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1. INTRODUCCION

El retinoblastoma es el tumor ocular mas frecuente en nifos. Si no se trata el tumor es
casi siempre fatal, pero con los métodos modernos de tratamiento la tasa de sobrevida
es casi del 90%. Los mejores resultados se dan cuando los casos son remitidos a

centros especializados con oftalmologos, oncologos pediatras y radioterapeutas. (1)

La leucocoria es el signo mas comun asociado con el retinoblastoma (reflejo pupilar
blanco o amarillo), que se presenta en mas del 60% de pacientes por masa intraocular,
membranas y desprendimiento de retina, dependiendo del tamafio, localizacion y

pigmentacion de la lesion intraocular. (2)

La tomografia axial computarizada (TAC) ayuda no solamente a confirmar el
diagnoéstico, sino también a excluir la invasion tumoral intracraneal o tumor pineal. Se
puede observar la masa intraocular y la calcificacion caracteristica pero si no hay
calcificaciones no se puede descartar el retinoblastoma, ya que existe el caso del
retinoblastoma difuso infiltrante (1), la cual es la menos frecuente y la mas dificil de
diagnosticar clinicamente, ya que este tumor crece en forma difusa, sin engrasamiento

de la retina. Las células tumorales se extienden en el vitreo haciendo siembras atipicas



hacia la cémara anterior, las cuales van a producir mds que leucocoria,

pseudohypopion, simulando condiciones hemorragicas o inflamatorias. (1,2)

El 90% de los retinoblastomas evidencian calcificacion en la TAC, la calcificacion
puede ser puntifonne, pequefia, grande o multiple (3). La resonancia magnética (RM)
ofrece mas informacion sobre todo en los casos de retinoblastomas no calcificados
para la diferenciacion de condiciones intraoculares sospechosas; ademas, es mas
sensible en la deteccion de lesiones intraoculares mayores de 2 mm, asi como para
hacer diferenciacion del desprendimiento de retina de otras lesiones como masas
intraoculares, liquido subretinal y extension extraocular, definiendo mejor la extension

intracraneal de las neoplasias especialmente hacia la region supraselar y fosa posterior.

(1-3)

La enucleacion es la terapia curativa en los tumores intraoculares, debido a que el
retinoblastoma intraocular es 96% curable y las metastasis son muy dificiles de tratar,
la biopsia del retinoblastoma es relativamente contraindicada, ya que ésta representa
un riesgo muy grande de extension tumoral y localizacion extraocular (1). Por esta
razén es que ambos estudios deben complementarse; el TAC es y seguird siendo mas
sensible y especifico para la deteccion del retinoblastoma, pero en los casos donde no
haya calcificacion, la base del diagndstico la dard la RM, ademds del analisis de la fosa
posterior. Este diagnostico debe establecerse con rapidez para salvar el mayor nimero

posible de ojos y minimizar la mortalidad que se asocia al tumor.



El presente estudio pretende establecer las caracteristicas imaginoldgicas en TAC y
RM de los retinoblastomas calcificados y de los retinoblastomas difuisos con el fin de
lograr diferenciarlos de lesiones que éimulan esta patologia. Se pretende determinar el
comportamiento imaginologico de los diagnosticos diferenciales y lograr un
diagnostico mas exacto de retinoblastoma tratando de disminuir el numero de
enucleaciones innecesarias al realizar un diagnostico temprano para llevar a cabo un

tratamiento precoz con resultados mas satisfactorios.



2. OBJETIVOS

2.1 OBJETIVO GENERAL

Evaluar la exactitud diagnostica de la RM y el TAC en los pacientes con sospecha de

retinoblastoma.

2.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

- Definir las caracteristicas imaginoldgicas del retinoblastoma, asi como de las

entidades con las que se hace el diagnostico diferencial.

- Comparar la capacidad diagnostica de ambos métodos en la extension locoregional

del retinoblastoma.

- Evaluar la concordancia existente de los distintos hallazgos entre los dos métodos

diagnosticos.




3. MARCO TEORICO

3.1 INCIDENCIA

El retinoblastoma es el tumor intraocular mas frecuente en nifios, proviene de células
neuroectodérmicas (capa nuclear de la retina) destinadas a convertirse en
fotoreceptores retiiianos (2, 4, 5). El retinoblastoma es la causa de alrededor del 1%

de todas las muertes por cancer infantil en E.E.U.U. (4)

La incidencia del retinoblastoma es estimada en 1 a 15.000 a 1 en 20.000 nacidos
vivos a nivel mundial (2, 3, 5). En Inglaterra se presenta en 1 de 23.000 nacidos
vivos, en Holanda en 1 de 16.000 nacidos vivos y en Japén en 1 de 20.000 nacidos
vivos (3). En Africa, donde predomina la poblacion negra, también es el tumor
intraocular mds comun. Es un tumor bilateral en el 25% al 35% de los casos.
Aproximadamente el 6% de los casos son familiares y el 94% son esporadicos (5). El

retinoblastoma no presenta predileccion por sexo (1).

Otros autores dan cifras de tumor heredado como tumor multifocal o bilateral en un

40% vy esporadico en el 60%, siendo unilateral (7). En Holanda se presentan casos




bilaterales en el 33% de los casos, en Japon 34% y en E.E.U.U. 21% . Estos datos no

han cambiado en los ultimos 20 afios. (3)

La mayoria de casos ocurre en nifios menores de 4 afios (1). La edad media de los
nifios en el momento del diagnostico es de 13 meses en los E.E.U.U. En otros paises
es frecuente que la enfermedad llegue hasta los 4 afios de edad, cuando ya suele estar
bastante avanzada. Mas del 90% de todos los diagnésticos se establecen en nifios

menores de 5 anos. (4)

La incidencia decrece con la edad, siendo la mayoria de casos diagnosticados antes de
los 3 afios de edad. En una serie de 760 casos del Registry of Ophthalmic Pathology

solo 5 pacientes se diagnosticaron sobre los 10 afios. (3)

3.2 GENETICA

En el retinoblastoma, el dafio es sobre los genes tumorales y la expresion se hereda

como una condicion heterocigota dominante.

Los genes comprometidos son los oncogenes que han sido copiados mediante
recombinacion génica durante el transcurso de una infeccién viral. Actian de manera

dominante. Si se desarrollan en etapas tempranas son letales. (1,3-4)



Los otros son los genes supresores tumorales o antioncogenes. Su pérdida o
inactivacion permite a la célula presentar uno u otro fenotipo caracteristico del
crecimiento neoplésico. Los productos de los antioncogenes son componentes de las
vias de sefialamiento intracelular que son utilizadas por la célula normal para procesar
sefales inhibitorias provenientes del medio. Por tanto la célula no responde a ciertas

sefiales inhibitorias del crecimiento aunque éstas estén presentes. (1, 3, 4)

El gen del retinoblastoma es recesivo a nivel celular, con una extension de 200 kb y
consta de 27 exones de longitud variable en la banda 13ql4. Su producto es una

fosfoproteina de 105 kilodaltons con fuerte afinidad por el DNA en el niicleo.

Los pacientes con retinoblastoma hereditario pueden presentar otros tumores como
osteosarcoma, fibrosarcoma, leiomiosarcoma, carcinoma ductal de mama, carcinoma
de células pequefias de pulmoén, carcinoma de vejiga o carcinoma de prostata. En el
retinoblastoma hereditario, la primera mutaciéon es germinal, la segunda mutacion es

somatica (1, 3, 4). En el retinoblastoma esporadico ambas mutaciones son somaticas.

El descubrimiento de genes especificos que normalmente actian para suprimir el
cancer fue precedida por estudios clinicos del retinoblastoma. Estos estudios
revelaron que ambos, el hereditario y el no hereditario se desarrollan por pérdida del
ultimo alelo normal del gen supresor del tumor. La clonaciéon del gen RB1 enfatiza el

papel critico de la regulacion del ciclo celular. (1, 2,4)




Todos los pacientes con retinoblastoma bilateral presentan mutacion germinal. El
15% de los enfermos con tumor unilateral exhiben también el gen del retinoblastoma.
El 40% de los retinoblastomas son hereditarios. Sin embargo, s6lo el 5-10% de los
pacientes tienen historia familiar positiva de retinoblastoma. Un padre con
retinoblastoma bilateral tiene probabilidad del 45% de transmitir el tumor a un hijo.
Cuando el tumor del padre es unifocal, se afectan alrededor del 15% de los hijos. Se
ha observado que algunos hijos afectados presentan deleccion asociada de la rama
larga del cromosoma 13, con participacion de la banda 13ql4. Existe asociacion entre
retinoblastoma y deleccion de la banda ql4 del cromosoma 13j (13ql4). La esterasa
D, una enzima humana polimorfica desde el punto de vista electroforético, también se
ha localizado en la banda cromosomica 13ql4. Se ha demostrado en varias familias
con retinoblastoma hereditario sin deleccion cromosémica aparente, que el gen del
retinoblastoma estd intimamente relacionado con el de la esterasa D, asignado a la
banda cromosomica 13ql4. Existe una incidencia aproximada del 2% de deleccion
cromosomica 13q en los pacientes con retinoblastoma. Sélo unos pocos pacientes con
retinoblastoma tienen una deleccidbn cromosémica lo suficientemente grande como
para  producir  manifestaciones  dismorficas  sistémicas como  microcefalia,
malformaciones en los genitales, anomalias del oido, retraso mental y transtomos en

los dedos de manos y pies, y en el corazon. (2-4)




El analisis del cariotipo de estos nifios con manifestaciones dismorficas congénitas
permite en ocasiones detectar la deleccion del cromosoma 13 con afectacion de la

banda 13ql4. (4)

Cerca del 35 % de todos los casos del retinoblastoma son heredables debido a la

mutacion del gen RBI1, el cual predispone al desarrollo de tumores retinianos. (2-4)

La mayoria de casos heredados son identificados por la ocurrencia de tumor bilateral o
multifocal, pero el 15% de nifios con tumor unilateral también tienen una mutaciéon de
un alelo del gen RB1 y sus células germinales que serian heredados por la mitad de sus
nifios. Menos del 25% de todos los casos tienen historia familiar de retinoblastoma.
Muchos nifios con retinoblastoma heredable no tienen historia familiar de
retinoblastoma, pero los nifios afectados han sufrido la mutacion de una nueva linea

germinal. (3-4)

El retinoblastoma no hereditario es causado por mutaciones en el mismo gen. Las
mutaciones somaticas en ambos alelos del gen RB1 ocurre en una simple célula retinal
primitiva que origina un tumor unilateral solitario y no compromete la mutacion de las
células germinales. La enfermedad no es transmitida a las siguientes generaciones.
Sin embargo, el retinoblastoma unilateral no es garantia de que no pueda ser heredado,

ya que hasta el 15% de los tumores tienen mutacion en la linea germinal RBL (1)
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El retinoma es una manifestacion no maligna de la mutacion del RBI1, sus tres
caracteristicas son la no progresion de la lesién, una gran masa retina!, y calcificacion

con proliferacion y pigmentacion epitelial alrededor, (1)

3.3 DIAGNOSTICO CLINICO

Se suele establecer mediante examen oftalmoscopico, aunque puede resultar dificil
detectar el retinoblastoma y diferenciarlo clinicamente de las numerosas lesiones
benignas que lo simulan. El signo mds comun asociado con el retinoblastoma es la
leucocoria, que se observa en el 60% de los pacientes. El estrabismo es el segundo
signo en frecuencia; le sigue el dolor causado por glaucoma secundario, muchas veces
con heterocromia. El reconocimiento oftalmologico del retinoblastoma es bastante
fiable. Las lesiones pequefias aparecen como focos intraretinianos de color gris -
blanco. Debido a la diferencia de color con respecto a la retina y la coroides
adyacentes, los retinoblastomas pueden verse cuando so6lo miden tan solo 0.02 mm.
Entre los demas hallazgos ofialmoscopicos caracteristicos se incluyen la calcificacion

del tumor y la siembra en el vitreo. (1, 2, 6, 8, 9)

Conforme el tumor aumenta de tamafio, asume muchas veces una configuracion
convexa y puede crecer de acuerdo con 3 patrones: endofitico, exofitico o difuso. El
retinoblastoma endofitico se proyecta hacia adelante, abriéndose camino a través de la

membrana limitante interna de la retina y creciendo en el vitreo. El exofitico nace
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dentro de la retina y crece después en el espacio subretiniano, causando elevacion de la
retina. Al crecer el tumor, se produce exudacion y rara vez hemorragia subretiniana,
con desprendimiento progresivo de la retina. Los tumores exofiticos pueden simular

un desprendimiento retiniano traumatico en el examen oftalmoscopico. (1, 4)

El retinoblastoma difliso crece a lo largo de la retina, apareciendo como una masa en
forma de placa. Esta forma difusa plantea un dificil problema diagndstico ya que
presenta un aspecto oftalmoscopico atipico (que simula procesos inflamatorios o
hemorragicos), carece caracteristicamente de calcificacion y suele aparecer fuera del

grupo de edad tipico. (4)

La circunstancia mas comun para su descubrimiento es la leucocoria, que se presenta
principalmente en menores de 3 afios: solamente el 50% de leucocorias se reportan
como retinoblastomas. Las otras afecciones son benignas y presentan un pronostico
sombrio con respecto a la funcién visual y estdn reagrupados como pseudogliomas,
retinitis vascular, hiperplasia primitiva persistente vitrea, ciertas uveitis ciertos
desprendimientos de retina. Estos son responsables de otras formas de leucocoria. (2,

3,7)

El diagnostico de retinoblastoma se basa en la existencia de una masa ocular que
contiene calcificaciones en un globo ocular de tamafio normal o discretamente

aumentado de tamafio. (10)
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La leucocoria también puede verse como un reflejo papilar rojo - blanco o amarillo -
blanco (ojo de gato) signo causado por cualquier anomalia infraocular que refleje la
luz incidente a través de la papila. El grado de leucocoria depende del tamafio,
localizacion y pigmentacion de la lesion infraocular (1). La leucocoria requiere que
haya una cuidadosa historia del embarazo, parto y el periodo neonatal; el parto
prematuro y el uso de oxigeno en periodo neonatal que podrian ser relevantes. La
primera observacion de la leucocoria puede ayudar a establecer su diagnostico
diferencial: la leucocoria se presenta en promedio a los 12 meses de edad si es
retinoblastoma bilateral y a los 24 meses en el retinoblastoma unilateral. En nifios
mayores deberia preguntarseles a los padres acerca del contacto con perros y otros
animales. Debe hacerse una cuidadosa historia familiar, incluyendo la practica del

fondo de ojo a ambos padres. (2, 3,11)

El examen de fondo de ojo en los nifios requiere por lo general anestesia, las papilas
deberan ser dilatadas y evaluar en orden la visualizaciéon de toda la retina hasta la ora

serrata.

Clinicamente los nifios con retinoblastoma se presentan en tres grandes grupos; en el
primero se observa claramente el tumor, un tumor endofltico que da una imagen de
masa blanca cremosa, y que proyecta al vitreo vasos sanguineos irregularmente,
recorriendo la superficie y penetrando el tumor. Puede presentarse hemorragia en la

superficie del tumor o siembras vitreas tumorales que son patognomonicas del
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retinoblastoma. Algunos tumores estan rodeados por un halo de proliferacion de
epitelio pigmentado retiniano. La calcificacion con la masa tumoral es comuin y se
asemeja a queso cortado. La presencia de calcificacion puede ser confirmada por
ultrasonido o por TAC. Menos comunmente el retinoblastoma puede presentarse

como una masa blanca avascular en la retina periférica. (2, 7, 11)

En el segundo grupo no es posible un adecuado examen de fondo de ojo debido a la
opacidad del vitreo o a desprendimiento de retina. El retinoblastoma ocurre en ojos de
tamafio normal. En el tercer grupo se incluyen casos con presentacién inusual como

heterocromia, hipopion, uveitis o celulitis orbital, donde el diagndstico es dificil (2).

3.4 DIAGNOSTICO RADIOLOGICO

Aunque el reconocimiento oftalmoscopico del retinoblastoma suele ser fiable, se debe
recurrir  al estudio radioldégico en cualquier paciente en el que se sospeche
retinoblastoma. Ademads, las técnicas radiologicas permiten a veces diferenciar el
retinoblastoma de lesiones como el vitreo primario hiperpldsico persistente, la
enfermedad de Coats, la retinopatia de la prematuridad, la toxocariasis, el
desprendimiento  retiniano, la hemorragia subretiniana organizada, el vitreo
organizado, la endofialmitis, la displasia retiniana, el astrocitoma de retina
(hamartoma), la giiosis retiniana, las fibras nerviosas mielinizadas, el hemangioma

coroideo, la druzen de la cabeza del nervio 6ptico o los denominados seudogliomas.
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Estas lesiones pueden presentar un aspecto clinico similar al del retinoblastoma. La
ecografia, el TAC y la RM son las técnicas radioldgicas mas utiles para evaluar estas
lesiones. El tumor y la calcificacion pueden diagnosticarse mediante ecografia. Sin
embargo, la exactitud de la ecografia para esta lesion es del 80% (4). El diagnostico
de la extension del vtumor hasta las caras medial y lateral de la orbita, asi como la
extension extraocular, estan especialmente limitados con la ecografia. El TAC de alta
resolucion con cortes finos (1.5 mm) permite detectar el tumor y la calcificacion con

un alto grado de exactitud. (4, 7, 11)

Mas del 90% de los retinoblastomas muestran evidencia de calcificacion en TAC. La
calcificacion puede ser pequefia y Unica, grande y Unica, multiple y puntiforme o
mostrarse como pocos o muchos pequefios focos. EI ADN liberado por los células
necféticas del retinoblastoma tiene tendencia a formar un complejo con el calcio,
secundario a la isquemia por crecimiento del tumor. La frecuente presencia de ese
complejo calcificado permite identificar el tumor intraocular mediante fundoscopia,

ecografiay TAC. (1, 2, 4,11)

El componente extraocular del retinoblastoma rara vez presenta calcificacion. La
presencia de calcificacion intraocular en un nifio menor de 3 afios es muy sugestiva de
retinoblastoma. Ninguna de las lesiones que simulan el retinoblastoma, excepto en
menores de 3 afios con microfialmos y quiste colobomatoso, contienen calcificaciones.

En ellos se suele diagnosticar retinoblastoma (presente en el 98% de los casos en
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menores de 6 meses de edad). En los nifios mayores de 3 afios pueden tener
calcificacion algunas de las lesiones que simulan el retinoblastoma, incluyendo el
astrocitoma retiniano, la retinopatia de la prematuridad, la toxocariasis y la druzen de
la cabeza del nervio dptico. La forma infiltrante difusa del retinoblastoma es rara y

puede no mostrar calcificacion. (2, 11, 12)

El astrocitoma retiniano (hamartoma astrocitico) puede recordar inicialmente a un
retinoblastoma. Es posible que exista antes de que aparezcan otras manifestaciones
neurologicas o dermatologicas de la esclerosis tuberosa o la neurofibromatosis tipo 2.

(1, 10)

La RM ha comprobado su utilidad para evaluar el retinoblastoma y otras lesiones que
lo simulan. No es tan especifica como el TAC en el diagnéstico del tumor, debido a su
falta de sensibilidad para detectar la calcificacion. Sin embargo el aspecto del
retinoblastoma en RM puede ser lo suficientemente especifico como para diferenciarlo

de las lesiones que lo simulan. (4)

En ecografia la calcificacion se visualiza como densos ecos que atentian el sonido. Si
no se encuentra la calcificacion por ecografia, el TAC ayuda por su alta resolucion en
la deteccidn adecuada de -calcificaciones en 87% de los casos (5). El TAC sirve
también para el diagndstico de invasion al nervio optico o del pinealoblastoma. Sin

embargo, la invasion retrolaminar al nervio oOptico en TAC no puede ser visualizada
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(5). La RM es menos especifica que el TAC para la deteccion de calcificaciones,

usandose basicamente en la diferenciacion del retinoblastoma de otras lesiones. (1,2,

4,11)

Siempre se deben realizar cortes cerebrales para descartar metastasis o retinoblastoma
trilateral (presencia de retinoblastoma ectopico en el cuerpo pineal o en la region
paraselar que comparten un origen neuroectodérmico comun) (6, 13). El mas
importante factor prondstico es la invasion al nervio Optico, invasion coroidal o
extension orbital; el patron de infiltracion difusa es poco frecuente y estd caracterizado

por infiltracion de la retina sin masa visible. (6)

El 50% de las entidades como el retinoblastoma y pseudoretinoblastoma, asi como sus
diagnodsticos diferenciales se pueden correctamente diagnosticar sin un espécimen
patologico. Existen casos en los que el retinoblastoma se diagnostica sin confirmacion
histopatoldgica, en un estadio muy temprano. En paises desarrollados éstos han sido

nuevos modelos en diagnostico y tratamiento del retinoblastoma. (3)

En la RM los retinoblastomas muestran moderada hiperintensidad en el vitreo en Ti,
hipointensidad en T2 en comparacion con el vitreo sano, pero si hay gran calcificacion
aparecera hipointenso con sefial heterogénea en TI y en T2, por lo cual la RM puede

resultar inespecifica y no reconocer la calcificacion. Sin embargo, la RM ofrecera
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mejor resolucion de contraste y proporciona mayor informacion para el diagnostico

diferencial del ojo leucocérico. (4, 7)

Con medio de contraste hay moderado realce heterogéneo, dependiendo de la

extension del tumor y la necrosis. La calcificacion permanece hipointensa.

Cuando se presenta desprendimiento de retina el fluido subretinal permanece
hiperintenso en TI y T2, donde no hay realces después de la aplicacion del medio de

contraste. (6, 7, 12)

En términos generales, el TAC puede excluir el compromiso intracraneal y pineal. En
ciertos casos si todavia hay duda acerca del diagndstico la paracentesis por aspiracion
acuosa via corneal debe considerse cuidadosamente cuando hay tumor en la camara

anterior.

No solamente la masa intraocular y la calcificacion patognomoénica son bien
visualizadas, también pueden existir lesiones en la region pineal y los nervios dpticos.
Si no hay calcificacién no se puede descartar el retinoblastoma ya que también esta el
retinoblastoma infiltrante difuso. La RM puede proveer informacion util pero no
demuestra de manera certera la calcificacion, en cambio identifica mejor la region

supraselar y de la fosa posterior. (1-3)
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Debido a que el retinoblastoma intraocular es curable en el 96% de los casos y las
metastasis son muy dificiles de tratar, la biopsia del retinoblastoma estd contraindicada
debido al riesgo de extension extraocular del tumor. S6lo en muy pocos casos en los
que se sospecha retinoblastoma en el segmento anterior se realiza una citologia de la

cornea, sin biopsia vitrea por el gran riesgo de extension extraocular. (1)

Este diagnoéstico debe establecerse con rapidez para salvar el mayor niimero posible de
ojos y minimizar la mortalidad que se asocia al tumor. Cuando la enfermedad se
extiende mas alla del ojo, la mortalidad se aproxima al 100%; sin embargo la tasa de
sobrevida a los 5 afios es del 92% en paises desarrollados donde el diagndstico es muy

precoz y la mayoria de retinoblastomas se descubren siendo aun intraoGuiares. (4)

Los retinoblastomas se han clasificado en 5 grupos de acuerdo con los resultados

probables de tratamiento y pronostico de la vision, asi:

Grupo 1: Se trata de neoplasias solitarias o multiples con un tamafio inferior a 4

diametros del disco y situadas en el ecuador del ojo o detras del mismo.

Grupo 2: Tumores con una o varias lesiones entre 4 y 10 diametros del disco.

Grupo 3: Se sitiian delante del ecuador o miden mas de 10 didmetros del disco.
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Grupo 4: Incluyen tumores multiples que se extienden hasta la ora serrata.

Grupo 5: Esta formado por tumores que afectan la mitad de la retina o han producido

siembras en el vitreo.

El prondstico de las lesiones del grupo 2 es favorable, las lesiones del grupo 3
dudosas, y del grupo 4 y 5 desfavorables, las lesiones del grupo I son curables en el

90% de los casos con tratamiento médico. (4)

3.5 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Los pseudoretinoblastomas son condiciones que clinicamente imitan al retinoblastoma.
Ejemplo de ello son la enfermedad de Coats (malformacion vascular de la retina), la
hiperplasia vitrea persistente (anomalia congénita) y la endoftalmitis por toxocara
(infeccion nematoda). Hay otros desordenes como el coloboma del nervio optico, la
alta miopia y la catarata congénita, todos como el retinoblastoma, responsables de

leucocoria. (3)

Ocasionalmente la granuiomatosis, la uveitis cronica con un hipopion puede presentar
dificultades diagnosticas, especialmente si el segmento posterior no puede ser

visualizado. La ecografia y el TAC pueden ayudar a identificar el segmento posterior.
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También los abscesos calcificados pueden simular itnaginoldogicamente un

retinoblastoma en TAC. (1)

La angiografia fluoresceinica ayuda a distinguir el retinoblastoma del Coats y de la

retinopatia vitrea exudativa dominante, pero es usualmente innecesario.

La enfermedad de Coats es un desorden vascular idiopatico en la retina con
telangectasias y vasos aneurismales en retina, asociado con exudado intraretiniano y
desprendimiento de retina unilateral en el 90% de los casos. En estado avanzado, el
Coats debe diferenciarse del retinoblastoma exofitico. En el Coats no hay calcificacion
intraocular y se presenta un desprendimiento de retina (6). El TAC no permite

diferenciar entre una enfermedad de Coats y un retinoblastoma no calcificado. (4)

En RM, el exudado subretiniano del Coats se ve hiperintenso en TI y T2 con respecto
al vitreo del ojo opuesto; el desprendimiento de retina se ve en forma de V invertida,
observandose en TI y T2 hipointenso; con la aplicacion del medio de contraste hay

realce de la retina desprendida pero no del fluido subretinal. (4 - 6)

Raramente la calcificacion puede presentarse en casos avanzados de enfermedad de
Coats. Esta calcificacion es usualmente focal y submacular, y representa cambios

metaplasicos en el epitelio pigmentario de la retina. (5)
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El vitreo primario hiperplasico persistente, aparte del retinoblastoma y la enfermedad
de Coats, es la causa mas frecuente de ieucocoria en la nifiez. La liiperplasia vitrea
persistente se debe al fracaso de la regresion normal del sistema vascular hiatoide
embrionario. La lesion basica es la persistencia de varias porciones del vitreo primario
y de la tinica vascular del cristalino con hiperplasia y proliferacién extensa del tejido
conectivo embrionario. Esta entidad casi siempre es unilateral, con dificil inspeccion
oftalmologica por presencia de cataratas, hemorragia vitrea y tejido fibrovascular
retrolental opaco. En el TAC se detecta microftalmos o deformidad del globo ocular.
No existe calcificacion deptro del globo ni a su alrededor. Se observa una densidad
aumentada en la camara vitrea y con la administracion del medio de contraste, se

realza el tejido vitreo anormal.

En RM Ia masa fibrovascular retrolental aparece hipointensa en Tl y en T2, y el vitreo
es hiperintenso en TI y en T2. Cuando no hay desprendimiento de retina, el fluido
subretinal aparece usualmente hiperintenso en las imagenes de ambos tiempos de eco.
Posterior a la administracion del medio de contraste, la masa retrolental demuestra

.

realce. (4-6)

La toxocariasis es una corioretinitis causada como una respuesta inflamatoria a la
infeccion nematoda del foxocara canis, el cual se encuentra en el excremento de los
perros y que es transmitido a los humanos por via oral. La toxocariasis ocular es

usualmente unilateral y es vista en los niflos mas grandes. Clinicamente puede
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presentarse como una endoftalmitis con compromiso del vitreo y granulomas posterior
o periférico. El granuloma aparece como una lesién elevada, blanca en la retina y
puede tener asociado bandas vitreas adherentes, tracciones del vitreo 'y
desprendimiento de retina. El analisis del liquido vitreo muestra eosinofilos. Es

posible que en la sangre periférica no se encontren eosinofilos.

El TAC no muestra calcificacion en la toxocariasis y sus hallazgos son similares a los
vistos en la enfermedad de Coats y retinoblastomas no calcificados. La RM puede

detectar el granuloma, viéndose liiperintenso en Tl y en T2. (1, 2, 6, 5)

El xanthogranuloma juvenil es un desorden cutdneo benigno que afecta piel y ojos.
Las lesiones cutdneas son nodulos granulomatosos de color amarillo naranja. Esta
condicion usualmente afecta el iris y el cuerpo ciliar, pero se han reportado lesiones en
coroides, retina o nervio Optico. El xanthogranuloma juvenil también se presenta
como una masa orbital solitaria. La infiltracion del iris puede causar hifema

espontaneo, glaucoma y uveitis. (2, 5)

La displasia de retina incluye un grupo de desordenes como la enfermedad de Norrie y
el sindrome de Walker-Warburg, en el cual existe proliferacion anormal y pliegues de
retina que lleva a desprendimiento congénito de retina. La enfermedad de Norrie estd
ligada al cromosoma X, es recesiva y ocurre solamente en nifios con desprendimiento

bilateral de retina. (2, 5)
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3.6 TRATAMIENTO

La enucleacion del ojo afectado es la terapia mas comun. En muchos pacientes con
retinoblastoma unilateral y extension del tumor en sélo el ojo afectado y sin presentar

tumor en el ojo contralateral, la enucleacion debe ser realizada. (1, 3,4, 8)

Los retinoblastomas bilaterales se presentan por lo general con una gran extension en
un ojo y tumor pequefio en el otro, con gran posibilidad de preservacion de la vision.

La enucleacion deberd realizarse en el ojo mas afectado.

Ocasionalmente los nifios que presentan diagndstico de enfermedad extensiva en

ambos 0jos, requieren enucleacion bilateral.

También se indica enucleacion para los tumores recurrentes en los que otras
modalidades de tratamiento han fallado. La enucleacion deberia ser hecha con un
minimo de manipulacion del globo ocular, obteniendo una longitud del nervio &ptico
de 8-12 mm si hay invasion, ya que la principal ruta de extension es por nervio Optico

y espacio subaracnoideo. (1, 3, 8)

La radioterapia externa ha sido la principal modalidad de tratamiento para
retinoblastomas medianos o grandes y bilaterales desde hace 30 afios; muchos ojos han

sido salvados con vision util pero con efectos secundarios. (1-4)




24

Este tratamiento induce a cataratas o deformacion cosmética, lo cual es peor en los

nifios mas jovenes.

La recurrencia ocurre mas comunmente con tumores grandes y semilla vitrea y
pueden manejarse con quimioterapia, irradiacion focal, crioterapia o terapia laser. (1,

3,4,8)

Los tumores solitarios de menos de 15 mm de didmetro pueden ser tratados con
irradiacion focal, siempre que no estén adyacentes al disco o madcula; también pueden
ser tratados con una placa episcleral radioactiva, mas comunmente con lodo-125. Esta
técnica puede ser usada para tratar recurrencias después de quimioterapia o

radioterapia externa.

En un segundo tiempo de irradiacion puede producir retinopatia o neuropatia optica.

La quimioterapia no tiene ningin papel en tumores infraoculares donde el tratamiento
local es el efectivo (enucleacion, radioterapia o crioterapia). La quimioterapia es un
tratamiento complementario cuando hay evidencia de que el tumor ha salido del globo

ocular. (1, 3, 4)

La crioterapia es mas efectiva para lesiones cercanas a la ora serrata. Se usa para

tumores pequefios anteriores o en los mas posteriores cuando el dafio visual no es
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evidente. La crioterapia es casi siempre repetida en tiempos distintos hasta que no hay

remanente tumoral activo.

La crioterapia puede usarse como primer procedimiento para tratar tumores que tienen

una respuesta inadecuada a radiacion y quimioterapia. (1, 3, 4)

La coagulacion laser se usa en tumores pequefios que disminuyen o para recurrencias,

siguiendo a la quimioterapia o la radioterapia. (1, 3, 4, 8)

La fotocoagulacion es wun tratamiento primario o suplementario para tumores
pequefios (3 mm diametro y 2 mm de grosor) confinados a la retina sin compromiso de
nervio Optico o macula, se contraindican en siembra vitreas, invasion coroidea o pars

plana. (1,3)
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4. DISENO

Se realizé un estudio transversal en pacientes con sospecha diagnostica de

retinoblastoma de los hallazgos imaginologicos en TAC y RM.

4.1 TECNICA

Se utilizé equipo de tomografia axial computarizada Sytec 3.000, donde se practicaron
cortes axiales de 3 mm de espesor en el plano orbitomeatal -17 en la region de las
orbitas y de 10 mm supratentoriales para cerebro antes y después de la aplicacion
intravenosa de medio de contraste no i6nico en dosis de 2 cc por Kkilo,
complementando con cortes coronales de 3 mm de espesor con hiperextension de!
cuello y angulacion del Gantry a 25 grados desde la espina nasal anterior hasta la silla

turca.

Para la RM utilizamos un equipo de 0.5 Tesla Vectra General Electric, en donde se
realizaron cortes axiales de 3 mm de espesor por 1 mm de intervalo con angulacion del
nervio oOptico, incluyendo cortes de cerebro. Estos cortes se hicieron en base a un
primer localizador sagital en TI con TR: 350 mseg TE: 25 mseg matriz horizontal:

160/224 FOV: 18 a 20 cm con 2 excitaciones.
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T2 axial verdadero: con un TR: 2.000 a 3.000 rnseg, 2 tiempos de eco: 1 primer eco
que es densidad protonica de 40 rnseg 1 next, el segundo eco 110 rnseg y 1 next,

posteriormente un coronal T2 con los mismos parametros del axial.

Inyectamos medio de contraste después de obtener las imagenes anteriores a dosis de

0.2 cc/kg peso y hacemos los 3 planos en TI axial, sagital y coronal.

Con las anteriores pruebas y sus hallazgos se analiz6:

- Presencia de calcificaciones

- Sus caracteristicas

- Presencia de una o varias masas desarrolladas a partir de la retina, su tamafio, su

situacion con respecto al ecuador, ora serrata y papila.

- Densidad del vitreo adyacente a la papila o su intensidad de sefal.

- Uni o bilateralidad de la lesion.

- Compromiso de la papila y del nervio dptico
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- Existencia de extension retroorbitaria, quiasmatica o a las vias Opticas

- Metastasis cerebro meningeas

- Comportamiento con el medio de contraste

No utilizamos antena de superficie ya que los artefactos por movimiento son mas

pronunciados.

4.2 SUJETOS

Se tomaron todos los pacientes en la Fundacion Oftalmolégica de Santander con
diagnodstico presuntivo de retinoblastoma, en un tiempo de 2 afios a partir de junio de
1998 hasta septiembre de 2000, se recolectd la informacion clinica del formato adjunto
y se realizd revision de las historias clinicas de los pacientes atendidos antes de la fecha
de iniciacion del presente estudio, los cuales cumplieron los requisitos de las encuestas

y que volvieron a control.

Se eligié a la FOS ya que este es un centro especializado oftalmoldgico donde llegan
remisiones de toda la zona oriental del pais, parte de la Costa Atlantica, Magdalena

Medio y Arauca para atencion especializada ocular. Ademas se incluyeron los
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pacientes cuya consulta inicial fue realizada en la FOS y posteriormente remitidos al

Hospital Universitario Ramoén Gonzalez Valencia.

4.3 PLAN DE ANALISIS

Los valores de sensibilidad y especificidad en el diagnéstico de nifios con sospecha de
retinoblastoma se analizaron de manera individual para cada uno de los hallazgos
imaginologicos y en cada uno de los resultados diagndsticos, incluyendo el calculo de
intervalo de confianza del 95%. Se utilizo6 como Gold Standard la enucleacion,
biopsia del globo ocular y diagndstico clinico. Este Gltimo se incluyé como parte del
Gold Standard cuando no habia indicacion de enucleacion y el diagnostico se hizo con
base a la clinica, laboratorio y estudio de imagenes, siendo valido también para dar un
diagnostico definitivo, ya que en estos casos se hace un seguimiento exhaustivo de la

evolucion clinica y valoracion del tratamiento médico.
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5. RESULTADOS

Se estudiaron en total 18 pacientes, 10 nifios (55%) y 8 nifias (44%). Se hallo
retinoblastoma en 11 pacientes (60 %); de los cuales 7 (63.3%) tenian
retinoblastoma unilateral y 4 (36.36%) retinoblastoma bilateral. En total se

analizaron 36 ojos independientemente encontrandose patologia en 23 de estos. En

15 ojos se encontr6 retinoblastoma y en 8 ojos otras patologias.

El numero de pacientes relacionado por edad se hallan en la figura nimero 1.




FIGURA 1. PACIENTES POR EDAD
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Porcentaje

Edad aflos

5.1 CORRELACION CLINICO IMAGINOLOGICA

Los hallazgos correspondientes al motivo de consulta en relacion a las caracteristicas

imaginologicas en TAC y RM estan resumidas en la siguiente tabla:
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TABLA 1. CORRELACION CLIiNICO-IMAGINOLOGICA

Los hallazgos imaginoldgicos presentaron diferentes motivos de consulta, anotandose

que la clinica podia tener multiples caracteristicas imaginologicas.

En esta tabla observamos que la caracteristica imaginologica mas ‘frecuente fue la
leucocoria en 21 ojos (91.3%) de los ojos patologicos, siendo la hiperdensidad el

hallazgo imaginologico en la mayoria de los pacientes, dado a su vez por
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calcificaciones encontradas en 15 ojos; también se observd que el realce en TAC y

IRM con medio de contraste se presentd en todos los pacientes con leucocoria.

En un porcentaje minimo se presentaron las otras alteraciones clinicas como

estrabismo, megalocornea, 0jo rojo, hifema, dolor y disminucion de la agudeza visual.

En la siguiente figura hallamos los diagnoésticos finales por clinica y patologia.

FIGURA 2. DIAGNOSTICO POR CLINICA Y PATOLOGIA

Granuloma W

Retinopatia

H Patologia

Xantugranuloma
o Clinica

HPVP

Panoftalmitis

Diagnéstico final

Retinoblastoma

Enfermedad de Coats

0 2 4 6 8 10 12 14 16

Numero de casos

De los 23 ojos con alteraciones, 8 tenian patologia diferente al retinoblastoma, uno de
los cuales presentd vitreo retinopatia focal exudativa bilateral; dos pacientes con

patologia diferente a retinoblastoma fuefon enucleados por panoftalmitis y enfermedad
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de Coats. En un paciente con retinoblastoma unilateral inicialmente se realizod
tratamiento médico, el cual no respondi6 de manera adecuada, presentando recidiva
tumoral a los 4 meses por lo que al final se enucled. El resto de los retinoblastomas
unilaterales fueron enucleados y confirmados por estudio histopatologico, haciendo
tratamiento médico al ojo menos comprometido que segin la clinica y

radiologicamente se indicaba, lo cual se dio en 4 de ellos con retinoblastoma bilateral.

5.2 CARACTERISTICAS IMAGINOLOGICAS

5.2.1 Hallazgos en TAC. Los hallazgos en el TAC se resumen en la siguiente tabla:
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TABLA 2. CARACTERISTICAS IMAGINOLOGICAS EN TAC

De los 23 ojos evaluados, 15 (41.6%) presentaron calcificacion, 14 de ellos por
retinoblastoma; solo en un caso de enfermedad de Coats hubo calcificaciones focales
en cristalino e insercion del nervio oOptico. Un hallazgo frecuente fue la hiperdensidad
en TAC y el realce del medio de contraste, lo que se encontré en 17 pacientes, es

decir, en 22 ojos con estas patologias: retinoblastoma (95.6%), enfermedad de coats,
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panoftalmitis, granuloma toxocara, hiperplasia vitrea persistente o vitreoretinopatia, y

solo en el caso de xantogranuloma juvenil no hubo ni realce ni hiperdensidad.

En un paciente con retinoblastoma bilateral uno de los globos oculares no presento
calcificacion. Solamente se presentd un caso con hipercaptacion puntiforme en RM en

TI con contraste, con sefial en tiempo de T2 hipointensa.

En un paciente con metastasis al nervio optico confirmado en estudio histopatologico,

en el TAC y la RM se aprecio su engrosamiento.

5.2.2 Hallazgos en resonancia magnética. La RM fue realizada en 15 pacientes; sus

caracteristicas imaginologicas estan resumidas en la siguiente tabla:

TABLA 3. CARACTERISTICAS IMAGINOLOGICAS EN RM
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5.2.3 Caracteristicas de TAC y RM de los retinoblastomas

TABLA 4. CARACTERISTICAS IMAGINOLO GICAS DE
RETINOBLASTOMA EN TAC Y RM

Los hallazgos en RM de los retinoblastomas que tenian calcificaciones puntiformes o

muy pequefias fileron de alta sefial en TI y baja sefial en T2.

En un caso de desprendimiento de retina en una nifia de 10 afios la caracteristica en

IRM file hiperintenso en TI e hipointenso en T2.

Los retinoblastomas con grandes calcificaciones tienen sefial hiperintensa en TI y

heterogénea en T2.




En tres pacientes con retinoblastoma en donde se encontr6 desprendimiento de retina

la intensidad de sefial fue diferente a la de la masa.
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TABLAS. CORRELACION CL1NICOPATOLOGICA E IMAGT1NOLOGICA
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El desprendimiento de retina fue wun hallazgo en tres globos oculares con
retinoblastoma, en los dos con Coats, en el que tenia vitreoretinopatia bilateral y en el
de hiperplasia vitrea persistente, esta alteracion se puede dar tanto en los
retinoblastomas como en los otros diagnosticos diferenciales y no nos ayuda a hacer
el diagnostico diferencial. La captacion de medio de contraste fie similar tanto en el
TAC como en RM y en casi todas las patologias hubo captacion del contraste
exceptuando en el caso de xantogranuloma juvenil, en quien no hubo ninglin tipo de

captacion.

S.2 CORRELACION TAC - RM - RETINOBLASTOMA

El hallazgo mas significativo para el diagnostico de retinoblastoma son las
calcificaciones; aunque también se vid en un caso de enfermedad de Coats. Los
hallazgos en TAC y RM en el retinoblastoma tuvieron la correlacion que veremos en

las siguientes tablas:




TABLA 6. CORRELACION IMAGINOLOGICA DEL RETINOBLASTOMA

Calcificaciones
Total 15 8 23
Sensibilidad = 14/15 =933 % (66.0-99.7)
Especificidad = 7/8 =875 % (46.7-99.3)
VPP = 14/15 =933 % (66.0-99.7)
VPN = 7/8 =87.5% (46.7-99.3)
Densidad TAC
Total 15 8 23
Sensibilidad =14/15 =93.3 % (66.0-99.7)
Especificidad =1/8 =12.5% (0.7-53.3)
VPP = 14/21 =606.7% (43.1 -84.5)

VPN =12 =50.0 % (2.7 - 97.3)
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Realce en TAC

Sensibilidad
Especificidad
VPP

VPN

Realce en RM

Sensibilidad
Especificidad
VPP

VPN

Total

21

Total 15 8 23

= 14/15 = 933% (66.0 -99.7)

=1/8 =12.5% (0.7 - 53.3)
=14/21  =66.7% (43.1 - 84.5)
=12 =50.0% (2.7 - 97.3)

13 6 19

=13/13 =100.0% (71.7 - 100.0)

=0/6 = 0.0% (0.0-48.3)
=13/19 = 68.4% (43.5 - 86.4)
=0/0 = Indefinido
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Cambios en
tamafio de
globo ocular

15 8 23
Sensibilidad =2/15=13% 13.3 (2.3-41.6)
Especificidad =3/8=37% 37.5 (10.2-74.1)
VPP =2/7=28% 28.6  (5.1-69.7)
VPN =3/16=18% 18.8(5.0-46.3)

RM Hipo TI
Hipo T2
13 6 19
Sensibilidad =0/13 = 0% 60.0(71.7- 100.0)
Especificidad =5/6 = 83 9% 80.0 (29.9 - 98.9)
VPP =0/1 = 0% 92.9 (64.2-99.6)

VPN =4/17=27 % 100.0(39.6- 100.0)
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RM HiperTi
Hipo T2 o
Heterogéneo

Sensibilidad
Especificidad
VPP

VPN

Metastasis

Sensibilidad
Especificidad
VPP

VPN

Total
14
4
13 5 18
= 13/13 =100% (71.7-100.0)
= 13/14 =180.0% (29.9 - 98.9)
- 4/5 =92.9% (64.2 - 99.6)
= 4/4  =100% (39.6- 100.0)
Total
1
17
11 7 18

= 1/11-9.1% (0.5-42.9)
=1/1  =100% (56.1 - 100)
=7/7 = 100% (5.5-100)
=7/17=41.2% (19.4 - 66.5)
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Calcificaciones
Total
RM 5
10
15 0 15
Sensibilidad =5/15 =33.3% (13.0-61.3)
Especificidad = Indefinido
VPP =5/5 =(46.3 - 100.0)
VPN =0/10=10%(0.0 - 34.5)
Masa o nodulo en simple de retinoblastomas
Total
RM 13
0
12 1 13
Sensibilidad =12/12 - 100.0% (69.9- 100.0)
Especificidad = 12/13 = 0.0% (0.0 - 94.5)
VPP -0/1 -92.3% (62.1 -99.6)

VPN = Indefinido
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Masa o nodulo que realza con el contraste en retinoblastomas

RM

12 1
Sensibilidad =12/12 =100.0% (69.9 - 100.0)
Especificidad = 12/13 = 0.0% (0.0-94.5)
VPP =0/1 =92.3% (62.1 -99.6)
VPN = Indefinido

Alteracion del vitreo en patologias diferentes al retinoblastoma

RM
7 1
Sensibilidad =7/7 =100% (56.1 - 100)
Especificidad =1/1 =100% (5.5-100)
VPP =1in =100% 100% (56.1 - 100.0)

VPN =1/1 =100 % 100% (5.5 - 100.0)

Total

13

13
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Desprendimiento de retina

RM
8 0 8
Sensibilidad =8/8 =100 %
Especificidad = Indefinido = 100.0 (59.8 - 100.0)
VPP =8/8 =0 %
VPN = Indefinido

Cambios en tamaiio del globo ocular

Total
KM 7
0
7 0 7
Sensibilidad = 7/7 = 100% (56.1 - 100)
Especificidad = Indefinido
VPP = 7/7 = 100% (56.1 - 100)

VPN = Indefinido
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Metastasis del nervio optico

Sensibilidad
Especificidad
VPP

VPN

=1/1 =100% (5.5-100)
= Indefinido

=1/1 =100% (5.5 - 100)
= Indefinido
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6. DISCUSION

Desde 1980 la RM ha sido un soporte fundamental para la investigacion y el
diagnodstico de la patologia infraocular, como un examen complementario al TAC en
los casos en que éste deja algunas dudas o en los que no se puede hacer un diagndstico

definitivo.

En el TAC desde 1970 y la RM desde 1980, se han producido avances significativos
con imagenes de alta resolucion que ayudan a estudiar con mayor exactitud el globo

ocular, anexos, orbita, vias oculares anterior y posterior, asi como también el cerebro.

El TAC de nueva generacion tiene una muy alta resolucion espacial y junto con la RM
ha tenido avances importantes gracias a las nuevas antenas de superficie y al medio de

contraste como el gadolinio. (6, 7, 12)

En un periodo de 2 afios, se estudiaron 18 pacientes, siendo los casos que llegaron por
consulta externa a la FOS-CAL. Eran pacientes provenientes de la ciudad y del
Oriente Colombiano (Santander, Norte de Santander y Arauca), ademas de algunos

pacientes del Magdalena Medio.
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En nuestro trabajo, el 55% de los pacientes son de sexo masculino y el 44% de sexo

femenino.

El hecho de encontrar lesiones bilaterales en el 36.6% de los pacientes,es un hallazgo
similar en la literatura mundial que nos dice que el retinoblastoma es bilateral en un 25-

35%, seguramente porque se trata de estadisticas de paises desarrollados. (3, 4, 6)

La mayoria de casos se diagnostican al afio de edad en Estados Unidos y en paises
subdesarrollados como el nuestro, siendo la mayoria de los casos diagnosticados antes
de los 3 afios, lo cual coincidio con nuestro estudio, que en el 66.5 % de los casos

tenian entre 1 y 2 afios de edad al momento de consultar. (2-4, 6, 13)

El motivo de consulta inicial en la mayoria de nuestros pacientes fue leucocoria
(88%), seguida por estrabismo (33.4%) y ojo rojo (26.6%). En todos los casos de
retinoblastoma habia leucocoria, el cual fue producido por la opacificacion del vitreo
por células tumorales con calcificaciones, asociado a desprendimiento de retina y
dependiendo del tamafo, localizacion y pigmentacion patologica infraocular. El
estrabismo se di6 por invasion del tumor a la macula, el cual fue el segundo motivo de
consulta. Estos hallazgos no fueron diferentes a los encontrados en los estudios a

nivel mundial. (2-4, 6, 11)




51

En los casos que no resultaron retinoblastoma, también en su mayoria consultaron por
leucocoria, pero acompafiados por ojo rojo, disminucién de la agudeza visual y
estrabismo. En ningin caso se presentaron calcificaciones vitreas, pero ésto no es
fundamental para producir leucocoria, ya que depende de varios factores (3, 10, 15).
Por ejemplo, en el caso del xantogranuloma juvenil, el cual fue el unico que no se
presentd como leucocoria sino como ojo rojo y dolor, se presentaba afectacion del iris,
sin compromiso de la membrana coroidoretinal ni del nervio optico, por lo que el TAC
fue reportado normal. El resto de las otras patologias tenia compromiso intravitreo,

razon por la cual el motivo de consulta fue leucocoria (1-4).

Las calcificaciones como lo muestra la literatura mundial, es el hallazgo caracteristico
de los retinoblastomas. EI TAC demostré en nuestro estudio, asi como también en
toda la literatura, que es superior a la RM en la detecciéon de calcificaciones, las cuales
se pudieron observar también en RM como sefales hipointensas en TI y T2 cuando ya
producian un aspecto heterogéneo en el momento que eran lo suficientemente grandes
para producir esta sefial. En los casos donde las calcificaciones eran puntiformes, muy
pequefias o aisladas, la RM fue incapaz de detectar la sefial caracteristica (2, 4, 6, 7,
12).

Nosotros encontramos la verdadera importancia y el complemento ideal para el TAC

en la masa pequeia con calcificacion puntiforme o el foco no calcificado en el que la
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RM nos corroboré la sospecha de retinoblastoma (hiperintenso en TI, hipointenso en
T2), que es una caracteristica diferente a las otras lesiones que simulan retinoblastoma

(7, 12).

El medio de contraste aunque realz6 casi todas las patologias, tanto en TAC como en
RM, aument6 la sensibilidad en el caso del foco puntiforme en el globo ocular. Esto
estd de acuerdo con la literatura que nos indica que la RM con medio de contraste

ayuda a detectar las lesiones inferiores a 3 mm (2, 6, 7, 12).

En nuestro estudio no observamos metastasis cerebro meningeas, aunque en un caso
de retinoblastoma encontramos engrosamiento del nervio Optico tanto en TAC como
en RM, hallazgo que fue confirmado por estudio histopatologico. En este caso con
solo el TAC el diagnostico era muy dudoso, pero complementandolo con la RM, se

aprecio el hallazgo con mayor precision.

En 12 casos se realizdo enucleacion con su respectivo estudio histopatologico, en 11
casos sé confirmé retinoblastoma y en 1 caso panoftalmitis. En este ultimo caso, las
caracteristicas imaginoldgicas correlacionadas con la clinica indicaban que se trataba
de un proceso severo inflamatorio y no de un retinoblastoma, pero habia indicacion

clinica de enucleacion, por lo cual se realizo.
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Los 11 retinoblastomas enucleados tenian las caracteristicas imaginoldgicas tipicas

tanto en TAC como en RM.

La TAC junto a la RM, aumenta la sensibilidad y especificidad para la deteccién de
retinoblastomas pequefios o los que presentan calcificaciones aisladas puntiformes;
también en la deteccion de metéstasis intraorbitarias y cerebro meningeas, asi como

confirma el diagnoéstico en los grandes retinoblastomas calcificados.

En este trabajo al igual que en otros estudios previos no se presentaron
retinoblastomas difusos no calcificados y solo pudimos hacer el analisis por el caso del
retinoblastoma bilateral, con una pequefa captacion puntiforme. Sin embargo se logrd
hacer el analisis de los retinoblastomas con calcificaciones puntiformes tanto en TAC
como en resonancia magnética, siendo sus caracteristicas de intensidad de sefial en TI
y T2 son muy especificas, diferente a las que preséntan grandes calcificaciones y
amorfas que dan una intensidad de sefial heterogénea inespecifica, pero que si es

diagnostica so6lo con el TAC.

Los valores estadisticos referentes a las caracteristicas imaginologicas en TAC y RM
de los retinoblastomas y sus diagnosticos diferenciales son comparables a los
reportados por otros autores. De todas maneras el hecho de que esta enfermedad

tenga una incidencia muy baja, obliga a que los préximos trabajos se hagan con




54

enfoque multicéntrico para de esta manera poder recabar mas pacientes con
retinoblastomas no calcificados que es donde hay mayor dificultad para hacer el

diagnostico diferencial.
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7. CONCLUSION

- Segln la literatura mundial, el retinoblastoma no tiene predileccion por género. En

nuestro trabajo se halld lo descrito a nivel mundial, tanto nifios como nifias se

comprometieron por igual.

- El signo clinico de leucocoria se encontrd en todos los pacientes con retinoblastoma.

- E1 TAC demostrd adecuadamente todas las calcificaciones de los retinoblastomas.

La RM y el TAC fueron utiles para diagnosticar la invasion extraocular.

- La RM caracterizo mejor las lesiones diferentes al retinoblastoma.

La calcificacion de la entidad diferente al retinoblastoma fue facilmente diferenciable

con el TAC donde también hay que tener en cuenta antecedentes y clinica del paciente.

- La RM con contraste detectdo la lesion puntiforme no calcificada de retinoblastoma

menor de 3 mm.
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- La RM y el TAC obtuvieron la misma especifidad y sensiblidad para detectar
anomalias asociadas al retinoblastoma y otras alteraciones como desprendimiento de

retina, alteracion del tamaiio del globo ocular y metéstasis del nervio dptico.

- No fue posible demostrar la diferencia en cuanto a la intensidad de sefial de los

retinoblastomas difusos no calcificados de los otros diagndsticos diferenciales.
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