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El tratamiento conservador del retinoblastoma
ha experimentado una revolucién en los ultimos
afos con la aparicién de diversas vias de adminis-
tracién de quimioterapia. Los objetivos del trata-
miento son, en primer lugar, conservar la vida del
paciente, mantener el globo ocular y, finalmente,
conservar la vision siempre en condiciones de se-
guridad.

Es muy importante individualizar el tratamiento
y adaptarlo al grupo y estadiaje del tumor, el estado
del ojo contralateral, las caracteristicas del paciente
y la situacién socio-econémica y recursos disponi-
bles en cada centro de tratamiento, considerando
la necesidad de multiples exploraciones de segui-
miento, asi como el manejo de las complicaciones
de cada una de los tratamientos propuestos (1,2).

La enucleacién como tratamiento primario del
retinoblastoma intraocular se indica cada vez en
menos casos, reservandose para los casos unila-
terales muy avanzados: grupo E con glaucoma
neovascular de la Clasificacion Internacional de
Retinoblastoma Intraocular (IRCB), formas de reti-
noblastoma infiltrante difuso y/o celulitis orbitaria
aséptica.

Actualmente, como normal general en la mayo-
ria de los casos con retinoblastoma intraocular se
plantea un tratamiento inicial de quimiorreduccién
seguido de tratamiento de consolidacion local.

ANESTESIA EN EL PACIENTE
CON RETINOBLASTOMA

El control y tratamiento del retinoblastoma en
el paciente pediatrico se debe llevar a cabo bajo
anestesia general y requiere anestesias repetidas
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hasta los 5 o 6 afos, edad en la que los pacientes
empiezan a colaborar en las exploraciones (3).

El aspecto emocional en el paciente y su familia
obliga al anestesiélogo a valorar la premedicacion
y la induccién anestésica para minimizar los miedos
y consecuencias postoperatorias emocionales des-
agradables. En este sentido, la informacién y opi-
nién de la familia es de suma importancia porque
han tenido muchas experiencias previas.

Al tratarse de procedimientos menores y entra-
das periédicas a quiréfano, la analitica preoperato-
ria no se hace rutinariamente excepto si el pacien-
te ha recibido quimioterapia. En relacién al ayuno
preoperatorio, imprescindible en todo proceso
anestésico, se siguen las recomendaciones interna-
cionales de las sociedades de anestesia para dis-
minuir el riesgo de broncoaspiracién: 2 horas para
liquidos claros, 4 horas para leche materna y 6 ho-
ras para sélidos (4).

La mayoria de los exdmenes oftalmolégicos (re-
tinografia, ultrasonografia, tratamiento laser, inyec-
cién intraocular de quimioterapia, retirada de su-
turas y/o reemplazo de proétesis ocular) se pueden
realizar con seguridad con una anestesia general
y anestésico local tépico sin acceso venoso (5). La
técnica mas utilizada es la induccién inhalatoria con
gases anestésicos halogenados. El méas empleado
y seguro en pediatria es el sevoflurano que permi-
te una induccién rapida y poco traumatica a través
de una mascarilla facial pudiéndose asociar 6xido
nitroso que acelera y hace mas confortable el pro-
ceso. La entrada al quiréfano de los padres durante
dicha induccién disminuye enormemente el nivel
de ansiedad en estos pacientes. Para el manteni-
miento de la permeabilidad de la via aérea normal-
mente se utilizan dispositivos supragléticos como
la mascarilla laringea que disminuye el riesgo de




laringoespasmo y reduce las necesidades de far-
macos anestésicos. Otros tratamientos también mi-
nimamente invasivos como la crioterapia y la foto-
coagulacién requieren ademas acceso venoso para
analgesia intra y postoperatoria mientras que en el
caso de la braquiterapia es conveniente usar rela-
jacién neuromuscular para asegurar que el ojo esté
inmovil y bien centrado y administrar atropina para
prevenir la bradicardia secundaria al reflejo oculo-
motor por traccion de los misculos extraoculares.

QUIMIOTERAPIA
Quimioterapia Sistémica (QtS)

La quimioterapia sistémica, seguida de terapia
local, es ampliamente utilizada por algunos grupos
como tratamiento estdndar, ya que sus resultados
en cuanto a conservacién del globo ocular alcanzan
mas del 90%,evitando asi la radioterapia externa,
sobre todo en la enfermedad bilateral, con retino-
blastomas de grupo B o C (6,7).

Incluso en los grupos con acceso a la quimio-
terapia intraarterial, ésta se suele reservar para las
recaidas, los casos bilaterales con uno de los tu-
mores del grupo D, o para aquellos pacientes con
compromiso macular de entrada, por lo que en al-
gunos centros se sigue optando por la quimiotera-
pia sistémica (8,9).

Por otro lado, hay ciertos grupos de pacientes
que, de entrada recibirdn siempre quimioterapia
sistémica:

- Menores de 3 meses de edad o de 6 Kg de
peso: De entrada, este grupo de pacientes no es
candidato a recibir quimioterapia intraarterial, op-
tandose por quimioterapia sistémica con carbopla-
tino, independientemente de si la enfermedad es
uni o bilateral, o de la clasificacion del retinoblas-
tomal(s).

- En los pacientes entre 3 y 6 meses, si tienen
mas de 6 Kg se valoraran los casos individualmen-
te, aunque casi siempre se opta por una quimiorre-
duccién sistémica puente, hasta poder recibir con
seguridad quimioterapia intraarterial en el caso de
estar indicada (10).

- Buftalmos: En los pacientes que al debut pre-
sentan buftalmos, deben realizar quimioterapia
neoadyuvante previa enucleacién, no solo con el
objetivo de evitar la ruptura ocular al reducir el
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tamafio del tumor, como también mejorar el acto
quirdrgico y el acceso al nervio 6ptico, intentando
reducir la afectacion de la linea de seccién. En es-
tos casos se continda con quimioterapia sistémica
adyuvante, dada la imposibilidad de una correcta
interpretacién de la anatomia patoldgica, incluso
en los casos en que se objetive una buena respues-
ta previa enucleacion (11).

Los agentes quimioterdpicos utilizados son el
carboplatino, la vincristina y el etopésido, a dosis
adaptadas al peso y/o superficie corporal y se ad-
ministran via endovenosa. Se suelen usar los 3 en
combinacién, pero en los pacientes menores
de 3 meses, se utiliza el carboplatino en monote-
rapia, hasta que se pueda combinar con las otras
drogas. Los ciclos se administran cada veintiuno o
veintiocho dias, de acuerdo con la recuperacién he-
matoldgica (9). El nimero minimo de ciclos son 2 y
el total dependerd de la respuesta al tratamiento,
la cual se valora a las 3-4 semanas de la adminis-
tracién de cada ciclo. Se pasard a tratamiento de
consolidacion local en cuanto el tamafio del tumor
y las condiciones del paciente lo permitan.

No hay que olvidar que la quimioterapia sisté-
mica presenta diversos efectos adversos, tanto a
corto como a largo plazo. A corto plazo la mielo-
supresion es el mas frecuente, aunque la nefrotoxi-
cidad, la neurotoxicidad y la ototoxicidad son tam-
bién frecuentes, pudiendo estos ultimos persistir
tras finalizado el tratamiento. En cuanto a los efec-
tos a largo plazo, se pueden desarrollar segundas
neoplasias, como las leucemias agudas, sobre todo
secundarias a los inhibidores de la topoisomerasa
(etopdsido)(10).

Quimioterapia Intraarterial (QIA)

El objetivo de la quimioterapia intraarterial
(QIA) en el retinoblastoma consiste en el aborda-
je endovascular por via arterial de la arteria oftal-
mica (AO) con el fin de introducir altas dosis de
citostaticos con un acceso directo a los tejidos
oculares y reduciendo, ademas la exposicién sisté-
mica (12,13).

Los agentes quimioterapicos utilizados por via
intraarterial son melfalén, carboplatino y topote-
can, y se suelen combinar de dos en dos (14). Este
tratamiento se puede realizar tanto en los casos
unilaterales como bilaterales, combinando los far-



m Retinoblastoma. Tratamiento conservador

macos de forma alterna en los dltimos. El topote-
cén presenta una sinergia con los restantes farma-
cos, por lo que se suele combinar con carboplatino
para el ojo menos comprometido, utilizdndose el
melfalan para el contralateral. En casos unilaterales
muy especificos, sin respuesta objetiva a 2 farma-
cos, se pueden combinar los 3 a la vez en una Unica
sesion (15).

Procedimiento

Se procede en primer lugar al abordaje de la
arteria femoral por micropuncién, con el paciente
bajo anestesia general, posteriormente se cateteri-
za el sistema carotideo homolateral al ojo a tratary,
con una inyeccidn de contraste, valoraremos el as-
pecto de la circulacién intracraneal normal del nifio
y el posible origen de la arteria oftalmica.

Con la ayuda de un microcatéter 1.2 F accede-
mos al ostium de la AO (si nace directamente des-
de la Carétida Interna) o a la anastomosis desde
alguna rama de la arteria carétida externa que opa-
cifique la arteria oftadlmica a contracorriente.

Video 1: Quimioterapia intraarterial.

Una vez situados con nuestro microcatéter en el
punto de inyeccidn, comenzaremos a inyectar los
Citostaticos disueltos en un total de 30 cc como do-
sis total. La medicacién a inyectar se prepara en sala
por enfermeria especializada y se inyecta en jerin-
guillas de 1 cc a ritmo de 45 a 60 sg/cc evitando, en
la medida de lo posible, los controles con radioesco-
pia minimizando asi la radiacién del procedimiento.

Tras haber inyectado toda la medicacién, se ve-
rifica la permeabilidad de la arteria oftadlmica y se
retira el microcatéter. Se realiza control de la cir-
culacién intracraneal y oftdlmica desde el catéter
portador con el fin de verificar la correcta permea-
bilidad del conjunto de estructuras vasculares en
tiempo y morfologia. Retiramos catéter portador.

En ese momento, si han transcurrido menos
de 60 minutos desde la inyeccion de Heparina,
se procede a la reversion de esta con Protamina.
Transcurridos 5 minutos, inyectamos subcutanea-
mente anestésico local diluido y se procede a re-
tirar el Introductor arterial con compresién manual
en punto de puncién. Se coloca apodsito compresi-
vo y el anestesista procede a despertar al paciente.
El Alta hospitalaria se producird 24 horas después
(fig. 1, video 1).

Variantes técnicas:

Otros equipos han descrito variantes técnicas:

- Utilizacién de Introductor 3 F y a través de
este se utiliza un microcatéter 1.5 F con el que se
realiza todo el Procedimiento.

- Clampaje temporal de la Cardtida Interna con
microbaldn por encima del origen de la AO inyectan-
do las drogas directamente desde el catéter portador.

Fig. 1: Quimioterapia intraarterial: A. Con el catéter en el sistema carotideo se inyecta contraste para valorar la circulacion
intracraneal y localizar el origen de la arteria oftalmica. B. Una vez situados con el microcatéter en el punto de inyeccién,
se comprueba la circulacién de la arteria oftalmica y el llenado coroideo y se inicia la inyeccién de la quimioterapia.
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- Abordaje desde la Circulacién Posterior nave-
gando a contracorriente para acceder al ostium de
la AO.

Indicaciones

Se puede usar para casos unilaterales o bilate-
rales mediante tratamiento en tandem. Las indica-
ciones actuales son:

1. Tratamiento de rescate tras reactivacion o
respuesta insuficiente tras quimioterapia sistémica
y/o radioterapia.

2. Tratamiento inicial de tumores grupo B con
afectacion de papila y/o mécula y grupos Cy D.

3. Casos seleccionados de ojos con grupo E:
tumor en contacto con el cristalino asociado o no a
desprendimiento de retina.

La indicacion de QIA debe ser valorada por un
Equipo Multidisciplinar y, en centros de referencia,
es la primera opcidn terapéutica en los casos que
requieren quimiorreduccioén.

Desde el punto de vista técnico la Unica limita-
cién real a la QIA estaria ligada al diametro de la
arteria oftalmica, por lo que los nifios deben tener
al menos entre 3y 6 meses o 6 kg de peso. Se debe
tener en cuenta también el hecho de que son varias
sesiones separadas cada 3 a 4 semanas (en cada se-
sién se debe puncionar de nuevo la arteria femoral).

Efectos secundarios

En general es un tratamiento muy bien tolerado,
y sus efectos secundarios tanto a corto como a largo
plazo, son mucho menos frecuentes que los trata-
mientos sistémicos. Son raros los casos con requeri-
miento transfusional por toxicidad hematopoyética.
Tampoco se han detectado diferencias estadistica-
mente significativas en el desarrollo a medio-largo
plazo de tumores de la glandula pineal, comparati-
vamente con la quimioterapia sistémica (14).

Los efectos secundarios mas frecuentes afectan
al 4rea ocular, especialmente si se combinan tres
farmacos en el mismo ojo y consisten en hiperemia
(29%), edema periocular (5%), madarosis (5%), ptosis
palpebral (5%) hiperemia en la frente (2%), oclusién
de arteria oftalmica (2%), hemorragia vitrea (2%) y
oclusién vascular coroidea (7%). Estas Ultimas altera-
ciones vasculares podrian comprometer la visién de
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forma irreversible en ojos con potencial visual (1,16).
También se ha observado una mayor incidencia de
desprendimiento de retina regmatégeno, compara-
do con la quimioterapia sistémica (17).

Otras complicaciones, muchos menos frecuen-
tes son: oclusién de la arteria femoral superficial y
alteraciéon secundaria del crecimiento de la extre-
midad inferior afecta (por eso se debe ser espe-
cialmente cuidadoso en la puncién y compresién
arteriales, usando si es necesario vasodilatadores
por via arterial).

Esta descrita la oclusion de una rama intracra-
neal por lo que el operador debe estar entrenado
para poder hacer el tratamiento intrarterial evitan-
do asi un posible ictus. Por esta razén, se recomien-
da realizar un control global final de toda la vascu-
larizacién intracraneal.

También se ha descrito el embolismo aéreo en
territorio de la arteria oftalmica por lo que es muy
importante que tanto la manipulacién de las jerin-
guillas con el fa&rmaco como la inyeccién del mismo
sea sumamente cuidadosa.

Finalmente, al tratarse de un tumor radiosensi-
ble es fundamental reducir al minimo las dosis de
radiacion utilizada para disminuir los efectos secun-
darios a largo plazo de la misma.

Quimioterapia intravitrea

La quimioterapia intravitrea en el retinoblastoma
ha estado tradicionalmente contraindicada por el
riesgo de diseminacién extraocular. Se habian reali-
zado algunos intentos en los afios 60 y posteriormen-
te, en los afios 90 del siglo pasado (1). Pero fue Mu-
nier, en 2012, quien describié una técnica segura de
inyeccion intravitrea a través de la pars plana (18,19).

La quimioterapia intravitrea se indica en casos
seleccionados de retinoblastoma con siembras vi-
treas con buen prondstico de conservacién ocu-
lar y/o visual. Habitualmente se realiza en combi-
nacién con quimioterapia intraarterial, dirigida al
tumor retiniano origen de las siembras. La admi-
nistracion intravitrea permite la introduccién de
agentes quimioterdpicos (20 a 30 pg de melfalan
y/o 20 a 50 pg de topotecan) en altas dosis en un
compartimento no vascularizado. Las aplicaciones
se repiten cada 1 a 2 semanas dependiendo de la
respuesta y el tipo de siembra hasta su inactivacién
(fig. 2, video 2)(1,19,20).



Video 2: Procedimiento para inyeccién intravitrea de
quimioterapia para el tratamiento de siembras vitreas de
retinoblastoma.

La principal complicacién asociada a quimiote-
rapia intravitrea es la diseminacién extraocular, con
una incidencia entre 0 y 0,08% con las técnicas ac-
tuales (2). También se han descrito efectos adversos
oculares graves como cataratas, hemorragia intrao-
cular, hipotonia ocular, ptisis bulbi, retinopatia en sal
y pimienta, heterocromia de iris, uveitis anterior, ede-
ma de nervio éptico y necrosis retiniana hemorragi-
ca, con un riesgo variable segun la técnica de inyec-
cién, el farmaco utilizado y la pigmentacién ocular.

Quimioterapia intracamerular

La quimioterapia intracamerular se reserva para
ojos con retinoblastoma intraocular con siembras en
cdmara anterior y potencial visual, especialmente
en ojos Unicos (21). Los farmacos mas utilizados son
el topotecan y el melfalan. Se realizan inyecciones
en cadmara anterior a través de limbo cada 1 a 2 se-

toma:

Fig. 2: Procedimiento para inyeccién intravitrea de quimioterapia para el tratamiento de siembras vitreas de retinoblas-
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manas hasta conseguir un minimo de 2 muestras
consecutivas de humor acuoso sin presencia de cé-
lulas tumorales en el estudio citolégico (22-26).

Generalmente se asocia a tratamiento intravi-
treo y/o intraarterial.

Los efectos secundarios, ademas de la disemi-
nacién extraocular, son: heterocromia de iris, cata-
rata, hipema, descompensaciéon corneal y uveitis
anterior (fig. 3, video 3)(21).

TRATAMIENTOS DE CONSOLIDACION LOCAL

Los tratamientos de consolidacion local incluyen
tratamientos de primera linea (crioterapia, termo-
terapia o fotocoagulacién) para la destruccion de
tumores del grupo A o grupo B lejos de la maculay
nervio 6ptico. También se indican como terapia de
consolidacioén tras quimiorreduccion.

Crioterapia

Consiste en la congelacion de tumores peque-
fios periféricos (hasta 2 mm de altura y didmetro in-
ferior a 3 mm). Se aplica la sonda de crioterapia a
través de la pared escleral y se observa el blanquea-
miento total de la lesidn. Se realizan tres ciclos de

congelaciéon-descongelacién en cada lesion a tratar.
Se consigue erradicar hasta un 90% de los tumo-
res tratados, dejando una cicacriz coriorretiana.

6n sobre La zona to i

- Seleccién de una zona lo mas libre de siembras posible e intentar realizar las inyecciones siempre en la misma hora.
- Drenaje de cadmara anterior con aguja de 32 G (otras opciones: 30/34 G) (A).

A. Trayecto corneal lo mas largo posible.

B. Punta de la aguja con el bisel hacia el endotelio y colocada sobre el iris para evitar dafiar el cristalino.

C. Aspiracion de 0,1 a 0,2 ml de humor acuoso.

- Inyeccién de la quimioterapia mediante jeringa de insulina con aguja 32 G o menor inyectando la medicacién a través

de pars plana en el cuadrante opuesto a la lesiéon tumoral (B).

- Tras la retirada de la aguja se debe aplicar una tanda de 3 sesiones de crioterapia en el trayecto de la puncién para mini-

mizar el riesgo de siembra en el trayecto (C).

- Agitado del globo ocular con férceps con el fin de homogeneizar la distribucién del farmaco en el vitreo.

- Lavado con 200 ml de agua bidestilada.
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Video 3: Tratamiento de un paciente con retinoblastoma
intraocular y siembras en cdmara anterior y cdmara vitrea:
quimioterapia intracamerular.

La complicacion mas habitual es la quemosis conjun-
tival transitoria. También se han descrito, con menor
frecuencia, desgarros retinianos, desprendimiento
de retina y hemorragia vitrea (fig. 4, video 4)(1).

Termoterapia

Mediante la aplicacién de laser diodo transpupi-
lar se eleva la temperatura del tumor hasta los 45-
60°C para inducir una apoptosis celular. Esta espe-
cialmente indicada para tumores posteriores. El laser
de 810 nm se puede aplicar a través de oftalmosco-
pio indirecto o bien mediante un adaptador para el
microscopio con potencias entre 100 y 1200 mW y
duracién del tratamiento entre 5 y 30 minutos de-
pendiendo del tamafo y caracteristicas del tumor.
Puede asociarse a la administracién intravenosa de
carboplatino (quimiotermoterapia) o también al ver-
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de de indocianina, que aumenta la absorcién de la
energia y puede mejorar su efectividad (27).

Puede provocar atrofia de iris, catarata focal,
siembras vitreas por rotura de la membrana limi-
tante interna, fibrosis retiniana, desprendimiento
de retina y oclusién vascular (fig. 5, video 5)(1).

Fotocoagulacién

La fotocoagulacion laser se puede realizar me-
diante laser verde (532 nm), Nd:YAG (1064 nm) o
diodo (810 nm) aplicandolo en una corona alre-
dedor del tumor ocluyendo los vasos tumorales o
bien directamente sobre el tumor. Las complicacio-
nes incluyen fibrosis retiniana y siembras vitreas por
rotura de la membrana limitante interna (1).

Braquiterapia

La braquiterapia es el uso de fuentes radiactivas
en los que la fuente emisora de radiacién se coloca
en proximidad de la lesién a tratar. En el caso de la
braquiterapia ocular, la placa con el material radiac-
tivo se coloca en contacto sobre la esclera.

El retinoblastoma es un tumor muy radiosensi-
ble por eso la braquiterapia forma parte de uno de
los pilares en la consolidacion del tratamiento del
retinoblastoma.

N -

Triple criocoagulacién zona-de inyeccion

Fig. 3: Tratamiento de un paciente con retinoblastoma intraocular y siembras en cdmara anterior y cdmara vitrea: quimio-

terapia intracamerular. En este procedimiento, la parte correspondiente a la inyeccién en cdmara anterior se realiza del

siguiente modo:

- Drenaje de cadmara anterior con aguja de 32 G (otras opciones: 30/34 G) (A).

A. Trayecto corneal lo mas largo posible.

B. Punta de la aguja con el bisel hacia el endotelio y colocada sobre el iris para evitar dafiar el cristalino.

- Aspiracién del méaximo volumen posible de humor acuoso.

C. Si es necesario se puede indentar el ojo en la parte posterior del limbo para ayudar a aspirar el humor acuoso.
D. SIEMPRE enviar humor acuoso a estudio citolégico para monitorizar la respuesta al tratamiento.
- Aprovechando el mismo trayecto se inyecta otra aguja de 32 G con una jeringa cargada con el farmaco.
- Triple crioterapia en la zona de inyeccién del limbo por cornea clara y posteriormente en el punto de inyeccién intra-

vitrea (B-C).
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Video 4: Aplicacién de crioterapia transescleral en un tu-
mor periférico sobre una base hemorragica.

Video 5: Termoterapia transpupilar aplicada con el adap-

tador del microscopio y una lente de Goldmann en un
tumor de polo posterior.

Fig. 4: Aplicacion de crioterapia transescleral en un tu-
mor periférico sobre una base hemorragica.

Su uso es poco habitual como tratamiento pri-
mario en tumores pequefios y muy localizados, sin
embargo, estd mucho mas reconocido su papel en
el tratamiento secundario de consolidacién tras
recaidas o persistencias locales (tras crioterapia o
cualquier otro tipo de terapia focal, acompanada o
no de quimioterapia ya sea sistémica o intra-arte-
rial, es decir, en tumores quimiorresistentes) y ge-
neralmente de tamafio mediano (<16 mm de dia-
metro méximo y entre 3y 9 mm de altura)(2). De ahi
su interés principal dado que otro tipo de terapias
locales no consiguen penetrar a esa distancia.

No se indica en caso de lesiones multifocales
dado que no serian abarcables con la placa de bra-
quiterapia.

Se prefiere el tratamiento con braquiterapia
frente a otro tipo de tratamientos radiantes (como
la radioterapia externa) gracias a que al ser una irra-
diaciéon muy localizada limita la dosis que llega a
los tejidos sanos extraoculares asi como del macizo
facial (28).

Los is6topos que més se utilizan actualmente
son de Rutenio-106 o lodo-125 (existen otros, pero
cada vez mas en desuso). El Rutenio-106 es un emi-

Fig. 5: Termoterapia transpupilar aplicada con el adap-
tador del microscopio y una lente de Goldmann en un
tumor de polo posterior.

sor de radicacion tipo beta (electrones) que se ca-
racteriza por su corta penetrancia en profundidad lo
que le hace més conveniente para tumores de poca
altura. Para tumores de mayor grosor (distancia has-
ta el dpex o altura >6 mm) se utiliza el lodo-125, un
emisor gamma con mayor capacidad de penetran-
cia en los tejidos, lo que conlleva también unas nor-
mas mas estrictas de radio proteccién para los fami-
liares del nifio (29). En ambos casos, el tratamiento
tiene una duracién entre 1-4 dias aproximadamente
segln el decaimiento de la fuente (fig. 6, video 6).

La dosis que se aplica suele ser entre 35-40 Gy
(1,30) (aunque no hay un acuerdo unanime, general-
mente son 40 Gy pudiendo incluso llegar a la dosis
de 45 Gy en algunos centros) y siempre debe estar
prescrita al dpex, punto de mayor grosor de la le-
sion. La eleccion de un isotopo u otro va en funcién
de la disponibilidad en el centro, didmetros base de
la lesion y, sobre todo, la altura, prefiriéndose ge-
neralmente el Rutenio-106 para lesiones menores
de 5-6 mmy el lodo-125 para lesiones mayores de
6 mm. El tamafio de la placa debe elegirse teniendo
en cuenta el mayor didmetro basal de la lesion mas
unos 2 mm de margen de seguridad (fig. 7).



https://drive.google.com/file/d/1vOA_wtyyxr5dDLkMa2Fjd_vXEe6T0w8w/view?usp=drive_link
https://drive.google.com/file/d/1Cq6TtnVQneA_v3gFr1jGTGlVQsocXnZ7/view?usp=drive_link

Video 6: Colocacién de una placa de braquiterapia con ru-
tenio en un paciente con un retinoblastoma reactivado tras
quimioterapia y consolidacién local con crioterapia.

Fig. 6: Colocacién de una placa de braquiterapia con ru-
tenio en un paciente con un retinoblastoma reactivado
tras quimioterapia y consolidacién local con crioterapia.
A. Colocacién de fantoma inactivo B. Colocacion de pla-
ca definitiva.

Los efectos secundarios derivados de la braqui-
terapia pueden ser catarata, glaucoma neurovas-
cular, maculopatia, neuropatia 6ptica o retinopatia
por radiacién, desprendimiento de retina y hemo-
rragia vitrea (2,31). En algunos centros se usan in-
yecciones de anti-VEGF (factor de crecimiento del
endotelio vascular) para disminuir los efectos de la
maculopatia por radiacion.
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Fig. 7: Esquema de tratamiento de un retinoblastoma
posterior de 11 mm de didmetro méaximo y 4,1 mm de al-
tura (A). Punto de prescripcién (apex) a 4,1 mm para la do-
sis prescrita de 40 Gy (curva de isodosis verde oscura)(B).

RADIOTERAPIA EXTERNA (RT)

La radioterapia externa practicamente se ha de-
jado de utilizar en el manejo de los pacientes con
retinoblastoma. Estd contraindicada en menores
de 1 afio y muy limitada en mayores, especialmen-
te en pacientes con mutacién germinal del gen
RB1 por el elevado riesgo de segundos tumores.
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En algunos centros y en casos muy seleccionados,
se utilizan aceleradores lineales muy precisos, me-
diante estereotaxia (administran dosis muy altas
por fraccién con una inmovilizaciéon muy exacta). Al
ser pacientes pediatricos, el tratamiento se efectia
bajo anestesia general.

Hoy en dia la terapia con protones es la moda-
lidad de radioterapia externa de mayor precision,
que aporta mejor distribucién de la dosis (exac-
to-precisiéon dosimétrica, es decir, dosis de radia-
cién y lugar exactos) y, por tanto, menor irradiacion
de los tejidos sanos y menor riesgo de efectos ra-
dioinducidos innecesarios (segundos tumores)(32).
La dosis administrada ronda los 44 Gy. Pocos cen-
tros, estadounidenses, han publicado sus resulta-
dos con protones en series cortas (39-74 pacientes)
de supervivencia (97-100%), control local (71%),
conservaciéon del ojo (66-82%) y efectos secunda-
rios. La mitad aproximadamente conservan una
agudeza visual 20/40 (33-35). Los efectos secunda-
rios que pueden aparecer con la RT externa son:
catarata, déficit de lagrimas, sindrome del ojo seco,
queratopatia filamentaria, retinopatia radica, neu-
ropatia optica y retraso en el crecimiento orbitario
causando deformidad facial.

El efecto secundario méas grave de la radiote-
rapia externa es el riesgo de desarrollar segundos
tumores primarios en el campo de radiacién, espe-
cialmente en pacientes con mutaciones germinales
del gen RB1. Se ha publicado un riesgo de hasta un
53% a los 50 afios, siendo tan alto que los pacien-
tes con mutacién constitucional tienen mas riesgo
de morir de segundos tumores que por el propio
retinoblastoma. Los tumores mas frecuentes son:
osteosarcoma, sarcoma de tejidos blandos, mela-
noma, tumores epiteliales (vejiga, mama, colorrec-
tal, rifdn, pulmon, cavidad nasal, etc.) por lo que se
recomienda evitarla siempre que haya otra opcién
de tratamiento disponible (1,2).

Muchas veces los protones son el ultimo recur-
so de conservar la visiéon después de muchos otros
tratamientos como quimioterapia, crioterapia, ter-
moterapia y braquiterapia (36).

Ademas, la RT externa puede tener un papel,
después de la enucleacién, cuando hay extensién
extraocular, recidiva orbitaria o afectacion del mar-
gen del nervio 6ptico (37).

ALGORITMO DE TRATAMIENTO (fig. 8)

Retinoblastoma
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Fig. 8: Algoritmo de tratamiento del retinoblastoma segun la lateralidad y estadiaje. Modificado de Ancona-Lezama et
al. (2). BAG: Bajo anestesia general. RMN: Resonancia magnética nuclear. SNC: Sistema nervioso central. Crio: Criotera-
pia. TTT: Termoterapia transpupilar. QIA: Quimioterapia intraarterial. Qt: Quimioterapia.
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MENSAJES CLAVE A RECORDAR

Los objetivos del tratamiento son, en primer lugar, conservar la vida del paciente, mantener el globo oculary,
finalmente, conservar la visién siempre en condiciones de seguridad.

En la mayorfa de los casos con retinoblastoma intraocular se puede plantear un tratamiento inicial de qui-
miorreduccién seguido de tratamiento de consolidacién local (crioterapia, termoterapia, fotocoagulacion y/o

braquiterapia).

Los agentes quimioterapicos utilizados en quimioterapia sistémica son el carboplatino, la vincristina y el eto-

posido.

Los agentes quimioterapicos utilizados por via intraarterial son melfalan, carboplatino y topotecan.

La quimioterapia intravitrea e intracamerular se reservan para ojos con retinoblastoma intraocular con siem-
bras en cdmara vitrea y/o en cdmara anterior y potencial visual.

Se recomienda evitar la radioterapia externa siempre que haya otra opcién de tratamiento disponible.
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