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Resumen La retinosis pigmentaria unilateral es una patología relativamente infrecuente, no 

Por tanto, la asociación con foseta papilar es todavía más infrecuente, no quedando descartado 
un mecanismo intrínseco común.
Presentamos el caso de una paciente de 66 años de edad, seguida desde el año 2000 en nuestro 
Servicio, con una coincidencia de foseta papilar y retinosis pigmentaria unilateral en el mis- 
mo ojo. Como consecuencia de la foseta papilar desarrolló un proceso de desprendimiento  
seroso macular que no se reabsorbió espontáneamente y que acabó produciendo un agujero la-
melar macular.
Este tipo de complicaciones actualmente son en algunos casos tratadas con vitrectomía; sólo 
que la coincidencia en el mismo ojo de retinosis pigmentaria y foseta papilar hizo que se modi-

foseta papilar, consiguiendo una importante ganancia visual y evitando las variaciones visuales 
que a lo largo del día experimentaba la paciente, por haberse acumulado líquido en la mácula a 
lo largo de la noche, frenando el proceso de deterioro macular.

Unilateral retinitis pigmentosa with optic disc pit. Diagnosis and therapy

Abstract 

found more than one hundred cases since 1865. Therefore, this pathology in association with 
optic disc pit is increasingly rare; in this association it is possible to understand a common in-
trinsic mechanism.
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Introducción

La retinosis pigmentaria unilateral ha sido observada en tor-
no a un centenar de casos desde 18651-4. Se propusieron 4 
criterios para establecer un diagnóstico correcto: 1) cam-
bios funcionales y oftalmoscópicos de apariencia típica de 
retinosis pigmentaria, que debían estar presentes en el ojo 

-
niana en el ojo contralateral con un electrorretinograma 

ojo afectado; 4) el periodo de observación debe ser lo bas-
tante largo como para descartar una aparición tardía del 
proceso en el ojo contralateral (al menos 5 años).

La seudoretinosis pigmentaria puede ser provocada por un 
-

dazina, cloroquina e hidrocloroquina, o por desprendimien-
to de retina4. Por tanto para establecer el diagnóstico de 
retinosis pigmentaria habrá que descartar todas estas cau-
sas.

La foseta del disco óptico es un trastorno raro y general-
mente unilateral que puede causar problemas visuales  
adquiridos graves5. Consiste en una depresión oval o grisá-
cea que se encuentra preferentemente en el sector tempo-
ral del disco óptico, aunque también puede ser central6.

La mayoría de los casos son unilaterales, aunque pueden 
ser múltiples o bilaterales5,7. La angiografía de polo poste-

-

debida a la despigmentación del epitelio pigmentario reti-
niano puede ocurrir a largo plazo por el desprendimiento de 
dicho epitelio7. La angiografía no muestra cambios coroi-
deos o cambios de permeabilidad vascular.

La agudeza visual (AV) en dichos ojos puede ser normal, 
excepto en los casos en los que tenga lugar un desprendi-
miento seroso del área macular, que se da en el 45% de los 
casos de las fosetas no localizadas centralmente en la papila 
y es más frecuente entre los 20 y 40 años8,9.

-
versas teorías podría venir del espacio subaracnoideo cere-
broespinal, de los vasos de la base de la foseta o de la 
cavidad vítrea5,7,8.

No se ha demostrado una comunicación directa entre el 
vítreo y la mácula, lo cual sería un argumento a favor de la 

-
nal podría entrar al espacio subrretiniano más fácilmente 
que el vítreo, no requiriendo pasar la barrera del epitelio 
pigmentario; sin embargo, los detractores de esta teoría ar-

macular para reabsorberse explicaría una alta viscosidad, lo 
cual sugeriría un origen vítreo7.

El tratamiento de la enfermedad macular consiste en ce-
rrar la comunicación entre la foseta y el espacio subrretinia-
no, habiéndose ensayado diversos tratamientos, como la 
fotocoagulación con láser, la neumorretinopexia, el buc-

kling escleral posterior, la fenestración del nervio óptico y 
el taponamiento intraocular con gas, con o sin vitrecto-
mía7,8.

La asociación de retinosis pigmentaria unilateral y foseta 
del disco óptico en el mismo ojo es una vinculación extre-
madamente infrecuente. Tras una exhaustiva búsqueda  
hemos encontrado un único caso en un artículo de 1976 que 
abordaba el estudio de una mujer de 59 años10. No obstante, 
aunque bastante infrecuentes, hay recogidas en la literatu-
ra asociaciones de distintas alteraciones morfológicas del 
disco óptico (hipoplasia, discos ópticos oblicuos) y retinosis 
pigmentaria unilateral contralateral, siendo valorada la po-
sibilidad de presentar mecanismos íntimos comunes, lo que 
implicaría la posibilidad de que estas asociaciones no se 
presentasen de modo casual11.

Presentación del caso

Mujer de 66 años de edad, que lleva en seguimiento por 
nuestro Servicio desde 2000, cuando acudió para una revi-
sión rutinaria, aquejada de molestias en el campo visual del 
ojo derecho. La AV en la exploración inicial de este ojo fue 
de 20/25 con corrección; en el ojo izquierdo alcanzó con di-

anterioridad por un oftalmólogo privado con betabloquean-
tes tópicos en ambos ojos. En la exploración funduscópica 
se observaba en el ojo derecho una foseta papilar temporal. 
No se objetivaba desprendimiento seroso macular en aquel 
momento, pero sí alteraciones retinianas periféricas pig-
mentarias compatibles con una retinosis pigmentaria. La 
funduscopia del ojo izquierdo, tanto de papila, como de 
mácula, como de periferia, fue totalmente normal. Se le 
realizó una angiografía en otro hospital, ya que entonces no 

We show a 66-years-old woman monitored since 2000 by our service, with a unilateral retinitis 
pigmentosa and optic disc pit coincidence in the same eye. As a result of the optic disc pit she 
developed a serous macular detachment which was not naturally reabsorbed and which caused 
a lamellar macular hole. 
These complications are actually treated with vitrectomy in some cases; but the unilateral reti-
nitis pigmentosa and optic disc pit coincidence in the same eye forced us to modify the thera-
peutic indication because of a wide degeneration and the atrophy of peripheral retina of that 

disc pit, achieving an important visual improvement and saving the patient from visual variation 
she used to suffer throughout the day because of a liquid accumulation in macula during the 
night. So her macular damage process stopped.
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se disponía de dicha técnica en nuestro Servicio, y en aquel 
momento no se objetivó la presencia de desprendimiento 
macular seroso ni maculopatía, pero sí una afectación del 

La paciente fue seguida cada 6 a 8 meses por nuestro Ser-
vicio, manteniendo en todo momento la AV central; pero 
progresivamente fue perdiendo el campo visual periférico.

En una de las revisiones rutinarias más recientes, la pa-

era superior al despertarse y disminuía un poco a lo largo 
del día, sumándose a su cada vez mayor afectación del cam-
po visual periférico. La exploración de la AV del ojo derecho 
determinó que había descendido a 20/40, mientras que  
la del ojo izquierdo seguía siendo de 20/20. En la fundusco-
pia del ojo derecho se objetivaba un desprendimiento se-
roso macular asociado a la foseta papilar y lo que parecía un 
agujero lamelar de reciente aparición, así como una retino-

4). La paciente fue sometida a una nueva prueba de con-
traste y a una OCT, además de un nuevo campo visual. En la 

-
cia en la fase precoz; y en fases posteriores, una tinción 

retina media y periférica, debido posiblemente a la deses-
tructuración de la retina externa, y el aumento patológico 

-

macular en dicha zona, consecuencia de la acumulación de 
líquido en la mácula, así como un agujero lamelar con una 
membrana epirretiniana que tracciona los márgenes foveo-
lares, posiblemente consecuencia de dicho proceso cróni-
co;8 también es llamativa la disminución del espesor 
retiniano en la periferia macular, así como la desestructura-
ción retiniana externa ya evidenciada en la angiografía. En 

-
vo pequeñas irregularidades en la retina externa, epitelio 
pigmentario y coriocapilar de tipo disperso, compatibles 

visual periférico, seguramente debido a la progresión de la 
retinosis pigmentaria, mientras el ojo izquierdo es normal 

Los informes fueron enviados al hospital de referencia en 
el cual, tras un exhaustivo estudio, se llegó a la conclusión 
de que, debido a la asociación de la foseta papilar causan- 
te del problema macular, con una retinosis pigmentaria en 
dicho ojo, previa al daño macular, no se recomendaba la 
cirugía.

las distintas exploraciones cada vez mayores molestias en la 
visión del ojo derecho, que oscilan levemente a lo largo del 
día, siendo siempre peores por la mañana. No obstante, la 
AV en el ojo derecho sigue manteniéndose en 20/40.  
Además, para completar el estudio, fue recientemente  
sometida a un ERG; en el ojo derecho, las ondas del ERG 
escotópico han perdido totalmente su amplitud y han pro-
longado muchísimo su tiempo de latencia, hasta ser casi in-
detectables; el ERG fotópico está algo afectado, pero en un 
grado mucho menor. Los ERG escotópico y fotópico del ojo 
izquierdo fueron totalmente normales.

Con el consentimiento de la paciente y habiendo sido pre-
viamente desestimada la posibilidad de taponamiento de 
gas más vitrectomía, se le indica la fotocoagulación con lá-
ser en la zona temporal de la papila para intentar evitar la 

12)7. Se le realiza dicha técnica y es citada para una nueva 
-

de dicha paciente había pasado de 20/40 a 20/25 en el  
ojo derecho, señalando, además, que habían cesado las os-
cilaciones de visión en dicho ojo, aunque por supuesto, la 
sensación de túnel del campo visual periférico no había va-
riado. Se propone a la paciente la realización de una nueva 

-
meterse de nuevo a esta última técnica invasiva. En la nue-
va OCT se observa una leve disminución del espesor de la 
zona central de la mácula del ojo derecho en la mayor parte 
de los campos, compatible probablemente con la mejo- 
ría detectada en la AV. El ojo izquierdo continúa completa-
mente normal.

Figura 1 Campo visual OD en 2000. Afectación periférica del 
campo visual del ojo derecho sin pérdida de visión central. Figura 2 Campo visual normal en el ojo izquierdo.

Ojo derecho Ojo izquierdo
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Figura 3 A) a H) Funduscopias. Desprendimiento seroso macular asociado a la foseta papilar y una retinosis pigmentaria periférica 
cada vez más avanzada en ojo derecho.
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Discusión

Los 2 elementos más controvertidos de este caso clínico tan 
poco usual son, por un lado, el hecho de que se pueda con-
siderar como una auténtica retinosis pigmentaria unilateral, 
y por otro, la decisión terapéutica. 

En cuanto al primer objeto de discusión, este caso clínico 
-

nosis pigmentaria unilateral:4

1. Por su aspecto oftalmoscópico y funcional de afec-
tación tapeto-retiniana en el ojo estudiado.

2. Por la presencia de un electrorretinograma normal 
en el ojo contralateral.

3. -
ria en el ojo afectado (traumática, coriorretinitis, 
fármacos...); tampoco había comenzado el proble-
ma de desprendimiento macular cuando ya estaban 
claramente patentes los signos de retinosis pig-
mentaria.

4. El periodo de observación ha sido muy largo (des-
de 2000), y en ningún momento han habido signos 
de alteración tapeto-retiniana en el ojo contrala-
teral.

Figura 4 Funduscopia. El ojo izquierdo era totalmente nor-
mal.

Figura 7 A) a C) Angiografías. Acumulación de líquido en 
mácula (efecto pantalla).

Figura 5 

Figura 6 -
pos avanzados.
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En cuanto a la asociación de la foseta papilar con la reti-
nosis pigmentaria, no hay un número de casos clínicos tan 

-
mar o descartar que tengan un mecanismo íntimo común10,11.

Ya se ha comentado que el tratamiento de esta enferme-
dad consistía en cerrar la comunicación entre la foseta y el 
espacio subrretiniano, cuando comienza la afectación 
macular8. La fotocoagulación con láser de argón de la retina 
temporal adyacente a la papila pretende sellar el paso de 

estar exento de complicaciones y hay algunos autores que 
cuestionan su utilidad8. Otros autores han comunicado la 

vitrectomía, para inducir el desplazamiento neumático de 
las capas externas del desprendimiento macular, con mejo-
ría consecuente de la visión central12. 

El buckling macular consiste en la colocación de un ex-
plante en el polo posterior, que debe ser monitorizado con 
ultrasonidos.

Otra técnica consiste en la fenestración de la retina próxi-
ma a la foseta, puesto que el fluido penetra en la retina 
bajo cierta presión desde ésta; así que mediante esta técni-

este líquido se dirija hacia la cavidad vítrea, en lugar de 
disecar las capas retinianas.

La tracción vítrea es un factor muy importante en la pato-
genia de la maculopatía asociada a la foseta del nervio ópti-
co, por lo que se considera esencial en el tratamiento de es- 
ta patología practicar una vitrectomía con la inducción de 
un desprendimiento de vítreo posterior completo13,14. Es re-
comendable el uso coadyuvante del gas intravítreo para  

Figura 8 A) y B) OCTs ojo derecho. Se observa un agujero lamelar, con una membrana epirretiniana que tracciona los márgenes foveo-
lares; también es llamativa la disminución del espesor retiniano en la periferia macular, así como la desestructuración retiniana exter-
na ya evidenciada en la angiografía.

Figura 9 -
cativos, salvo pequeñas irregularidades en la retina externa, 
epitelio pigmentario y coriocapilar de tipo disperso, compati-
bles con drusas.

A B
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las más externas. Estos autores no aplicaron el tratamiento 
láser durante el acto quirúrgico y tampoco después del  
mismo, lo que sugiere que la inducción quirúrgica del des-
prendimiento de vítreo posterior elimina la tracción vitreo-

-
nas retinianas.

El caso que nos ocupa fue sometido a valoración por el 
equipo de vítreo-retina del hospital de referencia, ante la 
posible indicación de una vitrectomía, debido a la pérdida 
de visión central por la maculopatía. Dicho comité de ex-
pertos consideró que en este caso la cirugía no estaba indi-
cada, debido a que no era una foseta papilar con 
maculopatía simplemente, sino que, además, al presentar 
una retinosis pigmentaria, el pronóstico de dicha vitrec- 
tomía sería muy incierto, ya que tenía graves trastornos 

derivada nuevamente a nuestro Servicio para su seguimien-
to. Durante las siguientes revisiones, la paciente se quejaba 
de una pérdida visual cada vez mayor, aparte de grandes 
oscilaciones visuales a lo largo del día, con lo cual tomamos 
la decisión de abordar una terapia con láser de argón en la 
retina temporal adyacente a la papila, para evitar que con 
el tiempo la acumulación de líquido deteriorase más la 
mácula, convirtiéndose el agujero lamelar en un agujero 
completo y dando lugar a una pérdida total de la visión. 

Como se pudo ver en las exploraciones referidas anterior-

Figura 10 Campo visual OD y OI 2012. Gravísima afectación 
del campo visual periférico del ojo derecho, seguramente debi-
do a la progresión de la retinosis pigmentaria.

Figura 11 Campo visual OI normal.

Figura 12 A) y B) Fotocoagulación con láser en la zona tempo-
ral de la papila del ojo derecho para intentar evitar la conexión 
de líquido entre la foseta papilar y la mácula.

Figura 13 A) y B) Aspecto de la revisión del ojo derecho 3 
meses después.
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de 20/40 a 20/25) como en la sintomatología oscilatoria de 

Conclusiones

La retinosis pigmentaria unilateral es enormemente infre-
cuente (un centenar de casos recogidos en la bibliografía 
desde 1865), debiendo de acogerse a 4 criterios básicos 
para poderse incluir en esta estadística.

La asociación de retinosis pigmentaria unilateral y foseta 
papilar es todavía menos habitual, no llegando a la decena 

La presencia de desprendimiento seroso macular como 
consecuencia de una foseta papilar es razonablemente fre-
cuente, así como el desarrollo secundario de un agujero  
lamelar o completo. La vitrectomía con inducción de un 
desprendimiento de vítreo posterior completo más el uso de 
gas intravítreo con o sin fotocoagulación con láser de argón 
en casos refractarios, son las opciones terapéuticas más 
aceptadas en los casos en los que dicho desprendimiento 
seroso no se resuelva de manera espontánea.

La técnica de la fotocoagulación con láser de argón de la 
retina temporal adyacente a la papila, pretende sellar el 

los casos y no está exenta de efectos secundarios, por lo 
cual se ha cuestionado su utilidad en los últimos tiempos, 
puede ocupar un lugar importante en algunas circunstan-
cias, tales como casos en que la vitrectomía podría estar 

contraindicada, bien por causas asociadas a la propia pato-
-

to-retinianas, como es el caso que nos ocupa), o bien por 
patologías sistémicas del sujeto que no permitieran some-
terse por motivos anestésicos a operaciones prolongadas.

A veces, tratamientos clásicos, que a priori se desesti-
man, pueden ser buenas opciones terapéuticas ante casos 
en los que opciones más avanzadas tecnológicamente pue-
den no ser aplicables. Este ha sido el recurso empleado para 
intentar solventar el caso clínico que nos ocupa.

Financiamiento

Los autores no recibieron patrocinio para llevar a cabo este 
artículo.
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