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RESUMEN

Las agrupaciones pigmentarias congénitas de la retina son una entidad rara, de hallazgo casual
pero de cuadro oftalmoscépico caracteristico que las ha hecho denominar “huellas de oso” (“bear
tracks”) por su semejanza con las huellas del plantigrado.

Con un seguimiento hasta de 20 arios, se presentan 12 ojos de 11 pacientes afectados y sus
caracteristicas clinicas, en las que se destacan: unilateralidad (99%), mujeres (73 %), ojos derechos
(67%), cuadrante superotemporal de la retina (58%). Hallazgo en una edad promedio de 24
anos, que es baja comparada con otros reportes, por el tipo de examen oftalmoscopico que nosotros
realizamos.

La entidad es congénita, no progresiva, no altera la vision central ni el segmento anterior.
La tension ocular, el campo visual y la electrofisiologia solamente se afectaron en 2 pacientes
por enfermedades asociadas (glaucoma y retinitis pigmentosa).

Es importante el diagnéstico diferencial con otras entidades, en particular con las hipertrofias
congénutas del epitelio prgmentario retiniano que acomparian a la poliposis adenomatosa familiar
del colon del Sindrome de Gardner, entidad que requiere un diagndstico precoz por su cardcter
maligno.

INTRODUCCION

Las agrupaciones pigmentarias congénitas de la retina constituyen una enti-
dad poco comun, aunque con un cuadro oftalmoscépico tipico. Fue reportada
por primera vez en 1868 por Mauthner y en 1869 por Jaeger (1); mas tarde, en
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1891, fue descrita por Stephenson (2), y en 1911 Hoeg (3) introdujo la deno-
minacion de “agrupaciones pigmentarias de la retina”. Desde entonces han
aparecido publicaciones esporadicas en la literatura con casos adicionales como
los de Citola (4) en 1938, Perera (5) en 1938, Parsons (6) en 1966, Moise (7)
en 1973, Shields (8, 9, 10) entre 1957 y 1983, y Katsman (11), que demuestran
el interés por esta entidad que en la nomenclatura oftalmolégica corriente se
la denomina “huellas de 0so” (“bear tracks”).

El cuadro se caracteriza por la presencia de manchas pigmentadas multi-
ples, agrupadas en el fondo ocular, de forma, tamano, y coloracién variables
tintas, localizadas en el epitelio pigmentario y distribuidas en la media periferia
sin atectar la macula ni el campo visual. Aunque son congénitas, las manchas
son descubiertas en examenes de rutina y con una historia familiar negativa.
No afectan la vision nocturna, ni la del color, ni las pruebas electrofisiologicas,
exceptuando un caso asociado a retinitis pigmentosa que sera objeto de comu-
nicacion ulterior especial.

La entidad debe ser diferenciada de otras alteraciones pigmentarias del
fondo ocular y en particular de aquellas vinculadas en el Sindrome de Gardner
(poliposis familiar adenomatosa), con polipos colénicos, cuyo caracter maligno
hace importante reconocerlos tempranamente. Con este reporte se presenta
la casuistica personal de 12 ojos afectados por las “huellas de 0s0”, con las
caracteristicas observadas, algunas de ellas novedosas y de particular significa-
cién cientifica.

MATERIAL Y METODOS

En dos instituciones, entre 1964 y 1985, se revisaron 25.000 historias clinicas
y se encontraron 12 ojos de 11 pacientes que presentaron evidencias de “huellas
de 0s0” en el fondo ocular. Los pacientes tuvieron un examen ocular completo
que incluyé fotografia de color y campo visual en 10 ojos, fluoroangiografia
en dos casos y en tres pacientes pruebas electrofisiolégicas. Evolutivamente,
algunos pacientes se han podido seguir hasta por 20 afos.

RESULTADOS

El hallazgo de 11 pacientes (12 ojos) en 25.000 historias indica una incidencia
de 0.04%, vale decir aproximadamente un caso por cada 2.500 historias. La
edad vari6 entre 7 y 43 anos de edad, con promedio de 24 anos. Un paciente
de 7 anos de edad estaba bilateralmente afectado. Fue predominante en mu-
jeres (8/11 6 73%), y en ojos derechos (67%). Inicialmente, cinco pacientes
consultaron por disminucion de la agudeza visual, que mejoré en todos lqs
casos con la correccion del error refractivo; el mal no era especifico ni contri-
butivo. Dos pacientes consultaron por fenomenos astenopicos y otro por glau-
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coma. Otro mas, por disminucion del campo visual; este caso era una retinitis
pigmentosa que se asociaba a las “huellas de 0so”. La tension ocular fue normal
excepto en una mujer de 42 anos, con glaucoma moderado de angulo abierto
v alteraciones campimétricas.

En la evaluacion de las “huellas de 0so™ no se observaron alteraciones
biomicroscopicas; en la oftalmoscopia rutinaria se visualizaron las lesiones de
tamano variable, que oscilaban entre una cabeza de alfiler v un diametro
papilar; aquellas de localizacion mas periférica eran las de mayor tamano. Su
forma era variable, redonda, ovoide o alargada, de contorno siempre nitido.
Dentro de su cardacter maltiple se disponian en grupos cuvo aspecto hacia
recordar las huellas de plantigrados. El color vario del marron oscuro al negro.
La localizacion era mayor en 10s cuadrantes superiores, especialmente el supe-
rotemporal en 58% v menor en el inferonasal: jamas afectaron la region
macular. De acuerdo con el examen biomicroscopico con lente de contacto
del fondo ocular, las alteraciones en profundidad afectaban el epitelio pigmen-
tario de la retina. En dos pacientes la fluoroangiografia comprobo la observa-
cion de Morse (7) sobre el bloqueo del colorante por el pigmento de las lesiones
desde la fase arteriovenosa del estudio (figura 1).

Figura 1. Agrupaciones pigmentarias congénitas de la retina (“huellas de 0s0™).
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En forma ocasional se encontré alguna patologia retiniana periférica como
“Lattice” y agujeros, sin vinculos demostrables con las “huellas de 0s0”. Tam-
poco tuvieron significacién estadistica otras patologias oculares asociadas acci-
dentalmente, ni algunas alteraciones sistémicas esporadicas.

Evolutivamente las “huellas de 0s0” se han mostrado en el curso de los
anos como lesiones que permanecen sin modificacion alguna, excepto las del
caso asociado a retinitis pigmentosa, en el cual primero las manchas se deco-
loraron y luego desaparecieron, siendo reemplazadas por las notables altera-
ciones del epitelio pigmentario.

COMENTARIOS

El estudio conjunto de los doce ojos, con un prolongado seguimiento, corro-
boro que la entidad sin caracter progresivo carece de caracter familiar y gené-
tico (12). Tiene una baja incidencia, por tratarse de hallazgos en examenes
rutinarios y la rara publicacién de los casos observados por oftalmélogos que
no los consideran de importancia.

Es eminentemente unilateral (99%), preferencial en mujeres (73%), en
ojos derechos (67%) y del cuadrante supero-temporal (58%/). El promedio de
edad que hallamos -24 anos- es bajo al compararlo con otros reportes de la
literatura; esta discrepancia se explica porque nuestro examen rutinario ocular,
aun el de ninos de todas las edades, incluye siempre la oftalmoscopia indirecta
binocular bajo dilatacién pupilar; antiguos reportes no incluian este método
de examen a temprana edad. La vision central no se afecta y los defectos
refractivos no son contributivos. El campo visual y la electrofisiologia no se
han afectado sino en el caso de glaucoma y en otro de retinitis pigmentosa.

Los hallazgos oftalmoscopicos y angiograficos fueron caracteristicos en el
aspecto, tamano, namero, forma, extension y situaciéon de las lesiones en el
epitelio pigmentario y también en la localizacion, especialmente superotempo-
ral.

Las “huellas de 0so” se caracterizan histolégica y embriolégicamente por:

1. Hiperplasia del epitelio pigmentario con depésitos de granulos pigmenta-
rios por debajo de los conos y bastones.

9. Fallas en el desarrollo embrionario de las capas de la retina que dejan
espacios vacios que se llenaran luego por células epiteliales pigmentadas
que han migrado a ocupar su lugar. La localizacién periférica, cerca del
ecuador, sucederia en las tiltimas semanas del desarrollo fetal (8).

Esta hiperplasia del epitelio pigmentario de la retina fue observada en
1905 por Parsons (6), estudiada por Kurl y Zimmerman en 1962 (14) y docu-
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de otros semejantes (14). Asi, el diagnéstico diferencial de las “huellas de 0so”
se debe hacer con: a) La retinitis pigmentosa focal; b) procesos pigmentarios
adquiridos; secundarios a una inflamacién (como la rubéola); ¢) alteraciones
traumaticas; d) procesos vasculares y hemorragicos, y e) hipertrofias del epitelio
pigmentario cuya diferenciacion incluye aquellas asociadas al Sindrome de
Gardner (15, 16), que por su significado y el desconocimiento de sus vinculos
por el cuerpo médico en general, bien merece una descripcién. El Sindrome
de Gardner o poliposis familiar adenomatosa es una enfermedad genética,
quizas del cromosoma 5 (aunque un 20% son por mutacién). Como su nombre
lo indica, da lugar a poliposis adenomatosa en el colon, que se maligniza a
una temprana edad, requiriendo reseccién colénica extensa, pues frecuente-
mente conduce a la muerte.

Blair y Trempe (15) establecieron las relaciones entre el Sindrome de
Gardnery la hipertrofia congénita del epitelio pigmentario. Mas recientemente
Romania, Zacov y col. (16), en estudio mas extenso, han hallado que en 2/3
de los casos de Sindrome de Gardner las hiperplasias del epitelio pigmentario
son un marcador genético fenotipico que predice acertadamente el desarrollo
de polipos colénicos en los familiares del paciente afectado.

Con la sospecha clinica, los pacientes son investigados con el fin de que
reciban tratamiento oportuno si se les halla pélipos. Las hipertrofias del epitelio
pigmentario que acompanan a la poliposis adenomatosa familiar de Sindrome
de Gardner son bien caracteristicas (figura 3). Segun Romania y Zakov (16),
son bilaterales, hiperpigmentadas, de tamafo menor a la mitad de la papila
optica y son mas pequenas cuanto mas periféricas (al contrario de las *huellas
de 0s0™). En general son multiples, en numero superior a 4 lesiones, y distri-
buidas en varios cuadrantes con mayor frecuencia en el superotemporal. Ob-
viamente, la mayoria de las caracteristicas del Sindrome de Gardner difieren
de las “huellas de 0so” que, ademas, aparecen en la poblacién normal (figura 2).

SUMMARY

Congenital grouped pigmentation of the retina is a non-genetic, non-progressive rare condution,
casually found in routine examination but with a characteristic fundus appearance wich ressemble
“bear tracks”. With a prolonged follow-up, 12 eyes of 11 affected patients are presented, and the
main clinical characteristics are discussed: unilaterallity, 99%; females, 73%; rigth eyes, 67,

superior temporal location in the fundus, 58%; average age of discovery, 24 years. Mafu(q,
vision, I0OP and electrophisiology are not affected except conditions as in one patient with retinuis

pigmentosa to be reported.

It is important the diferential diagnosis, particulary with the congenital hypertrophy of RPE
seen in cases of familial adenomatous poliposis of the Gardner’s Syndrome, a dangerous colonic

malignancy.
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