioma, retinoblastoma, pineoblastoma
e) Melanoma, retinoblastoma, adenoma

15. ¢Cual es el signo mas frecuente de retinoblastoma?
a) Estrabismo
b) Anisocoria
c) Pupila de Marcus-Gunn
d) Leucocoria
e) Ptosis

16. El segundo signo mas frecuente de retinoblastoma es:
a) Estrabismo
b) Ptosis
¢) Inyeccion conjuntival
d) Anisocoria
e) Leucocoria

17. ¢Quién refiere con mayor frecuencia el signo inicial de retinoblastoma?
a) El maestro
b) El mismo paciente
c) Los padres
d) El oftalmdlogo
e) El médico general
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18. Un factor clave para el diagnéstico oportuno del retinoblastoma es:
a) La aparicidon temprana de sintomas
b) La educacién de la poblacién
¢) Contar con més centros de atencion terciaria
d) Contar con equipos de tecnologia de punta
e) Contar con un mayor presupuesto para atencién

19. ¢Qué prueba realiza el médico para diagnosticar el retinoblastoma?
a) El reflejo de Mayers
b) El signo de Monod
¢) El reflejo rojo
d) El signo de Landolfi
e) El reflejo consensual

20. es (son) el hallazgo esperado en el ultrasonido ocular de retinoblastoma.

a) Los quistes

b) Las calcificaciones

c) La Capsula

d) El aumento de flujo de vasos sanguineos
e) La éstasis vascular

21. ¢Cudl es la utilidad de la RM en el diagndstico de retinoblastoma?
a) Buscar neoplasias asociadas
b) Valorar la extension extraocular
¢) Medir el engrosamiento del quiasma 6ptico
d) Corroborar metéstasis en region occipital
e) No es de utilidad

22. Al nacer un bebé con historia familiar de retinoblastoma ¢Cuanto tiempo espera
usted, para buscar signos incipientes de retinoblastoma?
a) La primera semana de vida
b) Los seis meses de edad
c) El ano de edad
d) La edad a la que a los padres se les realizé diagnéstico
e) La aparicion de sintomas

23. El tratamiento actual del retinoblastoma considera salvar:
a) La orbita
b) La vida
¢) La movilidad del ojo
d) La vision
e) La esclera

24. Si no se trata el retinoblastoma a tiempo puede causar:
a) Ceguera
b) Diplopia
¢) Nistagmus
d) Muerte
e) Glaucoma
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25. El tratamiento del retinoblastoma incluyen todas, excepto:
a) Enucleacion
b) Braquiterapia
¢) Fotocoagulaciéon
d) Radiacion
e) Expectante

26. (Cual de las caracteristicas del retinoblastoma intraocular no afectan la sobrevida o
la posibilidad de salvamento ocular?

a) La histologia

b) El nimero de lesiones

c) El tamano

d) La localizacion

e) Si presenta desprendimiento de retina

27. Porcentaje de pacientes con mutacion germinal que tienen riesgo de desarrollar
una segunda neoplasia:

a) 30%

b) 40%

c) 50%

d) 70%

e) 80%

28. La prueba del reflejo rojo se realiza a una distancia de:
a) 5a 10ecm
b) 10 a 20cm
c) 30 a 50cm
d) 1 metro
e) Durante exploracién de fondo de ojo

30. La exploracion oftalmoldgica infantil de rutina debe incluir:

a) Exploracién de parpados y érbita
b) Inspeccién externa

c) Reflejo rojo

d) Soloayb

e) Todas son correctas

31. Una vez detectado un probable caso, que se debe hacer:
a) Esperar para confirmarlo
b) Enviar a un centro oftalmoldgico
c) Enviar a un centro de especialidades
d) Iniciar tratamiento con auxiliares visuales
e) Enviar a segundo nivel de atencién

32. El tiempo 6ptimo de referencia una vez hecho el diagnéstico es:
a) Inmediatamente

b) A los dos anos de edad

c) Al alcanzar optimo desarrollo del globo ocular

d) Al tener los estudios de extension

e) Una vez que los auxiliares visuales ya no corrigen defecto
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Durante la carrera alguien te dio alguna clase sobre retinoblastoma:
a) Si
b) No

En que curso de dieron esta platica:




INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA
DEPARTAMENTO DE ENSENANZA

INSTRUCTIVO:

1. Este cuestionario consta de tres secciones, ponga atencion al resolver cada una de ellas.

2. La primera seccion consta de una ficha de identificacién, por favor llénela por completo vy
con letra legible. En la casilla de sexo y escolaridad marque con una “X” la opcién que
corresponda.

3. En la segunda seccion se proyectara una imagen v respondera una pregunta relacionada.
Una vez que complete todas las preguntas, entregue esta hoja al aplicante, v este le dara la

tercera seccion.

4. La tercera seccién cuenta con reactivos de opcién multiple, lea v responda cada reactivo
cuidadosamente. Responda con tinta en el area entre paréntesis asignada a cada reactivo.

I. Ficha de identificacion

1. Iniciales:

4. Edad: {5. Sexo: F()  M() [4. Fecha:

5. Universidad/Hospital:

6. Escolaridad: Medicina General( ) Especialidad( ) Subespecialidad( )

7. Grado Actual de Estudio:

IIA. Observe atentamente la imagen que se proyecta y conteste lo que se le
solicita.

1. ¢Es este un nino sano o enfermo? En caso de tener una sospecha diagnéstica, escribala:

IIB. Conteste su conducta a sequir segaiin el caso

2. Acude a su consulta un paciente masculino de 3 anos de edad, previamente sano, quien
solicita atencion debido a que la madre le noto un brillo en el ojo derecho desde hace una
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semana, sin otra sintomatologia agregada. La exploracion fisica superficial sin datos
patolégicos.

Por su sospecha diagnéstica usted al paciente
a) Trata
b) Refiere
¢) Vigila

Ill. Conteste cada pregunta con la respuesta mas indicada, solo hay una respuesta

correcta.

1. ¢En cuél cromosoma se localiza el gen afectado del retinoblastoma?
a) X

b) 13q14
c¢) 17p13
d) 13g1l6
e) 22q6

2. ¢Qué es el retinoblastoma?
a) Una dermatosis localizada al ojo
) Un cancer maligno
) Una displasia secundaria a infeccion por virus
) Un cancer benigno
) Una metaplasia

oo o

®

3. ¢A que edad se presenta el retinoblastoma?

a) 0-5anos

b) 6-12 anos

c) 12 - 15 anos
d) 15-20 anos
e) Cualquier edad

4. La presentacién del retinoblastoma es:
a) Unilateral
b) Bilateral
c) Trilateral
d) Todas las anteriores

5. La exploracién oftalmolégica infantil de rutina debe incluir:
Exploracién de parpados v 6rbita

Inspeccién externa

Reflejo rojo

Soloayb

Todas son correctas

poege

©

97



6. ¢Cual es el signo mas frecuente de retinoblastoma?
a) Estrabismo

b) Anisocoria

c) Pupila de Marcus-Gunn
d) Leucocoria

e) Ptosis

7. El segundo signo mas frecuente de retinoblastoma es:
a) Estrabismo
b) Ptosis
¢) Inyeccion conjuntival
d) Anisocoria
e) Leucocoria

8. ¢Qué prueba realiza el médico para diagnosticar el retinoblastoma?
a) Elreflejo de Mayers
b) Elsigno de Monod
c) Elreflejo rojo
d) Elsigno de Landolfi
e) Elreflejo consensual

9. ¢Cuél es la utilidad de la RM en el diagnéstico de retinoblastoma?
a) Buscar neoplasias asociadas

b) Valorar la extensién extraocular

¢) Medir el engrosamiento del quiasma 6ptico
d) Corroborar metéstasis en regién occipital
e) No es de utilidad

10. Al nacer un bebé con historia familiar de retinoblastoma ¢Cuénto tiempo espera
usted, para buscar en el, signos incipientes de retinoblastoma?

a) La primera semana de vida

b) Los seis meses de edad

¢) Elano de edad

d) Laedad a la que a los padres se les realizé diagnéstico

e) La aparicion de sintomas

11. Si no se trata el retinoblastoma a tiempo puede causar:
a) Ceguera

b) Diplopia
c) Nistagmus
d) Muerte

)
e) Glaucoma

12. Las modalidades de tratamiento del retinoblastoma incluyen todas, excepto:
a) Enucleacién
b) Braquiterapia
c) Fotocoagulacion
d) Radiacién
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e) Expectante

13. ¢Qué compone al retinoblastoma trilateral?
a) Retinoblastoma bilateral y timoma
b) Retinoblastoma, adenoma, pineoblastoma
c) Retinoblastoma bilateral y pinecoblastoma
d) Cranoefaringioma, retinoblastoma, pineoblastoma
e) Melanoma, retinoblastoma, adenoma

Durante la carrera alguien te dio alguna clase sobre retinoblastoma:
a) Si
b) No

En que curso de dieron esta platica:
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