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Caso clinico

Una mujer de 30 ahos de edad, acudio para una revision rutinaria,
con pérdida del campo visual en ambos ojos y nictalopia de 6
meses de evolucién. La agudeza visual lejana con correccion era
20/30en el ODy 20/40 en el Ol. La biomicroscopfa del segmento
anterior era normal, la presién intraocular de 15 mmhg en ambos
0jos. En el examen fundoscopico se observé en ambos ojos pig-
mento disperso en vitreo, acimulo en forma de espiculas oseas
por fuera de las arcadas temporales, junto con brillo y patrén en
aspecto de celofan en la méacula. Ademas de extensa atrofia pe-
ripapilar, se observé disminucion acentuada del calibre vascular
(Figura 1). Se practicé angiografia fluoresceinica en ambos ojos: El
llenado capilar transcurrié con normalidad, sin fuga evidente del
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contraste en fases tempranas o tardias del estudio. En el tiempo
arteriovenoso medio, se observaron areas de hipofluorescencia
correspondientes a fenémenos de bloqueo por acimulo de pig-
mento en forma de espiculas dseas, por fuera del drea macular
(Figura 2).

iCudl es el diagndstico de este paciente?

a. Amaurosis congénita de Leber.
b. Retinosis pigmentaria.
Sindrome de multiples puntos blancos evanescentes.

d. Epiteliopatia pigmentaria placoide multifocal posterior
aguda.
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Figura 1. Fotografia de retina a color. (A) Ojo derecho. (B) Ojo izquierdo. Donde se observan las “espiculas 6seas”a lo largo de los espacios intersticiales
que rodean los vasos sanguineos de la retina.

Figura 2. Angiografia fluoresceinica en tiempo arteriovenoso medio. (A). Ojo derecho. (B). Ojo izquierdo. Se observan &reas de hipofluorescencia
que corresponden a fenémenos de blogueo por acimulo de pigmento en forma de espiculas dseas.
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La respuesta correctaesla: b

Figura 3. Campo visual 30-2. Campimetria tipo Humphrey con estrate-
gia SITA — Fast. (A). Ojo derecho. (B). Ojo izquierdo. Donde se aprecia
disminucion concéntrica del campo visual en ambos ojos.

Utilizando campimetro HUMPHREY HFA Il 750 de Carl Zeiss, se
procede a realizar campo visual blanco/blanco, con estrategia
SITA - Fast, central 30-2, en ambos ojos: Confiable, fuera de limites
normales las pruebas de PHG (Patrén de hemicampo para glau-
coma), DSM (Desviacion estandar media) y Ejemplo desviacion
p<5%. Defecto compatible con glaucoma avanzado en ambos
ojos (Figura 3). La tomografia de coherencia ¢ptica (OCT) en
ambos ojos reveld atrofia localizada en la méacula sin presencia
de edema en ningun ojo (Figura 4).

La retinosis pigmentaria, constituye un grupo de degeneraciones
retinianas que en conjunto, es la causa mas comun de ceguera he-
reditaria. Es un padecimiento frecuente con prevalencia mundial
de 1 por cada 2.500 a 3.000 individuos. Otras formas para deno-
minar este padecimiento son retinitis pigmentosa, degeneracion
tapeto-retiniana y distrofia bastén-cono'.

En su forma clasica se caracteriza por una alteracion en la funcion
de bastones y consiste en una degeneracién progresiva de la
retina que comienza en la periferia con zonas de depdsito que
tienen el aspecto de “espiculas dseas".

Estos pacientes desarrollan degeneracién de los fotorreceptores
y por consiguiente, falla visual progresiva. Los sintomas més co-
munes son nictalopia progresiva, reduccién del campo visual y,
finalmente, baja de la agudeza visual®.

El mecanismo de herencia en este padecimiento es variable; Las
formas méas comunes son la autosomica recesiva (consanguinidad
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Figura 4. Tomografia de coherencia 6ptica de ojo derecho (A). y de ojo
izquierdo (B). con atrofia macular de ambos ojos.

comun)y laesporadica, siendo menos comunes las formas ligadas
al cromosoma X'y la autosdmica dominante®.

El examen de fondo de ojo se caracteriza por la presencia de estre-
chez arteriolar, pigmentacion intraarterial y pérdida del pigmento
epitelial retiniano periférico. Conforme avanza la enfermedad, la
atenuacion y palidez del nervio éptico se agrava, y la agudeza
visual central también puede afectarse en etapas tardias debido
a la aparicion de edema macular®.

Ultimamente se han logrado avances notables en la investigacion
de terapias encaminadas a tratar o disminuir la progresion de la
enfermedad®. La deficiencia de vitamina A inhibe la formacion de
rodopsinay puede ocasionar ceguera nocturna. Se ha propuesto
el tratamiento con vitamina A para retrasar los efectos degene-
rativos de la enfermedad®. Se ha demostrado que la exposicion
a la luz induce degeneracién de los fotorreceptores mediante
alteracion metabolica y aumento de la apoptosis; de esa manera
la deprivacion de luz se ha considerado como un tratamiento po-
tencial para pacientes con degeneraciones retinianas hereditarias
como la retinosis pigmentaria®.

Como conclusion, se puede mencionar que no se dispone de
un tratamiento que detenga la evolucién de la enfermedad o
que logre revertir su fisiopatologia. Sin embargo, hay opciones
terapéuticas que han demostrado efectividad para retrasar los



efectos de la enfermedad. El tratamiento, consiste en preservar
y maximizar en lo posible la agudeza visual, de esta manera, se
utilizan dispositivos Opticos, monitores y gafas de vision nocturna,
ademds de dar suplementos vitaminicos y hacer énfasis en la
proteccion solar.
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