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Resumen

El retinoblastoma es la principal neoplasia intraocular maligna potencialmente mortal que ocurre
predominantemente en la infancia. Raramente se manifiesta con cavidades oftalmoscopicamente
visibles dentro del tumor, descrito como retinoblastoma cavitario, el cual presenta quimiorresistencia
y radiorresistencia, al igual que una mayor diferenciacion con un prondstico mas favorable en la
mayoria de los casos. Se presenta un caso clinico con diagndstico de retinoblastoma cavitario y su
respuesta al tratamiento. Son necesarios mas estudios y guias que normen el enfoque hacia el mismo,
asi como tasas de conservacion del globo ocular y recurrencia.

Palabras clave: cincer ocular, enucleacion, neoplasia infantil, quimioterapia, retinoblastoma.

Cavitary Retinoblastoma: A Case Report
Abstract

Retinoblastoma is a potentially fatal malignant intraocular neoplasm, occurring predominantly during infancy.
Rarely, it manifests with ophthalmoscopically visible cavities inside the tumor, describing it as cavitary retinoblastoma,
which presents chemoresistence and radioresistance, as well as a more favorable prognosis in most cases. We present a
clinical case with a diagnosis of cavitary retinoblastoma and its presentation as well as response to treatment. More
studies and guides are needed to focus the approach and relapse rates.
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Introducciéon

El retinoblastoma es la principal neoplasia intraocular
maligna infantil, representa el 4% del cancer infantil y tiene
una incidencia de 8,000 casos nuevos anuales. Tiene un curso
agresivo y es potencialmente mortal. Se manifiesta con signos
como leucocoria o estrabismo y tiene caracteristicas
oftalmoscopicas clasicas como una masa retiniana blanca
solida en forma de cupula con prominentes vasos intrinsecos
y circundantes. "’

A pesar de los avances en el manejo de esta patologia,
persiste una elevada tasa de mortalidad en paises en vias de
desarrollo.” Raramente, se manifiesta con cavidades
oftalmoscopicamente visibles dentro del tumor. Existen
pocos informes previos sobre retinoblastoma cavitario, que se
enfoquen en sus caracteristicas quimiorresistentes y
radiorresistentes, asi como las opciones de tratamiento para el
mismo.*’

El retinoblastoma cavitario es una forma unica de
retinoblastoma en la que se demuestran cavidades
intralesiones translticidas, siendo ésta una variante rara de la
enfermedad con bajo grado de malignidad. Se ha reportado
una edad media al diagnostico de 13 meses, con una media de
dos lesiones tumorales por ojo afectado.’ Puede haber una o
multiples cavidades, las cuales son usualmente de coloracion
grisdcea y de configuracidén esférica. Son tipicamente
hipofluorescentes en la angiografia con fluoresceina y
ecolucidas enla ultrasonografia modo-B.’

Histopatologicamente, se ha demostrado que los espacios
cavitarios representan areas con mayor diferenciacion de
fotorreceptores, lo que puede explicar la poca o nula respuesta
al tratamiento y el riesgo bajo de reactivacion.” La
quimioterapia intravenosa e intraarterial desempefian
actualmente un papel importante en el tratamiento del
retinoblastoma. Los agentes quimioterapéuticos intravenosos
mas utilizados son el sulfato de vincristina, etopodsido y
carboplatino, mientras que para la quimioterapia intra-
arterial generalmente se utiliza clorhidrato de melfalan
directamente a la arteria oftdlmica.®

En los casos clasicos, se observa una regresion del tumor
clinicamente visible posterior al segundo ciclo de
quimioterapia, sin embargo, en el caso de la rara variante de
tumor cavitario se muestra una respuesta minima tanto al
tratamiento intravenoso como intra-arterial.” Posterior a ésta,
se puede presentar la apariciéon de las cavidades sobre la
tumoracién previamente no visibles, 1o cual se conoce como
retinoblastoma cavitario secundario. Actualmente se
considera una practica comun la aplicacion de terapia térmica
transpupilar, como adyuvante a la quimioterapia sistémica,
sin embargo, en una de las dltimas revisiones publicada en el
2017 se analizaron 18 ojos con diagnoéstico de retinoblastoma
cavitario, donde al 17% le fue aplicado terapia térmica
transpupilar y 83% se mantuvo bajo vigilancia, con solamente
1 caso de cada grupo requiriendo enucleacion por recidiva y
reactivacion de la lesion tumoral.® Después de la realizacion
de tratamiento con las multiples modalidades existentes, 50%
de los ojos con retinoblastoma cavitario estadio D, conservan
una agudeza visual menor de 20/200, 60% manifiestan
estrabismo y 22% nistagmus. "

Retinoblastoma cavitario

Figura 1. Fotografia al momento del diagnostico. Las flechas negras delimitan las cavidades visibles
dentro del tumor.

En la serie de casos reportada por Shields y cols. de 457
retinoblastomas clasicos, la reduccion media del tumor en el
diametro basal y el espesor después de la quimioterapia fue de
43% y 50% respectivamente, con una tasa de recurrencia
tumoral del 20%. En un informe de respuesta tumoral después
de aplicacién de quimioterapia en casos de retinoblastoma
cavitario, la reduccion media del tumor fue de 19% en el
didmetro basal y 18% en el grosor tumoral, sin recurrencia
tumoral durante un seguimiento medio de 32 meses."

Presentamos la evolucion y respuesta a tratamiento de un
paciente con diagnostico de retinoblastoma cavitario.

Presentacion de caso

Se trata de paciente femenino de 1 afio de edad, quien fue
traida a valoracion en diciembre de 2013 por estrabismo
divergente. A la fondoscopia se encontré tumoracion
retiniana en ojo izquierdo, de 6 mm x 6 mm, con dos imagenes
sugestivas de cavidades en area superior temporal de 1 mm y
0.5 mm de didmetro respectivamente (Figura 1). En la
ecografia modo B se identific6 tumoracién no movil en forma
de domo que incluia area macular y presentaba diferentes
densidades. Se realizd resonancia magnética en la que se
evidencio una lesion tumoral, limitada a la superficie de retina
confirmando el diagnodstico de retinoblastoma cavitario.

Figura 2. Lesion tras dos ciclos de quimioterapia y una sesion de terapia térmica transpupilar.
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Figura 3. Reduccion de menos del 20% de tamafio tumoral tras esquema de tratamiento completo.

Recibié 6 ciclos de quimioterapia intravenosa a base de
Vincristina, Etopésido y Carboplatino (Figura 2).
Conjuntamente se realizaron exploraciones seriadas durante
6 meses, con fotografias seriadas de fondo de ojo (RetCam)
desde Diciembre de 2013 hasta Julio de 2014. Se decidi6é
aplicar terapia térmica transpupilar en 3 ocasiones, usando
laser diodo, sin presentar respuesta, observando una
disminucion tumoral menor al 20% (Figura 3).

Debido al involucro de macula y nervio éptico, asi como la
poca respuesta a tratamiento, a pesar de presentar cavidades
visibles, se decidi6 realizar enucleaciéon de ojo izquierdo en
Julio de 2014; el reporte histopatolégico reportd
retinoblastoma bien diferenciado con crecimiento endofitico
y nervio 6ptico sin evidencia delesiéon tumoral.

Discusion

La mayoria de los casos clasicos de retinoblastoma
responden a la quimioterapia y al tratamiento coadyuvante,
sin embargo en el caso presentado se confirmo la persistente
estabilidad a largo plazo del retinoblastoma cavitario después
del tratamiento, enfrentarse a este diagndstico puede implicar
multiples exdmenes bajo anestesia, aplicacién de grandes
cantidades de energia a los 0jos y los efectos perjudiciales que
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ésta tiene sobre la funcion visual, en el caso de tumores cerca
del area foveal; ademas, se debe tener en cuenta el impacto
econdmico y sobre la calidad de vida que representa este
prolongado seguimiento. En la bibliografia se reporta que a
pesar de la relativa poca reduccion clinica de la tumoracioén, a
largo plazo se logra el control del tumor, observando también
menor propension a mostrar calcificacion intrinseca, liquido
subretinal, siembras vitreas o subretinianas.’

Se recomienda un seguimiento a largo plazo para todos los
casos debido al pequeiio riesgo de recurrencia, asi como
estudios de imagen como el ultrasonido y la angiografia con
fluoresceina que pueden apoyarnos tanto en el diagnostico
como progresion de la patologia. Una de las limitaciones, es
que no existen biomarcadores que puedan predecir el riesgo
de micrometastasis, para permitir mayores tasas de
conservacion del globo ocular. "

Este caso se suma a trabajos publicados anteriormente en
los que se evidencia que el retinoblastoma cavitario se puede
mantener en vigilancia de forma parecida a la que se mantiene
con los retinomas después del tratamiento con quimioterapia.
Aunque el numero de casos reportados es pequefio,
comparado con los casos de retinoblastoma tipico, se apoya
en el hecho de que las cavidades presentes en la tumoracion
representan zonas de mayor diferenciacidén y que confieren a
la tumoracion estabilidad relativa.

Conclusién

Los retinoblastomas que contienen espacios cavitarios
oftalmoscopicamente visibles, como el presentado en este
articulo, segun los reportes actuales, no muestran una
disminucién importante de tamafio después de los ciclos
indicados de quimioterapia. La presencia de cavidades en un
retinoblastoma pueden sugerir que el tumor presenta un
mayor grado de diferenciacién y junto a esto un mejor
pronodstico, motivo que puede orientar a cambiar el enfoque
de tratamiento, evitando procedimientos mutilantes, sin
embargo son necesarios mas estudios y guias que normen el
enfoque hacia el mismo, asi como las metas de vigilancia y los
margenes de seguridad que deben mantenerse, para tener una
panoramica sobre la mejor opcion terapéutica y el pronostico
del mismo.
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