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RESUMEN

INTRODUCCION El retinoblastoma es el tumor maligno de la retina. Se trata de
una enfermedad congénita que se presenta con mas frecuencia desde el
nacimiento a los 5 afios de edad; ocurre aproximadamente en 1 de cada 20.000
recién nacidos vivos. Este padecimiento ha mostrado una distribucion
cosmopolita, sin embargo parece ser mas comun en los paises en vias de
desarrollo.

OBJETIVO Describir los resultados de los pacientes con retinoblastoma
sometidos a tratamiento laser durante el periodo de enero 2012 hasta
diciembre de 2018 del Hospital de Nifios Benjamin Bloom.

MATERIAL Y METODOS Este fue un estudio de tipo serie de casos de
pacientes pediatricos que fueron diagnosticados con retinoblastoma e
intervenidos con terapia laser, se recolectaron los datos mediante un
cuestionario de investigacion basado en los objetivos, posteriormente los datos
fueron procesados con el programa estadistico S-PLUS version 8.0 y
trasladados a Microsoft Excel para la elaboracion y personificacién de tablas y
graficos de los resultados, los cuales, se presentaran para comparacion con
estudios internacionales a fin de generar conclusiones que sean de utilidad
clinica para el manejo de estos pacientes

RESULTADOS se realizo la revision de 32 expedientes clinicos de los cuales
11 pacientes se les intervino con la modalidad laser teniendo la caracteristica
comun de ser pacientes con retinoblastoma bilateral, la edad media de
diagnostico fue 1 aflo 1 mes, con mayor predominio en sexo masculino
provenientes de zona geografica rural. El sintoma mas frecuente al diagnostico
fue la leucocoria (81%) con mayor predominio de afectaciéon de globo ocular
derecho (63%), solamente 9.1% no se logro conservar la vision.

Palabras Claves: retinoblastoma, recidiva, cirugia laser, enucleacion,
preservacion de la vision



INTRODUCCION

El Retinoblastoma es el cancer intraocular mas frecuente en menores de 5
afios, cuyas probabilidades de curacion son muy altas al detectado
tempranamente.

Este tumor se presenta en mayor parte en nifios pequefios, el 90% antes de 5
afos de edad, y representa el 3% de los canceres padecidos por menores de
quince afos. Constituye la primera causa de malignidad intraocular primaria en
nifios y la incidencia anual estimada es aproximadamente de 4 por cada millén
de nifios. Es una patologia poco frecuente, pero cuyos niveles de curacion han
ido incrementandose segun los reportes de grupos cooperativos
internacionales.(y)

La cirugia ha sido en nuestro medio el método de tratamiento de eleccidn para
el retinoblastoma. La enucleacion del globo ocular ha demostrado ser un pilar
fundamental en los pacientes con enfermedad intraocular avanzada, evitando
que se propague hacia otras areas del cuerpo (metastasis).

La enucleacion y la quimioterapia post cirugia se caracterizo por su alta tasa de
curacion en casos unilaterales con enfermedad intraocular avanzada pero
actualmente la disponibilidad de terapias coadyuvantes (Crioterapia y lasser)
permiten tratamientos conservadores en los que se puede privilegiar la
preservacion de al menos de uno de los globos oculares (generalmente le que
tenga menos carga tumoral) y la vision, especialmente en casos bilaterales.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA
ANTECEDENTES

No hay estudios recientes documentados en esta institucion a la fecha
Algunos estudios en paises del area Centro Americana son:

Estudio restrospectivo realizado por Marlene Sosa y Armando Pefia “Diagndsticos
tardios de retinoblastoma en el Hospital Escuela, Tegucigalpa, Honduras.desde
1996 hasta 2002”, se evaluaron 61 expedientes, 34 masculinos y 27 femeninos. De
los cuales obtuvieron resultados que demostraron que el signo clinico con mayor
frecuencia la leucocoria con 83.6%, 52 pacientes tenian afectacién unilateral y 9
bilateral, todos fueron encontrados en estadios avanzados.(1).

Reporte multicéntrico sobre epidemiologia del retinoblastoma en Mexico. Que
incluyo al Centro Estatal de Cancerologia de Jalapa, Centro Medico de Occidente,
Centro Medico La Raza, Centro Medico Nacional SXXI, Hospital Civil de Durango,
Hospital Civil de Guadalajara, Hospital del Nifio Morelense, Hospital del Nifio
Oaxaquefio, Hospital General de México, Hospital Pediatrico de Sinaloa y el
Hospital Infantil de México Federico Gomez proveeron informacién de pacientes
con diagnostico de Retinoblastoma entre enero 1997 y diciembre de 2002. Se tomo
en cuenta la edad de diagnéstico, afectacion ocular, estadiaje y diagnostico de
acuerdo al sistema de St Jude’s, modalidades de tratamiento. Durante el periodo
de estudio fueron dignosticados 500 pacientes con retinoblastoma en los centros
participantes del estudio. 262 fueron del sexo masculino y 238 femenino. Edad del
diagnostico 1dia a 182 meses. La afectacion ocular unilateral mas frecuente 78.8%
y la enfermedad bilateral 27.2%. La edad del diagnostico en casos unilaterales
30.96 meses y casos bilaterales fue 18.87 meses. El 30% de los pacientes fue
diagnésicado en estadios avanzados y las modalidades de tratamiento fueron
principalmente la cirugia, quimioterapia y radioterapia.(2)

Estudio retrospectivo en Chile “Retinoblastoma en pediatria: diagnodstico, signos de
presentacion, tipos de tratamiento y sobrevida en el hospital Luis Calvo Mackenna
durante el periodo de 1999- 2007” en el cual se incluyeron un total de 41 casos. 27
masculinos y 14 fmeninos, de los cuales se obtuvieron resultados que reflejaban
que del total de la poblacion estudiada, 23 eran casos unilaterales y 18 bilaterales,
edad promedio de diagnostico fue 21.6 meses signo de presentacibn mas
frecuente leucoria 51.2%, estrabismo 24.4%. El tratatmiento incluia enuclacion en
17 fifios, y los demas quimioterapia, terapia focal y radioterapia externa.(3)



ENUNCIADO DEL PROBLEMA

¢, Cudles son los resultados de la experiencia de la implementacion de la cirugia
laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con retinoblastoma en
Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre
20177

JUSTIFICACION

El retinoblastoma es el cancer ocular mas frecuente en los nifios con una
incidencia de 5.3 casos nuevos por afio, de los cuales en nuestro pais la
enfermedad cursa con un porcentaje de 87.5% de supervivencia, dato bastante
compatible con la literatura internacional. En el afio 2012 se inicio la terapia
laser en nuestro pais en pacientes con baja carga tumoral, unilateral o bilateral
con el objetivo de la preservacion de la vision.

Hasta la fecha se puede advertir que que la mejoria en los pacientes que han
recibido tratamiento segun el protocolo centroamericano de retinoblastoma,
tanto oncologos y oftalmologos han tenido un papel protagonico en la mejoria
de resultados. Al comparar los resultados de los diferentes paises, se observa
que hay una mayor incidencia en aquellos estudios que se realizaron en paises
gue se encuentran en vias de desarrollo; este hallazgo va aunado al diagnostico
tardio en paises subdesarrollados.

Algunos estudios exponen como edad promedio 18 meses de nacido, teniendo
en cuenta que los casos bilaterales se diagnostican a una edad mas temprana
como 12 meses de vida y los unilaterales a los 24 meses; en raras ocasiones
este tumor se presenta al nacimiento y rara vez despues de los 5 afios.(2)

Segun los articulos investigados sobre la distribucion por sexo en la incidencia
de retinoblastoma muestran una predominancia de esta afeccion por el sexo
masculino aunque no se ha correlacionado este hallazgo con los cromosomas
sexuales.(3,5)



Las manifestaciones clinicas del retinoblastoma dependen del estadio en que
se diagnostica, la mayoria de veces es en estadios avanzados, siendo la
leucocoria la forma mas frecuente de presentacién en un 70%, y la segunda
forma mas frecuente es el estrabismo en un 20%.

la afectacion ocular en retinoblastoma infantil en cuanto a lateralidad en cada
una de las series revisadas y se puede observar predominancia en la
afectacion unilateral, dato que es importante ya que se correlaciona el hecho de
gue estos pacientes tengan o no antecedentes familiares de retinoblastoma.

Por todo lo anterior, es que nuestra investigacion se pretendio demostrar los
resultados de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos
diagnosticados con retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin
Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017, contribuyendo de esta forma a
la preservacion de la vision.



OBJETIVO GENERAL

Describir los resultados de la experiencia de la implementacion con cirugia laser
de los pacientes con diagnostico de retinoblastoma durante el periodo de enero
2012 hasta diciembre 2017.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Describir el perfil clinico epidemiolégico de los pacientes con diagnostico
de retinoblastoma.

2. Describir el grado de preservacion de la vision de los pacientes de
acuerdo a las observaciones oftalmolégicas de seguimiento.

3. Determinar la presencia de recidiva tumoral en pacientes intervenidos
con cirugia laser.

4. Conocer los antecedentes familiares en los pacientes con
retinoblastoma.

5. Identificar a los pacientes que necesitaron enucelacion quirdrgica por
falla de tratamiento con cirugia laser.



MARCO TEORICO

INCIDENCIA

El retinoblastoma es el tumor mas frecuente del ojo en la infancia se presenta
en aproximadamente de cada 14.000 - 18.000 nacidos vivos. Por lo tanto, se
estima que 300 nifilos a desarrollar retinoblastoma cada afio en los Estados
Unidos.La incidencia de retinoblastoma puede no distribuye por igual en todo el
mundo. Parece ser més alto (6- 10/10 6 nifios) en Africa, India y entre los nifios
de ascendencia nativa americana en el continente norteamericano. El aumento
de la incidencia en esos grupos se observa principalmente en los casos
unilaterales. Si estas variaciones geogréaficas se deben a factores étnicos o
socioecondmicos no es bien conocida. Sin embargo, el hecho de que incluso en
los paises industrializados una mayor incidencia de retinoblastoma se asocia
con la pobreza y los bajos niveles de educacion de la madre, sugiere un papel
para el medio ambiente. @)

Retinoblastoma presenta en dos formas distintas clinicos: 1) bilateral o
multifocal, hereditarios (40% de los casos), caracterizado por la presencia de
mutaciones de la linea germinal de la RB1 gene. retinoblastoma multifocal
puede ser heredada de un superviviente afectada (25%) o ser el resultado de
una nueva mutaciéon de la linea germinal (75%). 2). Todos menos
aproximadamente el 10% de los retinoblastomas unilaterales o unifocales son
no hereditaria (60% de los casos). Alrededor del 10% de los casos son
unilaterales de la linea germinal; en ausencia de una historia familiar positiva,
sin embargo, no es posible sin el cribado genético para determinar qué casos
unilaterales son capaces de transmitirse a la siguiente generaciona).

MANIFESTACIONES CLINICAS

El retinoblastoma es, por definicién, un tumor del nifio de corta edad, y la edad
de presentacion se correlaciona con la lateralidad. Los pacientes con
retinoblastoma bilateral tienden a presentar a una edad mas joven
(generalmente antes de un afio de edad) que los pacientes con enfermedad
unilateral (a menudo en el segundo o tercer afio de vida).4) La mitad de los
casos de retinoblastoma diagnosticado durante el primer afio son bilaterales, en
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comparacion con <10% de los casos diagnosticados después de un afo de
edad. 1 Es raro que el retinoblastoma que se diagnostica durante el primer mes
de vida, excepto en los casos familiares cuyo examen se haya recomendado
temprana; Sin embargo, independientemente de la historia familiar, mas del
90% de los casos neonatales tienen o enfermedad bilateral en la presentacion o
va a desarrollar retinoblastoma bilateral asincrénica.

Sin embargo, las caracteristicas de presentacion de retinoblastoma varian
dependiendo de en qué parte del mundo se ve un nifio afectado. En los paises
en desarrollo, la difusion extraoculares se produce con mas frecuencia, asi, los
pacientes generalmente se presentan con proptosiy una masa orbital a veces
con adenopatia preauricular. En ese entorno, no es raro encontrar nifios
severamente afectados con enfermedad extensa extraoculares se presenta con
la malnutricién, la irritabilidad, por lo general causada por el glaucoma o
aumento de la presion intracraneal o fiebre de origen desconocido.(s)

En los paises desarrollados, el signo de presentacion mas frecuente es
leucocoria, que en ocasiones se notd por primera vez después de una fotografia
instantanea. A pesar de que leucocoria es un signo muy especifico con el
diagndstico diferencial pequefia, a menudo se pasa por alto por los pediatras. El
estrabismo es el segundo signo de presentacion mas comun, y por lo general
se correlaciona con afectacion macular.

El estrabismo es un signo inespecifico, a menudo presentes en los nifios
normales, por lo que también se suele pasar por alto. tumores intraoculares
muy avanzados pueden llegar a ser doloroso, como resultado de glaucoma
secundario. La mala vision puede ser reportada por los nifios de mayor edad.()
El diagnostico diferencial debe hacerse con otra enfermedad infantil que se
puede presentar con leucocoria, tales como la persistencia de vitreo
hiperplasico primario, fibrodisplasia retrolental, enfermedad de Coat, cataratas
congénitas, toxicariasis y toxoplasmosis. Los pacientes también pueden
presentar un ojo doloroso rojo y la hinchazén que se asemeja orbital celulitis
orbital y esto se correlaciona no necesariamente con extensioén extraocular.(7)
En los casos familiares, el diagnéstico se hace generalmente a través de la
deteccion, aunque casi el 50% de los casos familiares son diagnosticados mas
tarde en la vida, cuando los pacientes presentan los sintomas tipicos del
retinoblastoma, lo que subraya la importancia del asesoramiento genético. Dado
qgue los tumores pueden desarrollar hasta 28 meses de edad en los pacientes
con antecedentes familiares, un examen oftalmol6gico a fondo bajo anestesia
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debe realizarse poco después del nacimiento y después periddicamente.
Aunque la mayoria de los pacientes con retinoblastoma bilateral llevan una
mutacion germinal de la RB1 gen, so6lo una pequefia proporcion (5-6%) llevan
una delecion que implica el locus 13ql14, que es lo suficientemente grande
como para ser detectados por analisis de cariotipo. Los pacientes con el
sindrome 13g- se caracterizan por rasgos faciales dismorficos tipicos,
anomalias esqueléticas sutiles y diferentes grados de retraso mental y
alteraciones motoras.sy Los rasgos dismorficos encontraron mas
consistentemente incluyen gruesos I6bulos de las orejas anteversion, la frente
alta y ancha, surco nasolabial prominente, y la nariz corta. Una proporcién de
pacientes también tienen dedos de manos y pies superpuestos, microcefalia y
retraso en la maduracién esquelética. La severidad de los déficits se
correlaciona con el tamafio de la delecién; desarrollo psicomotor normal puede
verse en aquellos pacientes en los que la delecion se limita a la banda 13g14.

Retinoblastoma en los paises en desarrollo.
Retinoblastoma es mas frecuente en los paises en desarrollo?
Existe cierta evidencia de que el retinoblastoma es mas frecuente en ciertas
poblaciones como Namibia y Alaska. La prevalencia méas alta de América del
Sur se inform6 en Brasil tropical. Sin embargo, las estadisticas fiables de la
incidencia de cancer en muchos paises en desarrollo suelen carecer y estos
resultados deben confirmarse en estudios mas amplios, adecuadamente
disefiados, basados en la poblacion. La estimacion precisa de la incidencia de
este tumor y su relacion con determinadas zonas es una prioridad para
desarrollar estrategias para el control de enfermedades. Para tratar de dilucidar
los posibles mecanismos que explican esta observacién, Orjuela et al
encontraron secuencias del virus de papiloma humano (HPV) en muestras de
enucleacion de los pacientes con retinoblastoma en México.9) Dado que la
infeccion HPV afecta a las mujeres jovenes en edad de procrear y sigue una
distribucion geografica similar a retinoblastoma, Orjuela et al sugiere que puede
haber una asociacién entre estos dos fenémenos. Sin embargo, un efecto
directo del VPH en la tumorigénesis de retinoblastoma aun no se ha probado y
mas estudios se justifica para confirmar esta observacion. Estudios mas
recientes no encontraron ninguna asociacion entre el VPH y el retinoblastoma.
Orjuela et al encontr6 que la baja ingesta de frutas y verduras durante el
embarazo correlacionado con un mayor riesgo de tener un bebé con
retinoblastoma esporadico en México. Recientemente, los investigadores
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mexicanos mostraron que el retinoblastoma es mas frecuente en la region de
Chiapas.

¢Por retinoblastoma se diagnostica tarde en los paises en desarrollo?

El manejo exitoso de retinoblastoma depende de la capacidad de detectar la
enfermedad cuando aun es de intraocular. estadio de la enfermedad se
correlaciona con retraso en el diagnéstico. En los paises en desarrollo, las
referencias finales estan fuertemente asociados con la enfermedad orbital y
metastasico. Es por esta razén que la evaluacion ocular se debe realizar en
todos los recién nacidos y en todas las subsiguientes visitas de supervision de
la salud por parte del médico de atencién primaria.(i0)

LA EVALUACION DIAGNOSTICA

El diagnostico de retinoblastoma intraocular se hace generalmente sin
confirmacién patolégica. Se requiere un examen bajo anestesia con una pupila
y escleral indentacion maximamente dilatada para examinar toda la retina. Un
examen cuidadoso de los iris y la camara anterior se lleva a cabo primero, y se
mide la presion intraocular. El Retinoblastoma normalmente aparece como una
masa que sobresale en el vitreo, aunque la presencia de desprendimiento de
retina o hemorragia vitrea puede hacer que su visualizacién dificil. Los tumores
enddfitos son las que crecen hacia el interior a la cavidad vitrea. Debido a su
friabilidad, el retinoblastoma enddfito puede sembrar la cavidad vitrea. En
cambio el retinoblastoma exofitico crece en el espacio subretiniano, causando
asi el desprendimiento de retina progresiva y la siembra subretinal. (Figura N1).
Con menor frecuencia, retinoblastoma puede adoptar un patrén infiltrativo, sin
una masa evidente (Figura N3). Este patrén infiltrante parece ser mas frecuente
en los niflos mayores.

Una documentacién muy detallada del nimero, la ubicacion y tamafio de los
tumores, la presencia de desprendimiento de retina y el fluido subretinal y la
presencia de semillas vitreas y subretinal, debe ser realizada.
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ESTUDIOS DE IMAGEN

Los estudios de imagen adicionales que ayudan en el diagnéstico son la
ecografia bidimensional, tomografia computarizada y resonancia magnética.
Estos estudios de imagen son particularmente importantes para evaluar la
extension extraocular y para diferenciar retinoblastoma de otras causas de
leucocoria. TC es muy util para detectar la calcificacion, y MRI es muy util en el
diagnoéstico diferencial con la enfermedad de Coats y otras condiciones
inflamatorias, y con persistente hiperplasico primario vitreo (VPHP).a1) Se
necesitan la cabeza y la RM 6rbita para evaluar la posibilidad de extension
extraocular. La RM es preferible a la TC para evitar la exposicion de los
pacientes con la mutacion de linea germinal a la radiacion.

ESTUDIOS AUXILIARES

La evaluacion de la enfermedad metastasica también debe tenerse en cuenta
en un subgrupo de pacientes. En naciones industrializadas, la enfermedad
metastasica se produce en muy pocos pacientes, por lo general en asociaciéon
con caracteristicas histologicas intraoculares distintas, tales como profundidad
de la coroides y la invasion escleral, o con participacion del cuerpo ciliar del iris
y el nervio optico mas alla de la lamina cribosa. En estos casos, procedimientos
de estadificacion adicionales, incluyendo la gammagrafia 6sea, aspirados de
médula ésea y biopsias, y la puncién lumbar, se deben realizar.(12) Aspiracion de
médula 6sea y biopsia sélo se recomiendan en nifios de alto riesgo, incluyendo
aquellos con diseminacién extraocular, especialmente cuando existe extension
extraocular masiva. uso de multiples sitios y inmunocitologia puede aumentar el
rendimiento de este procedimiento.(3)

Las células de retinoblastoma tienden a reunirse rosetas o grupos que forman,
pero ocasionalmente pueden infiltrarse de forma difusa la médula 6sea se
asemeja a la leucemia. blastocitos circulantes también se han descrito en
pacientes con enfermedad avanzada.

El LCR debe examinarse también en pacientes de alto riesgo solamente. Es
importante tener en cuenta que las células pueden adherirse al tubo y evitar la
deteccidon en un recuento regular. En todos los casos, un examen de la
citocentrifugado, con inmunocitologia si es posible, se debe hacer para mejorar
el rendimiento de este procedimiento.
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ESTADIFICACION Y AGRUPACION DE RETINOBLASTOMA

Es esencial reconocer a diferentes escenarios para agrupar y puesta en escena
del retinoblastoma.(14,15) Uno tiene que ver con la extension de la enfermedad en
el ojo, es importante predecir la preservacion del ojo y el restante para evaluar
la extension extraocular, para ayudar a predecir la supervivencia del paciente.
La agrupacion de Reese-Ellsworth para el retinoblastoma intraocular se
desarrollo en la década de 1960 para predecir qué ojos tendrian una mayor
posibilidad de ser conservada después de la radioterapia de haz externo. Dado
gue esta modalidad no se recomienda como una alternativa de tratamiento por
adelantado hoy en dia, un nuevo sistema de agrupacion fue desarrollado con el
objetivo de clasificar la enfermedad intraocular en base al resultado de las
modalidades de tratamiento modernas como quimiorreduccién.(is) Sin embargo,
el sistema de Reese-Ellsworth sigue siendo el estandar de oro contra el cual se
deben probar nuevos sistemas. Hay aln mas controversia por el uso de un
sistema de estadificacion de la enfermedad extraocular. Hay por lo menos 5
sistemas de clasificacion que tuvo como objetivo evaluar la supervivencia del
paciente. Debido a esto, es imposible comparar los resultados del tratamiento
entre los grupos. En América Latina, por ejemplo, el grupo argentino utiliza la
clasificacion Grabowski-Abramson, el grupo brasilefio utiliza el sistema de
estadificacion CCG y el grupo mexicano utilizé la clasificacion St Jude. Con el
fin de desarrollar un sistema de clasificacibn comun, y siguiendo la iniciativa de
los grupos de Argentina y Brasil, un comité de expertos de retinoblastoma
grandes centros en todo el mundo ha desarrollado un sistema de consenso
puesta en escena.14) Este sistema de clasificacion propuesto tiene como
objetivo poner en escena los pacientes segun su riesgo de muerte de
retinoblastoma y no esta relacionado con la supervivencia ocular. Para este
sistema de estadificacion para tener éxito, es fundamental tener definiciones
precisas de invasion de las capas oculares y el procesamiento de los ojos
enucleados para lograr resultados fiables y comparables.
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EL SISTEMA DE AGRUPACION REESE-ELLSWORTH
Grupo |: muy favorable para el mantenimiento de la vista:

A. Tumor solitario, los diametros mas pequefio que 4 de disco de tamario,
detras del Ecuador.
B. Multiples tumores, ninguno mayor que 4 diametros de disco de tamafio,

todo en o detras del Ecuador.

Grupo lI: favorable para la conservacion de la vision:

A. Tumor solitario, los diametros de 4-10 disco de tamafio, en o detras del
Ecuador.

B. Mdltiples tumores, 4-10 diametros de disco de tamafo, detras del Ecuador.
Grupo llI: Posible conservacion de la vista:

A. Cualquier lesion localizada adelante del Ecuador.
B. tumor solitario mayor de 10 didmetros de disco de tamafio, detras del
Ecuador.

Grupo IV: Desfavorable a la conservacion de la vista:

A. Tumores multiples, algunos mayores de 10 diametros de disco de tamafio.
B. Cualquier lesion que se extiende en sentido anterior a la ora serrata.
Grupo V: muy desfavorable para la conservacion de la vision:

A. Tumores masivos que afectan mas de una mitad de la retina.

B. Siembra Vitreo.

CLASIFICACION INTERNACIONAL PARA EL RETINOBLASTOMA
INTRAOCULAR

Grupo A

Los tumores pequefios alejados de las fovéola y el disco:

. Tumores <3 mm en su dimension mayor confinado a la retina.

. Situado al menos 3 mm de la foveola 'y 1,5 mm de la papila 6ptica.
Grupo B

Todos los restantes tumores confinados a la retina:

. Todos los otros tumores confinados a la retina no en el Grupo A.

. liquido subretiniano (sin siembra subretinal) <3 mm de la base del tumor.
Grupo C

Liquido subretiniano local o siembra:

. Fluido subretiniano local solo> 3 a <6 mm del tumor

. Siembra vitrea o siembra subretinal <3 mm del tumor.
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Grupo D
Liguido subretiniano o siembra

. fluido subretiniano solitario> 6 mm del tumor.

. Siembra vitrea o siembra subretinal> 3 mm del tumor.
Grupo E

La presencia de cualquiera 0 mas de estas caracteristicas de mal prondstico:
. Mas de 2/3 globo lleno de tumor.

. Tumor en el segmento anterior.

. Tumor en o sobre el cuerpo ciliar.

. Neovascularizacion del iris.

. Glaucoma neovascular.

. Medios opacos por hemorragia.

. Necrosis tumoral con celulitis orbital aséptica.

. Tisis (reduccion en tamano y dimension) del globo ocular.

SISTEMA INTERNACIONAL DE ESTADIFICACION DE RETINOBLASTOMA

Etapa 0. Los pacientes (0jos) con tratamiento conservador:
Etapa 1. Los pacientes enucleado con reseccion tumoral complete.
Etapa 2. Tumor resecado resecado en forma incompleta con enfermedad
residual microscopica.
Etapa 3. Extension regional:
1. Enfermedades de la érbita abierta.
2. Extension ganglio linfatico preauricular o cervical.
Etapa 4. Enfermedad metastica:
1. Metéstasis hematdgena.
1.1. Una sola lesion.
1.2. Las lesiones multiple.
2. Extension del SNC:
2.1. Lesion Prequiasmatica.
2.2. Masa SNC.
2.3. Leptomeningeo y la enfermedad de LCR.
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TRATAMIENTO: ENUCLEACION

La enucleacion es la terapia mas simple y segura para el retinoblastoma.(i6) Un
implante orbital lo general se coloca en el mismo procedimiento, y los masculos
extraoculares se adjuntan a la misma. En el pasado, los implantes orbitales se
evitaron porgue se considerd que interferirian con la palpacién de la toma de
corriente y deteccion clinica de recurrencia orbital. Sin embargo, con la mejor
comprension de los factores de riesgo histologicos, y la disponibilidad de
mejores técnicas de imagen para detectar enfermedades de la Orbita, los
implantes deben ser colocados en el momento de la enucleacién. Reseccion de
un mufién largo del nervio Optico es obligatorio. Cuando la enucleacion se
realiza en los dos primeros afios de vida, se desarrolla una asimetria facial
debido a la inhibicion de la 6rbita crecimiento. La enucleacion de un nifio con
sospecha de retinoblastoma debe ser realizado por un oftalmélogo pediatrico
experimentado.
¢Cuando se enucleacién indicado como el tratamiento inicial de
retinoblastoma?

¢ El glaucoma secundario

e Lainvasion de segmento anterior (camara anterior, el iris)

e rubeosis del iris

e Imposibilidad de seguimiento estrecho o limitaciones para el uso de

terapias locales

e Reese-Ellsworth Grupo Vb ojos en pacientes unilaterales no hereditarios
¢.Cuando se enucleacién no se indica como tratamiento inicial?

e Difusion masiva extraocular

¢ enfermedad intraocular menos avanzada y la capacidad de llevar a cabo

y al final adecuada terapia local de seguimiento

¢Cuando se indica exenteracion orbitaria?

Casi nunca. exenteracion orbital no debe intentarse como un procedimiento
inicial en casos con extension orbital de retinoblastoma, ya que esta es una
neoplasia sensible a la quimio y la radio. quimioterapia preoperatoria (de 2 a 4
ciclos) o radioterapia por lo general reduce el tumor lo suficiente como para
realizar una enucleacion secundaria.
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¢.Cuando esta indicada la enucleacién secundaria?
e La falta de control del tumor después de la terapia local
e Después de la quimioterapia neoadyuvante en la enfermedad
extraocular.
¢, Qué procedimientos quirargicos deben ser evitados en el retinoblastoma?
e Vitrectomia pars plana
e La enucleacion tomar un corto mufidon del nervio 6ptico
e Anterior paracentesis de la camara
e exenteracion orbitaria en la enfermedad extraocular

TERAPIAS FOCALES

Tratamientos focales se utilizan para tumores pequefios (<3-6 mm), por lo
general en pacientes con enfermedad bilateral, y en combinacién con
quimioterapia.

Fotocoagulacién con laser de argon: Se utiliza para el tratamiento de
tumores situados en o posterior al ecuador y para el tratamiento de la
neovascularizacion de la retina debido a la terapia de radiacion.i7) El
tratamiento se dirige a delimitar el tumor y coagular todo el suministro de sangre
al tumor, y por lo general se requieren 2 o 3 sesiones mensuales.

Crioterapia: Se utiliza para el tratamiento de lesiones ecuatoriales y periféricas
pequefias, una o dos sesiones mensuales de triple congelacion vy
descongelacién se llevan a cabo, y las tasas de control del tumor generalmente
son excelentes.(18)

Termoterapia Transpupilar: que se aplica calor enfocado en
subphotocoagulation niveles, por lo general con laser de diodo. En la
termoterapia, la meta es entregar una temperatura de 42 a 60 0 C durante 5 a
20 minutos al tumor, ahorradores de vasos de la retina de la fotocoagulacion.(i9)
Radioterapia: El Retinoblastoma es un tumor muy radiosensible. La
radioterapia en combinacion con tratamientos focales puede proporcionar un
excelente control de tumor. Sin embargo, ya que la terapia de radiacion
aumenta el riesgo de segundos tumores malignos, la gestion contemporanea de
retinoblastoma intraocular esta disefiado para evitar o retrasar su uso, y el papel
de la radiacion es principalmente como método de rescate para los 0jos que
han fallado los tratamientos de quimioterapia y focales, por lo general debido a
la progresién de siembra vitrea y subretinal. La radioterapia sigue teniendo un
papel importante en el tratamiento de pacientes con enfermedad extraocular.

Dado que la mayoria de los pacientes con retinoblastoma intraocular sometidos
18



a radioterapia tienen enfermedad multifocal, toda la superficie de la retina
necesita ser irradiado a una dosis uniforme. Varias técnicas pueden ser
utilizadas, por lo general a través de campos laterales o anteriores.i2o) dosis
totales recomendadas son 4000 a 4500 cGy, en 180-200 fracciones, aunque las
dosis de 3600 cGy estan bajo investigacion en conjuncion con otras técnicas.
La técnica de placa radiactiva es util en el tratamiento de tumores localizados,
tanto por el tiempo del procedimiento es corto, y debido a una alta dosis de
irradiacion se entrega a las areas de interés, mientras que se minimizan los
efectos de la radiacion a las estructuras extraoculares.(21) Las indicaciones para
la terapia de la placa incluyen tumores solitarios con un didmetro que oscila
entre 6 y 15 mm, el grosor del tumor de 10 mm o menos, Y localizacion de la
lesion mas de 3 mm de la papila éptica o fovea. El implante radiactivo se coloca
en la esclerédtica sobre la base del tumor, y se mantiene durante 2 a 4 dias, el
tiempo necesario para entregar aproximadamente 4000 cGy hasta el apice del
tumor. Diferentes placas radiactivas epiesclerales se pueden utilizar, aunque
125 | es el mas ampliamente utilizado. Las tasas de control de 85-90% se
puede lograr.

QUIMIOTERAPIA
En el pasado, la quimioterapia solamente se usa para tratar la enfermedad
metastasica, la quimioterapia sin embargo, en los Ultimos afios, la mayoria de
los grupos han utilizado como tratamiento primario para la enfermedad
intraocular no susceptible para la terapia local con el fin de reducir el tamafio del
tumor y hacer que los tumores adecuado para la terapia local.(17,22,2324) Este
enfoque, denominado quimiorreduccion, puede evitar ya sea enucleacién o
radioterapia de haz externo (RHE) en casos seleccionados. El carboplatino es
el agente usado mas frecuentemente, ya que tiene una buena penetracion en el
0jo y alta actividad en retinoblastoma. (25,26,27,28) También se utilizan vincristina y
etopdsido; sin embargo su penetracion en el ojo es inferior. Estudios recientes
en animales sugieren que la combinacion de carboplatino y topotecan es muy
activo lograr una alta penetracion al vitreo. La mayoria de los tumores
intraoculares suelen mostrar contraccion dramatica después de la quimioterapia
sistémica; Sin embargo, la consolidacion con el tratamiento local parece ser
necesaria en la mayoria de los casos para prevenir una recaida.(29)
La localizacion del tumor, la edad del paciente y el tamafio de tumor se
correlacionan con la respuesta a la quimioterapia. (30) Las tasas de rescate para
grupos RE ojos I-1ll se acerca al 100% usando estas técnicas. Para aquellos
pacientes con enfermedad intraocular temprano, un régimen de medicamentos
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de dos con vincristina y carboplatino parece ser igualmente eficaz que el
régimen de tres farmacos, donde también se da etopdésido. Para los pacientes
con tumores intraoculares avanzadas (grupos RE IV-V), tasas de salvamento
oculares no son mejores que 50%, y por lo general se requiere la terapia de
radiacion de haz externo. Sin embargo, el uso de la terapia de radiacion se
suele retrasarse durante varios meses, lo que permite un mejor crecimiento
orbital y una disminucién en el riesgo de malignidades secundarias. Una
proporcion importante de los fallos se producen debido a la progresion de tumor
en los implantes vitreos, o como subretinal, dos zonas de dificil acceso para los
agentes antineoplésicos. El carboplatino se difunde bien en el humor vitreo ()
Las concentraciones intraoculares son de 7 a 10 veces méas altas cuando
carboplatino se administran via subconjuntival, y estudios en animales han
demostrado una inhibicion dependiente de la dosis del crecimiento del tumor
intraocular por carboplatino subconjuntival. Estos alentadores datos preclinicos,
sin embargo, no se han traducido en una mejora efectiva en el resultado de los
ojos avanzados; se planean estudios prospectivos en el Grupo de Oncologia
Infantil para evaluar el papel de esta modalidad de administracion de
carboplatino.

Asi, el tratamiento de pacientes con enfermedad avanzada intraocular (grupos
RE IV y V, Grupos Internacional C y D) sigue siendo un reto importante. Aunque
no se han realizado estudios aleatorios, en comparacion con la radiacion y
tratamientos focales por si solos, no parece quimiorreduccion para mejorar el
salvamento ocular global significativamente en los pacientes con enfermedad
intraocular muy avanzada. tumores central de la retina generalmente responden
mejor a la quimioterapia que hacer tumores en la retina periférica, pero los
tumores grandes centrales pueden estar asociados con semillas subretinal, lo
que finalmente pueden causar fracaso del tratamiento. Con la adicion de
terapias focales secuenciales agresivos, retencion mundo no es mejor que el
50% para el grupo RE V ojos (Grupo D) y la mayoria de los pacientes
finalmente requieren radiacion.

Una mayor proporcion de fracasos se producen debido a la progresion de tumor
en los implantes vitreas o como subretinal, dos zonas de dificil acceso para los
agentes antineoplasicos. En contraste con el etoposido altamente unido a
proteinas-, que permanece en el plasma y carece de penetracion intraocular,
carboplatino se difunde bien en el humor vitreo. La penetracion intraocular de
carboplatino se ve reforzada por la interrupcion de la sangre barrera vitreo por
el tumor, y se mejora después de la crioterapia.32) Topotecan también tiene un

20



buen paso al vitreo y esta siendo investigado como un agente alternativo para
el retinoblastoma.(ss)

A pesar de que la quimiorreduccion seguido de tratamiento local se convirtio en
una terapia establecida para el retinoblastoma intraocular, hay varias preguntas
sin respuesta. Una de las mas importantes es: ¢Hay algun beneficio para
qguimiorreduccion para ojos Grupo Vb en comparacion con la radioterapia de
haz externo?

Otras preocupaciones incluyen los resultados y la seguridad de las estrategias
actuales a largo plazo, ya que se sabe que algunos farmacos utilizados para
inducir la leucemia secundaria, especialmente epipodofilotoxinas. Por lo tanto,
la composicion de los regimenes de quimioterapia todavia esta en discusion,
asi como la duracion del tratamiento. Desde el control del tumor depende en
gran medida de la terapia local, que a su vez esta influido criticamente por la
experiencia del grupo de tratamiento, hay un sesgo metodolégico para
determinar la eficacia de cualquier régimen de quimioterapia. El estado del ojo
contralateral también es importante para decidir la modalidad de tratamiento y
también puede influir en la tasa de preservacion de los ojos. Por ultimo, este
tratamiento es tedioso y requiere una meticulosa gestion y apoyo técnico sélo
esta disponible en centros especializados.

QUIMIORREDUCCION EN LOS PAISES EN DESARROLLO

Los regimenes de quimiorreduccion se han empleado con éxito en los paises
en desarrollo, sin embargo limitacibn para su uso incluyen: falta de
disponibilidad de tratamientos sofisticados, incierta seguimiento de pacientes de
alto riesgo, la enfermedad avanzada, la falta de personal capacitado y la falta
de personal de los servicios.ss35 Todas estas caracteristicas deben ser
considerados antes de comenzar un programa de quimiorreduccion en un pais
en desarrollo, ya que debe ser nunca mas subestimado que la enucleacion es
curativa en la mayoria de casos de retinoblastoma intraocular y repetidas
intenciones de preservar los ojos con enfermedad avanzada puede dar lugar a
la difusidon extraoculares, que rara vez es curable. Sin embargo, un estudio
reciente que incluyé pacientes de Brasil y Argentina mostré que
guimiorreduccion no aumenté el riesgo de recaida extraoculares.(zs).

LA QUIMIOTERAPIA ADYUVANTE EN EL RETINOBLASTOMA

Algunas de las caracteristicas histopatolégicas son considerados como factores
de riesgo de recidiva extraocular después de la enucleacion. Estos incluyen

invasion a la coroides, la esclerdtica, el nervio optico y el segmento anterior. El
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papel de la quimioterapia adyuvante para los pacientes con factores de riesgo
para la recaida histopatoldgicos putativos para reducir la tasa de recaidas es un
tema de controversia. (37,38) Una estadificacion histopatologica post-enucleacion
cuidadosa es esencial para definir grupos con diferentes riesgos de recaida.
Una limitacion importante para una confeccidbn apropiada de la terapia
adyuvante en los paises en desarrollo es la falta de un examen patoldgico fiable
de los ojos enucleados. A veces, el examen patolégico no se realiza. Hay
amplias variaciones en las definiciones del grado de invasion de las capas
oculares entre muchos centros. (39)

La puesta en escena Grupo de Trabajo Internacional Retinoblastoma esta
elaborando actualmente una guia para el procesamiento de ojo destinado a ser
difundido en los paises en desarrollo y proporcionar definiciones de consenso
para los diferentes grados de invasion a las capas oculares. En los paises en
desarrollo, el oncologo pediatra se enfrenta al dilema de la prescripcion de la
guimioterapia adyuvante a todos los pacientes con factores de riesgo putativos,
0 para evitar que en caso de controversia y tratar agresivamente a aquellos que
recaen. La quimioterapia adyuvante no elimina completamente la posibilidad de
recaida extraocular y en grupos con baja tasa de recaidas; su beneficio no se
ha demostrado. (37,3s)

Debido a la baja tasa de recaidas de los pacientes en la mayoria de estas
poblaciones; Un estudio aleatorio comparando el tratamiento adyuvante versus
observacién requeriria un gran numero de pacientes. Muchos autores
consideran la recaida extraoculares como un evento catastrofico, y
recomiendan la terapia adyuvante para todos los pacientes con factores de
riesgo histopatolégicos. (37) Sin embargo, en los ultimos afios algunos grupos
muestran que muchos de los pacientes con recaida puede ser salvado por la
terapia intensiva.

Por lo tanto, evitar la quimioterapia adyuvante para pacientes con baja tasa de
recaidas y tratar agresivamente aquellos que recaen es una alternativa
razonable.

Existe un acuerdo casi universal de que no hay necesidad de la quimioterapia
adyuvante para los pacientes con enfermedad intrarretiniana y en aquellos con
invasion del nervio optico prelaminar. El papel de la quimioterapia en la invasion
coroidea aislado es controvertido. Se ha sugerido que una vez que el tumor
alcanza la coroides, puede tener acceso a la circulacion sistémica que da lugar
a la metastasis hematogena. invasion coroidea solamente puede ser relevante
cuando se combina con el post-laminar invasién del nervio 6ptico. (4o)
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A pesar de que no hay una definicion acordada para la clasificacion de la
invasion coroidea, la mayoria de los centros de discriminar entre diferentes
grados de invasion a la coroides (denominados en mayor y menor, total y
parcial, masiva y de coordinacion de los diferentes grupos) y algunos
recomiendan la quimioterapia adyuvante para los casos con mas avanzado
enfermedad. Sin embargo, la comparacion entre las series publicadas es
problematico debido a la falta de una definicion estandarizada para discriminar
entre los distintos grados de invasion coroidea, por lo que el retinoblastoma
Internacional estadios del Grupo de Trabajo lleg6 recientemente a un consenso
sobre este tema amalgamar el centro de gravedad y la Sociedad Francesa de
Pediatria definiciones oncologia.

Con carboplatino, etopdsido y vincristina para los pacientes ya sea con aislada
invasion coroidea masiva o cualquier grado de invasion coroidea en un 0jo que
también tiene cualquier grado de extension del nervio Optico (incluyendo pre-
laminar). Otros grupos no utilizan rutinariamente terapia adyuvante para la
invasion coroidea aislado o cuando se combina con esta asociado a prelaminar
invasion del nervio éptico.

La Invasion al nervio Optico mas allad de la lamina cribosa es un importante
factor de riesgo para la recidiva especialmente cuando el extremo del corte esta
involucrado. (3s,41)

Acuerdo general que pacientes con las siguientes caracteristicas no necesitan
terapia adyuvante

1. invasion intrarretiniana
2. Prelaminar invasion del nervio éptico
3. Menor invasion coroidea

Acuerdo general que los pacientes con las siguientes caracteristicas necesitan
terapia adyuvante

1. Invasién al borde de reseccion del nervio 6ptico.

2. invasion escleral.

Subgrupos polémicos

1. Mayor invasién coroidea.

2. Postlaminar extension del nervio Optico con conexion margen de
reseccion de tumor.

3. invasion del segmento anterior.
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EL RETINOBLASTOMA TRILATERAL

El prondstico para los pacientes con retinoblastoma trilateral es pésimo; los
pacientes mueren de la enfermedad diseminada neuroeje en menos de 9
meses. @42) Los escasos supervivientes son por lo general las personas
diagnosticadas con la imagen de seleccion, y se trata con quimioterapia
intensiva con o sin radiacion craneoespinal. Pineoblastoma se producen en
pacientes no retinoblastoma también se asocia con un mal prondstico. Sin
embargo, con un enfoque multimodal agresiva apropiada, estos pacientes
pueden curarse. Pineoblastoma es una neoplasia sensible a la quimioterapia, y
parece que tiene una curva de dosis-respuesta empinada para los agentes
alquilantes. Los estudios en pacientes mayores con pineoblastoma primaria han
demostrado recientemente que un tratamiento con reseccién completa y terapia
basada en cisplatino, seguido de irradiacion craneoespinal (36 Gy con impulso
a la glandula pineal a 59 Gy), y la consolidacion con altas dosis de
quimioterapia y rescate autodlogo de células madre, puede producir tasas de
supervivencia en mas de dos tercios de los pacientes. Por lo tanto, es posible
que las guias de tratamiento similares podrian utilizarse para el retinoblastoma
trilateral. Uno debe, sin embargo, tener en cuenta los graves efectos téxicos a
largo plazo de tales dosis de radiacion en los nifios muy pequefios. Por lo tanto,
las estrategias actuales estan dirigidos a evitar la irradiacion utilizando
guimioterapia intensiva seguida de consolidacién con rescate de células madre
autdlogo, un enfoque similar a aquellos que se utilizan en el tratamiento de
tumores cerebrales en los bebés.

Debido al mal prondstico de retinoblastoma trilateral, la deteccion de
neuroimagen es una practica comun. Una cuarta parte de los casos en la
literatura corresponden a casos encontrados durante el cribado. Dado el corto
intervalo entre el diagnostico de retinoblastoma y la aparicion de retinoblastoma
trilateral, la deteccién de rutina pueden detectar la mayoria de los casos dentro
de dos afios. Si bien no estéa claro si el diagndstico precoz puede afectar a la
supervivencia, por lo general se recomienda realizar neurocimagen cada 6
meses hasta los 5 afios de edad.

RETINOBLASTOMA METASTASICO(EXTRACRANEALES)

Las metastasis hematégenas ocurren a los huesos, la médula 6sea y, con
menos frecuencia, para el higado. A pesar de supervivientes a largo plazo se

han comunicado con la quimioterapia convencional, estos curas deben
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considerarse anecddtico; retinoblastoma metastasico no es curable con la
quimioterapia convencional. En los ultimos afios, sin embargo, pequefias series
han demostrado que el retinoblastoma metastasico se puede curar mediante
guimioterapia de alta dosis y rescate autdlogo de células madre. (40)

El enfoque es similar al neuroblastoma metastasico.(43,44) los pacientes reciben
regimenes cortos e intensivos de induccidén generalmente contienen alquilantes
compuestos agentes, antraciclinas, etoposido y platino, y luego se consolidan
con trasplante de células madre hematopoyéticas autélogas. Con este enfoque,
el resultado parece ser excelente. En cuanto a la consolidacion de cualquier
terapia, los agentes seleccionados pueden ser importantes. En general, las
recurrencias son intracraneal, y por esta razon, los agentes con eficacia
probada en el retinoblastoma intracraneal deben ser utilizados. En este sentido,
la combinacion de carboplatino y etopdsido ha demostrado ser eficaz contra la
enfermedad del SNC, y por esta razdn debe ser parte del régimen.es) En la
mayor serie publicada, siete pacientes recibieron consolidacion con la
combinacion CARBOPEC (carboplatino 1250-1750 mg / m 2,etopésido 1750 mg
/ m 2,y ciclofosfamida 6,4 g / m 2), 5 de ellos fueron curados, y dos pacientes
fall6 debido a una recaida del SNC. [Otros grupos han utilizado un thiotepa-
consolidacion basada (tiotepa 900 mg / m 2, etopésido 750 - 1200 mg / m 2,y
carboplatino 1500 mg / m 2). (40) Hay una fuerte justificacion del uso de tiotepa:
retinoblastoma es sensible a agentes tales como tiotepa de alquilacion, un
grupo de agentes para los que la escalada de dosis se muestra para superar la
resistencia. Ademas, tiotepa tiene una excelente penetracion en el SNC. Una
observacién interesante es que los pacientes con metastasis 0seas distantes
(fuera de la orbita y el craneo) que muestran buena respuesta a la quimioterapia
de induccion puede no requerir la terapia de radiacion cuando se tratan con
rescate de células madre autélogo.

RETINOBLASTOMA ORBITAL

La mayoria de los pacientes con enfermedad diseminada a la érbita y o los
ganglios linfaticos preauriculares son curables con un enfoque agresivo usando
quimioterapia neoadyuvante, la enucleacion y la terapia adyuvante con
guimioterapia y radioterapia.

La exenteracién orbital ya no se recomienda para estos pacientes y la
guimioterapia debe ser el primer enfoque.@s,46) LOoS tumores generalmente se
contraen y por lo tanto la enucleacion es posible después de dos o tres ciclos.

En los casos con enfermedad extraocular abierta, metastasis a distancia se
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debe descartar a cabo facilmente ya que los pacientes con metastasis deben
recibir un enfoque mas intensivo.

La recaida orbital después de la enucleacion también se puede curar con el
mismo enfoque.
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DISENO METODOLOGICO

. Ubicacion: Servicio de oncologia y oftalmologia del Hospital Nacional de
Niflos Benjamin Bloom, San Salvador.

Periodo de investigacion: Enero 2012 hasta diciembre 2017.
. Tipo de estudio: Serie de casos

Al final de la recoleccion de datos solamente 11 pacientes cumplieron
los criterios para manejo con cirugia laser por lo que nuestro estudio se
limitd a la simple identificacién y descripcion de este conjunto de casos
clinicos que han aparecierdn en el intervalo de tiempo estudiado.

Muestra y universo:

Universo: 32 pacientes con diagnéstico de retinoblastoma ingresados en
el servicio de oncologia y oftalmologia del Hospital Nacional de nifios
Benjamin Bloom.

Muestra: 11 los pacientes con diagnostico de retinoblastoma desde 2012
con antecedente de tratamiento con cirugia laser en este centro
hospitalario.

. Criterios para estudios de pacientes:
Criterios de inclusion:
a) Paciente menor de 12 afios.

b) Diagnostico de retinoblastoma con antecedente de tratamiento
con cirugia laser.

Criterios de exclusion:
a) Paciente con diagnostico de retinoblastoma Unilateral.
b) Paciente con presencia de malformaciones oculares.

c) Paciente con otros diagnosticos diferenciales de patologia ocular
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6. Operacionalizacion de variables

Objetivos Variable Definicion Indicadores Valor
1) Describir el Sexo Condicion Genero 1) Masculino
perfil clinico organica biologica
epidemiologico 2) Femenino
de los
pacientes con
diagnostico de _ : __ :
retinoblastoma Condicion Presencia o Estado clinico y 1) Vivo
del Paciente | ausenciade edad del
enfermedad, lesién, . .
impedimento, o paciente 2) Fallecido
condicién fisicao | actualmente
mental.
Procedencia | Zona geografica | Zona rural o
de origen urbana
Departamento

Region Minsal

Signos 'y
sintomas

Manifestaciones
objetivas,
expresadas
verbalmente por
el paciente y
clinicamente
fiables, y
observadas en la
exploracion
meédica

Signo inicial

Signos

acompanantes

Evolucion de

signos

Tumor Estadiaje del

encontrado por | tumor segun

estudios de escalas

imagenes internacionales
Localizacion

anatomica del
tumor:
1)Unilateral
2)Bilateral
3)Trilateral
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Tamano de lesion
primaria sobre la
retina

Enucelacion | Extirpacion Paciente al a) Si
quirurgica del momento con b) No
globo ocular enucelacion

previa
2) Describir el | Vision Grado de Agudeza visual | 20/20
grado de agudeza visual 20/25
preservacion residual 20/30
de la vision de 20/40
los de acuerdo 20/50 o mas
alas Campimetria >70 grados
observaciones visual 50-70 grados
oftalmoldgicas 30-50 grados
de 10-30 grados
seguimiento. <10 grados
3)Determinar la | Recidiva Cancer que Tomografia 1)Calcificacion.
presencia de tumoral recidivo (volvid), axial 2)Metastasis a

recidiva tumoral
en pacientes
intervenidos con
cirugia laser.

habitualmente
después de un
periodo durante
el cual el cancer
no se pudo
detector.

computarizada

SNC.
3)lesion > 5 mm.

Resonancia
magnetica

1)Lesiéon 3 mm
2)Extension
tumoral
3)Extension
intracraneana
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No recidivas 1)Ninguna
documentadas | recidiva tumoral
hasta la fecha
4) Conocer los | Antecedentes | Presencia de la Presencia de 1) Si
antecedentes | familiares enfermedad en antecedente de | 2) no
familiares de estudio en algun | retinoblastoma | Especificar grupo
los pacientes pariente de la en el grupo de
con familia del familiar consanguinidad
retinoblastoma. paciente segun
grados de
consanguinidad
5) Identificar a | Enucleacién | extirpacion Hallazgo 1)Unica
los pacientes quirurgica del quirurgico de 2)Bilateral
que globo ocular enucleacion
necesitaron posterior a
enucelacion tratamiento con
quirdrgica por laser
falla de No enucleacion | 1) no plan de
tratamiento con documentada | enucleacion
cirugia laser al momento proxima
2) plan de
enucelacion
proxima
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Fuentes de informacién

Primarias:
Libros de texto de Pediatria y Oncologia Pediatrica.
Articulos cientificos de las tematicas relacionadas: Retinoblastoma.
Secundarias:
e Revision de expedientes clinicos de pacientes que cumplen
criterios de inclusion para el estudio.
e Base de datos de pacientes de servicio de oncologia HNNBB
2008-20109.

. Técnicas de obtencién de informacién

Se ha elaboro un Instrumento de recoleccion de datos (Anexo numero 1),
el cual fue llenado por el investigador con informacion de la base de
datos de pacientes de retinoblastoma servicio Oncologia 2008-2019 del
Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom y expedientes clinicos de
pacientes con diagndstico de retinoblastoma en el periodo de
investigacion establecido.

Recoleccion de datos

Se procedio a recolectar la informacion desde los expedientes clinicos
una vez aprobado el protocolo de investigacion por el comité de ética e
investigacién clinica (CEIC) de pacientes que cumplieron con los criterios
de inclusién y se solicitaron dichos expedientes en fisico al departamento
de estadistica y documentos medicos (ESDOMED) del Hospital nacional
de nifios Benjamin Bloom.

El protocolo de manejo con laser se limit6 para los pacientes con
diagnostico de retinoblastoma bilateral con enucleacion del globo ocular
mayormente afectado, evidenciando que solamente 11 pacientes fueron
candidatos que recibieron esta modalidad de tratamiento en el globo
ocular contralateral con los cuales se procedi6 al llenado del Instrumento
de recoleccion de datos por el investigador, introduciendo la informacion
en cada apartado. La ficha de recoleccion de cada paciente tuvo un
codigo que se podra asociar al numero de expediente de cada cuadro

revisado y que solo fue conocido por el investigador principal.
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10.Herramientas para la obtencion de informacion

Ver Anexo 1: Instrumento de recoleccién de datos.

11.Procesamiento y analisis de la informacion

Con el fin de obtener resultados determinantes de los datos recabados,
se utilizé el software estadistico llamado S-PLUS versién 8.0 para el
andlisis multivariado de datos y creacion de graficos por medio de
Microsoft Excel.

12.Consideraciones éticas, resguardo de datos y confidencialidad

Para el resguardo de la informacion brindada por los participantes en el
proceso investigativo, éste fue sometido a la revision por parte del comité
de ética del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, para lo cual se
expusieron los siguientes puntos a considerar:

a) Propésito: El propédsito de esta investigacion fue recopilar
informacion sobre los resultados de la cirugia laser en la preservacion de
la vision de los pacientes con diagnéstico de retinoblastoma del Hospital
Nacional de Nifios Benjamin Bloom.

b) Beneficio: Obtencién de informacion sobre los resultados de la
cirugia laser en la preservacion de la vision de pacientes con diagnostico
de retinoblastoma del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom.

C) Confidencialidad: La informacion obtenida a través del estudio fue
estrictamente confidencial, manteniendo en el anonimato la fuente de
dichos datos de todos los miembros participantes. Por lo anterior, el
instrumento utilizado para la recolecciéon de los datos omite apartado
para la identificacién de los participantes y la informacién obtenida de los
pacientes sera codificada y solo conocida por el investigador.

13. Presupuesto
Ver anexo 2.
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RESULTADOS

Se realizo la revision de 32 expedientes de los cuales 11 recibieron tratamiento
con laser, se encontré una prevalencia de 73% fue predominio masculino y un
27% del femenino con una razéon F/M 1:2.7, mayormente pacientes
provenientes de zonas rurales correspondiendo a un 73%.

El principal sintoma asociados al ingreso fue la leucocoria en primer lugar, que
se evidencio en el 81% de todos los pacientes, seguido de estrabismo.

De los pacientes diagnostico de retinoblastoma bilateral que recibieron terapia
con laser solamente 1 paciente no conservo agudeza visual residual finalizando
con enucleacion.

Solamente 1 paciente no necesito quimioterapia.

Con respecto al seguimiento posterior a enucleacion de globo ocular con tumor
primario y aplicacion de terapia con laser en globo ocular contralateral se
observo recidiva tumoral (siembras metastasicas) solamente en 2 pacientes.

Se determino que solamente 2 pacientes tenian antecedentes familiares de
primer grado de consanguinidad.

Se hizo evidencia que de todos los pacientes posteior a enucleacion inicial y
aplicacion de quimiterapia y terapia focal con laser solamente 1 paciente
necesito enucelacion de globo ocular contralateral.
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1) Objetivo 1 Grafico 1.1

DISTRIBUCION POR SEXO
N=11
10

72.7%

27,.3%

Masculino Femenino

Fuente: Instrumento de recoleccion de datos del tema “Experiencia de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con
retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017”.

De la poblacion total estudiada, se obtuvo una muestra de 11 pacientes de los
cuales la frecuencia del sexo femenino fue del 27.3% vy para el sexo masculino
72.7% A razon de 1:2.7 femenino y masculinos.
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Grafico 1.2

O R N WDROULO N

EDAD AL DIAGNOSTICO
N=11
63.6%
27.3%
9.1%
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Menor 1 1-2 Afos Mayor 2
Ano ARos

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos del tema “Experiencia de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con
retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017”.

En el grafico se observa la distribucion de los pacientes con retinoblastoma en
base a la edad cumplida en afios al diagnostico, el 63.3% corresponde al grupo
comprendido entre 1 afio hasta los 2 afos de edad, y con 27.3% se observo en
pacientes con edad menor al afio de vida. Se encontro poca frecuencia en

mayores de 2 afos de vida.
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Grafico 1.3

ZONA DE PROCEDENCIA
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Fuente: Instrumento de recoleccién de datos del tema “Experiencia de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con
retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017”.

La mayoria de los pacientes con retinoblastoma provienen de zonas rurales del
pais con una distribucion del 72.3% mientras que los pacientes que provenian
de zonas urbanas correspondio solamente al 27.3%.

36



Grafico 1.4

REGION GEOGRAFICA PROCEDENCIA

N=11
35
27.3% 27.3%
3
18.2% 18.2%
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2
1.5 9.1%

1

0 | |

Occidental Central Paracentral Oriental Extranjero

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos del tema “Experiencia de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con
retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017”.

En el grafico se observa la distribucion de pacientes segun su regién
geografica de origen, los pacientes con diagnostico de retinoblastoma
provenian con mayor frecuencia de zonas rurales (grafico 1.3) de regiones
paracentrales (Cojutepeque,San Vicente, La Paz) y orientales (San Miguel y
La Union) ambas con 27.3%. Regiones central y occidental en menor
proporcion con 18.2% y solamente 9.1% pertenecian a pacientes
procedentes de fuera de las fronteras de nuestro pais.
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Objetivo 2 Grafico 2.1

SIGNO PRINCIPAL AL DIAGNOSTICO
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g 81.8%
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5
4
3
2 9.1% 9.1%
1 o
.l .
sano Leucocoria Estrabismo

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos del tema “Experiencia de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con
retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017”.

El principal sintoma encontrado al examen fisico de nuestros pacientes fue la
leucocoria (reflejo blanco pupilar) con una frecuencia de 81.8%. mientras que el
resto de la distribucion resulto con los sintomas de estrabismo y en paciente
previamente sano con 9.1% respectivamente.
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Grafico 2.2

TIEMPO DE EVOLUCION DE SINTOMAS AL DIAGNOSTICO
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Menor 3 meses 3-6 meses mayor 6 meses

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos del tema “Experiencia de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con
retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017”.

En este grafico se evidencia que la mayoria de pacientes en los cuales fue
diagnosticado con retinoblastoma consultaron por primera vez con un tiempo de
evolucion menor a tres meses de presentar sintomas correspondiendo con el
81.8%, de los cuales mientras un 18.2% de estos consistio en pacientes que
consultaron al nomas darse cuenta de la presencia de sintomas anormales por
parte de los padres o cuidadores del paciente,por lo que se catalogo como
hallazgo incidental. El resto de pacientes consultaron 9.1% fueron con un
tiempo entre 3-6 meses y el resto 9.1% consultaron con un tiempo mayor a 6
meses.
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Objetivo 3 Grafico 3.1

CLASIFICACION REESE-ELLSWORTH
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Fuente: Instrumento de recoleccién de datos del tema “Experiencia de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con
retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017”.

En la grafica se demostro que los estadios tumorales de los pacientes
estudiados fueron con bastante predominio en grados desfavorables grado IV y
V con valores de 27.4% y 45.5% respectivamente en sitio tumoral primario.
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Grafico 3.2

SITIO DE TUMOR PRIMARIO
N=11

63.6%

36.4%

O kB N W & 00 OO N

Ojo Derecho Ojo lzquierdo

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos del tema “Experiencia de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con
retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017”.

Al ingreso Unicamente el 36.4% del total de los pacientes con retinoblastoma
se encontrd el tumor primario en ojo izquierdo, el 63.6% restante fue en ojo
derecho como se observa en el grafico.
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Grafico 3.3
TAMANO TUMOR PRIMARIO
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0.5
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Fuente: Instrumento de recoleccion de datos del tema “Experiencia de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con
retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017”.

Se observa en el grafico informacién que se obtuvo sobre el tamafio del tumor
primario fue un hallazgo con frecuencia similar en los grupos de tamafio
pequefio y mediano con un valor de 36.4% en ambos, encontradose menos
pacientes con hallazgos de tumores de tamafio grande con un valor de 27.2%.
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OBJETIVO 4 Grafico 4.1

PACIENTE CON AGUDEZA VISUAL RESCATADA
N=11
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90.9%
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9.1%

0 I

Conservo vision No Conservo Vision

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos del tema “Experiencia de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con
retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017".

De todos los pacientes intervenidos con enucelacion de sitio tumoral inicial y
aplicacion de cirugia laser en globo ocular contralateral efectivamente se logro
rescatar la vision en mas del 90%y solamente en 9.1% no se logro rescatar el
globo ocular contralateral.
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Grafico 4.2

PACIENTE CON QUIMIOTERAPIA ADYUVANTE
N=11

12

90.9%
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9.1%

Recibio Quimioterapia No Recibio Quimioterapia

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos del tema “Experiencia de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con
retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017".

En el grafico se muestra la tendencia del uso de guimioterapia adyuvante como
pilar del tratamiento. Se necesito quimioterapia adyuvante en el 90.9% de la
poblacién estudiada. Haciendo énfasis en el resto, 9.1% el cual no fue
necesaria debido a que el se hizo un diagnostico temprano y se evidencio un
estadio tumoral en sitio primario favorable.
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Grafico 4.3

HALLAZGOS TOMOGRAFICOS EN GLOBO OCULAR
CONTRALATERAL POSTERIOR A MANEJO CON LASER

N=11
10
81.8%

8

6

4

18.2%
2 -
0
lesiones Metastasis Lesiones Inactivas

Fuente: Instrumento de recoleccion de datos del tema “Experiencia de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con
retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017”.

En el grafico se evidencia que solamente el 18.2% de los pacientes con
retinoblastoma presentaron lesiones metastasicas activas en ojo contralateral
posterior a la implementacion con cirugia laser, mientras que el 81.8% no
presento lesiones activas durante todo el tratamiento.
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Grafico 4.4

PACIENTES QUE NECESITARON ENUCLEACION
CONTRALATERAL POSTERIOR A TRATAMIENTO CON
LASER
12

90.9%
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9.1%

No enucleacion Enucelado

Fuente: Instrumento de recoleccién de datos del tema “Experiencia de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con
retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017".

En este grafico se evidencia que solamente 1 paciente necesito enucleacién
contralateral correspondiendo al 9.1% por consecuencia de falla del tratamiento
con cirugia laser mientras que el resto 90.9% conservo su ojo contralateral.
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Objetivo 5 Grafico 5.1

PACIENTES CON ANTECEDENTE FAMILIAR DE

RETINOBLASTOMA
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Fuente: Instrumento de recoleccion de datos del tema “Experiencia de la implementacion de la cirugia laser en los pacientes pediatricos diagnosticados con
retinoblastoma en Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde enero 2012 hasta diciembre 2017”.

En el grafico se demostro la presencia de antecedentes familiares de
retinoblastoma en familiares de primer grado de consanguinidad solo 18% de
los pacientes de la poblacién en estudio mientras que el 81.8% de los pacientes
manifestaban no tener ningan antecedente familiar con diagnostico de
retinoblastoma.
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DISCUSION DE RESULTADOS

El diagnostico tardio del retinoblastoma en los paises en vias de desarrollo
continta siendo una problematica, que permite una conducta mas agresiva del
tumor, elevando el indice de mortalidad por el estadio avanzado en el momento
del diagndstico, lo que marca la diferencia de curacion, prondstico y
conservacion de la visién de los pacientes con esta enfermedad en los paises
desarrollados.

En nuestro estudio, se revisaron 32 expedientes de los cuales para nuestro
estudio se incluyeron 11 pacientes cumplian los criterios de inclusion, que
recibieron tratamiento con laser, siendo esta enfermedad mayormente frecuente
en el sexo masculino con un porcentaje de 72.7% y un 27.3% en la mujer, con
una razén de 1:2.7, con notable predomino de poblacién procedente de zona
geograficas rurales del pais, correspondiendo a un 72.3% y un promedio de
edad al diagnostico inicial de 12.5 meses y reportandose 82% de casos de
retinoblastoma bilateral sin antecedentes familares; segun el estudio por Dr.
Martin A. Zimmermann y cols.en 0. Se estudiaron 113 casos con diagnostico de
retinoblastoma del Hospital de Ojos y Oidos Dr. Rodolfo Robles V la capital de
Guatemala en el periodo comprendido entre 1996-2006 reporto 60 casos del
sexo masculino correspondiendo al 53% y 53 femeninos que correspondian al
47% (Relacion F:M 1:1.13) Media de edad al diagnostico en casos bilaterales
19.3 meses.@4s)

La edad promedio al diagnostico en nuestro estudio fue de 1-2 afios
correspondiendo al 63.4% contrastando con estudios realizados en otros paises
de Latinoamérica, mostrando diferencias notorias en el intervalo para acudir a la
busqueda de atencion de primer nivel y esto puede ser influenciado por el
estado socio cultural. En un estudio realizado en el servicio de
Hemato/oncologia del hospital JP Garraham de Buenos Aires, Argentina,en un
periodo comprendido entre 2014-2018, en donde un pais con un nivel
sociocultural superior al nuestro, encontraron un intervalo de 4 meses de edad
al diagnostico lo que es atribuido a una mejor educacion de los padres y mejor
capacitacion de los médicos en las areas rurales. (a9)
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De nuestros pacientes evaluados, El signo Principal al diagnostico fue la
leucocoria con el 82% sin ningun otro sintoma acompafiante y con tiempo de
evolucion menor a 3 meses, Un 63.6% presentaron afectacion primaria de globo
ocular derecho contra el 36.4% en globo ocular izquierdo, clasificados en
estadios avanzados en sitio ocular primario (Reese-Ellsworthgrados 1V-V) con
un total de 72.7% de los pacientes; Shield C y cols en su estudio en Hospital de
Philadelfia en 1994. De 61 pacientes evaluados, 32 presentaron afectacion del
ojo derecho (52.4%), 20 de ojo izquierdo(32.8) 57 pacientes (91.1%) se
estatificaron en el estadio V de Reesse-Ellesworth.o)

En nuestro estudio se demostré que el 90.9% de la poblacion logro salvar la
vision normal y se determin6 que en el 18.2% de los pacientes intervenidos en
este estudio se logro visualizar a través de estudios tomograficos la presencia
de lesiones tumorales activas, comparado con Abramson HD y cols quienes en
su estudio en 2014 en Hospital Centro de Cancer Memorial Sloan-Kettering,
Nueva York el 99% de los niflos tratados en nuestro centro sobreviven al
cancer,> 99% retiene al menos un ojo y> 90% retiene la vision normal en al
menos un ojo. La introduccion de la terapia focal con laser con quimiocirugia de
la arteria oftalmica ha sido el modo mas dramatico y sin radiacion para
preservar al maximo la vision.(s1)

Se evidencio en nuestro estudio la importante relacion de los antecedentes
failiares en la prevalencia del retinoblastoma, Un 18.2% de los pacientes
intervenidos habia la presencia de un familiar de primer grado de
consanguinidad con antecedente de retinoblastoma. Nuevamente citamos el
estudio por Dr. Martin A. Zimmermann y cols.en Hospital de Ojos y Oidos Dr.
Rodolfo Robles, Guatemala en el periodo comprendido entre 1996-2006 en sus
113 casos con diagnostico de retinoblastoma en el 6.2% de casos se reportd
historia familiar de retinoblastoma. 100% de los casos con historia familiar
presentd afeccion bilateral.(as)

Se demostrd que solamente 1 paciente necesito enucleacion contralateral
correspondiendo al 9.1% por consecuencia de falla del tratamiento con cirugia
laser, Gonzales M.E. y cols en su estudio retrospectivo y descriptivo en hospital
san vicente de Paul, Medellin, Colombia en 2008, se evaluo un total de 20
pacientes sometidos a tratamiento conservador en retinoblastoma bilateral, el
25% de los pacientes necesito enucleacion bilateral.s2)
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CONCLUSIONES

La prevalencia del retinoblastoma del presente estudio es mayormente
en el sexo masculino con una razén F:M 1:2.7, lo que coincide con
rangos descritos en literatura internacional.

En la poblacién estudiada, la edad promedio del diagnostico resulto entre
1 a 2 afos.

Las zonas rurales fueron las localidades con mayor cantidad de
pacientes con el 72.3%.

El signo principal mas frecuentemente encontrado al examen fisico fue
la leucocoria con un 81.8%. Acompafado de nistagmo, cataratas o
estrabismo por lo que la clinica se método mas utilizado para la
sospecha de retinoblastoma.

Los pacientes estudiados predominantemente acudieron al hospital con
tiempo de evolucién menor a 3 meses fue 81.8% Yy solamente uno con
historia mayor a 6 meses de evolucidn de signos/sintomas oculares.

En el 73.2% de los pacientes estudiados se encontré hallazgos

compatibles con tumores en estadios desfavorables (clasificacidon Resee-
Ellworth grupo VI-V).

El sitio del tumor primario mas frecuente en los pacientes fue en globo
ocular derecho con el 63%.
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En cuanto al tamafio del tumor primario fue un hallazgo con frecuencia
similar en los grupos de tamafo pequefio y mediano con un valor de
36.4% en ambos, encontradose menos pacientes con hallazgos de
tumores de tamafio grande con un valor de 27.2%.

La terapia de laser ayudo a evitar la enucleacion contralateral, ya que la
significancia estadistica se calculo con un valor de P 0.04. Todos los
pacientes fueron manejados con enucelacion de sitio tumoral primario y
aplicacion de laser en ojo contralateral y quimioterapia segun esquema
de la Asociacion de Hemato-Oncologia Pediatrica de Centro América
(AHOPCA).

Otra entidad que se demostro fue la presencia de antecedentes
familiares de retinoblastoma en familiares de primer grado de
consanguinidad solo 18% de los pacientes de la poblacién en estudio
pero es un valor con significancia estadistica(P > 0.05) .

Los pacientes con diagnostico de retinoblastoma representan un impacto
en la morbilidad durante toda la fase de tratamiento, sin embargo no en
la mortalidad, ya que ningun paciente tuvo un descenlace mortal en el
presente estudio
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RECOMENDACIONES

Al Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom:

+ Facilitar los recursos necesarios y capacitaciones sobre la importancia de
la realizacion de la campimetria visual y adoptarla en la evaluacion
oftalmologica de los pacientes para mejorar la agudeza visual en los
controles subsecuentes.

* Mejorar los protocolos de atencion de retinoblastoma, haciendo énfasis
en detallar el llenado del formato actual, dejando clara evidencia sobre
estado actual de agudeza visual para contar con la informacién completa
en los expedientes clinicos.

* Incluir los estudios de tamizajes familiares en pacientes con
retinoblastoma.

« Estandarizar y socializar el manejo terapéutico del retinoblastoma y
elaborar una guia de atencién para los pediatras y médicos residentes en
la Unidad de Emergencia.

A las autoridades del Ministerio de Salud.

» Fortalecer el conocimiento de los médicos del primer y segundo
nivel de atencién de pacientes con retinoblastoma junto con la
creacion de programas que estandaricen las formas de educacion,
deteccién y diagnostico de signos oculares malignos de forma
temprana y oportuna con el objetivo de mejores tasas de curacion
y preservacion de la vision.

* Fomentar la importancia del fondo de ojo como parte rutinaria del
examen fisico en todos los controles en el primer nivel de
atencion.

* Fortalecer el sistema nacional de salud con mas personal
capacitado para mejorar el diagnostico y tratamiento especializado
de los pacientes con retinoblastoma.
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A las préoximas generaciones de médicos residentes en especializacion.

Utilizar de base la presente investigacion para dar continuidad a la
tematica del retinoblastoma, y de esta forma contar con un estudio
longitudinal que nos permita conocer la situacion de estos
pacientes a largo plazo y ofrecer de esta forma un prondstico claro
a los padres de familia y pacientes.
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ANEXOS



HOSPITAL N?.TONM. DE NIROS

“BENJAMIN BLOOM"

ANEXO 1: INTRUMENTO DE RECOLECCION DE INFORMACION

Titulo de lainvestigacion: “Experiencia de la implementacién de la cirugia laser en los
pacientes pediatricos diagnosticados con retinoblastoma en Hospital nacional de nifios
Benjamin Bloom desde Enero 2012 hasta Diciembre 2017”.

Objetivo general de la investigacion: Describir el prondstico visual de los pacientes con
diagnostico de retinoblastoma sometidos a cirugia laser durante el periodo de enero 2012 hasta
diciembre 2017.

Nombre investigador: Dr. Emerson Alexander Amaya Rodriguez, Médico Residente I

Asesores: Dr. Roberto Franklin Vasquez, Jefe departamento Oncologia.

Colaborador: Dr Marco Goens Nufiez, Oftalmologo HNNBB.

I.  PERFIL EPIDEMIOLOGICO CODIGO:
1 Género. Masculine femenino
Fallecido
2 Edad Actual (afios).
SI NO
A) Vivo
3 Condicion del paciente Edad al diagnostic Edad actual
B ) Fallecido
4 Procedencia. Urbano rural
5 Departamento.
6 Region Minsal
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Il.  PERFIL CLINICO

7 Signo o motivo de consulta inicial
8 Signos y sintomas que acompaifiaron
padecimiento inicial
9 Evolucion de sintomas hasta el momento de
consulta inicial
10 Paciente con enucleacion previa a la

aplicacion de laser

Ill.  PERFIL ONCOLOGICO

11) Estadiaje del tumor primario segun clasificacion REESE-ELLSWORTH:

12) Estadiaje del tumor primario seguln clasificacion internacional para el retinoblastoma
intraocular:

13) Localizacion anatomica del tumor primario:

14) Tamano de lesion primaria sobre la retina:

IV. PERFIL TERAPEUTICO

15) Grado de agudeza visual residual conservado actualmente:
16) Campimetria visual medida:
17) Quimioterapia recivida
18) Bloques de tratamiento de quimioterapia recibidos :
19) Evidencia de recidiva tumoral documentada:
SI NO
20) Sitio de recaida tumoral:
21) Describir hallazgos de recaida tumoral en estudios de imagen TAC o RMN

22) Describir si paciente ha requerido enucleacion quirurgica o si esta en plan de valorarse
proximamente:

23) Mencionar si hay antecedents de retinoblastoma en el grupo familiar es[ecificando grupo de
consanguinidad.
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ANEXO 2: Presupuesto de gastos

Cantidad | Item Precio estimado | Total

5 Resmas papel bond $2.50 $12.50

2 Cartuchos de tinta para impresion $15.00 $30

6 Gastos de anillado $3 $18

4 Empastado $12 $48

10 Folder tamafio carta y fastener $0.55 $5.50

300 Fotocopias $0.02 $6

1 Memoria USB sanDisk 16Gb $8 $8

8 Discos recargables Maxell $0.80 $6.40

10 Lapiceros Bolik Ultra $0.20 $2
Total $140.40
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ANEXO 3. CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES DIFfM|AIMJ|J/AS|O
ilela|bjalu g e|c
clblri|r|ly/n|ljo/p|t

1 | Asesoria para la elaboracion del protocolo de investigacion.
Recopilacién bibliogréafica y planteamiento del problema:
2 primer avance del protocolo de investigacién al asesor.
Definicién de la estrategia metodolégica para el abordaje
3 | dela investigacion: disefio metodologico.
4 Entrega del borrador del protocolo de investigacion al
asesor.
5 | Elaboracion del protocolo de investigacion definitivo.
Entrega a la Coordinacion de la Especialidad de Medicina Retornado
6 | Pediatrica de la Facultad de Medicina, Universidad de El por UES por
Salvador. correciones
Revisién por el comité de ética del Hospital Nacional de Retornado por
7| Nifios Benjamin Bloom del protocolo de investigacion. consejo etica por
correciones
Aprobacion por el comité de ética del Hospital Nacional de
8 Nifios Benjamin Bloom del protocolo de investigacion.
9 Recoleccion y llenado del formulario de datos de la

investigacion.

10

Procesamiento de los datos: primer avance del informe
final.




Andlisis y presentacién de los datos: elaboracién del
informe final.

11
Entrega a la Coordinacion de la Especialidad de Medicina
Pediétrica de la Facultad de Medicina, Universidad de El
12 | Salvador.

14

Presentacion y defensa publica oral del informa final en la
Universidad de El Salvador.
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