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1. Resumen

La maculopatia de Stargardt es una patologia de baja incidencia en la cual los
pacientes suelen presentar pérdida de agudeza visual, escotomas centrales y
deslumbramientos a medida que la enfermedad avanza.

La patologia suele aparecer durante las dos primeras décadas de vida, donde nos
encontramos en un periodo de escolarizacion en el que se adquieren muchos
conocimientos y la vision es importante para un buen aprendizaje en las escuelas
convencionales. Por este motivo la rehabilitacion visual va a tener un papel muy
importante en estos pacientes, proporcionando instrumentos y estrategias
adaptativas para poder hacer frente a las limitaciones.

El propoésito de esta revision bibliografica es determinar los procesos, evaluaciones
funcionales y acciones terapéuticas necesarias para realizar una adecuada
rehabilitacion visual en la maculopatia de Stargardt

Para llevar a cabo la revisiébn se han buscado articulos en diferentes bases de
datos, como PubMed, Medline y ScienceDirect, analizando los siguientes
pardmetros: ayudas Opticas y no opticas, fijacion excéntrica y su entrenamiento,
prescripcidon de prismas y lectura.

Se ha observado que la evaluacion funcional de la visiébn con Stargardt debe
realizarse con test y pruebas estandarizadas. También se han descrito resultados
positivos de los pardmetros analizados para la rehabilitacion visual de estos

pacientes.






2. Introduccion

2.1. Discapacidad visual, baja vision y Stargardt

En la dltima revision de las definiciones de las discapacidades, a través de la

International Classification of Diseases (ICD), la Organizacion Mundial de la Salud

(OMS) define baja visién y ceguera de la siguiente manera®:

e Baja Vision: se considera baja visidbn una agudeza visual (AV) inferior a 6/18,
pero igual o superior a 6/120, y/o un campo visual (CV) inferior a 20°, siempre
en el mejor 0jo y con la correccion optica adecuada (ICD-10, categorias 1y 2 de
discapacidad visual).

e Ceguera: se considera ceguera al presentar una AV por menor de 6/120 y/o un
CV inferior a 10°, igualmente en el mejor ojo y con la mejor refraccion posible
(ICD-10, categorias 3, 4 y 5 de discapacidad visual).

Estas definiciones permiten valorar las capacidades visuales de forma objetiva, no

obstante, no expresan la totalidad de la dimension de la discapacidad visual. La

OMS ofrece también una definiciébn mas funcional de la misma, aclarando que: “las

personas que la padecen, usan o tienen el potencial de usar su resto visual para

planear y/o ejecutar una tarea”. Por tanto, la discapacidad no es una variable fija, si
no contextual, dependiendo tanto del propio individuo como del medio.

Hay numerosas patologias que pueden causar baja vision, en este estudio nos

centraremos en la maculopatia de Stargardt, una degeneracién retiniana que

normalmente aparece en las dos primeras décadas de vida, provocando baja

vision.

2.2. Etiologiay factores de riesgo

La enfermedad de Stargardt fue descrita por primera vez en 1909 por el oftalmélogo
aleman Karl Stargardt. Explicé la enfermedad como una atrofia macular bilateral
asociada con manchas pequeiias amarillentas a nivel del epitelio pigmentario de la
retina y una degeneracion de los fotorreceptores. El epitelio pigmentario de la retina
(EPR) que soporta las células fotorreceptoras sensibles a la luz en la méacula, no
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digiere los desechos metabdlicos de los fotorreceptores, o que conduce a la muerte
del EPR vy del fotorreceptor, provocando una pérdida de visién importante.

En 1965, Franceschetti describié un cuadro similar en el que las manchas
amarillentas se extendian hacia la retina periférica, al que denominé Fundus
Flavimaculatus. La enfermedad Stargardt y Fundusflavimaculatus son la misma,
siendo el segundo, un estado mas avanzado de almacenamiento de lipofucsina.
Los nifios pueden ser diagnosticados erréneamente??® ya que con la pérdida de
vision inicial la macula parece normal. A medida que pasa el tiempo, y la
enfermedad va avanzando, se producen cambios en la retina que facilitan el
diagnostico.

Actualmente Fundus flavimaculatus (FF) y enfermedad de Stargardt (STGD) se da
en pacientes que de forma precoz en su vida desarrollan un fondo de ojo oscuro o
de color bronce que tipicamente se presenta en la angiografia lo que se conoce con
el nombre de “silencio coroideo”. Para el diagnéstico de la enfermedad también es
necesario realizar pruebas de imagen (OCT y autofluorescencia), pruebas
electrofisiolégicas  (eletroretinograma, electrooculograma, eletroretinograma
multifocal) y valorar la adaptacion a la oscuridad. Todas estas pruebas son las

necesarias para diagnosticar la patologia y hacer un seguimiento de ésta®°.

Figura 1. Las imagenes A, B y C corresponden al mismo paciente y son realizadas con distintas
técnicas. Las imagenes A y B son realizadas con autofluorescencia (la A AF-LOC y la B AF-LOCIR),
en cambio, la C es una retinografia de color. Se puede observar que la autofluorescencia delimita

mucho mejor la extension de la lesién. (Fernandez Rodriguez, M. 2014).
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Figura 2. Estas imagenes representan un caso avanzado de distrofia macular de Stargardt. AF-LOC
(A) y AF-LOCIR (B). En estadios avanzados se puede apreciar el crecimiento de la atrofia macular.
(Fernandez Rodriguez, M. 2014).

Figura 3. Es caracteristico un silencio coroideo que aparece hipofluorescente por efecto pantalla
producido por la acumulacién de lipofuscina en el EPR. A nivel macular y extendiéndose en la
evolucién hacia las arcadas, e incluso a media periferia, es tipica una hiperfluorescencia irregular
como se describid en el ojo de buey. Los focos de flavimaculatus se comportan como zonas de
hipofluorescencia por efecto pantalla, con un halo de hiperfluorescencia irregular por efecto ventana
por atrofia del EPR. (Clement Fernandez, F. 2014).

La maculopatia de Stargardt es una enfermedad de transmisién hereditaria
autosOmica recesiva, provocada en el 95% de los casos por la mutacion del gen
ABCA4, que tiene una funcién transportadora a través de la membrana de las
células fotorreceptoras. Se estima que hay aproximadamente 200 diferentes
mutaciones de este gen que pueden originar la patologia®.

También se ha descrito una herencia autosémica dominante y se asocia con

mutaciones en el gen ELOVL4’. El STGD se ha asociado con considerable
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heterogeneidad clinica y genética. Se han descrito y utilizado mutaciones en al
menos tres genes para dividir la enfermedad en categorias: siendo mas comun la
mutacion del gen ABCA4, hay una rara forma dominante causada por mutaciones
en el gen ELOVL4 y la forma mas reciente descrita es la mutacién en el gen PROM1
(que todavia esta en estudio).

La enfermedad de Stargardt es la forma hereditaria mas comun de degeneracion
macular infantil, pero la mas rara dentro de las patologias oculares en el mundo ya
que la tasa de prevalencia es de un caso por cada 8.000-10.000 habitantes*®. Es la
segunda enfermedad retiniana hereditaria tras la retinosis pigmentaria.
Actualmente, no se conoce el tratamiento para Stargardt, pero se recomienda
proteger sus ojos contra la luz solar mediante el uso de gafas de sol y se aconseja

no complementar la vitamina A o beta-caroteno.

2.3. Efectos de Stargardt en la funcién visual
Los sintomas mas comunes de esta enfermedad son: vision borrosa, escotomas

centrales y paracentrales, la pérdida de la visiobn de color, la fotofobia y la

adaptacion lenta a la oscuridad.
La pérdida de agudeza visual es bilateral, simétrica y
progresiva. Al ser la pérdida de agudeza visual progresiva

deberemos adaptar las mejores ayudas dependiendo del

estadio de la patologia. La AV suele bajar hasta 20/200,
Figura 4. Visién normal.

aunque la cantidad de pérdida visual depende de la edad de (Openshaw, A. 2008)

presentacion de la enfermedad.

A medida que la patologia avanza, van apareciendo
escotomas centrales por la atrofia de la févea®. Al principio

seran pequefos y poco a poco iran creciendo. Los pacientes

tendran que desarrollar un punto retiniano periférico para que

actue como nueva fovea, denominado nuevo punto retiniano Fi o
igura 5. Vision con

preferente (LRP). En la valoracién funcional del paciente sera Stargargt en estadios
avanzados.

necesario determinar cuan es su LRP y si tiene estabilidad de (Openshaw, A. 2008)
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fijacion, ya que influye directamente a sus funciones oculomotoras.

Por otra parte, los pacientes con Stargardt frecuentemente presentan dificultades
para adaptarse a la oscuridad después de una exposicion a la luz solar, de tal forma
gue la adaptacion de filtros selectivos puede ser beneficiosa en estos casos. Por
tanto, sera de interés la valoracion de filtros, tanto en interior como en exterior, con
fin de mejorar el confort. También pueden recomendarse sombreros y viseras para
la proteccién solar.

La vision del color también puede verse afectada a medida que la enfermedad
avanza, ya que los conos son los responsables de la vision del color, y su atrofia
afectaria a dicha vision’.

Debemos tener en cuenta que los pacientes presentaran una pérdida de vision
central pero su visibn periférica permanecera intacta, de manera que eéstos
pacientes nunca sufrirdn una pérdida de vision total. Este hecho hay de comunicarlo
a los familiares y concienciarlos de ello, ya que al paciente le va a costar reconocer
caras pero quizas vera a la perfeccion detalles periféricos.

En estadios muy avanzados de la patologia pueden presentar el Sindrome de
Charles Bonnet, que consiste en alucinaciones visuales debido a su baja vision.
Por otra parte, también debemos considerar otras percepciones como es la
profundidad. La profundidad la percibimos gracias a que los dos ojos trabajan
conjuntamente, en casos de baja vision, esta binocularidad se ve afectada, por
tanto, se perdera la percepcién de profundidad.

Se debe informar al paciente en todo caso de como optimizar su vision con la
rehabilitacion visual. La queja principal suele ser la dificultad en la lectura, mientras
gue no presentan limitaciones en la movilidad y orientacion.

La mayoria de estos pacientes experimentan pérdida visual en las dos primeras
décadas de vida, éste es un grupo heterogéneo de enfermedades, y en algunos
pacientes la enfermedad se hace sintomatica en periodos medios de la vida o
incluso mas tarde con pérdida de la visién central por pérdida funcional de los
conos.

Es dificil predecir exactamente cuando se manifestara la enfermedad y cémo de
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rapido progresara. El curso de la enfermedad varia de persona a persona y los
miembros de la misma familia pueden mostrar variaciones en el curso de la
enfermedad. Cuando comienza en edades tempranas, por lo general tiene un curso
progresivo mas rapido y un peor pronadstico visual.

Aunque la enfermedad no provoca una ceguera absoluta, estos pacientes pueden

llegar a perder la agudeza visual hasta alcanzar la ceguera legal.

2.4. Rehabilitacion visual en baja vision

La rehabilitacion visual implica un conjunto de procesos encaminados a obtener el
maximo aprovechamiento visual de un paciente con baja visidon con el objetivo de
mejorar su calidad de vida, favoreciendo la integracién familiar, escolar, laboral y
social. Es una especialidad multidisciplinar formada por oftalmélogos,
optometristas, especialistas en rehabilitacion visual, terapeutas ocupacionales y
psicologos entre otros especialistas, que realizan una valoracién exhaustiva del
caso y plantean los objetivos de trabajo segun la necesidad de cada individuo y su
contexto.

En la actualidad el programa de rehabilitacion visual ofrece un encuadre global,
donde no se prioriza solamente su patologia ocular y el nivel de funcionalidad visual
sino se realiza un analisis de la persona con baja vision desde una perspectiva
integral y con un abordaje multidisciplinar.

La pérdida de la vision afecta a cada persona de forma Unica y profunda. Ninguna
ayuda visual para baja vision, por si sola, puede solucionar los problemas causados
por una deficiencia visual grave. Sin embargo, la combinacién de servicios, técnicas
especificas, aparatologia y recurso humano especializado en baja vision ofrecen un
potencial de ayuda importante.

El diagnéstico de esta patologia, en la mayoria de los pacientes, es un impacto
emocional muy grande, ya se trata de edades tempranas y si el periodo de
adolescencia ya suele ser dificil en si mismo puede agravarse si se esta perdiendo

vision. Por este motivo es de gran importancia asesorar bien al paciente y sus
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familiares, intentado proporcionar las mejores ayudas posibles en cada caso y
aprender a utilizar al maximo su resto de vision.

En este contexto el término “rehabilitacion” implica un proceso cuyo objetivo es
conseguir los maximos niveles de funcionalidad e independencia del individuo,

mejorando asi su calidad de vida.

2.5. Justificacion

Se ha escogido la maculopatia de Stargardt como tema de estudio ya que
normalmente los primeros sintomas aparecen en las dos primeras décadas de vida,
de 8 a 20 afos. En esta edad nos encontramos en un periodo de escolarizacion
donde se adquieren muchos conocimientos y la visién es importante para un buen
aprendizaje en las escuelas convencionales. Los sujetos afectados por la patologia,
presentan una disminucién de AV, escotomas centrales y deslumbramientos que
pueden entorpecer éste periodo de aprendizaje. Por lo tanto, es necesaria una
buena rehabilitacion visual y prescripcion de ayudas para que la discapacidad
causada por la patologia no sea una barrera en dicho aprendizaje.

La importancia de realizar la revisidn bibliografica es estudiar cuales son las
mejores opciones de rehabilitacién visual para un paciente con maculopatia de
Stargardt, para poder afrontar mejor esta enfermedad. De todas formas no
debemos olvidar que cada paciente es diferente, y tendremos que centrarnos en
sus necesidades y prioridades a la hora de planificar la rehabilitacion visual. Esta
revision nos ayudara a saber con qué dificultades se encuentran estos pacientes y

coémo podemos apaciguarlas.
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3. Objetivo

El objetivo de este trabajo es determinar los procesos, evaluaciones funcionales y
acciones terapéuticas necesarias para realizar una adecuada rehabilitacion visual

en la maculopatia de Stargardt mediante una revision bibliografica.
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4. Materiales y métodos

Se determiné la basqueda de articulos cientificos en las bases de datos PubMed,
Medline y ScienceDirect. Los articulos encontrados van des del afio 1985 hasta
2016.

Las palabras claves utilizadas para buscar los articulos han sido: maculopatia de
Stargardt, Stargardt y baja vision, rehabilitacion visual en maculopatia de Stargardt,
escotoma central, prismas y baja vision, fijacidbn excéntrica, entrenamiento de la
fijacion excéntrica, lectura en baja vision, lectura y escotoma central, con su

” 113 ” 113

traduccion en inglés “Stargardt disease”, “low vision and Stargardt”, “Stargardt and
visual rehabilitation”, “excentric fiaxtion”, “reading with low vision”.

Se ha realizado una seleccion de los articulos, inicialmente recogimos 45 articulos,
de los cuales se leyo el abstract y se seleccionaron 25.

De estos articulos se ha realizado una lectura exhaustiva, enfatizando la
metodologia del estudio y la discusion de los resultados.

Se encontraron articulos de diferentes tematicas dentro de la enfermedad de
Stargardt, algunos de ellos enfocados en el origen y en las alteraciones de la
fisiologia en estos pacientes, otros en la rehabilitacion de éstos pacientes, como
actuar frente un escotoma central, como se ve afectada la lectura, etc.

Todos ellos nos permitiran llevar a cabo nuestro objetivo de estudio.
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5. Resultados

Tras analizar toda la informacién encontrada durante a busqueda, se ha decidido

organizar los resultados en las siguientes tematicas:

- Ayudas Opticas y no oOpticas
- Fijacion excéntrica y entrenamiento del nuevo locus retiniano preferente
(LRP)

- Adaptacion de prismas

- Lectura
Los cuatro aspectos pueden ser importantes en la rehabilitacion visual en la
enfermedad de Stargardt. Esta patologia se caracteriza por la pérdida de vision
central en edad temprana, de tal forma que uno de las quejas principales del
paciente sera la lectura y las tareas para determinar objetos y detalles concretos.
La lectura, se vera fuertemente afectada, la velocidad de lectora estara limitada por
los escotomas que puedan presentar el paciente y las habilidades que pueda
adquirir.
Para intentar solventar ésta queja disponemos de diferentes métodos de
rehabilitacion, dependiendo del caso puede que podemos solucionar el problema
con un uUnico método y en otros sera necesaria la combinacién de mas de un
método.
Por otra parte no debemos olvidar que es muy importante en el proceso de
rehabilitacion visual tener en cuenta las necesidades de cada paciente, y segun

estas necesidades proporcionar un tipo u otro de ayudas.

5.1. Ayudas oOpticas y no opticas
En este apartado se han estudiado 3 articulos, en las siguientes tablas se muestran
un resumen de los datos mas interesantes para, posteriormente, poder llevar a

cabo una discusion entre ellos.
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SHAH ET AL. 2008

Evaluar las ayudas de baja vision en la rehabilitacion visual de

Obijetivo .
: pacientes con la enfermedad de Stargardt
Muestra ,
. 64 pacientes
analizada

Test utilizados
para valoracion

Para la medida de AV en vision lejana (VL) utilizaron Test de
Fleinbloom y ESnellen. Si no podia valorarse con ningun test
utilizaron cuenta dedos, movimiento mano o percepcion de
luz.

funcional . » , .
Hnet En visidbn cercana (VC) “Near Reading Card for partially
sighted” y test Lea.
El 72% de los pacientes tenian entre 7 y 15 afios, el 28%
restante entre 16 y 32 afios. El 56,3% tenian baja vision, el
Resultados

31,3% baja vision severa y el 9,4% eran ciegos legales.
Se prescribieron telescopios en el 53% de los pacientes.

Conclusiones

Responden bien a la magnificacion.

Una gafa bifocal serd de ayuda en casos iniciales.

La rehabilitacion visual puede ayudar a los pacientes con
Stargardt a mejorar su independencia a la hora de realizar
actividades cuotidianas.

Tabla 1. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Shah et al. 2008.

DHUNGEL ET AL. 2015

Objetivo Descripcidén de un caso con maculopatia de Stargardt
Muestra .

. 1 paciente
analizada

Test utilizados
para valoracion
funcional

No especifican los test utilizados

Resultados

Refraccion de la paciente: -0.50x180°. Su agudeza visual
era de N2 a 33cm y con la ayuda de una lupa (1,5x) mejoro a
0.20 logMAR. También refirid6 mejoria con un filtro selectivo.

Conclusiones

Se puede conseguir una mejoria de la vision con sistemas de
magnificacion.

Los filtros selectivos seran de gran utilidad para el
deslumbramiento y la fotofobia que pueden padecer estos
paciente

Tabla 2. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Dhungel et al. 2015.
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TEUSSINK ET AL. 2015

Investigar si la proteccién a largo plazo de la exposicion a la
Objetivo luz afecta la tasa de progresion de la enfermedad en pacientes
con enfermedad de Stargardt autosémica recesiva

Muestra

. 5 pacientes
analizada P

Test utilizados
para valoracion | Evaluaron la AV VL con Test de Snellen

funcional
Se observé menor progresion de la disminucién de
autofluorescencia en 4 de 5 ojos protegidos contra la luz en
comparaciéon sus respectivos 0jos no protegidos. La
Resultados P P ) proteg

progresion de aumento de la autofluorescencia, por otro lado,
fue altamente variable y no respondié consistentemente al
tratamiento

Los pacientes con la enfermedad de Stargardt podrian

Conclusiones . o
beneficiarse de una privacién de luz

Tabla 3. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Teussink et al. 2015.

5.2. Fijacion excéntrica y entrenamiento del nuevo locus retiniano

preferente

En la busqueda de articulos se han encontrado gran variedad sobre la fijacion
excéntrica y el nuevo LRP, ya que nos encontramos normalmente frente un
escotoma central.

Todos ellos han utilizado un microperimetro para realizar el estudio. La
microperimetria es una técnica diagnostica de caracter subjetivo que pretende
realizar el estudio topogréafico de la sensibilidad retiniana a un estimulo luminoso.
Esta prueba tiene interés en el estudio y seguimiento de patologia macular. La

informacion que nos proporciona es funcional, subjetiva y asociada a la anatomia.
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Se basa en los principios de la perimetria estatica y cinética al que se aflade un

control funduscopico en tiempo real para poder mapear el estimulo luminoso y un

sistema que garantice que ese estimulo se realice siempre sobre la zona

seleccionada, independientemente de los movimientos oculares. La parte subjetiva

consiste en que el paciente ha de indicar cuando ve el estimulo presentado, o bien

cuando deja de verlo.

En este apartado se han analizado 5 articulos, en las siguientes tablas se muestran

un resumen de los datos mas interesantes para, posteriormente, poder llevar a

cabo una discusion entre ellos.

MORI ET AL. 2001

Evaluar el escotoma retiniano y los puntos de fijacién en los

Objetivo . . .

J pacientes con distrofia macular
Muestra 10 ojos con distrofia macular (6 ojos con distrofia de conos y 4
analizada con Stargardt)

Test utilizados
para valoracion

Microperimetro SLO (Rodenstock, Inc,)
No especifican los test utilizados para la medida de otros

funcional e .
parametros
Instrumentos
Todos los 10 ojos (100%) tuvieron uno de los dos tipos de
escotoma: escotoma anular (cinco ojos, 50%), y escotoma
central (cinco ojos, 50%) que incluia el centro de la fovea.
Resultados

Se observé que el escotoma anular era estable y no se
desplazaba la fijacibn mientras que el escotoma central la
fijacion era variable.

Conclusiones

La microperimetria SLO demostro la existencia de dos tipos de
escotomas, escotoma anular y escotoma central denso, en los
pacientes con distrofia macular.

Los dos tipos de escotoma denso afectan el desplazamiento
de los puntos de fijacién y la estabilidad de la fijacion y puede
ser debido a la diferencia en la agudeza visual en los pacientes
con distrofia macular.

Tabla 4. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Mori et al. 2001.
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BERNSTEIN ET AL. 2016

Estudiar la evolucién del escotoma en pacientes con Stargardt

Obijetivo . , L
: y determinar los métodos para el seguimiento.
Muestra . ,
. 14 ojos de 7 pacientes con Stargardt
analizada

Test utilizados
para valoracion

Microperimetro MP-1 (Nidek Technologies Inc.)
No especifican los test utilizados para la medida de otros

funcional e ,
parametros

Instrumentos
Los pacientes que manifiestan la maculopatia en edades
tempranas tienen peor pronostico.

Resultados P P P

La medida del escotoma no tiene las mismas dimensiones que
el area de alteracion que muestra la autofluorescencia.

Conclusiones

La microperimetria es necesaria para cartografiar el escotoma
en pacientes con enfermedad de Stargardt.

Tabla 5. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Bernstein et al. 2016.

REINHARD ET AL. 2007

Objetivo Determinar la localizacién de la fijacion y su estabilidad
Muestra . . ]

. 30 pacientes, 60 ojos con maculopatia de Stargardt
analizada

Test utilizados
para valoracion

Microperimetro SLO (Rodenstock, Inc)
No especifican los test utilizados para la medida de otros

funcional e .
parametros
Instrumentos
En el 77% de los casos se encontrd una fijacion excéntrica en
los cuales el 70% de estos el LRP estaba localizado por
encima de la lesion retiniana, es decir, por debajo del
escotoma en el campo visual. Se observé una correlacion
Resultados entre la excentricidad del LRP y la medida de agudeza visual

pero no se observo correlacion con la estabilidad de fijacion.
En 3 ojos se encontraron multiples LRP, pero en principio
parece ser una estrategia desfavorable mantener diferentes
LRP para realizar una tarea en concreto.

Conclusiones

El LRP se localiza por encima de la lesion retiniana.

Tabla 6. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Reinhard et al. 2007.




SCHONBACH ET AL. 2016

Determinar la localizacion de la fijacion y la estabilidad de ésta

Objetivo en la enfermedad de Stargardt y su asociacion con la mejor
agudeza visual corregida.

Muestra : .

analizada 238 pacientes y 440 ojos con Stargardt (STGD1).

Test utilizados
para valoracion

Microperimetro MP-1 (Nidek Technologies Inc.).
Utilizaron el Early Treatment Diabetic Retinopathy Study

funcional e .
(ETDRS) para la medida de AV
Instrumentos
La excentricidad media del LRP desde la fovea es de 6 grados
y el contorno del area de elipse bivariante de 6.31 grados. Por
cada afio mas tardio en la aparicion de los primeros sintomas
se asociaba a 0.14 grados de fijacion excéntrica mas cercana
Resultados

a la févea, pero no se encontré ninguna asociacion con
estabilidad de fijacion. También se observo una relacion entre
la excentricidad del LRP y la agudeza visual, viéndose
disminuida a mas excentricidad del LRP.

Conclusiones

Proporcionaron la primera extensa base de datos de
parametros de fijacion continua en STGD1 y demostraron su
asociacion con la vision. Estas medidas permiten una
evaluacion mas completa de la retina y pueden servir como
posibles medidas para futuros ensayos de tratamiento para
STGD1 y otras enfermedades maculares.

Tabla 7. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Schonbach et al. 2016.
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GREENSTEIN ET AL. 2008

Objetivo

Investigar la localizacion y estabilidad de fijacion del LRP en
pacientes con maculopatias, y la relacion entre areas
anormales de la autofluorescencia, el LRP y sensibilidad
visual.

Muestra
analizada

15 ojos (7 con la enfermedad de Stargardt, 1 con maculopatia
de buey, 5 con degeneracion macular asociada a la edad, 1
con maculopatia de Best y 1 con distrofia macular en patrén)

Test utilizados
para valoracion
funcional e
Instrumentos

Microperimetro MP-1 (Nidek Technologies Inc.)

Heidelberg Retinal Angiograph (HRA 2, Heidelberg
Engineering)

Utilizaron el Early Treatment Diabetic Retinopathy Study
(ETDRS) para la medida de AV

Resultados

De los 15 ojos, 4 tenian fijacion foveal y 11 tenian fijacion
excéntrica. Las LRP excéntricas estaban por encima de la
lesion atrofica y su estabilidad no dependia del grado de
excentricidad de la févea. La sensibilidad visual disminuy6
notablemente en las localizaciones correspondientes a las
areas hipofluorescentes. La sensibilidad no disminuyé en las
zonas hiperfluorescentes correspondientes a las manchas,
pero si disminuy6 la hiperfluorescencia se encontraba en
forma de anillos densos.

Conclusiones

El LRP se encuentra en la zona superior, en zonas sin
alteraciones en la autofluorescencia.

La estabilidad de fijacion no se correlacion6 con el grado de
excentricidad de la fovea.

Para evaluar y realizar un seguimiento de estos pacientes es
necesario realizar pruebas morfolégicas de la retina y de la
funcion visual.

Tabla 8. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Greenstein et al. 2008.
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5.3. Adaptacion de prismas

El objetivo de la adaptacion de un prisma en baja vision y escotoma central es

redireccionar la imagen hacia el LRP es un método utilizado para estabilizar las

funciones oculomotoras con el proposito de mejorar sus habilidades visuales sin

necesidad de que el paciente ajuste la posicion de sus 0jos o0 cabeza.

En este apartado se han analizado 5 articulos, en las siguientes tablas se muestran

un resumen de los datos mas interesantes para, posteriormente, poder llevar a

cabo una discusion entre ellos.

ROSENBERG ET AL. 1989

Valorar la eficacia de la adaptacion de prismas en

Objetivo .

maculopatias
Muestra 30 pacientes (19 se trataron y 11 pertenecieron al grupo
analizada control)

Test utilizados
para valoracion

Para la medida de AV se utilizé el Test Lighthouse tanto el VL
como en VC.
Para la evaluacion del campo visual central se utilizd una

funcional pantalla tangente y la perimetria de Goldmann para el campo
visual central y periférico.
Se observ6 una mejoria subjetiva y de la funcién visual en los
Resultados pacientes tratados.

No se observo una mejoria significativa de agudeza visual.

Conclusiones

La recolocacion de la imagen con prismas puede mejorar el
rendimiento visual en la disfuncién macular.

Antes de prescribir el prisma, se debe comprobar que sea
beneficioso por el paciente.

Es necesario realizar méas estudios.

Tabla 9. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Rosenberg et al. 1989.
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SMITH ET AL. 2005

Determinar la eficacia de la utilizacion de prismas para

Objetivo recolocar la imagen retiniana en casos de degeneracion
macular asociada a la edad
Muestra .
. 225 pacientes
analizada

Test utilizados
para valoracion

Utilizaron el test ETDRS para la medida de AV y el test
MNREAD para valorar la velocidad lectora.

funcional
No se observaron diferencias antes y después del uso del
prisma en los parametros analizados: agudeza visual,
velocidad lectora y calidad de vida (evaluada a través de 3
Resultados

cuestionarios).
Muchos pacientes presentaron problemas con el porte del
prisma.

Conclusiones

La adaptacion de prismas binoculares no parece ser
beneficiosa para pacientes con degeneracibn macular
asociada a la edad.

Tabla 10. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Smith et al. 2005.

REYES ET AL. 2013

Determinar el efecto de la adaptacion de prismas para

Objetivo recolocar la imagen en pacientes con baja vision debida a la
degeneracion asociada a la edad.

Muestra 24 pacientes (14 participaron en el estudio y 10 pertenecieron

analizada al grupo control)

Test utilizados
para valoracion

Para la medida de AV utilizaron el test ETDRS. También
utilizaron los microperimetros MP-1 (Nidek Technologies Inc.)

funcional y MAIA (CenterVue SpA)
No se observaron diferencias significativas en la agudeza
visual al inicio y final del estudio.

Resultados

Se observé una mejor estabilidad los 3 primeros meses del
uso del prisma.

Conclusiones

El uso del prisma mejora la estabilidad de fijacion.
El uso de prisma debe considerarse en la rehabilitacion visual.

Tabla 11. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Reyes et al. 2013.




VERENZEN ET AL. 2006

Valorar la satisfaccion y la adaptacion de gafas prismadas

Objetivo .
en pacientes con escotomas centrales.
Muestra .
. 327 pacientes con escotoma central
analizada

Test utilizados
para valoracion
funcional

Utilizaron el Test de Keeler y Colenbrader para la medida de
AV

Resultados

Se examino las diferencias entre dos grupos, un grupo de
pacientes utilizaban las gafas de uso continuo y el otro de
uso discontinuo. Se observaron diferencias significativas
entre ambos grupos. En el grupo de uso continuo
encontraron las siguientes ventajas: adecuado para tareas
del hogar (86%), caminar por la calle (70%), reduccion de la
fijacion excéntrica (77%), mejor vision central (67%) y
mejora del reconocimiento de objetos y caras (64%). En el
grupo de uso discontinuo los porcentajes fueron
significativamente mas bajos.

En los dos grupos se observaron una serie de desventajas,
con mayor porcentaje en el grupo de uso discontinuo: peso
pesado (41%), percepcion de lineas curvas (46%), mareos
durante el caminar (46%) y apariencia estética baja (25%).

Conclusiones

A pesar de las desventajas un 40% de los pacientes
continuaron usando prismas después de un seguimiento de
4 anos y medio.

Los pacientes con fijacion excéntrica pueden beneficiarse
pero deben explicarse las ventajas y desventajas para evitar
posibles decepciones.

Tabla 12. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Verenzen et al. 2006.
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AL-KARMI ET AL. 2006

Determinar los beneficios de la adaptacion de prismas en

Obijetivo . ., .
pacientes con degeneracion macular asociada a la edad.
Muestra : . ,
. 100 pacientes con degeneracion macular asociada a la edad
analizada

Test utilizados
para valoracion Test ETDRS para medir la AV

funcional
Se observo una mejoria de agudeza visual en vision lejana
en los pacientes tratados con el prisma. En vision cercana
también se observdé una mejoria pero se atribuyé a un
Resultados

aumento de la adicion.
Sé observo que el 98,5% de los pacientes localizo el LPR en
la retina superior.

El uso del prisma es beneficioso para la agudeza visual de
lejos.

En la rehabilitacion visual debe considerarse el uso del
prisma para estabilizar la fijacion y asi facilitar las funciones
oculomotoras.

Hay la necesidad de realizar méas estudios para confirmar los
resultados utilizando pruebas de valoracion funcional como
la sensibilidad al contraste y el campo visual

Conclusiones

Tabla 13. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Al-Karmi et al. 2006.

5.4. Lectura

Actualmente, la lectura es una necesidad elemental de la educacién, el trabajo y la
calidad general de vida. En pacientes con enfermedades maculares, la pérdida
progresiva de vision y discapacidad de lectura son la queja mas frecuente. La
lectura en pacientes con baja vision suele ser dificil y lenta, sobre todo si presentan
un escotoma central ya que tendran que desarrollar su retina periférica para leer.

Anteriormente ya hemos visto que los pacientes con escotoma central tienden a

desarrollar un nuevo locus retiniano preferente, de manera que en este apartado
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vamos a ver los resultados de como influye el escotoma central en la lectura y qué

beneficios obtenemos con el desarrollo del LRP.

En este apartado se han analizado 5 articulos, en las siguientes tablas se muestran

un resumen de los datos mas interesantes para, posteriormente, poder llevar a

cabo una discusion entre ellos.

CUMMINGS ET AL. 1985

Mesurar los movimientos oculares y campos visuales de

Objetivo pacientes con maculopatias y relacionarlos con sus
dificultades para la lectura.
Muestra 36 ojos (maculopatia de Stargardt, degeneraciébn macular
. asociada a la edad de forma atréfica y exudativa, agujero
analizada

macular o membrana epirretiniana)

Test utilizados
para valoracion
funcional

Evaluaron las habilidades de lectura con el test de Peppery el
campo visual con un sistema de disefio propio.

Tipo de
entrenamiento

No se realiza ningun entrenamiento

Resultados

La mayoria de pacientes han desarrollado un LRP. Algunos
pacientes con un gran escotoma central no han desarrollado
un LRP, aunque se han observado movimientos oculares
alrededor del escotoma.

La velocidad lectora media de un paciente con maculopatia es
de 0 a 60 palabras por minuto, mientras que un paciente con
visidbn normal alcanza de 80 a 120 palabras por minuto.

Conclusiones

La mayoria de pacientes han desarrollado un LRP.

El tamafo del escotoma influye en la velocidad lectora, a
mayor tamafio menor velocidad. Pero aunque presenten un
escotoma relativamente grande son capaces de lograr una
buena lectura, aunque con una velocidad inferior en respecto a
una persona sin discapacidad visual.

Tabla 14. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Cummings et al. 1985.
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LOVIE-KITCHI ET AL. 2001

Determinar si un nifio con discapacidad visual puede alcanzar

Obijetivo . : o .
una misma velocidad lectora que un nifio sin discapacidad
Muestra : o L
. 71 pacientes nifios con baja vision
analizada

Test utilizados
para valoracion
funcional

Utilizaron el test Bailey-Lovie para la medida de AV. Para la
valoracion de la sensibilidad al contraste usaron el test de
Pelli-Robson y Lighthouse (con contraste variable). También
utilizaron el Minesota Low Vision Reading Test para la
evaluacion de la lectura.

Tipo de
entrenamiento

No se realiz6é ningun entrenamiento

Resultados

Los nifios lograron la méaxima tasa de lectura en tamafios de
impresion entre 2,5 y 7 veces mayor que el tamafio de
impresion de umbral. Al mismo tiempo, se observé que la
velocidad de lectura maxima aumento significativamente con
la edad y la agudeza visual cercana.

Conclusiones

La mayoria de los nifios con baja vision puede alcanzar tasas
de lectura casi normales con aumento.

La edad es el factor que mas influye en la tasa de lectura con
nifios con baja vision.

Las pruebas de sensibilidad al contraste no son indicadas para
la evaluacion de la lectura.

Tabla 15. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Lovie-Kitchi et al. 2001.
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DERUAZ ET AL. 2002

Determinar las estrategias de lectura de pacientes con

Obijetivo e

: escotoma central y con multiples LRP
Muestra 5 pacientes (3 con la enfermedad de Stargardt y 2 con
analizada degeneracion macular asociada a la edad)

Test utilizados
para valoracion
funcional

No especifican los test utilizados

Tipo de
entrenamiento

No se realizO ningun entrenamiento, pero utilizaron el
microperimetro SLO para la metodologia del estudio

Resultados

La variacion en el uso del LRP depende del tamafio y longitud
de la palabra a leer.
Cada sujeto us6 uno o mas LRP para la lectura.

Conclusiones

Estos hallazgos tienen implicaciones para mejorar el
rendimiento de lectura a través del entrenamiento en
pacientes con escotomas centrales.

Tabla 16. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Déuraz et al. 2002.

CHUNG 2011

Analizar la mejoria de la velocidad lectora para las personas

Objetivo con pérdida de visibn central a través del aprendizaje
perceptivo.
Muestra . ,
. Seis pacientes con escotoma central
analizada

Test utilizados
para valoracion
funcional

Para la medida de AV utilizaron el test Bailey-Lovie de alto
contraste.

Tipo de
entrenamiento

Seis sesiones semanales, se practicé la lectura oral de
palabras presentadas secuencialmente usando una
presentacion visual en serie rapida (300 frases por sesion).

Resultados

Se compararon agudeza visual, tamafo critico de impresion,
localizacion del LRP y estabilidad de fijacion antes y después
del entrenamiento y se observaron pequefios cambios.

Conclusiones

El aprendizaje perceptivo podria ser una manera efectiva de
mejorar el rendimiento visual con personas con escotoma
central.

Tabla 17. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Chung et al. 2011.




NGUYEN ET AL. 2010

Examinar la aplicacion clinica de dos métodos de
entrenamiento para la optimizacion de la capacidad de lectura

Objetivo en pacientes con distrofia macular juvenil, con un LRP definido
y el uso 6ptimo de las ayudas de baja vision.

Muestra 36 pacientes (35 con la enfermedad de Stargardt y 1 con la

analizada enfermedad de Best)

Test utilizados
para valoracion

Para la medida de AV utilizaron el ETDRS para VL y el test de
Zeiss para VP.

funcional
Realizan dos grupos, en el primero realizan un entrenamiento
para leer durante una presentacion visual rapida en serie
Tipo de (Rapid serial visual presentation, RSVP) y en el segundo

entrenamiento

realizan un entrenamiento para optimizar los movimientos
oculares tipicos en la lectura (SM, sensometric training).

Se mesuro la velocidad lectora y el registro de los movimientos
oculares antes y después del entrenamiento.

Resultados

La edad, la agudeza visual y el requisito de aumento no
difirieron significativamente entre los dos grupos.

Los pacientes con entrenamiento tipo RSVP aumentaron su
velocidad de lectura en una mediana de 21 palabras por
minuto, mientras que era de 20 palabras por minuto en el
grupo SM. Las grabaciones de movimientos oculares antes y
después del entrenamiento mostraron que en el grupo RSVP
la velocidad de lectura se correlacion6 con la disminucion de la
duracion de la fijacién, mientras que en el grupo SM la
velocidad de lectura correlacionada con un ndamero
decreciente de sacadas.

Conclusiones

El efecto mediano de ambos métodos de entrenamiento fue
limitado, los pacientes individuales se beneficiaron bien.

Se observaron diferencias entre ambos métodos: el método
RSVP reduce la duracion de la fijacion, el método SM
disminuye el nimero de sacadas avanzadas. Los pacientes
pueden aplicar su estrategia de lectura recién aprendida en la
situacion de lectura natural.

Tabla 18. Resumen de los datos obtenidos en el estudio Nguyen et al. 2010.
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6. Discusioén

Todo servicio de rehabilitacion visual debe empezar por una entrevista inicial, para
conocer al paciente, saber por qué ha acudido a la consulta, establecer las
necesidades del paciente y determinar los objetivos de la rehabilitacion. La
entrevista inicial también nos proporcionara informacion sobre las circunstancias
personales y familiares aparte de las necesidades e intereses del individuo.
Seguidamente, sera necesario realizar una valoracion funcional de la vision para
saber cual es su resto visual, qué limitaciones presenta y podernos dar informacion
de como podemos aprovecharlo al maximo.

La informacion obtenida de la valoracion funcional de la vision es el punto de la
partida de la intervencion, sitta al rehabilitando en su punto de referencia respecto a
la poblacion en general, comprende mejor cual es su situacion visual, y por tanto
estd mas capacitado para valorar y contrastar dicha situacion con las necesidades e
intereses manifestadas, asi como con sus circunstancias particulares.

Para realizar la valoracion funcional en pacientes con Stargardt debemos empezar
con la medida de agudeza visual, ésta puede medirse en vision lejana con test
estandarizados como ETDRS®910111213 Test de Fleinbloom®, ESnellen** (para
pacientes analfabetos o con colaboracién baja), Test de Snellen®®, Test
Lighthouse'®, Test de Keeler'’, Test de Colenbrander'’ y Bailey-Lovie'®. En vision
cercana utilizaron Test de Fleinbloom', Test de Lea®, Test Lighthouse®®, Test de
Pepper’®, Test de Zeiss™®, y el Test MNREADY vy el test “Minesota Low vison

Reading™*®

test para valorar la lectura.

En los articulos revisados utilizan test estandarizados, sin ningdn requisito
especifico para estos pacientes.

Para la valoracion del campo visual, la mayoria de los estudios utilizaron

microperimetros, ya que en éstos pacientes es necesario realizar un buen estudio

de la fijacién. Los microperimetros utilizados fueron SLO (Rodenstock, Inc,)?°%2?,

que actualmente ya no se comercializa, MP-1 (Nidek Technologies Inc.)®®!%%®

y
MAIA (CenterVue SpA)*?. Debemos tener en cuenta que son aparatos precisos y
con un coste econdmico considerable, por tanto, no se podra disponer de ellos en
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todos los servicios de rehabilitacion visual. Sin embargo, para realizar estudios con
fin de publicarlos es necesario utilizarlos. En un articulo mas antiguo utilizaron una
pantalla tangente y la perimetria de Goldmann para la evaluacion del campo

visual'®

, Son métodos mas econdmicos pero no permiten realizar una valoracion tan
exhaustiva como la microperimetria.

Como hemos visto anteriormente, la vision del color también puede verse afectada
a medida que la enfermedad avanza, para determinar si existe alguna alteracion
pueden utilizarse los test Standard Pseudoisochromatic Plates part 2 o
Farnsworth-Munsell 100 hue test, y para realizar una evaluacion mas exhaustiva
para el disefio de estudios pueden usarse el anomaloscopio de Nagel y de
Besancon’.

Una vez realizada la valoracién funcional, debemos determinar los objetivos y
proporcionar al paciente las mejores ayudas en su caso concreto. El siguiente paso
es determinar qué ayudas o6pticas y no Opticas necesita el paciente para lograrlos y
cuales se ajustan a sus necesidades.

Hay que tener en cuenta tanto qué tipo de tarea se quiere realizar como qué
caracteristicas tiene la ayuda a prescribir para valorar si es adecuada para el
paciente.

En los estudios revisados en relacién a ayudas que podemos proporcionar a los
pacientes con Stargardt, se ha visto que responden bien a la magnificacion'*?*. En
casos iniciales, con gafas bifocales se obtienen buenos resultados, y a medida que
va avanzando la patologia nos encontramos con la necesidad de mayores
aumentos.

Por otra parte, se ha estudiado la influencia de la luz en éstos pacientes, si ésta luz
es perjudicial para el progreso de la enfermedad, dénde se observo que la privacion
de luz puede ser beneficiosa para éstos pacientes'®. En concordancia con éste
articulo, encontramos que la adaptacion de filtros selectivos puede ser de gran
ayuda para la fotofobia y deslumbramiento que presentan los pacientes con
Stargardt®*.
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La fijacion es un parametro muy importante para la funcidén visual ya que nos
permite ver los objetos de interés. En casos con escotoma central, la fijacion se ve
directamente alterada, ya que la févea se ve afectada. Por este motivo es
importante estudiar la fijacion en estos casos, evaluando el nuevo punto retiniano
preferente y su estabilidad.

Como se ha comentado anteriormente se ha utilizado la microperimetria como
técnica para estudiar la fijacion.

En los estudios revisados se ha visto la existencia de dos tipos de escotomas,
escotoma anular y escotoma central en pacientes con distrofia macular y los dos
tipos de escotomas influyen en el desplazamiento y la estabilidad de fijacion®.

En la patologia de Stargardt, se realiza un seguimiento de la enfermedad tanto con
pruebas morfologicas de la retina como pruebas funcionales, es necesario realizar
los dos tipos de pruebas ya que se ha observado que el escotoma que presentan los
pacientes no tiene las mismas dimensiones que la alteracion de muestra en pruebas
fisioldgicas, como podria ser en la autofluorescencia?®, de manera que la
microperimetria es necesaria para determinar el escotoma en pacientes con
Stargardt.

Entrando en mas detalles de la nueva fijacion en estos pacientes, varios estudios
han demostrado que cuanto mas alejado esté el LRP respecto la févea menor

8,20

agudeza visual presentara el paciente™“" pero la estabilidad de fijacion no se ha

correlacionado con el grado de excentricidad de la févea®®?°. Por otra parte,
también se ha observado que el LPR se sitlia por encima de la lesién retinana®%.

El objetivo de realizar microperimetria ocular en baja vision no es solo discernir cual
es el patron de afectacion funcional derivada de la patologia, sino determinar cuales
son las areas utiles para la funcién visual para explotarlas y desarrollarlas al maximo
durante el programa de rehabilitacion visual, es decir, la evaluacion del campo
visual en pacientes con baja vision es siempre necesaria para localizar de la forma
mas precisa posible, el tamafio de los escotomas existentes, ya sean absolutos o

relativos, y/o Unicos o multiples, con el objetivo de determinar cudl es la mejor
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posicion para desarrollar un nuevo punto preferente retiniano (LRP) si es necesario,

o desarrollar estrategias de vision adecuadas a las restricciones de campo.

Ante un escotoma central también tenemos la posibilidad de adaptar un prisma,
para enviar la imagen al LRP, para facilitar la fijacion excéntrica. En este apartado
no se han encontrado articulos estrictamente de la patologia de Stargardt, por lo
cual se ha hecho una revision de articulos realizados con otras maculopatias, que
también provocan un escotoma central como en el caso de la degeneracion macular
asociada a la edad. En ellos se ha visto una gran controversia entre estudios, por lo
gue seria necesario establecer un consenso de adaptacion y mayor realizacion de
estudios para ver su eficacia.

La mayoria de los estudios basaron los resultados en la mejoria 0 no de agudeza
visual, en ello se ha encontrado una controversia entre estudios, algunos no
encuentran diferencias significativas entre la agudeza visual antes de la

prescripcion del prisma y después de un tiempo de tratamiento'®*#1°

,mientras que
otro articulo si encontraba una mejora de agudeza visual con el porte del prisma**.
Sin embargo, también estudiaron otros pardmetros de la funcion visual, como la
mejoria de estabilidad de la fijacion donde se encontraron resultados
positivos™*?? favoreciendo la mejoria subjetiva de los pacientes®®. No obstante, la
adaptacion del prisma conlleva una serie de desventajas, como seria mayor peso y
mareos al caminar entre otros, por lo que se debe informar al paciente antes de
empezar con la adaptacion’. Sélo se encontré un estudio que no recomendaba el
uso de prismas ya que no suponia ningun beneficio ni en la funcién visual ni en la
calidad de vida de los pacientes®®. Algunos de ellos coinciden en que es necesaria
la realizacion de mas estudios sobre la adaptacion de prismas y las posibles
mejoras en la funcion visual, evaluando no solo la agudeza visual sino también el

campo visual, la velocidad lectora, sensibilidad al contraste, etc*'*°.

Por otra parte, la lectura es una de las quejas principales en el servicio de baja
vision. La dificultad de lectura va estrictamente ligada frente al escotoma central y la
estabilidad de fijacion. En los estudios revisados se ha determinado que la

velocidad lectora depende del tamafio del escotoma, es decir, a mayor tamafio del
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escotoma menor velocidad lectora’®, pero aun asi son capaces de alcanzar una
velocidad lectora notable aunque inferior respecto a una persona sin discapacidad
visual®.

En un estudio realizado con nifios con baja vision se observd que podian llegar a
velocidades casi normales con ayuda del aumento y la velocidad lectora iba
estrictamente ligada a la edad del nifio™®.

También se revisaron una serie de articulos en los que realizaban un
entrenamiento para mejorar la velocidad lectora, en estos estudios se encontré que
pacientes con escotomas centrales pueden beneficiarse del entrenamiento®:%?,
aunque presentan limitaciones™.

Teniendo en cuenta estos resultados, debemos valorar realizar un entrenamiento
de la lectura, para intentar solventar el problema. No debemos olvidar que se trata
de una enfermedad que su aparicion suele ser durante las dos primeras décadas

de vida, coincidiendo con la etapa de escolarizacion y de gran aprendizaje.

Realizando la revision, se han encontrado ciertas limitaciones, la mas pronunciada
es la poca cantidad de articulos que hay sobre la enfermedad de Stargardt y la
pequefia muestra analizada en los existentes. Es una maculopatia con poca
incidencia, probablemente por este motivo nos encontramos con la limitacién de
pacientes. Por otra parte, la mayoria de estudios no sélo incluian pacientes con
Stargardt, sino también pacientes con otras maculopatias. Sin embargo, todas ellas

provocan unos sintomas y limitaciones en la funcién visual parecidos.

Resumiendo, es muy importante establecer los objetivos de la rehabilitacion visual
en funcién de las necesidades de cada paciente. Se debe realizar una buena
evaluacion funcional de la visibn para poder proporcionar las mejores ayudas
posibles para cada caso en concreto y hacer al rehabilitando protagonista de su
proceso de aprendizaje, implicar a su entorno social, aplicar estrategias didacticas
de investigacion, llegar a conclusiones consensuadas con el paciente, y actuando

como facilitador del aprendizaje.
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7. Conclusioén

Después de la revision realizada podemos decir que la evaluacion funcional de los
pacientes con Stargardt debe realizarse con test y pruebas estandarizadas, sin
ningun tipo de adaptacion especifica diferente al resto de pacientes con baja vision.
Estos pacientes podran beneficiarse de ayudas Opticas, filtros selectivos, un
entrenamiento de la fijacion excéntrica; ademas puede plantearse en estos
pacientes la posibilidad de adaptar prismas para una mejoria subjetiva del

paciente.
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Anexo |: Abreviaturas

e |ICV: “International Classification of Diseases”
e OMS: Organizacion Mundial de la Salud

e AV: Agudeza visual

e CV: Campo visual

e EPR: Epitelio pigmentario de la retina

e FF: Fundus flacimaculatus

e STGD: Stargardt

e OCT: “Optical Coherence Tomography”

¢ LPR: Nuevo locus retiniano preferente

e VL: Visién lejana

e VC: Vision cercana

e ETDRS: Early Treatment Diabetic Retinopathy Study*
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