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RESUMEN

Objetivo: Reportar 2 casos clínicos con diagnóstico 
de Retinitis Pigmentosa Unilateral.

Caso Clínico: Se presentan 2 casos con Retinitis 
Pigmentosa unilateral. El primer caso es de una 
paciente femenina de 41 años con un período 
de seguimiento de 6 años. El segundo caso es de 
un paciente masculino de 69 años con catarata 
subcapsular asociada y un período de seguimiento 
de 9 años.

Conclusión: La Retinitis Pigmentosa Unilateral es 
una presentación muy rara de la enfermedad.

Palabras clave: Retinitis Pigmentosa; Unilateral; 
Guatemala

Se le llama Retinitis Pigmentosa a un grupo de 
retinopatías pigmentarias que se presentan 
como distrofias retinianas asociadas a pérdida 
de fotorreceptores (bastones al principio y conos 
en estadios avanzados) y depósitos de pigmento 
principalmente en la periferia de la retina, con 
relativo respeto de la retina central.1 Se estima que 
su prevalencia es de 1 en 4,000 personas a nivel 
mundial.2,3

Criterios diagnósticos1

Signos Funcionales

- Nictalopia (suele ser el signo inicial)
- Fotofobia
- Preservación de la visión en etapas iniciales
Campos visuales

-Escotomas periféricos anulares con respeto de la 
visión central en etapas iniciales
-En etapas tardías visión en túnel o incluso 
escotomas absolutos

Fondo de ojo

-Depósitos de pigmento que recuerdan “espículas 

óseas” que al principio afectan la retina periférica y 

avanzan hacia la mácula

-Atenuación de los vasos retinianos

-Palidez del nervio óptico

-Atrofia retiniana

Electroretinograma

- Disminución marcada de la amplitud de las ondas 

a y b

- Predominio del sistema escotópico (bastones) 

sobre el sistema fotópico (conos)

Tienden a presentar catarata subcapsular posterior 

lo que limita más aún su visión. La etiología de la 

Retinitis Pigmentosa unilateral es desconocida.1

La presentación unilateral es muy poco frecuente 

con una frecuencia de entre el 0.2 y el 5%4; la 

mayoría de casos reportados a nivel mundial son 

aislados o con series pequeñas.5-11

Se presentan 2 casos clínicos de Retinitis 

Pigmentosa Unilateral.

INTRODUCCIÓN
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CASO CLÍNICO 1

Sexo: Femenino     Edad: 41 años

Fecha de nacimiento: 
30/04/1979   

Domicilio: Tecún Umán, San 
Marcos, Guatemala

Consulta por primera vez en 
2014 por disminución de la 
visión con el ojo derecho sobre 
todo por las noches de 2 años 
de evolución. Ha sido evaluada 
cada año desde entonces y no 
ha presentado aumento de los 
síntomas. Niega antecedentes 
médicos, quirúrgicos o alérgicos.

Al examen físico ocular presenta 
agudeza visual de 20/400 en 

ojo derecho y 20/20 en ojo 
izquierdo, no se documentan 
defectos refractivos. La presión 
intraocular de ambos ojos se ha 
mantenido en 10mmHg. En el ojo 
derecho se ven múltiples áreas 
de pigmentación en forma de 
espículas óseas que llegan hasta 
las arcadas vasculares y respetan 
la región macular, palidez del 
nervio óptico y disminución del 
calibre vascular. La evaluación 
de la retina en ojo izquierdo 
no muestra alteraciones. Se 
realizaron campos visuales, en 
los cuales no se encontraron 
anomalías en el ojo izquierdo; 
en el ojo derecho se observa un 
escotoma anular con la visión 

central respetada (Figura 1).

Dados los hallazgos y el tiempo 
de seguimiento de 6 años en 
los que el ojo izquierdo no ha 
mostrado signos sugestivos 
de Retinitis Pigmentosa, se 
confirma el diagnóstico de 
Retinitis Pigmentosa Unilateral. 
El manejo ha sido únicamente 
observación y plan educacional 
a paciente.
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FIGURA 1. A.  Fondo de ojo derecho donde se observan múltiples áreas pigmentadas en forma de espículas 
óseas que respetan la región macular, palidez del nervio óptico y disminución del calibre vascular, hallazgos 
no observados en el ojo izquierdo (B). C. Campo visual del ojo derecho presentando un escotoma anular con 

respeto de la región central. D. Campo visual de ojo izquierdo sin anomalías.
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CASO CLÍNICO 2

Sexo: Masculino     Edad: 69 
años

Fecha de nacimiento: 
20/06/1951 

Domicilio: Totonicapán, 
Guatemala

Consulta por primera vez en 
2011 porque “le costaba ver con 
el ojo izquierdo” desde hacía 2 
años y las molestias aumentaban 
gradualmente. Con el ojo 
derecho refiere que perdió la 
visión periférica desde hacía 10 
años “pero ya se acostumbró” por 
lo que ese ojo ya no le molesta y 
no le interesa recuperarlo.

Al examen físico ocular 
presentaba agudeza visual 
mejor corregida de 20/400 
en ojo derecho y 20/50 en 
ojo izquierdo, se documenta 
defecto refractivo de miopía y 
se le recetan lentes. La presión 
intraocular de ambos ojos se 
ha mantenido en 12mmHg. 
En el ojo derecho presentaba 

catarata subcapsular posterior 
+/++++; en el ojo izquierdo se 
observaba una catarata nuclear 
+/++++. La evaluación de la 
retina en ojo derecho muestra 
atrofia generalizada del epitelio 
pigmentado de la retina y en la 
periferia se ven múltiples áreas 
de pigmentación en forma de 
espículas óseas que respetan 
la región macular, palidez del 
nervio óptico y disminución 
del calibre vascular. En el ojo 
izquierdo únicamente llama 
la atención la presencia de 
múltiples drusen perimaculares 
posiblemente secundarios a 
degeneración macular asociada 
a la edad variedad seca, los 
cuales han permanecido sin 
cambios a lo largo del tiempo. 
Se realizaron campos visuales, 
en los cuales se observa un 
escotoma casi absoluto con 
respeto de la visión central en el 
ojo derecho. En el ojo izquierdo 
no se encontraron anomalías de 
campos visuales, únicamente 
disminución generalizada 

secundaria a la catarata. Se 
diagnosticó sospecha de 
Retinitis Pigmentosa Unilateral. 
El manejo inicial fue ofrecer 
cirugía de catarata en ambos 
ojos; sin embargo, el paciente 
refiere que no le interesa 
rehabilitar el ojo derecho, por lo 
que indica que “va a pensar si se 
opera el ojo izquierdo”.

El paciente regresa el 9 de 
marzo de 2020 (9 años después) 
porque la visión en el ojo 
izquierdo ha empeorado. En 
esta nueva evaluación, la visión 
en ojo derecho es de 20/400 y 
en el ojo izquierdo de 20/200, 
la catarata subcapsular posterior 
del ojo derecho se encuentra en 
++/++++ y la catarata nuclear 
del ojo izquierdo en +++/++++. 
Sin embargo, no se observan 
cambios en los hallazgos de 
fondo de ojo (figura 2).

Dados los hallazgos y el tiempo 
de seguimiento de 9 años en 
los que el ojo izquierdo no ha 
mostrado signos sugestivos 
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de Retinitis Pigmentosa, se 
confirma el diagnóstico de 
Retinitis Pigmentosa unilateral. 
El paciente insiste en que no le 
interesa rehabilitar el ojo derecho 
y se programa para cirugía 
de catarata en ojo izquierdo. 

El 13 de marzo de 2020, el 
Gobierno de Guatemala decretó 
confinamiento total en todo el 
país, sobre todo para personas 
mayores de 60 años debido a 
la pandemia por COVID-19. 
Se ha tenido comunicación 

vía telefónica cada mes con 
el paciente y aunque quiere 
operarse el ojo izquierdo, prefiere 
esperar hasta que las condiciones 
mejoren.
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FIGURA 2. A. Fondo de ojo derecho donde se observan múltiples áreas pigmentadas en forma de espículas 
óseas que respetan la región macular, palidez del nervio óptico y disminución del calibre vascular, hallazgos 
no observados en el ojo izquierdo (B). C. Campo visual del ojo derecho presentando un escotoma casi total, 
obsérvese en el mapa numérico que solo la región perifoveal presenta una leve respuesta. D. Campo visual 
de ojo izquierdo donde se observa disminución generalizada de la sensibilidad, secundaria a catarata, sin 

formación de escotomas.
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DISCUSIÓN

La Retinitis Pigmentosa Unilateral es una forma 
rara y poco frecuente de presentación, descrita por 
primera vez por Pedraglia en 1865.12

En 1952, Francois y Verriest describieron una serie 
de criterios para confirmar la presencia de una 
Retinitis Pigmentosa Unilateral:13

1.	 Presencia en el ojo afectado de signos 
funcionales y oftalmológicos de una 
Retinitis Pigmentosa típica.

2.	 Ausencia en el ojo contralateral 
de síntomas y signos de 
Retinitis Pigmentosa incluyendo 
electroretinograma normal.

3.	 Cuando no se tiene electroretinograma 
disponible, se recomienda un 
período de observación mayor de 
5 años que permita comprobar que 
el ojo contralateral no presenta la 
enfermedad.14

4.	 Exclusión de toda posible causa 
inflamatoria de la atrofia retiniana en 
el ojo afectado.

En los 2 casos presentados se lograron cumplir con 
los criterios para confirmar el diagnóstico, a pesar 
de no contar con electroretinograma, el tiempo 
transcurrido (6 y 9 años respectivamente) sin 
que el ojo contralateral mostrara signos, permite 
realizar dicha confirmación.

La edad típica de inicio de la Retinitis Pigmentosa 
suele ser entre la segunda y tercera décadas de 
la vida.1 En el primer caso presentado el inicio de 
los síntomas coincide con la edad esperada; sin 
embargo, en el segundo caso no se pudo establecer 
que existieran síntomas sino hasta la quinta década 
de la vida (guiados únicamente con la historia del 
paciente). Es común que los pacientes no noten la 
disminución de la visión en un ojo debido a que 
la visión es normal en el ojo contralateral, lo cual 
retrasa el momento de la consulta.

Arreaga en su tesis presentada en 1984, hizo una 
excelente caracterización de la Retinitis Pigmentosa 

en Guatemala.15 En ella se describe que no hay 
diferencia en cuanto a edad de presentación 
y género afectado al compararlo con los datos 
reportados por diversos autores alrededor del 
mundo, concluyendo que no hay predilección de 
la enfermedad por ninguno de los dos géneros; 
lo cual se cumple en los 2 casos presentados. 
En dicho estudio se observó que la mayoría de 
casos eran procedentes del Departamento de 
Guatemala; sin embargo, está presente en todo 
el país; los casos presentados procedían de San 
Marcos y Totonicapán. En dicho estudio, a pesar 
de ser el más grande realizado en el país, no se 
reportan casos unilaterales, lo que comprueba la 
baja frecuencia con que se presenta.

La Retinitis Pigmentosa Unilateral es una forma 
de presentación muy rara de la enfermedad; si 
se sospecha, se debe dar un seguimiento mínimo 
de 5 años para confirmar el diagnóstico y aunque 
no existe un tratamiento específico para la 
enfermedad, se recomienda tratar las alteraciones 
asociadas. 
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