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El retinoblastoma es un tumor del desarrollo
que se diagnostica, habitualmente, en los primeros
afos de vida. A pesar de que se describe como
un tumor raro, posiblemente es el céncer ocular
en la infancia mas frecuente en el mundo. Es res-
ponsable del 17% de todos los canceres pediatri-
cos neonatales, 13% de los tumores en menores
de 1 afio y del 2% de todos los canceres en meno-
res de 15 afios (1).

El retinoblastoma unilateral representa entre
un 61y un 75% de los casos, mientras que un 25 al
39% son retinoblastomas bilaterales (1). La inciden-
cia de tumores trilaterales (retinoblastoma bilateral
y pinealoblastoma) se estima en un 3,5% de los pa-
cientes con enfermedad hereditaria (2).

La edad media al diagnéstico es de 1 afio en
los casos bilaterales y de 2 afios en los casos unila-
terales, aunque hay grandes diferencias regionales
desde los 30 meses de edad media al diagndstico
en los paises de ingresos bajos hasta los 14 meses
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de edad media al diagnéstico en los paises de in-
gresos altos (3).

No se han descrito diferencias en la incidencia
del retinoblastoma segun el sexo (1).

La incidencia del retinoblastoma depende de la
poblacién y de la tasa de natalidad. La mayor par-
te de la poblacién vive en zonas con dificil acceso
a la atencién sanitaria y no disponemos de regis-
tros fiables sobre tumores infantiles. Ademas, es-
tas regiones son las que presentan mayores tasas
de natalidad. Hasta la fecha, las estimaciones mas
estables se derivan de la asignacién de retinoblas-
tomas incidentes al afio de nacimiento del pacien-
te, un método conocido como andlisis de cohortes
de nacimiento. Los datos mas fiables proceden de
estimaciones matematicas basadas en datos de po-
blacién mundial y tasas de natalidad. Se diagnos-
tican alrededor de 8000 pacientes con retinoblas-
toma al afo, que se distribuyen segun la figura 1y
tabla 1 (1,4,5).

Tabla 1. Incidencia mundial estimada de retinoblastoma en 2022 por regiones

Poblacién Nacimientos | Mortalidad < 5 afios Incidencia anual estimada retinoblastoma
Tasa/1000 Tasa/1000 RN vivos Mediana Intervalo de confianza 95%

Africa 1427 millones 32,1 64,5 2574 2312-2837

Asia 4723 millones 14,2 271 3921 3522-4320
Latinoamérica 660 millones 14,6 15,6 570 511-628

Europa 744 millones 9,2 4,3 409 368-451
Norteamérica 310 millones 10,9 58 202 181-222

Oceania 45 millones 15,5 19,5 41 37-45

Mundo 7975 millones 16,8 36,9 7754 6964-8543

Basada en la poblacién mundial, tasa de natalidad y tasa de mortalidad infantil, publicada en la revision de 2022 de Naciones Unidas y la inciden-

cia de retinoblastoma de 1 en 16642 recién nacidos vivos.
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Fig. 1: En Africa, que representa el 17% de la poblacién mundial, la estimacién de nuevos retinoblastoma es de un 33%
del total. En Asia aparecen un 52% de los casos para un 59% de la poblacién mundial. América Latina, América del Norte
y Europa con 7%, 2,5% y 5% de retinoblastomas también tienen menos casos incidentes en relacién con su porcentaje de
la poblacién mundial de 8%, 4% y 9%, respectivamente, mientras que, en Oceania, el 0,5% de los casos de retinoblasto-
ma se ajustan al 0,5% de la poblacién mundial. Estas discrepancias se derivan de las diferencias en las tasas de natalidad
que van desde el 32,1 por 1000 habitantes en Africa hasta el 9,2 en Europa, combinadas con las tasas de mortalidad

infantil en menores de 5 afios.

La incidencia en Asia, Europa y Latinoamé-
rica se va reduciendo con las tasas de natalidad,
mientras que aumenta en Norteamérica, Asia Yy,
especialmente en Africa. Se calcula que la inciden-
cia mundial del retinoblastoma aumentard hasta
unos 8300 casos en el afio 2045, para estabilizarse
o ir reduciéndose posteriormente (4).

En Espafia se diagnostican unos 30 pacientes nue-
vos al afio, lo que supone un 3% de todos los tumores
en menores de 14 afos (6). Se han establecido 3 CSUR
(Unidades de referencia nacional en tumores intraocu-
lares en la infancia): Sevilla: Hospital Universitario Vir-
gen de la Macarena; Madrid: Hospital Universitario La
Paz y Barcelona: Hospital Sant Joan de Déu (7).

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

* El retinoblastoma es un tumor del desarrollo que se diagnostica, habitualmente, en los primeros afios de vida.

e El retinoblastoma, es el cancer ocular en la infancia més frecuente en el mundo y supone un 17% de todos los
canceres neonatales y el 2% de todos los tumores malignos en menores de 15 afios.

* El retinoblastoma unilateral representa entre un 60% de los casos, mientras que un 40% son retinoblastomas

bilaterales.

® En el mundo se diagnostican alrededor de unos 8000 casos de retinoblastoma al afio, siendo mas frecuente

en Asia y Africa.

e En Espana se diagnostican unos 30 pacientes nuevos al afio, lo que supone un 3% de todos los tumores en

menores de 14 anos.
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