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RESUMEN 

Introducción La retinosis pigmentaria es una rara enfermedad ocular, de carácter 

progresivo y hereditario; su marcha crónica y progresiva conduce al deterioro de la 

visión periférica y luego central. En nuestro país, se han realizado grandes 

esfuerzos dirigidos a precisar la causa y formas de tratamiento de la enfermedad. 

Objetivos: Determinar la coexistencia de alteraciones bucofaciales en pacientes 

afectados por retinosis pigmentaria, caracterizar anatomo descriptivamente las 

variaciones presentes en la bucofaringe y las regiones adyacentes, así como  

evidenciar la presencia de alteraciones bucofaciales medibles o cuantificables en 

estos pacientes. Métodos: La investigación es considerada un estudio prospectivo 

no experimental, y se realizó en el Centro de Retinosis Pigmentaria desde 1997 

hasta la fecha. La muestra estuvo constituida por 163 pacientes con diagnóstico 

de retinosis pigmentaria que coincidentemente fueron admitidos en esta fecha en 

el grupo, e igual número para el grupo control. Se les practicó un interrogatorio y 

examen físico intra- y extrabucal. Se aplicaron el análisis discriminante, la 

regresión logística y la técnica de segmentación de CHAID, complementadas con 

tablas de contingencia que ayudaron a evaluar los resultados. Resultados: Se 

pudo realizar una buena clasificación  extra- e intrabucal;  aparecieron con mayor 

frecuencia alteraciones del tercio superior, lengua de pájaro, presencia de 

hipertelorismo y paladar rectangular. Los pacientes con la variante típica de la 

retinosis pigmentaria presentaron un mayor número de alteraciones. 

Recomendaciones: Profundizar en el estudio, marcar el componente genético y 

hacerlo extensivo a los demás centros de estudio de dichas enfermedades. 

 

Descriptores DeCS: Retinosis Pigmentaria, manifestaciones Orofaciales, Patrón 

hereditario. 

 

 

 

 



Introducción 

La retinosis pigmentaria es una rara enfermedad ocular, de carácter progresivo y 

hereditario, de la cual se tiene las primeras descripciones a través de Von Trig en 

el año 1953.  1-3 

Como fruto  de la muy útil inspección clínica, el Dr. Gerardo Álvarez Álvarez se 

percata de la presencia de alteraciones intrabucales, como un paladar blando en 

forma de casa de campaña, dado por una profundidad excesiva del paladar duro y 

una inserción anterior de los pliegues palatogloso, que en ocasiones limita la 

movilidad de una lengua larga y estrecha (lengua de pájaro).  5-7 

En el presente estudio nos propusimos determinar la coexistencia de alteraciones 

bucofaciales en pacientes afectados por retinosis pigmentaria, así como 

caracterizar anátomo-descriptivamente las variaciones presentes en bucofaringe y 

regiones adyacentes, evidenciar la presencia de alteraciones bucofaciales 

medibles o cuantificables en pacientes con retinosis pigmentaria y correlacionar la 

magnitud y frecuencia de las alteraciones con variantes de retinosis pigmentaria, 

patrón hereditario, estadio evolutivo, y comienzo de la enfermedad. 

Material y Método 

 Es considerada una investigación prospectiva no experimental que se realizó en 

el Centro Provincial de Retinosis Pigmentaria de Villa Clara, Cuba, en el período 

comprendido desde 1997 hasta la fecha. 

La muestra estuvo constituida por 163 pacientes con diagnóstico de retinosis 

pigmentaria que coincidentemente fueron admitidos en esta fecha para el grupo de 

estudio e igual número para el grupo control. A todos se les practicó un examen 

médico completo intra- y extrabucal. 



Fueron consideradas diferentes variables para la tipificación de la enfermedad. Se 

aplicaron varios estadígrafos que se comentan en los resultados. 

Resultados 

 Tabla 1 Clasificación de la retinosis pigmentaria. Estadio clínico, tipo de herencia 

y comienzo de la enfermedad. Centro de Retinosis. 2008. 

 PRECOZ JUVENIL TARDÍO 

Estadio 

clínico 
AD AR ND AD AR ND AD AR ND 

TOTAL 

I 7 12 8 5 12 2 8 2 8 64 

II 4 1 5 4 1 4 2  5 26 

III 2 6 4 3 4 4 1 1 2 27 

IV 3 13 9 5 7   18 1 46 

TOTAL 16 32 26 17 24 10 11 11 16 163 

 

Fuente: Encuesta a pacientes con retinosis pigmentaria. 

Tabla 2 Prevalencia de la retinosis según sexo. Centro Retinosis.2008.  

SEXO CASOS POBLACIÓN TASAS 

MASCULINO 87 414035 2.10 

FEMENINO 76 406766 1.87 

TOTAL 163 820801 1.19 

 

Fuente: Encuesta a pacientes con retinosis pigmentaria. 



Tabla 3 Tipo facial acorde con la edad. Centro de Retinosis.2008.  

GRUPO DE 

EDADES 
LEPTO MESO EURI TOTAL 

0-4  2  2 

5-14 7 4 1 12 

15-29 33 7 8 48 

30-44 25 9 5 39 

45-59 28 2 3 33 

60 y+ 26 1 2 29 

TOTAL 119 25 19 163 

 

Fuente: Encuesta a pacientes con retinosis pigmentaria. 

Tabla 4 Tipos de perfil según grupos etarios. Centro de Retinosis.2008. 

GRUPOS DE 

EDADES 
CONVEXO RECTO CONCAVO TOTAL 

0-4  2  2 

5-14 5 3 1 9 

15-29 16 17 15 48 

30-44 21 12 6 39 

45-59 27 5 4 36 

60y + 19 2 8 29 

TOTAL 88 41 34 163 

Fuente: Encuesta a pacientes con retinosis pigmentaria. 



Tabla 5 Distinción entre enfermos y sanos. Centro de Retinosis.2008. 

Grupos predichos por el análisis discriminante 

Enfermos Sanos 
Grupos 

reales 
Casos % de fila Casos % de fila 

Totales de 

grupos 

Enfermos 148 90.8% 15 9.2% 163 

Sanos 11 6.7% 152 93.3% 163 

 

Discusión 

 En la tabla 1 aparece la clasificación de la retinosis pigmentaria según su estadio 

clínico, es decir, el grado de avance de la enfermedad, el tipo de herencia –que 

puede ser autosómica dominante, autosómica recesiva, ligada al cromosoma  o no 

definida– y el inicio de la enfermedad, que puede ser precoz, juvenil y tardío. 2, 8, 9. 

Es evidente que predominan los estadios clínicos I y IV (el Chi cuadrado 

correspondiente es 23.90 con significación 0.000). En la tabla 2 se muestra  un 

predominio significativo del sexo masculino (significación 0,389).  

La tabla 3 muestra la relación del tipo facial con el color de la piel y el sexo.  

En la tabla 4 se observa el tipo de perfil, según los grupos de edades, entre los 

enfermos, donde se encontró predominio del perfil convexo en 88 pacientes, y  el 

recto y cóncavo entre estos últimos.10, 11. 

Los resultados  más importantes es distinguir una alteración en el tercio superior.12 

La tabla 5 muestra los resultados de la primera fase del análisis con la distinción 

del grupo de enfermos y sanos por técnicas de análisis discriminante.13-15 



Así se puede apreciar que los pacientes afectados con RP se distinguen, en 

primer lugar, por los tercios faciales superior, inferior y medio. Con relación a las 

dimensiones del tercio superior, queremos reflexionar más adelante. La presencia 

de lengua de pájaro es otra alteración que distingue el grupo estudio, así como el 

predominio del tipo facial leptoprosopo, la tendencia a la cara alargada que estría 

justificada en estos pacientes, por la magnitud de los tercios faciales.16, 17, 18, 19, 20. 
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