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SECCION DE CASOS CLINICOS

Asociacion de retinosis pigmentaria y queratocono.
Presentacion de un caso

Dra. Luz Maria Garcia-Gardufio, Dra. Susana Peniche-Moreno, Dra. Moravia Suérez-Tat4, Dr. Leonel Figueroa-Wonjoy*

RESUMEN

Se trata de un paciente masculino, mestizo mexicano, de 47 afios de edad, quien refirié disminucion lenta, progresiva e
indolora de su agudeza visual de cuatro afios de evolucion, nictalopiay disminucién del campo visua periférico bilate-
ral. Entre los antecedentes personales presentd queratocono bilateral, motivo por el cua se realizé queratoplastia pene-
trante en 1986 en ojo derecho (OD) por secuelas de hidrops. Con lente de contacto gas permeable, la capacidad visual del
OD es de cuenta dedos y del Ol de 20/100. A la biomicroscopia, el OD mostr6é queratoplastia penetrante con boton
corneal transparente y opacidad subcapsular posterior y el Ol signos clinicos de queratocono con cristalino transparente.
Al examen fundoscdpico los hallazgos fueron bilaterales y simétricos: pigmento disperso en vitreo, disco dptico palido,
calibre vascular disminuido, espiculas 6seas, disminucién acentuada del brillo en la capa de fibras nerviosas y patron
moteado del epitelio pigmentado de la retina. El electrorretinograma y |os campos visuales se encontraron severamente
alterados en ambos 0jos.
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SUMMARY

A 47-year-old "Mexican mestizo" male who had 4-years past ocular history of insidious and painless visual loss, night
blindness and progressive constriction of bilateral peripheral visual fields. The patient had a previous diagnosis of bilateral
keratoconus and underwent a corneal transplantation in the right eye in 1986 because of hydrops sequel. Visual capacity
with hard contact lens was counting fingers right eye and 20/100 left eye. Biomicroscopy right eye findings were clear
corneal graft, posterior subcapsular lens opacity and clinical signs of keratoconus with a clear lensin the left eye. Fundus
examination revealed symmetric findings: pigment in vitreous, optic disc pallor, attenuated retinal vessels, mottling and
granularity of the retinal pigment epithelium, and bone-spicule intraretinal pigmentation. Visual field examination and
electroretinogram were strongly altered bilaterally.
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INTRODUCCION

La retinitis pigmentosa (RP) es una distrofia de conos y
bastones descrita por primeravez por van Trigo en 1853, sin
embargo, este término fue utilizado por primera vez por
Donders en 1857.1 Se considera que 1.5 millones de perso-
nas padecen dicha enfermedad siendo la prevalencia varia-
ble entre 1:3000 a 1:4000 en la poblacion general .2 Estos
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pacientes desarrollan degeneracién de los fotorreceptoresy,
por consiguiente, falla visual progresiva. Los sintomas mas
comunes son nictalopia progresiva, reduccion del campo
visual y, finalmente, bajade laagudezavisua. A laexplora-
cion, en etapas tempranas, se encuentra habitual mente buena
agudezavisual, cambiosanivel del EPR que sugieren atrofia,
papilas de coloracién normal y ausencia de hiperpigmenta-
cion en forma de espiculas Oseas las cuales aparecerén, en
formaprogresiva, amedidaquelaenfermedad avance. Existen
dos alteraciones constantes desde €l inicio de laenfermedad
gue son altamente sugestivas de RP. La primera, y la més
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constante, es la presencia de pigmento en vitreo, el cua
puede verse por detras del cristalino con la lampara de
hendidura. La ausencia de este pigmento descarta RP, sin
embargo, su presencia no confirma la enfermedad, ya que
existen a gunas otras causas para su presentacion. Lasegunda
es la combinacion de cambios degenerativos del vitreo con
desprendimiento de vitreo posterior, la cual se observa en
100% de los casos.® El mecanismo de herencia en este
padecimiento esvariable; en México lasformas méas comunes
son la autosdmica recesiva (consanguinidad coman) y la
esporédica, siendo menos comunes las formas ligadas a
cromosoma X y la autosdmica dominante.*

La retinosis pigmentaria puede formar parte de diversos
sindromes que cursan con manifestaciones sistémicas, en-
trelos que figuran: sindrome de Usher, sindrome de Bardet-
Biedl, sindrome de Kearns-Sayre, distrofia mioténica de
Steinert, enfermedad de Refsum y sindrome de de Bassen-
Kornzweig.® En 1963 Fraceschetti y Linder reportaron una
incidencia de la asociacion clinica entre queratocono y
retinosis pigmentaria de 4.58% en una poblacién europea.®

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un paciente mestizo mexicano, de 47 afios de
edad, quien consulta por nictalopia y disminucion progre-
siva e indolora de la agudeza visual asi como pérdida del
campo visua periférico, de cuatro afios de evolucién. En-
tre los antecedentes oftalmol 6gicos de importancia refiere
queratocono bilateral y queratoplastia penetrante en ojo
derecho por secuelas de hidrops en 1986.

A la exploracion oftalmoldgica present6d capacidad vi-
sual de CD 4 m en OD y de 20/100 en el ojo izquierdo. La
presion intraocular por aplanacion fue de 16 mmHg en OD
y de 18 mmHg en Ol. Al examen biomicroscopico del ojo
derecho se evidencid un botdn corneal transparente y una
opacidad cristaliniana subcapsular posterior central de ++
(figs. 1y 2); el ojo izquierdo presentd signos clinicos de
queratocono: signo de Munson positivo, ectasiacorneal tem-
poral inferior, leucoma en el vértice del cono, estrias de
Vogt, siendo el cristalino transparente (fig.3).

Los hallazgos topogréficos (Orbscan 11) fueron, para €l
0jo derecho (previa queratoplastia penetrante), queratome-
trias centrales de 44.2/50.6 x 38° y paquimetria central de
385 um (fig. 4a), mientras que para el ojo izquierdo fueron
queratometrias de 55.0/57.25 x 160° y paquimetria central
de 314 pm apreciandose claramente una ectasia de predo-
minio temporal que compromete el sector inferior (fig. 4b),
lo que corrobor6 el diagndstico clinico de queratocono.

El examen fundoscopico revel6 hallazgos bilaterales y
simétricos. pigmento disperso en vitreo, disco Optico pali-
do, calibre vascular disminuido, espiculas Oseas, capa de
fibras nerviosas con disminucion acentuada del brillo y
patrén moteado del EPR (figs. 5ay 5b). La angiografia con
fluoresceinarevel 6 ateraciones bilaterales del EPR asi como
adelgazamiento de |os vasos sanguineos, no evidenciando-
se edema macular quistico (figs. 6ay 6b).
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Fig. 1. Biomicroscopiadel ojo derecho: boton corneal transparente.

Fig. 2. Biomicroscopiadel ojo derecho por retroil uminaci on: opaci-
dad cristaliniana subcapsular posterior central.

Se le solicitaron campos visuales los cuales resultaron
tubulares en ambos ojos. (figs. 7ay 7b). El electrorretino-
grama (ERG) puso de manifiesto una profunda disminucion
en larespuestafotopica (de conos), escotopi ca (de bastones)
y mesopicay Flicker de 30 Hz evidenciado por aplanamiento
de las ondas ay b en ambos ojos (fig. 8). El paciente fue
estudiado por €l Servicio de Genéticadeterminandose como
caso esporadico de retinosis pigmentaria no relacionado a
ningun patrén de herencia.

DISCUSION

En 1912, Ponsy Marquez describieron, por primeravez, la
asociacion clinica entre queratocono y degeneracion
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Figs. 3a'y 3b. Biomicroscopia del ojo izquierdo: leucoma en el vértice del cono, estrias de Vogt,
cristalino transparente.
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Figs. 4ay 4b. TopografiaOrbscan I1. Fig. 4a: Ojo derecho post queratopl astia penetrante, apreciandose un astigmatismo irregul ar
y oblicuo. Fig. 4b: Se evidenciaectasiaen sector inferior de predominio temporal caracteristicade queratocono.

Figs. 5ay 5b. FundoscopiaAO: disco 6ptico palido, calibre vascular disminuido, patron moteado del
EPR.
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Figs. 7a'y 7b. Campos visuales Humprey 30-2. Estimulo |11 blanco. Constriccion
periférica en 360° y campo residual tubular.
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Fig. 8. Electrorretinograma (ERG) demuestra Flicker de 30 Hz
evidenciando aplanamiento de las ondas a'y b en ambos ojos.
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tapetorretiniana y, posteriormente, multiples reportes de la
literatura mundial la han confirmado.>®

Moschos y col. estudiaron una serie de 233 casos de
queratocono encontrando en 6 de ellos (2.7%) ERG anor-
males. El estudio electrofisioldgico es de suma importan-
cia en estos pacientes ya que la mala agudeza visual no
sélo se debe a la alteracion corneal sino también a la
disfuncion de los fotorreceptores. En dicho estudio, todos
|os casos de queratocono asociados a RP fueron bilaterales
y esto pudiera atribuirse a la existencia de un mismo gen
patol 6gico responsable de ambos desdrdenes.®

En un estudio realizado en 183 pacientes de poblacion
mexicana con enfermedades hereditarias de retina, 88 pre-
sentaron retinosis pigmentaria; se estudiaron sus defectos
refractivos sin hallar ninglin caso asociado a queratocono.®
Al revisar la literatura, encontramos que este es el primer
reporte, en nuestro medio, de asociacion entre queratocono
y retinosis pigmentaria esporédica.
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Cita histérica:

En 1940 Sato introduce latécnicadeincisiones radiales paraaplanar la cornea en el queratocono. Sato T, Akiyama
K, Shibata H. A new surgical approach to myopia. Am J Ophthalmol 36:823, 1953.

Cita histérica:

La distrofia polimorfa posterior fue descrita por primera vez por Theodore, en 1939. (Theodore FH: Congenital
type of endothelial dystrophy. Arch Ophthalmol 21:626, 1939.)
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