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SECCIÓN 5. TUMORES DE LA RETINA Y EL EPITELIO PIGMENTARIO
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Retinoblastoma. Tratamiento no conservador
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A pesar de los grandes avances en el diagnósti-
co y tratamiento del retinoblastoma, los tratamien-
tos no conservadores siguen teniendo un papel de-
terminante, especialmente en diagnósticos tardíos 
y ante una enfermedad progresiva con respuesta 
insuficiente al tratamiento conservador.

La atención psicológica a los pacientes y fami-
lias es necesario desde el diagnóstico y a lo largo 
de todo el tratamiento del retinoblastoma, ya que, 
como se ha visto en el capítulo anterior requiere 
múltiples exploraciones bajo anestesia general, 
así como diversos tratamientos en respuesta a la 
evolución y reactivaciones o aparición de nuevos 
tumores. Además, es especialmente importante si 
tenemos que realizar un tratamiento no conserva-
dor del globo ocular.

ENUCLEACIÓN

La enucleación es el procedimiento quirúrgico 
que consiste en la extirpación de todo el globo 
ocular y su contenido intraocular, con preservación 
de todas las demás estructuras orbitarias y periorbi-
tarias. A pesar de los grandes avances en las tasas 
de conservación ocular sigue siendo un tratamien-
to válido y utilizado.

La indicación de enucleación primaria es ante 
retinoblastomas muy avanzados: estadio T3 con 
neovascularización iridiana, invasión de cámara an-
terior sin opciones visuales, retinoblastoma difuso 
o celulitis aséptica o bien ante sospecha de reti-
noblastoma extroacular (1,2).También se indica, de 
forma secundaria, tras fracaso del tratamiento con-
servador del globo ocular.

En algunos casos de enucleación primaria pue-
de ser útil la administración de 1 o 2 tandas de qui-

mioterapia para reducir la carga tumoral y simplifi-
car la cirugía.

Preparación psicológica prequirúrgica antes  
de la enucleación

«Child life» es un modelo de trabajo de origen 
norteamericano cuyo objetivo principal es mejorar 
el ajuste y la adaptación a la situación de enferme-
dad y a los diferentes procedimientos que compor-
ta el tratamiento, utilizando como herramienta prin-
cipal el juego  (3). Procuramos que la experiencia 
en el hospital sea lo menos amenazante posible y 
pueda ser comprendida por el niño o niña, utilizan-
do un lenguaje adecuado a su momento evolutivo 
y situación psicosocial.

Para poder trabajar con estos objetivos, se im-
plementan acciones psicoprofilácticas centradas en 
el juego y la comunicación. Se interviene mediante 
sesiones de preparación para cirugías y procedi-
mientos médicos relacionados con el retinoblasto-
ma. En coordinación con el equipo médico y psico-
social, se realiza una tarea conjunta para acompañar 
al niño y su familia en un momento tan difícil, que 
puede arrojar serias consecuencias a largo plazo.

La preparación consta de una sesión (o varias, 
dependiendo de la familia y paciente) donde me-
diante el juego se puede explicar al niño el proce-
dimiento que le realizarán. La preparación implica 
una intervención que comporta etapas y fuentes 
de información diferentes. Se tiene que conocer al 
niño o niña y a su entorno, fortalezas y debilidades 
que permita diseñar una estrategia ajustada a sus 
necesidades (fig. 1).

Para poder mejorar el bienestar psicosocial de 
la familia y el paciente con retinoblastoma, el ser-
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vicio de Child Life realiza sesiones de preparación 
psicológica prequirúrgica, que se trata de actuacio-
nes encaminadas a ayudar a los pacientes y familias 
a afrontar las diferentes situaciones médicas, sin 
cambiar la realidad de las circunstancias. La sesión 
de preparación aumenta la comprensión de los 
procedimientos por parte de los niños y niñas, así 
como la confianza con el procedimiento y el perso-
nal médico (4).

Con la preparación se potencia el poder antici-
par psicológicamente para tratar la ansiedad y el 
miedo adaptativos que aparecen, contribuyendo 
así a un ajuste emocional óptimo. Es un momento 
que ofrece al niño o niña la oportunidad para ex-
presar miedos y malentendidos (5).

La preparación al ingreso, cirugía o procedi-
mientos se puede considerar como el primer paso 
en el soporte a los pacientes pediátricos durante 
los momentos estresantes en el hospital (6).

Enucleación: procedimiento

A diferencia de la evisceración, la enucleación 
permite el examen histológico del globo ocular y 
del nervio óptico intactos. Esto es particularmente 
importante en pacientes afectos de retinoblasto-
ma, en los que es esencial determinar las estructu-
ras infiltradas por tumor, incluyendo el compromiso 
del nervio óptico, si lo hubiera y valorar los márge-
nes quirúrgicos (7).

La cirugía de enucleación en población pediá-
trica se realiza bajo anestesia general. Después de 
confirmar que el ojo que se va a enuclear sea el 
correcto (dilatándolo y comprobando la afectación 

intraocular del tumor, por ejemplo), se prepara el 
campo quirúrgico con betadine al 10% sobre la piel 
y al 5% en fondos de saco. Se realiza una peritomía 
conjuntival limbal de 360º con tijeras Wescott. A 
continuación, se realiza una disección roma en el 
plano subtenoniano en cada uno de los cuadran-
tes. Luego se identifica cada uno de los 4 múscu-
los rectos, aislándolos con ganchos musculares de 
estrabismo, se aseguran con suturas y se cortan 
en la inserción en el globo ocular. Puede dejarse 
a propósito el muñón del músculo recto medio un 
poco más largo que los demás para poder mani-
pular correctamente el globo ocular más adelante. 
Los músculos oblicuos superior e inferior se aíslan y 
generalmente se secciona el superior, asegurando 
el inferior con suturas al igual que los 4 rectos.

Una vez que se ha comprobado que el globo 
rota libremente, se identifica el nervio óptico, pin-
zándolo con unas pinzas hemostáticas o cortándolo 
directamente con unas tijeras de enucleación, unas 
tijeras Metzenbaum o un lazo de enucleación. Se 
debe intentar cortar un segmento largo del nervio 
óptico, particularmente en tumores como el retino-
blastoma, en los que la valoración histológica de la 
extensión de infiltración tumoral del nervio óptico 
es crucial y determinante como factor de riesgo de 
metástasis (fig. 2). Posteriormente se realiza hemos-
tasia con presión directa en el espacio intraconal y 
cauterización del nervio óptico y arteria oftálmica si 
fuese necesario.

Una vez controlado el sangrado, se coloca un 
implante orbitario en el espacio intraconal para re-
emplazar el volumen perdido por el globo ocular 

Fig. 1: Preparación psicológica prequirúrgica antes de 
la enucleación en un paciente afecto de retinoblastoma.

Fig. 2: Ojo afecto de retinoblastoma enucleado. Múscu-
lo recto medio marcado con sutura de seda.
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enucleado y lograr una simetría cosmética de la 
cavidad anoftálmica con la contralateral. Para de-
terminar el diámetro apropiado del implante, se ha 
demostrado que el uso de la fórmula longitud axial 
-  2  mm proporciona un reemplazo adecuado del 
volumen perdido y minimiza la deformidad del sur-
co superior y el enoftalmos. Nuestra experiencia en 
el Hospital Sant Joan de Déu es que habitualmente 
en niños menores de un año utilizamos implantes 
orbitarios de 18 mm de diámetro y sobre el año, 
generalmente 20 mm.

Una vez colocado el implante, los músculos 
extraoculares generalmente se unen entre sí por 
delante del implante o se suturan directamente al 
implante o envuelto. Luego se realiza un cierre en 
dos planos con suturas continuas reabsorbibles, 
primero la tenon y luego de la conjuntiva. Se aplica 
pomada antibiótica, se coloca un conformador de 
plástico transparente sobre la conjuntiva cerrada y 
se coloca un parche compresivo sobre la cavidad.

En pacientes pediátricos, recomendamos el in-
greso hospitalario por lo menos 24-48 hrs después 
de la cirugía para control del dolor. Habitualmente 
se pautan antiinflamatorios, antibióticos (aunque 
no hay evidencia que reduzcan el riesgo de infec-
ción del implante)(8) y antieméticos que luego se 
pueden continuar vía oral, una vez dado de alta el 
paciente (figs. 3-6).

Pasado 6-8 semanas de la cirugía, la cavidad 
anoftálmica suele estar en condiciones de que se 
quite el conformador transparente y se adapte una 
prótesis externa acrílica a medida. Este trabajo de 
medición de la cavidad y adaptación de la prótesis 
suele estar realizado por el ocularista. Los pacien-
tes requerirán un seguimiento regular con un ciru-
jano oculoplástico y un ocularista para mantener 
correctamente ajustada la prótesis externa.

Las complicaciones de una enucleación pode-
mos dividirlas en dos grandes grupos, las intraope-
ratorias y las postoperatorias, y éstas a su vez, 
en 2 subgrupos, las tempranas y las tardías.

Complicaciones intraoperatorias: enucleación 
del ojo equivocado por falta de comprobación co-
rrecta, daño o pérdida de los músculos extraocula-
res, hemorragia orbitaria, perforación de ojo duran-
te el procedimiento.

Complicaciones postoperatorias tempranas: in-
fección, tanto de la herida como de la órbita, por 
ejemplo: celulitis orbitaria, hemorragia orbitaria, 
dehiscencia de las suturas de conjuntiva y/o tenon, 
contracción de los fondos de saco conjuntivales, 
exposición o migración del implante orbitario. Tar-
días: ptosis, ectropion o entropion, surco palpebral 
superior profundo, enoftalmos y contracción de la 
cavidad anoftálmica (síndrome post enucleación).

Quimioterapia neoadyuvante

Los pacientes con retinoblastoma que requieren 
enucleación, sea al debut, o por recaída/progresión  

Fig. 3: Foto macroscópica de la sección transversal de un 
globo ocular enucleado por retinoblastoma post- fijación. 
Se identifica tumor viable localizado en el cuadrante pós-
tero-temporal (se puede ver el punto de sutura indicando 
el recto medio).

Fig. 4: Corte histológico de un ojo enucleado por retino-
blastoma que muestra un extenso componente tumoral 
invadiendo la cámara anterior.
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de la enfermedad, recibirán quimioterapia neoad-
yuvante si presentan factores de riesgo histopato-
lógicos, para disminuir el riesgo de metástasis ex-
traocular (9).

Históricamente, estos criterios incluían invasión 
focal o masiva de la coroides, invasión de la cá-
mara anterior, invasión de la esclerótica e invasión 
del nervio óptico, con o sin invasión del margen 
quirúrgico. Sin embargo, a lo largo de los años y 
con los diferentes estudios realizados en estos pa-
cientes, estos factores de riesgo han cambiado, y 
consecuentemente, el tratamiento indicado en es-
tos casos (10).

Actualmente, los factores histopatológicos de 
alto riesgo que requieren el uso de quimioterapia 

adyuvante tras la enucleación, debido al riesgo de 
que las células pasen al espacio subaracnoideo y 
se puedan extender al sistema nervioso central, in-
cluyen (10):

 - Invasión retrolaminar al nervio óptico con lí-
nea de sección libre (pT3b).

 - Invasión intraescleral (pT3c-pT3d).
 - Presencia de tumor en la línea de sección del 

nervio óptico (pT4).
Para estos pacientes, existen múltiples esque-

mas de tratamiento, según el grupo cooperativo, 
pero todos ellos incluyen fármacos como etopó-
sido, vincristina y carboplatino. A estes se puede 
también agregar, dependiendo de los casos, ciclo-
fosfamida e idarrubicina (11).

Fig. 5: A y B. Corte histológico de un ojo enucleado por retinoblastoma. Se identifican células tumorales infiltrando la 
zona intralaminar del nervio óptico, sin extensión postlaminar.

A B

Fig. 6: A y B. Corte histológico de un ojo enucleado por retinoblastoma. Se observa invasión extensa del nervio óptico 
extendiéndose más allá de la lámina cribosa con afectación del margen de resección.

A B



571

Retinoblastoma. Tratamiento no conservador 5.11

EXENTERACIÓN ORBITARIA

La exenteración es un procedimiento quirúrgico 
que implica la extirpación de todo el globo y sus 
estructuras circundantes, incluidos los músculos, la 
grasa, los nervios y en ocasiones hasta los párpa-
dos. Hay muchas variantes del procedimiento, con 
un rango que va desde la preservación de la con-
juntiva y los párpados hasta la resección completa 
de ellos en caso de ser necesario (12).

La exenteración está indicada principalmente 
en casos de tumores orbitarios malignos con inten-
ción curativa cuando existen posibilidades de rese-
car el tumor con márgenes libres, pero también es 
una herramienta quirúrgica en el arsenal terapéuti-
co del tratamiento del retinoblastoma, cuando éste 
ha invadido más allá de la esclerótica, pero sigue 
manteniéndose confinado a la órbita.

Cuando el retinoblastoma invade la órbita, pue-
de ser manejado con terapia combinada, de qui-
mioterapia adyuvante seguida de una enucleación, 
exenteración subtotal o exenteración total, depen-
diendo de la respuesta que haya tenido el tumor a 
la quimioterapia adyuvante (13). Estudios recientes 
han mostrado una disminución sustancial de la tasa 
de mortalidad sumándole a este tratamiento radio-
terapia externa y quimioterapia (14).

Hay pocas complicaciones importantes en la 
exenteración orbitaria, las más frecuentes incluyen 
sangrado extenso, fractura de los huesos etmoi-
dales que puede dar lugar a una fístula entre la 
órbita y la cavidad nasal. También pueden ocu-
rrir fugas de LCR. La infección intracraneal es otra 
complicación potencial de la exenteración orbita-
ria que puede eliminarse obliterando la cavidad 
en su totalidad con colgajos libres de tejido blan-
do (15).

RETINOBLASTOMA METASTÁSICO

Al diagnóstico, la gran mayoría de los retino-
blastomas son intraoculares, siendo las metástasis 
poco probables y tardías.

Sin embargo, en los casos de retinoblastoma 
con alteración en el gen RB1 – retinoblastoma he-
reditario – 90% de los casos tienen un compromiso 
bilateral y tumores múltiples al diagnóstico (16,17), 
y en, hasta un 5% de estos pacientes, su presenta-
ción es trilateral – afectación concomitante de la 

glándula pineal, siendo el tumor más frecuente en 
esta localización el pinealoblasotma (18,19).

Cuando existe afectación extraocular, esta pue-
de ser ganglionar – a nivel de los ganglios linfá-
ticos locorregionales preauriculaes o laterocervi-
cales, en sistema nervioso central con afectación 
leptomeningea o de la glándula pineal, en hueso, 
en médula ósea o, menos frecuentemente, en hí-
gado (20).

Por ello, en los casos de diagnóstico en estadios 
muy avanzados, o cuando tras una enucleación se 
evidencian criterios de riesgo histopatológicos, se 
deberá realizar un estudio de extensión extraocu-
lar con aspirado de médula ósea, punción lumbar y 
gammagrafía ósea, además de la resonancia mag-
nética cerebral y de órbita que se realiza a todos los 
pacientes al debut (10,21,22).

La clasificación del retinoblastoma fue sufriendo 
modificaciones a lo largo de los tiempos, de acuer-
do con la evolución del conocimiento y tratamien-
tos administrados en este tipo de tumor (23). No es 
hasta el año de 2006 que se establece un sistema 
de estadificación internacional (IRSS) por Chantada 
et al. que incluye la enfermedad extraocular, entre 
otros con el objetivo de ofrecer un pronóstico de la 
supervivencia global (24).

Más recientemente, en 2017, se aprueba otra 
clasificación internacional ya utilizada en otros ti-
pos de tumores, que además de la enfermedad 
extraocular, utiliza por primera vez el factor heren-
cia – TNMH: T de Tumor primario; N de Ganglios 
linfáticos regionales, M de Metástasis y H de He-
rencia (25).

En el caso de los pacientes con compromiso ex-
traocular, ya sea diseminación a sistema nervioso 
central o afectación sistémica, se recomienda un 
tratamiento de alta intensidad con quimioterapia 
sistémica e intratecal, seguido de un trasplante au-
tologo de células madre hematopoyéticas (26).

Más recientemente, sobre todo para dar res-
puesta a la muy baja sobrevivencia global en el 
caso de compromiso del sistema nervioso central, 
cada vez se están llevando a cabo más trabajos de 
investigación, buscando nuevas dianas terapéuti-
cas (26,27).

ALGORITMO DE TRATAMIENTO

Ver fig. 8 del capitulo 5.10.
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MENSAJES CLAVE A RECORDAR

• Los objetivos del tratamiento son, en primer lugar, conservar la vida del paciente, mantener el globo ocular y, 
finalmente, conservar la visión siempre en condiciones de seguridad.

• La indicación de enucleación primaria es ante retinoblastomas muy avanzados: estadio T3 o bien ante sos-
pecha de retinoblastoma extroacular. También se indica, de forma secundaria, tras fracaso del tratamiento 
conservador del globo ocular.

• Los factores histopatológicos de alto riesgo que requieren el uso de quimioterapia adyuvante tras la enu-
cleación, son la invasión retrolaminar del nervio óptico con línea de sección libre, la invasión intraescleral y la 
presencia de tumor en la línea de sección del nervio óptico.


