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INTRODUCCION

La atrofia girata de la coroides y retina es una rara enfer-
medad autosémica recesiva, debida a una deficiencia en
la enzima ornitina cetoacido-aminotransferasa. Estd aso-
ciada a valores aumentados de ornitina en humor acuoso,
LCR, orina y plasma. Oftalmoscépicamente, los cambios
iniciales consisten en areas pequefias de atrofia coroidea
y del EPR en la retina intermedia y periferia. Mas adelan-

te, dichas &reas confluyen y se extienden hacia el polo
posterior, con un tipico aspecto festoneado del borde de
avance.

HISTORIA CLINICA

Mujer de 35 afios, diagnosticada con 20 afios de atrofia
girata tras una revisién anual por aumento progresivo de
su miopia, en la que referia ademés una pérdida de visién
nocturna. El resto de la historia propia y familiar resulta
irrelevante.

EXPLORACION CLINICA Y DIAGNOSTICO

La exploraciéon funduscépica bajo midriasis muestra las ca-
racteristicas areas de atrofia confluentes de esta enfermedad
con respeto del drea macular. Las campimetrias muestran
una contraccién periférica en ambos ojos.
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TRATAMIENTO Y EVOLUCION

El tratamiento consiste en piridoxina (Vitamina B6) para
intentar enlentecer la progresiéon de la atrofia. Al tercer
afo de revisién en nuestra consulta, la AV del Ol habia
disminuido considerablemente por la evoluciéon de una
catarata subcapsular posterior, asociacién comun en este
tipo de atrofia. La extraccion extracapsular del cristalino
en dicho ojo e implantacién de LIO monofocal de cama-
ra posterior deja a la paciente con una anisometropia de
8.00 Dp, que tolera bien con LC, alcanzando una AV (lejos)
de OD=20/25 y OI=20/25, Al quinto afio de revisién, la
AV habia disminuido considerablemente en AO, siendo
de OD=20/80 y OI=20/80, debido a la apariciéon de ma-
culosquisis bilateral, como muestra la tomografia de co-

herencia 6ptica, y catarata supcapsular posterior en OD.
Los campos visuales son practicamente iguales que 5 afios
atras. Tras probar distintas ayudas visuales, la paciente
estd mas comoda con sus LC monofocales con ayuda de
una adicién de +1.50 Dp, y tolerando actualmente bien,
pese a su anisometripia, una gafa para uso ocasional (des-
cansar de LC), con una lente monofocal en OD y progresi-
va en Ol con Add=2.75.

CONCLUSION

El pronéstico de la atrofia girata es malo, soliendo apare-
cer ceguera entre la cuarta y la séptima décadas de vida,
pudiendo fracasar antes por la aparicién de cataratas y/o
anomalias maculares.
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