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Las distrofias retinocoroideas y entre ellas la retinosis pigmentaria (RP), son enfermedades que
causan grave discapacidad visual y constituyen la cuarta causa de ceguera en el mundo. ' Estas
afecciones, que por si solas provocan una gran invalidez visual, unidas a otras lesiones oculares
agravan sustancialmente el dafio y, por ende, el prondstico clinico. Todas las investigaciones
encaminadas a lograr un mayor conocimiento sobre las caracteristicas de estas asociaciones,
devienen un desafio cientifico que podria contribuir a encontrar un nuevo y mas eficaz tratamiento de
estos procesos morbosos.

El glaucoma, neuropatia Optica basada en diversos mecanismos, tales como aumento de la
presion intraocular, isquemia y alteraciones quimicas que generan lesidon y muerte celular en
personas con un mensaje genético establecido, 2 comparte con las distrofias retinocoroideas varios
puntos en comun: En ambas entidades nosoldgicas son innumerables los planteamientos en cuanto a
su patogenia, pues algunas presentan variables similares que nos inducen al analisis, por lo cual
valoramos a continuacion la siguiente teoria vascular: la bioquimico- metabdlica, acerca de que la
muerte de las células ganglionares podria relacionarse con la apoptosis. También existen analogias
con respecto a las alteraciones del campo visual y presencia de cataratas patoldgicas, puesto que
ambas son hereditarias.

Sobre la retinosis pigmentaria %4 se han formulado las siguientes teorias:

1. Teoria vascular, basada en el hecho de que el insuficiente aporte energético y nutritivo de la
retina provoca cambios vasculares, evidenciados a través de:
» Variaciones histoldgicas en los vasos sanguineos
» Algunos examenes, como el de la prolongacion de los tiempos circulatorios brazo-retina
» Pruebas hemodinamicas de la circulacion retiniana
2. Teoria bioquimico-metabdlica, sustentada en el planteamiento de que las alteraciones
bioquimicas pueden ser interpretadas como:
» Variaciones en la glucdlisis aerobia y anaerobia
» Disminucién en la produccion de CO, y acidos aminos después de la respiracién, asi como en
la velocidad de sintesis y degradacion de proteinas
» Reduccion del contenido celular de RNA y DNA
» Anomalias en la funcién de la derivacién del hexanomonofosfato

Acerca del glaucoma se defienden los siguientes postulados:

1. Teoria vascular, que se une a la teoria mecanica (compresion directa de la papila) y en conjunto
se interpretan como hipoxia causada por alteracion del aporte sanguineo de la cabeza del nervio
optico, atribuible a diversos mecanismos que intervienen sustancialmente en la muerte de las
células ganglionares.
2. Diferentes procesos bioquimicos: °
» Existen diversas estructuras oculares que almacenan glucégeno y liberan glucosa a las
neuronas.

» Participan activamente en la regulacion de los niveles de potasio extracelular.

» Son indispensables para la regulacién y el metabolismo de los neurotransmisores, ayudan a
eliminar el CO; retiniano y lo convirtien en bicarbonato mediante una reaccién catalizada por
la anhidrasa carbonica.
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> Se realiza la sintesis de ON mediante técnicas inmunohistoquimicas, que se encuentran en
todas las regiones del ojo.

La muerte de las células ganglionares en ambas enfermedades podria relacionarse con apoptosis
36 y precisamente el analisis de esa grave asociacion fue motivo suficiente para desarrollar este
estudio.

Métodos

Se realizé un estudio descriptivo, prospectivo y longitudinal en el Centro Provincial de Retinosis
Pigmentaria de Santiago de Cuba desde el 2004 hasta el segundo trimestre del 2005, donde fueron
examinados 1 119 pacientes, de los cuales 61 estaban afectados por retinosis pigmentaria asociada a
glaucoma, procedentes de los centros provinciales de retinosis pigmentaria de las provincias
orientales. Entre las variables analizadas figuraron: edad, sexo, clasificacion cubana de la retinosis
pigmentaria (RP) segun tipo de glaucoma (Gl), herencia, estadio de la RP y variantes terapéuticas.

De la escuela cubana de retinosis pigmentaria se tomaron en cuenta las caracteristicas de la
enfermedad para su clasificacion en: tipica, atipica y asociada; la herencia fue dividida en:
autosoémica recesiva (AR), autosémica dominante (AD) y no definida (ND), por cuanto fueron las que
se presentaron en asociacion con el glaucoma. Los estadios se categorizaron, segun grado de
afectacion de la RP, como sigue: I, II, Ill y IV. Los tipos de glaucoma encontrados fueron: glaucoma
primario de angulo abierto (GPAA) y glaucoma crénico de angulo cerrado (GCAC).

Resultados

Entre los 61 pacientes ( 5,4%) con retinosis pigmentaria y glaucoma predominaron el sexo
femenino en los 3 grupos etarios (38, para 62,3 %) y los comprendidos en las edades de 41 - 60
anos (28, para 46,0 %), los cuales fueron los que tenian ademas las visiones mas deterioradas y con
afectaciones diferentes por ojo, tanto en el derecho (OD) como izquierdo (Ol) (tabla 1), seguidos por
los de 61 - 80 con 23 (37,7 %) y los de 20 — 40 con 10 (16,3 %).

Tabla 1. Pacientes segtn edad y agudeza visual

Edad 0-0,01 0,02-0,03 0,04-0,06 0,07-0,09 0,1-04 05-08 1,0
(en afios) Ob OO ob O OD O ODb O OD Ol OD Ol oD ol
20 -40 2 1 1 1 3 2
41 -60 1 2 1 13 13 3 3 15 9 1 3 2
61-80 3 9 6 6 2 1 2 5 6 6

Total de ojos: 122 4 9 8 7 15 14 5 4 17 15 7 7 6 4
% 3374 66 57 123 115 41 33 139 123 57 57 49 3,3

Entre los tipos de retinosis (tabla 2), la pigmentaria tipica ocupé el primer lugar (62,4 %); y entre
los tipos de glaucoma encontrados (primario de angulo abierto y cronico de angulo cerrado), el GPAA,
con 63,9 %, lo cual fue significativo (p<0,05) segun valores del test de Kruskal -Wallis.

Segun estadio de la enfermedad (tabla 3), el IV fue el preponderante en nuestra casuistica, con
52,4 %. En cuanto a la herencia, la AR prevalecié en los estadios Il, lll y IV, en tanto la ND prim6 en
el | (66,7 %). Asimismo, el GPAA obtuvo los mayores porcentajes en los estadios |, Il y IIl; pero en los
que tenian herencia AD, ese predominio correspondié al GCAC.
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Aqui se aplicé la variable de tipo ordinal la nominal. Cuando hubo celdas en cero, se colapso de
la 1 ala 3y se encontré significacion en el grupo IV con respecto a los demas.

Tabla 2. Tipos de retinosis pigmentaria segun variedades de glaucoma

Tipos de RP GPAA GCAC
No. % No. % No. %
RP tipica 38 62,4 26 68,4 12 31,5
RP atipica 14 229 7 50,0 7 50,0
RP asociada 9 14,7 6 66,6 3 33,3
Total 61 100,0 39 63,9 22 36,1
p< 0,05

Tabla 3. Relacién de estadios y herencias de la retinosis pigmentaria con los tipos de glaucoma

AR AD ND GPAA GCAC
EstadoRP No. % No. % No. % No. % No. % No. %
[ 3 50 1 333 66,7 3 100.0

Il 15 246 12 80,0 20,0 12 80,0 3 20,0

11 11 180 6 545 2 18,0 27,7 10 90,5 1 9,5

v 32 524 15 46,8 11 345 18,7 14 43,7 18 56,3
p< 0,05

2
3
3
6

En los pacientes con retinosis pigmentaria que tenian herencia AR y ND (tabla 4), el GPAA fue el
tipo de glaucoma mas frecuente; y en aquellos con herencia AD, el GCAC.

A 46 de los 61 pacientes se les aplicaron diferentes procedimientos quirdrgicos (tabla 5), teniendo
en cuenta el estadio de la retinosis pigmentaria, la evolucién del glaucoma y la compensacion de la
presion intraocular con tratamiento medicamentoso, con vistas a controlar y mejorar su estado ocular,
que ya era grave en 73,4 %. La cirugia revitalizadora temporal (CRVT) de la escuela cubana se vio
representada con el mayor porcentaje, a la vez que la trabeculectomia (TBT) fue la mas utilizada en
los pacientes con glaucoma.

En cuanto al tratamiento médico, el timolol se us6 de forma absoluta en 33,0 % y combinado con
dorzolamida - pilocarpina en 45.0 %; en los restantes se utilizaron otros farmacos (lopidine, carteolol
y latanoprost).

Tabla 4. Tipos de herencia en la retinosis pigmentaria segtn tipos
de glaucoma

GPAA GCAC
Herencia o o No. % No. %
AR 34 517 25 736 9 26.4
AD 13 214 6 462 7 53,8
ND 14 229 8 572 6 42,8

Total 61 100,0 39 63,9 22 36,1




Consideraciones oftalmoldgicas y genéticas sobre la asociacion de retinosis pigmentaria con glaucoma

Tabla 5. Tratamiento quirdrgico de la retinosis pigmentaria y el glaucoma
con respecto al estadio de la primera

Estadios | | ] v
Procedimientos quirtrgicos Total
CRVT 2 5 4 10 21
CRVT +VSD 1 1 2
CRVT + CRVN +VSD 1 1
CRVT + TBT 8 8
CRVT+ catarata + TBT 4 4
CRVT+ catarata + iridectomia 2 2 4
TBT 5

CRVN 1

Total 2 13 19 12 46

% con respecto al total de asociacionde 3,3 21,0 31,1 19,7 73,4
retinosis pigmentaria con glaucoma

Discusion

La prevalencia del glaucoma es de 1,5 - 2 % en personas mayores de 40 afios y superior aun en
ancianos.

Estadisticas mundiales sobre retinosis pigmentaria serian utiles para calibrar la magnitud de su
asociacion con otras enfermedades: Se plantea que el glaucoma deja ciegos a 10 — 15 % de los
habitantes del planeta, constituye la segunda causa de ceguera en el orbe y deviene el tercer motivo
de consulta a especialistas en Oftalmologia.

La retinosis pigmentaria afecta a 1 por 5 000 de los pobladores de la Tierra, varia de unos paises
a otros, segun datos publicados, y es la cuarta causa de ceguera en el mundo. En Inglaterra y
Espafia, mas de 6 % de las personas ciegas, menores de 65 afios, deben su discapacidad visual a
esa afecciéon. En Canada ocupa el segundo lugar después de la retinopatia diabética como
desencadenante de problemas visuales en individuos de 16 a 50 afios de edad. °

El glaucoma es una enfermedad que va destruyendo progresivamente las fibras del nervio 6ptico,
de modo que altera el campo visual (mas dificil de apreciar en los pacientes con RP) y aumenta
relativamente rapido la excavacion de ese nervio. Se ha comprobado que es mas frecuente a medida
que se eleva la tension ocular; que la relacion excavacion/papila puede ser mas problematica en la
RP, por la palidez del nervio 6ptico, y que todo ello impedira valorar mas facilmente la evolucion del
glaucoma.

Segun Kanski, % el GPAA es el mas comun de todos los glaucomas, lo cual coincide con los
hallazgos de otros autores. 12 Afecta aproximadamente a 1 de cada 200 personas de 40 afios y su
prevalencia aumenta con la edad. También conocido como glaucoma crénico simple, es el mas
frecuente de todos, pues llega a representar 60 % entre las diferentes variedades. " '* En nuestra
serie, al GCAC correspondio el mayor porcentaje en el estadio IV; resultado que se corresponde con
la gravedad de esta afeccion, que dafia muy severamente las estructuras oculares.” No se encontro
en esta casuistica que la herencia estuviese ligada al cromosoma X ni a otros tipos de glaucomas.

A menudo el GPAA es hereditario, probablemente con caracter multifactorial. Se cree que el gen
responsable muestra falta de penetracion y variacion en la expresividad en algunas familias, asi como
también se ha comprobado que la presion intraocular, el drenaje y el tamafio del disco Optico estan
genéticamente determinados. '’

Se impone no obviar otros tipos de glaucoma, como seria el de tensién normal, cuyo diagnéstico
suele ser dificil y mucho mas en estos pacientes con RP, en quienes se enmascara su presentacion; o
sin embargo, siempre en aras de ofrecer opciones terapéuticas médicas y quirdrgicas que
establezcan la salud visual y mejore la calidad de vida de las personas, existen en Cuba varias
instituciones hospitalarias especializadas que diagnostican y tratan oportunamente cada dolencia. 19

El control de la tensidn intraocular es sumamente importante en estos pacientes, pues si en
aquellos con glaucoma se trata de que dicha tension sea de 21 mm Hg, en estos casos debe
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intentarse que esté por debajo de 18 mm Hg. Los farmacos a utilizar son los habituales, aunque
quizas deban evitarse los prostaglandinicos, porque en algunos casos producen edema macular,
aunque el mecanismo patogénico difiere del que aparece en la retinosis pigmentaria.16

Conviene insistir en la busqueda de glaucoma en las personas con retinosis pigmentaria, pues la
convergencia de ambas enfermedades empeora el pronéstico.
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