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Nueva luz en Retinosis Pigmentaria:
tipos de herencia y ayudas optométricas

*César Urtubia Vicario - **Pere Garriga Solé

El término Retinitis Pigmentosa (RP) describe un amplio grupo de retinopatias de tipo hereditario, que aparece muy
heterogéneo tanto desde un punto de vista genético como clinico. La Retinitis Pigmentosa (RP) es actualmente la
principal causa de ceguera en individuos adultos y no tiene cura hasta la fecha. Tiene una prevalencia de alrededor
de 1,5 millones de personas en el mundo y su incidencia es de aproximadamente 1 por cada 4.000. El primer sinto-
ma que presentan los afectados es una nictalopia (ceguera nocturna) que aparece en la primera infancia y que
durante varios afos puede ser Unico. En un estadio mas avanzado se pierde progresivamente la vision periférica
(reduccion del campo visual) debido a la degeneracién de los bastones. El diagndstico de la RP puede confirmarse
mediante estudios psicofisicos y electrodiagnostico. Dryja descubrié en 1990 las primeras mutaciones causantes de
RPad en el gen de la rodopsina. En los ultimos 15 afios se han ido detectando mutaciones en otros genes de los
bastones que codifican no sélo para la rodopsina sino para varias proteinas del proceso de fototransduccion visual.
Los tipos de RP hereditaria se clasifican en varias categorias con una prevalencia que varia sensiblemente segun las
estimaciones de diversos autores. El profesional de la optometria puede ayudar al paciente mediante dispositivos
opticos que contribuyan a conseguir un mejor rendimiento de su vision, ya que esta patologia produce unas limita-

ciones visuales importantes.
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INTRODUCCION

De entre los varios tipos de distrofias retinianas
con etiologia diversa, la Retinitis Pigmentosa es la
mas frecuente. El término Retinitis Pigmentosa
(RP) describe un amplio grupo de retinopatias de
tipo hereditario, que aparece muy heterogéneo
tanto desde un punto de vista genético como cli-
nico®®. Donders acuiié en 1857 el término original
Retinitis Pigmentosa, si bien implica incorrecta-
mente una condicion inflamatoria (itis) cuando en
realidad se trata de una distrofia difusa, general-
mente bilateral y simétrica por lo que en otros
ambitos se describe como Retinosis Pigmenta-
ria®: La Retinitis Pigmentosa (RP) es actualmente
la principal causa de ceguera en individuos adul-
tos y no tiene cura hasta la fecha. Tiene una pre-
valencia de alrededor de 1,5 millones de personas
en el mundo y su incidencia es de aproximada-
mente 1 por cada 4.000"'°. Tradicionalmente se

acepta que la progresion de la disfuncion visual
es mas baja en quienes presentan RPad (la
menos grave), seguida de RPar y, por fin, de quie-
nes padecen RPXI”. En Espana el numero de
afectados supera los 15.000 individuos, estiman-
dose en 480.000 los portadores del gen defec-
tuoso y, por tanto, posibles transmisores de esta
enfermedad'.

CLINICA DE LA RETINOSIS PIGMENTARIA

El primer sintoma que presentan los afectados
es una nictalopia (ceguera nocturna) que apare-
ce en la primera infancia y que durante varios
afos puede ser Unico. En un estadio mas avan-
zado se pierde progresivamente la vision perifé-
rica (reduccion del campo visual) debido a la
degeneracion de los bastones'. El enfermo lo
advierte mas bien a causa de una torpeza en sus
movimientos, que le hacen chocar con algunos
objetos, que por una toma de conciencia de la
reduccion de su campo visual. Posteriormente
se produce la degeneraciéon de los conos, se
reduce la circulacion sanguinea de la retina vy,
por fin, degenera el epitelio pigmentario hasta la
pérdida total de la visién.
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Manifestaciones propias de la enfer-
medad.

Al examinar la retina se observa la triada
clasica®: 1. Cambios pigmentarios. 2.
Adelgazamiento o atenuacién de los
vasos sanguineos. 3. Palidez del nervio
optico. Cambios pigmentarios retinia-
nos. Se hace muy evidente una despig-
mentacion o atrofia del epitelio pigmenta-
rio de la retina (EPR) y depositos de
pigmento en la retina. Campo visual. En
primer lugar, estas manifestaciones apa-
recen en la region medio-periférica y se
extienden hacia el centro o hacia la peri-
feria con el progreso de la enfermedad,
dando lugar a un escotoma anular en el
campo visual. La contraccion progresiva
del campo visual deja finalmente una isla
de vision central™. Los depésitos de pig-
mento, que sin duda procede del EPR,
como demuestran recientes estudios
histologicos, toman a menudo la forma
de granos o hebras de pigmento negro,
si bien son frecuentes los granos o las
motas pequefias e irregulares®. Asimis-
mo, debido al depodsito de pigmento
sobre las paredes de los vasos retinia-
nos puede manifestarse una acusada
pigmentacion perivascular. Atenuacién
arteriolar. En la retina normal los fotorre-
ceptores y las células del EPR captan
casi el 50% del oxigeno de la retina. En
la retinitis pigmentosa ambas capas se
deterioran progresivamente como con-
secuencia de la patologia y requieren
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menos oxigeno. Como consecuencia,
los vasos sanguineos se adelgazan.
Esta retraccion de las arteriolas retinia-
nas se hace mas evidente a medida que
progresa la enfermedad. Cabeza del
nervio éptico. Con el progreso de la
enfermedad adquiere una palidez cérea
(aunque es el signo menos fiable de la
RP). Los cuerpos hialinos (drusas) en la
cabeza del nervio dptico se observan
con mas frecuencia en pacientes con
RP que en individuos normales. Otros
signos clinicos: aparecen ademas otros
signos clinicos caracteristicos, como
maculopatias, catarata subcapsular
posterior y fondo de ojo en mosaico?".

Electrodiagnéstico

El diagnostico de la RP puede confir-
marse mediante estudios psicofisicos y
electrodiagnéstico''. Electrorretino-
grafia. En este sentido, el electrorreti-
nograma, incluso durante los primeros
estadios de la enfermedad, antes de
que aparezcan signos clinicos (los
cambios del fondo ocular son minimos),
presenta una amplitud muy inferior a lo
normal* (Fig 1). Estos cambios afectan
predominantemente al ERG escotdpico,
permaneciendo relativamente preserva-
do el fotépico. Electrooculografia. Valora
el grado de dafio en el epitelio pigmen-
tario. En estos pacientes la amplitud del
EOG no aumenta con el incremento
luminico. En general, las pruebas elec-
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Fig. 1 Electrorretinogramas registrados en 1967 y 1977 de un sujeto normal y cuatro miembros afectados de una familia
con una retinitis pigmentosa del tipo dominante transmitida a lo largo de seis generaciones. Se indica el nimero de
pedigree y la edad de cada paciente. En la gréfica se representa una de cada tres respuestas al estimulo (de Berson,

1992).
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trofisiolégicas demuestran una pérdida
aparentemente desproporcionada de la
respuesta eléctrica a la luz’.

Pruebas optométricas

Agudeza visual. La AV puede encon-
trarse dentro de un rango normal
durante muchos afos hasta que se
desarrollan cataratas o aparecen cam-
bios en la macula’. Adaptometria. Una
forma muy efectiva de determinar los
cambios en el campo visual son los
estudios de los umbrales de luz perimé-
trica en condiciones de adaptacion a la
oscuridad. Este método puede demos-
trar una elevacién generalizada de los
umbrales de los bastones, incluso en
casos iniciales y en areas que parecen
normales en la exploracion rutinaria. Dis-
criminacién cromatica. En fases avanza-
das de la enfermedad (afectacién de los
conos o afecciones maculares), la visién
del color queda afectada en forma para-
lela a su progresion, con lo que apare-
cen manifestaciones de vision defectiva
de los colores. Campimetria. Los defec-
tos campimétricos suelen empezar en
los cuadrantes temporales inferiores y
se alargan gradualmente para formar un
escotoma en anillo entre los meridianos
de los 10 y los 40 grados". El escotoma
se extiende en todas direcciones, si bien
deja islotes de vision normal' (Fig. 2).
En estadios avanzados suelen quedar
dos areas de visién: una central de 5 a
10 grados y un pequefio islote en el cua-
drante temporal inferior. Varios autores
indican que la vision central nunca se pier-
de mientras exista dicho islote temporal
inferior®. La rejilla de Amsler se puede uti-
lizar para medir el numero de grados de
campo central que estan disponibles para
leer y desplazarse. El campo central
puede seguir siendo funcional en la RPad.
AFG (angiofluoresceingrafia). Mostrara
una hiperfluorescencia moteada del fondo
del ojo, a veces con exposicion de gran-
des vasos coroideos.

La rodopsina y la fototransduccion

Rodopsina. La rodopsina es la proteina
fotorreceptora de la retina, que se loca-
liza en las membranas de los discos de
sus segmentos externos y pertenece a
la superfamilia de receptores acopla-
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Fig 2. Gampo visual (campimetro de Goldmann) correspondiente ojo izquierdo de un paciente con retinitis
pigmentosa. Se aprecia un escotoma en anillo medio-periférico (de Grover y col, 1997).

dos a proteina G (GPCR)™. Se la llamo en un
principio eritropsina o purpura visual, por el
color purpura o magenta que da esta tonalidad a
la retina. Posteriormente se la denomind rodop-
sina de rhodos: rosado y rod en inglés: baston?.
Por la accién de la luz se decolora (blanquea-
miento), lo que supone su escision, y recupera
su color en la oscuridad. Consta de una porcion
proteica, escotopsina y de una porcién prostéti-
ca que actua como captador del foton (cromofo-
ro), el retinal 17-cis. Fototransduccién Cuando
la luz incide sobre el fotorreceptor, las moléculas
de rodopsina se hidrolizan y sufren una reestruc-
turacion conformacional'’. Como consecuencia
del proceso, se hiperpolariza la membrana del
fotorreceptor mediante el cierre de los canales

Superficie de la membrana del disco

Fig. 3. Via de los nucledtidos ciclicos en la fototransduccidn.
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cationicos que impediran el paso de mas de un
millén de iones Na+ por molécula de rodopsina
en 1s., lo que supone un potente proceso foto-
multiplicador?®® (Fig 3 ).

Genética molecular de la Retinosis Pigmentaria

Bhattacharya describio en 1984 la relacion de la
retinosis pigmentaria ligada al cromosoma X
(RPIx) con una localizacion especifica (locus) en
el brazo corto del cromosoma X°. La rodopsina
viene expresada por un gen que se localiza en el
cromosoma 3. En 1989 se publico la relacion
causal de la Retinosis Pigmentaria autosémica
dominante (RPad) con un locus en el cromoso-
ma 3%, Dryja descubriéo en 1990 las primeras
mutaciones causantes de RPad en el gen de la
rodopsina®. Las distrofias hereditarias muestran
una extensa variedad de fenotipos, que puede
deberse a: mutaciones en genes diferentes;
mutaciones diferentes en el mismo gen (hetero-
geneidad alélica); variabilidad en el entorno
genético en el que se expresa el gen o modula-
cién por factores ambientales. En los ultimos 15
afos se han ido detectando mutaciones en otros
genes de los bastones que codifican no sélo
para la rodopsina sino para varias proteinas del
proceso de fototransduccion visual*?*. Hasta la
actualidad se han detectado mutaciones en un
gran numero de genes asociados con RP (vein-
tiuno), Amaurosis Congénita de Leber (LCA,
siete), Sindrome de Usher tipo Il (cuatro) y Sin-
drome de Bardet-Bied! (cuatro)™.

Herencia y Tipos de RP (Genética mendeliana)

El reciente estudio de clasificacion metabolica y
correlaciones fenotipo-genotipo, efectuado por
Maubaret y col (2005)?, muestra la amplia hetero-
geneidad genética de las formas tipicas de Rp no
sindromica (distrofias de conos y bastones). Asi,
han sido identificados 11 genes y un locus para las
formas dominantes, 17 genes y 5 loci para las for-
mas recesivas, 2 genes y 2 loci para las formas liga-
das al cromosoma X. Los tipos de RP hereditaria se
clasifican en varias categorias con una prevalencia
que varia sensiblemente segun las estimaciones de
diversos autores:

Retinitis Pigmentosa autosémica dominante
(RPad). La padece como minimo uno de los
progenitores y la transmitira a algunos de sus
hijos (15-22% de los afectados)'®?. La RPad es
muy heterogénea, tanto desde el punto de vista
clinico como respecto a su base genética. En
algunas ocasiones su comienzo es precoz y se
caracteriza por una pérdida difusa de la funcio-
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nalidad de los bastones, quedando la
de los conos relativamente preservada
en las fases iniciales de la enfermedad
(Tipo 1). En otras, manifiesta una pérdi-
da regional tanto de la funciéon de los
bastones como de la de los conos en
las areas afectadas, siendo su desen-
cadenamiento algo mas tardio (Tipo Il).
Es la forma menos grave, ya que su
progresion es lenta. Los individuos
afectados conservan una visiéon central
aceptable hasta los 50 o 60 afios. Se
conocen localizaciones (loci) de hasta
treinta genes de los que al menos doce
han sido identificados o clonados. Con
menor frecuencia, también se asocian
con RPad mutaciones en el factor de
transcripcion NRL'.

Retinitis Pigmentosa autosémica rece-
siva (RPar). Ninguno de los progenitores
tiene por qué manifiestar la enfermedad
(portadores), pero en los hijos en los que
coincidan los dos genes afectados se
manifestara. La RPar es cuantitativamen-
te la manifestacion principal de la RP
(20% a 25%)%*, dado que se presume
que todos los casos monogénicos son
recesivos y, como la adRP, presenta una
amplia heterogeneidad genética. Es pro-
bable que muchos de los casos espora-
dicos, en los que se carece de historia
familiar, respondan en realidad a este tipo
de herencia. Se han localizado mutacio-
nes en veinte genes de los que catorce
han sido clonados®' o existen parametros
clinicos concretos que permitan distin-
guirla claramente de la RPad o de la RPIx.
En las fases iniciales los enfermos pre-
sentan problemas de adaptacion a la
oscuridad en la adolescencia y evolucio-
nan rapidamente a ceguera nocturna y
cataratas (Fig. 4). Ruiz y col. (1998)*
encontraron un nuevo gen RPar en el
brazo largo del cromosoma 6. Estimaron
su prevalencia en torno al 10-20% de las
familias RPar espafiolas. La frecuencia
de este nuevo gen es la mas alta detec-
tada para un gen RP recesivo en todo el
mundo. Por otra parte, Martinez-Mir y col.
(1998)* mapearon un nuevo locus de
RPar en 1p13-p21 (RP19) que se loca-
liza en el mismo /ocus que la enfermedad
de Stargardt. Ha sido identificado como
el gen ABCR, cinta transportadora del
enlace especifico para el ATP de la reti-
na.
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Retinitis Pigmento-
sa ligada al cromo-
soma X (RPIX).
Corresponde al 10%-
15% de los afectados
de RP®*. Las mujeres
la transmiten, pero
solo la padecen los
hombres. Mediante
andlisis de ligamiento
han sido localizados
cinco loci para RPx
en los genes: RP3 (y
RP15 para el mismo
fenotipo), RP2, RP23,
RP6, RP24%'. Con el
tipo RP3 se han aso-
ciado las mutaciones
en el RPGR (factor regulador de la
GTPasa en Retinitis Pigmentosa). En
general, la manifestacion de esta modali-
dad de RP en los varones afectados por
cualquiera de las modalidades de la RP
ligadas al cromosoma X es mas grave,
tanto en lo que se refiere a su comienzo
mas precoz como a su mas rapida pro-
gresion en una edad mas temprana, que
en la RPad o en la Rpar. Aparece normal-
mente en el primer decenio de vida y
hacia el tercero o cuarto se da un rapido
progreso hacia una ceguera parcial o
total (Fig. 5).

Retinitis Pigmentosa digénica (RPdg).
La RP digénica tiene su causa en la
segregacion simultdnea de mutaciones
heterocigotas en dos genes diferentes,
RDS-periferinay ROM-1. Herencia digé-
nica dialélica: En un pequefio grupo de
familias con RP los individuos afectados
son heterocigotos compuestos para una
mutacion especifica RDS (Leu185Pro) y
una de las diferentes mutaciones ROM1.
Los individuos de la familia que poseen
solo la mutacién RDS o la ROM1 no
estan afectados, lo cual seria el primer
ejemplo de un trastorno digénico en
genética humana y por otra parte
demuestra la relacion funcional entre
ambas proteinas®. Puesto que el gen peri-
ferina/RDS se localiza en el cromosoma
6 y el ROM1 en el cromosoma 11, las
dos mutaciones de la RP digénica segre-
garan de manera independiente y ambas
pueden heredarse por la descendencia
de un individuo afectado (25% de proba-
bilidad), con lo que estamos ante un

Fig. 4. Electromicrograffa de la mdcula de una paciente de 56 afios con refinitis
pigmentosa del tipo recesivo asociada a una sordera parcial (de Berson, 1992).

patron de herencia seudodominante.
Herencia digénica trialélica: Algo mas de
un 5% de los afectados de RP presentan
el sindrome de Bardet-Biedl (BBS), en
los que la degeneracion retiniana se
cohereda con polidactilia, baja estatura,
obesidad troncal, hipogenitalismo, retra-
so mental y la enfermedad de Kidney.
Recientemente se ha demostrado que se
trata de una herencia digénica trialélica,
ya que en las familias estudiadas se han
hallado mutaciones en ambos locus para
el primer locus de BBS (normalmente el
BBS2) y en uno de los alelos del segun-
do locus del BBS (BBS6)* .

Retinitis Pigmentosa mitocondrial. Es
poco frecuente y se debe a mutaciones
en el ADN mitocondrial de las células
fotorreceptoras. Las mitocondrias tienen
origen materno, por lo que si sufren muta-
ciones los hijos de ambos sexos manifes-
taran la enfermedad. En este caso, la RP
suele ir acompanada de alteraciones en
otros organos (RP sindromica)”.

Sindrome de Usher tipo Il. El sindrome
de Usher es un grupo clinica y genética-
mente heterogéneo caracterizado por la
combinacion de Retinitis Pigmentosa de
tipo recesivo y sordera de percepcion
congénita. El Sindrome de Usher tipo |
(USH1), que se manifiesta con sordera
profunda y carencia de funcion vestibu-
lar, no presenta distrofia retiniana. El Sin-
drome de Usher tipo Il (USH2) presen-
ta una ligera pérdida de audicion,
funcién vestibular normal y Retinitis Pig-
mentosa®.
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Fig. 5 Electromicrografia de la retina periférica de un paciente de 26 afios con refinitis

pigmentosa de la variedad ligada al cromosoma X.

Muerte celular en la Retinitis Pigmentosa.

La pérdida de fotorreceptores en las distrofias
retinianas se produce fundamentalmente por
apoptosis (muerte celular programada). Sélo los
bastones expresan el gen de la rodopsina, los
conos no. De aqui que la prediccion de anomalias
visuales para la Retinosis Pigmentaria deberia ser
como maximo visién en tunel y ceguera nocturna.
Sin embargo, los pacientes se quedan totalmente
ciegos como consecuencia de la muerte de conos
ademas de la de bastones. Recientemente Ripps
ha propuesto que esta muerte inducida de conos
se lleve a cabo mediante lo que ¢l ha llamado un
efecto “espectador” (“bystander”), mediado por
“uniones hendidas” (gap junctions) que existen
entre ambos tipos de fotorreceptores®. Estas unio-
nes intimas permiten que las cargas ionicas atravie-
sen directamente las membranas de dos fotorre-
ceptores que estan en contacto, lo que se conoce
con el nombre de sinapsis eléctricas, las cuales
transmiten la sefal visual, en sentido horizontal,
entre unos fotorreceptores y otros®. Ripps propo-
ne que mediante estos canales i6nicos acoplados
entre una membrana y otra pasen sustancias toxi-
cas (necroticas) de los bastones a los conos, expli-
cando asi la degeneracion posterior de éstos.

TRATAMIENTO

En la practica actual no existe un tratamiento
especifico para pacientes con distrofias retinianas
y por lo tanto no lo hay para los que padecen la
RP. Los tratamientos que se utilizaron en un prin-
cipio se basaban en la ingestion de vitamina A, si
bien los resultados no fueron muy satisfactorios.
Actualmente los proyectos de investigacion en
marcha buscan desarrollar tratamientos basados

en tres aspectos®: Manipulacién de
la apoptosis de los fotorreceptores.
Se han usado terapéuticamente
varios factores de crecimiento para
modificar la ruta apoptopica y el
retraso en la degeneracion de los
fotorreceptores en modelos anima-
les de distrofia retiniana. Estrate-
gias de terapia génica. Se ha
empleado la metodologia basica
de introduccién de genes funciona-
les antiapoptoticos con diferentes
vectores viricos, en modelos de
roedor, para la recuperacion de los
fotorreceptores utilizando varias
técnicas. Trasplante de fotorrecep-
tores y de epitelio pigmentario de
la retina. No obstante, aiin no se ha
conseguido el trasplante con éxito
de fotorreceptores funcionales, aunque se han lle-
vado a cabo experimentos con ratas.

AYUDAS OPTOMETRICAS

En los paises desarrollados, en los que la mayor
parte de la poblacion reside en ciudades bien ilu-
minadas y con medios de transporte aceptables,
la pérdida de vision para la lectura, mediada por
los conos, tiene un impacto en la calidad de vida
mucho mas importante que la ceguera nocturna y
la pérdida de campo visual causada por la pérdi-
da funcional de los bastones. El profesional de la
optometria puede ayudar al paciente mediante
dispositivos 6pticos que contribuyan a conseguir
un mejor rendimiento de su visién, ya que esta
patologia produce unas limitaciones visuales
importantes. Dado que los afectados de RP pue-
den conservar una buena AV diurna aunque su CV
esté muy limitado, las ayudas que prescriba el
optometrista iran destinadas mas que a mejorar la
AV a lograr un aumento de su campo visual. Algu-
nos de estos pacientes pueden beneficiarse con
las ayudas convencionales de baja vision, como
telescopios para vision lejana, lupas o circuitos de
television para leer.

También se han disefiado ayudas opticas especi-
ficas para pacientes con retinosis pigmentaria que
cumplan los siguientes objetivos®: Favorecer la
visibilidad nocturna. Se utilizan linternas de alta
intensidad con un amplio haz de luz. Su empleo es
limitado por su gran tamano y pesadez. Intensifi-
car la imagen. Estos dispositivos amplifican eléc-
tricamente la luz disponible bajo condiciones
escotopicas hasta sobrepasar el umbral de visién
de los conos y producen una imagen en una pan-
talla de fésforo. Se emplean dispositivos monocu-
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lares como el “nightscope” y el “pockets-
cope’, especialmente en los estadios pre-
coces e intermedios de la enfermedad.
Amplificar el campo visual. Debido a que
estos pacientes presentan una reduccién
considerable del mismo. Su estructura es
muy similar a la de una mirilla de la puer-
ta de entrada de una casa. Son tiles si el
paciente permanece en reposo y mira
hacia una zona bien iluminada. Sin
embargo producen mucha distorsion de
imagenes y la persona no calcula bien las
distancias por lo cual su movilidad esta
muy reducida. Evitar el deslumbramiento.
En este sentido es aconsejable el uso de
filtros, ya que la luz solar perjudica a estos
pacientes debido a su mas larga adapta-
cion a la luz, produciéndoles deslumbra-
miento. Los filtros mas utilizados son los
Corning Photocromatic Filter (CPF).
Como primera eleccién puede conside-
rarse el CPF 550, el cual no deja pasar
las longitudes de onda inferiores a 550
nm. Como segunda opcién podria elegir-

se el CPF 527. No obstante, es preferible
probar los diferentes filtros existentes.
Son filtros de color anaranjado y rojizo’.

CONCLUSIONES

El término Retininosis Pigmentaria (RP)
describe un amplio grupo de retinopatias
de tipo hereditario, que aparece muy
heterogéneo tanto desde un punto de
vista genético como clinico. El diagnosti-
co de la RP puede confirmarse mediante
estudios psicofisicos, electrodiagnostico
y varios tipos de pruebas optométricas.
Ademas de la asociada al Sindrome de
Usher tipo Il existen cinco tipos basicos
de herencia para la Retinosis Pigmenta-
ria: Retinosis Pigmentaria autosémica
dominante (RPad), Retinosis Pigmentaria
autosomica recesiva (RPar), Retinosis
Pigmentaria ligada al cromosoma X
(RPIX), Retinosis Pigmentaria digénica
(RPdg) y Retinosis Pigmentaria mitocon-
drial. Tradicionalmente se acepta que la
progresion de la disfuncion visual es mas

baja en quienes presentan RPad, seguida
de RPar y, por fin, de quienes padecen
RPXI. Si bien actualmente la RP no tiene
cura, las investigaciones sobre posibles
tratamientos se basan en tres aspectos:
manipulacién de la apoptosis de los foto-
rreceptores, estrategias de terapia génica
y trasplante de fotorreceptores y de epite-
lio pigmentario de la retina.
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