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ENFERMEDADES DE LA RETINA

DEFINICION

La Retina es la capa mas interna del ojo, y contiene las células nerviosas sensibles a la
luz y las fibras que se conectan con el cerebro a través del nervio optico. La retina esta
fijada en su lugar a través de la presién de un gel (cuerpo vitreo) dentro del ojo.

Nota: La Retinopatia por Nacimiento Prematuro y el Albinismo, dos de las enfermedades
mas comunes de la retina, son tratadas en hojas de informacién individuales.

Para entender como algunas enfermedades de la retina son heredadas, es
importante ser consciente de lo siguiente:

Patrones de Herencia

1. Autosomal Dominante: se hereda de un padre afectado*, hay un 50% de
posibilidades de ser afectado en cada embarazo.

2. Autosomal Recesivo: se hereda de ambos padres no afectados, hay un 25% de
posibilidades de ser afectado en cada embarazo.

3. Cromosoma X recesivo: se hereda de la madre no afectada, hay un 50% de
posibilidades de ser afectado en cada embarazo. Generalmente, solo los varones
son afectados.

*afectado: cuando la palabra se aplica en genética, significa que el individuo tiene
el desorden clinico.

DIAGNOSTICO

Un ERG (electroretinograma) puede ser usado para diagnosticar algunas enfermedades
de laretina. Los examenes incluyen medidas objetivas de las respuestas de la retina a
un estimulo de luz bajo circunstancias de iluminacion apropiadamente controladas. En
la mayoria de los casos, las pruebas se realizan bajo condiciones de iluminacién normal
al igual que en la oscuridad. Para llevar a cabo una prueba ERG, normalmente con un
nifio pequeno, se deben usar sedantes. Las pupilas de los ojos seran dilatadas y los
parpados se mantendran abiertos. Se pondran lentes de contacto en los ojos para
aplicar el estimulo del “flash.” Con una cinta se fijaran los electrodos grabadores al
cuero cabelludo. La prueba requiere de dos horas para completarse. El ERG
proporciona informacion para obtener un diagnéstico apropiado. No proporciona
medidas que necesariamente predeterminan la funcion visual. Cuando se realizan en un
nifio pequenio, los resultados de esta prueba pueden ser inconclusos, y sera necesario
repetirlas cuando el nifio sea mayor.



CARACTERISTICAS

Las siguientes enfermedades de la retina se encuentran en dos categorias

principales:

1. Retina de Apariencia Normal (Enfermedades No Progresivas) — estas
condiciones tienen caracteristicas que incluyen: disminucién bilateral de la vision;
movimientos de los 0jos involuntarios, ritmicos y sin propdsito (nistagmo); y un
examen clinico aparentemente normal. Sin embargo, un ERG anormal puede
establecer el diagnostico apropiado.

Amaurosis Congénita de Leber (LCA también conocida como Distrofia de los
Conos o Bastoncillos) — un grupo de desordenes que ocasionan poca o ninguna
visibn, movimientos lentos que se parecen al nistagmo, medida anormal de
hiperopia (3 dioptrias 0 mas), y un ERG extinguido (plano). A la mayoria de los
nifios no se les encuentran otras condiciones asociadas. Sin embargo, en algunos
se encontrara que tienen desordenes en los rifiones, cerebro o corazén, por
ejemplo: el Sindrome Senior-Loken o Sindrome de Joubert.

Distrofias de los Conos — generalmente se presentan con pérdida de la vision de
ligera a moderada, fotofobia, nistagmo de pequefia amplitud y una incapacidad
variable en la visién de colores.

Acromatopsia — el desorden del cono més comun, se presenta en la infancia con una
funcidn visual reducida, ceguera al color, sensibilidad a la luz (fotofobia) y un
movimiento tembloroso y rapido del ojo (nistagmo). Los lentes oscuros mejoran la
funcidn visual. Esta es una condicion autosomal recesiva sin anormalidades asociadas.

Ceguera Nocturna Congénita Fija — una distrofia de los bastoncillos que ocurre
solo a los varones, presenta ceguera nocturna, nistagmo, funcién visual disminuida
y miopia. Este es un factor recesivo, hereditario relacionado con el cromosoma X
sin anormalidades asociadas.

2. Retina de Apariencia Anormal
Estas condiciones se encuentran en tres categorias:
a. Anormalidades Estructurales Congénitas y Adquiridas
b. Desprendimiento o Hemorragia Traumatica de la Retina
c. Infecciones

a. Anormalidades Estructurales Congénitas y Adquiridas

Los nifilos con anormalidades estructurales de la retina presentan una amplia variedad
de sindromes y condiciones.

Colobomas — ausencia congénita del tejido de la retina (fisura) causada por una falla del
desarrollo normal en la sexta semana de embarazo. La funcion visual depende del
tamano y ubicacion de la fisura.

Displasia Vitreoretinal (enfermedad de Norrie) — desorganizacion congénita de la
estructura normal del cuerpo vitreo y la retina, lo que generalmente causa ceguera. Este
es un factor recesivo de displacia vitreoretinal, esta relacionado con el

cromosoma X y asociado con retardo mental y sordera.



Sindrome de Stickler — desorden autosomal dominante, que generalmente tiene como
resultado cataratas, desprendimiento de la retina y glaucoma. Estos nifios tienen un alto
grado de miopia que generalmente no es progresiva. Es importante vigilar al nifio con el
Sindrome de Stickler, ya que un tratamiento temprano de las complicaciones oculares
puede evitar la ceguera.

Retinitis Pigmentosa (RP — una distrofia de los conos y bastoncillos) una
degeneracion hereditaria y progresiva, y un deterioro (atrofia) de las células de la retina
sensibles a la luz (conos y bastoncillos). Tiene diferentes ritmos de progresion y
severidad, y diferentes modos de herencia. RP empieza con la disfuncién de solamente
los bastoncillos, pero con el avance de la enfermedad los conos también se afectan. En
los nifios pequefios RP no se presenta con la pérdida de la vision de color, ni afecta a la
agudeza visual, pero las personas que cuidan a los nifios frecuentemente notan que
estos muestran reduccion en la vision periférica y ceguera nocturna. RP afecta a
aproximadamente 1 de 4000 personas. Algunas veces la sordera esta relacionada con
RP, generalmente se presenta en personas de edad avanzada.

Retinoblastoma: un tumor maligno dentro del ojo, usualmente se presenta antes de los
5 afios con un ojo cruzado (estrabismo monocular), o una mancha blanca o una reflexiéon
anormal en la pupila. El cancer del ojo es un diagnéstico muy impactante, y los padres
deben de actuar rapidamente. Los padres necesitan platicas repetitivas y detalladas, y
muestras de compasion, al igual que servicios de apoyo, especialmente durante las
fases activas del tratamiento. La Retinoblastoma puede ser hereditaria 0 no hereditaria,
afectando uno o ambos ojos (unilateral o bilateral). Si se detecta la Retinoblastoma a
tiempo, tiene uno de los porcentajes mas altos de sobrevivencia comparado con
cualquier tumor maligno. El diagndstico puede ser determinado a través de ultra sonido,
TAC (Tomografia Axial Computarizada), IRM (Imagenes por Resonancia Magnética),
aspiracion de la medula del hueso y puncion lumbar. Las opciones de tratamiento
pueden incluir radioterapia, crioterapia, terapia de laser, quimioterapia y cirugia para la
extirpacion del ojo (enucleacion). En todos los caso es aconsejable el seguimiento a
largo plazo.

b. Desprendimiento de la Retina por Trauma/Hemorragia: cuando la retina no recibe
el flujo normal de sangre, no puede mantener sus funciones y actividades normales.
“Shaken Baby Syndrome” (Sindrome del Bebé Zarandeado) (SBS): cuando un nifio
es meneado violentamente, el desprendimiento de la retina puede ocurrir como resultado
de una lesion traumatica directa o como una complicacion secundaria de una hemorragia
intraocular. El impedimento visual puede ser debido al desprendimiento de la retina,
atrofia Optica o dafio a los conductos visuales del cerebro.

Lesion Cerebral: Es una lesion destructiva semejante a las que comunmente ocurren

en accidentes automovilisticos.

c. Infecciones

Toxoplasmosis: una infeccion del ojo que ocurre como resultado del contacto de la
madre (durante el embarazo) con un parasito que esta presente en el excremento de los
gatos, también el cerebro puede ser afectado.

Toxocariasis: una inflamacion intraocular aguda provocada por un parasito que se
encuentra en el excremento de los perros. El parasito provoca cataratas, inflamacion en
el cuerpo vitreo y los tejidos préoximos (vitritis).

Herpes: una infeccion viral transmitida a través de la sangre durante el embarazo o el parto
gue puede ocasionar una destruccion devastadora (necrosis) de la retina y cerebro.
Citomegalovirus (CMV): una infeccion viral trasmitida durante el embarazo que puede
causar dafio a la retina, higado y cerebro.



MITOS
De acuerdo con las investigaciones actuales, las siguientes de claraciones NO SON CIERTAS:

e Las personas que son dalténicas (no diferencian bien los colores) tienen una
agudeza visual normal.

e Hacerle caballito a un bebe en la rodilla, correr con el bebé en la mochila o caerse
de una cama pueden causar “Shaken Baby Syndrome” (Sindrome del Bebé
Zarandeado).

e Todos los nifios que tienen Amaurosis Congénita Leber tiene retraso mental.

PRESIONARSE Y PICARSE LOS OJOS

Presionarse, pegarse y restregarse l0os 0jos son términos que muchas veces se agrupan
juntos y se usan incorrectamente. Presionarse los 0jos es un resultado clinico
importante que ocurre solamente en los nifios con desordenes bilaterales, severos y
congénitos de la retina Es posible que los nifios se presionen los ojos cuando estan
aburridos o ansiosos, y también durante diferentes actividades tales como escuchar
musica o viajar en un coche. Presionarse los 0jos no es provocado por frustraciones, no
es doloroso y tiende a ser prolongado. (Jan, et. al. 1994). Darle actividades que
mantengan las manos del nifio ocupadas puede disminuir la tendencia de presionarse
los ojos. También, les puede ayudar hablar sobre estrategias con las familias con nifios
mas grandes que tienen desordenes de la retina. Cuando un nifio es mas grande, se
pueden usar indicaciones verbales y tactiles, las cuales sirven temporalmente para
indicarle que no debe de hacerlo. No se considera que presionarse los 0jos es un
comportamiento que se auto perjudique, lo que es diferente de picarse los ojos.
Presionarse los 0jos se manifiesta como resultado de una pérdida de vision por
problemas con la retina. Picarse los 0jos no lo hacen Unicamente las personas con
impedimento visual, y puede provocar una pérdida de vision.

ADAPTACIONES Y ESTRATEGIAS DE ENSENANZA

e Es importante que los padres del nifio, maestro, maestro especialista de recursos
para la vision, oftalmologo y optometrista trabajen en equipo. Tal equipo debe
considerar la posicidn, ubicacién, iluminacion, brillo, caracteristicas de juguetes y
de materiales, y el desarrollo socio emocional de cada nifio cuando hacen
recomendaciones para un programa.

e Es crucial una evaluacion temprana y continua de la vision del nifio. De acuerdo
con la madurez del nifio en el sistema educativo, enfrentard mayores demandas
en su visién y un tamafio de la letra mas chico, y posiblemente le beneficien lupas
apropiadas, telescopios o materiales con letra impresa grande.

e Al nifio con distrofia de los conos y bastoncillos, o una hipersensibilidad a la luz, le
puede beneficiar el uso de lentes oscuros. La opcidn del color puede variar de
acuerdo con el diagnéstico del nifio y su preferencia personal, las gorras y viseras
también pueden ser de una gran ayuda. Frecuentemente se requiere de un
periodo de experimentacion antes de elegir la solucién que mejor satisfaga las
necesidades del nifio.



Es importante tener conocimiento de la variabilidad de la luz, y como influye en la
funcion visual del nifio. Prepare al nifio, déle tiempo y tranquilicelo cuando se
mueve de un lugar con un tipo de iluminacién a otro lugar con otro tipo.
Proporcidnele oportunidades para jugar al aire libre a la hora en que la luz es mas
suave y mas indirecta, tal como temprano por la mafiana, ya entrada la tarde, o en
areas con sombra. Cuando el ambiente le hace dificil ver, un nifio debe aprender
a recurrir a los otros sentidos. El brillo fuerte de la nieve, arena, agua, pavimento
0 de un area con luz moteada donde hay sol y sombra en constante cambio,
puede reducir el mundo visual del nifio.
Es importante reconocer que la funcion visual del nifio varia cada dia. El esfuerzo
y energia adicional que un nifio usa para procesar informacion visual puede
causar fatiga, irritabilidad o actitudes de frustracion, entonce es importante
ofrecerle diferentes actividades para que tenga descansos.
Para el nifio que no tiene vision de colores (la capacidad de diferenciar entre
colores) es importante usar lenguaje que describa texturas, formas, y patrones,
use palabras como ligero, mediano y oscuro para describir los tonos de los
colores.
Anime al nifio mas grande a describir objetos en sus propias palabras.
Permita que el nifio use posiciones de los ojos y cabeza que sean comodas y
funcionen mejor para él. Generalmente, los nifios que tienen nistagmo necesitan
una posicion de los ojos y/o cabeza que les permita parar o disminuir el nistagmo
(punto nulo). Se debe dejar que el nifio ponga los juguetes y objetos tan cerca
como quiera, 0 moverse a la posicion mas comoda para verlos.
Proporcione buena luz indirecta, o establezca la procedencia de la luz atras del
nifio, nunca acomode al nifio directamente en frente de la luz. Ademas, los
padres y maestros siempre deben de ubicarse de tal manera que el nifio no tenga
gue ver directamente hacia la luz para ponerles atencion. Para reducir el brillo en
las superficies que se usan para trabajar o jugar, use una tela negra, o un material
sin brillo abajo de los objetos o juguetes que esta usando. Las siguientes
caracteristicas hacen una diferencia significativa en la habilidad del nifio para ver
materiales impresos:

0 Buen contraste

0 Fondos sin distracciones

0 Dibujos bien definidos

0 Letras grandes
Para compensar las indicaciones no verbales que el nifio pierda, tal como una
expresion facial, un saludo o despedida con la mano, etc., se debe describir o
mostrar los gestos al nifio.
Para compensar la falta de percepcion de profundidad, proporcionele al nifio
oportunidades repetidas para explorar y moverse en diferentes ambientes y
condiciones de luz.
Con la participacion del nifio, las conversaciones abiertas y positivas en el hogar y
en la escuela sobre impedimentos visuales pueden ayudarle a aceptar sus
limitaciones de vision, y ayudarle a abogar por si mismo.
Para evitar lesiones, se recomienda que todos los nifios con baja vision usen
lentes protectores.
Los nifios que necesitan muchos tratamientos médicos deben tener la oportunidad
de reactualizar sus experiencias a través del juego.



e Hasta un nifio muy pequefio puede beneficiarse de informacion sobre los
procedimientos médicos, por ejemplo, identificar la secuencia de los eventos en el
consultorio del doctor puede reducir la ansiedad del nifio y explicaciones honestas
sobre cada procedimiento proporcionan tranquilidad y confianza al nifio.

GLOSARIO

=

Conos: células de la retina sensibles a la luz que procesan la vision central, la de diay la

de colores (fotopico).

Congénito: existe desde el nacimiento.

Crioterapia: un tratamiento que congela la parte anormal de la retina.

Dioptria: unidad de medida de refraccion de un lente (desvia los rayos de luz).

Distrofia: cambios progresivos que pueden ser resultado de una nutricion deficiente

de un drgano o tejido.

Intraocular: dentro del ojo, incluye la camera anterior, iris, lentes, cuerpo vitreo y

retina.

7. Lumbar: relacionado con la parte inferior de la espalda y de los costados entre las
costillas y la pelvis.

8. Bastoncillos: células de la retina sensibles a la luz que procesan mocién y vision

nocturna (escotopico).
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