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l.- O!J!!TIVO 

I • 

... .. , 
••• 

11 objetivo de este eetudio proepec~ivo, H determinar. 
en pacientes de edad ~edi&tri~a, que eon lle'Vlldoe a oo~eul-

. . .·. . . --~.,·--·-------· . 

ta, 110r ltrtHntar lftlpila 'blanca, o\llil H la'-ettolo5fa .deHd! 
oh~ leucocoria, haciendo en todos los caeos diasndetico 41-

terencial con retinoblaatoma, eiem~re ~rocura~do eetablecer 

el diagnd1ttco lo.m1.s 'ronto ~oeible, e inetituir el trata
miento adecuado.en CRda caso. 

.. 
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11.~ INTRODUCCION 
-----------------

Leucocoria es un termino que deriva det griego y que si~i

fica tiU!'ile. blanca. 

Cuando enc:>ntramos un reflejo f-U'9ilar bl'?.nc . ., en un ni"-!o 

ha.y tres c!iagn~sticos importe.ntes a considerarp retino'blastoma, 

catarata y los llame.dos !'seudo3lio:ne.,, el diagn~Etico temprano -

del retinobls.sto:na es crucial, rioro_ue es un!?. enfer:nedad c_1.te !JOne 

en neli~ro la vioa;el diagn~stico. ce ce.te.:r?.ta con.:r~·-iita es rela

tivo.mente fi{cil ele hgcer, si se h:?.ce umi. historh. y ex!)loracidn 

cl!nica e..decua.da..•·2 (1, 2) 

El resto de enrermeeades que causan keucocoria. y que se 

deben ciferenci?.r c0n el retinobl~stoma for:rJ;i.n "~-rte de un grupo 

cinsidere.do como '!)seu~.o~liona.s, los !l&euC:ogliomae incluyen un 

grupo de enfermede.des_,: que afectan el crieta1ino, v!treo, retina 

y coroides. Debino a que loe -primeros investiga(:ores consiceraban 

~.1 retinoblr:a.stom9 como un tumor glial o ~liorna, se al">lico el term

ino de pseudoeU:.ome. a unB variet~ad de alte!'8ciones, l'.!_tte c::m 

f'recttencie. ee c-,nf•;nden con el rei:inobl"lstorr.3., nroauci.endo una 

pupila blnnce., avnf!Ue ahora sabemos que el retinoblastcm9., no e• 

eetricte..mente un tu.onor g-lial q•.10 c.e;r,.uestra diferenciacic5t1 de loa 

elementos neur'.)nales, el ~~r:ni.11) de 9~eL1.do ;:li'Jma ha !Jersistido,.-

au.niJUe el termi.'.1.o rle r)seu.d·::ir<?': i.nobl!?.sto'Tl<:.. p1.rnde ser m1s exacto. 

---*-"!.":'.',"·:::,.~· .. .:_, .. 
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la patogenia de las leucocorias (retrocristalini&n~s, -

excluyendo las opacidades ~rimarias de1 crist~lino), en un n~ 

~o incluye a1teraciones de loe diferentes tejidos, ~or cife-

rentes procesos patoldgicos. Estas incluyen defectos de em-

briog4neeie, e.nomalfaa vasculares, exucados zre.sos, intoxica

ci6n por ox!genoe, infecciones, alteraciones gen&ticae y neo

~leeie.e. 

El diEl.gn6stico cl!nico se aclara mejor, at)oyada en una -

apropiada historia gen4tica, antecede~tee de oxigenotert:pia,

ex•menee ol!nicoe cuidadosos, bajo anestesia ~eneral, radio--r--. graffae, fluorangiogratfa, ultraeonograf!a, 1 electroretino-

gref!a. Una peracent4e1e del humor acuoeo nos ~uede orientar 

J r.ars el diegndstico at:ravh de un e.nllieie de enzimas y c41U.-

la.e. 

En recientes estudios de pseudo~liomas el di~gn6stico, -

me comdn de:nost~do !'3t016gicsmente fulS el oe endofte.lm!tie

metaet,eica, con abscesos de vftreo, excepto por la grenulom! 

t6ai1 larvaria, taiee condiciones ·rara vez se encuentran en -

101 ex,menee patoldgicoe de un ojo enucleado, no siempre noa

da il 41a!ft6etico correcto de la enfermedad intraocular que -

lleva a la Otl&Cificacidn de loe medioe. Esto ee particular-

mente cierto cuando loe hallázgoe de interrogstorio, y·clíni-

001 se pierden, con frecuencia es imposible detenr.inar el - -

diaandatioo correcto debioo a que los ojos pt!eicoe, general

mente obscurecen todoe loe indicios del proceso ~ri~ario, ~or 

la fibroeie avanzada, degenere.ci6n tisular, y las calcifica-

oionee.1 (3). 

A oontinue.cidn ee enuncian la.e t'liversa.e entidades cUni

caa, que ~ueden cursar con leucocoria, ein olvidar que ee un• 

. signo clfnico, que ~uede a~arecer en forrrva aielada o acómpa--
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?!ando a un s!ncrome, 

l.- CatArata cong4nita: 
Cuanao la trsneparencia del crietalino disminuye lo

euriciente para e.lterer la visidn exiete una catarata, -
~uede eer; conglnita, traum4tica o met~bdlice., pudiendo -
afectar a uno o a e.mboe ojo11. El l!igno de ce.te.reta N4u

:ra e11 la leucocoria, en algunae cateratae inmaOurae 11• -
ven 11&rch•• blano.uecinoe, grieee o amarUloe en la zona -
pu'!)Úar, u ~e ben a focos de diepereidn ele la luz, locelj 

1e4011 en la zona eubcapeUlar o cortical anterior, puede -
haber cataratas eecunaariae a twnoree del ••smento e.nt•-
rior y ~oeterior, tal ee el c~110 Oel retinobleetoma 1 m•
lanoma,' 

El Oiegn6etico ae catarata 11 relativemente f'lfcil 4e 
eetablecer, mediante un estudio o~almoecdpico y explora
oi6n con la pupila dilatada con la 1•mpara 4e hendid~"'t-

. ,.,.-
'. 2.- btinobla1toma1 

11 una neoplaeia altamente maligna_4e origen embrio

nario, ee 11 tumor intraocular úe frecuente en ni!loa, n 

inoHeno~ H l!e 1 a 14,000 a 34~000 naciaientoe, H de·

teota frecuentemente en ni~OI menor•• a. cuatro aftoe. A
vece• l• entenne4e.4 •e evidente 4eede •1 nacimiento, en -
otrae oce1ionee a~race en ededee coneiaerableaente 11111.yo
reef Bn el Ho1~ital, tuv11101 un caeo de retinoblaetoma -
en una nill\e. de 12 e!lloe, lfl cwll acudid ~or o;t_o ciego y d,2 
loroeo, y el diagn6etico ae retinoblaetoma fue un halle1-
go de hieto1l&tOlo~!a, (Dr~ D. Buen), 

~o hay diferencia . eigniticetiva en cúnto a ra1a y -
eexo, ea bilateral aproximadamente en el 25 al 35C de loe 
caeoe, eete tumor es resultado de una mutaci6n eomitica,-
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herededo en fo:rma autos6~ica dominante con penetrancie 

incompleta. .Cuando no hay antecedentes familiares ee r.e

nomina por muta~i6n germinal, loe caeos m1e frecuenteE -
eon loe eepol"!fdico!, en los que no existe ~ntecedente fa

miliar de la enfermedad. Actualmente se reconocen var1an 

tee detectados en los genes del b:rp.z.o largo del cromoE·:ima 

13. 

Manifeatacionee cUnicaes 

Knapp detennin6 cuatro estadios clfnicos. 

1.- Masas retropupilaree blanquecinas.surcadas po~ -

· • 'V8eoe, con tendencia a soltar o'1ulas con eiembrae en ·)f

treo, (18.23~ de loe caeos), 

2.- !feoplada intraocular con glaucoma secundario -

(por •inequia• anterior•• o por azolvamiento del •ngu1~ -

por cllulae tumorales o sangre) 14.721. 

),- !feoplaeia intraocular con extenei6n a 6rbita ,0r 

e roide1 o eeclera, tambiln.ha1 exteneidn al nervio dmi~ 
·oo 6~. 

4.- Igual que la anterior con met•1taei• a pi.ngli\s 

oerYicalee, cavidad intracraneal y c~neo (941.), a ald\

la ee-pinal 17.6:<, a hueeoe 53:C y a pngl1oe 11nftltico1 -
" 53C 1 •iecera1 •' ( 6) , ... 

Cl~nicemente el tllltrdn de crecimiento· !'Ue4e eer e1ds 

tftico o exofftico1 

lndof'ft1001 Be el dnico que u obeerva ofta1111oec6i1-

cameate ocup!lft~O el te~cio vftreo y .exhibe ueual11Hte Wl 

ae~ecto de coliflor coa mdl.tir-lee nd4uloe de color bla1co 
o rosa '!)erle4o,· .. ·~rcidoe a lo largo de la cara intel'l;:;

de la retina 1 en el vftreo, Orece a '!)9.rtir c!e las c4:11-
la1 retinianas poco diferenciados y forman una maea loi1.i
la4a, 
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Variedad exoffticaa 
Se extiende hacia las car,iae mds profund~~ de la reti 

na, pro4uoiendo eu deeprendimiento, que es eeta situaci6n 
la que ~lantea m~s ~roblemae de diagn6stico diferencial,

en esta variedad la dilataci6n irregular eecundaria de ~

loe vasos retinianos, pueden semeja~una telangiectaeia -
eon frecuentH las irer:. e. blanquecina e, c¡ue corree!!'onden a 

calcificaciones demoet:rablee radiol6gicamente e~ un 50~ -
de loe caeos, 

El tumor puede crecer muy :nf ~ido y sufrir necrdei1 -
de la pared ve.acular, 

Diagn6st ico 1 

Se baea.en un buen estudio clfnico en el ~ue debe 1! 

ciuirse una cuidadosa historia familiar, ~ue adem'• noe ! 
yuda a detectar otroe caeos en la miems familia, e~ indiJ 

J)enaable el e1tu41o ottalmoec6pico con la pu'ila dilatada 
la cu41 en oca1ione1 debenl hacere~·llajo 1ne1,e1l1 llat•• 

ral 4el ojo afectado 1 del contra lateral, se deberin 10-

lioitar radiogratfa1 en busca de calcificacionH ad como 
4etel'lllinaci4n de D.H.L., y ultra1onosraffa.~ (2~. 

Modo 4e extenei4n del tW11or1 

IA extenei4n local ocurre anteri~:rmente con 1iembrae 

en el vftreo y acuoso. ~e 1ieabree en vftreo l'Ueden 11-
mular un hiftop14n o ~reducir glaucoma eecundario, lxten
e14n directa ~oeterior ocurre dentro del espacio eubreti
niano y coroidto• Datos reciente• 1ugieren que la inva~-
1i4n a coroidH te la mils oomdn 62:', 1 de aquf puede te-
ner acceso a la circulaci6n eietlmica y ene!)!llbrece el pr~ 
n6etico. Iae cllulae del reti~obla1to111R- pueden tambiln -
eembraree en nervio 6ptico, tambiln paean a lo largo de -
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loe vasos de la arteria central de la retina y c&lulas tJ! 

morales paedtn ~sar !)Or la l!lmina cribosa y entrar en el 

espacio eubaracnoideo. En pacientes tratados con totoCO,! 

gulacidn, puede ocurrir ruptura ele la membrana de Bruch -

en el tratamiento de estae ~reas, 4eto sugiere que las e,! 

lulas tW11orales emigran directa~ente a trav4s de eetae -

naptuzoa• 4t'.;.la HClera. Jl!et&Cetaeie distantes ocarren se
cundariamente a la invaeidn del espacio eubaracnoideo o -

de la dieeminacidn hematdgena. El sitio mis comdn de me

tdetasie son¡ el e.n.c, cn!neo, m4dula dsea, drbita,(7•2) 

Hietoldgicamente este twnor ee compone de c'1ulaa -- . , 

nel.ll'Obl,etic•• inditerenciadaa con ndcleoe h1percroml.ti--· 

. coe y e·ecaeo citoplaama, como c'1ulae que tienden a for-

mar roaetae de 1lexner-Wintereteiner y/o tluoretae amba•

como expreeidn tard!a de 4iferenciacidn de totoreceptore1 
• indican que eon meno1 invaeo:rae pero m~e radioreaieten• 

tH. Ademtf• txi•t• pleomortino celular. Hay caao• 4• -

twnoree que han ~rt••ntado regreeidn expontdnea con di•o• 
· lucidn de ampliae :?On~• neo~lieicaa, H cree que. eete fe• 

ndmeno ee deba a que lae cflulae mi• a1•3•4a8 de la tu•n• 
te nutricia cl~generan y mueren. Lo que tn tJ&l'tt •• putcle ·.• 
explicar por Ía gl'fln vtlociclad de crecimiento del twnor.-
Bn loe cneoe de preeentaci6n tn edadee tardfa1 general.me¡ 
t• correeponde a la .,.rieoad de retinobleltOllla infilt:ran-
te ~itu1a (Dr. D, B~tn)~ (6), 

'l'rata111i1nto1 

Ex~erienci~e •~ el centro oncol6!ico d• N.Y. hablan
dt un 86 a 92~ dt eobrevivencia actlll!lmente, •~ loe ca10• 
anil~tere.lee han vieto en un 10 al 2~ de loe caaoe, la ! 
~ric16n de un tu.11or e'n el ojo contra lateral. 

'• . 
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El diagn6etico diferencial del retinoblP.~toma, en e.! 

tadioe tempranoe la lesidn del fondo puede simule~ una e~ 
termedad inflamatori~, tal como una retinitis metasttfsica 
un tuberc'Llloma, o bNceloeie, o una infeste.cidn -paraeita
ria como la to7.ocariaeis, toxo~lasmosie, cieticercosis. -
Una deformidad cong~nita ta.l como el coloboma, fibras ne,t 
vioeae mielinizadae; o una lesi6n neo~l~sica como U.'1 ae-
trocitoma, 4ictioma, melanoma de la coroides, angiomat6-
eie o eeclerdsie tuberosa, 

En loe estadios tardfoe cw=tndo el segm~nto posterior 
del ·ojo eet~ ocupe.do por tejido organizado que produce el 

ojo de pto amaurdtico, el 41agn6sÚco diferencial ee mtf• 
4iffcil, 1 frecuentemente impo~ible, el diagn6etico aba.r

oa lae 1isuientee lesionee1 
1.- Hemorragia intraocular (generalmente a parece en

•l nacimiento, la cual se organiza), 
2, · · Pibroplalia ntrocriltaliniana (ocurre bilateral 

mente en nUloe premat\IJ'Oe) , 
3~-·Pereietenoia áe la tdnica vascular 4•1 orietali

no (P.l.P.H.), que ee produce en un ni~o naoiao a tlrmino 
unilatlral.J ojo micrott•lmico, 

.. • 
4.- Di1placia enclf~.10-ott•lmica, afecta a ni!lloe a - '" 

tlniino, •• bilateral, el ojo 11 microft,lmico y hay efn-
to1111.e cerebrales aeoci~doe, 

5,- PU.1.guee r•tinianoe ( plieguee talcitormH). 
6,- Hemorragia intraocular (generalmente aparece al

naciailnto, H orpnba). 
1.- Déeprendimiento conglnito de la retina (es muy

raro), a1f como la retinoequieis. 
8,- lindJ'Oll• lle Ooate (ocurre U.'11lateralmente en hO,! 

bn1) · '· 
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,, 
9.- Angiomatoeis de la retina (Von-Hi!)pel-Lindau). -

' (11)-
Reese-Elleworth ha establecido W1& claeificaci6n d--

til ~ara el pron6stico y teraplutica~ 

. Gru~o 1 A. Tu.~or FOlitario menos de 4 D P, en el E

cu~dor o ~osterior a 11. ·. 
Gru!'o 1 B. TU,'llores mdlti~lee, ningu.~o mayor de 4 R-

P, en o a u.~ lado del ecuador. 

Gru,o 2 A. Tumor solitario de 4 D P a 10 D P, en o
a un lado del ecusdor. 

Clrupo..:2:1. Twaor de 4 a 10 D P, ecuatorialee o ~·

ttriorH. 
Grupo 3 A. Cualquier lesi6n •nterior al ecuador. 
Gru-po 3 B. Tumor eolitario mayor de 10 D P, adelante 

del ecuador. 
·~rupo 4 A. T~~oree mdltiplee, algunos mayores de 10-

D P. 

Clru~o 4 B. Cualquier leei6n que se extiende ante--

rior a la ora 1errata. 

G~po 5 A. TU111or •81Yo envolviendo la •1ta4 o mf•
de la retina• 

Gru~o 5 B. Jn.,_ei6n :vftna~·· (8). 
IU 1 

Reepecto al tratamiento ee ha utilizado la radiotel'! 
J)ia que 'f)Uede variar cie J,500 a 8,000 Í'adle OJ'iOteraria -
que estd indiceda en tumores anterioree al ecU11dor donde-
1• ter&pia ex~one flcilmente ~l cristalino o a la·cdrnea• 
mina. Otra indicaci6n es en tUll'iores pequellloe que e ~re

cen deepule de la racioterapie como focoe nue~o•. 
Otro tratamiento e1 la totocoagulaci6n con xendn, ee 

•!'Oya e!'l aqullloa e!! sos de R. unilateral y que eetln. en -

la f&ee 1, 2, 3, c!!e la clasificecidn de Rteee, eu.>trtue no
todof! 101 ca.~oP ru,.,oncien revoreblemente, y lle~. a eer -
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necese.rie la enucleeci~n; elgunoE autores reco~iendsn la 

conveniencia de le radioterel)ie antes c1e l? enucleacidn

para evitar la dieeminacidn durante el ecto quin1rgico.-

3.- Persietencie de·v!treo primario hi~er'l'F-icos PHPY-
Ee un sinorome con~&nito no heredit~rio debi~o a un 

cieearrollo andrealo del com!)le ;!o art.eriel dtreohialoicJeo. 

Ee la mie comdn de la serie de leeionee inducidae por un 

desarrollo ano:nnal embrionario intre.Qcul~r. En la m~yo
r{i;. de loe,caeoe de p.h.p.Y, la anormalide.d es unilateral 

en infentee nacidoe a tlrmino. No he.y aparentes llrtdie

poeicidn de ri\111 o eexo. IJ.! mayoría de loe ce.soe eon -
aiele.doe y'eeporifdicos y no tienen a~are~te influencia -

. hereditaria. Ia presencia de le. leeidn es usualmente -
.desoubiel't11 'POr el mldico o loe parientes, poco de1t1u .. -
del nacimiento o a las pocas eemanae de vica. Ia leuoo.

ooria H el aigno .~. comdn de preeentacidn, en raro1 c1 

101 el ei¡no 4e~preeentaoi6n lftlede eer el n11ta1110• o •J 
trebiemo, el ojo atect~do ee ueualmente mioroft,lmiqo. -
la leucoooria ee inicielmente cau•c!e por una m'Elea de t1 
jido tibrow.acubr de color blanquecina. que ocupe el ee-· 

"9Cio ritrocrietaliniano y el eitio del canal de Cloque
ta. En oaeoe intratable• eecundariamente ocurren compli 
cacionee como la ruptura de le cipeula del cri1talino 1-

tonacidn t!e oa~areta, reebeorci6n de la col'te!a del --
crhtalino, hemorra~a intreocular, glaucoma 11cundario

pliegue1 retinianos tre.ccionalee, en ocacionee a1ociado
oon desprendimiento de retina y eubs~cuentemente t't;{Pit

bul'bi •· ( 3-9). · 
Diagndeticos· Ee hecho por un ~etallado eximen c1el

ll&Oiente bajo aneet1ei~ general 1 una minucio!a hietoria 
clfnice. Loe indivicuoe eon.ueu?lmente afectados unila-
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tera.lmente, y son de eó.ad gestacional y peso no:rm~l al -

nacimiento, y no recibieron o:dgeno perinatal. ·con el 

paciente bajo eneEted8 es irn!)ortante hacer lae siguien

tes '!'rllebasa 

Ultresonogref!a A-Sean y B-Scan, medidas de loe dii 

metros co:rnealee, medicidn de la preeidn intraoculer, -

biomicroecopfa con l;(mpe.ra de hendidura y oftalmoecopio

indirecto con de~reeidn escle:ral. Potograf!3 de ser no

~ible en eetereopsie, del segmento anterior y posterior. 

Radiogre.t{ae del ojo puede ayudar al diagndetico '!l&rti--

cularmente del retinoblaetoma. 

Une vez que el diagndstico de P.H.P.V, ee eetablec,i 

do el tipo de tratamiento y el tiempo son importante• 

po:r motivoe de la progreeidn y complicacione1. Se ha IJI 
gerido que en el.momento que ee ~resente la ptieie bgJ.;... 

bi:.requiere inucleacidn. Este padecimiento en adultoe -

e1 raro probablemente porque loe ojo1 eon enucleado1 an

te la posibilidad de un retinobla1toma. 

IA 1ntel'Yenci$n quil'llrsica temprana puede ee:r para

'!'rtservar el ojo y para ealvr?.r le vieidn, o pera .alige

.rar lee complice'cione1. Dieminucidn de la cdmara ante~

:rio:r ('POI' ui1 c:rhtalino t~nep? :rente ·o cata:ratoeo), p:ro

!l'Hi va tre.ccidn del cuer-,,o cilia:r, y elew.cidn de la -

!):residn intraocular eon · indicacionee in'!ledietae del tn

tamiento qui:rd:rcrico. L9. cirugfa ~uede e!ta:r t~mbiln in

dicada cu~ndo hay oclueidn pro~resiva del eje vielll"l p0:r 

la membrana "retrocrietf• linir; na o i:io:r cata:fata sec'..tftdaria 

con result~aos ae prtvactdn ae estímulo y ambltopfa!C~4) 

4.- Coloboma del fond~1 

Howard y Elle ..... orth notP-ron colobom«e ~.el fondo en -
.30 de 265 ni:'!oe con sost)eche óe retinoblaetomR, ht9. en-

'• 
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tidad es ls cu(·rta causa oe leuc-:>coria después (p.h.v.-p, .' 

fibroplaeia retrocristalini8ne, c~t~rPta posterior). 

El defectuoso cierre de la fisura embrion!lria oou-

lar produce el coloboma tfpico. Porque la fisura embri~ 

naria nonnel tJ'E\za a lo largo nasal inferior del ojo, el . 
coloboma t!pico ocurre en e~ta posici6n. El defecto '!>U! 

de comprometer al iriA, creando le llamada ~u~ila en ojo 

de cerra.dure, y menos com~~~~nte del cuer~o ciliar. Loe 
defectos colobom!ltosoe pueden comT.'romete2• una !'Orci6n i,!l 

ferior c'!el fondo incluyendo el nervio 6~tico. El color-· 

b'l.enco c'!el fondo cauE'ado por un coloboma masivo es TJrim! · 

riP1r1ente t'le l'!os desarrollos e.norm<- les q_ue comprenCe ret,! 

"! na y coroides, penitiendo lE> vhUEtlbaci6n de lae ca-pa1 

dt encima de l9 ucler6tice., Este es el reepons9ble de¡· 
1 reflejo blP-nco en la pupila, r,:ero un e:xlfmen cuide.doeo --

' c1el fondo u•wilmente ee euficiente ?"era i!if'erenci:.:,r el -

dtteoto colollolillto10 de un retinoble1toma~ºíl6-22). 

'·· UYe!tie granulo~etoeaa 
Ee un tlrmino gene:rei referido a lR zomi uveal ( i• 

r11, cuerpo ciliar y coroides. Tienen un inicio incidiS, 

10 -, presentan n6dulos, ,.,recirita~i:>!' en.la hillloidee "º!:. 
t•rior, 101 exudados pueden Reente.rse.en la Jiarte tio1t•~ 

rior del v!treo. Loe ~recipitadoe retiniano1 tjue e~t•n

de~oeitado~ en la eu~erfieie ee l" retina var!e.n de t~lll! 

P!o, c1eeC!e la 1'U."1ta de un alfiler o ee ~re.note t'!ilriensio-

nH, ÍlloE< ueUP..lmente no Fon virtos cl!riiCE•mente l'O?''!Ut• 

le. tu:r'bHez del vítreo lo impide'~ iro ee un halla:;eo co

mdn .la leucocoria ni en les uvdtie e;ri•nulomato!'!:ll! ni en 

le fl~.rs-pl!:'.nitis, 'rtoe :responden bien a. lr. hnintfuticél

con e!!teroicie~, a r ifere~cie c.'lel rE'tinoblaetom!l'~ 
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6.- E!'ldoftalm1tie.~ortoxocara cannis: 

l.Et larva de toxo:~ra oannis presenta hella~gos cl!

nicos vririeblee. Desde un quieto y eolitario n6oulo.re

tini~.no en nil".oe, que e>:riresa une. eY.treorcine.r:l.e eemeja;a 

!'e. con el retinobl«stomE', ha eta una violenta encoftelm!

tie difusa con vítreo turbio·.-· La v!a- "8 e!'ltra6'\ e.1 ojo

r..e.reee que lt• mi! e. oomlln es a trevls de lR e e rterit? e ci-

lieres coite.e, tembi4n nueoe eer que la le.rva in~rese a

t~·vls r1e la erterie. ce::itr"·l <ie lt> retina y :i:'rOCi-:J.cir f.%'! 

nulomae eoeinof{licoe care.cterhticoe en lsta localiza--
. ' 

ci6n. l"re-.~entoe de le 11<.rva son enc.ontrsdoe frecuente-

mente en la !lll!cula, al entr.;.r al ojo no ee conoce ~ien -

ei ingreea a la coroides o e la retina, ~ero dee~uls in

greee. e.1 vitre.o. (12). 

El resultado ~e la infeeteci6n intraocular pue<ie t~ 

JMtr une. ce lee ~iguientee for:r~ea (13-14). 
l.- Retrocrietelinian1t ( leei6n int~.vftree foma

ci&n de un abeceeo vítreo y endo~elm1tie). 

2 .- Un grenuiou ele localis.aci6n retiniano ( frecuei 

temente confinado en el irea lll!lcular). 

3.- Una ,.,111tie. 

4 •. - Puedi loce.lizarn en le retina 'Periflrice. o 

cuer'!lo cilie.r 1119tae inflPmrtoriee. 

HF.y oetoe clfnicoe o,ue hacen eoe~echar el 4i&sn&et1 

co como l~ ~reeencia de u~ brillo bl8nco en la "'3rte oe¡ 

tral tlel granuloae o 'bien le rruencie ele una linea ue.

rillo !rit!leeo. le f'ormP.ci6n de una maa blenco-eucio -

con weoe ~ue lo 'f'enetrn y lo eurcan llOr encima. El :.

g~nulom~ '!lUece loe~lizar~e en la r~tin~ central o peri

f,rice. y l'Uec!e ~riar c!e~cie \l."1 '!leque!'to anterior o poste-
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rior hasta un m~sivo desprendimiento de retinri y ~seudo

glioma, 4ete es dif!cil de distinguir cl!nic~mente de un 

retinoblaetome. Wilkinson y Welsh enfet1zen la relativa 

alta incidencia de locPlizaciones rinterioree de inflama

cidn. En cuatro de diez de eetos nacientes loe·ojoe fu! 
ron enuclesdoe , las lesiones fueroh las oe lP- retina P! 
riflrica o cuerpo cilier. le.e fonnae leves de 4etoe ti

pos de tor.ocariaeie deben ser diferenci~dos de ll'lre-pla

nitie, los caeos m~s severos se aeocian frecuentemente -

con pliegues retinienoe y es probable que.sea.confundido· 

con fibropleeia retrocriatalini~na cicatricial o ~liegue 
•l faleiforme conglnito de la retina. (13). 

Bl diagndetico te ueuelmente be.se.do en loe hallH-

'goe c11nicoe, hiPtoria de contacto con cachorros de pe-

rroe y en menor im~ortancia de gatos, aef como ingerir-

tierra. Ia preeencia de eoeinofflia. Si ee posible -

\lfta lln&eba de in11unoatagnd1tica de ant1geno~ 111rvarioe-- - . 
H'!'ecfficos ~ra toxoca:ra·;· ·hietoria de dntomf e geneft.-

lH de ll'rva Tiecerel migl'(!.torie 11 eugeetiw.. Bl ed- · 

men di lEie Hacui;cionee no son de ayue.a1. Loe 'jl&ci1nt11 

con lal'Vl'., migratoria y que M.n eido trátadoe, y que eon- ·; 

actualmente eero-ne8f!tivo !Jlleden volver a adquirir la 11 
'"º''' . te~eda~. (14-15). 

Reer.ecto el tre.t11miento los corticouterdic!ee l'•--
' &len ayudar a eu-primir la inflP.me.otdn granulom!'.toee y re-

aucir la extensidn ee cicatrices intre.ocul~ree. 

1.- Plieguee conglnitos de le retinas 

E@tos ~lie~ee te extienden desde la cabe1a del ne¡ 

vio htico de!'ttro de le retina T.1erif&rica~·, ee usuel.llen• 

te un1leteral1 salen co1110 b~ndae w.ecularee, ire~• con-

~luentee o en m~re~a, loE ni;os con epta con~icidn eon -
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normales en otros aspectos, el fondo del ojo es transpa

rente;, 4sta conc'iici6n es ciferente al retinobleetome; -

101 plieguee retinic>.noe ocurren tambidn en el estadio 3-

de f:l.broplasia retrocrilltalinie.ne., en trhom!a 15 en - -

cuerpoe extre.~oe intraoculares, uve!tie g:ranulomatoeae -

eepecfficamente 'POI' toxo'!)leemas/l"(l6) •• 

8,- Sfnd:rome de Coata, aneu:riem81 miliares de lebe:r1 y

angioaa~dsie de Von-Hip'Pel-Linóau, eon enfer.nedadee vae

cularee oe la :retitla que r •. puar de sus diferencie.e en ~ 

1u ¡atogenia y 'Vllriacione9 en eue 111e.nifeetacionee clfni-

. -.. ca1, ion frecuentemente ce.racte:rilndoe por la efulidn de 

eJrudadOI Upidoe. El factor Jll!(e ilft'Portante ea ia t:ra1u

c!aci6n con dee~rendimiento '!>:riile.rio de la retina, glauca 

a HCUndario, heao:rragia, 1 eventualmente -ptieie bulb:l.o. 

In 101 eetadio1 •Vl"niadoe 4eta traeudacidn de lf bido1 -

lftlec1e HI' madw r puede :resultar en una ltucocoria, E,! 

t•~.intic1ac!e1 treouentea~nte ion coneic!t:rac!ee como c!ia--, ... 
a6etico 4iferenc:La1 4i retinoblaeto1119., (17), 

Bl cllflico dn4roae de Ooate, que ee una anos.Ua--

11.1ouloretiniana con¡4nito .de etiol~¡fa c!e1conocida, ea-· 

no. flailia:r 1 ca1i eieapre monocula:r, afecta J>:rtincipel,

unte a nifto1 que no tienen otre • eltencionee eietlmi.O:.. 

ca1 a1):roxim1,clemente tl 80·' de htoe 119cientee atectedoe-

1on muchachoe jdvente. IA enftrmec1ac! 11 bilateral en un 

20"< de loe ce.eoa~•en 4etoe cHoe el ee~do ojo u ueua! 

mente poco ~tectado, ee ~:reeenta ~rinciJ'E!lmente en la ~~ 

prillt1• c!4cac!R dt la vida, La.e maniteetacionee cUnic"' • 

•t>iHan con una frez circunecrita relatiwmente pl~na.,

p:roliferracidn de telar.agiectaeiae en la rupe:rficie de l~

:retina, ~ue puede• prog:rers:r lentF-mente a u.~ eetado dt -
1 

exudado •ubretinie.no y e un clee'P:rendi11iento de retina. -
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En muchos caeoe los exudados intraretinal y eubretin~l -

asume masP.e de color amarillento compuesto de lfpidos 

que tienen ce.ra.cterhticas de un reepl:?ndor amarillo 

verdoso que M:t dep~Eitoe de cristales ce coleeterol que 

deben no ser confundidos con los dep6sitos de celcio 

blanco-yesoso y dep6sitos ~e D.N.A. viFtos en el retino

bl~stoma necr6tico. En caeos e.v"'nze.doe de la enfermedad 

de Co~te ~e observan de color ~:n'3.rillo :verdoso y deenren 

dimiento de retina. buloeo, ;:iueden ocurrir. Y '!)orciones

se~radae ce le retina ~ueden ser de color !Jrie•ne!J'UZCO 

o ne~:rae debido a una m~rc~da proli!era.cidn·del e~itelio 

~igmentario de la retina. Tambifn fetoe pueden P.er un -

helle-.sgo del rttinoblastoma, tiero raros en amboe TJedeci

mientoe hay eltvacidn de la deehidrogenaea l~ctica en hJ 

mor acuoso. En la enferm.edfld de Conte le. m~cub ee a- -

de!'lto de depdsito de l!pidos•, el desprendimiento de re

tina es etcunde.rio, y generalmente empieza en l. l'Orcidn 

inferior del fondo por dltimo el ojo puede tornare• ptf

eico. El estudio t-1.uora.ngiog~fico es de ayuda di~gnde-,,.,. 
tica en la enfermedad 4t Ooat•.(lA-19). 

En el ~dulto el efndrome de Coate no te importante-
" lit {) 

en el diagndetico difere!'lcial dt retinobla1toma, (17). 

9.- Aneuriemae miliares de Lebers1 

Es una dtgenere.cidn retiniana riue !llife oomdnmente 

·ocurre en loe jdvenee, genere.l~ente un ~ooo mis viejoe • 
]·'l· 

y el de'[!6ei to de lbido_e es. rare.mente eevero. (3-18). 
10.- Angiomatdeie de Von-Hippel-Lineau, te UftE'. racomatd

eie con herencia autoedmic::i cominr·nte "!/ bema11giobl?.eto-

m?e de 1~ retina, loE e!ntom~e eeneral~entt empie~e11 en

ad11ltoe j6venee, ~uece dar eec~ne de sangre y euero de • 

loe v-:.soe e:-i el ta.'llor heman5iobl?..etico, como ree11lt!!do -
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ce hemorragias retinian·is y ex11dados, loe hemangiobl~·st,2 

mi-.e eon abastecido• por largos vaeoe nutricios. Ia ecsd 

inicial del padecimiento que ee (aaultos-jovenes), sirve 
'f 

para diatin~ir feta entidad del retinobl!.'lstomn, (18). 

11.- Hemorragia y glioeie mRsiva de lfl retinas 

Howard y Ell•·ortli observaron n11eve p?.cientee de -

una eerie t'!e 265 quienes tuvieron una hemorragia or~ni• 

zada de vftreo, que simula'b'" retinoblaet!)ma. Con lee ª!!! 
~liae zonr.s de hemorragia del vftreo e11frieron or!B-niza

ci6n de 4icho ·tangnldo. O~almoecd~icamente.la lesi6n -

tiene un" looelizacidn dentro de le ce.viáad v!trea, fre

cuentemente e~ una posicidn inferior1 i&e hemorre.giae v! 

tre~,. de ne.cimiento '!'roducen f'ibroeb maeiva con una ma

ta de color grielfceo que r,liega la retina y simule. eu -

crecimiento. Un vftreo lleno de eengre es un signo poco 

co~dn de retinoblaetoma. Sin embargo la '!'ersietencia de 

'V!leoe 4el eietema hialoideo 'Plteden originar ;angrado y -

a mecUda que eufren regreeidn el eangrat'lo puede usual-

mente limpir-ree y mo!trer un fondo de ojo no~l. El -

diagn6stico diferenci~l de retinobl~stoma e1 la glio1i1-

. retinte.na 1Dt'.11iva, p. que embae entermedadee preeenten 

calcificacionee, y ~ue los rayos x no eon de utilidad ~ 

ra diferenciarlas. Sin embargo la• calcificacionee eon

maeivae en le glioeir retiniana, y ue,.lmente ocurre en

eetdio1 m!e tardfoe y est~ r,reeente en un SN!'O de eda

du m·!e l.'lVJ.!.n?.adas que le. del rethoblaetom~~. Sin embar

go mira dif'ererioiarlos es dtil un11 historia de trauma o

óe ~nteoe~entte óe otras enre~nededee y el hecho que la

glioeis con~4nita ee ~~nifiAsta m~e comllnr.iente en a~ul--
. 11.ft- t:. 

toé j6vene~ que en inr~ntee y ni~oe. (21-22-20), --
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12.- Retin?p:.i.t!'.'l ñel 'rem!.lturo: 

El tl:rmino de r~ti~opat!a del rrem~turo deecribe -

los c~mbi'e a~dos retinianos observados en ls fase act1 
\'!:'. de la enfeM1edad. En c!.lmbio el t~rmino fibroplasis -
retrocri.!talini<•n!'l, describe la fg se no aguda de la en-

feruieded. Incidenci~; es variable ~ero ha sido ciert3-

:ne:ite alta, en ni"l_oe :n·enores de 1,500 gre. la incidencia 

ee c!el 4 'I 65~. 

es de 40 e 77~'· 

En menores de 1,000 grs. la incidencia

Iae eecuele s cicatricir. lee ee pn•B!lten 
' • l 

mis en nililoe de bajo 'Peso, (entre el 20 y 4~!.)."0•23)• 

Ia m~du:racidn de los vasos retinianos se realiza de 
la p&pila e. la T>eriteria, la :zona perif4rics tem-porel 11 

oom~letada des'!'Ule c!el naci~iento, as! 4etos vasos inma
duros del ~rematuro est~n expueetoe ~1 peligro de la oxi 
genotera~ia. Ia expoeicidn al ox!geno ~rovoca una vaeo
oonetriooidn exagere.da, oc1uy4ndoee y quedando zonas ~e
rit4rioae en isquemia. Al suspender el ox!geno et nrodJ! 
01 vaeodilatacidn y en lee zo11Pe iequlmicae provoca la -
tor.necidn de comunicaciones va1culares y neoV..1os que -

•ftcz'en con facilidad OJBOificendo lae •ona1 ~eritlricaa 
'del v!treo. 

.. ~ 
flower y cole. ~ienean ~ue ls vaeoconstriccidn rtti 

ntana !'U•de eer una res~ueeta ~rotecto:ra ~e ~ue un pro~ 

oeeo tiatoldgioó en resmaeeta a la hi~eroxigenaoidn. ---
Olaeitioe.éid:i internacional:. Se basa en eu locaU." 

1aoidn, aef coao l~ exteneidn del da~o retinianos 
Bolla 1.- li un cfrculo que eetl ro~e'n~o al nervio

d~t~co y doe·Yeoee la dittancia discomicula. 
Zona 2.- Se extiende desde la zonH 1, haeta la ore

etr:rata del lado n~.!al y u extie:i<le tem~ore.l111ente al e

o~or. 



- 19 -

Zona 3.- Creciente residual de le reti~~·~nterior

a la zona 2, y es la ~ltima en Volscularizarse en el ojo
~) 

del prematuro: (23). 
Estadios clfnicos de Ridgea 

Estadio 1.- Hay una lfnea de dem<-rcaci6n, es delga

aa !)ero definir.e., eepara la retina aV'.ieculi:;r (e.nterior-

mente), de la retina vaecularizada (poeterior:nente). 

Loe vasoe se dividen en arcade.e anorm~les dejando una 
Unea, cfeta l!nea ee pl:·'ns y bl~noa, yace sobre la !)ar-

te plena de la retina. 

Bate.dio 2.- le Unea d~l eetadio uno ha crecido ee
encha y mte alta ocu~ un°voldmen y extenei6n por Arri-
ba de la retina. JA lfnea puede cambiar de color blan--

00 a roes y lÓe weoe dejan el plano ae la retiM. P1-
qu1?loe ielot11 ble.neos de vaeoe ee forman en la euperti

cie de la retina y puede eer vieto poeterionnente a la -

Unta blanca, pero bto no c.,n~-,:itu~rt un creci:niento --
fibro"faeoular nectf.&rio :para el eetalio 3. 

letacUo 3 •• Prolifeaci6n V?.ecular extra~tiniana,
junto con le.e leeionH ntinia~e. la looalilacidn ca-

raoterfetica donde este tejido de p:roliferaci6n puede -

ter encontl'fl.do 1e1 posterior a la lfne• blanc~ (~leno J! 
tiniano), dando U.'\l\ ~~.riencia dteigu~l dentro del wfii.•

tno P1rpen4icul~ r al plano retiniano. 

letedio 4.- Hay un d11~ren~imiento de retinn. que -
YNtde eer exudativo, por tracoi6n o amboe, 'CUtde 11tar -

11 
'!'l'l•ente e.11'1 en eetadio• tnpranee; ( 23). 

ta fibro'!)laeie retrocrietalinianqa Pre111nta una mem 
bJ'llftP.. blF.nca grieicea., la cull ~uede ori~in"lr.leucocoria 

Uch!'. membrana. ocupa f'recuentemente el eeetor tem!'Ol'Ell --
' . . 

1u~erior, tiene vaeoe. Se puede acomp:::~~• de alteracio•-
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nes vaEculeres del iri~t sinequi3s posteriores y atrfiat 

tambUn se ven los procesos ciliares ale.rBS.dos. ee obse,t 

van pliegues tetinienos por det:r.!s y hay glaucoma, es b.! 

nocular, en prematuros por oxi~enacidn. El trstamiento

ee fu."ldamentiil:riente preve?itivo, evitando en lo 'l)Ol!ible -

la exnosicidn de ni~oe a la oxi~enotere~ia. 

13.- Dieplaei• retinianas 
Una die'Pleeia eignitica une falle del desarrollo -

normal le loe te ;lidoe duJ'l'lnte la vida embrionP.ria y no • 

ceba tu maduracidn, el princi'!)ll.l ra11go de d~spla11ia ret,! 
nianr. que hace el diagndetico hietoldgico reletivamente

f(.oil, ee la ro:rmGcidn de roseta11. Un~ roseta que puede 

ser dt un solo e11tnt.to, dot eetl'fltos, tree e11t:re.to&. R! 

preeenta un intento de tejido retiniano embrione.rio ha-

cia la tonna primll.rie. de conoe y battones. Ie11 ro111ta11-

b1ni¡naa de la d1splas1a retiniana, no muestren anapla•

aia. Qua aon claramente UatinguiblH ae::.lae ro11taa 11! 
lign?a ae.Plaxner-Wint•r•t•iner;(2r24). 

Ja 41apl .. 1a 'retinianE> H conglnita·, ueualmente bi

lateral y reconocible al nacimiento. No ha eido relat~

da en pre111E1turoe, loe 0;1011.efect~doe son mioroftilmicol

con ctfmt-re anterior poco '!'rotunda y largos '!'rocuoe 111! 

ree, Un punto o una membrena blanca puda .. Hr.vilibl9 -

. atrl1 del cr~atalino ~lare>~ ·el cristalino tiu•de haceree
l'llpidemente c1te:rato10. Hemorragia v!trea y glaucoma •! 
O\lftderio, '!)Ueden tambiln ocurrir. Si la dieplaeia reti- · 

ni•rm. te unilateral ~aneralmente no ·se e.eocia con ano191 
. 'í 

lidadee eiet4micae. (25). 

u.- Rttinoequieh congfnite.f · Ll59do a Y. (;juvenil) 1 

.UeUE!lmente la enfe:r.nedad eetl. pre~ente al nacimien-

{-
··'. 
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to. I;:.. apariencia clfnica es f¡l'cilmente cifere.:;cii1 da del 

reti:'loblal!tome:, pero en ocasiones ha sido reportado con -

leucocorie como hallazgo principal. La fovea es casi - -

dem'!'re afectada, por lo tanto puede dieminu:!r le visitSnT 

La ca,a interior ele la retinosquisis puecle clescanear a- -

trie del cristalino, nroduciendo un reflejo blenco o un -

de.prendimiento de retine. Ia presencie de retinoeo.uieie 

fovial, es d!'icemente bil~te:ral y eirr..4trice ee '1'.18.tognom~ 

nico. Ofte.imoscdpic::Jmente consiPte en una ?onr-i vscfa de

limitada por doe cape.e de retina, 4etae cepas ~uedtn eer

de distribucidn racial. 

Unr, com'!'licacidn comdn de leta enfermedad es la hem2 

rragia dentro del vítreo '!:)Or ruptul'fl de vaeoe retiniano•-. . 
(usualmente·vlnulae), en 4stae ~reas de retinoequieie. -

Sin embargo el verdadero deepren<Umiento de retine ee 11-
.ro~·1(26•27). 

111 retino11qubie ee una concUcidn en le cull le re

timi. eeneoriPl ee escinde a cualquier nivel entre lee C!; 

~e nuclear•~ internas y externas. 

Esto ocurre h&bitualmente en forma bilateral en la -

cata ~lexifo:nne externe con ac~ulacidn de lfquido vieco

eo con mucopolieicaridoe dentro del ee~cio fo!'lllldo a me

dida de c;ue la retinos(lui!!is r.iro~ree•.le los tlt?r.entoe !leu

ronalee de la retinn. !'rimero ee eetir'<1n ~, t'indmentt ee -

lien:i, 

15.- Incontinencia pigment8ria1' Cé!ndrome de~Bloeh-Sulz-
· btr<?er) le. herencir- '!'9.tem"- eed c::in!!iderada como autoa&-

2ice domi:iante, Len?. eugiere ~ue la enfer~edad t$ trv.nem! 

tid9. ~or un i:ttn en el cror.1osom:t x, ~recta solo a mujerel!, 

~uede tener inicio en la infsncia, ~Y.isten co~plicacio-

nee "('ri:1cit'.'ahen~e c1erm"t.ol6n:ice.e, s.~.r.., "cu"!.9r y den--
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tal. J.as rlter-:ici,,nes 1'UerJen est·~r ore"entee al n::ci:nie.n 

to o !)OC~ tie~-:o l'!e1!!)u4s, en el e!.'tr.'ldio inici~l, que ocu

rre in~ediata~ente deepu4s del naci~iento, existen ves!~J! 

las, ocurre ~fs en lme extremieadee. 

El se~ndo estadio existe u.~a l!nea ce lesiones ve--

rrucosae. 

El tercer este.dio lesiones T)iir.1:entari'" e no ele~.daey 

ClfnicP~e~te ee debe diferenci~r del retinoblaetoma

los hrllaigoe ocuhree ocurreti en uno de ce.da tree o cua

tro cuoe i:icl:1ye miopfa, est~biemo, niet~póe, !llicrof-· 

tt•lmoe, !i'.tro!i;i. 6ptice., eeclerdticae azdlee, ·e1 37~ de .... 

anor.nalidedee ?rteriovenoeas ocurren en el~ree tempo:r"i'l -

c!el ecuacfor. Otree anornwlil'!ades ee aeoci9.n con fibroeie 

·:i:ireretini~na y tfjic1o neovaecule.r y no !'erf11ei6n de la !',! 

tina, pUel'!e c'J.?'ear con ~ee11do~liom~, maea retrocrieteli·· 
1•"'' . 

ni!i'n!' •. l 27-2e). 

16.- lnc1oftal!lliti11 (wieticercoeie). 

Oieticeroo ce11111oe•e ee el eetal'!io larval de la te- · 
nia 1olium ele la carne ele cerao, p11e~e ·ocasionalmente 11,! 

~·r hacia el fonc1o, 1 proil11cir 11n~ 1•11.cocoria: t. inten-

1idac1 de 101 :rengoe c1t la enfe~edac1 'PU•de ser de 1ocali-

1acidn ele m&l&I Y eetac1iOI avanzados con ~n dee~rtnc1imie,D 

to completo de la retina por traccidn'cicatricial, el!!!. 

do dt la rea:oidn inflamr;toria y la extenei6n de loe o&a• 

bioe patol6gie'! 'lll!rece deyiender r.~ le lal'Y8 estll v~vr· o-

111\lerte, loe !\l!anos vivos inducen una mfnillft J'ee~ueeta,· y 

.loii' ~!le.nos muertos ion la a~XimEl ree!)11eet~:·' \27-13). 

11.- Endofte iititie 111ttE' etlfeica 1 ; 

Antes de l~ era de loe nntibidticoe y la tera:i:iie an• . ·, 
U.mic&tica, t11I la retinitie met~et~eica Wlll i!'lll)OJ't<'nte -
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nte.oauea de peeudo retin:>l::l:e':,:n:i, todes ~~tas condicio

nes eon muy rara.e y deben ser diferenciadas del retino-

bl~ etoma. Se refieren a la e':te~si6n de lmboloe infecci~ 

sos dentro del ojo durante el c'.lrso C!e un~ enfermedA.d e-

ruptiva propia de la infanciR, r,roñuciendo corioretinitie 

con eevere. reacci6n vítrea, ~· :>;.-?cided de loe te jidoe "(IOr 

detrd:e del cristalino. Ln reti!'l!!. metS?et:!sica '!lreeenta -

una l!l'lta bl~nce sucia con atro!'i~ de irie, huelle.e de in

flF.m~ ci6n, el ::ijo tiende a la e.trof'ia, lo que difiere del 

:retinobleetoma a~oya en el diag!15stico de retinitie mete.! 

t~eioa el. antecedente óe e!'lftr.:tcad erupti~ ;· 'i2-13), 

18.- Enfeniedad Cle Norrie11 (ceseneraci6n 6c1.1lo-souttico

~erebrelh 

!e un efndrome raro con ~ pPtrdn de herencia lige.do 

al cromoeomP. X, los v:;.r.,nes efe::te.d?e !)or este P-"'decimitJ! 

to ~eneralmente preeent~n ama-:¡roeie con3lnita ~il~terel, 

., wridoe gredoe de alteracio:!!I! euditivae l' ntraeo ae¡ 

tal, 'P\leden curear eón dee~renci~iento completo bil9teral . . 
de le. retina de ti!'O he11omgico, le. retinP.. ee 4teT.1Ueic~ 

e in&Uterenciada, con organineidn de :nr;eae bl>-1ncae retrs 

crietaÚnir--nae, duJ'llnte loe iirüeros mttH de vida, Du--" -
rente la infancia üna •• Y.aecularbada una•• de oo•-

lor grie H villta detrtfe del crietalino en e.11bo1 ojoe, a,l 

rre4•4or de le edad de u.~ afto empieza la degene:raoidn - -

ool'fte~l acomn."l~da de oeteret~. El 25~ de loe·'!)aoiente1-

"re1entan demencia o alte:racio~ee "1icdtioe1, In 101 ni

~01 loe oj~! pueden ~er de ta11&~0 normal al comienzo, l'll-
i"-. '' ra. ir dieminuvendo y h1ceree P.~r6fioo1. (27-29) 

Bl ~rinci!lt!.1 defecto 41 l~ difennciaci6n ~e le oo-,. 

6"tica. ofrece un8. explictci6n '1"--::to~lnica y el ori~en 4'e -

un ~ran !'ldmero de hellezgos, 
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19.- Mlduloepiteliómas 

En 1908 Puchs ui:6 el t~rmino c.'!iktio:na !'P.re. describir 

un ~!JO de tumores del cuerl'.)o cilie.r que ocurre en la i,D 

fe.neis. Poeterioniente Zillllllerman, hizo un~ claeificacidn 

mis eatiefectoria de tumores neuro e~ite11~1ee c!el cuer~o 

cili" r. Son t'.1.'lloree poco-. frecuentes. que se originl"n del

cuerpo cili? r y crecen haciG el cristalino. Apenc1n .. 1n-

1a ec!ad pec.'!i~trica, el prefijo melludo Eignifica origen -

de ~llul~e que eemej~n al e!'itelio medÜlrr, el m4dulo ep! 

telioma coneiete de doe componente• celuleree, epiteliel

Y eet:romal. Preeente.n un ~n ndmero de lftl'lnifeetl;\cionu ... 

cUniM!'o Tienden 9 crecer en ple.cae y emerger sobre el

cuerpo "cili~r, crietalino, fln!lllO de le. c~mt>.:ra. Ocaeio-

rialmente eon qufeticoe, pueden ocaeion~r una •~ea elevada 

grie en el '"ª del cuer~o ci1isr y anterior P 1~ retina. 

Que puede eemelmr un retinobiaetome., sin embe.rgo el c!ia¡ 

n6etico ee c1U'fc11 1 lo hace le hietor,::i.tologb. El mldJ! 

loepiteltOlll. •on relativemente beni!ftoe 1 eon edlo de iD 

••idn local. Con el tilm!'O 'PU•~• ocurrir diferenoh--

cidn •~ligne, pero lP-e met,etaei1 a dr!Bnoe dietantee 11 
'Jt .. ! 'i.. • 

poco·oomdn. (2?-32). 
··' 

20.- Tri•omfa 13• (Sfndrome Patau) 
... 

le el cromoeoma aberrante m~e eetrechamente asocia

do con ftnomstf·>e HVeJ'l'.1 intraoculares. Reeulta de la -

no diryuncidn del cromoeom<t 4113 ( Dl) del grurio D, no -

hay !'Ndilecoi6n de uxo. Loe ~cientu afeetaoo!! .l!•n•

t:ll~ente viven pocoe meeee, loe h~1lezgoe ocul~ree eon -

lOP Pi~ientee a 
1.- tlicroftalmoe1 <>lf!Wl"!S vecee a"9.rente enoftelmie 

2.- co1:,bo•1 uflue.lf!ente r1el cu"'r!'JO cUiPI' e irh,

meno• comd.n del nervio d~tico. 

·).•. PHYPt tdnioe ~ecul~r ~el cr19t?.lino colobotaa.1 • 
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C;;.rtfl? go int?'2.ocu1.r- r; form" co TJor mesodermo dentro 

del cuerpo ciliar. 

5.- DhplaeiE" retiniam•. 

6. - Cf: ta rr- te.; a fe e¡ uie. prim0 ri~ re. h • 
;~ 

7.- Poca diferenciacidn de l;;. er-tructu:ra de1 ~!l~la 

21.- Pibree dpticae mieliniz~dasr 

Son de es~ect~ eFtriado d2 color blen~uecino ~ne- -

re.1rr,ente provienen ce le. !Ja pila, '!'.'Uec1en ·e. ".'t'.recer en fo!'!!la 

eielada lejos de lR '!'apile., siguen lf c~·P" de fil:iree ner

vioPae y ocultan a loe VE>.eoe. Ou~ndo son extenF.RS y cu--
.. ~ 

bren el po~o poeterior, ~ueden producir un reflejo bl~nco 

en la pupila (leucocorie. y eimular un retinoble.etom!l). 

Sin emb~rgo el diegndetico es f~cil de eetablecer con une 

ec!ecu,..dA explorecicSn oftalm.,eccS!)ica, adem(e son· lesionee

que no crecen, no tienen cclcificeciones ni siembres celJ! 

lt1re1. Habitw•lrnente no interfieren con 1~ vbicSn, dn -
--tab!' rgo our.,ndo llegan a ocu"P&r ~mpli1>.e zon~e illl'ic1en que-

loe fotoreceptoree, en eea zona no sean eetimulAdoe y el

P'Oitnte mani~tute eecotome_J: (l6). 

H.- I.edonee prolitere.tive.1. · Hama:rto11P.1 y corhtome.e -

del tonl!o del ojo, leeionee eolitsriee del fondo pueden -

ooaeionlllmente etine jf'r un retino ble etoma en mucheo e instan 

oiP.1 eet•• ~••ionee ocurren como un componente de lae va

riai1H faoouto•il ( llll&ko, ,•ncha de nacilliento ) 00111- -

111111toe 'POI' un !!UPO de enft:rmec!adee ce.raoterir.ac!oe por -

fo1Wf\o16n de leeionee ~ue afecten la ~iel, ojoe, ene y -

lae Ti1cerae. r.e faoomatoeie ee~~r eeociadae con leu~o

ooria 1 Yon-Hippel~Lindau, eecllrcSeie tubero•; neuro-

fibl'Ollato1i1 (enfel'l!ledad dt Yon-Reoklinghaueene) 1 el efn 
1 -

c!l'Olle 4t St11rpl'l-leb1r. Auntiu• lei.e variacioñee neurogli!, 
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les, Angiom~toeas del fondo que ~e ven en &stos s!nero-

mee, pueden simular un retinobleetom&., &etas fe.comEttosie

eon diegnoe~icadRe ~enere.lmente de manera n(pide.medtante 
.1 I J~. una edecuac!a hil!toria y examen f;i.eico, (22). 

23.- ?1:1op!a elev::"da1 
Cuando un mf!rcedo edelga~amiento de la retina, con -

un gran cono midpico alrededor del nervio dptico, puede -

:?.parecer como U."1 reflej::> bli::nco, y riuede l!imuli::r u."1 reti

noblaetol!IEI.. Sin embargo un ex,men cuidadoso con el oftal 

moscopio c11rectG y retinoecop!a revelan el c1ia1Jr16etico ca 
TI' 'I 

rrecto. ( 25). 

24.- Dee~rendi~iento de retine.1 A la ottalmoecopf9 dtres 

·tR e indirecta se observa ~ue la retina ha ~rdido eu co-. 
lor amarillo ro.i1do y af'8reoe .. de color grie o.,,eico, cmndo 

ee muy grande la retina se observa abombada con n\lll9ro101 

pli•11.te1, puede tambiln exi~tir glioei~· quietes, bandae, 
turbidez c!e loe medioe. Se debe tener en cuenta ~ue una• 
de 11!11 ·111dlt1plee oa~eae de dee-prendimienti de retina 'PU•- · 
c!tn ser loe tumores, per •jemplo la ~riedad exofftica --

. ,, 
del retinoblaetoma;. ( 36) • 
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Eete fu~ un estudio ,roepectivo que ee realizd en la 

Unidad de Ofte.lmologfa del Hospital General ,de ?.~lxico del 

Sector Salud. 

!n el per!odo compren~ido del lo. de l1iayo de 19851 -

a1 30 de Abril de 1986, ee incluyeron en el estudio a to
dos loe pecientee, desde reciln nacidos h~sta loe 15 afto1 
de edad, 1ue fueron ~loradoe en eeta Unidad, en loe cui«
les el motivo de la.consulta fue por preeentar 'P\l~ila - -
blanca. A todoe 101 ~cientes ee lee ~racticd una ixplo
racidn cifnioa completa, orientada hncia la poeible etio

logfa • trav•e de una historia cl!nica minu~io1a, 1iendo
el interrogatorio orientado h~cia la•. causa• poeiblee.oo~ 
mo lNdieran eer, entecede~tH de premntures, a4minietra-
oidn de oxfg.no al naci~iento, heaor:ragi~e al nnoiaient~, 

intecoionee, tra1.1111~tiemo1, neopli.eicoe en la faailia, ae! 
como de contacto con ani1F.le1 especfficamente 'Pll'rOe 1 C! 

toe. 

~e•J>tCto e la ex~loracidn ffeica, 11 bueoaron anoma
lfae 11et4micae, que ~udie:ran a,udar a integrar un 1fn4ra 
ae, a ni'Yel ocular H valor6 le. á!lldeH VieUl\l 1 cue.ndi:> • 
no f\14 poeible dicha valoraci6n en paciente• de corta e--

1 

dad, en loe que ee tomd en cuenta 11 p!!trdn de fijaci6n.-



A todos ee les realiz6 bajo dil~tacidn ~unilar m~xima 

explore.eidn del segmento anterior, y del fondo del ojo. Y 

cw.in4o el pe.ciente no cooperaba, ya sea por eu corta eded

o por problemae de conducta, ee hizo valoraci6n bajo enee

tecia ¡eneral. 

Cuando con toda la intorm~ci6n recabada, no ee inte-

gr6 un 4iagn6etico, se solicitaron i!tudioe complementaT -

r101 como eon1 racUo!ftffae de ~rbita, com'!J<lrativo de ·~ 
jeroe 6~icoe y ultre.eonogra.tfa. En c.uo de 11e8Qr a la -

cirugfa, ee realiz6 eatudio hietopatold!ico, para eetable

oer el 41agn6etico etio16gico. 
'\', 

:' 
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lV.- RESUL'l'ADOS 
. ----------

Se eetudiaron un total de 30 ~acientes, sin embargo en. 

algwioe de ellos,no tu~ posible recabar toda la informac~-
6n neceearia, Por lo cual le. :nuestra final ful de 22 'Paci
entes, la edad promedio ful entre 8 meses y I4 a~o1 con -
una ·e4a4 media de 4 a~oe, de 101 cuiles I4 fueron del eexo 
maeculino 1 8 del sexo femenino. 

Pul posible establecer el diagndstico en 19 4e loe 22 

caeo1, en 3 41 11101 el dia!n61tico qued6 como po1ible. 

:r.a cauea m,1 frecuente de ltucocoria tu• la oatarata

de 101 cdlee 17 tuerdn condnitaa '1 7 a4quiri4ae eecunda · -
ria• a traW1&ti1111101. Hubo 2 caso1 4e retinoblaetoma confir
mado por e1tudio hietopato16gico. 

Bxietié-rdn 3 caeos en los que no ee confi:r1116 el diag
nostico que fqer6n una probable toxo~lae~osie congfnita, -
eindrome de Coate, fibroplaeia retrocrietaliniana. 

:O'n la tabla ndmero uno ee tnW!leran utoe reeultado1, 
ver hoja· 1ig. 
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. IAll.I 

DIAIJNOSTICO ETICII.OUOO Nurn;RO PORCIENTO 
---~----------------------------------~---------------------CONCJENI'l'A ro 
OA'l'ARA'l'A 

AD~tTIHIDA 7 3J.8I\C 
----------------------------------------------------------
RETI1'0Bt.ASTOMA 2 9.0 1 
----------------~------------------------------------------
HAIJKOS'l'ICO NO 
OOl'PJM'!ADO • 

3 

-----------------------------------------------------------

..• ... 
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v.- R13!1RJ!~ y IJONm,u.:;!(1~~ 

. l. 3e Htw11aron 22 paoientH que aouclieron a ooanlta ,Or 

lieUOOOO:rlae le e•ta,leoid el diatlftdetiOO etioldtiOO ouaa4o ,., 

podble. 

2.- le Jftllo integrar un 41a111d•tioo etioldlioo en •1 ~ 

t1e· lo• o•H•• '"' 

' 

1 

11 3.- la nHtra Hl'ie, 1• oaua .... tnouent• te lnoooona ¡¡ 
tul 1• oataata, oiptendol• en ol'4en •• tnCN1BOi• •1 ntiu- 1: 

'Id":~;... ~,.r o1 41 ...... lH, H ftOullN •• ila g......,; 0 1 
•tono aimaei .. , uaa .. eouda e1p10NOidn tl•io• r ea oU.&a . l\ 
ne P. •• •JWI• 41 .. IHDH 4• laboatorio r pbinete. {! 

5.- A ,. ...... •1 HtUUO Ollaioo, no tul po•iblt 11•~ .,· t¡ 
;, 

al Hqnd1tioo ta el 9" te loo ouoo. 'i 
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