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Observacion clinica de la retinosis pigmentaria monocular en 12 afios

Twelve year-clinical observation of monocular pigmentary retinosis

Dra. Rasife Freyre Luque, ! MsC. Sarah M. Garcia Espinosa, 2 MsC. Melek Dager
Salomén, 3 MsC. Idalmis Garcia Mayet * y Dra. Miriam Vila Mustelier °

! Especialista de I Grado en Oftalmologia. Instructora. Centro Provincial de Retinosis
Pigmentaria, Santiago de Cuba, Cuba.

Especialista de II Grado en Oftalmologia. Instructora. Master en Medicina
Bioenergética y Naturalista. Centro Provincial de Retinosis Pigmentaria, Santiago de
Cuba, Cuba.

Especialista de I Grado en Genética. Instructora. Master en Atencién Integral al
nifio. Hospital Infantil Sur, Santiago de Cuba, Cuba.

Especialista de I Grado en Oftalmologia y en Medicina General Integral. Instructora.
Master en Medicina Bioenergética y Naturalista. Centro Provincial de Retinosis
Pigmentaria, Santiago de Cuba, Cuba.

Especialista de I Grado en Oftalmologia. Profesora Asistente. Hospital General
Docente “Juan Bruno Zayas Alfonso”, Santiago de Cuba, Cuba.

Resumen

Se hizo un estudio descriptivo y retrospectivo de 550 pacientes con retinosis
pigmentaria, atendidos en el Centro Provincial de Retinosis Pigmentaria de Santiago de
Cuba, desde junio de 1990 hasta igual mes de 2008. Solo 32 de los afectados
presentaban la forma atipica de la enfermedad y 4 de ellos, la monocular. La
observacidn clinica se basé en las alteraciones fondoscopicas y electrofisioldgicas, asi
como en el campo y la agudeza visuales en los Ultimos 12 afios. El reconocimiento
periddico y minucioso de la retinosis pigmentaria monocular mostré que 5 6 10 afios
no son suficientes para el diagnéstico definitivo de esta entidad clinica.

Palabras clave: retinosis pigmentaria, retinosis pigmentaria monocular, campo visual,
electrofisiologia, agudeza visual, alteraciones fondoscdpicas, alteraciones
electrofisioldgicas

Abstract

A descriptive and retrospective study of 550 patients with pigmentary retinosis,
assisted at the Provincial Center for Pigmentary Retinosis in Santiago de Cuba was
carried out from June, 1990 to the same month of 2008. Only 32 of the affected
patients presented the atypical type of the disease and 4 of them, the monocular type.
The clinical observation was based on the funduscopic and electrophysiological
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changes, as well as in the visual field and the visual acuity in the last 12 years. The
systematic and meticulous recognition of the monocular pigmentary retinosis showed
that 5 or 10 years are not enough for the conclusive diagnosis of this clinical entity.

Key words: pigmentary retinosis, monocular pigmentary retinosis, visual field,
electrophysiology, visual acuity, funduscopic changes, electrophysiological changes

INTRODUCCION

La retinosis pigmentaria (RP) monocular integra el grupo de las retinosis pigmentarias
atipicas y es una afeccidn unilateral, frecuentemente asintomatica, caracterizada por
cambios funcionales y fondoscdpicos, tipicos solamente en el ojo afectado, y
electrorretinograma (ERG) con normalidad absoluta en el otro ojo. !

Para diagnosticar esta afeccion, debe tenerse en cuenta que el periodo observacional
comprende entre 5 y 10 afios de evolucién. 3

Las caracteristicas tan relevantes de la retinosis pigmentaria monocular *® y los
resultados hallados durante los Ultimos 12 afos de observacion clinica y estudios
complementarios, en los que un paciente transitd de RP monocular a RP tipica, mostro
la importancia de su seguimiento, lo cual motivo a la realizacién de este trabajo.

METODOS

Se hizo un estudio descriptivo y retrospectivo de 550 pacientes con retinosis
pigmentaria, atendidos en el Centro Provincial de Retinosis Pigmentaria de Santiago de
Cuba, desde junio de 1990 hasta igual mes de 2008. Solo 32 de los afectados
presentaban la forma atipica de la enfermedad y 4 de ellos, la monocular. La
observacién clinica se basdé en las alteraciones fondoscépicas y electrofisiolégicas, asi
como en el campo y la agudeza visuales en los Ultimos 12 afios de este grupo tan
caracteristico. También se tuvieron en cuenta otras variables, tales como: edad, color
de la piel, sexo y afios de diagnostico.

Durante el periodo de observacion clinica de estos 4 pacientes, se realizaron controles
sistematicos cada 6 meses tanto en el ojo afectado, como en el sano.

RESULTADOS

De los 4 pacientes con retinosis pigmentaria monocular, incluidos en la serie, 3
pertenecian al sexo femenino y 1 al masculino y todos tenian edades entre 35 y 60
afos. En relacion con el color de la piel, 2 eran negros, uno, blanco y el otro, mestizo.
De ellos, 2 fueron observados y seguidos clinicamente por 12 afios; y los 2 restantes,
por 7 y 4 afos, respectivamente.

La agudeza visual (AV) fue de 1,00 en los ojos sanos y en los afectados fluctu6 entre
0,02 y 0,4 con sus cristales (csc).

Los fondos de ojos realizados a estos pacientes, mostraron papilas céreas, pigmentos
finos y alargados, en formas de espiculas dseas; maculas de aspectos degenerativos;
zonas de pérdidas de epitelio pigmentado de la retina y, en uno de ellos, se observd
excavacion papilar 0,5, con rechazo nasal de vasos (figura).
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Figura. Fondo de ojo (retinosis pigmentaria monocular)

Todos los ERG en los ojos afectados fueron no registrables y en los 0jos sanos,
normales.

Los campos visuales en los ojos afectados presentaron reduccion entre 5 y 10 grados y
se mostraron normales en el otro ojo.

En relacién con los estudios genéticos (arbol genealdgico), se demostrd que no tenian
un patron definido, segun la clasificacion de la Escuela Cubana de Retinosis
Pigmentaria. ’

Resultd interesante la evolucién de una paciente que luego de 12 afios de observacion
clinica, el ojo supuestamente sano, mostré disminucidn de la visién a 0,6 csc. En el
fondo de ojo realizado también se observaron cambios y se manifestaron la papila
ligeramente cérea, la presencia de algunos pigmentos finos y redondos en media
periferia, asi como la ausencia del brillo foveal. El electrorretinograma transité de
normal a muy subnormal y el campo visual presentd reduccion concéntrica hasta los
40 grados (tabla 1a-1b).
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Tabla 1a. Caracterizacion clinica de la retinosis pigmentaria monocular

Pacientes
Caracteristicas Primero Segundo
Edad 42 60
Sexo M F
Color de la piel M N
Afios de diagndstico
y observacién 4 7
oD 1,00 0,1 csc
AV Ol 0,4 1,0 csc
oD -Papila con excavacién 0,5, cérea.
Normal -Pigmentos finos y alargados en forma de
Fondo espiculas dseas, en todos los cuadrantes.
de -Papila cérea.
ojo -Pigmentos en forma de . L.
, . ._-Papila con excavacion 0,5 y rechazo nasal
espiculas oOseas en media d
Ol periferia. € vasos. .
-Méacula con degeneracion en —machula sin brillo.
baba de caracol. -No hay pigmentos.
-Esclerosis vascular severa.
oD Normal No registrable
ERG 0Ol No registrable Normal
oD Normal Reduccién entre 5y 10 grados
CcVv Ol Reduccién entre 5 y 10 grados Normal

Tabla 1b. Caracterizacién clinica de la retinosis pigmentaria monocular

Pacientes
Caracteristicas Tercero Cuarto
Edad 35 44
Sexo F F
Color de la piel N B
Afios de diagndstico 1996 - junio 2007 junio 2008
y observacién 12 12 +12
oD 0,2 1,0 csc 0,6 csc
AV (0]} 0,1 0,02 csc 0,02 csc
-Papila cérea. -Papila ligeramente cérea
o) -Vasos exangles, esclerosis vascular. Normal -Pigmentos finos y
Fondo -Grandes zonas de pérdida del EPR. redondos en media
de -Pigmentos numerosos (todos los cuadrantes periferia. Ausencia del
ojo -Macula de aspecto degenerativo. brillo foveal
-Papila cérea. -Papila cérea.
-Pigmentos tipicos y -Pigmentos tipicos y vasos
o1 -Solo estrechez arteriolar. vasos finos. finos.
-No pigmentos. -Macula de aspecto -Macula de aspecto
degenerativo. degenerativo.
-Coroides g-III -Coroides g-III.
oD No registrable Normal Muy subnormal
ERG (0] Normal No registrable No registrable
oD Reduccién a 10 grados Normal Reduccién a 40 grados
Ccv Ol Normal Reduccién a 5 grados Reduccién a 5 grados
DISCUSION

La retinosis pigmentaria atipica monocular es una entidad clinica infrecuente y poco
descrita en la literatura médica. ®!° Esta es llamativa por su forma de presentacion,
con toda la expresividad de la RP circunscrita a un solo ojo. La mayoria de las veces su
diagnéstico es fortuito, pues su cuadro sintomatico no es tan sugestivo como en la
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retinosis pigmentaria tipica, en la que la mala visidon nocturna motiva a asistir a la
consulta de oftalmologia.

Al respecto, la RP monocular pasa inadvertida porque uno de los ojos tiene vision
normal y la persona afectada acude tardiamente a consulta, cuando ya existe
disminucion marcada de la vision en el ojo daflado, que puede provocar el tropiezo con
los objetos situados del lado del cuerpo donde este se encuentra. !4

Como consecuencia de la tardanza para asistir a consulta, las agudezas visuales de los
4 pacientes con RP monocular, fluctué entre 0,02 y 0,4 csc y los campos visuales entre
5y 10 grados, desde el diagndstico de esta enfermedad.

Debido a la poca frecuencia conque se presenta esta afeccion y la escasez de la
muestra en la serie, no se tuvieron en cuenta el sexo y color de la piel, pues no
resultaban representativos. Las edades de los afectados oscilaron entre 35 y 60 afios.

Segun la clasificacién de la Escuela Cubana de Retinosis Pigmentaria, ’ los 4 pacientes
presentaron tardiamente el inicio de la enfermedad.

En relacidn con el patron de herencia, los integrantes de la casuistica no tuvieron
antecedentes familiares de RP, por lo que clasificaron en el grupo de los no definidos.*”
Algunos autores *'° solo refieren, en sus investigaciones, un caso aislado; a diferencia
de este estudio en el que se diagnosticaron 4 pacientes con RP monocular entre todos
los afectados con retinosis pigmentaria de la provincia de Santiago de Cuba.

Resulté muy interesante que uno de los pacientes, con tiempo de diagndstico y de
observacion clinica de 12 afios, al examinarle nuevamente, presentara en el ojo
supuestamente sano, disminucion de la AV a 0,6 csc, comienzo del cambio de la papila
a cérea, aparicion de escasos pigmentos, finos y alargados, en la media periferia;
muestras de ERG muy subnormal y reduccién del campo visual a 40 grados. Estas
manifestaciones obligaron a cambiar el diagndstico de RP monocular a RP tipica, lo que
ademas revela la importancia del chequeo sistematico en estos pacientes y demuestra
gue no es suficiente un periodo de 5 a 10 afios para el dictamen definitivo de RP
monocular, como han asegurado algunos autores interesados > * !7 en este tipo de
entidad clinica, sino que debe tener un criterio abierto de evolucidn.

La observacion periddica y minuciosa de la retinosis pigmentaria monocular, en la
casuistica, indicé que 5 6 10 afios no son suficientes para un diagnédstico definitivo de
dicha afeccidn.
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