SECCION 5. TUMORES DE LA RETINA Y EL EPITELIO PIGMENTARIO
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Retinoblastoma. Introduccion
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A pesar de que el retinoblastoma se ha converti-
do en el cancer pediatrico con mayor indice de cu-
racién (en los paises desarrollados), recientemente
han habido cambios importantes en su tratamiento
que han mejorado la supervivencia del paciente, la
recuperacion ocular y la vision. Paraddjicamente,
esto no se ha conseguido mejorando las estrate-
gias existentes (como cirugia, radiaciéon o quimio-
terapia sistémica), sino sustituyendolas por nuevas
modalidades totalmente diferentes (mejores, mas
rapidas, mas seguras y mas econémicas).

El mayor cambio de paradigma ha sido la intro-
duccién de la quimioterapia intraarterial (también
llamada quimiocirugia de la arteria oftalmica y/o
canulacién supraselectiva de la arteria oftalmica).
Antes de su uso generalizado, el 95% de todos los
pacientes requerian la enucleacioén de uno o ambos
ojos; casi el 100% de los pacientes con retinoblas-
toma unilateral, se trataban con enucleaciéon pri-
maria. Actualmente, mediante la quimioterapia in-
traarterial primaria, conseguimos salvar casi el 95%
de los ojos con retinoblastoma (especialmente los
grupos «D» y «E») y, por supuesto, sin un aumento
de las muertes por metastasis (1-8).

La principal causa por la que los nifios mueren de
retinoblastoma es la negativa a la enucleacién (muy
comun en Africa, Asia y América Latina) y el desarro-
llo de un segundo céncer. En todo el mundo, las fa-
milias que rechazan la enucleacién suelen aceptar la
quimioterapia intraarterial, por lo que, los nifios que
habrian muerto por rechazo de la enucleacién ahora
tienen mayores posibilidades de sobrevivir (9-11).

Ademas, al haber eliminado la radioterapia ex-
terna del algoritmo de tratamiento, la incidencia de
segundos tumores no oculares ha disminuido y hay
menos retinoblastomas trilaterales, lo que en gene-
ral ha aumentado la supervivencia de los pacientes.
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De manera similar, al evitar la quimioterapia sisté-
mica con multiples agentes, se ha reducido signifi-
cativamente la incidencia de leucemia secundaria,
la sordera secundaria a quimioterapia y el retraso y
alteraciones del crecimiento, aumentado la super-
vivencia y la calidad de vida de los nifios y nifias
con retinoblastoma (12,13). Finalmente, la quimio-
terapia intraarterial es, en general, mas econémica
que la radioterapia externa o los regimenes basa-
dos en quimioterapia sistémica multifarmacolégica
y menos téxica para el paciente sin consecuencias
conocidas a largo plazo (14).

Afios atras, los ojos ciegos con retinoblastoma y
desprendimiento de retina siempre se enucleaban.
Con la quimioterapia intraarterial, el 25% de ellos
recupera cierto nivel de visién (a medida que la re-
tina se reaplica), por lo general una visién atil y en
algunos casos incluso una visién suficientemente
buena para permitir conducir. Ningin otro proce-
dimiento en oftalmologia es capaz de recuperar la
visidn en ojos con no percepcion de luz y electro-
rretinogramas no detectables.

Se ha demostrado que la introduccién y la acep-
tacion generalizada de la quimioterapia intravitrea
(melfaldn o topotecan) es segura (a pesar de las an-
tiguas preocupaciones sobre el riesgo de disemina-
cién del tumor al introducir una aguja en el ojo) y no-
tablemente eficaz para controlar las siembras vitreas.
Aunque ocurren efectos secundarios no deseados,
hasta el momento han sido tolerables y aceptables.
Cuando la quimioterapia intravitrea se usa en com-
binacién con quimioterapia intraarterial, somos ca-
paces de curar, de forma rutinaria, ojos con siembras
vitreas (situaciones en las que antiguamente eran de
muy dificil tratamiento mediante radioterapia externa
y/o quimioterapia sistémica). Hace veinte afios esta
tasa de curacién hubiera sido inimaginable (15,16).
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