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- Definicion de Retinoblastoma

* Etiologia

* Signos y Sintomas

- Diagnostico

- Estadificacion y clasificacion
- Tratamiento

- Pronostico y sequimiento

* Intervenciones de Enfermeria

* Aspectos sicosociales del nino



OBJETIVOS

* Luego de terminada la conferencia, el
participante:
* Conocera el manejo de paciente
pediatrico con tumor retinoblastoma

* |dentificara las acciones de la
enfermera oncologa en cada una de
las etapas de la enfermedad desde su
diagnostico hasta su seguimiento
luego del tratamiento.

* Aplicara los conocimientos
aprendidos a su practica clinica




INTRODUCCION

Es el tumor ocular mas comun en
ninos y representa hasta el 15% de
todos los canceres que aparecen en
el primer ano de vida.

75% de los casos el tumor se

presenta en un solo ojo.

se diagnostican antes de los 2 anos.

la incidencia anual ajustada por edad
en ninos de 0 a 4 anos es de 10 a 14
casos por millon (alrededor de 1 en
14 000—18 000 nacidos vivos).

Manejados a tiempo, cerca del 8o a
95% de los pacientes se pueden curar




ANATOMIAY FISIOLOGIA NORMAL DEL

0JO

- Laretina, es una fina capa compuesta de
células nerviosas que recubre el interior Anatomia de) ojo
del ojo y se encarga de captar la luz.

- Esta envia impulsos a través del nervio /
optico al cerebro, donde estas senales se Canal de— %

. - ’ Schlemm
interpretan como imagenes. Eltumor /
. . . Cérneaﬁl_ ‘,‘
distorsiona estas funciones / lr
|
’ c - A
» Las células del tumor pueden invadir istalino——— 1

areas mas profundas del ojo y alcanzar
estructuras alrededor del ojo.

" Lamina <
cribosa

- Tambien pueden extenderse a otras areas
del cuerpo (metastasis), como al cerebroy
la columna vertebral.




DEFINICION: RETINOBLASTOMA

Es un tumor Intra ocular maligno, derivado del tejido neuro
ectodérmico que ocurre entre el nacimiento y los cinco a seis

anos de edad. No afectado No afectada
. .. ) , . . Padre Madre
Es el tumor primario intra ocular mas comun en la infancia ( = 12 “Portador” “Portadora”

meses)

Se origina en la retina neural y puede afectar uno o ambos
0jOs .

La forma bilateral de la enfermedad presenta mayor riesgo a
desarrollar otros tumores malignos y de adultos pueden pasar
el gen mutado a sus hijos, con unriesgo del 5o% de
probabilidad de que desarrollen la enfermedad.

El tumor unilateral es el mas frecuente. Se presenta en un
75% de los casos, y no pasa el gen a sus hijos .

La mortalidad esta asociada a la Metastasis Lo e e N e L pomde

Tratados a tiempo la sobrevivencia es alrededor de un 95%




ETIOLOGIA DEL RETINOBLASTOMA

Se clasifican en dos formas:

* Hereditaria _ _ * No hereditaria
* Es una enfermedad de origen genetico, » Ocurre por la mutacién accidental de
asociada a la mutacion del gen RBz, e cale @ Uk el g e

ubicado en el brazo largo del

cromosoma 13. Esta presente en todas + tiende a presentarse mas tarde que la
bilateral . En promedio a los 24 meses..

las celulas del feto .
Este prevalece en un 75 % de todos los
* Normalmente el RB1 es un supresor del Casos

tumor y es responsable del mecanismo
de apoptosis

- Usualmente es bilateral pero
asincronicay es la forma mas agresiva

* Puede comenzar en el Utero y
manifestarse hasta los cinco a 6 anos.

* La edad promedio para presentarse son
los siete meses

- Mas facil de tratar si se detecta a
tiempo a tiempo



SIGNOSY SINTOMAS

* Los mas comunes son :
* Leukocoria (reflejo del ojo del gato) — causado por el tumor . Es una
nube blanca que ocluye el reflejo rojo normal de la retina . Es una senal
de enfermedad tardia

* Estrabismo - La ubicacion del tumor sobre la macula provoca la pérdida
de la vision central y hace que el ojo afectado se desvie o se cruce.

* Glaucoma — causada por el aumento de la presion intraocular como
resultado del tumor. Es una senal de enfermedad avanzada

* Disminucion de la vision en un ojo causada por que el tumor cubre la
macula o la retina se ha desprendido.



SIGNOSY SINTOMAS

- Otros sintomas menos comunes son:
- Heterocronia — el iris es de diferente color
- Celulitis orbital
 Hipema - sangre en la camara anterior del ojo.

La metastasis ocurre de varias formas. La mas comun es que el tumor se invade la parte posterior

del ojo a traves del nervio optico llegando al cerebroy al fluido cerebroespinal .



Estrabismo

Glaucoma

Heterocromia — el iris es de diferente

= _ color
Hipema
Ojo Salton




DIAGNOSTICO

- Historial
enfatiza en la duracion de los sintomas y cambios en la apariencia de los ojos
- Historial familiar de retinoblastoma
- Examen fisico debe estimar:
* agudeza visual (nervio craneal Il), movimientos extraoculares ( NC IlI,1V, V), estrabismo y leukocoria
- fondoscopia directa e indirecta bajo anestesia
- Examenes de:
- Ultrasonido del ojo afectado

- Angiografia para visualizar el suplido de sangre al tumor CT de cerebroy orbitas para detectar la
extension distal del tumor

- MIR del cerebro para visualizar la extension del tumor al nervio optico y area orbital.

- El diagnéstico de RB se realiza mediante la apariencia oftalmoscopica, radioldgica y ecografica del
tumor. La confirmacion patologica es innecesaria.



ESTADIOY CLASIFICACION

Los RB presenta algunos patrones comunes de crecimiento que se utilizan para
desarrollar los sistemas de Estadificacion y Clasificacion :

- El patron intraocular - el tumor surge de la retina y crece en la cavidad vitrea. Usualmente
llena la cavidad y flota en el vitreo. Se le llama semillas vitrales.

* Patron extraocular - El tumor crece desde la retina hacia el espacio sub retiniano y provoca
desprendimientos de retina graves. Desde la retina pueden proceder a invadir la coroides o el
riego sanguineo.

* Basicamente hay tres clasificaciones:
Clasificacion internacional del retinoblastoma intraocular (es mas utilizado)

- El sistema de estadificacion Reese-Ellsworth - este sistema clasifica el retinoblastoma que
no se ha extendido mas alla del ojo para determinar la probabilidad de preservar la vision
mientras se sigue tratando el tumor con RT . (Poco utilizado)

- Otros sistemas como el TNM



ESTADIOY CLASIFICACION

- Clasificacion Internacional del T —
Retinoblastoma Intraocular (IIRC). i oo

Retinoblastoma Classification (IIRC)
- Clasificacion Intraocular del
Retinoblastoma (ICRB)

Small visually

, threatening Local seeding || Diffuse seeding Unsalvageable
. I - not visually ' vitreous, | vitreous, Destroyed
CTN MH ( C+ C||n|CO y la H threatening G 5 inm subretinal ' subretinal Dangerous

all locations ‘\

hereditario para RB

Tumor confined to retina Tumor invades adjacent Risk for
Riesgo Bajo tissues and spaces stastase

as

Riesgo intermedio Alto Riesgo



TRATAMIENTO

* La meta es preservar la utilidad del ojo sin comprometer la sobrevivencia del
paciente.

- El tratamiento depende del estadio, clasificacion , edad del paciente

* Los tratamientos mas utilizados son:
* Enucleacion - reseccion inicial del ojo para tumores grandes que llenan el cuerpo vitreo
con poca o ninguna probabilidad de restaurar la vision, y en casos de diseminacion a la
camara anterior o en presencia de glaucoma neovascular.

* Tratamiento local (crioterapia, terapia laser y braquiterapia)

- Crioterapia. Este tratamiento se basa en la aplicacion de una crio sonda en la esclerdtica en la
vecindad inmediata al tumor retiniano. Se usa como tratamiento primario o con quimioterapia
para tumores menores de 4 mm diametros del disco optico (DD) ubicados en la parte anterior

de la retina.



CONT. TRATAMIENTO

- Terapia laser. Esta opcion a veces se usa como tratamiento primario de tumores pequenos, o se
combina con quimioterapia para tumores mas grandes. La fotocoagulacion tradicional (laser de
argon), se dejo de lado y se dio paso a la termoterapia (laser de diodo). La termoterapia se administra
directamente en la superficie del tumor mediante rayos de longitud de onda en el espectro infrarrojo.

Braquiterapia (radioterapia con semillas). Se utiliza para tumores grandes que no son susceptibles a la

crioterapia o la terapia con laser, este tipo de terapia proporciona un mecanismo eficaz para el control
local.

 Quimioterapia sistémica
- adyuvante para pacientes con caracteristicas patoldgicas de riesgo alto.

La mayoria de los regimenes terapéuticos incluyen una combinacion de tres farmacos con vincristina,
etoposido y carboplatino, solos o alternados con ciclofosfamida y una antraciclina.

Los pacientes con enfermedad extraocular se benefician de un tratamiento mas intensivo. Aunque no
se ha establecido el tratamiento estandar, la evidencia demuestra reacciones favorables a los
regimenes a base de cisplatino con consolidacion de dosis altas de quimioterapia y rescate con
trasplante autologo de células madre hematopoyéticas .

- Tratamiento con calor (termoterapia) - Se dirige calor extremo a las células cancerosas para matarlas



CONT. TRATAMIENTO

Infusion de quimioterapia en la arteria oftalmica (quimioterapia intraarterial)

La administracion directa de quimioterapia en el ojo mediante canulacion de la arteria oftalmica es un método
factible y eficaz para el rescate ocular.

Quimioterapia intravitrea

En estudios se ha indicado que la inyeccidn intravitrea directa de melfalan o topotecan quiza sea eficaz para neutralizar
la diseminacion activa en el vitreo.

Quimioterapia intra-cameral

Es un tratamiento alternativo para tumores que diseminan a la camara anterior. Se utiliza la inyeccion de melfalan en el
humor acuoso del ojo .

Radioterapia

El retinoblastoma es una neoplasia maligna muy sensible a la radiacion. Las dosis oscilan entre 35y 46 Gy por lo general
producen remisiones a largo plazo.

se usa en casos de progresion después de abordajes conservadores en pacientes con diseminacion extraoculary
como parte del tratamiento de los pacientes con enfermedad metastasica.

Braquiterapia (radioterapia con semillas ). Indicado para los tumores solitarios con un diametro que oscila entre 6 y 15 mm,
grosor de 10 mm o menos y ubicacion del tumor a mas de 3 mm de la papila optica o fovéola.



PROGNOSIS

 La Rb, si no se trata, puede provocar la muerte en 10 2 anos

Con el tratamiento adecuado, la supervivencia es superior al 95% en los paises
desarrollados

- Pacientes que viven en paises subdesarrollado, la supervivencia es menor porque
presentan mas enfermedad avanzada.

- Especialmente la quimioterapia ha sido un factor determinante para una
sobrevivencia superior .



SEGUIMIENTO

* Luego del tratamiento los pacientes y sus familias deben Recibir orientacion
sobre:

* Riesgos geneticos si el RB es hereditario
* Posible desarrollo de sequndas malignidades relacionas al diagnostico y al tratamiento

* Seguimiento con oftalmologia oncoldgica para deteccion de otros tumores .

- Recordar que son nifos muy pequenos y necesitaran anestesia para hacer el examen de fondo
de ojo . Vigilar las oxigenacion y nivel de sedacion

* Orientacion sobre la quimioterapia, radiacion y otros tratamientos o combinaciones.

» Cuidado quirurgico cuando el paciente es sometido a enucleacion o remocion del
tumor.

* Manejo del dolor
* Soporte emocional al paciente y familia segun la etapa de crecimiento y desarrollo



Management Guidelines for Childhood Screening for Retinoblastoma Families

Risk

Category % risk Eye examination schedule based upon age of unaffected child

>8 weeks to >3 months to >12 months to || >24 months to || >36 months to | | >48 months to
12 weeks 12 months 24 months 36 months 48 months 60 months

HighRisk | [ >75 |[ Every2-4weeks | [ "Monthly ] [Every 2 months| [Every 3 months] [Every 4 months| [Every 6 months] [ Every 6 months

Birth to 8 weeks* 5-7 years

ont Even2monts | Evendmonhs || Even4smonts | Eveomonis
LowRisk |[ <1 ]| Monthly | | Every 3 months | [Every 4 months| | Every 6 months | | Annually

General 0.007 Screening with pediatrician

population

|:| Non-sedated office examination preferred by most centers

[ Examination under anesthesia preferred by most centers

RECOMENDACIONES DE VISITAS

AL ESPECIALISTA
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