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Resumen

Los tumores oculares pediatricos comprenden neoplasias retinianas, uveales y del segmento
anterior, cuyo diagndstico exige diferenciarlas de lesiones simuladoras. Esta revision de alcance
sintetizé los avances en diagnoéstico clinico e imagen para la caracterizacion, estadificacion y
seguimiento de estas entidades. Se consultaron PubMed, Literatura Latinoamericana y del
Caribe en Ciencias de la Salud y Scientific Electronic Library Online para el periodo comprendido
entre enero de 2000 y el 2 de agosto de 2026. De 2.048 registros iniciales se eliminaron 197
duplicados; 1.851 registros Unicos se sometieron al proceso de seleccién, se evaluaron 112
publicaciones y se incluyeron 62. El retinoblastoma concentré la mayor parte de la evidencia. El
examen del fondo de ojo constituye la referencia clinica; la ecografia permite identificar masas y
calcificaciones; la tomografia de coherencia Optica portatil contribuye a caracterizar lesiones
pequefas y orientar el seguimiento; y la resonancia magnética de alta resolucién resulta esencial
para evaluar el nervio Optico y la extensién ocular, orbitaria e intracraneal, aunque un estudio
negativo no excluye invasiéon microscopica. La biomicroscopia ultrasénica es especialmente (til
en el meduloepitelioma. La enfermedad de Coats, la persistencia de la vasculatura fetal y la
toxocariasis requieren interpretacion clinica y multimodal. La inteligencia artificial y la radiémica
muestran resultados prometedores en estudios retrospectivos, con validacion externa
insuficiente. El diagnéstico debe integrar anatomia, contexto clinico y modalidades
complementarias. La tomografia computarizada no se recomienda de rutina cuando se dispone
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de ecografia y resonancia magnética. Se necesitan protocolos multicéntricos, validacion externa
y mayor representacion de entornos con recursos limitados.

Palabras claves: retinoblastoma; neoplasias oculares; nifio; ultrasonografia; tomografia de
coherencia Gptica; resonancia magnética; pseudorretinoblastoma.

Abstract

Pediatric ocular tumors comprise retinal, uveal, and anterior segment neoplasms that must be
distinguished from mimicking lesions. This scoping review synthesized advances in clinical
diagnosis and imaging for lesion characterization, staging, and follow-up. PubMed, Latin
American and Caribbean Health Sciences Literature, and Scientific Electronic Library Online were
searched for publications from January 2000 through August 2, 2026. Of 2,048 initial records, 197
duplicates were removed; 1,851 unique records underwent selection, 112 reports were assessed,
and 62 were included. Retinoblastoma accounted for most of the evidence. Fundus examination
remains the clinical reference; ultrasonography identifies masses and calcification; handheld
optical coherence tomography supports the characterization of small lesions and follow-up
decisions; and high-resolution magnetic resonance imaging is essential for evaluating the optic
nerve and ocular, orbital, and intracranial extension, although a negative study does not exclude
microscopic invasion. Ultrasound biomicroscopy is particularly useful for medulloepithelioma.
Coats disease, persistent fetal vasculature, and ocular toxocariasis require clinical and
multimodal interpretation. Artificial intelligence and radiomics show promising results in
retrospective studies but lack sufficient external validation. Diagnosis should integrate anatomy,
clinical context, and complementary imaging modalities. Computed tomography is not
recommended routinely when ultrasonography and magnetic resonance imaging are available.
Multicenter protocols, external validation, and greater representation of resource-limited settings
are needed.

Keywords: retinoblastoma; ocular neoplasms; child; ultrasonography; optical coherence
tomography; magnetic resonance imaging; pseudoretinoblastoma.

1. Introduccién genético [7-9]. En 4.064 nifios de

149  paises, la  enfermedad

La leucocoria pediatrica es una extraocular,  correspondiente  al

urgencia  diagnostica: puede estadio clinico cT4, representd el

representar retinoblastoma curable, 0,8% en paises de ingresos altos y

pero también enfermedad de Coats, 42,9% en paises de ingresos bajos:

persistencia de la vasculatura fetal la supervivencia a tres afios fue

(PFV), toxocariasis, catarata o 99,5% vy 57,3%, respectivamente
vitreorretinopatia hereditaria. La [10].

anatomia ocular pequefia, la

opacidad de medios, el movimiento'y La imagen cumple funciones
la necesidad de anestesia reducen el distintas: detectar y documentar el
rendimiento de una prueba aislada. tumor, localizarlo por
El retinoblastoma (RB) aparece casi compartimento, caracterizar calcio,
siempre antes de los 5 afios y pigmento, quistes, vascularidad vy
combina riesgo visual, vital y desprendimiento de retina (DR), y
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estimar extension macroscopica. El
error mas peligroso es convertir un
signo frecuente en patognomaénico o
interpretar una resonancia
magnética (RM) negativa como

ausencia de invasion microscopica.
Objetivo

Identificar, clasificar y sintetizar la
evidencia sobre avances recientes
en diagnostico clinico y
caracterizacion por imagenes de
tumores oculares retinianos y no
retinianos en pacientes de 0-18
afios —hasta 21 afos en entidades
ultrarraras con datos pediatricos

separables—, incluidos diagndstico

diferencial, estadificacion,
seguimiento y tecnologias
emergentes.

2. Metodologia
Disefio y marco

Se realizd una revision de alcance
gue tomd como marco de referencia
las recomendaciones del Instituto
Joanna Briggs (JBI) y las
extensiones para revisiones de
alcance y busquedas bibliogréficas
de los elementos preferidos de

informacion para revisiones

sisteméticas y metanalisis (PRISMA-
ScR y PRISMA-S, respectivamente)
[1-3]. El marco poblacion, concepto
y contexto (PCC) comprendi6
pacientes pediatricos con tumor
ocular sospechado o confirmado;
deteccion, caracterizacion,
extension, estadificacion y
seguimiento; 'y cualquier nivel
asistencial o pais. Se incluyeron
cohortes, estudios de exactitud
diagndstica, series, reportes de
caso, revisiones sisteméticas y
guias. Se excluyeron estudios de
adultos sin  datos pediatricos
separables, investigaciones
exclusivamente terapéuticas sin
informacion diagndstica y tumores
orbitarios primarios sin relacion

directa con el globo ocular.
Fuentes y blusqueda

La busqueda se realiz6 el 2 de
agosto de 2026 y comprendid
publicaciones del 1 de enero de 2000
al 2 de agosto de 2026. Se
PubMed,
Latinoamericana y del Caribe en
Ciencias de la Salud (LILACS),
mediante la Biblioteca Virtual en
Salud (BVS), y Scientific Electronic
Library Online (SciELO). PubMed

aport6 tres conjuntos de resultados;

consultaron Literatura
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LILACS y SciELO ampliaron la
representacion latinoamericana. Los
578 resultados de Europe PMC se
utilizaron para comprobacién
bibliografica complementaria y no se

afiadieron al flujo de seleccion.
Seleccién, extraccion y calidad

Los tres conjuntos de PubMed
aportaron 1.918 registros; con
LILACS (116) y SciELO (14), el total
inicial fue de 2.048. Se eliminaron
169 duplicados entre consultas de
PubMed y 28 entre fuentes mediante
similitud de titulos, con un indice de
Jaccard 20,78. De los 1.851 registros
unicos, un filtro determinista basado
en titulos excluyé 1.361 por no
corresponder al marco PCC. De los
490 registros restantes, 373 se
excluyeron durante el cribado y se
intentd recuperar 117 informes.
Cinco no pudieron evaluarse con
informacion suficiente y 112 se
examinaron para determinar su
elegibilidad. Se excluyeron 50 por
poblacion adulta (14), ausencia de
informacion clinica o de imagen
pertinente (15), contenido
exclusivamente terapéutico  (9),
datos pediatricos no extraibles (8) y
solapamiento secundario (4). Se

incluyeron 62 publicaciones. La

seleccibn 'y la extraccibn se
realizaron mediante un Unico
procedimiento automatizado, sin
verificacion humana independiente.
Los registros dudosos se
conservaron para evaluacion de
texto completo. Se extrajeron disefio,
poblacién, lesion, modalidad,
referencia diagnéstica, hallazgos,
rendimiento, impacto y limitaciones.
Se efectud una valoracion narrativa
de las limitaciones metodoldgicas,
orientada por los dominios de la
herramienta de evaluacion de la
calidad de estudios de exactitud
diagnostica, version
(QUADAS-2), sin evaluacion formal

segunda

completa, puntuacién global ni

exclusion por calidad [4] (Figura 1).
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Figura 1. Flujo de seleccion y madurez de la evidencia. A, registros identificados, seleccionados
y excluidos. B, valoracion cualitativa de la madurez clinica; no representa un metanalisis ni una
puntuacion formal de calidad. Esquema elaborado para esta revisién. OCT: tomografia de
coherencia optica; OCTA: angiografia por tomografia de coherencia 6ptica; IA: inteligencia
artificial.

A Flujo de seleccidn B Madurez clinica de la evidencia

Identificacién
PubMed 1.918 - LILACS 116 - SciELO 14
Total: 2.048 registros B establecida

l RM para extensién

Deduplicacién . Moderada a alta
197 duplicados eliminados

1.851 registros Unicos
1 OCT portatil

B roderada

Fondo de ojo y ecografia

Seleccion inicial
1.361 excluidos mediante filtro por titulos

490 registros cribados; 373 excluidos OCTA y campo ultraamplio
1 Limitada
Evaluacién de informes IA y radiémica
117 buscados; 5 sin informacion suficiente Experimental

112 evaluados; 50 excluidos

1 Biopsia liquida

Experimental
62 publicaciones incluidas

Exclusiones tras evaluacion (n = 50)

cién pertinente 15
atos pediatricos no extraibles 8

Categorias cualitativas de sintesis narrativa
No representan una escala cuantitativa
v:‘?f::ﬂ\;\T.T;?nju-:iuin:_if‘:;,z:‘r?ﬁjly‘le ni una evaluacion formal de certeza
3. Resultados y discusion diagnésticas  seleccionadas; las

publicaciones restantes se integran

Las 62 publicaciones incluidas en la sintesis narratva y la

abarcaron  guias,  consensos, bibliografia. Las fuentes con

revisiones sistematicas, cohortes, poblaciones mixtas o

estudios de exactitud diagndstica, predominantemente  adultas  se

series y reportes de caso. interpretan como contexto y sus

Predominaron los estudios estimaciones  globales no se

retrospectivos de centros terciarios y extrapolan directamente a nifios. NR

de ojos con enfermedad avanzada significa informacion no recuperada

sometidos a enucleacion. La Tabla 1 y NA, no aplicable.

presenta 24 fuentes cuantitativas o

Tabla 1. Caracteristicas de 24 fuentes seleccionadas para la sintesis descriptiva

[ principal

Global Gradiente de Datos

RB Study - Cohorte . . . . - estadio y agregados;
Group, 149 paises mundial Nifios con RB RB 4.064 Clinica/estadio  Registro clinico supervivenciapor | acceso
2022 [10] ingreso desigual
Cardoen Protocolo de RM . y
etal, Multipais Sl,‘;”sens"’ 9 RBpedidtico | RB NA RM e 2025 E;Zf;ﬁea
2026 [5] estandarizado 9
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B

de Graaf Principios de Previo a
etal, Multipais Gufa RB pediatrico RB NA RM g:n:zg:o de imagen y RM técnicas
2012 [6] P normalizada actuales
de Jong - . Heterogeneid
L RS/metandli =~ Ojos con RB 591 . B RM: IPNO 59/94%;
etal, Multipais sis avanzado RB oios RM/TC Histopatologia esclera 88/99% ad y sesgo
2014 [11] de espectro
- Pocos
Cho et . - IPNO: sensibilidad
al, 2021 | Coreamulip | RSimetandli oo o eado | RB 1.285 oy Histopatologia | 61%; especificidad | PY0100010S 3
ais sis globos T
[52] 88% .
homogéneos
de Necesita
Bloeme Multicéntrico . 231 RM alta . . Nervio 22,215 mm: S
etal, Europa retrospectivo Ojos con RB RB 0jos resolucion Histopatologia 84/83% v?ggaé:‘lgir:’ a
2024 [53] prosp
Sirin et . Bobinas de Centro
al., 2015  Alemania ?etrospectlv Nifios con RB RB 3;%3;5 RM/bobinas Histopatologia superficie mejoran = experto; ojos
[54] detalle avanzados
Jansen . . - Combinaciones de
etal, Europa Cleg_o - RB VS RB/Coats/PFV 66 0jos RM Diagnéstico signos con alta M“eS‘Fa
multicéntrico = simuladores experto L seleccionada
2020 [12] especificidad
de Jong Seguimiento Incidencia Protocolos
etal, Multipais Metanalisis RB hereditario RB trilateral NR RM cerebral clirﬂco ajustada =3,5— de vigilancia
2015 [14] 3,8% variables
Soliman Serie 339 EUA/decision >90% Dependencia
etal., Canada " Ojos con RB RB sesione = OCT portatil pofl informativas; 15%  de medios y
retrospectiva clinica . A
2017 [13] s cambi6 plan localizacion
Nadiamy 20 Arquitectura Gtil; Muestra
khetal, Europa Serie clinica =~ RB/retinoma RB pacient = OCT Actividad clinica actividad no equefia
2020 [61] es siempre separable peq
:limZ%tM EE. UU Serie RB DIE RB 100 AF campo EUA Vasos/fuga y NVI No estadifica
[65] S retrospectiva 0jos amplio caracterizados profundidad
Shields . . 22% simuladores; = Sesgo de
etal., EE. UU. I’Se?élfeﬂiia Leucocoria 2zesudorretlnoblasto (2:;3155 Multimodal Diagnéstico final  Coatsy PFV centro
2013 [15] predominan terciario
Shields Serie Poblacién mixta; 150 Diagnéstico 76% varones; 95% = Clasificacion
etal, EE. UU. retrospectiva mediana 5 afios Coats casos Fondo/AF/US clinico unilateral historica
2001 [17]
Chen et L N . - Fenotipos anterior, = Evidencia
al., 2019  China gfnvi':;on Nifios con PFV | PFV NA Er’i/tl)grafla/OCT/ E)Ili:?cr:)ostlco posterior y observaciona
[18] combinado |
Pichi et Serie Hamartoma Cavidades Serie
al., 2016  Multipais multimodal retiniano HAR NR OCT/FAF Clinica genética optl}:amente pequefia
[22] vacias y sombra
Singh et Arquitectura Técnicas
al., 2001  EE. UU. Cohorte VHL Hemangioblastoma = NR Fondo/AF Clinica/genética vascular orientaa | previas a
[24] VHL OCTA
. o Poblacion
Shields . . - Exudacién y
Serie 334 . Diagnéstico : adulta
etal, EE. UU. . Tumor vascular ~ TVR Multimodal Pl vasos; fenotipo .
2013 [26] retrospectiva casos clinico periférico gredomlnant
Shields Serie Hamartoma 77 Diagnéstico Traccion y Sin esténdar
etal., EE. UU. N . HCR-EPR pacient = Fondo/OCT o : " . histolégico
2008 [27] retrospectiva = combinado es clinico distorsién retiniana universal
Kaliki et . . Quistes 61%;
al., 2013 InSIaIEE‘ rseirrfs ectiva Nifios Meduloepitelioma gsos UBM/US/clinica = Histopatologia extension Se?gr[;giz
[29] . P extraocular 10%
Shields . P p s Extiende
Cohorte . 122 Histopatologia/cli = Metastasis 5/10/20
etal, EE. UU. retrospectiva <20 afios Melanoma uveal casos US/fondo nica afios: 9/9/20% edag{ )
2013 [33] pediatrica
Yesiltag . 75% estable; sin -
etal., 55 IAustralia Cohorte {\lelgosladolescen Nevo coroideo SSSDS Fondo/OCT/US = Seguimiento transformacion 3:3:glzlemo
2024 [35] - infantil
Johnson Serie Leucemia Neuropatia 11 Clinica Realce/engrosami Muestra
etal., EE. UU. . A . RM/LCR P entoen 8/11; LCR o
2024 [41] retrospectiva = pediatrica leucémica casos oncolégica +36% pequefia
Sin
Lima et " . 9.902 . validacién
. RS/metandli = Imagenes de " Etiquetas Sens 98,2%; esp _—
al., 2025 = Multipais sis fondo RB imagen | IA/fondo expertas 98,5%; AUC 0,986 clinica
[68] es externa
suficiente

Abreviaturas de la tabla: RB, retinoblastoma; RM, resonancia magnética; TC, tomografia computarizada;
RS, revision sistematica; IPNO, invasion poslaminar del nervio 6ptico; OCT, tomografia de coherencia
Optica; OCTA, angiografia por OCT; EUA, examen bajo anestesia; AF, angiografia fluoresceinica; FAF,
autofluorescencia del fondo; UBM, biomicroscopia ultrasénica; US, ecografia; NVI, neovascularizacién del
iris; HAR, hamartoma astrocitico retiniano; TVR, tumor vasoproliferativo retiniano; HCR-EPR, hamartoma
combinado de retina y epitelio pigmentario; VHL, enfermedad de von Hippel-Lindau; LCR, liquido
cefalorraquideo; 1A, inteligencia artificial; AUC, area bajo la curva; T, tesla. ERIC/ERBG: colaboracién
europea de imagen y grupo europeo de retinoblastoma.
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Clasificaciéon anatémica hamartomas; cuerpo ciliar,
meduloepitelioma; Uvea, lesiones
El compartimento de origen reduce melanociticas y vasculares:

el diagnostico diferencial antes de

papila/nervio, melanocitoma,

comparar sefiales. La retina y el infiltracién o extensién (Figura 2;

retina Tabla 2).

epitelio pigmentario de la
(EPR) concentran retinoblastoma y

Figura 2. Compartimentos anatémicos y familias tumorales. A, corte sagital del globo ocular. B,
ampliaciones de retina/EPR, segmento anterior y cuerpo ciliar, coroides/Uvea, papila/nervio y
extension extraocular/sistema nervioso central (SNC). La localizacion anatémica orienta el
diagnéstico diferencial y la modalidad de mayor rendimiento. llustracién médica digital de aspecto
realista elaborada para esta revision; no corresponde a imagenes clinicas de pacientes.

B - Compartimentos prioritarios
Retina / EPR

T

[A - Anatomia ocular por compartimentos }

— = : —
Segmento anterior / cuerpo ciliar
///" bt

|

Tabla 2. Clasificacion anatomica de tumores oculares pediatricos

. R Hallazgo . .
Compartlmento

. ) <5 a (pico . . . Masa blanquecina  Coats, PFV,
Retina/EPR Retinoblastoma <2) Maligno Leucocoria/estrabismo calcificada toxocariasis
. . . ) . N6dulo RNFL + RB pequefio,
Retina Hamartoma astrocitico = Infancia Benigno Incidental/TSC calcio drusas
" Hemangioblastoma Nifiez- ) " Vasos aferente-
Retina capilar adolescencia Benigno Exudacion/VHL eferente TVR, Coats
. Inflamacién,
Retina/EPR TVR; _hamartoma Variable Benigno Distorsién/exudacion Masa_l,vascular o membrana
combinado traccion A
epirretiniana
i ol Maligno . . .
Cuerpo ciliar Meduloepitelioma 2-10a potencial Catarata/glaucoma Masa quistica ciliar = PFV, RB anterior
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Compartimento | Tumor Edad Naturaleza Presentacion Inklgye Diferenciales
predominante

Nevo; melanoma

Iris/coroides uveal

. . Nifiez- .
Coroides Hemangioma/osteoma adolescencia Benigno
Disco éptico Melanocitoma Excepcional  Benigno
. . . - Seguin ;
Uvea/retina/nervio = Leucemia/linfoma neoplasia Maligno

Extensién de RB;

Nervio/6rbita/SNC trilateral

Lactante/nifio = Maligno

Adolescencia Benigno/maligno Masa pigmentada

Domo/champlnon + Melanocitoma,

hemangioma
S Vascular o placa Melanoma,
Baja vision/DR . < -
aja vision/ 6sea metéstasis
—— Pigmentacion Melanoma
Lesién incidental ) s o
esion incidental papilar infiltracion

Baja vision/dolor Infiltracion difusa Uveitis, neuritis
Extension
contigua; en el
Proptosis/neurologia  trilateral, tumor
pineal/supraselar
independiente

Glioma 6ptico,
inflamacién

EPR: epitelio pigmentario de la retina; PFV: persistencia de la vasculatura fetal; TSC: complejo
de esclerosis tuberosa; VHL: enfermedad de von Hippel-Lindau; RNFL: capa de fibras nerviosas
de la retina; TVR: tumor vasoproliferativo retiniano; SNC: sistema nervioso central.

Tumores retinianos
e Retinoblastoma

Definicién, epidemiologia y

presentacion

Neoplasia embrionaria de retina en
desarrollo: =60% unilateral (edad
media 24 meses) y =40% bilateral
(15 meses); dos tercios se
diagnostican antes de dos afios y
95% antes de cinco [7-9].
Bilateralidad, multifocalidad, historia
tumor

familiar, retinoma 0

pineal/supraselar elevan la
probabilidad de variante germinal
RB1. Leucocoria y estrabismo

dominan; glaucoma, hipema,

pseudohipopién, dolor o proptosis
avanzado. El

sugieren estadio

crecimiento  endofitico favorece
siembra vitrea; el exofitico, fluido y

siembra subretiniana; la forma difusa

infiltrante puede carecer de calcio y

simular uveitis.
Evaluacién ocular multimodal

Oftalmoscopia indirecta dilatada,
fotografia de campo amplio vy
examen bajo anestesia (EUA, por
sus siglas en inglés) documentan
namero, localizacion por meridianos
horarios, relacion con févea y papila,
siembras y DR; la biopsia intraocular
se evita salvo escenarios
excepcionales en centros expertos.
La ecografia B muestra masa
hiperecogénica con focos
calcificados y sombra, mide tumor y
DR, pero no excluye microinvasion.
La biomicroscopia ultrasonica (UBM)
delimita pars plana, cuerpo ciliar y
camara anterior: en una correlacion
clinicopatoldgica,

sensibilidad/especificidad para
invasion de cdmara posterior fueron

81%/100% [59,60]. La tomografia de
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coherencia optica (OCT) portatil, de
dominio espectral (SD) o fuente de
barrido  (SS),

submilimétricos, fluido y cicatriz:

localiza focos

92% de 339 sesiones fueron
informativas y 15% cambié el plan

previo [13]. La angiografia por OCT

(OCTA), la

fluoresceinica (AF) y la

angiografia

autofluorescencia del fondo de ojo
(FAF) caracterizan vascularidad,
fuga y calcio residual, con evidencia
limitada [61—-64] (Figura 3).

Figura 3. Retinoblastoma: integracion multimodal. A, retinografia con masa retiniana
blanquecina, calcificaciones y siembras. B, ecografia modo B con masa ecogénica, focos
célcicos y sombra acustica posterior. C, RM axial poscontraste para valorar tumor, nervio 6ptico
y orbita. D, OCT con masa continua con la retina, sombra posterior y fluido subretiniano. Los
patrones son probabilisticos y requieren correlacion multimodal. llustracion médica digital de
aspecto realista elaborada para esta revisiéon; no corresponde a imagenes clinicas de pacientes.

A - Fondo de ojo

B - Ecografia modo B

Resonancia, estadio y extension

La RM de orbitas y encéfalo con
contraste, alta resolucion y planos
oblicuos al nervio es la modalidad de
estadificacion. El tumor suele ser T2

bajo, T1 intermedio-alto respecto al

vitreo, realzante y con difusion
restringida. Deben  examinarse
lamina cribosa, nervio poslaminar,
coroides, esclera, segmento
anterior, oOrbita, quiasma, meninges,
pineal y regién supraselar [5,6,51].

En metanalisis, la RM mostré para

437



Medrano-Trujillo et al. (2026)

invasién poslaminar del nervio éptico
(IPNO) 59%/94% y 61%/88% de
sensibilidad/especificidad; para
coroides 74%/72% vy para esclera
88%/99% [11,52]. Por ello, una RM
negativa no excluye invasion
microscopica. Un didmetro axial del
nervio 22,215 mm alcanz6 84%/83%
y un modelo combinado 88%/92%,

aun por validar [53].

La Clasificacion Internacional del
Retinoblastoma Intraocular (ICRB),
con grupos A-E, orienta el
prondstico de conservacion ocular.
La octava edicion del American Joint
Committee on Cancer (AJCC)
describe tumor, ganglios, metastasis
y predisposicién hereditaria (CTNMH
en la evaluacion clinica; pTNM en la
anatomopatologica). El Sistema
Internacional de Estadificacion del
Retinoblastoma  (IRSS)

ocular, enfermedad

integra
tratamiento
residual y extension regional o
metastasica. No son
intercambiables. La histologia tras
enucleacion define alto riesgo
microscopico: IPNO, invasion

coroidea masiva, escleral o
extraescleral, y compromiso del
segmento anterior, cuya

interpretaciéon prondstica depende

AN

’kfvfﬂiii:ﬂzg{

histolégico. La

JOURNAL

del  contexto
incidencia ajustada de
retinoblastoma trilateral fue =3,5%
en enfermedad hereditariay 3,8% en
bilateral; la RM cerebral basal es
esencial, mientras que la
periodicidad posterior debe
individualizarse [14,65] (Figura 4;

Tabla 3).

438



Revista Cientifica Arbitrada en Investigaciones de la Salud “GESTAR”. Vol. 9, Num. 18 (Ed. Jul — Dic

2026) ISSN: 2737-6273
Tumores oculares pedidtricos retinianos y no retinianos: avances en el diagndstico clinico y la caracterizacion ~ JOURNAL GESTAR

por imdgenes.

Figura 4. Extension del retinoblastoma y sistemas de clasificacion. A, corte anatdémico con
siembra vitrea/subretiniana e invasioén de coroides/esclera, nervio Optico poslaminar y tejidos
extraoculares. B1, ICRB A-E para salvamento ocular; B2, AJCC cTNMH/pTNM para extension
anatomica; B3, IRSS 0-1V segun tratamiento ocular, enfermedad residual y diseminacion; B4,
factores histoldgicos de alto riesgo. La imagen evalla enfermedad macroscopica y la
histopatologia conserva la referencia para microinvasion. llustracion médica digital de aspecto
realista elaborada para esta revision; no corresponde a imagenes clinicas de pacientes.

[A - Rutas anatémicas de extension ] B1-ICRB A-E

Tabla 3. Factores de alto riesgo y extension tumoral

Modalidad mas util Hallazgo sugerente Limitacion/interpretacion

Engrosamiento, T2 anémala y/o
Nervio éptico poslaminar RM realce retrobulbar; continuidad
tumoral

Sensibilidad 59-61%,; especificidad 88—
94%; histologia define microinvasion

Pérdida/defecto focal del realce RM 74/72%; invasi6n masiva: >3 mm,

Coroides RM + histopatologia coroideo en 22 planos focos que suman >3 mm o espesor
=P completo; definicion histolégica
Esclera RM Interrupcién del anillo escleral; RM 88/99%; deformacion sin
tejido realzante transescleral discontinuidad no equivale a invasion
Camara anterior/cuerpo — B Tumor contiguo, realce focal, Inflamacion e hiperemia causan falsos
ciliar Biomicroscopia/UBM/RM pseudohipopién o NVI positivos
Orbita RM Tejido realzante mas alla del globo Macroscépico = cT4a; evaluar ganglios

hacia grasa/musculos

Continuidad por nervio/quiasma o Completar neuraxis antes de puncion

Intracraneal/leptomeningea RM encéfalo + raquis P .
realce leptomeningeo lumbar si sospecha

Masa pineal/supraselar; quiste con  Incidencia ajustada =3,5-3,8% en
Retinoblastoma trilateral RM cerebral pared irregular >2 mm, crecimiento = hereditario/bilateral; quistes atipicos
o DWI requieren control

Cifras de rendimiento de [11,52,53]. IPNO: invasion poslaminar del nervio éptico. La ausencia
del signo no equivale a exclusién histoldgica.
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Otros tumores retinianos

El hamartoma astrocitico retiniano
(HAR), asociado sobre todo con
TSC, varia de placa translicida a
nddulo calcificado ‘en mora’. En OCT
nace de capa de fibras
nerviosas/retina interna, con
cavidades Opticamente vacias Yy
sombra; la FAF aumenta con
calcificacion [22,23,48]. Estabilidad,
superficialidad, ausencia de semillas
y contexto sindrémico favorecen
HAR. El hemangioblastoma retiniano
muestra nodulo rojo-anaranjado,
arteria aferente y vena eferente
dilatadas, llenado precoz y fuga
tardia; multiplicidad/bilateralidad o
edad temprana justifican evaluacion
VHL [24,25,50]. El tumor
vasoproliferativo retiniano (TVR)
suele ser gliosis reactiva
amarillorosada inferotemporal con
exudacion y  vasos menos
prominentes; los datos pediatricos
son escasos [26]. El hamartoma
combinado retina—EPR es una placa
pigmentada con vasos ‘en
sacacorchos’, membrana
epirretiniana y traccion; OCT define
pliegues y desorganizacion interna

[27,28].

Tumores intraoculares no

retinianos
Meduloepitelioma del cuerpo ciliar

Se presenta en la primera década
(mediana 5 afos en 41 casos) como
masa ciliar unilateral. Los quistes
intratumorales (61%), membrana
ciclitica (51%), neovascularizacion
del iris (51%), catarata (46%),
glaucoma (44%) vy subluxacion
(27%) son sefales de alarma; 10%
tuvo extension extraocular [29—
31,69]. UBM demuestra origen ciliar,
quistes, zonula/cristalino y angulo; la
RM muestra componente solido
realzante, sefial baja en T2 respecto
al vitreo, y extension. La calcificacion
es variable: no confirma ni excluye.
Frente a RB/PFV favorecen origen
anterior, quistes, catarata y ectropion
uveal. El acido desoxirribonucleico
(ADN) libre de humor acuoso se ha
descrito en un caso Yy es

experimental [32].

Melanoma uveal vy lesiones

pigmentadas

El melanoma uveal pediatrico es
excepcional y se concentra en
adolescentes. En 122 pacientes de
hasta 20 afnos, la edad media fue 15

afnos; 67% fueron coroideos, 25%
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del iris, 84% pigmentados y 54% con
fluido subretiniano; las estimaciones
metastasicas a 5/10/20 afios fueron
9/9/20% [33,34]. Ecografia A/B
evalla espesor y reflectividad baja-
media; OCT/FAF identifica fluido y
lipofuscina. El patrén T1 alto/T2 bajo
de la melanina depende de
concentracion, hemorragia,
secuencia y campo: un melanoma
amelanotico puede no mostrarlo. Los
nevos coroideos infantiles suelen ser
pequeiios; en 68 nifos, 75%
permanecieron estables, 16%
crecieron lentamente y ninguno se
transformé durante la infancia [35].
Melanocitoma papilar, hemangioma
y osteoma requieren correlacion
multimodal; la historia natural del
melanocitoma procede sobre todo de

adultos [36].

Tumores vasculares, infiltracion y

metastasis

Hemangioma coroideo difuso
sugiere Sturge—-Weber y produce
engrosamiento y DR exudativo; la
ecografia muestra alta reflectividad y
RM realza intensamente [38]. El
osteoma es una placa yuxtapapilar
con foco ecogénico y sombra; la
OCT con imagen de profundidad
(EDI-OCT)

mejorada muestra

arquitectura lamelar/esponjosa; TC
puede demostrar hueso, sin justificar
uso rutinario [39]. Leucemia puede
infiltrar iris, coroides, retina 0 nervio
y simular uveitis/pseudohipopion: en
11 neuropatias Opticas pediatricas,
RM fue anormal en 8 vy liquido
cefalorraquideo (LCR) positivo en
36%, de modo que resultados
negativos no excluyen infiltraciéon
[40-42]. Linfoma y metéastasis
intraoculares infantiles se sostienen
casi exclusivamente en reportes;
deben interpretarse como
enfermedad sistémica hasta
demostrar lo contrario [43-45]; la
referencia [43], de 1987, se utiliza
como antecedente historico fuera del

periodo de busqueda (Figura 5).
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Figura 5. Firmas anatdmicas de tumores no retinianos y hamartoma retiniano. A,
meduloepitelioma quistico originado en el cuerpo ciliar. B, melanoma uveal en domo/champifién
dependiente de la coroides. C, hamartoma astrocitico retiniano superficial con aspecto en mora
y calcificacion. D, infiltracion hematoldgica difusa de coroides, papila y nervio 6ptico. Los paneles
representan patrones anatomicos orientativos. llustracion médica digital de aspecto realista
elaborada para esta revision; no corresponde a imagenes clinicas de pacientes.

A - Meduloepitelioma del cuerpo ciliar

Pseudotumores y diagndstico

diferencial

En 2.775 remisiones por posible RB,
604 (22%) fueron simuladores:
Coats 40%, PFV 28%, hemorragia
vitrea 5%, toxocariasis 4%, FEVR
3%, DR regmatégeno 3%, coloboma
3%, HAR 2%,

combinado 2% y endoftalmitis 2%

hamartoma

[15]; otra cohorte terciaria halld
28,4% [16]. En una serie de Coats de
edades mixtas (mediana 5 afos;
rango de 1 mes a 63 afnos), el 76%
eran varones, el 95% tenia
enfermedad unilateral y el 47%

presentaba DR total; AF muestra

B - Melanoma uveal

telangiectasias y fuga, sin masa
calcificada [17]. PFV combina
microftalmia, tallo disco-cristalino y
DR en Y [18]. Toxocariasis produce
granuloma, vitrits 'y  bandas;
serologia apoya, no confirma [19]. La
retinopatia del prematuro (ROP), la
vitreorretinopatia exudativa familiar
(FEVR) y la enfermedad de Norrie se
reconocen por bilateralidad,
prematuridad o herencia y retina
periférica avascular/pliegues [20,21].
En una comparacion ciega de 33 RB
y 33 simuladores, globo grande,
siembray DR en V aguda fueron 93—
97% especificos para RB; globo

pequeiio, deformidad ciliar/lenticular,

442



Revista Cientifica Arbitrada en Investigaciones de la Salud “GESTAR”. Vol. 9, Num. 18 (Ed. Jul — Dic

2026) ISSN: 2737-6273
Tumores oculares pedidtricos retinianos y no retinianos: avances en el diagndstico clinico y la caracterizacion ~ JOURNAL GESTAR

por imdgenes.

atrofia optica, tallo central, DRen Yy Ningun signo aislado es
ausencia de calcio fueron 91-100% patognomonico (Figura 6; Tabla 4).

especificos para simuladores [12].

Figura 6. Pseudorretinoblastomas prioritarios. A, enfermedad de Coats con telangiectasias
periféricas y exudacion lipidica. B, persistencia de la vasculatura fetal con microftalmia y tallo
fibrovascular retrolental. C, toxocariasis ocular con granuloma, vitritis y traccion. D,
ROP/FEVR/enfermedad de Norrie con retina periférica avascular, cresta fibrovascular y pliegue
o desprendimiento. llustracién médica digital de aspecto realista elaborada para esta revisién; no
corresponde a imagenes clinicas de pacientes.

A - Enfermedad de Coats

B - Persistencia de la vasculatura fetal

C - Toxocariasis ocular

Tabla 4. Diferenciacién del retinoblastoma y sus pseudotumores

Entidad Edad Lateralid Calcio M,a.sa Ecografia RM Clave diferencial Limitacion
ad sélida

Calcio

Masa con Globo puede faltar
. Unio Frecue . Exudativo/siemb normal/grande; . -
Retinoblastoma <5 a bilateral | nte Si ra focosy realce/siembra Masa + calcio; genética | en tum_or )
sombra s pequefio/dif
uso
Exudado
Coats 2-10a Unilateral | No No Exudativo E_xudad_o/DR DB_; sin masa Telangiectasias y fuga p_uede
verdadera sin calcio solida tipica en AF simular
masa
PRV Nacimie | Usual No Tallo Traccional en' Y Microftaimia/t G(LO?JZﬁo tallo  Proceso ciliar al cristalino Fg;rtrv];i?xes
nto unilateral allo peq : pos
central sutiles
Toxocariasis Escolar | Unilateral  No Granulom = Traccional/exud = Membranas; g;e;nuloma!tra Vitritis + exposicion; fsga%ﬁna
a ativo sin calcio NP serologia apoya
inflamacion sola
A Desarrollo . - - -
: : : . . L Historia familiar; periferia = Expresivida
FEVR/Norrie Infancia menudo No No Traccional Pliegue/DR V|tr§orret|n|ano avascular d variable
bilateral anémalo
Prematu . . Embudol/tract = Globo - Historia
ROP avanzada Bilateral | No No Traccional s Historia neonatal puede ser
0s pequefio; DR incompleta
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Hemorragia

vitrea Variable | Variable = No
Endoftalmitis Variable Us'ual No
unilateral

Coloboma/displ =~ Congénit .
asia o Variable  No
Catarata Nacimie = Uni/bilate

P No
congénita nto ral
Hamartoma . Uni/bilate = Si
astrocitico Infancia ral posible
Meduloepitelio . Variabl
ma 2-10a Unilateral e

JOURNAL GESTAR

= Oculta
Sefial retina;
No Puede coexistir | Ecos méviles = hematica Sin tumor al seguimiento re eti'r
evolutiva P
examen
Pseudom | 4o o Detritos Realce Dolorfinflamacién/infecci Zﬁr‘;‘;‘: carar
asa vitreos inflamatorio 6n
tumor
) Defecto Morfologia Hallazgo anatémico Casos
No Asaciado estructural congénita estable complejos
o Cristalino i
Cristalino ) ) . Impide
No No alterado; retina = Opacidad lenticular .
opaco sin masa fondo de ojo
Nodulo Generalmente EZ?Srﬁ]SE{bI
Si Raro superficial sin extension RNFL + TSC e de Rg
con sombra -
pequefio
" o . " Origen
Si, Posible UBM quistico Masa anterior = Catarata/subluxacién/gla uede
anterior ciliar realzante ucoma gcultarse

DR: desprendimiento de retina; FEVR: vitreorretinopatia exudativa familiar; PFV: persistencia de
vasculatura fetal; ROP: retinopatia del prematuro. Los hallazgos expresan probabilidad, no

certeza.

Modalidades de imagen

Retinoblastoma

Hamartoma astrocitico

Hemangioblastoma/TV
R

Meduloepitelioma
Melanoma uveal
Nevo/melanocitoma
Leucemia/linfoma

Coats/PFV/toxocariasi
s

Tabla 5. Hallazgos por modalidad de imagen

Angiograﬁa/FAF
principal

Masa crema, vasos,
siembras

Noédulo ‘mora’

Vasos
dilatados/exudados

Masa ciliar; catarata

Pigmento/domo

Plano/pigmentado

Infiltrados/hemorragia

Exudado/tallo/granulo
ma

Masa +
calcio/sombra

Eco + si
calcificado

Masa
vascular

UBM:

quistes/origen

Baja-media
reflectividad

Espesor

Engrosamient
o difuso

Sin masa
calcificada
tipica

Capas, focos, fluido

RNFL
hiperreflectiva,
cavidades

Edema/exudado
Polo posterior
secundario

Subretina/EPR

EPR/fluido/lipofuscin
a

Infiltracién/fluido

Fluido, traccién,
granuloma

T2 bajo,
AF: vasos/fuga; realce,
FAF: calcio DWI;
extension
Sefial
FAF alta si calcio variable;
rara vez
necesaria
AF fuga; OCTA Extension
red si atipico
Vascularidad T,z _bajo,
. s6lido
variable
realzante
T1
FA/ICG alto/T2
vascularidad bajo si
melanina
FAF/CG es)?tlgnSgién
complementan o
incierta
Uvea,
. - nervio,
Fuga inespecifica orbita,
SNC
AF define Zg:ﬁlog'
taelang|ecta5|a/fug globo y
DR

Calcio, uso = Opacidad/periferia;
excepciona = RM no excluye
| microinvasién

Calcio Series pequefias
Escaso OCTA sin fuga 'y
papel artefactos
Calcio Dificil con cristalino
variable opaco
No Sefial depende de
- melanina/hemorragi
rutinaria a
Crecimiento lento
No no implica
rutinaria mp
malignidad
) RMy LCR
;X cepcion negativos no
excluyen
Evitar si Superposicion;
US/RM diagnéstico
resuelven combinado

AF: angiografia fluoresceinica; DR: desprendimiento de retina; EPR: epitelio pigmentario; FAF:
autofluorescencia; UBM: biomicroscopia ultrasénica; ICG: angiografia con verde de indocianina;
FA: angiografia fluoresceinica; DWI: imagen ponderada en difusion; RNFL: capa de fibras
nerviosas de la retina.

Tabla 6. Ventajas y limitaciones comparativas de cada modalidad

Muy alta .
Fondo/EUA superficial Indirecta
us
B/A/Dopple = Media Excelente
r
uBM Muy 'T""a Variable
anterior

No

Limitada

No

No

No

No

No

Limitada

Cuerpo
ciliar

Deteccion,
Frecuente )
en pequefios No Alta en centros = siembras,
respuesta
A veces No Amplia Masa, calcio,
DR, medidas
Frecuente  No Moderada Segmento

anterior/quistes
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OoCT Micrométric =~ Sombra, no
SD/SS a confirma
OCTA Capilar No No No
AF/ICG Alta 2D No No No
Sugiere
FAF Alta 2D calcio/lipofuscin = No No
a
Alta tisular; = Baja para . Mejor
RM " } Si .
sub-mm microcalcio técnica
Si, pero L
Alta co Limitad
TC espacial Excelente g:\tﬂarlor a a

Capas, focos,

menudo/EU Variable
A fluido, cicatriz
No Il}AQV|mlento No Baja Vascqlarldad;
imita experlmental
Perfusion, fuga
IV/IEUA § '
No frecuente No Moderada SCoats/vasculare
No Variable No Moderada E.PR’ cicatriz,
pigmento
. - Estadio local,
Sugiere  Frecuente No Limitada 6rbitay SNC
Excepcional si
Limitada A veces Si Variable US/RM no
disponibles

La tomografia computarizada (TC) no se recomienda de rutina para RB cuando ecografia y RM
estan disponibles. La anestesia depende de edad, cooperacidn, duracion y protocolo local

Resonancia magnética: protocolo

técnico sugerido

La guia de 2025 de la Colaboracién
de del
Retinoblastoma (ERIC) y del Grupo

Europea Imagen

Europeo de Retinoblastoma (ERBG)
recomienda RM de érbitas y encéfalo

antes del tratamiento, idealmente

dentro de dos semanas,

preferentemente en 3 T con bobina
multicanal o 1,5 T con bobinas de
superficie bilaterales. La anestesia
general es apropiada cuando el

movimiento impide resolucién
diagnostica. Los planos oblicuos
deben centrarse exactamente en el
trayecto retrobulbar de cada nervio

[5,52-56] (Figura 7; Tabla 7).

Figura 7. Adquisicién y control técnico de RM pediatrica. Secuencias minimas y controles
derivados de ERIC/ERBG 2025. Los valores son objetivos técnicos de guia y deben adaptarse
al equipo sin degradar la evaluacion del nervio. Esquema multipanel original elaborado para esta
revision; no es una imagen clinica ni contiene datos de pacientes.

A - Adquisicién sugerida

i)

B - Control técnico

‘‘‘‘‘‘‘
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Tabla 7. Protocolo sugerido de RM pediatrica de orbitas y cerebro

Secuenciaflano
. . . <0,5 mm; pixel <0,3 x 0,3 Tumor, DR, siembras visibles, nervio;
Obligatoria 3D muy ponderada en T2, axial mm reconstruceiones
Obligatoria T1 2D/Dixon pre, axial oblicua <2 mm; 0,3 x 0,3 mm Hemorragia/proteina; base para sustraccion
Obligatoria T1 2D/Dixon pos, axial oblicua <2 mm; geometria idéntica grc;rso;des, esclera, nervio y Orbita; + supresion
Obligatoria T1 pos, sagital oblicua <2 mm; 0,3 x 0,3 mm Confirmacion multiplanar y longitud de IPNO
Obligatoria 'Ii\l:l)v(ljorbltana no-EPI/multishot + <4 mm Viabilidad/restriccion; nunca criterio aislado
Obligatoria 3D T1 cerebral pos, sagital 1 mm Pineal/supraselar, cerebro, meninges y ganglios
Condicional T1 pos de todo el raquis <3 mm IPNQ extensa/vaina, tumor gmbnonano de la linea
media o sospecha leptomeningea
Opcional T2 orbitario; SWI/T2*; TOF Segun equipo Microcalcio, parénquima/vasos; no sustituye US

Basado en la guia ERIC/ERBG de 2025 [5]. El campo de vision (FOV) debe ser pequefio y estar
centrado. El uso de gadolinio se ajusta a la funcién renal y al balance entre riesgo y beneficio.
DWI: imagen ponderada en difusién; ADC: coeficiente de difusion aparente; EPI: adquisicion
ecoplanar; SWI: imagen ponderada en susceptibilidad; TOF: tiempo de vuelo; 2D/3D:
bidimensional/tridimensional; IPNO: invasiéon poslaminar del nervio 4ptico.

La  susceptibilidad/SWI puede
sugerir microcalcificaciéon, pero no
sustituye ecografia. ADC bajo se
asocia con tumor viable y factores
adversos, aunque no existe umbral
universal y los artefactos orbitarios
son importantes [56,57]. La TC fue
histéricamente sensible para calcio,

pero afiade radiacion y menor

caracterizacion tisular; debe
reservarse a situaciones
excepcionales en las que

ecografia/RM no estén disponibles o
no resuelvan una decision urgente
[58,70].

Estadificacion, respuesta y

seguimiento

La imagen cambia conducta cuando
define extension macroscoépica, no

cuando intenta reemplazar la

histologia. En seguimiento,
examen/fotografia seriados registran
regresion, semillas y recurrencia;
OCT detecta fluido y focos
pequefios. Crecimiento nodular,
nueva vascularidad, nuevo fluido o
nuevas semillas sugieren actividad,
una masa calcificada estable no
equivale por si sola a tumor viable.
Los criterios de evaluacién de

respuesta del retinoblastoma (RB-

RECIST) proponen criterios
estandarizados para respuesta
intraocular, pero requieren

correlaciéon con EUA y tratamiento
previo [66]. RM se reserva para
extension, SNC o sospecha clinica;
no sustituye el examen ocular
(Figura 8; Tabla 8).
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Algoritmo diagnostico e informe radioldgico

Figura 8. Algoritmo multimodal ante leucocoria 0 masa intraocular. A, secuencia clinica desde
reflejo rojo y fondo dilatado hasta ecografia, OCT cuando sea posible y RM de extension. B,
lectura por funciones: detectar, localizar, caracterizar, estadificar y seguir. TC solo en
circunstancias excepcionales. El algoritmo no sustituye valoracion especializada. Esquema
multipanel original elaborado para esta revision; no es una imagen clinica ni contiene datos de
pacientes.

A - Leucocoria 0 masa B - Lectura multimodal

Detectar

Examen dilatado + ex
Localizar
OCT, UBM, ecografia

Sin calaficadén / tallo / exudado
Sada Caracterizar
Calcificacién, pigmento, quistes, flujo

s s o A eetiodES

e

Estadificar

R de nervio, érbita y encéfalo

Seguir

Ninguna modalidad aislada confirma todos
los casos ni excluye invasién microscépica

Tabla 8. Recomendaciones practicas para el informe radiolégico

Dominio Contenido minimo Coémo expresarlo

Identificacion Lateralidad; namero y localizacién por reloj/cuadrante Separar cada globo y cada lesion

Medidas Tres ejes; distancia a papila/févea; DR Indicar plano y secuencia

Sefial T1/T2, hemorragia/proteina, susceptibilidad Comparar con vitreo y musculo

Difusién Restriccién y ADC con calidad técnica No usar umbral universal

Realce Patrén y sustraccion si disponible Distinguir tumor, inflamacion y vasos

Retina/vitreo Siembra visible y DR Oftalmoscopia es superior para microsiembras

Nervio éptico Diametro, sefial, realce y longitud poslaminar Si_n si_gnos:_ f(Sin invasion macroscopica; no excluye
microinvasion»

Coroides Defecto/engrosamiento en 22 planos La invasion masiva es histolégica

Esclera/orbita Continuidad del anillo y extensién extraescleral Diferenciar deformacion de invasion

Segmento anterior  Cuerpo ciliar, iris, angulo y cdmara Correlacionar con UBM/biomicroscopia

SNC Pineal, supraselar, quiasma y leptomeninges Comparar con estudios previos

Preauriculares, submandibulares, cervicales; raquis si

Ganglios/metéstasis Recomendar extension solo si cambia manejo

indicado
Calidad Movimiento, bobina, FOV, espesor, contraste Declarar qué estructura no fue evaluable
Impresion Probabilidad diagnoéstica + extension + diferenciales Evitar ‘descarta’ ante sensibilidad limitada
Comunicacion Hallazgo urgente y limitacién critica Contacto directo con equipo tratante

El informe debe separar evidencia observada, probabilidad e incertidumbre técnica; evitar
‘descarta invasién’ cuando la sensibilidad es limitada.
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Técnicas emergentes

OCTA visualiza flujo intratumoral y
cambios postratamiento sin
contraste, pero el movimiento, la
segmentaciéon, la ausencia de
informacion de fuga y el campo
periférico limitan su uso [62]. IA
aplicada a fondo alcanzé
sensibilidad 98,2%, especificidad
98,5% y area bajo la curva (AUC) de
0,986 en seis estudios/9.902
imagenes; son resultados por
imagen, con escasa Vvalidacion
externa prospectiva, calibracion o
evaluacion por paciente [68]. Una
radiémica de RM para IPNO obtuvo
AUC 0,841, sensibilidad 82,4% vy
especificidad 76,5% en validacion
temporal n=34 [67]. Ninguna debe
incorporarse como estandar sin
cohortes externas, representatividad
geografica, auditoria de sesgo,
explicabilidad, privacidad, regulacion
y analisis de deriva. Segmentacion
3D, imagen cuantitativa y biopsia
liguida del humor acuoso son
complementos de investigacion, no
sustitutos de la evaluacion clinica

[32,46].
Genética y diagndstico molecular

RB bilateral, multifocal, temprano,

familiar o con retinomal/trilateral

Od ) v
o= \ IWNcestar
')

requiere prueba germinal RB1,

asesoramiento y vigilancia familiar;

unilateralidad no excluye
mosaicismo [8,46,47]. HAR
multiple/bilateral orienta a

TSC1/TSC2;
multiples o tempranos a VHL;

hemangioblastomas
anomalias compatibles con
neurofibromatosis tipo 1 (NF1) se
evalian con criterios revisados, sin
atribuir melanoma uveal a NF1 [48—
50]. DICER1 puede asociarse a
meduloepitelioma,  especialmente
con blastoma pleuropulmonar u otros
tumores del sindrome, pero no es
universal [31]. Minimizar radiacion es
prudente en susceptibilidad

germinal.
Discusion
Hallazgo principal

La seguridad proviene de asignar a
cada modalidad una pregunta:
fondo/EUA para detectar y mapear;
ecografia para masa, calcio y DR;
UBM para segmento anterior; OCT
para capas, focos y respuesta;
angiografia/FAF para flujo, fuga y
EPR; RM para extension, nervio,
orbita y SNC. La TC conserva un
nicho excepcional. Esta arquitectura
evita dos errores: retrasar un RB por

confiar en la ausencia de calcio y
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sobreestadiar inflamacion o]
deformacion como invasion (Tablas

5-6).
Certeza de la evidencia

La evidencia es mas sélida para
examen, US y RM de RB; moderada
para OCT portétil; limitada para
tumores raros y OCTA, experimental
para IA, radiomica y ADN libre. Los
estudios de RM se concentran en
ojos avanzados enucleados, con
sesgo de espectro y heterogeneidad
de campo, bobina, espesor,
contraste y definiciébn histologica.
Para tumores no  retinianos
predominan series pequefias Yy
casos; no procede agrupar exactitud.
La correlacién radiolégico-

histologica sigue siendo critica.
Pediatriay equidad

Movimiento, globo pequefio,
sedacion/anestesia, acceso venoso
y disponibilidad de  equipos
dedicados modifican la calidad del
test. La anestesia debe balancearse
con urgencia, duracién y recursos;
una exploracion insuficiente puede
ser mas perjudicial que una
anestesia bien indicada. En entornos

de recursos limitados, la

combinacion de reflejo rojo, examen
experto y ecografia constituye una
ruta de alto valor, con derivacion
rapida para RM y oncologia ocular; la
desigualdad observada en estadio y
supervivencia exige redes,
teleconsulta 'y  protocolos de

referencia [10].
Implicaciones clinicas

Oftalmologia: reconocer
leucocoria/estrabismo, documentar
cada lesion bajo dilatacion/EUA,
usar OCT cuando sea técnicamente
posible y reevaluar simuladores ante

discordancia.

Radiologia: aplicar FOV pequefio,
alta resolucion y planos del nervio;
informar extension con

probabilidades y limitaciones; evitar

TC rutinaria.
Oncologia  pediétrica: integrar
AJCCI/IRSS, histologia y

enfermedad sistémica; no equiparar
regresion morfologica con

esterilizacion tumoral.

Genética: priorizar RB1 en fenotipo
heredable y evaluar
TSC/VHL/NF1/DICERL1 segun lesion

y antecedentes; coordinar familiares.

449



Medrano-Trujillo et al. (2026)

Vacios de conocimiento

Se requieren cohortes prospectivas
multicéntricas con protocolos de
RM/OCT armonizados; criterios por
paciente y no por imagen; validacion
externa de IA/radiomica; resultados
sobre sedacién, contraste, costo y
conducta,; datos pediatricos
especificos para melanoma, nevos,
hemangioma, osteoma,
leucemia/linfoma y metastasis; y
representacion de paises de
ingresos  medios/bajos. Deben
publicarse conjuntos anonimizados,
estandares de referencia y curvas de

calibracion.

4. Conclusiones

Los tumores oculares pediatricos

requieren integracion clinica,
anatdmica y multimodal. El examen
del fondo de ojo, con anestesia
cuando es necesaria, permite
detectar y documentar lesiones; la
ecografia caracteriza masas y
calcificaciones; la OCT evalla
lesiones pequefias y respuesta; y la
RM es esencial para valorar el nervio
optico y la extension extraocular e
intracraneal. La TC debe reservarse
para situaciones excepcionales.

Ningun hallazgo aislado excluye

Od ) v
o= \ IWNcestar
')

invasién microscopica. Diferenciar el
retinoblastoma de la enfermedad de
Coats, la persistencia de la
vasculatura fetal, la toxocariasis y las
vitreorretinopatias es decisivo para
orientar la conducta. La inteligencia
artificial 'y la radibmica son

prometedoras, pero todavia

requieren validacion clinica externa.

El informe debe comunicar

extension, probabilidad diagnéstica 'y

limitaciones técnicas.
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