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RETINOBLASTOMA (CIE 10: C69.2)
• Es la neoplasia maligna intraocular mas común en

la infancia, se origina en las células primitivas de la

retina (tejido neuroectodérmico)

• El retinoblastoma es un cáncer que afecta a niños

muy pequeños; dos tercios de todos los casos de

retinoblastoma se diagnostican antes de los 2

años.

• Un diagnóstico precoz

permite la remisión en el 90%

de casos.



Epidemiología

• Séptima causa de cancer infantil 
en Perú.

• Incidencia en el mundo entre 
1:15000 a 1:20000  recién 
nacidos.

• la incidencia del retinoblastoma 
es 59.8 por 100,000 población 
susceptible

• Sobrevida global es del 72.97% a 
5 años

Fuente: Registro Poblacional de Lima Metropolitana. 2012-2014



Casos nuevos diagnosticados de cáncer en niños y adolescentes por año 
en Perú (0-18 años), Año 2018

Registro Poblacional de Lima Metropolitana



Unilateral

• Mediana de edad 24 meses

• El retinoblastoma unilateral 
multifocal es generalmente 
hereditario 

• El retinoblastoma unilateral no 
multifocal es usualmente 
esporádico y representa el 60% 
de los casos.

Bilateral

• 25% de casos

• Edad promedio 12 meses

• Más frecuente en niños 
pequeños

• Casi siempre hereditario

• Alto riesgo de desarrollar otros 
tumores malignos

• Con cada embarazo nuevo, 
riesgo cercano al 50% de 
desarrollar la enfermedad. 

Epidemiología



Fisiopatología

➢Inactivación mutacional de ambos alelos del gen del RB (RB1): cromosoma 13q14 
y codifica una proteína nuclear (Rb) que actúa como supresor de tumores. 

➢La forma hereditaria del retinoblastoma requiere una mutación de línea germinal 
que puede ser familiar (heredado de uno de los padres) o esporádica (debido a 
una mutación de novo).

- La forma hereditaria, una mutación del locus RB1 o la eliminación del cromosoma 
13q (que contiene el locus del gen RB1) está presente en todas las células del 
individuo y una segunda mutación somática (luego del desarrollo embrionario) 
afectará al alelo del RB1 de las células retinianas. Estos pacientes tienen mayor 
riesgo de desarrollar tumores bilaterales o multifocales.

- En la forma no hereditaria, las mutaciones de ambos alelos se dan 
espontáneamente en una célula somática de la retina que forma un tumor 
unilateral unifocal.



Fisiopatología
• Modelo de Two hits de Knudson



Factores de Riesgo
Edad Menores de 5 años

Antecedentes personales y heredo –
familiares

El principal factor de riesgo es el genético, es decir la inactivación de los dos 
alelos del gen RB1 (mutación o deleción) 

Al tener un antecedente familiar se recomienda examinar a los padres y 
hermanos.

Dieta materna prenatal 
● Madres que consumen menos de 2 porciones diarias de verduras.
● Madres con una baja ingesta de folato

Madres con niveles bajos de luteína/zeaxantina derivados de las frutas y 
hortalizas

Posible asociación entre edad paterna, 
infección por virus de papiloma humano y 
retinoblastoma 

▪ La presentación bilateral se asoció con una mayor edad paterna [mayores de 
35 años y con los nacimientos de gemelos.

▪ Entre unilaterales (infección materna de transmisión sexual durante el 
embarazo se asoció con retinoblastoma bilateral.

exposición laboral materna a cualquier 
agente peligroso

productos químicos o la radiación, en el mes anterior o durante el embarazo 
(retinoblastoma unilateral) .

exposición ocupacional paterna Exposición a pinturas hasta 10 años antes del inicio del embarazo (retinoblastoma 
bilateral).



CUADRO CLÍNICO
• Leucocoria “ojo de gato”

• Estrabismo de reciente inicio (segundo 
signo de mayor frecuencia)

• Disminución de agudeza visual

• Ojo rojo

• Opacidad corneal

• Buftalmia



RETINOBLASTOMA
CLÍNICA

Leucocoria

(Reflejo blanco de 

la pupila) 

Aniridia

(Ausencia del 

iris)

Estrabismo

(desviación ocular)



Retinoblastoma Bilateral



ENFERMEDAD AVANZADA

SINTOMAS Y SIGNOS

✓ Tumor ocular y
extraocular

✓ Buftalmía
✓ Dolor ocular
✓ celulitis orbitaria
✓ Compromiso de

ganglios linfáticos
✓ metástasis (SNC,

hueso y médula
ósea)

✓ Fiebre



DIAGNÓSTICO
❖ Evaluación clínica y 

exámen físico

❖Fondo de ojo:  
➢Oftalmoscopía indirecta

➢bajo anestesia general

➢Oftalmólogo

➢Una o múltiples masas 
nodulares de color 
blanco o crema, con 
vascularización 
asociada.

*Raramente se necesita 
confirmacion por biopsia.



➢Estudio de elección 

➢tamaño tumoral

➢compromiso del 
nervio óptico

➢lesión intracraneal 
asociada

Resonancia Magnética de orbitas y encéfalo con contraste



Retinoblastoma trilateral



Ecografía ocular bidimensional

▪Masa sólida

▪ Alta ecogenicidad

▪ Calcificaciones 
intraoculares



Otros exámenes auxiliares
• Sospecha diseminación extraocular (enfermedad 

metastásica) 

• Patología de Alto Riesgo de diseminación extraocular 

En estos casos, podría estar indicado hacer los siguientes 
procedimientos:

➢Punción lumbar: Recuento celular y estudio citológico del 
centrifugado.

➢Punción de médula ósea con biopsia bilateral en ambas crestas 
ilíacas. 

➢Gammagrafía ósea corporal total con tecnecio en pacientes con 
estadio 4



Estadificación

➢Clasificación Internacional de 
Retinoblastoma Intraocular (ABCDE)

➢ Predice potencial de conservación ocular



Otras estadificaciones

1- SISTEMA INTERNACIONAL PARA LA ESTADIFICACIÓN DEL 
RETINOBLASTOMA (IRSS): 

• Estadío 0: Pacientes no enucleados

• Estadío 1: Pacientes enucleados con tumores completamente resecados

• EstadÍo 2: Pacientes enucleados con residuo microscópico (nervio óptico línea 
de sección, invasión microscópica transescleral)

• Estadío 3: Enfermedad regional

• Estadío 4: Enfermedad metastásica (a) sin compromiso del SNC (b) con 
compromiso del SNC

2.- CLASIFICACIÓN TNM: Determina sobrevida



Manejo según nivel de complejidad y 
capacidad resolutiva

Primer y segundo nivel de atención :

• Los establecimientos de salud categorizados como: 

I – 1, I – 2, I – 3 y I – 4: Actividades de detección temprana.

• Los establecimientos de salud con categoría II – 1, II – 2 y II – E: 
actividades de detección temprana de los pacientes con sospecha de 
RB, diagnóstico definitivo de cáncer y manejo inicial de niños con 
criterios de emergencia, según capacidad resolutiva.  Screening a 
familiares de pacientes afectados por retinoblastoma



Tercer nivel de atención

• Objetivos: 
• Erradicación de la enfermedad para prevenir la 

mortalidad

• preservación del globo ocular y la visión 

• prevención de secuelas tardías, 
particularmente neoplasias posteriores.

• Manejo por equipo multidisciplinario 
(oncólogo pediatra, oftalmólogo pediatra u 
oftamo-oncólogo, neuro-radiólogo 
intervencionista, neurocirujano, patólogo, 
radioterapeuta, psicólogo, entre otros)

https://retinokids.com/wp-content/uploads/2017/12/tratamiento-laser-web.jpg
https://retinokids.com/wp-content/uploads/2017/12/quimioterapia-retinokids-web2-1.jpg


Tratamiento

1. Cirugía: Enucleación

2. Terapia Local

3. Quimioterapia

4. Radioterapia



1.-CIRUGÍA: ENUCLEACIÓN

• Criterios de Enucleación:
• Buftalmia (previa quimioterapia 

neoadyuvante)

• Compromiso de cámara anterior (al 
diagnóstico)

• Invasión del iris y/o cuerpo ciliar

• Glaucoma neovascular

• Neovascularización del iris

• Tumor masivo que envuelve 50% o 
> del vítreo.

• Tumor necrótico con inflamación 
orbitaria



2.-TERAPIA LOCAL



Termoterapia 
Transpupilar

Fotocoagulación 
con láser Crioterapia



Crioterapia
Braquiterapia: Colocación 
de Placas de Rutenio



3.-QUIMIOTERAPIA

➢ Quimioterapia sistémica: 
quimioreducción, post-enucleación con 
alto riesgo histológico, enfermedad 
regional o enfermedad metastásica.

➢Quimioterapia intralocal (subtenon o 
subconjuntival).

➢Quimioterapia intravítrea.

➢Quimioterapia intraarterial.



Quimioterapia Adyuvante post Enucleación 
patología de Alto riesgo

FACTORES DE ALTO RIESGO HISTOPATOLÓGICO :

1. Invasión uveal posterior masiva aislada 
(coroides) de 3mm o >.
3. Compromiso Nervio Óptico posterior a Lámina 
Cribosa.
4. Compromiso de Esclera.
5. Siembra en la Cámara anterior.
6. Infiltración del Cuerpo ciliar.
7. Infiltración del Iris.
8.- cualquier combinación de compromiso de 
uveal posterior (no masiva) < 3 mm y 
cualquier grado de invasión de nervio óptico no 
postlaminar

Postenucleation Adjuvant Chemotherapy With Vincristine, Etoposide, and Carboplatin for the Treatment of High-Risk Retinoblastoma. Arch Ophthalmol. 2011.



Postenucleation Adjuvant Chemotherapy With Vincristine, Etoposide, and Carboplatin for the Treatment of High-Risk Retinoblastoma. Arch Ophthalmol. 2011.

Quimioterapia Adyuvante post Enucleación 
patología de Alto riesgo



Quimioterapia Sistémica:Retinoblastoma Extraocular



Quimioterapia Sistémica
Retinoblastoma extraocular



Quimioterapia 
Intravítrea Quimioterapia 

Periocular 
(subtenon)



Quimioterapia Intraarterial

Digital subtraction angiography showing superselective catheterization with 
melphalan injection of the ophthalmic artery. 



Quimioterapia Intraarterial



Equipo Multidisciplinario Quimioterapia Intra-
arterial Hospital Almenara-Essalud



4.- Radioterapia



Radioterapia



Guía de práctica clínica para diagnóstico y tratamiento de Retinoblastoma en Perú -
Iniciativa Global de OMS para el Cáncer Infantil 2020



Conclusiones

• Retinoblastoma es una de las neoplasias pediátricas con mejores sobrevidas, 
permitiendo en la actualidad salvar globo ocular y visión.

• Esto depende de un “diagnóstico oportuno” y/o busqueda activa en pacientes 
con factores de riesgo.

• Importante la evaluación del reflejo rojo en neonatos al alta hospitalaria y 
controles de niño sano.

• Referencia prioritaria al segundo y tercer nivel de atención ante la sospecha 



Gracias…


