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PRIMERAS PALABRAS

Los arboles y el bosque

a universalizacion de

protocolos clinicos

estandarizados para el
correcto diagndstico y el adecua-
do seguimiento de las enferme-
dades hereditarias de la retina es
algo que se hace cada dia mads
imprescindible. Esta reivindica-
cién es antigua, pero sigue estan-
do vigente porque las autorida-
des sanitarias espanolas llevan
mds de diez afos sin darle una
respuesta satisfactoria para nues-
tros intereses como enfermos.

Tanto las pruebas oftalmo-
l6gicas como las genéticas estdn
cada vez mas definidas. Nuestro
problema estriba principalmen-
te en determinar la frecuencia y
el lugar donde dichas pruebas
deben realizarse. Si el primer
aspecto es fundamentalmente
cientifico (asumiendo que toda
prueba tiene un coste econémi-
co), el segundo es de naturaleza
administrativa con ramificacio-
nes estratégicas (planificacion
sanitaria), politicas (reparto de
competencias entre el Estado y
las Comunidades Auténomas) y
econémicas.

El consejo genético, funda-
mental para la tranquilidad
emocional de los afectados y
sus familiares al hacer su plani-
ficacién familiar, y la extraccién
de sangre necesaria para los
estudios analiticos que se hacen
con el fin de identificar las
mutaciones genéticas sélo se
pueden practicar en los
Servicios de Genética de los
grandes centros sanitarios.

Todos conocemos ya la exis-
tencia del Grupo Multicéntrico
para la Investigacion de la RP
en Espana que, coordinado por
la Dra. Ayuso, viene centrando
su actividad en el drea de la
Genética. Los Centros implica-

dos en este Proyecto estdn dis-
puestos a estudiar casos de toda
Espana, con independencia de
la Comunidad Auténoma de
residencia del enfermo. Pero ;qué
ocurre con la Oftalmologia?

La inmensa mayoria de los
centros sanitarios dependientes
del INSALUD (lo mismo que los
dependientes de las correspon-
dientes instituciones autonémi-
cas en las Comunidades donde
estdn transferidas las competen-
cias en materia de sanidad) dis-
ponen de  Servicio de
Oftalmologia, equipado adecua-
damente en los centros de refe-
rencia principales. Esto, unido a
la politica de financiacién de los
centros sanitarios como funda-
ciones, es la causa principal de la
dispersion y la heterogeneidad en
la forma de estudiarnos.

Desde el punto de vista de
los afectados, lo ideal seria ser
todos sometidos a las mismas
pruebas oftalmolégicas protoco-
lizadas. Si asi fuera y se hiciera
de forma coordinada, los resulta-
dos podrian utilizarse para elabo-
rar estudios comparados con
cardcter general, de los que atin
no se dispone en Espafa. Por
esta razon, las Asociaciones de
Afectados invitamos a que las
familias de enfermos soliciten el
traslado de sus expedientes a los
centros adscritos al Estudio
Multicéntrico.

La organizacién adminis-
trativa de los centros sanitarios
supone problemas para los afec-
tados de RP. Solicitar un parte
de canalizacién es una gestién
burocritica que muchas veces
resulta dificil para los afectados
en malas condiciones visuales;
y lo peor es que no suelen con-
cederse los de canalizacién para
las consultas oftalmolégicas.

Y en lo que nos dedicamos
a resolver problemas adminis-
trativos, nuestro colectivo no
avanza en dar respuesta a lo que
realmente importa: promover la
investigacién de nuestra patolo-
gia.

Tampoco podemos dedi-
carnos a dar respuesta a pregun-
tas que surgen dia a dia ante la
incesante apariciéon de nuevos
enfoques terapéuticos, quirtrgi-
cos o farmacoldgicos, contra la
RP, muchos de los cuales saltan
a los grandes medios de comu-
nicacion y suscitan la ansiedad
de los afectados antes de ser
cientificamente verificados para
asegurarnos de su bondad.

Todos hemos oido hablar
del medicamento denominado
Diltiazem, un farmaco cardiaco
probado a nivel experimental
que adn requiere comprobacién
para su aplicacion en afectados
de RP. Otro tanto puede decirse
de la luteina, principio cuyo uso
como complemento nutricional
se estd generalizando en los
Estados Unidos para afectados
de RP sin que se hayan realiza-
do los corrrespondientes ensa-
yos clinicos.

Quienes voluntariamente
estamos al frente de las
Asociaciones y de la Federacion,
nos vemos abocados a gastar
energias en talar los drboles
administrativos que nos impi-
den acceder al bosque en el que
a todos nos interesa penetrar: el
mundo de los tratamientos
paliativos y curativos de las
enfermedades hereditarias de la
retina cuyo maximo exponente
es la retinosis pigmentaria.

Luis Palacios
Director
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PRIMERAS PALABRAS

Actividad congresual en el ano 2000

El afio 2000 va a ser muy dinamico en cuanto a actividades congresuales relacionadas
con la RP y las demas enfermedades hereditarias de la retina a todos los niveles.
Destacamos a continuacion cuatro de ellas, dos que se celebraran en el extranjero (el
Congreso Bianual de Retina International y 1a Reunion Anual de ARVO) y otras dos
en Espaiia (la III Jornada sobre Enfermedades Hereditarias de la Retina, en Madrid,
y el I Congreso Nacional del Sindrome de Usher, en Valencia).

Congresos
internacionales

En primer lugar por su
importancia, a mediados de
julio se celebrard el Congreso
Internacional que cada dos afios
organiza Retina International,
la organizaciéon que agrupa a
todas las asociaciones nacionales

de afectados por enfermedades
hereditarias de la retina del

mundo. Esta edicién tendrd
lugar en Toronto (Canada) y
constard de actividades organi-
zativas de las entidades miem-
bros de Retina International,
reuniones«cientificas, de afecta-
dos y mixtas, talleres de traba-
jo, exposiciones, etc. Los inte-
resados en asistir pueden con-
sultar mds informacién en la

pagina web de  Retina

International en Internet:
HTTP://WWW.IRPA.ORG/

De cardcter estrictamente
cientifico, en mayo se celebra la
Reunion Anual de ARVO, la
Asociacion para la Investigacion
en Visién y Oftalmologia. Como
de costumbre, este encuentro
tendrd lugar en  Fort
Lauderdale, Florida (Estados
Unidos).

N¢ 16 - Febrero, 2000




PRIMERAS PALABRAS

11 Jornada sobre
Enfermedades
Hereditarias de la Retina

La 1]
Enfermedades Hereditarias de
la Retina la organiza conjunta-
mente la Asociacion de
Afectados de RP de Ila
Comunidad de Madrid y la
Fundacion Jiménez Diaz. Esta
Jornada es una nueva edicién
de las celebradas en 1996 y
1998.

Como no puede ser de otra
manera, el objetivo fundamental
de la Jormmada es actualizar la
informacién de que disponemos
tanto los profesionales como los
afectados respecto a las degene-
raciones retinianas hereditarias,

Jornada sobre

incluyendo sus principales enfo-
ques terapéuticos.

En 1998, la Jornada se cen-
tr6 en torno al trasplante de
células retinianas, con el Prof.
Del Cerro como invitado espe-
cial, que nos trajo los ultimos
resultados de su trabajo de
investigacion en ese campo. En
esta ocasion, el tema central de
la Jornada serd la terapia géni-
ca como enfoque terapéutico y
contaremos en este sentido con
la presencia de los prestigiosos
investigadores Profs. Allan Bird
y Robin Ali, del Instituto
Oftalmolégico de la Universidad
de Londres.

El programa de la Jornada
ya estd muy avanzado:

- La Jornada se celebrard los
dias 23 (profesionales) y 24
(afectados) de junmio, en el
Salén de Actos de la Direccion
General del IMSERSO, en
Madrid.

- Los Dres. Allan Bird y
Robin Ali, asi como la mayo-
ria de los cientificos y oftalmé-
logos invitados, ya han confir-
mado su asistencia. Genetistas

como las Dras. Ayuso vy
Trujillo, oftalmdélogos como
los Dres. Zato, Serrano,

Garcia Sandoval y Villegas, e
investigadores como el Dr.
Vidal Sanz estarin presentes
para aportar sus conocimien-
tos.

- Se facilitard traduccion
simultinea inglés/espanol vy
dispondremos de traductores al
lenguaje de signos para quie-
nes lo requieran.

Sirva esta resefla como pri-
mera convocatoria de la
Jornada, cuya inscripcion es
gratuita. Los profesionales
interesados en asistir deberdn
comunicarlo directamente a la
Secretaria de la Jornada (telf.
915.216.084). La asistencia de
afectados se canalizard a través
de las diferentes Asociaciones.

I Congreso Nacional sobre
el Sindrome de Usher

La Asociacion de Afectados
de RP de la Comunidad
Valenciana ya ha obtenido el
respaldo oficial por parte de la
Sociedad Espanola de

Oftalmologia y del Gobierno
Auténomo Valenciano para
organizar el I Congreso
Nacional del Sindrome de
Usher, en Valencia.

La fecha prevista en prin-
cipio para este Congreso es el
20 de Octubre de 2000 y, apar-
te de haber constituido los dife-
rentes comités de organizacién
y redactado un programa preli-
minar, la Casa Real ya ha con-
firmado su aceptacion de la
Presidencia de Honor en la
persona de SAR D. Felipe de
Borbon y Grecia, Principe de
Asturias.

Aparte de Su Alteza Real,
el Comité de Honor lo integran
personalidades tan relevantes
como son el Molt Honorable
President de la Generalitat
Valenciana, el Excmo.
Presidente de la Diputacién de
Valencia, la Excma. Alcaldesa
de Valencia, el Hnble. Sr.
Conseller de Sanidad, la Hnble.
Sra. Consellera de Asuntos
Sociales, la Ilma. Sra.
Concejala del Area de Cultura
del Ayto. de Valencia, el Ilmo.
Sr. Presidente del Colegio de
Médicos de Valencia y el
Gerente del Hospital Univer-
sitario La Fe de Valencia.

N2 16 - Febrero, 2000
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Enfoques y farmacos contra la RP

En los dltimos meses, aunque algunos vienen de mas atras, estin apareciendo en los medios
de comunicacion notas de prensa, noticias de alcance e incluso articulos de fondo en los que
se alude al descubrimiento o desarrollo de enfoques terapéuticos, incluyendo a veces farma-
cos especificos, contra las enfermedades hereditarias de la retina en general, y contra la RP

y la DMAE en particular.

Nuestra obligacion es doble: por un lado, poner todas estas buenas nuevas en cuaren-
tena hasta disponer de informes cientificos respaldados por los diferentes Comités Asesores;
por otro, dejando bien claro que en ningtin caso se trata de nada que ya podamos aplicarnos
los afectados, dar a conocer la informacion disponible, siempre que sea de fuente fidedigna
y una vez que ha pasado por el Consejo de Redaccion de la Revista.

A continuacién recogemos informacion de dltima hora en este sentido.

La Retina Artificial de
Silicio (RAS)

La Retina Artificial de
Silicio (RAS) ha sido inventa-
da por los hermanos Alan y
Vincent Chow, quienes tam-
bién son los cofundadores de
Optobionics Corporation. Los
interesados en ampliar la infor-
macién sobre este enfoque pue-
den buscar la pagina web de
Optobionics Co. en Internet.

La RAS es un chip de silicio
de aproximadamente 3 mm. de
diametro y 0,02 mm. de gro-
sor, que contiene miles de
células solares microscépicas
denominadas "microfotodio-
dos", cada una con su propio
electrodo estimulador. Estos
microfotodiodos estdn disefia-
dos para convertir la energia
luminica de las imdgenes en
miles de pequefios impulsos
eléctricos para estimular con
ellos las células retinianas que
perviven en la retina de
pacientes con degeneracion
macular asociada a la edad
(DMAE) y retinosis pigmenta-
ria (RP). La tnica fuente de
alimentacion de la RAS es la
luz que incide en ella y no
requiere el uso de cables ni
baterias externas.

Una vez implantada quirtrgi-
camente bajo la retina, en una
localizacién conocida como
espacio subretiniano, la RAS
estd disefada para producir
senales visuales similares a las
producidas por la capa de foto-
rreceptores. Estas senales "foto-
eléctricas" artificiales de la
RAS se producen de tal forma
que inducen sefales visuales
biol6gicas en las células retinia-
nas que atin funcionan, las cua-
les pueden procesarse y enviar-
se al cerebro a través del nervio
dptico.

En pruebas preclinicas de
laboratorio, los modelos anima-
les implantados con RAS han
respondido a los estimulos
luminicos, con senales eléctri-
cas retinianas (ERGs) y senales
de onda cerebral (VEPs). Estas
sefiales indican que se han pro-
ducido respuestas visuales.

En colaboracién con el Hines
Veterans Administration

Medical Center, el Centro
Oftalmolégico de la
Universidad del Estado de
Louisiana y la Universidad de
Stanford, Optobionics estd
actualmente investigando vy
desarrollando los medios para
mejorar la biocompatibilidad y

el funcionamiento de la RAS
hasta el nivel en que puedan
empezar las pruebas clinicas en
humanos. Se espera que esto
ocurra dentro de unos dos afos.

Los pacientes deben ser
conscientes de los siguientes
extremos:

1. La RAS estd disenada para
hacer de interfaz y funcionar con
una retina que tenga una degene-
racion retiniana externa parcial.
Esto se asocia habitualmente con
enfermedades como la RP y la
DMAE. Enfermedades concre-
tas afines que también son sus-
ceptibles de tratamiento con la
RAS son la amaurosis congé-
nita de Leber, las enfermeda-
des de Stargardt y Best, la
Coroideremia y la ceguera
nocturna estacionaria congéni-
ta.

2. La RAS basa su éxito en la
capacidad de estimular las célu-
las funcionales que perviven en
una retina parcialmente degene-
rada. Esto quiere decir que la
RAS no podri servir de ayuda a
pacientes cuya retina o alguno
de los componentes del sistema
visual mds alld de la capa de
fotorreceptores esté sustancial-
mente danado; entre tales enfer-
medades estd el glaucoma,

Visién / 4
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enfermedades del nervio éptico
como la neuropatia éptica o la
neuritis Optica, las oclusiones
arteriales o venosas retinianas,
la retinopatia diabética con
cicatrizacién retiniana grave y
la ceguera causada por lesiones
en el cerebro. En la retinopatia
de prematuros (RLF y ROP), la
RAS no puede estimular la reti-
na si se ha producido un "des-
prendimiento por inflamacion"
retiniano irreparable; si la retina
puede "aplanarse" quirtrgica-
mente y no quedan cicatrices
significativas, aun asi la posibi-
lidad de una mejoria visual es
muy limitada porque los
pacientes con pérdida visual
desde la infancia sufren nor-
malmente una enfermedad lla-
mada "ambliopia" o "pereza
visual".

3. El doctor habitual de cada
paciente serd la persona mads
idénea para decirle cudl es la
situacién exacta de su enferme-
dad. Los pacientes de RP o
DMAE interesados en obtener
su posible aceptacion para parti-
cipar en un futuro estudio clini-
co con nosotros deben dirigirse
por correo o fax, o e-mail, indi-
cando su nombre, direccion,
numero de teléfono, nombre del
oftalmélogo habitual e informa-
cion médica detallada relaciona-
da con su problema visual.

Traslocacion macular

Una nueva cirugia retiniana
puede sacar de la ceguera legal.
El Dr. Eugene DeJuan es el pro-
tagonista de la noticia recogida
el 21 de Mayo de 1998 en un
diario de Baltimore, Estados
Unidos, segiin la cual "Una ope-
racion ocular para extirpar de la
parte de la retina mds sensible a
la luz una zona enferma subya-
cente ha salvado la vista de
varias personas con una enfer-
medad ocular normal asociada a
la edad". A continuacién reco-

gemos la traduccién del texto
publicado.

La operacién promete salvar
la vision de miles de personas
amenazadas por la degeneracién
macular asociada a la edad
(DMAE), la causa principal de
ceguera en mayores de 55 anos
de edad.

La técnica, denominada tras-
locacion macular, se utiliza en
casos de DMAE en los que cre-
cen y sangran vasos sanguineos
anormales por debajo.de la reti-
na, segin afirma Eugene
DelJuan, doctor en medicina y
catedrdtico de oftalmologia en
el Instituto Oftdlmico Wilmer
de la Universidad John
Hopkins. El crecimiento de
vasos sanguineos anormales se
produce en la coroides, la capa
de vasos sanguineos bajo la reti-
na, causando la hemorragia, o
forma himeda de DMAE.

"Practicamente no se ha oido
hablar de nadie con vasos san-
guineos nuevos bajo la retina
central causados por DMAE
que haya recuperado la visién
normal”, ha dicho DeJuan. "En
contraste con el curso natural de
la enfermedad, la visién en el
ojo de uno de mis pacientes ha
mejorado tras la cirugia de
20/160 a 20/30.

Una persona con una visién
de 20/160 ve claramente a 20
pies (6 metros) un objeto que
alguien con visién normal veria
a 160 pies (50 metros). Una
vision de 20/20 puede conside-
rarse normal."

DelJuan, quien ha perfeccio-
nado la técnica modificando
anteriores estrategias quirurgi-
cas menos exitosas, ofrece los
resultados de la cirugia en los
primeros tres pacientes en este
nimero mensual de la American
Journal of Ophthalmology. Ya
ha realizado la misma operacién
en un total de 40 casos de los
cuales en torno al 20 por ciento

han recuperado suficiente vision
como para poder leer y condu-
CIr.

"Esta técnica nos aporta una
terapia adicional importante uti-
lizada en combinacién con ldse-
res", afirma DeJuan. "El proble-
ma al tratar la forma himeda de
DMAE con el laser es que tam-
bién se destruye la parte de
mdcula que aidn funciona, lo
cual es como amputar una pier-
na para salvar la vida: uno
sobrevive, pero invilido".

En el nuevo procedimiento,
DeJuan pincha la esclera, la
parte blanca y exterior del ojo,
como si hiciera un agujero en
una goma de borrar. Después
introduce suturas en la pared
lateral del ojo para mantenerlo
fijo, acortando su longitud. Esto
curva la retina, alineando la
pared interior del ojo. Entonces
Dejuan inyecta en el ojo, bajo la
retina, una solucion salina que
hace que la retina se ahueque lo
suficiente para moverla ligera-
mente sin desprenderla. La dis-
tancia media que la retina debe
moverse es solo de entre 0.3 a
0.4 milimetros, segiin explica
DeJuan. "Aidn no conocemos
hasta qué punto debe ser grave
el dafo antes de que esta cirugia
sea inutil", dice DeJuan. "Pero
cualquiera que lleve varios
meses con DMAE podria proba-
blemente beneficiarse de esta
operacion. La traslocacién
macular debe hacerse al princi-
pio de la enfermedad. Las per-
sonas interesadas en este trata-
miento deberian hablar primero
con su propio oftalmélogo para
determinar si la enfermedad ya
ha progresado demasiado".

Deluan advierte que aunque
se haga al comienzo de la enfer-
medad, la cirugia no funciona
en todos los casos y a veces
puede empeorar la vision. "Ain
tenemos que mejorar la técnica
y nuestra comprension de la
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misma", dice DeJuan. "Pero si
que parece ser muy (til para
algunas personas".

La vitamina E puede ayu-
dar a prevenir la ceguera,
segiin un nuevo estudio de
cientificos franceses

La vitamina E puede aportar
proteccién contra la degenera-
ci6én macular, principal causa de
ceguera entre las personas de la
tercera edad, segin el informe
de un equipo de investigadores
franceses publicado en el dltimo
nimero de la revista Archives of
Ophthalmology.

La degeneracién macular es
una enfermedad ocular en la
zona del ojo donde la vista es
més aguda, siendo una de las
principales causas de discapaci-
dad entre las personas de la ter-
cera edad. Se sabe poco sobre el
origen de la enfermedad y su
tratamiento con ldser ha benefi-
ciado de forma limitada a un
pequefio porcentaje de pacien-
tes.

Sin embargo, los resultados
de las pruebas realizadas en
Francia por estos investigadores
demuestran que la vitamina E,
actuando como nutriente antio-
xidante, puede ser eficaz contra
lo que los cientificos denominan
la DMAE, la degeneraciéon
macular asociada a la edad.
"Estos resultados sugieren que
la vitamina E puede aportar pro-
teccion contra la DMAE", afir-
ma el grupo francés en el dltimo
nimero de la revista Archives of
Ophthalmology.

Los investigadores han estu-
diado informacién aportada por
mds de 2.500 adultos de 60 6
mds afos de edad. Se ha deter-
minado que 38 pacientes testa-
dos padecen DMAE avanzada y
que la tasa de afectados es mas
elevada entre los mayores de 80
afios. Sin embargo, en los
pacientes con mayores niveles

de vitamina E en sus cuerpos,
los cientificos han encontrado
que la prevalencia de la DMAE
"disminuye en un 82%".

También se asocian los altos
niveles de vitamina E con una
menor prevalencia de los prime-
ros sintomas de la DMAE,
segin informa el equipo fran-
cés.

Los cientificos afirman que
los demas estudios no llegan en
su mayoria a ninguna conclu-
sién, en tanto que el suyo es,
"hasta donde sabemos, el primer
estudio” sobre la relacion exis-
tente entre la DMAE y los deno-
minados niveles de vitamina E
"lipido-estandarizados". Los
investigadores franceses han
buscado "otros estudios que
confirmen nuestros resultados”,
porque al observar que su inves-
tigacién se basa en la "observa-
cioén", "so6lo estudios interventi-
vos randomizados podrian pro-
bar el efecto protector de la vita-
mina E en la DMAE".

El equipo francés ha sido
dirigido por el Dr. Cécile
Delcourt del Instituto Nacional
de la Salud y la Investigacion
Médica de Paris. La investiga-
cién de este grupo forma parte
de un estudio que se estd aun
realizando sobre las cataratas
y la DMAE en Sete, Francia,
una ciudad de 40.000 habitan-
tes.

Un medicamento para el
corazon puede proteger
contra una forma de
ceguera

Paris, 27 de Septiembre de
1999 (Agence France Presse -
AFP) - Cientificos franceses
han descubierto que un medi-
camento para el corazén
ampliamente utilizado puede
aportar protecciéon contra una
forma de ceguera que afecta a
cientos de miles de personas,

segin informa la revista men-
sual Nature Medicine.

Investigadores de la
Universidad Louis Pasteur, de
Estrasburgo, han inyectado el
medicamento cardiaco diltia-
zem en ratones con retinosis
pigmentaria, una enfermedad
genética en la que se degene-
ran los receptores bastones,
uno de los dos tipos de células
del ojo que reciben la luz.

"El tratamiento ralentiza el
deterioro de la retina y retrasa
la normal apariciéon de la
ceguera” en los ratones, decla-
r6 a AFP José Sahel, uno de los
codirectores de la investiga-
cion; y afadié que, "en térmi-
nos humanos, se trata de algo
equivalente a posponer varios
anos la ceguera”,

Dice Sahel que ahora ya
existe la "esperanza real" de
que este tratamiento ayudard a
los humanos que padecen reti-
nosis pigmentaria hereditaria,
y aiade que, si ulteriores prue-
bas se demuestran concluyen-
tes, "entre el 40% y el 50%" de
los casos podrian beneficiarse.

La cifra de afectados de reti-
nosis pigmentaria ronda los
100.000 enfermos en los
Estados Unidos, alcanzando en
Francia los 40.000 segin
Retina-France, la organizacion
que representa a los afectados
de esta enfermedad.

La retinosis pigmentaria es
una forma de ceguera particu-
larmente temible. Puede golpear
en cualquier momento en la
primera mitad de la vida,
empezando por una pequeiia
pérdida de visién que progresi-
vamente empeora hasta quedar
el paciente completamente
ciego.

Los receptores bastones,
situados en los bordes de la
retina, se utilizan para ver
cuando hay poca luz, o para
distinguir objetos situados a
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los lados de la linea de visién
del sujeto.

Las otras células que reci-
ben la luz en el ojo se denomi-
nan conos, se concentran cerca
del centro de la retina y son las
responsables de ver los colores
y el detalle en buenas condi-
ciones de luz.

La retina, que cubre la pared
posterior del ojo, contiene unos
120 millones de bastones, pero
s6lo seis millones de conos.

El diltiazem, un bloqueador
del canal del calcio, sirve para
prevenir los infartos de mio-
cardio o para ayudar a regular
el latido del corazon.

La retinosis pigmentaria la
dispara un enzima, la fosfo-
diesterasa cGMP, que controla
la entrada del calcio en las

células. Bloqueando estos
canales del calcio pueden pro-
tegerse tanto los bastones

como los conos, segun afirman
estos investigadores.

El papel potencial del cor-
tisol en la RP

El Dr. Alfred T. Sapse insis-
te en su opinién respecto al
papel que el cortisol juega en
algunos tipos de retinosis pig-
mentaria y desde Las Vegas.
Nevada (EE.UU.) envia la
siguiente nota a la revista de la
Fundacion FOCUS:

El cortisol se sintetiza en la
retina, una de las pocas dreas
ectopicas donde se produce el
cortisol fuera del cértex adrenal.
Otra se encuentra en el trabecu-
lum, en el glaucoma de dngulo
abierto, tratado, entre otros, con
lopidine, un farmaco adrenérgi-
co anticortisol/alfa. El Iopidine,
o apraclonidina, se basa en el
Clonidine/Catapress, un conoci-
do farmaco anticortisol; tam-
bién utilizado en el tratamiento
de la hipertension, depresion,
tabaquismo, alcoholismo, enfer-
medad de Alzheimer y pérdida
de memoria, problemas todos

asociados con un cortisol eleva-
do.

El cortisol es capaz de indu-
cir la apoptosis y la inmunosu-
presién/autoinmunidad, pudien-
do danar la barrera de epitelio
pigmentario retiniano y causar
un deterioro neuronal.

Todo tipo de estrés, desde el
psicolégico hasta el quiridrgico,
con su contrapartida, cortisol
elevado, también puede jugar
un papel en el desarrollo de las
retinopatias. En este sentido, es
l6gico el enfoque de utilizar
Anticort&trade, un farmaco
anticortisol con actividad antia-
poptética, en un intento por pre-
venir la RP, cuando el cortisol
pueda tener algo que ver en ello,
como ocurre en casos de ratones
transgénicos a los que se les ha
hecho sufrir esta enfermedad.

Se espera que los resultados
sobre el estudio del
Anticort&trade estén disponi-
bles antes de seis meses.
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La polémica del Diltiazem

Otono de 1999 ha sido una estacion marcada, en el mundo de las enfermedades here-
ditarias de la retina, por la noticia -y la subsiguiente polémica- en cuanto al uso del
farmaco Diltiazem para prevenir el avance de la degeneracion retiniana.

En el articulo precedente ya hemos recogido la nota de prensa lanzada a todo el
mundo por la agencia de noticias France Presse. El revuelo ha sido generalizado en
todos los circulos relacionados con nuestra patologia, sobre todo tras el eco que se hizo
de dicha informacion en muchos otros medios de comunicacion nacionales, regionales
o locales, no sélo en Espana sino en la mayoria de los paises de nuestro entorno cul-
tural.

Nosotros, la Federacion de Asociaciones de Afectados de RP del Estado Espanol,
hemos actuado ante esta noticia como creemos que conviene cuando se trata de un
presunto avance cientifico: consultamos a nuestro Comité Cientifico-Médico Asesor y
le pedimos consejo al respecto (al cierre de edicion, Vision no ha recibido todavia ese
informe); en este caso concreto, también le hemos pedido su opinién al Dr. Joan
Manosa, de la Universidad de Barcelona, quien nos aporta su interpretacion del arti-
culo cientifico -no de la nota de prensa- publicado por el equipo de investigadores de

la Universidad de Estrasburgo.

El Dr. Manosa nos expli-
ca el articulo

Los ratones RD presentan
una mutacién en el gen de la
subunidad beta de la fosfodies-
terasa que les produce una
degeneracion retiniana pareci-
da a la de algunos pacientes
humanos con RP. Debido a ello
se utiliza desde hace algunos
anos como modelo para el
estudio de esta enfermedad. En
este modelo la muerte de las
células bastén se correlaciona
con un aumento anormal de la
concentracion del GMP ciclico
(cGMP) hasta un nivel que
puede llegar a ser toxico para
las células fotorreceptoras.

En el presente trabajo se ha
verificado que inyecciones
intraperitoneales de Diltiazem
recuperan la funcionalidad de
los fotorreceptores.

Los ratones se trataron a
partir del dia 9 después de su
nacimiento con cantidades cre-
cientes de Diltiazem hasta 48
horas antes del recuento -
mediante técnicas histiologi-
cas- de las células baston. El
recuento se realizé en dos
experimentos independientes a
los 25 dias y 36 dias después
del nacimiento.

Los resultados indican que a
los 25 dias las retinas de los
ratones tratados con el
Diltiazem presentaban un
186% mas de bastones super-
vivientes que las retinas de los
ratones no tratados. A los 36
dias esta proporcion relativa
habia aumentado hasta el
248%. Los resultados indican
también que el nimero de bas-
tones entre el dia 25 al 36 en
los ratones no tratados se redu-

ce a la tercera parte, mientras
que en el mismo periodo de
tiempo, en los tratados sélo se
reduce a la mitad. Este efecto
protector del Diltiazem se ha
confirmado mediante
experimentos analizando la
recuperacion de los conos. En
resumen, los autores sefalan
que el tratamiento con
Diltiazem protege parcialmen-
te la degeneraciéon de ambas
células fotorreceptoras.

Aparte del andlisis histolo-
gico de las retinas, también se
ha realizado un andlisis funcio-
nal mediante el registro de los
electrorretinogramas (ERGs).
Las senales obtenidas indican
que hay una disminucién de la
amplitud de la senal en los
ratones no tratados, siendo
practicamente nula a partir del
dia 25. En los ratones tratados,

otros
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la senal se recupera parcial-
mente, aproximadamente un
20% a los 25 dias y un 7% a
los 36 dias.

Los autores reconocen que
de entender
como el Diltiazem, un agente
bloqueante del calcio, puede
actuar recuperando la funcién

resulta dificil

de las células fotorreceptoras y
especulan sobre la posibilidad
de que afecte de forma indirec-
ta en la concentracién de
¢GMP y/o calcio intracelular.
Se ha descrito anteriormente
que concentraciones elevadas
de estos compuestos estarian
en el origen del proceso dege-
nerativo en los ratones RD.

Finalmente, los autores
especulan sobre las posibilida-
des terapéuticas de los bloque-
antes del calcio en el futuro
tratamiento de la RP y advier-
ten que inicialmente los ensa-
yos clinicos deberian realizar-
se en pacientes con mutaciones
en el gen de la fosfodiesterasa
o0, posiblemente, con otras pro-
teinas del proceso de la foto-
transduccién. Por otro lado, no
se han detectado efectos t6xi-
cos del Diltiazem en las células
retinianas, debiendo realizarse
estudios sobre su efecto en tra-
tamientos prolongados. No
debe olvidarse tampoco que en
los ratones el efecto de recupe-
racion del Diltiazem dura sélo
algunas semanas.

Detener la RP

Un calcio-bloqueante que se
administra a los pacientes
coronarios, el Diltiazem, logra
detener en ratones la progre-

sion de la retinosis pigmenta-
ria, una enfermedad congénita
degenerativa que puede provo-
car la ceguera. Al menos asi lo
han comprobado los autores de
un trabajo publicado en el ulti-
mo Nature Medicine. El equi-
po de investigadores, dirigido
por Maria Frasson, de la
Universidad Louis Pasteur, en
Estrasburgo (Francia), inyecté
diariamente Diltiazem a un
grupo de ratones que padecian
un trastorno de vista equiva-
lente a la retinosis pigmentaria
humana. Con este tratamiento,
Frasson y su equipo lograron
detener el deterioro progresivo
de los fotorreceptores de los
ratones y, en consecuencia, que
los animales pudiesen conser-
var la vista. Segun explican los
auores del estudio, aunque los
mecanismos por los que el cal-
ciobloqueante ejerce su accién
protectora no se conocen, su
estudio abre una nueva linea
para el tratamiento de esta
enfermedad.

El  Mundo, Suplemento
Salud, 2 de Octubre de 1999.

Discusion

Tom Hoglund, desde la
Fundacién Americana Lucha
contra la Ceguera, ha hecho
algunos comentarios sobre el
trabajo del Diltiazem realizado
en Francia. La traduccién ha
sido hecha a partir del mensaje
enviado a la RPList.

Tom Hoglund dijo:

"Acabo de regresar de una
reunién y queria responder a
preguntas relacionadas con el
uso de bloqueantes de canales

de calcio para ralentizar las
pérdidas de visioén en un ratén.

En primer lugar no hay evi-
dencia de que tomar un suple-
mento de calcio pudiera ser
danino para pacientes con una
forma recesiva de RP. El pro-
blema no es el calcio en si
mismo, sino mds bien que el
defecto genético hace que las
c€lulas de los fotorreceptores
sean incapaces de llevar el cal-
cio adecuadamente.

En segundo lugar, el ratén
tiene una mutacién en un gen
llamado "La subunidad beta de
la fosfodiesterasa" (Beta-Pde),
que conlleva una forma auto-
sémica recesiva de RP, que da
lugar a un 4% de los casos de
RP. Hay también mutaciones
€N uUnos pocos otros genes que
causan la RP recesiva que tam-
bién se pudieran beneficiar de
la administracién de un blo-
queante de canales de calcio.
Un investigador que habl6 para
el L.A. Times estimé que posi-
blemente un 10% de los
pacientes pudieran beneficiar-
se de esta medicina.

El gen beta PDE produce
una proteina que es parte de
una enzima mds grande llama-
da fosfodiesterasa (PDE). El
PDE es una enzima muy sensi-
ble que ayuda a regular los
canales de calcio en la mem-
brana externa de las células de
los fotorreceptores. La muta-
cién en el gen PDE se piensa
que interfiere con la funcién de
estos canales de calcio que
lleva a la degeneracién de las
c€lulas de los fotorreceptores y
a la pérdida de vision.
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Este es un ejemplo de c6mo
la mutacién genética lleva a la
pérdida de vision. Hay muchos
otros genes que contienen
mutaciones que causan la
degeneracién de la retina. Los
investigadores de la visién
estan estudiando estos genes
para averiguar qué proteina
producen y cémo funciona
dicha proteina en las células de
la retina, y cémo causan una
disfuncion celular y llevan a la
péridda de la visién. Con esta
perspectiva, los investigadores
pueden probar medicinas que
pudieran mejorar los efectos de
este defecto genético. Este
enfoque llamado terapia géni-
co-farmacolégica, traerd avan-
ces significativos para otras
formas de degeneracién de la

retina, asi como otras enferme-
dades.

Por iltimo, es importante
hacer notar que la Asociacién
Retina Francia apoya este tra-
bajo. La Asociacién Retina
Francia es miembro de la
Asociacién Internacional de
Retina. El apoyo de los investi-
gadores franceses ha hecho
posible este avance."

Un cécktail de farmacos
También hemos consultado
al Dr. José Manuel Cela, de
Bilbao, quien se muestra ple-
namente favorable a realizar
cuanto antes los estudios clini-
COS necesarios para suministrar
el Diltiazem a los pacientes de
RP que puedan verse favoreci-
dos en su condicion visual con

el mismo. "Nosotros, en
Bilbao, ya hemos remitido car-
tas a los cardi6logos que atien-
den a pacientes de RP por pro-
blemas de hipertensién para
que, si lo consideran oportuno,
receten este farmaco en susti-
tucién del que pudieran pres-
cribir”.

El Dr. Cela nos dice, por
otra parte, que, en su opinion,
la solucién paliativa de la RP
vendrd, en un principio, por la
combinacién de una serie de
principios activos, algunos de
ellos ya conocidos, que habrin
de tomarse como un cocktail.
El Diltiazem, la luteina, el axo-
kine, los anticortisoles, etc.
formardn parte de esa mezcla,
que tendrd una formulacién
especifica para cada paciente.
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El Electrodo Intracortical de Utah (EIU)
Bases cientificas para el desarrollo de una
neuroprotesis visual cortical

El articulo que a continuacion se reproduce, escrito ex-profeso para nuestra
Revista, es original del Dr. Eduardo Fernandez, del Instituto de Bioingenieria de la
Universidad Miguel Herniandez, Elche (Alicante) y recoge el proyecto de investigacion
en el que €l trabaja en colaboracion con los Dres. Ignacio Aranda (del Servicio de
Anatomia Patolégica del Hospital General Universitario de Alicante) y Alvaro
Pascual-Leone, quien presta actualmente sus servicios en el Instituto de Bioingenieria
de la Universidad Miguel Herniandez, Elche, y en el Servicio de Neurologia del Beth
Israel Deaconess Medical Center, asi como en la Universidad de Harvard, Boston,

EE.UU.).

a vision es probable-

mente el principal senti-

do del ser humano,
como lo sugiere el hecho de que
aproximadamente el 40% de
toda la informaci6n que llega al
cerebro estd relacionada con el
sistema visual. Entre las posi-
bles causas del fallo de este sis-
tema, se encuentran el dafio o la
degeneracion a nivel de: 1) los
medios transparentes del globo
ocular (como las cataratas y
opacidades corneales), 2) la
retina (la fina capa de tejido
neural que se encuentra en la
parte interna del globo ocular),
3) el nervio 6ptico o 4) el cere-
bro. Aunque durante milenios
la posibilidad de tratar estas
causas y, por tanto, restablecer
la visién se ha visto como un
milagro, los actuales avances
en Medicina,  Genética,
Inmunologia, Fisiologia, Optica,
Cibernética e Ingenieria permi-
ten que se puedan empezar a
ensayar diversos tratamientos
que, aunque todavia estdn en
una fase clinico-experimental
muy preliminar, eran impensa-
bles hasta hace muy pocos
anos.

Uno de estos tratamientos
implica el uso de Prétesis o
Implantes especialmente disena-
dos para interaccionar con el teji-
do nervioso. Estas Neuroprétesis
no son mds que dispositivos
electrénicos capaces de inter-
cambiar informacién con los
propios circuitos neuronales.
Aunque dicho de esta forma
puede parecer que estamos
hablando de ciencia-ficcion,
hay que tener en cuenta que esto
es exactamente lo que hacen los
marcapasos (que se utilizan
desde hace ya mas de 20 afos),
las prétesis auditivas o las
modernas neuroprétesis que se
estdn empezando a utilizar en el
tratamiento del dolor crénico,
de la Enfermedad de Parkinson
y en algunos tipos de Epilepsia.

Las degeneraciones retinia-
nas (como la retinosis pigmen-
taria o la degeneracién macular)
ocasionan una importante pro-
porcién de cegueras intratables,
por lo que varios laboratorios en
distintas partes del mundo estdn
trabajando actualmente en el
desarrollo de neuroprétesis a
nivel de la retina para el trata-
miento de estas patologias

(Chow and Chow, 1997,
Humayun et al., 1999, Zrenner
et al., 1999). Aunque esta apro-
ximacién puede ser eficaz, en
muchos casos existe una impor-
tante afectacién de todas las
capas de la retina, por lo que su
utilidad puede verse seriamente
comprometida. Ademads las neu-
roprotesis retinianas no permi-
ten el tratamiento de cegueras
cuya patologia afecte a las célu-
las ganglionares de la retina o
las vias visuales extraoculares.
Una posible alternativa, en la
que nosotros estamos trabajan-
do desde hace unos afios en
colaboracién con el grupo del
Profesor Normann de la
Universidad de Utah, es la
implantacién de una neuropré-
tesis a nivel de la parte del cere-
bro que se encarga de procesar
la informaci6n visual. Esta idea
se basa en el hallazgo de que la
estimulacién eléctrica a nivel de
la corteza occipital desencadena
la percepcion subjetiva de des-
tellos de luz denominados técni-
camente fosfenos.

Aunque el primer trabajo
sobre la aparicién de fosfenos
tras la estimulacién eléctrica del
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cortex visual se debe a
Lowénstein y Borchart en 1918,
fueron los estudios del grupo de
Penfield en la década de los 50
los que confirmaron estos
hallazgos. Mds tarde Brindley y
Lewin en la Universidad de
Cambridge y el grupo de
Dobelle en la Universidad de
Utah hicieron prolongadas
observaciones sobre los fosfe-
nos y los estimulos eléctricos
que los desencadenaban, sen-
tando las bases para una protesis
a nivel cortical. En este sentido
hay que destacar los trabajos del
grupo de Dobelle (1976) en los
que sujetos que habian perma-
necido ciegos durante largo
tiempo fueron capaces de leer
caracteres Braille utilizando un
sistema de 6 fosfenos simulta-
neos incluso mds rapido de lo
que lo hacian a través del tacto.
Los resultados de estos estudios
pusieron sin embargo de mani-
fiesto que una neuroprétesis
basada en la estimulacién corti-
cal mediante electrodos superfi-
ciales podia tener una utilidad
limitada, debido fundamental-
mente a factores tales como la
gran cantidad de corriente nece-
saria para producir los fosfenos,
interacciones entre electrodos
adyacentes y a la produccién
ocasional de episodios doloro-
sos debidos a irritaciébn menin-
gea.

Una aproximacién mas efi-
caz, que permite la activacion
de neuronas con un mayor
grado de especificidad espacial
y menores niveles de corriente,
es la utilizacién de electrodos
que penetren dentro de la corte-
za cerebral o intracorticales.
Asf, Schmidt y colaboradores
han implantado recientemente
(1996) 38 microelectrodos
intracorticales en el cortex
visual derecho de una mujer de

42 anos que estaba ciega desde
hacia 22 afos y sus resultados
demostraron que 34 de los 38
electrodos fueron capaces de
producir fosfenos durante un
periodo de 4 meses con niveles
de corriente inferiores a 25
microamperios,
Desafortunadamente estos elec-
trodos no fueron disenados para
su uso crénico, por lo que algu-
nas de sus conexiones se rom-
pieron en los primeros dias del
experimento.

El electrodo intracortical
con el que nosotros estamos tra-
bajando ha sido desarrollado y
optimizado especialmente para
su uso crénico por el equipo del
Prof. Normann (1996) en la
Universidad de Utah (Estados
Unidos). Esta red de microelec-
trodos (Figura 1) posee una
estructura tridimensional que
permite la estimulacion focal de
neuronas en la capa IV del coér-
tex visual, que es el lugar por
donde fisiol6gicamente entra a
la corteza cerebral la informa-
cién procedente de los globos
oculares (esta situada aproxima-
damente 1,5 mm a partir de la
superficie cerebral). Un esque-
ma del sistema completo se pre-
senta en la Figura 2. El campo
visual situado enfrente del suje-
to serd codificado por un peque-
no dispositivo electrénico
bioinspirado (similar a una
cdmara de video en miniatura)
situado a nivel de unas gafas
convencionales. Las sefales
procedentes de este dispositivo
seran procesadas externamente
y transformadas en trenes de
impulsos eléctricos optimizados
para estimular las neuronas de
la corteza visual a través del
electrodo intracortical de Utah.
La transmision de senales entre
el sistema de procesamiento de
senales y el electrodo intracorti-

cal puede ser a través de conec-
tores percutaneos directos, aun-
que nosotros estamos trabajan-
do en el desarrollo de un siste-
ma de conexion sin cables (sis-
tema de telemetria).

Para que esta aproximacion
pueda ser realmente eficaz, no
€s necesario transmitir una ima-
gen con una alta resolucién y de
todo el campo visual, sino trans-
mitir una informacion util (para
tareas tales como leer, orienta-
cion y movilidad) a los sitios
adecuados dentro del sistema
visual. Para ello es imprescindi-
ble conocer como se codifica la
informacién en la retina y cémo
se transmite esta informacion a
la corteza visual, por lo que ésta
es una de las principales lineas
de investigacién que se estdn
desarrollando actualmente en
nuestro laboratorio.

Ademds, es necesario que el
organismo acepte bien este tipo
de implante. Nuestros experi-
mentos muestran que los mate-
riales del Electrodo Intracortical
de Utah (EIU) son bien tolera-
dos por el organismo (Figura 3)
y que este tipo de electrodo es

Figura 1. A, Vista macroscépica del cere-
bro de un gato implantado durante 6 meses
con el Electrodo Intracortical de Utah. B,
Detalle del cerebro una vez que hemos
extraido el Electrodo. Calibracién = 1 mm.
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util para la estimulacién y regis-
tro crénico (mas de 18 meses)
de neuronas en la capa IV de la
corteza  visual (Maynard,
Fernandez y Normann, 1999).

Un problema que se presen-
ta no obstante en algunos elec-
trodos es una respuesta inflama-
toria crénica que se caracteriza
por proliferacién de astrocitos y
activacion de cé€lulas microglia-
les (Figura 4). Esta reaccién,
que tipicamente se presenta en
un 5-10% de los microelectro-
dos, parece ser debida al dano
ocasionado durante el proceso de
implantacién en los vasos de las
meninges (envolturas que rodean
al cerebro). Afortunadamente,
este problema estd pudiendo ser
controlado mediante la intro-
duccion de modificaciones en la
técnica quirdrgica de implanta-
cion (Maynard, Fernandez y
Normann, 1999).

Por otro lado, ademds de
que el organismo acepte bien la
neuroprotesis, es importante
que la inyeccién de corriente a
nivel cerebral sea efectiva y

Figura 2. Dibujo esquemdtico de nuestra
aproximacién experimental. El campo
visual situado enfrente del sujeto serd codi-
ficado por un pequefio dispositivo electrg-
nico bioinspirado (similar a una cimara de
video en miniatura) situado a nivel de unas
gafas convencionales. Las sefales proce-
dentes de este dispositivo serdn procesadas
externamente y transformadas en trenes de
impulsos eléctricos optimizados para esti-
mular las neuronas de la corteza visual a
través del Electrodo Intracortical de Utah,

segura, por lo que en los dltimos
meses hemos disefiado unos dis-
positivos electrénicos miniatu-
rizados capaces de inyectar pul-
sos de corriente especificos en
cada uno de los microelectrodos
individuales. Nuestros resulta-
dos preliminares en animales de
experimentacién son muy alen-
tadores y nos estdan permitiendo
conocer los pardmetros mads
adecuados para conseguir una
estimulacion eficaz y no lesiva.

Otro prerrequisito importan-
te para la aplicacién clinica de
este tipo de neuroprétesis, ade-
mds de que el organismo la
acepte y no provoque dafios, es
que la corteza visual de los can-
didatos a esta alternativa tera-
péutica sea todavia capaz de
procesar informacion visual. En
este sentido existen estudios que
han puesto de manifiesto la
existencia de una serie de adap-
taciones a la pérdida de visién
que se caracterizan fundamen-
talmente por un reclutamiento
de la parte del cerebro que habi-
tualmente se encarga de proce-
sar informacién visual (corteza
occipital) para el procesamiento
de otras modalidades sensoria-
les como la somatoestésica
(sensibilidad, tacto) y auditiva
(Pascual-Leone er al., 1995,
1999). Esta plasticidad cortical
transmodal se asocia en general
con una mejor adaptacién de los
individuos ciegos a su discapa-
cidad sensorial, aunque no sabe-
mos si se produce por igual en
todos los sujetos ciegos.
Algunos de nuestros experimen-
tos preliminares (Pascual-Leone
y colaboradores, 1999) sugieren
que los sujetos con importantes
déficits visuales, pero no abso-
lutamente ciegos, junto con los
que se han quedado ciegos tar-
diamente (a consecuencia de
procesos degenerativos, acci-

dentes, etc.) tienen mds posibili-
dades de que su corteza visual
pueda responder todavia a esti-
mulos visuales. Estos pacientes
no acaban de adaptarse bien a la
pérdida de la visién y para ellos
una neuroprétesis  cortical
podria ser una buena alternativa
terapéutica. En este contexto,
hemos iniciado con financiacion
de la ONCE (Premios
Internacionales ONCE I+D)
investigaciones cuyo objetivo
final es el desarrollo de una
metodologia capaz de ser utiliza-
da para el estudio y evaluacion
pre-quirtrgica de los posibles
candidatos a una neuroprotesis
cortical. Para ello estamos utili-
zando Estimulacién Magnética
Transcraneal, que es un
procedimiento no invasivo y no
doloroso, que nos permite esti-
mular de una forma fiable, efi-
caz y segura la corteza occipi-
tal y conocer las sensaciones
percibidas, en respuesta a esta
estimulacion, por sujetos cie-
gos y videntes.

Finalmente queremos desta-
car que, para que esta aproxima-
cién pueda ser verdaderamente
eficaz, es imprescindible tener
en cuenta la plasticidad o capa-
cidad que presenta el Sistema
Nervioso (incluso el cerebro
adulto) para remodelarse vy
adaptarse a cualquier nueva
situacién. Esta gran plasticidad
también ocurre en sujetos con
discapacidades visuales, por lo
que esperamos que, en el futuro,
los sujetos portadores de estas
neuroprotesis corticales apren-
derdn a asociar los patrones de
fosfenos con el mundo fisico
que los rodea (inmediatamente
después de la implantacién de
los microelectrodos, los fosfe-
nos desencadenardn una pobre
percepcién del mundo exterior;
sin embargo, con el paso del
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tiempo y el entrenamiento ade-
cuado, el cerebro aprenderd a
reconocer e interpretar cada vez
mejor estos patrones). Esto no
€s un concepto nuevo ni presen-
ta un reto insoluble ya que en el
uso de proétesis auditivas este
mismo problema se ha resuelto
satisfactoriamente. Las prétesis
codifican senales acusticas con
un rango de frecuencias muchi-
simo mds limitado que las ban-
das que somos capaces de dife-
renciar con nuestro oido. Sin
embargo, con entrenamiento y
gracias a la plasticidad cerebral,
los humanos sordos son capaces
de adaptarse al nuevo mundo
auditivo creadopor la prétesis y
funcionar como sujetos oyentes.
Esta misma esperanza, traduci-
da al mundo visual, existe y
alienta nuestra labor en el desa-
rrollo de una prétesis visual.

Es importante destacar el
cardcter multidisciplinar que es
necesario en esta linea de inves-
tigacion. Ingenieros, fisi6logos,
bidlogos, 6pticos, neurélogos y
oftalmélogos tienen que trabajar
de forma coordinada y genero-
sa. El Instituto de Bioingenieria
de la Universidad Miguel
Herndndez proporciona un
ambiente Optimo para este tipo
de trabajo y la comprension de
nuestras metas y su apoyo por
parte de la sociedad es esencial.
Actualmente, nuestros trabajos
estin siendo realizados con
financiacién de varias institu-
ciones ptblicas y con una ayuda
de la ONCE.
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su proximidad, mientras que el otro presenta signos de una reaccién inflamatoria cronica.
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Programa experimental para la
rehabilitacion del equilibrio en el
sindrome de Usher tipo I

El Dr. Pérez-Garrigues, del Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital
Universitario La Fe, de Valencia, con la colaboracién de los Dres. Peris Perales y
Garcia Llopis, han llevado a cabo un programa experimental para la rehabilitacion

del equilibrio en pacientes con sindrome de Usher tipo L.

Se trata de un programa subvencionado por FAARPEE, la Fundacién ONCE y
la Conselleria Valenciana de Sanidad. La Asociacién de Afectados de RP de Valencia
ha aportado los recursos humanos necesarios para el mejor desarrollo del programa,
cuyos resultados se publican a continuacién.

S. de Usher. Conceptos

actuales _
El deterioro auditivo congé-

nito neurosensorial asociado a
retinosis  pigmentaria (RP)
caracteriza un grupo de enfer-
medades recesivas autosémicas
conocido como sindromes de
Usher. La simultaneidad de
ambos aspectos fue primera-
mente reconocida por von
Graefe en 1858; sin embargo,
fue Usher quien dio cuenta de
su cardcter hereditario. La fre-
cuencia ha sido estimada entre 3
y 4 casos por cada 100.000
habitantes, atribuyéndose a este
sindrome algo mas de la mitad
de los casos de sordera asociada
a ceguera.

De acuerdo con la edad de
comienzo, severidad y evolu-
cion de los sintomas clinicos, se
distinguen varios tipos de sin-
drome de Usher. Davenport y
Omenn establecieron cuatro
entidades distintas:

- USH ftipo I, caracterizado
por sordera congénita de severa
a profunda y funcién vestibular

ausente o alterada, constituye
aproximadamente el 70% de los
casos.

- USH tipo II, que presenta
sordera congénita de moderada
a severa y funcién vestibular
normal, supone la mayor parte
de los restantes casos de sindro-
me de Usher, aunque existe un
USH tipo III, semejante clini-
camente al tipo II pero con sor-
dera progresiva, que, salvo en
determinadas poblaciones como
la finlandesa, se encuentra en
una frecuencia muy baja (2%).

- Estos tres tipos se transmi-
ten de forma autosémica recesi-
va. Del USH tipo IV, caracteri-
zado por una herencia ligada al
cromosoma X, se conocen muy
pocas referencias bibliograficas,
lo que hace dudar de su existen-
cia.

Propésito del trabajo

Los pacientes con sindrome
de Usher tipo I tienen dificultad
para el equilibrio debido a la
grave afectacién de dos de los
tres sistemas que intervienen en

el mismo: el sistema visual y el
sistema vestibular.

La afectacién del sistema
vestibular se produce desde las
primeras etapas de la vida, por
lo que los pacientes tienen difi-
cultad para sentarse y para man-
tenerse de pie a la edad que
seria habitual en nifios norma-
les. Por la misma razén también
comienzan a caminar mas tardia-
mente, y con mas torpeza de lo
habitual.

Cuando existe una afectacién
vestibular unilateral, por ejem-
plo por una enfermedad o por la
destruccién quirtirgica del oido
interno para tratar un proceso
tumoral, el sistema vestibular
del otro lado es capaz de suplir
al lesionado gracias al fenéme-
no de compensacion del sistema
nervioso central (SNC). Para
facilitar esta compensacién
existe una serie de procedimien-
tos basados en la rehabilitacién
vestibular. Cuando la afectacién
es bilateral la rehabilitacion ves-
tibular es muy diffcil de llevar a
cabo porque el SNC necesita
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estimulos vestibulares para con-
seguirla.

La visién es otro factor fun-
damental para conseguir el
equilibrio, méxime cuando falla
alguno de los otros sistemas.
Pero la visién tiene un doble
cometido: por un lado facilita el
equilibrio al ver como se des-
plaza el organismo respecto al
medio ambiente y viceversa vy,
por otra parte, nos da seguridad
al movernos porque vemos los
peligros que nos acechan como
un obsticulo, escalones, desni-
veles del terreno, etc. La falta de
visién provoca una rigidez cor-
poral y de los miembros con una
marcha andémala debido al
miedo l6gico.

La confluencia del déficit
vestibular bilateral y visual con-
lleva el desequilibrio propio del
sindrome de Usher, con altera-
ciones evidentes, sobre todo en
la marcha. En situaciones estéti-
cas sobre superficies estables el
equilibrio es aceptable en la
mayoria de los casos. El proble-
ma surge cuando se trata de
mantenerse de pie sobre plata-
formas inestables (arena, pie-
dras, etc.), subir o bajar escale-
ras, caminar sobre superficies
inestables o variables: arena,
montafia, oscuridad, espacios
con mucha gente, trifico, etc.

El prop6sito de nuestro traba-
jo es procurar rehabilitar el
equilibrio de estos pacientes
para facilitar su vida cotidiana y,
dentro de lo posible, aproximar-
los a situaciones que tienen res-
tringidas pero que aumentarian
su calidad de vida (acceder a la
playa, montana, juegos, etc.).
Algunos de los pacientes podian ir
a estos lugares pero como tenian
dificultades, lo rechazaban.

Para conseguir tan ambicioso
proyecto la unica posibilidad

era procurar potenciar el dinico
sistema de equilibrio que, en
principio, se mantenia intacto:
el sistema propioceptivo.
Decimos en principio porque
alguin paciente tenia otras lesio-
nes circunstanciales (por acci-
dentes o traumatismos) que
podrian comprometerlo en
parte.

Potenciando el sistema pro-
pioceptivo y afianzando la con-
fianza de los pacientes en si
mismos y en sus posibilidades
corporales es como se planted la
rehabilitacion del equilibrio en
el sindrome de Usher.

Una vez consultada la litera-
tura nacional e internacional no
encontramos programas de
rehabilitacion del equilibrio en
el sindrome de Usher, lo cual
suponia una dificultad muy
importante. En tales circunstan-
cias nosotros disefiamos un pro-
grama experimental basado en
nuestra experiencia sobre reha-
bilitacién general y sobre la
rehabilitacién del equilibrio en
otros trastornos, y lo hemos ido
adecuando a los resultados que
obteniamos hasta alcanzar el
programa final.

Para recabar informacién al
respecto contactamos con per-
sonas cuya profesion se relacio-
naba con el equilibrio, destacan-
do un alambrista, cuyos conse-
jos fueron muy itiles y se incor-
poraron al programa global.

Dadas las peculiaridades de
estos pacientes, el programa se
ha efectuado procurando incluir
la rehabilitacion de los trastor-
nos del equilibrio, la reeduca-
cion de la postura y la integra-
cion del esquema corporal,
puesto que los tres elementos
colaborarian en mejorar el
resultado final.

Metodologia

Para potenciar el sistema pro-
pioceptivo se disenaron todos
los ejercicios que hemos inclui-
do en nuestro programa, consi-
derando tres fases:

1) Trabajo en centro especia-
lizado para rehabilitacion del
equilibrio estatico y dindmico.

2) Trabajo al aire libre para
aplicar los logros a situaciones
especiales de la vida ordinaria,

¥

3) Ejercicios gimndsticos
para potenciar la musculatura,
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con doble finalidad: contribuir
al equilibrio y aumentar la segu-
ridad del paciente con su cuer-

po.

Programa de trabajo en
centro especializado

Para llevar a cabo los ejerci-
cios en el centro fue necesario
acondicionar un sistema de
sujecion del paciente para evitar
que llegaran al suelo en caso de
caida. Al mismo tiempo, el sis-
tema debia procurar suficiente
movilidad para que se pudieran
efectuar los ejercicios correcta-
mente. Ademads, el fisioterapeu-
ta estaba en todo momento a su
lado.

1. Ejercicios para desarro-
llar la sensibilidad propiocepti-
va cervical.

2. Ejercicios para desarro-
llar la sensibilidad propiocepti-
va del tronco.

3. Ejercicios para desarro-
llar la sensibilidad propiocepti-
va de la cadera.

4. Ejercicios para desarro-
llar la sensibilidad propiocepti-
va de la articulacion tibio-tar-
siana: estaticos y dindmicos.

5. Ejercicios para desarro-
llar la sensibilidad exterocepti-
va de la planta del pie.

Todos los ejercicios se reali-
zan primero con 0jos abiertos y
luego cerrados, aumentando
progresivamente el grado de
dificultad en funcién de las
peculiaridades de cada caso.

Hay que tener presente que
un mismo ejercicio puede actuar
desarrollando la sensibilidad de
mds de una zona.

Programa de trabajo en
la playa

El programa de ejercicios
disenados para su realizacion al

aire libre en la playa es una pro-
longacién de lo realizado en el
gimnasio y tiene por finalidad
desarrollar las mismas destre-
zas, aunque afiadiendo a su eje-
cucién la dificultad que supone
su realizacion sobre la arena,
superficie poco estable en la que
este tipo de pacientes se desen-
vuelve con muchos problemas.

Hemos utilizado platafor-
mas de trabajo disefiadas por
nosotros y confeccionadas
expresamente para este proyec-
to.

Programa de trabajo en
la montana

Elegimos una zona que reu-
nia todas las caracteristicas que
precisdbamos:

1. Ante todo era necesario
que fuera un lugar sin peligro en
el caso que hubieran accidentes
al realizar alguna prueba.

2. Facil acceso desde alli a
la ciudad y centro sanitario en
caso de requerir asistencia de
cualquier tipo.

3. Zona de servicios y lugar
de esparcimiento.

4. Posibilidad de montar el
material necesario para realizar
las pruebas previstas.

5. Posibilidad de practicar
senderismo.

6. Posibilidad de practicar la
marcha sobre suelos con acci-
dentes y de diferente textura.

Para el diseiio del programa
en la montana, asi como para
llevarlo a cabo, colaboraron con
nosotros profesionales de activi-
dades deportivas y ocio al aire
libre.

Resultados

Consideramos que el calen-
dario de trabajo ha sido adecua-
do y no ha sufrido modificacio-

nes desde que empezamos.
Teniendo en cuenta que los
afectados acuden desde distintas
poblaciones, que tienen dificul-
tad para los desplazamientos y
necesitan ayuda y que algunos
trabajan, era necesario procurar
un horario conjunto y compati-
ble para todos.

Consideramos que el pro-
grama se puede llevar a cabo
trabajando dos dias a la semana
en el Centro del Equilibrio, rea-
lizando ejercicios de manteni-
miento en su domicilio y dejan-
do las actividades al aire libre
para los fines de semana.

El tiempo global de cuatro
meses también nos parece acer-
tado, pero pensamos que, ade-
mas, los afectados requieren un
programa de mantenimiento
continuo, bajo la supervisién de
fisioterapeutas con conocimien-
tos del sistema del equilibrio,
para mantener, y alin mejorar,
los logros alcanzados.

La evaluacion de los ejerci-
cios del programa de rehabilita-
ci6n del equilibrio a lo largo de
las semanas muestra una evolu-
cién muy favorable en su con-
junto. La valoracién de cada
prueba se consideré semanal-
mente de acuerdo al resultado
en los dos dias de trabajo de
cada semana. En total hay 485
valoraciones. La realizacién de
cada prueba se puntuaba de 0 a
4, segun el paciente la efectuara
sin ninguna dificultad (0) a
maxima dificultad (caida: 4).

Ademds de disponer de gra-
ficas que mostraban la evolu-
cién de cada paciente/prueba a
lo largo de las semanas, compa-
ramos al final dos pardmetros:
nivel de dificultad inicial (NDI),
que es el de la primera semana
al inicio del programa, y nivel
de dificultad final (NDF), que
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representaba la dificultad que
tenfan para efectuar los ejerci-
cios la dltima semana del pro-
grama de rehabilitacion. El
NDF muestra valores claramen-
te inferiores a los del NDI, indi-
cando el progreso de nuestros
pacientes.

Partimos de 134 ejercicios
que se realizan sin ninguna difi-
cultad y acabamos en 373, lo
que expresa una clara mejoria.
El valor medio de NDI es
1,620,76 y el de NDF es
0,360,36. Aplicando el test de
Student para series apareadas
resulta que los valores finales
son sistemdticamente inferiores
que los iniciales para todos y
cada uno de los pacientes
(t=6,57; p<0,0001).

También efectuamos una
encuesta que nos orientaba
sobre el resultado final de
acuerdo a la valoracion subjeti-
va de cada paciente. Las pre-
guntas debia efectuarlas la intér-
prete y procurar hacérselas

entender a nuestros
pacientes, por lo
que debiamos
adaptarnos a sus
conceptos y cono-
cimientos del len-
guaje. No podian
incluir conceptos
muy abstractos y
necesitdbamos apo-
yarnos en ejemplos.
Somos conscientes
de que éste no es el
método mds correc-
to para conseguir
una valoracién
rigurosa de la
encuesta, pero era
la dnica forma de
llevarla a cabo y
estdbamos muy
interesados en rea-
lizarla, para cono-
cer su opinion y contrastarla con
los resultados que nosotros esta-
bamos obteniendo.

A las tres preguntas relacio-
nadas con el grado de satisfac-
cién todos contestaron estar
satisfechos con haber participa-
do en el programa de rehabilita-
cion, su intencion de volver a
participar si se presentara de
nuevo la ocasién, y la conve-
niencia de que se les facilitara
un programa de mantenimiento.

Su opini6én sobre la situa-
cién previa al programa respec-
to a su situacién una vez finali-
zado el mismo reflejaba que
todos se encontraban mejor fisi-
camente (lo que es l6gico por-
que se incluian ejercicios de
mantenimiento fisico), que tenfan
mds autonomia para su vida
ordinaria (lo cual en algunos
casos significaba salir a puntos
mds distantes de su casa o0 a
sitios mds concurridos o de
acceso mas dificil) y que se
desenvolvian mejor en la playa

y la montana (en algin caso
antes no eran capaces de ir a la
playa).

Un ultimo dato a destacar, y
queremos subrayarlo, es que
indicaron que también se encon-
traban mejor psicolégicamente.
Esto lo atribuimos a dos facto-
res: por un lado, a que la mejo-
ria del equilibrio y la mejoria
fisica influia en su situacion psi-
colégica; pero otro factor que
consideramos importante es que
se vieron incluidos en un pro-
grama preparado y estudiado
exclusivamente para ellos, con
profesionales con los que man-
tenian una relacién, ademds de
profesional, de comprensién e
ilusién en el trabajo que estaban
efectuando.

Conclusiones

En el sindrome de Usher
tipo I coinciden tres problemas
muy importantes para el orga-
nismo y, sobre todo, para la
relacién de la persona con su
entorno y con el mundo: cegue-
ra, sordera y alteracion del
equilibrio. Los tres aparecen a
edades tempranas, lo que agrava
mads aun la situacion de los afec-
tados.

Hasta el momento, la pérdi-
da de vision no tiene posibilidad
de tratamiento; la pérdida de
audicién tampoco la tiene, aun-
que se ha abierto una esperanza
(ain por demostrar) con los
implantes cocleares; y el proble-
ma del equilibrio en estos casos
tampoco se ha abordado hasta la
actualidad (segliin nuestros
conocimientos). Nuestro propé-
sito ha sido elaborar un progra-
ma para la rehabilitacién del
equilibrio de los pacientes con
sindrome de Usher tipo I,
basandonos en un equipo multi-
disciplinar que inclufa médicos
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especialistas en otorrinolaringo-
logia con experiencia en altera-
ciones del equilibrio, fisiotera-
peutas con experiencia en reha-
bilitacién de trastornos del equi-
librio y fisioterapeutas con
experiencia en pacientes con
Sindrome de Usher.

Para llevarlo a cabo ha sido
necesaria la participaciéon de
intérpretes para sordo-ciegos, y

han colaborado artistas del tra-
pecio y especialistas en activi-
dades al aire libre que nos han
ayudado en la confeccion y pro-
gramacion de ejercicios.

El programa estd basado en
perfeccionar el unico sistema
que les queda indemne para el
mantenimiento del equilibrio, el
sistema propioceptivo y extero-
ceptivo, y procurar que pueda
suplir, en la medida de lo posi-
ble, los dos sistemas deficita-
rios: visual y vestibular. Para
ello hemos desarrollado toda
una serie de ejercicios que se
han llevado a cabo a lo largo de
cuatro meses, contemplando
ejercicios en un centro especia-
lizado en las alteraciones del
equilibrio y actividades al aire
libre. Con ello perseguiamos
dos objetivos: mejorar la vida
habitual de estas personas e
intentar facilitarles el acceso a
situaciones mds complejas para
el equilibrio como son la playa
y la montana.

La evaluacion de los resulta-
dos se ha efectuado de acuerdo a
una encuesta a los participantes,
a una prueba de craneocorpogra-
fia y, sobre todo, por un sistema
de puntuacion continuada de
cada ejercicio. El andlisis de los
resultados muestra una clara
mejoria en todos los pacientes,
con algunas variaciones que
dependen del esfuerzo de cada
persona y de la situacion previa.

Con todo ello consideramos
que el resultado ha sido satisfac-
torio, pero que requiere un pro-
grama de mantenimiento para
mantener lo conseguido y mejo-
rarlo en lo posible.

Es posible que este esfuerzo
sirva para tratar otros problemas
del equilibrio al margen de este
sindrome y que se puedan apli-
car los resultados para procurar
aliviar a personas con otras
enfermedades.

Herminio Pérez-Garrigues
VALENCIA

RP-ES-list: lista de correo sobre RP en espaiiol

Bienvenido/a a la lista de correo RP-ES-
list, la lista sobre retinosis pigmentaria y
otras enfermedades afines en espanol.

RP-ES-list esté abierta a todos los asun-
tos de interés para las personas que de
una u otra forma estan afectadas o rela-
cionadas con las enfermedades degene-
rativas de la retina: retinosis pigmenta-
ria, sindrome de Usher, degeneracion
macular, Stargartd y otras similares.

Por supuesto, esta abierta a la discusion
de todos los aspectos propios de la vida
cotidiana y pretende ser un punto de
encuentro que nos ayude a todos/as a
superar dia a dia nuestras dificultades.

No hay que olvidarse de los aspectos
relacionados con la investigacion mads
actual. No pretende ser una lista de dis-
cusion cientifica, pero si se agradecen
las colaboraciones de personas duchas
en la materia.

Para suscribirse a RP-ES-list hay que
enviar un mensaje de correo electrénico
a

rp-es-list-request@retinosis.org,
con la palabra subscribe en la linea del
asunto.
Para mds informacion visita la pagina:
http://www.retinosis.org/rpeslist. htm
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Discromatopsias congénitas y adquiridas

El Prof. Dr. Carlos Pastor Jimeno es el Director del Instituto de Oftalmo-Biologia
Aplicada de Valladolid y catedratico en la Universidad de la misma capital castellano-
leonesa. A continuacion reproducimos, con autorizacion expresa del autor y editor, su
articulo publicado en la Gaceta Optica, n° 330, septiembre de 1999, por lo novedoso de
su tematica y la relacion que tiene con los problemas que nos afectan a los pacientes
de enfermedades hereditarias de la retina.

Introduccion

Las anomalias en la percep-
ciéon del color han suscitado
poco interés, tanto por parte de
los Gpticos-optometristas como
de los oftalmélogos. Salvo
algunas ideas muy bdsicas, el
desconocimiento es casi total,
lo que se traduce en el reducido
nimero de situaciones en las
que se aplican los tests desarro-
[lados para su andlisis.

Es cierto que la percepcién
del color es algo subjetivo,
aprendido, educable y, desgra-
ciadamente, poco conocido, a
pesar de lo cual el color decla-
rado por varios observadores
acerca de un objetivo no varia
mucho de un observador a otro.

El color depende de diversos
pardmetros tales como la banda
de longitudes de onda que pro-
viene de un objeto, las longitu-
des de onda de otros objetos
que estén en el campo visual o
las que el observador miraba
antes de observar el objeto.
Pero ademds depende de las
propiedades de los fotorrecep-

tores y de las conexiones de
estas células con otras del siste-
ma nervioso, ya que se trata de
una sensacion.

Pues bien, a pesar de todo,
las anomalias de la visién de los
colores son mds frecuentes de
lo que la mayoria de la pobla-
cién supone, y las adquiridas
son la expresion de enfermeda-
des de la retina, del nervio 6pti-
co, de intoxicaciones, etc., y
suelen presentarse en las fases
mds iniciales de la enfermedad,
por lo que su conocimiento
puede permitir orientar a mads
de un paciente de forma muy
eficaz.

Los cinco pardmetros mads
importantes par determinar el
funcionamiento de la retina sen-
sorial son: la agudeza visual, el
campo visual, la electrorretino-
grafia, la adaptacién a la oscuri-
dad y la visién de colores.

Bases de la vision del

color
La vision del color en los
humanos se basa en la existen-

cia de tres tipos de conos dife-
rentes. Los fotorreceptores res-
ponden a la luminositlad y a las
variaciones de la longitud de
onda y lo hacen, como todas
las neuronas, variando la fre-
cuencia de sus descargas eléc-
tricas.

Para poder discriminar el
color, es decir, las variaciones
en las longitudes de onda, hace
falta fotorreceptores capaces de
responder de forma especifica a
esas longitudes independiente-
mente de los cambios en la
luminosidad. En teoria, cuantos
mds fotorreceptores con sensi-
bilidades espectrales existiesen,
mayor seria la capacidad de dis-
criminar, pero a lo largo de la
evolucién se ha visto que son
suficientes tres tipos de fotorre-
ceptores especificos para cubrir
un amplio espectro de posibili-
dades. Asi pues, en los huma-
nos, la vision del color se basa
en la existencia de tres pigmen-
tos (proteinas), cada uno de los
cuales es capaz de absorber un
rango de longitudes de onda

Visién / 20

N2 16 - Febrero, 2000



Munpo CIenTiFico - MEDICO

con un pico maximo de absor-
cion en el medio del rango.

Estos picos son de 552 6 557
nanémetros (rojo), 530 nm
(verde) y 426 nm (azul). Estos
pigmentos se encuentran en los
conos, es decir, en fotorrecep-
tores que son funcionantes en
condiciones de gran luminosi-
dad (fot6picas).

Los bastones, que funcionan
en condiciones escotopicas,
contienen rodopsina, pigmento
que tiene su maximo de absor-
cién en 500 nm.

El espectro de absorcién de
los tres pigmentos para el color
es suficientemente amplio
como para cubrir completa-
mente el espectro de luz visi-
ble.

.Como se detectan los
problemas en la vision

del color?
Existen algunos procedi-
mientos muy complicados
basados en técnicas espectra-
les, pero los més frecuentemen-
te utilizados son los siguientes,
que se encuentran al alcance de

cualquiera:

1. El test de Farnsworth-
Munsell, sobre todo el de 1000
matices (hue). Constituidos por
fichas coloreadas con satura-
cién y luminosidad constantes
y que sélo difieren por la tona-
lidad. Existen tres tests, uno
con 15 fichas, otro con 28 y el
denominado de 100m, aunque
en realidad tiene 85.

2. Las laminas isocromati-
cas, de las que las mds conocidas
son las de Stlling, las de
Ishihara, el test
Bostrém y el americano H-R-R
(Hardly-Rand-Ritter). Se trata de
laminas con signos diversos

sueco de

cuyo tono y el del fondo sobre el
que se observan estdn situados
en la misma linea de confusién.
Indican el tipo de déficit pero no
permiten establecer su gravedad.
3. El anomaloscopio de
Nagel. Es una especie de teles-
copio con un disco iluminado
dividido en dos mitades. Una
se ilumina por una bombilla de
sodio (amarillo) y la otra mitad
por una mezcla de las luces de
litio (rojo) y de talio (verde). El
paciente debe igualar los colo-
res y las anomalias se detectan
estudiando las proporciones
empleadas para hacerlo.
Ademds, hay otros procedi-
mientos que han quedado obso-
letos, tales como el test de la
linterna (como la de Green) o
las lanas de Holmgren.

Patologia de la vision del
color

Las anomalias en la vision
del color pueden ser congénitas
o adquiridas. Las mds conoci-
das son las congénitas.

Anomalias congénitas

Las personas con una visién
del color normal se conocen
como tricrématas, y tienen los
tres pigmentos. Aquéllos en los
que falta uno de los pigmentos
se denominan dicrématas, y en

aquéllos en los que existen los
tres pigmentos, pero uno de
ellos presenta un especrtro de
absorcion alterado, se denomi-
nan tricrématas anémalos. Los
defectos mds frecuentes se
refieren a la ausencia del pig-
mento rojo (protdnopes) y al
pigmento verde (deuterdno-
pes). Los defectos en el pig-
mento azul (tritinopes) son
mas raros.

Aproximadamente el 8% de
los varones y el 0,5% de las
mujeres tienen alguna altera-
cion de los colores rojo-verde,
y las tres cuartas partes son tri-
crématas anémalos.

Los deficiatrios en el pig-
mento verde (tricrématas deu-
terandmalos) son cinco veces
mds frecuentes que los deficita-
rios en el rojo (tricromatas pro-
tanémalos).

Existe por dltimo un grupo
de personas en quienes falta
tanto el pigmento rojo como el
verde, son muy raros y se deno-
minan acrématas o monocré-
matas de conos azules. Estas
personas viven en un mundo
monocromo, ya que aunque
poseen los dos tipos de fotorre-
ceptores, conos y bastones, la
rodopsina (el pigmento de los
bastones) y el pigmento azul
son activos en distintos
ambientes espectrales.

Las anomalias del rojo y el
verde parecen transmitirse liga-
das al cromosoma X, mientras
que los del azul lo hacen de
forma autosémica dominante.

N2 16 - Febrero, 2000

Vision / 21



Munpo CienTiFico - MEDIcO

Los ultimos estudios gené-
ticos confirman que los genes
de los pigmentos rojo y verde,
que han sido aislados y secuen-
ciados, estan ubicados en el
cromosoma X y se estdn reali-
zando considerables esfuerzos
para establecer las secuencias
de los aminodcidos y las conse-
cuencias de sus alteraciones.

Anomalias adquiridas

Son los trastornos de la
visién del color secundarios a
una enfermedad ocular o sisté-
mica. Tienen algunas caracte-
risticas que permiten diferen-
ciarlas de las congénitas: si son
secundarias a una causa ocular
son monolaterales o fuertemen-
te asimétricas. Suelen acompa-
fiarse de otras alteraciones fun-
cionales y empeoran o mejoran
con la afeccion causal.

Son complejas cuando con
los tests como el de Farnsworth
se obtienen trazados irregula-
res, al contrario de los trastor-
nos congénitos. Son muy acce-
sibles a los cambios de luz, dia-
metro pupilar, tamano del test,
etc. Suelen clasificarse de la
siguiente manera:

- Cromatopsia. Con este tér-
mino se define un sintoma que
consiste en percibir los objetos
de un color determinado, que
obviamente no existe. Dicho de
otra manera, los sujetos ven
coloreadas las superficies que
los normales ven blancas. Una
de las formas mds frecuentes es
la eritropsia, es decir, la per-
cepcion "en rojo". Ocurre en
mayor o menor medida tras la
cirugia de la catarata, o cuando
existen hemorragias intraocula-

res. Pero también estdan descri-
tas en afecciones retinianas y
las secundarias a intoxicacio-
nes sistémicas como las produ-
cidas por monéxido de carbo-
no, setas, digital, santonina,
etc. La cianopsia es la vision
"en azul" y estd descrita en
intoxicaciones por alcohol,
anfetamians, digital, anticon-
ceptivos orales, ouabaina vy
acido nalidixico, entre otras
sustancias, y, recientemente, en
la viagra.

La xanotopsia es la visién
"en amarillo" y se ha relaciona-
do con la ingesta de acetamino-
feno, amobarbital, nitrito de
amilo, aspirina, diéxido de car-
bono, cloranfenicol, clorotiazi-
da, clorpromacina, vitamina A,
mariguana, salicilato sédico,
tiopental, sulfamidas y un largo
etc.

Ademads, se han descrito
alteraciones en las que se ve
"verde" (cloropsia), "violeta"
(iantinopsia), "marrén" y
"blanco".

- Agnosis cromdticas. Muy
raras por lesiones en el I6bulo
occipital.

Las discromatopsias adquiri-
das propiamente dichas. Suelen
clasificarse en funcién de su
eje de confusién en:

- Discromatopsias de eje
rojo-verde

- Discromatopsias de eje
azul-amarillo.

- Discromatopsias sin eje
aparente o0 acromatopsias.

Las de eje azul-amarillo apa-
recen en los casos de patologia
retiniana periférica, como la
retinopatia diabética, la retino-

sis pigmentaria, la miopia pato-
l6gica, las oclusiones vascula-
res retinianas, etc.

Las del eje rojo-verde apare-
cen en lesiones de la mécula o
en lesiones de la via 6ptrica. En
la mayoria de las afecciones
degenerativas de la macula, ya
sean juveniles o en la DMAE,
en las neuritis épticas, etc. es el
tipo caracteristico de discroma-
topsia.

No obstante, existen algunas
que conviene
conocer. La mds importante es
el glaucoma, donde a pesar de

excepciones

estar lesionadas las células
ganglionares y el nervio 6ptico,
se aprecia una discromatopsia
azul-amarillo.

Merece la pena recalcar que
en las neuritis Opticas, sobre
todo las secundarias a la inges-
ta de sustancias o farmacos, se
produce de forma muy precoz
una discromatopsia del eje
rojo-verde, que puede preceder
a la disminucion de la agudeza
visual. Asi, por ejemplo, en la
neuritis tabaquica, en la secun-
daria a cloranfenicol, a la pro-
ducida por antidepresivos
como los IMAO, las secunda-
rias a intoxicaciones por
plomo, sulfuro de carbono,
hidrocarburos clorados, etc.

También hay que recordar
que los farmacos administrados
por via sistémica pueden afec-
tar a la retina (generalmente a
la mécula) o al nervio 6ptico, y
que producirdn las correspon-
dientes discromatopsias.

José C. Pastor
VALLADOLID
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Novedades en ayudas para baja vision

La optico-optometrista y psicologa de la vision Avelina Herndndez, de la firma
Novovisién (Madrid), ya ha colaborado en varias ocasiones con nuestra publicacién.
En esta ocasion, ex-profeso para Vision, nos comenta las iltimas novedades en el mer-
cado de las ayudas a la baja vision, y lo hace basindose en sus conocimientos como
profesional, sin animo de publicitar la empresa para la que trabaja que, por otra
parte, es una de las que patrocinan habitualmente la revista.

I nuevo ano 2000 nos ha

traido algunas noveda-

des dentro de las ayudas
para baja visién. Estas ayudas,
que se estaban gestando en los
iltimos afos, estdn ya comer-
cializadas en nuestro pais y
ofrecen nuevas alternativas a las
personas con deficiencias visua-
les.

En esta exposicion, voy a
comentarlas para que sean
conocidas por el mayor nimero
de posibles usuarios pues, si
bien no son la solucién perfecta,
si las debemos de ver como nue-
vas alternativas.

Con el sistema VES-AF, de la
firma Ocutech, mi objetivo es
informar de un nuevo sistema
telescopico, uno de los mads
ligeros que existen en el merca-
do (comparandolo con otros sis-
temas binoculares) y con gran-
des prestaciones y posibilida-
des.

Con los nuevos cristales
Corning, se ofrecen gamas de
coloracién cuya tnica ventaja
anadida sobre los ya conocidos
anteriormente es, seglin mi cri-
terio, su coloracién més con-
vencional (tonos marrones), con
lo que Corning ha pretendido
llegar a un mayor nimero de
usuarios que rechazaban los
anteriores por sus tonos anaran-
jados.

Sistema telescopico de
Ocutech

El uso de telescopios dentro
del campo de la baja vision, es
una préctica habitual desde hace
ya bastantes afos, basados en el
sistema galileo o kepleriano.
Pero si bien unos nos ofrecian
un buen campo de visién pero
eran pesados, los otros que eran
mds ligeros nos reducian el
campo visual.

A finales de 1990 se presenta
en Neshville, Tenesse, el deno-
minado  Vision Enhancing
System (VES). Un telescopio de
poco peso y con buen campo.
Este sistema montado en la
parte superior de la montura
sufrié varias modificaciones
hasta pasar a tener una pequefia
bateria, que le permite ser auto-
enfocable; con este sistema
mejorado llegamos a lo que
ahora conocemos como el siste-
ma VES-AF, el primer sistema
telescopico bidptico autoenfo-

cable, disefiado para personas
con discapacidad visual.

- ¢ Qué es?

El sistema VES-AF es el pri-
mer telescopio autofocus dise-
nado especialmente para aque-
llas personas que presentan una
discapacidad visual. Con una
muy buena calidad éptica, nos
permite ver objetos a distintas
distancias, desde unos 35 cm
hasta unos 4 6 5 metros.
Enfocando las imdgenes de una
forma continua, podemos utili-
zar la visién intermedia, tan
importante para muchas activi-
dades de nuestra vida. Es muy
ligero y va adaptado en la zona
superior de la montura, permi-
tiendo llevar en la gafa la pres-
cripcién necesaria del paciente,
ya sea de lejos, cerca o ambas.

- Porque, ;qué es impor-
tante?

El uso de telescopios de
lejos obliga al usuario a realizar
continuas adaptaciones de una
distancia a otra, lo cual requiere
cierta destreza. Como conse-
cuencia de esto, es frecuente
que nuestros pacientes nos
comenten la dificultad de uso
que les representa utilizar teles-
copios convencionales. Los
estudiantes tienen dificultades
para enfocar a la pizarra, al pro-

N2 16 - Febrero, 2000

Vision / 23



Munbpo CIenTiFico - MEDICO

% TRANSMISSION *

400

LONGUEUR D'ONDE (nanometres)

fesor y a su mesa en un tiempo
corto; cuando trabajamos con el
ordenador, pasar la vista desde
el monitor al teclado y volver
sobre el texto que estamos tra-
bajando puede ser muy estre-
sante. Esta diversidad de tareas
implica el estar continuamente
enfocando a distintas distancias,
teniendo las manos ocupadas y
con el tiempo necesario para
pasar de una situacion a otra.

El sistema VES-AF, con la
incorporaciéon de su sistema
autofocus, nos evita la tarea de
enfocar porque, mediante este
sistema, el telescopio enfoca a
las distintas distancias a las que
estamos trabajando gracias a su
pequeiia bateria de aproximada-
mente 12 horas de duracién y
nos deja las manos libres. Esto,
que puede parecer tan raro, no
lo es si pensamos en las cdmaras
fotogrificas que seguramente
habremos utilizado la mayoria
de las personas que estamos
leyendo estas notas, que
mediante su sistema de autoen-
foque nos permiten fotografiar
de forma nitida un objeto, inde-
pendientemente de la distancia;
es el sistema que lleva la cdma-
ra, con el "motorcito" que

oimos, el que realiza estas fun-
ciones.

El sistema VES-AF es impor-
tante porque, a diferencia de los
telescopios cldsicos, nos permi-
te enfocar a distintas distancias,
en un tiempo corto y dejando las
manos libres, obteniendo mayor
confort y eficacia que, al fin de
cuentas, es lo que pretendemos.

- (Para quién esta reco-
mendado su uso?

Antes de su introduccién en
el mercado, se han realizado
estudios clinicos en cuatro cen-
tros independientes de baja
vision con el fin de evaluar la
eficacia de este telescopio. No
nos vamos a detener en este
aspecto, pero si conviene men-
cionar que se ha comparado con
los telescopios convencionales,
encontrando datos de mayor
aceptacion y satisfaccién con el
nuevo sistema telescépico; la
distribucién por edades fue la
siguiente:

- De 0 a 15 anos.- Poco satis-
fechos

- De 16 a 30 anos.- Bastante
satisfechos

- De 31 a 45
Satisfechos

anos.-

- De 46 a 60 anos.- Nada
satisfechos

- De 61 a 75 anos.- Muy
satisfechos

- De 76 a 90
Satisfechos

- Mayores de 91 anos.- Nada
satisfechos

Con respecto a la patologia,
en principio es util para pacien-
tes con degeneraciones macula-
res, retinopatia diabética, atrofia
Optica, enfermedad de Stargardt
y en otras discapacidades visua-
les, pero independientemente de
la patologia que se padezca, vaa
depender del resto visual que se
tenga y del uso que se haga de
ese resto visual. Asi que, como
en cualquier ayuda visual, es el
paciente quien debe probarlo y
evaluar si se adapta a sus nece-
sidades.

anos.-

- . Cémo funciona este sis-
tema?

Su sistema presenta cierta
complejidad, que voy a intentar
simplificar y esbozar ligeramen-
te.

El VES-AF utiliza un sistema
computerizado que busca ran-
gos infrarrojos. Este sistema
emite una onda infrarroja que es
reflejada hacia un detector, un
mecanismo 6ptico, y la posicién
reflejada determina la distancia
del punto de enfoque.

El autofocus determina la
distancia asigndndole una zona
focal y el motor es el encargado
de mover las lentes.

Como usuarios, lo que es mas
importante conocer es que este
sistema se adapta en la zona
superior de la montura, con lo
que el paciente puede llevar en
su gafa la prescripcién que usa
frecuentemente; como va adap-
tado en la zona superior, no
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tiene problemas de desorientar-
se espacialmente, su enfoque
continuo va desde unos 35 cm
aproximadamente hasta el infi-
nito (4 6 5 metros) y es muy
ligero (su peso es de 70 gra-
mos).

Nuevos filtros Corning

La importancia de una buena
y adecuada proteccién de los
ojos frente a las radiaciones
luminosas es bien conocida por
todos nosotros y desde hace
anos se estd investigando en
este campo. Numerosos estu-
dios han demostrado que la luz
azul (de gran energia), que
domina el espectro luminoso, es
el principal factor de deslum-
bramiento y de la escasa percep-
cion de los contrastes.

La evolucién de las células
por diversas causas, ya sea debi-
do al envejecimiento o a ciertas
patologias, hace frecuentemente

que los ojos sean hipersensibles.
Estos factores aumentan la difu-
sion de la luz en el ojo, provo-
cando una vision borrosa, el
deslumbramiento y la pérdida
de contraste, que sumados a una
necesidad de adaptacién prolon-
gada y fuerte fotofobia, son las
principales causas de reduccién
de la agudeza visual en baja
vision.

Hace ya algunos anos, la casa
Corning cre6 una gama de crista-
les que ofrecfan una solucion a
los problemas anteriormente
mencionados, los CPF, con dis-
tintas intensidades, pero si en el
ambito técnico la calidad de
estos cristales es incuestionable
y la gran mayoria de los pacien-
tes manifiesta su mejoria, en el
aspecto estético no son muy
aceptados por su coloracién ana-
ranjada/rojiza, a la que no esta-
mos muy acostumbrados. Con el
fin de paliar de alguna manera

esta desventaja, Corning ha lan-
zado en el mercado espanol una
nueva gama de cristales mas
estéticos por su tonalidad
marrén, que ha denominado
Glarecutter y CPF 550-XD.

La nueva lente Glarecutter
ofrece un 99% de absorcion de
UVA y un 100% de UVB, muy
recomendable para las personas
que prefieren una minima dis-
torsién de color y que, por su
tonalidad mds marrén, se con-
vierte en una lente mas estética,
muy similar en apariencia a las
lentes de sol marrén que existen
en la actualidad en el mercado.
Esta lente presenta un 18% de
transmisiéon en fase clara y un
6% en su fase oscura, pues no
olvidemos que, como cualquier
lente Corning, éstas cambian de
intensidad en funcién de la dis-
tinta intensidad de la luz.

Por tener una menor transmi-
sion de luz en la fase clara, com-
parativamente con el CPF 511
(44%) o el CPF 527 (325%), no
hace su uso muy recomendable
en interiores. Esta nueva lente
Glarecutter viene a ser una
alternativa mds a ofrecer a nues-
tros pacientes, junto con la CPF
511 y CPF 527.

La lente CPF550-XD, esta
especialmente disefada para
pacientes con una alta sensibili-
dad a la luz. Su transmisioén en
fase oscura es muy similar, un
4%, a la de su hermana gemela
CPF 550, que presenta un 5%,
lo que la hace facilmente susti-
tuible por ser mds estética, no
tan "rojiza", produciéndose una
menor distorsion de los colores
y evitando las tonalidades rojas
que imprimia la antigua lente y
que tan molesto resultaba.

Avelina Herndndez
MADRID
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Celebrados dos Congresos Internacionales

En el segundo semestre de 1999 se han celebrado dos Congresos Internacionales de los
que debemos hacernos eco en estas paginas por su relacion con el entorno de los afec-
tados por enfermedades hereditarias de la retina. Los traemos a esta seccion de la
Revista por hacer un énfasis especial en los aspectos de rehabilitacion y psicolégico,
mas que en la investigacion de las causas y soluciones cientificas de nuestras patologias.

VI Conferencia
Internacional sobre Baja
Vision - Vision-99

La VI Conferencia
Internacional sobre Baja
Vision - Vision 99, foro trie-
nal de gran prestigio mun-
dial, ha tenido lugar en 1999
en la ciudad de Nueva York
(EE.UU.), del 12 al 16 de
julio.

La organizacion de esta
edicién ha corrido a cargo de
la institucion Lighthouse
International, en colabora-
cion con la International
Society for Low Vision
Research and Rehabilitation
(SLRR) y la Unién Mundial
de Ciegos. Con una asisten-
cia de mas de 1.800 perso-
nas, de 80 paises diferentes,
se han superado todas las
previsiones iniciales.

Lighthouse International
es una institucion que desde
1905 presta servicios de reha-
bilitaciéon visual y en educa-
cion de personas ciegas y
deficientes visuales. Se trata
de una organizacién sin
animo de lucro que se susten-
ta econdmicamente con dona-

ciones particulares, de funda-
ciones y corporaciones.

En la sesion plenaria de
inauguracién, el profesor
Thylefors repas6é la situa-
cién mundial de la ceguera y
la deficiencia visual: "segin
la OMS, 110 millones de
personas padecen baja
vision y otros 38 millones
son ciegos. La prevision
indica que estas cifras pue-
den duplicarse para el ano
2020". El Prof. Thylefors
hizo un llamamiento para
que los paises desarrollados
tomen conciencia de la nece-
sidad de intervenir en los
paises en vias de desarrollo,
a través de programas de
prevenciéon e intervencion,
ya que muchas de las enfer-
medades que producen la
deficiencia visual en el ter-
cer mundo estan erradicadas
en la socidad occidental.

Las sesiones concurrentes
incluian un gran nimero de
temas, tales como:

- Diagnéstico y tratamien-
to de la baja vision.

- Educaciéon y rehabilita-
cion.

- Familia e intervencién
en nifnos.

- Lectura y baja vision.

- Baja vision, servicios y
nuevas tecnologias.

- Movilidad y adaptacio-
nes del entorno.

- Edad y deficiencia
visual.

- Aspectos psicosociales.

Aunque no tenemos infor-
macioén sobre lo acontecido
en cada una de las salas, en
general podemos decir que
se presentaron multiples
experiencias llevadas a cabo
desde los diferentes ambitos.
Por otro lado, durante una
jornada entera se realizaron
talleres especificos sobre las
siguientes dreas:

- Evaluaciéon de baja
visién en nifos.

- Evaluacién de baja
vision en adultos.

- Prescripcion de telesco-
pios. Nivel bdsico y avanza-
do.

- Ayudas o6pticas basicas y
avanzadas.

- Autonomia personal en
las personas ancianas.
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Entre las intervenciones de
ponentes espanoles, cabe
destacar la de D. Angel
Baranano, Optico-optome-
trista del CERBVO, de la
ONCE, que present6 un tra-
bajo de seguimiento a perso-
nas que han realizado la reha-
bilitacion visual. Recalcé la
importancia que tiene el
seguimiento, por un lado
porque es la inica forma de
comprobar los efectos de la
rehabilitacién, y, por otro,
porque permite adecuar las
ayudas opticas a los cambios
de visiébn y a las nuevas
necesidades.

Lo mas destacado de esta
Conferencia ha sido, sin
duda alguna, su relevancia
para los profesionales de la
baja bisién, pues cada vez
son mas los participantes
que acuden representando a
un gran nimero de paises.
Por otra parte, hemos llega-
do a algunas conclusiones
generales que pensamos es
importante tener en cuenta:

- En la rehabilitacién de la
baja vision, cada vez adquie-
re mas relevancia la modifi-
cacion de las claves ambien-
tales: iluminacién, supresion
de barreras arquitectonicas,
sefializacién  contrastada,
etc. En este sentido, se pre-
sentaron un gran nimero de
comunicaciones que plantea-
ban la necesidad, no sélo de
rehabilitar a la persona con
baja vision, sino también al
entorno.

- En Vision-96 (Madrid,
1996), tuvimos la oportuni-

dad de ver la tecnologia
electrénica que vislumbraba
el futuro de las ayudas para
personas con baja vision.
Este tipo de ayudas no pare-
ce haber tenido el éxito pre-
visto entre los usuarios, ya
que el coste es muy elevado
y no responde a las necesi-
dades reales. En este senti-
do, se observa que los fabri-
cantes han optado por seguir
mejorando los sistemas opti-
cos tradicionales: lupas,
telescopios, microscopios,
lupas-television, etc.

El Servicio de Documen-
tacion del Centro Bibliografico
y Cultural de la ONCE dispone
del libro de restimenes de las
ponencias presentadas, asi
como los nombres y direccio-
nes de todos los participantes.
El libro de actas estara disponi-
ble, en inglés, a partir de la pri-
mavera del afio 2000.

M¢ Angeles Matey
BARCELONA

XII Conferencia Mundial
de la DBI

Durante la semana del 20
al 25 del pasado julio tuvo
lugar en Estoril (Portugal) la
celebracion de la XII
Conferencia Mundial de la
DBI.

La DBI es el 6rgano que
se encarga de la coordina-
cion de proyectos y estudios
encaminados a mejorar la
calidad de vida de la pobla-
ciéon sordociega a nivel
internacional. No olvidemos
que algunos afectados del

sindrome de Usher pertene-
cen a ese colectivo por su
doble discapacidad senso-
rial.

En esta Conferencia se
desarrollaron tanto reunio-
nes plenarias como grupos
de trabajo sobre diversos
temas que afectan a la pobla-
cién adulta e infantil, siem-
pre bajo el lema de "Las
relaciones sociales".

Algunos de los temas tra-
tados fueron:

- Las relaciones entre per-
sonas sordociegas, sus fami-
lias y los profesionales.

- Adultos sordociegos
congénitos.

- Sordoceguera adquirida.

- Grupo de estudio y
grupo de trabajo sobre el
sindrome de Usher.

Ademds de temas relacio-
nados con el ambito educati-
vo, el mundo laboral, la
sexualidad...

Un aspecto destacable de
dicha Conferencia es la
puesta en marcha por parte
de los profesionales implica-
dos de redes de trabajo
acerca de algunos de estos
temas.

Se extrajeron conclusio-
nes que apuntan hacia una
mayor agilidad en la trans-
misién de la informacion,
asi como aumentar el grado
de implicacién de los
gobiernos y entidades publi-
cas.

Se os informard en el
momento de la publicacion
de las actas para aquellos
que deseéis consultarlas.
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Actividad asociativa

Como es costumbre en esta publicacion, a continuacion recogemos las actividades mas
relevantes llevadas a cabo en las distintas Asociaciones Autonémicas de Afectados de
RP. Hemos de dejar claro que solo aparecen noticias de aquellas Asociaciones que nos
las han facilitado, asi que, como siempre, aparecen por orden alfabético del nombre

de la Comunidad Autéonoma.

ARAGON

Desde nuestra Asociacion
pasamos a exponer las activida-
des que hemos realizado en los
altimos meses:

- El pasado dia 28 de noviem-
bre, el oftalmélogo Dr.
Corcostegui, Director  del
Instituto de Microcirugia Ocular
de Barcelona, y el Dr. Miguel
Carballo, genetista del Hospital
de Tarrasa, impartieron la con-
ferencia "Avances en retina para
el siglo XXI", con gran afluen-
cia de publico.

- El pasado dia 29 de marzo,
y con un periodo de duracion de
un mes, organizamos unos talle-
res de baja vision, para facilitar
las actividades en la vida coti-
diana en los afectados de retino-
sis pigmentaria.

- Finalmente, el pasado dia
11 de diciembre, hemos celebra-
do nuestra Cena Benéfica
Anual.

CASTILLA-LA
MANCHA

El pasado 25 de septiembre, la
investigadora Dra. Concepcién
Vilela ofrecié una charla en el
salén de actos de Caja Castilla-
La Mancha, de Albacete, orga-
nizada por la Asociacién de
Afectados de RP de esta
Comunidad. En dicha charla, la
doctora explicé los diferentes
aspectos de esta enfermedad, de

su actualizacion y su investiga-
cién. La Dra. Vilela afirmé que
su interés personal en este tema
es muy grande, ya que lleva diez
anos con proyectos de investi-
gacion nacionales y forma parte
de la Junta Directiva de la
Asociacion de Afectados de RP
de Valencia y del Comité
Cientifico y Médico Asesor
Espaiol e Internacional.

La investigadora afirmé que
"estamos ante una enfermedad
minoritaria, pues en Albacete
hay algo mas de 60 afectados, lo
cual tiene un gran inconvenien-
te: no somos rentables, no
somos interesantes para los
grandes laboratorios”.

Por otro lado, el pasado dia 6
de noviembre, hemos celebrado
la III Convivencia Regional de
Afectados  por  Retinosis
Pigmentaria de Castilla-La
Mancha. En esta ocasion, el
acto se ha llevado a cabo en el
Hotel Santa Cecilia, de Ciudad
Real, y su punto culminante fue

la rueda de
prensa ofreci-

da por el Dr.
Zouhair
Halaoui.
CASTI-
LLA Y
LEON

El dia 12 de
junio de 1999
se celebrd la
Asamblea General de socios
(entre los puntos del orden del
dia destacaba la renovacion de
cargos en la Junta Directiva),
acto aprovechado para invitar al
Dr. José Carlos Pastor (catedra-
tico de la Universidad de
Valladolid y Director del
Instituto de Oftalmo-Biologia
Aplicada - IOBA). El Dr.
Pastor nos hizo una exposicion
de lo que es el IOBA y sus
fines; seguidamente habld
sobre el mecenazgo de la inves-
tigacion médica y, a continua-
cién, la Dra. Rosa Coco (oftal-
mologa del IOBA) nos hablé
sobre la problematica de la reti-
nosis pigmentaria en Espana y
de las lineas de investigaci6n
que se estan realizando, tanto
en Espana como en el extranje-
ro.

La conclusion del coloquio
es que las asociaciones tenemos
que colaborar y caminar con los
investigadores. Una vez termi-
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nado el acto, se realiz6 una
comida de convivencia entre
todos los asistentes.

El dia 2 de noviembre de
1999, volvimos a reabrir la
Unidad  de Control y
Seguimiento para los asociados
afectados de retinosis pigmenta-
ria en Castilla y Le6n. Después
de varias negociaciones entre el
Director Provincial del INSA-
LUD, D. Carlos Fernindez, y el
Gerente del Hospital Rio
Ortega, D. Fernando M. Uribe,
sobre las formas y exploracio-
nes que se van a realizar, de
acuerdo con el responsable de
dicha unidad, el Dr. Alonso de
la Fuente, se ha elaborado un
protocolo a seguir para nuestros
asociados. La Junta Directiva se
encarga de contactar con los
afectados que quieran pasar la
revision para darles fecha y hora
de consulta, acompaiiando y
ayudando a éstos para facilitar
mejor el acceso al hospital.

CATALUNA

Los pasados dias 24-26 de
septiembre, coincidiendo con
las fiestas patronales de la ciu-
dad de Barcelona, "Festividad

de Nuestra Sefiora de Ia
Merced", la Asociacion de
Afectados de RP de Cataluiia
dispuso en el recinto de la IV
Muestra de  Asociaciones
"Merce-99", situada en la cén-
trica Plaza de Cataluiia, de un
stand para la divulgacién, infor-
maciéon y asesoramiento de
nuestra enfermedad.

En la misma fueron distribui-
dos numerosos tripticos y bole-
tines, tanto de la Asociacién
como de FUNDALUCE.

Durante su transcurso fue
visitada por un gran nimero de
socios y publico en general, asi
como por diversos lideres politi-
cos, entre ellos el Excmo. Sr.
Alcalde de Barcelona, D. Joan
Clos, los cuales tuvieron Ia
oportunidad de probarse las
gafas simuladoras mediante las
que se observa la vision de los
afectados por RP en sus diferen-
tes estadios.

EUSKADI
Cena Anual - 1 de octubre de
1999

Como ya es costumbre de la
Asociacién de Euskadi, el pasa-
do 1 de octubre celebré una

Cena Anual a la que asistieron
234 comensales. El acto fue
aprovechado para hacer entrega
del alfiler de oro del Fondo
Vasco de Investigacion de la RP
a Dna. Gloria Urtiaga Unda, por
su apoyo y trabajo ante la opi-
nién publica y la Administracion
para la consecucion de ayudas a
la investigacion.

En la Mesa de Presidencia se
sentaron, entre otras personali-
dades, el Lehendakari Ardanza,
Dna. Gloria Urtiaga, Dia.
Anabela Dominguez (esposa del
Excmo. Alcalde de Bilbao), D.
Luis Alba (Asesor del Departa-
mento de Asuntos Sociales de la
Diputacién de Vizcaya) y Dia.
M* Isabel Sanchez (Concejala
de Salud). También asistieron
diversos artistas, politicos, dise-
nadores de moda, salones de
peluqueria y belleza, asociacio-
nes de mujeres, representantes
de Metro-Bilbao y asociaciones
de empresarios, UNICEF, fibro-
sis quistica...

La Cena se celebr6 en el
Palacio Euskalduna (Bilbao) y
al finalizar se realizé una rifa
con 98 regalos, destacando un
viaje a Tinez para 2 personas,
de una semana en régimen de
media pensién, donado por Julid
Tours.

Premiada la investigacion
sobre la RP en Euskadi

La Junta de Gobierno de la
Academia de Ciencias Médicas
de Bilbao y el Consejo de
Redaccion de Gaceta Médica de
Bilbao, a fecha 2 de noviembre
de 1999, acordaron conceder el
Premio Banco Bilbao-Vizcaya
al trabajo original "Estudios
genéticos (clinicos, citogénicos
y moleculares) en pacientes con
retinosis pigmentaria residentes
en Euskadi", de los Dres.
Tejada, Alvarez, Reig, Carballo,
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Aréstegui, Martin, Onaindia y
Molina, publicado en el n° 4,
octubre-diciembre de 1997, de
la revista Gaceta Médica de
Bilbao. La fecha de entrega del
citado premio fue el dia 8 de
noviembre, lunes, en la Junta
General de la Academia, y se
celebré en el salén de actos del
Colegio Oficial de Médicos de
Vizcaya.

Un articulo similar al ahora
premiado fue también recogido
en su dia por nuestra revista, n°
12, noviembre de 1997.

EXTREMADURA

Contar con una Unidad de
Control y Seguimiento sigue
siendo uno de los objetivos prio-
ritarios de la Asociacién de
Afectados de RP de Extremadura
(ARPEX). Asi qued6 de mani-
fiesto el pasado 6 de noviembre,
fecha en que se celebré la
Asamblea General de ARPEX,
acto al que asistieron el oftal-
mélogo D. José Chacén y la psi-
c6loga Dna. Joaquina Garcia-
Rubio, ambos como invitados.

Otro proyecto en el que ya se
viene trabajando en Extremadura
es la terapia psicologica de
grupo para afectados y familia-
res. La idea consiste en poner en
marcha tres grupos terapéuticos
(en Badajoz, Mérida y Caceres,
respectivamente) con el fin de
cubrir lo mejor posible la
amplia geografia regional vy
facilitar al maximo el traslado
de los interesados.

Para llevar a la préctica
estos dos proyectos, ARPEX
cuenta con la colaboracién de
la Consejeria de Bienestar
Social del Gobierno Auténomo
y el apoyo desinteresado de los
profesionales antes menciona-
dos.

La reuni6on de Asamblea
General fue seguida de un
almuerzo de convivencia en el
que todos, afectados, familiares
y profesionales, pudieron inter-
cambiar sus diferentes experien-
cias y puntos de vista con rela-
cién a la RP.

MADRID

Muchos socios de la
Asociacion de Afectados de RP
de Madrid, e incluso algunos
miembros de su Junta Directiva,
opinan que el trabajo que desde
esta Asociacion se dedica a
temas federativos impide llevar
a cabo muchas actividades de
ambito regional que el capital
humano de la entidad podria
permitir. Aun asi, la Asociacion
de Madrid estd presente, incluso
a nivel organizativo, en un buen
nimero de actividades relacio-
nadas con la RP.

La Asociacion de Madrid ha
estado presente

La dltima semana de julio,
cuando la mayoria de los socios
estaban de vacaciones, tres
directivos de la Asociacion, con
Gregorio Beltran, su Presidente,
a la cabeza, participaron en el
Curso sobre Degeneraciones
Retinianas organizado por la
Universidad de Verano de EIl
Escorial. Entre otros ponentes,
los Dres. Vidal Sanz
(Universidad de Murcia),
Ferndndez (Universidad de
Alicante), Garcia Sdnchez
(Universidad Complutense de
Madrid), Garcia  Barreno
(Hospital Gregorio Maraiion, de
Madrid) y Navea (Hospital La
Fe, de Valencia), moderados por
el Dr. Cortés (Instituto
Oftalmico de Madrid) en su
calidad de Director del Curso,

aportaron sus experiencias y
ofrecieron a los cursillistas una
vision realista del presente y el
futuro de la investigacion en
este tipo de enfermedades.

Aunque la noticia ya fue
recogida en el anterior nimero
de esta publicacién, queremos
ahora dejar constancia de que la
Asociaciéon de Madrid estuvo
presente, a primeros de julio, en
la entrega del Premio Nacional
de Investigacion APMIB al
Grupo  Multicéntrico  de
Investigaciéon de la RP en
Espafia, liderado por la Dra.
Ayuso. El acto tuvo lugar en el
Salén de Actos del Consejo
Superior de Investigaciones
Cientificas, fue de una gran
solemnidad y result6 altamente
emotivo para todos los asisten-
tes, especialmente los afectados
de RP.

Directivos de la Asociacion
se han desplazado a Avila y
Albacete para estar presentes en
actividades organizadas por las
respectivas Asociaciones de
Afectados de Castila y Leon y
Castilla-La Mancha.

Nuestra forma de colaborar
con la investigacion

La Asociacién de Madrid
colabora con la investigacion
directamente, participando en
proyectos de investigacion
como afectados, e indirecta-
mente, recaudando dinero para
subvencionar luego actividades
relacionadas con la investiga-
cion.

Este afio, la Asociacién de
Madrid también ha vendido
Loteria de Navidad. Con la
ayuda de un buen nimero de
colaboradores, en esta ocasion
se han vendido 3.615.000 ptas.
y, como no ha salido premiado,
s6lo se ha podido recaudar para
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ayuda a la investigacion el 20%
de recargo legal: 723.000 ptas.

El 21 de noviembre celebra-
mos la ya tradicional Jornada de
Convivencia. Sin dnimo de
competir con nadie, ésta es la
actividad que concita un mayor
numero de asistentes relaciona-
dos con la RP de toda Espana,
con un total esta vez de 312
comensales. Nuestra Rifa ha
contado con 125 regalos o lotes
de regalos, destacando 3 viajes
a Galicia de 1 semana en pen-
sibn completa, donados por
Unijoven, y otro a Palma de
Mallorca, de Halc6n Viajes; un
aparato de TV-color de 21" con
teletexto estéreo, de PRYCA. un
lote de productos cosméticos,
productos de disefio, cuadros,
etc. Las 500.000 pesetas recau-
dadas en esta Rifa también se
dedicarén a la investigacion de
las enfermedades hereditarias
de la retina.

Por otra parte, socios afecta-
dos de la Asociacién de Madrid
hemos colaborado activamente
en dos proyectos de investiga-
cién: uno de la Dra. Ana M*
Rueda para el diagnéstico obje-
tivo de lentes filtrantes y otro de
un grupo del Centro de
Optometria Internacional (COI)
sobre los problemas 6ptico-
optométricos de los afectados
de RP.

Divulgacion en todos los senti-
dos

En 1999, hemos distribuido
informacién a nuestros socios a
través de 6 Hojas Informativas.
La asignatura pendiente en este
campo es el formato de la Hoja,
su diseno y la calidad de los
contenidos, todo lo cual espera-
mos mejorar en el afio 2000.

En febrero participamos
como ponentes en el Curso
sobre Iniciacién a la

Oftalmologia, organizado por el
Instituto Ramén Castroviejo de
Investigacion Oftalmolégica. Se
trata de un curso dirigido por el
Prof. Dr. Garcia Sénchez, dirigi-
do a alumnos MIR de segundo
curso.

También ofrecimos una char-
la divulgativa en la Escuela
Universitaria de Optica de
Madrid, invitados por la profe-
sora Dra. Rueda a primeros de
Mayo.

Servicios a los socios

La Asociacion ha firmado un
Convenio de Colaboracién con
la empresa REPSOL para que
nuestros socios puedan disponer
gratuitamente de la tarjeta SOL-
RED.

Como servicios directos a los
asociados, en 1999 hemos pues-
to en marcha la asesoria juridica
y hemos continuado las terapias
psicoldgicas de grupo.
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Punto y final

Estimados/as lectores/as:

Me he reservado esta iiltima pdgina para
despedirme de todos Vdes. como Director de
Vision. Ha sido para mi una satisfaccion y un
honor estar cinco afnos al frente de la
Redaccion de la revista informativa de la
FAARPEE, pero ahora es mi turno de dar paso
atrds y dejar que otros sigan adelante con reno-
vados brios.

En febrero de 1995 asumi el reto que me
planted la Asamblea General de la Federacion
(Concha Miguel era entonces su Presidenta)
para continuar la labor de Tomds Ripa, funda-
dor y primer Director de la Revista; en 1996,
Vicenta Gallart fue elegida Presidenta de la
Federacion y yo me adheri a su equipo de tra-
bajo, renovando en los sucesivos anos mi com-
promiso.

Durante este tiempo, en total hemos saca-
do adelante nueve niimeros, del 8 al 16 (ambos
inclusive), mejorando de manera palpable el
resultado del esfuerzo con cada uno de ellos.
Sin dnimo de vanagloria, no lo he debido hacer
tan mal cuando la Real Academia de Medicina
nos concedio el Premio "José Garcia Sicilia” a
la mejor revista de divulgacion cientifica en
1997, pero sin duda hay gustos para todos.

Pensando que en la Asamblea General de
febrero de 1999 se iba a elegir una nueva Junta
Directiva, que probablemente traeria nuevas
ideas y desearia contar con sus propios colabo-
radores, a finales de 1998 puse mi cargo a dis-
posicion de la Federacion, renuncia que no era
irrevocable pero que se basaba en la sospecha
fundada de que mi trabajo no es del agrado de

algunos dirigentes asociativos.

Joan Claramunt, actual Presidente de la
Federacion, ha insistido mucho en que siga
adelante. El pasado mes de marzo, al no haber
encontrado aiin sustituto, llegamos al acuerdo
de hacer los dos niimeros correspondientes a
1999, comprometiéndonos todos a replantear-
nos nuestras respectivas posturas.
Lamentablemente me veo obligado a mantener
mi decision de dejar esta responsabilidad, que
termina con la distribucion del niimero 16.

Dejo expresamente la puerta abierta al
didlogo con los futuros responsables de FAAR-
PEE, pues, con todo, me da mucha pena aban-
donar un trabajo tan bonito como éste; pero soy
consciente de que va a ser muy dificil que lle-
guemos a ningun acuerdo, principalmente por
motivos de personalidad.

Al igual que he hecho siempre, esta vez
también quiero atenerme al sistema democrdti-
co interno de la Federacion y de las distintas
asociaciones y les invito a que, si estdn de
acuerdo con la linea editorial de la revista en
los ultimos tiempos, se lo hagan saber a los
miembros de su Asociacion Autonémica para
que ellos lo transmitan por los cauces estable-
cidos a la Federacion.

No me resta mds que darles las gracias a
todas aquellas personas que han colaborado
conmigo a lo largo de estos cinco anos, vy a
Vdes., estimados amigos, por su paciencia y
amabilidad hacia el equipo que he coordinado
al frente de la Revista. Quedo finalmente a su
disposicion, como siempre lo he estado, para
cualquier cosa que esté en mi mano, aunque
sélo sea por el mero hecho de vivir en Madrid.

jGracias y hasta siempre!

Luis Palacios
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DIRECTORIO DE LA FEDERACION DE
ASOCIACIONES DE AFECTADOS
DE R.P. DEL ESTADO ESPANOL -

F.A.A.R.PE.E.

XEF
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ASOCIACION DE ANDALUCIA
C/ Resolana, 30 - (Ed&sf. ONCE)

41009 -SEVILLA -Telf. 95290 16 16 -Ext. 442

Fax:954 9003 32
Presidente:Francico Martin Garrudo

ASOCIACION DE CANTABRIA
C/ Los Canos, 5 - 1° lzg.

39001 - SANTANDER

Tel.: 942 23 25 89

Presidente: Ignacio Pérez Pricto

AARPC

ASOCIACION DE CATALUNA
C/ Calabria, 66 - Desp. 5 - (Edif. ONCE)
08015 - BARCELONA

Telf. 93 325 92 00 -Ext:258 -Fax. 93 424 91 44

Presidente: Joan Claramunt Pedreny
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AGARP
ASOCIACION DE GALICU BE WFETTADES B
RETINGSIS PIEMENTIRM
ASOCIACION DE GALICIA
C/ Torreiro, 30 - 1° - Local 5
15008 - LA CORUNA
Telf. 981 20 47 55 - Fax. 981 22 56 83
Presidente: Fausto Torio Garcia

ASOCIACION DE MURCIA
C/ Juan Ferndndez, 28 - 8° A
30204 - CARTAGENA (Murcia)
Telf. 968 5262 10

Presidente: Luis Berrocal Balanza

ASOCIACION DE ARAGON

P® de Echegaray y Caballero, 76

Edif. ONCE - 50003- ZARAGOZA

Telf. 976 28 24 77 -Ex1:249 -Fax. 976 28 38 87
Presidente: Angel Tierra Anoro

ASOCIACION DE CASTILLA- LA MANCHA
C/ Doctor Garcia Reyes, 7-3°A

02002- ALBACETE

TEL.: 967 52 43 62 - FAX.:967 52 38 62
Presidente: Antonio Gémez Ibdfiez

ASOCIACION DE EUSKADI

C/ Twurribide, 26 - Ent - Dpto. 6°
48006 - BILBAO

Telf. 94 415 64 76 - Fax. 94 416 76 08
Presidenta: Begona Gémez la Fuente

4
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FECTADOS
Avda. Primero de Mayo, 10 R
Teléfono: (928)36 71 84 LA COMUNIDAD CANARIA
35002 - Las Palmas de Gran Canaria

ASOCIACION CANARIAS

Avda. Primero de Mayo,10 - (Edif. ONCE)
35002 - LAS PALMAS DE GRAN CANARIA
Telf. 928 36 71 88 - Fax.928 36 49 18
Presidente: Germdn Lopez Fuentes

<)
ARPN

ASOCIACION DE NAVARRA

C/ Arlar, 3

31002 - PAMPLONA

Telf. 948 2063 11 - Fax. 948 20 63 12
Presidente: José Maria Casado Aguilera

4

FEDERACION DE ASOCIACIONES
C/ Montera, 24 -2° H |

28013 - MADRID

Telf. 91 532 07 07 Fax. 91 521 60 84
Presidente: Joan Claramunt Pedreny

)|
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ASOCIACION ASTURIANA
DE RETINOSIS PIGMENTARIA

Hospital Central de Asturias
Julidn Claveria S/N
Tfno.: (98) 5 10 61 00 -Ext.36508
33006 Oviedo - Asturias

ASOCIACION DE CASTILLA-LEON
C/ Dos de Mayo, 16

47004 - VALLADOLID

Telf. 983 39 40 88 - Fax. 983 30 57 26
Presidente: Félix Romdn Barcenilla

N0

ASOCIACION DE EXTREMADURA
Edificio O.N.C.E. C/ Luis Braille, 10
06800 - MERIDA (Badajoz)

Telf. 924 31 12 36 - Fax. 924 31 13 08
Presidente: Purificacion Zambrano Gomez

ASOCIACION DE MADRID

C/ Montera, 24 -2°H 1

28013 - MADRID

Telf. y Fax. 91 521 60 84
Presidente: Gregorio Beltrin Cortés

ASOCIACION DE VALENCIA
C/ Gran Via Ramén y Cajal, 12 (Edif. ONCE)
46007 - VALENCIA

Telf. 96 380 02 11 - Fax. 96 380 03 11
Presidente: Joaquin Selva Roca de Tagoares
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