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¢, Se mide incorrectamente la Agudeza Visual en los afectados?
¢ Existe una forma de escapar a las limitaciones de la ceguera?

¢ Puede corregirse el Stargardt como se hace en otras deficiencias como la
miopia?

Por sorprendente que pueda parecer, la respuesta a estas tres preguntas es Si. No
obstante son numerosos los matices y no pocas las circunstancias, especialmente la falta de
informacion y la pasividad, que hacen que la realidad sea innecesaria e indignantemente
adversa, lo que se ha tratado de desvelar y dar a conocer a lo largo de este trabajo.

El Stargardt, una enfermedad genética que porta el 3% y padece el 0'01% de la poblacién (1
de cada 10.000 personas) afectando a la Agudeza Visual, llevando a la ceguera legal, y que
aunque no tiene tratamiento se demuestra que puede compensarse o0 “corregirse” mediante
gafas adecuadas, aplicable igualmente a millones de personas con otras patologias maculares
como la Degeneracion Macular Asociada a la Edad, pero que supone una realidad ignorada
por la Sanidad y la ONCE condenando a la exclusion y la discriminacion cuando se trata de
una afeccién visual que sin correccion y comparada con otras resulta mucho menos limitante,
como es el caso de la pandémica y mayoritaria miopia.

¢ Por qué ocurre esto entonces? ¢ Por qué nadie dice ni hace nada al respecto?
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1. Introduccion.

Todo surge, o quizas fue la gota que colmo el vaso, al constatar que la penosa realidad en
cuanto a la medicién de la Agudeza Visual (AV) se extiende también al ambito de la
investigacion, de los estudios clinicos, y concretamente al que pretende ser la referencia en
esta materia con respecto al Stargardt y su evolucion, el llamado “ProgStar”.

Era sabido que la Agudeza Visual es una gran desconocida pues se pone de manifiesto
cuando es medida erroneamente por profesionales del sector médico en pacientes afectados
de una enfermedad neurodegenerativa de la retina.

A esto se suma el comprobar cédmo esto, algo aparentemente tedrico, técnico y sin mayor
trascendencia, tiene repercusiones muy reales, impactando decisiva y desfavorablemente a la
hora de que los afectados deban compensar al menos social y econdmicamente su
discapacidad e incapacidad laboral no corregida.

Se afiaden asimismo otras muchas realidades, hallazgos y constataciones que soélo pueden
llevar a la indignacion y a reflexionar sobre si después de milenios de civilizaciones fracasadas
seguimos viviendo y construyendo sistemas sociales inicuos para el ser humano y contrarios a
los fines que justifican la organizacion en sociedades, que solo tienen sentido en si mismas si
se respeta al individuo lograndose al mismo tiempo que la sociedad tenga una capacidad mas
alla de la suma de la de sus integrantes y bajo los principios de justicia y solidaridad.

Es triste descubrir que la uUnica via prevista y permitida para los afectados de maculopatias
como el Stargardt para su supervivencia es la resolucion de incapacidad laboral, aparte de
poder optar por la dependencia de la ONCE y el favor en su caso de trabajar para ellos
vendiendo cupones por un salario mileurista.

Peor es comprobar que el déficit de AV es compensable, “corregible”, como ocurre con las
gafas para la miopia, que existen gafas sencillas o con la tecnologia necesaria desarrolladas
para todo tipo de aplicaciones, pero no para ésta y sélo porque hay otros intereses detras que
lo impiden.

Tampoco es grato constatar que el Sistema Publico de Salud se lava las manos, como si
otorgar una pension por incapacidad devolviera la vista o paliara el déficit de AV, no cubriendo
ningun tipo de ayuda, herramienta, asesoramiento, rehabilitacién o tratamiento.

No hay tratamiento para la enfermedad de Stargardt, pero si hay forma de abordar y tratar el
problema que genera, como se vera hay otra “forma de Ver” y es posible no sélo tener una vida
digna sino practicamente normal e incluso sacar partido de una visién diferente que con las
técnicas y herramientas adecuadas puede incluso llegar a superar la llamada vision “normal”.

Porque se acaba comprendiendo que discapacidad o normalidad se deslindan por fronteras
sociales, de voluntad, de racionalidad y profesionalidad, que obviamente son relativas al ambito
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1. Introduccion.

y contexto del individuo y al del pais en que vive, Espafia en nuestro caso, pero que igualmente
tiene ramificaciones globales, que comparativamente son negativas en muchos aspectos,
sufriéndose mayor discriminacion por razon de nacionalidad.

Sorprendente es a nivel internacional la cuestion de la medicion de AV. ;Es posible que hoy
por hoy no sepa medirse la agudeza visual en estos pacientes?, ;Es posible que se esté
discriminando activamente a estos enfermos y nadie diga nada?, y lo que tal vez sea mas
grave, ¢ Por qué no se esta asesorando e informando a estas personas y especialmente de que
existe la posibilidad de desarrollar mediante aprendizaje y entrenamiento una adaptacion a la
enfermedad que permite recuperar importantes capacidades perdidas de la agudeza visual tras
alcanzar la ceguera legal?

Merece la pena profundizar en la enfermedad de Stargardt y su realidad que pone de
manifiesto que hay discapacidades que realmente lo son por imposicion de la sociedad y que
este es solo uno de tantos matices que revelan un sistema de gestidn social enfermo, en el que
reside la verdadera discapacidad, que prioriza la exclusion y prefiere desinformar para pagar
precarias pensiones en lugar de invertir en integracion, infinitamente mas rentable a medio y
largo plazo.

No se trata de inversiones enormes, tal vez estemos hablando de gafas, o protesis visual, con
un coste del orden de la décima parte de una proétesis de rodilla de las que cubre el sistema
publico de salud espafiol.

A lo largo de los diferentes apartados se ira descubriendo qué es el Stargardt, como ve alguien
con esta enfermedad, qué supone la ceguera legal, en qué consiste la generacion de un LRPE
que permite una nueva forma de ver, la forma de escapar a la ceguera legal y compensar la
deficiencia de esta nueva AV funcional. Todo ello en intima relacion a la Agudeza Visual, el
concepto, su medicion en afectados de maculopatias, el porqué de las mediciones erréneas y
sus implicaciones, el contexto legal y su determinante influencia, descubrimos la innecesaria y
sangrante discriminacién de estas personas, las absurdas prohibiciones de que son objeto, y
muchos mas aspectos relativos o derivados del déficit de AV que provoca inexorablemente el
padecer la enfermedad de Stargardt.

Es todo esto lo que motiva a llevar a cabo esta aproximacién a monografia sobre AV y
Stargardt con una perspectiva diferente que no hallaremos en tratados médicos ni cientificos y
entrando en cuestiones que tampoco la mayoria de afectados de Stargardt han explorado o
dado a conocer.

Se aborda el Stargardt desde la perspectiva de la pragmatica realidad de quien lo padece, no
la realidad de la enfermedad como entidad en si, con sus mecanismos genéticos y
moleculares, de lo que existe ya amplia literatura y poco o nada contribuye al afectado salvo al
de satisfacer su interés cientifico.
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2. Ensayos clinicos.

Se hace hincapié en la adecuada medicién de la AV, pues en gran medida dependera de
nosotros mismos que se lleve a cabo correctamente, o que puede ser decisivo para el futuro
laboral, social y econdémico del paciente y por ende para defensa de sus derechos y asimismo
su realizacién personal.

Y se explica en profundidad el hecho de que la falta de resolucién visual, que es en ultima
instancia en lo que se traduce padecer Stargardt, es corregible o compensable empleando
desde medios Opticos con simples lentes hasta la tecnologia que desde hace afos esta
disponible y permite algo mas que compensar para hacerlo de modo inteligente y 6ptimo.

No es algo que deba ignorarse ni permitirse que asi ocurra, hablamos de un numero estimado
de personas afectadas a nivel mundial en torno a las 700.000, la misma cifra que solo para
Espafia se calcula que hay de afectados de otra maculopatia, la Degeneracion Macular
Asociada a la Edad (DMAE), constituyendo estas dos patologias exponentes de la afeccién de
la visién central que se traduce en pérdida de AV, que cuando cae por debajo del 30% de la
que es considerada normal se califica como Baja Visidén y que cuando rebasa la frontera del
10% se asimila a ceguera incluso a efectos legales por lo que se denomina como ceguera legal
o simplemente ceguera.

Otro gran grupo de patologias visuales son las que afectan a la vision periférica o Campo
Visual (CV) y conjuntamente con el resto de enfermedades desencadenantes de discapacidad
visual suponen, segun estimaciones de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) una cifra
proxima a los 300 millones de personas en todo el mundo.

2. Ensayos clinicos.

Se puede decir que ClinicalTrials.gov es el registro oficial estadounidense de ensayos clinicos.
Depende del Instituto Nacional de Salud (NIH) a través de la Biblioteca Nacional de Medicina
(NLM) con la colaboracion de la Agencia del Medicamento (FDA).

Podria pensarse por tanto que con respecto al Stargardt una buena medida del pulso de la
investigacion y el camino hacia un primer tratamiento es consultar los resultados de los
correspondientes estudios.

En la actualidad este registro contiene datos de 357.662 estudios, de los cuales so6lo 35 estan
asociados a la enfermedad de Stargardt; pero a su vez unicamente 3 de ellos figuran con
resultados publicados, lo que puede comprobarse en este enlace. Sélo tres estudios que bien
merece detenerse a analizar minimamente sus resultados, o mejor dicho, los que pueden
encontrarse facilmente, ya sea en la propia web del registro o fuera de ella:
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2. Ensayos clinicos.

2.1. Estudio de la evolucién de la enfermedad de Stargardt (NCT01977846).

Consiste basicamente en un analisis estadistico de parametros que reflejan la evolucion de la
enfermedad procedentes de las historias médicas oftalmologicas de un buen numero de
pacientes.

Conocer cuando se manifiestan los primeros sintomas, tanto fisiolégicos e histolégicos como
visuales, su velocidad de desarrollo, los posibles factores externos o internos que la modifican,
la expectativa de visidon residual a lo largo del tiempo, la relacion de estos parametros con la
edad, etc. constituyen una valiosa informacion tanto desde el punto de vista médico y de la
investigacion como del propio paciente, al que podria darsele una respuesta fundamentada a
una de sus principales preguntas cuando es diagnosticado: Qué le depara esta enfermedad
con el transcurso del tiempo.

Realmente bastarian un par de parrafos y unas cuantas graficas para dar esta respuesta en
base a este estudio, al menos si nos atenemos a sus objetivos declarados.

Se trata del famoso estudio ProgStar que en multitud de resefias en todo tipo de publicaciones
se califica como un hito para la comprension de la evolucion de la enfermedad y como
herramienta clave para los profesionales de la salud y la investigacién a la hora de abordar las
mejores estrategias en cuanto a asesoramiento, investigacién y tratamiento.

Decepciona encontrarse por tanto ante unas publicaciones de resultados, al menos las que se
proporcionan en el propio Registro de ensayos clinicos o las que son accesibles publica y
gratuitamente en internet, que no son para nada completas, exhaustivas, o claras respecto a
los datos, desde luego las graficas, que tan esclarecedoras y utiles serian en esta materia,
brillan por su ausencia, ni una sola, y sobre comentarios, conclusiones o reflexiones la cosa es
aun mas pobre si cabe.

Cuesta comprender por tanto que desde que finalizé el estudio en Febrero de 2017 necesitaran
mas de 2 afnos hasta publicar sus resultados en Noviembre de 2019; desde luego no fue por lo
elaborado del analisis, el procesado de datos o la presentacion grafica de los mismos.
Tampoco ha de buscarse demasiado detalle, si es que se encuentra alguno en lo referente a la
distribucion o interdependencia de datos, como seria el caso del analisis desde el punto de
vista de la edad o la relacién con el estadio de la enfermedad.

Resumo los datos mas relevantes que se aportan, todos referidos al ambito de 1 afo de
evolucion:

- La lesién retiniana avanza en unos 0’5 mm?.

- Laretina se adelgaza en unas 2’85 pm (micras).

- La sensibilidad a la luz disminuye en 0’76 dB.

- Lavisién escotdpica (“nocturna”) merma en mayor medida, con una diferencia con
respecto a la vision fotépica (“diurna”) de -0’78 dB.
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2. Ensayos clinicos.

- La Agudeza Visual (AV) disminuye en 0°02.

El valor de estos datos y por ende del estudio es muy relativo, puede parecer que dice mucho y
en realidad se pierde en la generalidad al no bajar a los detalles y matices.

Por ejemplo podriamos deducir que con un avance de la lesién macular de 0’5 mm? al afio el
que la macula quedase completamente dafnada, al tener ésta unos 22’1 mm?, sera cuestion de
44’2 afios, en el caso de la fovea, con 1’5 mm? aguantaria 3 afios, y si hablamos de la foveola,
la region capaz de proporcionar la maxima AV pero con sélo 0’1 mm?, su desaparicion seria
cosa de unos 2 meses y medio.

La ceguera macular por pérdida de sensibilidad la podriamos encontrar con una pérdida de 8
dB, o sea tras unos 10’5 afos, con el dato adicional de que la visidbn nocturna ira un afo por
delante en cuanto al empeoramiento, lo que no supone una gran diferencia entre visién diurna
y nocturna (recordar que una pérdida de 3 decibelios se corresponden con la mitad de la
sensibilidad de la que se parte, tratandose de una medida relativa).

En cuanto a la agudeza, pasar de un 80%, que a menudo es considerada como “normal” a
efectos practicos (no formales) ya que valores entre el 80 y el 100% no se perciben
habitualmente como pérdida visual, hasta el 10% (limite de la ceguera, ceguera a efectos
practicos o legales), llevaria 35 afios.

Y calculos similares podriamos hacer en relacion al grosor de la retina y su adelgazamiento
hasta producirse un agujero macular

Pero la realidad y la experiencia de los afectados de Stargardt es muy diferente, y ello se debe
precisamente a los detalles, a los matices, en los que este estudio no entra. Uno de los
aspectos mas importantes de la enfermedad es por ejemplo dénde se producen las lesiones
iniciales, cobmo evolucionan y las implicaciones de su conocimiento para el paciente, que se
aborda en el apartado “Conociendo el Stargardt”, y especialmente en “Concepto y Medicién de
AV en enfermedades neurodegenerativas maculares”, limitandome en este punto a exponer
basicamente lo que nos encontramos como resultados publicados de estos estudios.

En otras publicaciones fuera del propio Registro de ClinicalTrials.gov, puede encontrarse
mayor informacion, que en determinados casos cubre aspectos que ni siquiera se nombran en
los resultados anteriores; se desconoce si son datos sacados directamente del estudio o
ampliados o tratados por terceros.

Alguna de esas otras publicaciones se detienen a analizar un dato realmente interesante, la
excentricidad de la fijacion visual, o sea, lo que tras una prolongada evolucion y potencial
adaptacion deriva en la creacidn a nivel cerebral de una nueva macula, seudomacula o Locus
Retiniano Preferente (LRP o PRL en inglés), pero que en estadios menos avanzados o en
pacientes que no logran la adaptacion se limita a excentricidad, temporal e inestable, de la
fijacién; Pero sobre todo esto no se dice nada, limitdndose a exponer que la excentricidad
media es de 6°, que para alguien que entienda minimamente el proceso de adaptacién es en si
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2. Ensayos clinicos.

contradictorio, y se afiade que dicha excentricidad aumenta a razén de 0’14° al afo, cosa que
sélo tiene valor estadistico no siendo en ningun caso ajustado a la realidad. Eso si, se hace la
oportuna mencion de que se habla en todo momento de excentricidades inestables, aunque me
atrevo a adivinar que no se comprende la trascendencia de este factor.

En el apartado “Excentricidad de la fijacibn y capacidad de Adaptacion a las lesiones
maculares” ahondo en la importancia de todo esto, lo que no encontraremos en ninguna
publicacién relativa al fabuloso estudio ProgStar.

También pueden encontrarse publicaciones en las que se trata el tema de la velocidad de
evolucion de la pérdida de AV entrando en algunos detalles, que son relativos a la medicion
mediante tabla de optotipos ETDRS en periodos anuales; afirmandose:

- Mientras se conserva una AV superior al 80% ésta decrece con rapidez, a razén de 2’8
letras al afo.

- Con una AV de entre el 30% y el 80% la pérdida anual es algo menor, de 2’3 letras.

- Cuando la AV esta entre el 10% y el 30% se ralentiza sustancialmente la pérdida anual,
que se situa en 0’8 letras.

- Y alcanzado el limite de la ceguera legal con una AV por debajo del 10%, en lugar de
empeorar mejora, y de forma significativa, en 2’3 letras al afio.

Estos datos del estudio pueden parecer sorprendentes, y desde luego se desprenden de los
valores recogidos del seguimiento de los pacientes, pero cuidado, adolecen de 2 importantes
problemas:

El primero se deriva de una simple cuestiéon de forma, de cdmo se expresan las pérdidas y
ganancias de AV: En numero de letras de la tabla de optotipos ETDRS:

No entraré ahora en detalles, solo decir que se trata de una tabla logaritmica en la que la AV
que supone ver una letra mas se calcula multiplicando por 10 elevado a 0’02, o lo que es lo
mismo, por raiz quincuagésima de 10, que viene a ser 1’04713, de manera que para mas de
una letra habra que multiplicar por este factor tantas veces como corresponda, lo que equivale
a elevarlo a dicha potencia; y en el caso de ver menos letras se calcula dividiendo en lugar de
multiplicando.

Si en lugar de hablar de letras hablaramos de AV en su valor decimal en representacion
porcentual podemos poner el siguiente ejemplo sobre los 3 hallazgos del estudio:

- Ejemplo de AV mayor del 80%: Supongamos 90%, entonces en 1 afio se perderian 2’8

letras, y la AV resultante la obtendriamos con la division 90/(10°%)*® que seria 79'1%,
lo que implica una pérdida en 1 afio de un 10’1 puntos porcentuales de AV.
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Agudeza Visual y Stargardt. Una realidad desconocida



2. Ensayos clinicos.

- Ejemplo de AV entre el 30 y el 80%: Supongamos 50%, entonces en 1 afo se perderian
2'3 letras, y la AV resultante la obtendriamos con la division 50/(10°%%)? que seria 45%,
lo que implica una pérdida en 1 afio de 5 puntos porcentuales de AV.

- Ejemplo de AV inferior al 10%: Supongamos 5%, entonces en 1 afio se ganaria (eso
dicen) 2’3 letras, y la AV resultante la obtendriamos con la multiplicacion 5-(10°%%)?3
que seria 5’6%, lo que implica una ganancia en un afo de 0’6 puntos porcentuales de
AV.

Nos damos cuenta ahora de que lo que se nos decia de que apenas hay diferencia con la
velocidad de pérdida visual con AV superior al 80% y la que hay entre el 80 y el 30%, 2’8 y 2’3
letras respectivamente, en realidad vemos que se traduce en el ejemplo en pérdidas de 10
puntos y 5 puntos porcentuales respectivamente, que no son similares, de hecho la primera es
nada menos que el doble de la segunda.

También nos percatamos de que con AV por encima del 30% se pierden 2’3 letras, mientras
que por debajo del 10% se ganan 2’3 letras, vaya, el mismo numero de letras; sin embargo con
los ejemplos vemos que la pérdida de 2’3 letras supone perder 5 puntos porcentuales de AV
mientras que la ganancia de 2’3 letras dista mucho de recuperar 5 puntos, quedandose en un
exiguo valor de 0’6 puntos.

Se evidencia por tanto que la pérdida o ganancia de AV medida en pérdida o ganancia de
letras ETDRS no resulta nada intuitiva ademas de claramente engafiosa.

Si se tiene interés en ahondar algo mas en las tablas de optotipos ETDRS puede leerse mas
adelante el apartado “Las tablas de optotipos” dentro del punto sobre “Informacion
complementaria”.

Debo hacer un inciso para aclarar algunos aspectos sobre la notacién y escala empleadas a lo
largo del texto para la Agudeza Visual:

Comentar ademas que es en aras de la claridad y la "intuitividad" que uso valores porcentuales
del valor decimal de la AV; no se encontrara esta notacién en ningun texto formal y sin
embargo en mi opinion es la mejor de las opciones: Por supuesto conserva la misma precision
que la notacion decimal y le afiade el componente intuitivo ademas de simplificar los valores, lo
que se evidencia si usamos el ultimo ejemplo, pues es mucho mas sencillo y comprensible
decir que en un afio se ganan 0’6 puntos porcentuales de AV pasando del 5% al 56% que
decir que se pasa de 0’05 a 0’056 ganando un 0’006, del mismo modo que hablar de una
pérdida de 10 puntos porcentuales permite a cualquiera hacerse una idea de cuanto supone
visualmente pues es natural asimilar el 100% a una AV normal, completa o sin pérdida visual, y
que perder esos 10 puntos es perder la décima parte, una AV equivalente al 10% del total.

No obstante debe advertirse que al hablar de ganancias y pérdidas se hace en valores

absolutos expresados en puntos porcentuales pues caso de manejarse valores relativos,
también expresados en porcentajes podria llevar a confundir pérdidas y ganancias con valores
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de AV expresados en porcentaje. De requerirse tratar los cambios en términos relativos
expresados en porcentaje sera preferible la notacion decimal para la AV, donde el valor 1
equivale al100% o valor normal de AV.

Ejemplo: Si partiendo de una AV del 40% queremos expresar una peérdida relativa a dicho valor
inicial lo podremos hacer por ejemplo mediante fracciones y en su caso decir que se ha perdido
la cuarta parte (1/4), que equivale a un valor absoluto de AV de 10 puntos porcentuales o 10%
y bastara restar ambos valores para obtener la AV final del 30% (40%-10%). Sin embargo si
expresamos la pérdida como porcentaje la cuarta parte sera el 25% que no debemos confundir
con un valor absoluto de AV del 25% o 25 puntos porcentuales ya que si restamos 40%-25%
obtendremos un valor final erréneo del 15%, siendo lo correcto restarle al 40% su 25% que es
10% (40x25/100) para obtener el ya mencionado 30% (40%-10%). Si empleamos notacion
decimal en este ultimo caso no hay posible confusién pues una AV de 0’4 que pierde su 25%
resulta en un 0’3 (0'4-04X25/100).

Anadir que incluso si trabajamos con valores relativos porcentuales es posible usar notacion
porcentual para la AV con un simple ajuste en la notacion, y podriamos expresar la AV del 40%
como 40, es decir con el simbolo de porcentaje como subindice solo para indicar que es el
tipo de medida o notacion elegida para expresar la AV usando el simbolo de porcentaje
habitual para el trabajo con porcentajes, de manera que diriamos: “Partiendo de una AV del
404, tras perderse el 25% resultara en un valor final del 30-”°, 0 matematicamente 40¢,-
(40x25/100)<,=30¢, 0 lo que es lo mismo: 40¢,-40¢,x25%=30,.

Aclarado lo cual y dado que no se emplearan salvo casos puntuales valores relativos y en tales
casos se recurrira a la notacion decimal, continuamos con la exposicion.

El segundo de los problemas de los que adolecen los resultados del estudio es de fondo y
ciertamente grave, Tanto que lo que se afirma es completamente contrario a los hechos, a la
evolucion real del Stargardt atreviéndome a decir incluso sin excepcién en cualquier afectado, y
es fundamentalmente lo que lleva a que concluyan que la AV mejora cuando se rebasa la
barrera de la ceguera legal, del 10% de AV, aunque igualmente revela errores en la toma de
datos que parece mentira se produzcan a estas alturas, de forma reiterada y sin que nadie, o
sea nadie, llame la atencion sobre la cuestion, hasta el punto de que se quedan tan panchos
afirmando que la AV mejora en estadios avanzados del Stargardt, ;qué parte no entendieron
de que se trata de una enfermedad neurodegenerativa y progresiva? Al menos podrian
haberse extrafiado y tratar de hallar la causa de la como minimo aparente contradiccion.

Siento tener que desmentirlo, aunque bien lo saben los afectados que hayan alcanzado la
ceguera legal: NO, la AV no mejora de forma significativa en ningiin momento de la
evolucion del Stargardt, como tampoco ocurre ningun tipo de regeneracion de las areas
dafadas de la retina responsables de la AV perdida.
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Al mismo tiempo, y no es nada contradictorio, es posible obtener o provocar resultados en
pruebas de AV que pasarian por un valor superior al real y en cualquier caso a una AV
equivalente correctamente medida.

La causa sin duda es que no se mide correctamente la Agudeza Visual en pacientes de
Stargardt ni otras maculopatias; ya se ponia de manifiesto una pista en este sentido cuando se
hablaba de excentricidad, aunque también es constatable que la casi completa totalidad de
oftalmdlogos y optometristas, incluso los especializados en baja vision, no son conscientes de
ello y desconocen la realidad subyacente en este tipo de patologias cuando se alcanzan
valores de AV por debajo del 10%, no por el valor en si, sino porque con otras areas de la
retina que no son responsables ni estan especializadas en la Agudeza Visual pueden medirse
valores equivalentes en pruebas simples como las basadas en optotipos aunque por ejemplo
dicho valor no sea ni correcto ni funcional, lo que por ejemplo se evidenciaria en una prueba de
lectura vertical, o incluso en un test cromatico de Ishihara, y no precisamente por problemas
con la percepcion de los colores.

Como es algo que ademas de llamativo estimo que resulta crucial para comprender qué es la
AV y la forma en que su pérdida por la distrofia de areas maculares dificulta su medicién a la
vez que predispone a una nueva forma de aprender a ver, trataré esta cuestion mas adelante
en el apartado “Conociendo el Stargardt”.

Tras este ligero analisis de los resultados del estudio ProgStar puede hacerse un repaso a otro
de sus apartados, el de Conclusiones de las distintas publicaciones, ilustrativo y decepcionante
a un tiempo, entre las que nos encontramos:

- “Que se aporta informacion importante para otros estudios”. Decir esto y no decir nada
viene a ser lo mismo, no creo necesarios mayores comentarios pero si decir que no se
trata de una conclusion aislada y se repite en no pocas publicaciones y por no pocos
autores, que coinciden también en no haberse percatado de los problemas sefalados
anteriormente.

- “Los estudios en Stargardt deberian durar mas de un ano”.

- “La medida de la AV no es un parametro adecuado para valorar la evolucion del
Stargardt si los estudios no duran mas de 2 afios”. Tanto éste como el anterior son una
especie de perogrullada a sabiendas de que es comun que los afectados no alcancen la
ceguera legal en menos de una década de evolucion de la enfermedad. Dicho sea de
paso el seguimiento medio de los pacientes en ProgStar es inferior a 4 afos, a pesar de
que la mitad de ellos pertenecen al grupo retrospectivo.

Tampoco resulta facil buscarle virtudes o grandes aciertos a este estudio que practicamente se
ha limitado a hacer recopilacion de datos, que al haberse tratado y analizado poco, por no decir
nada, podemos encontrarlos bajo diferentes interpretaciones y por tanto con datos adicionales
deducidos dispares y heterogéneos segun las diferentes publicaciones.
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No encontraremos ni una sola grafica ilustrativa ni de datos ni de analisis, ni de conclusiones,
ni de nada, ni siquiera una simple y genérica sobre la progresion del Stargardt en funcion de
cualquiera de sus parametros, como por ejemplo el de la AV, y a pesar de que el estudio tiene
el pretencioso titulo de ser “Una historia natural de la progresion de la enfermedad de
Stargardt”.

Pueden parecer mucho los alrededor de 500 participantes, pero tratandose en su mitad de un
estudio retrospectivo sin duda se podia haber hecho con muchos miles por simple colaboracion
entre paises proporcionando datos clinicos sin identificacion explicita de pacientes, como se
hace habitualmente en genética para descubrimiento de nuevas mutaciones y sin que haya
estudios clinicos de por medio para ello.

Pues esto es lo que hay, y es considerado el estudio de referencia en cuanto a la evolucion del
Stargardt y fuente para toda un aliteratura que debiera ilustrar a los profesionales que trataran
a estos pacientes... que si ya estaban verdes o perdidos en la materia, con esto lo rematan, y
salvo honrosas excepciones tendran que seguir siendo los pacientes los que en cada consulta
vayan formando poco a poco a los “especialistas”, al menos a los que su ego se lo permita.

En resumen, después de analizar los valores, las caracteristicas de la prueba con optotipos
ETDRS, la duracion del seguimiento y la metodologia, este estudio en mi opinion sélo aporta
meras curiosidades y burdas aproximaciones, cuando no datos completamente contrarios a la
realidad, en cuanto a la progresion de la enfermedad de Stargardt, y es aconsejable no tenerlo
en consideracion a la hora de disefar otros estudios, ensayos de tratamientos, seguimiento de
AV, establecimiento de prondsticos, etc., salvo para evitar y tratar de corregir los errores que se
han cometido en él.

2.2. Fase I/l de terapia génica con factor lentiviral (NCT01367444).

Este estudio se detuvo en su dia y el desarrollo del correspondiente tratamiento se cancel6 por
parte de la compafiia responsable, Sanofi, tanto en Francia como en Estados Unidos.

Se trata de terapia génica mediante virus modificado que debiera corregir las mutaciones
presentes en las células de la retina del paciente que por su causa funcionan incorrectamente
llevando a su posterior degeneracion. Al producto desarrollado y empleado en este estudio se
le denomina SAR4224509.

La duracion por paciente fue de ~1 afo, y empezé en junio de 2011, sin embargo los
resultados no se publicaron hasta junio de 2020, cosa que da que pensar.

Basicamente se estudiaba la seguridad y la dosis tolerable y secundariamente los beneficios
medibles del tratamiento ensayado.
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El procedimiento: Inyeccion subretinal, que ya he comentado en reiteradas ocasiones en otros
textos que no es en mi opinion ni el mas apropiado ni el mas seguro.

Los motivos alegados para su cancelacion por parte del responsable parecen deberse a
cuestiones de estrategia empresarial, que expresan literalmente como “revision de los planes y
prioridades de desarrollo clinico”.

Basta no obstante echar un vistazo a la lista de complicaciones, mucho mas numerosa que la
de pacientes, que fueron Unicamente 27, para pensar que precisamente la buena seguridad del
tratamiento planteado no ayudé demasiado a continuar.

Todos los participantes presentaron efectos adversos, mas de un tercio (10) moderados y mas
de un 11% (3) graves. Algunos de los efectos adversos cotejados fueron:

Coriorretinopatia, uveitis, hipertensién ocular, linfopenia, extrasistoles ventriculares,
inflamaciones oculares, catarata, chalazion, derrame coroideo, hemorragia conjuntival,
trastorno corneal, diplopia, discromatopsia, secrecion ocular, irritacion ocular, dolor, picor,
irritacion de parpados, fibrosis muscular, edema macular, retinitis necrosante, fotopsia,
hemorragia retiniana, desgarro retiniano, desprendimiento de retina, fibrosis subretiniana,
vision borrosa, discapacidad visual, desprendimiento de vitreo, flotadores vitreos (“moscas”),
hemorragia de vitreo, xantopsia (vision amarillenta), nauseas, vomitos, conjuntivitis, lesion del
cartilago ocular, abrasién corneal, campo visual anormal, y dolor de cabeza.

En cuanto a resultados sobre la vision nada concluyente, algunos apuntan indicios pero
después de la extensa lista de efectos adversos serian en todo caso relativos y cuestionables.
En este sentido se comenta que “la eficiencia de la transduccion solo puede evaluarse
indirectamente mediante resultados visuales a largo plazo”.

Se afiade que para considerar significativo un cambio en cuanto a medicion de AV debe estar
por encima de 8 letras (en tabla de optotipos ETDRS).

Constatan algo que ya era conocido: El vector viral, como ocurre para la mayoria de estas
terapias monogeénicas de retina, requieren la aplicacion de la inyeccion en la proximidad de los
tejidos a tratar para que funcione.

Se sugiere en este sentido que se precisan desarrollar nuevos procedimientos e instrumental
quirurgico para llevar a buen fin este tipo de abordaje en cuanto a administracion del vector de
forma local.

Algo es inapelable: Corregir los genes defectuosos es parar la enfermedad o curarla si aun no
ha ocasionado lesiones irreversibles, pero desde luego ésta no es en mi opinion la forma, no
parece abordable tratar toda la macula con técnicas como inyecciones subrretinianas. Y es por
esto por lo que probablemente se cancelara el ensayo, ya sea esperando a tener mejores
herramientas quirurgicas o directamente por barajarse un abordaje completamente diferente,
especialmente ante los prometedores resultados que algunos estudios preliminares estan
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arrojando en técnicas como la de nanoparticulas de ADN o las evoluciones de la CRISPR
como la PE3 de David Liu.

2.3. Eficacia de la acupuntura en enfermedades maculares (NCT02255981).

Si no fuera porque la curiosidad humana vy el interés en la objetividad cientifica va por delante
en quien se asoma a los resultados de este estudio dificiimente podria dedicarse el tiempo
para ir mas alla y sumergirse en los resultados publicados. Hablamos de enfermedades
maculares, y concretamente las que se contemplan en el ensayo son de origen genético, por lo
que a pesar de que el sentido comun de quien algo conoce de estas enfermedades clama que
efectivamente sera perder el tiempo me adelanto para decir que no lo es en absoluto, los datos
son verdaderamente dignos de analizarse y muy esclarecedores.

Empecemos por el final, o al menos lo que a priori es lo mas importante: ;Se produce mejoria
en la vision de quienes se tratan con esta técnica de acupuntura? ;Va mas alla de mejoras
sutiles del 1% de AV o de un posible efecto placebo o de percepcién subjetiva? Ya lo creo que
si, se concluye que el 64’3% de los ojos tratados mejoraron su AV, un 28'6% no perdieron AV,
y en sélo un 7’1% no se impidié la pérdida de AV. Pero ademas no se mejora en una o dos
letras sino que se afirma que la media es de nada menos que de 14 letras.

A ver, ;somos conscientes de lo que esto significa? Segun el estudio ProgStar lo esperable
con una AV de partida minimamente buena, digamos que por encima de la baja vision (30%)
es que al menos en Stargardt, que se nombra en este ensayo con acupuntura como parte de
las enfermedades estudiadas, es perder en los 2 afios en que se lleva a cabo unas 5 letras, y
resulta que en cambio se ganan 14, o dicho de otra manera, se recuperan en total 19 letras,
que podrian equivaler a pasar del 10% (ceguera legal) al 25% (baja visidn), o del 25% al 63%,
algo que nada tiene que ver con la baja visidn y que practicamente permitiria por ejemplo
obtener el carnet de conducir o permiso de armas, o lo que es aun mas sorprendente: pasar de
la frontera de la baja visién (32%) a la de la normalidad (80%), que es ganar 48 puntos
porcentuales

Si, con esto podemos afirmar que ya tenemos tratamiento, un magnifico tratamiento ;no? En el
estudio de terapia génica anterior la mayor mejoria reportada fue de 7 letras aunque no la
consideraron concluyente pues en el ojo de control se daban mejorias en ocasiones de 5
letras, pero 19 letras y 48 puntos porcentuales de AV (+0’48 en notacion decimal) en 2 afios...
Vale algo no cuadra y saltan todas las alarmas: O nadie se enter6 de la gran noticia o es que
es sabido que los milagros no existen y que este registro de estudios clinicos no deja de ser
mas que una estructura burocratica que igual da cobertura a premios Nobel que a timadores;
pero sobre esto ya comentaré algo en el apartado de Conclusiones.

Ahora entraremos en detalles pero evidentemente no se puede mejorar la AV en una media de

casi 14 letras ETDRS, pues con que un solo paciente tuviera inicialmente una AV superior al
63% (75 letras) saldria con un 125% (90 letras), vision superior a la 6ptima de una persona
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visualmente sana, y a pesar de padecer enfermedades como las contempladas en el estudio,
que no son otras que Degeneracion Macular Asociada a la Edad en su forma seca (DMAE),
DMAE humeda, Stargardt y Distrofia macular; por cierto que esta ultima no sabemos a qué
enfermedad concreta se refiere, pues todas las demas ya son en si generadoras de distrofias
maculares.

Tal vez pecaron de generosidad en los resultados pues al decir que solo el 7’1% de los
pacientes tratados empeoro, tratandose de enfermedades que evolucionan con pérdida de AV,
siendo habitualmente la DMAE mas rapida que el Stargardt en su evolucion, equivale a decir
que el 93% mejorod, independientemente de la enfermedad y su estado de evolucion... si, se
vinieron arriba con las agujas, o habra que pensar que fue cosa del whisky y la avaricia... y de
que el papel lo aguanta todo.

Vayamos con los detalles ciiéndonos a los datos que se publican por los responsables del
estudio, tanto en la web de ClinicalTrials.gov como en la del ICH Good Clinical Practice
Network en este enlace (El ICH, International Conference on Harmonisation, es un proyecto
que reune a las autoridades reguladoras de medicamentos en Europa, Japon y Estados Unidos
de América y las farmacéuticas para discutir aspectos cientificos y técnicos de registro de
productos farmacéuticos):

- El estudio se inici6 en 2013, se concluyo en 2016 y se publicaron los resultados en abril
de 2020. Parece que estuvieron pensandose qué publicar durante 4 afos.

- El responsable del estudio no es un laboratorio farmacéutico, se trata de la “Escuela
Neijing”, pero que no nos despiste su nombre chino ni que tenga delegaciones por
medio mundo, tiene su sede a la vuelta de la esquina, en un pueblo de Cuenca de
apenas 300 habitantes, Pozoamargo, que desde luego es mas descriptivo que el
vocablo oriental. No entraré en pormenores pero quien quiera puede echar un vistazo a
su web: www.escuelaneijing.org; y lo de ".org" tampoco debe llevar a engafio, no es
precisamente una ONG, por curiosidad comento algo que es sencillo averiguar: Una
primera sesion de acupuntura cuesta unos 30 euros, y 18 las siguientes.

- No hay grupo de control o placebo. Se argumenta que en la Medicina China (se refiere a
la habitual en China hace siglos o milenios) no se considera una buena forma de evaluar
los resultados debido a que la acupuntura como procedimiento no es facil de
enmascarar o simular.

Llamativo cuanto menos el argumento, no soélo por falta de rigor cientifico sino por aun
mas falta de imaginacién, pues no solo puede simularse la acupuntura sino que podrian
emplear, siguiendo su propia doctrina, puntos que ellos calificarian de no terapéuticos o
no correspondientes a “canales de energia” relativos al problema a tratar, asi de paso
comprobarian las diferencias de emplear unos u otros puntos, aunque me temo que
probablemente no habria diferencia alguna. También podria hacerse con anestesia
local, claro que igualmente desconocen, o tal vez conocen demasiado bien, la diferencia
de eficacia con y sin anestesia de por medio.
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Pero hay una forma mas sencilla y habitual en los ensayos para comprobar la eficacia,
basta con tratar solo uno de los ojos del paciente, pero ya adivinamos que no se ha
hecho, que se han tratado ambos ojos, y el argumento que esgrime el responsable para
esto es por una buena causa, literalmente dicen que “No hubo grupo control por razones
éticas, de dejar el avance de la enfermedad sin tratamiento en estas personas, en su
mayoria muy deprimidas”.

Vaya, eso no me lo esperaba de un estudio clinico, viene a decir que no es ético hacer
un ensayo fiable, que no es ético el empleo de placebo y demas garantias priorizando
que todos los participantes se traten, olvidando que el presunto tratamiento tal vez no lo
sea o incluso que pueda ser en su caso gravemente perjudicial, ¢ esto si seria ético?, y
sobre todo se olvida la esencia de los ensayos clinicos: Poder calificar un potencial
tratamiento como tratamiento real, seguro y efectivo; y es justo por esto que lo que no es
ético en un ensayo clinico es dar por supuesto que lo que se ensaya es precisamente un
tratamiento real, seguro y eficaz, para aplicarlo a todos los participantes, o ;por qué no?
a todo el que se ponga por delante.

33 pacientes. De ellos 29 completaron el seguimiento. Resulta una cifra ridiculamente
pequefia, que no puede proporcionar datos fiables cuando se estan incluyendo varias
patologias y en diferentes estadios de evolucion, y desde luego tampoco muy ética tal
como lo entiende el patrocinador del ensayo, de no dejar sin este tratamiento a nadie
que lo necesite...

Procedimiento: Una sesion de acupuntura a la semana inicialmente. Luego se
desconoce pues se indica que cuando los pacientes mejoran se espacian las sesiones.
Como curiosidad econdmica, si estimamos que el tratamiento consistio en una sesién
cada dos semanas, supondria un coste total por paciente de 938 euros.

Curiosamente aducen que el tratamiento ensayado es muy econémico y lo ponen en
contraste con las inyecciones intraoculares que se prescriben en DMAE humeda, lo que
por un lado lleva al engafio de que la acupuntura puede sustituir a dichas inyecciones, y
por otro omiten que en el resto de patologias maculares no es aplicable tal tratamiento
con inyecciones.

Se combina la acupuntura con masajes alrededor de los ojos que llevan a cabo los
propios pacientes. Esto supone un factor que sélo aporta indefinicién a la relevancia de
la acupuntura pues al no haber grupos de control que s6lo hagan acupuntura o solo
masajes, los resultados podrian deberse a cualquiera de las técnicas, a ambas en
conjuncion, o a ninguna.

Para evaluar los resultados se emplea s6lo la medicidn de AV en tablas de optotipos. No

se hace ningun otro tipo de pruebas, ni estudio de fondo de ojos, ni microperimetria, ni
nada de nada, o al menos no se dice expresamente... eso si, se les pidi6 a los
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pacientes que aportaran OCT cada 6 meses, pero el propio responsable del estudio
informa de que sdélo algunos de los pacientes lo llevan a cabo por limitaciones
econdmicas... A ver si lo he entendido: Quien realiza el ensayo no le hace la prueba que
requiere, y da por bueno que el paciente no la aporte por su coste, cuando una OCT
puede costar unos 100 € y en cambio le propone un tratamiento de acupuntura por unos
1.000 € para cuya fiabilidad y eficacia ni son imprescindibles pruebas objetivas como
esta ni ninguna otra medida de seguridad ni de validacion como los grupos o al menos
los ojos de control.... Recapacitemos, el estudio lo hace quien lo hace y es quien debe
asumir la realizacién de las pruebas pertinentes para su validacion... sencillamente
impresentable.

Asimismo en los comentarios de los resultados se induce a pensar que los pacientes se
han realizado otras pruebas por su cuenta, de manera que ni se han llevado a cabo ni
controlado por el equipo responsable del estudio.

Ni que decir tiene que la realizacion de pruebas objetivas necesarias por parte del
equipo de investigacidn ha de ser una prioridad absoluta ya que constituyen a menudo
la unica forma de garantizar no soélo los resultados sino la seguridad para el paciente. En
este caso hablamos de retinas que sufren enfermedades neurodegenerativas y de un
tratamiento del que supuestamente se constatan aumentos significativos de la AV por un
mecanismo desconocido y que por tanto podria suponer estar forzando una estructura
celular ya seriamente dafada; obviamente si damos por buenos los resultados no basta
con mirar que las agujas no produzcan hematomas, y cuanto menos, si hay un
verdadero interés cientifico y de conseguir un tratamiento, habria que perseguir
desentrafar el mecanismo de accion pues una vez conocido podria potenciarse o tal vez
obtenerse mucho mejor resultado actuando en ese mecanismo por otros medios y
prescindiendo de una técnica que después de siglos sin duda es muy superable por la
medicina y la tecnologia actuales.

La cosa huele mal hace tiempo pero es que ya sélo por simple interés resulta muy
chocante que con ganancias tan tremendas de AV como las que se afirman no se trate
de ver si al menos ha habido cambios morfolégicos en la retina de los pacientes.

Bueno, si que se hizo otra “prueba”, encuestas a los pacientes sobre la percepcion de
sus principales problemas visuales antes y después del “tratamiento”.

Basicamente se afirma el éxito del tratamiento en funcion de los valores de AV que se
asegura medirse, que asimismo se obtienen mediante tablas de optotipos ETDRS. En
este sentido es pertinente decir, aunque tampoco se recoge en ningun otro estudio
sobre enfermedades visuales, que el control de la AV de forma frecuente mediante
tablas de optotipos no es ni fiable ni apropiado, especialmente cuanto mas baja es la AV
pues soOlo se veran unas cuantas letras que acaban por memorizarse consciente o
inconscientemente, y es habitual que toda una linea de la que solian acertarse
esporadicamente alguna que otra letra termine por acertarse siempre igualmente por la
ayuda de la memoria, tanto fotografica como conceptual; o sea que con este método
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usado asiduamente es esperable mejorar al menos una linea en los resultados, sin que
en realidad mejore o incluso empeorando la AV, lo que viene a suponer en torno a unas
5 letras, rango que por ejemplo se consideré como no valorable a nivel estadistico como
mejoria en el estudio anterior de terapia génica, en el que estimaron en 8 letras como
minimo la consideracién de un cambio significativo, y eso sin el factor de reiteracion de
este tipo de prueba con cierta frecuencia.

Es un hecho que el reconocimiento o identificacion de lo que se ve se produce mediante
un mecanismo comparativo con la informacion procedente de la memoria, tanto la
relativa a modelos o prototipos del objeto en cuestion como los recordados con motivo
de la experiencia.

Es muy conveniente realizar al menos una revision anual de la vista para los afectados
de Stargardt, y la mejor forma de garantizar la homogeneidad de los resultados es
realizar las pruebas con los mismos profesionales y los mismos medios, pues por
ejemplo una campimetria con 2 campimetros diferentes aunque se hagan el mismo dia
arrojaran valores no idénticos ademas de que podria aportar datos dificiimente
comparables entre si. Pues bien, en mi caso hay algo que no creo que olvide jamas, esa
letra “K” solitaria en la primera linea de optotipo, letra que por cierto no veo si utilizo el
punto de fijacion central sin vision excéntrica, y si se disminuye la distancia a la tabla lo
suficiente claro que acabaré reconociendo la K, pero igualmente la reconoceré tiempo
después a la misma distancia aunque tenga una nueva pérdida significativa de AV, en
cuanto alcance a ver un par de rasgos de esa omnipresente sabré que es la vieja
conocida K, con sélo ver ligeramente su parte superior sabré que no es una O, una Q,
una B, C, D, E, F..., no, enseguida mi cerebro, sin verla realmente identificara la tozuda
letra, evidenciando que la medida de la AV de esta forma no es ni fiable ni precisa.

Es asimismo habitual que el paciente en algun momento se situe a una distancia de las
tablas menor a la necesaria para la medida de la AV, por lo que igualmente de forma
consciente o no, tal vez por simple curiosidad, al pasar por delante de la tabla antes de
sentarse a realizar la prueba, mire qué letra es aquella que nunca acierta y esa imagen
quede retenida en la memoria. Lo mismo ocurrira sencillamente si se mira a la tabla con
los dos ojos viendo sin problemas letras que tal vez con s6lo uno de los dos 0jos no
veamos en absoluto. Como curiosidad en este sentido sé de alguien que renovo el
permiso de armas aprendiéndose de memoria la tabla de Snellen.

No se detalla para el estudio ningun criterio de exclusion al mismo tiempo que para la
inclusion basta con diagnostico de patologia macular. Hay cientos de patologias
maculares que igualmente pueden afectar y afectan de forma diferente a los pacientes
segun su sexo, edad, habitos, etc. Nada de esto se tuvo en cuenta.

La sede del patrocinador esta en Espana pero no fue aqui donde se llevé a cabo el
estudio, tampoco en los Estados Unidos, fue en la filial del patrocinador en Colombia.
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El investigador principal es Luz Helena Gutiérrez, que a diferencia de otros estudios en
que los investigadores no pertenecen a organizacion del patrocinador en este caso si,
pues pertenece a la Escuela Neijing Colombia, al igual que otros miembros que llevan a
cabo el estudio.

La media de edad de los pacientes: 68’9 anos. Esto a pesar de que en los criterios de
inclusion se admitian nifos. Parece obvio que el estudio va en realidad dirigido a un
publico objetivo concreto, el de personas mayores con DMAE.

Las enfermedades de los pacientes especificadas son: 22 con DMAE (seca y/o
hameda), 4 con “Distrofia Macular”, y 2 con Miopia Magna. El término “Distrofia Macular”
es empleado incorrectamente pues no existe ninguna enfermedad concreta con tal
denominacion y empleandose de forma genérica englobaria igualmente a las DMAE. No
puede afirmarse que tales distrofias maculares se correspondan con Stargardt pues
igualmente podrian ser por enfermedad de Best, Distrofia de Conos y Bastones (DCB),
etc. Esto denota ademas la falta de rigor tanto en cumplir su propio criterio de inclusion
como en la determinacion de los diagndsticos, unicamente requiriéndose OCT para el
mismo Yy sin mencionarse en ningun momento ni caso las pruebas genéticas, que por
ejemplo en Stargardt suponen una forma fundamental de confirmacién del diagnéstico.

La AV inicial de los pacientes no se indica. No obstante se dice que no tenian
discapacidad visual, o sea que tenian visién normal el 35’7%, discapacidad leve el 54%,
moderada un 16’1%, grave un 33'9% y ceguera un 8'9%. Se dice que hacen referencia a
los criterios de la OMS en su clasificacion “ICD-10" pero no hay una correspondencia
real por lo que solo podemos aproximarnos a los valores de AV que se manejan. La
cosa es que si el 357% tenia vision normal se deduce que solo el 64’3% eran
susceptibles de mejorar, cifra que es exactamente la que se afirma que mejoraron, lo
que equivale a decir que en realidad mejor6 el 100% de los pacientes, o sea de los que
tenian alguna disminucién de la AV por la enfermedad padecida; y esto supone, al
margen de constituir todo un hito en medicina, numerosas contradicciones, como que el
8'9% de ciegos no experimentd mejoria alguna.

Pero podemos deducir la AV media de los pacientes ya que se da un dato que nos
servira para ello: El n® de letras que ven al comienzo del estudio, que es de 41’5,
equivalente a algo mas del 12’5% de AV, que ya resulta extraiio en si mismo por los
anteriores datos indicados, y que tras el tratamiento, con una mejoria media de 14 letras
supondria al final una AV algo por encima del 25%, o dicho de otro modo conseguirian
duplicar la AV en 2 afos, sin duda todo un milagro.

A estas alturas si algo queda claro es que el estudio en cuestidon no es serio, pero incluso
concediendo el beneficio de la duda al menos hasta que se haga un verdadero ensayo clinico
al respecto, si diéramos por validos los resultados, es decir, que la funcionalidad de la Agudeza
Visual se duplica y por ende su fisiologia subyacente, s6lo cabrian 2 interpretaciones: O se
estd regenerando la retina dafiada o se estd acelerando el ciclo visual de la retina aun no
danada.
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Evidentemente descartado queda ningun poder regenerativo de tejido nervioso de la
acupuntura y mucho menos de correccion de mutaciones del ADN, por lo que acelerar el ciclo
visual, es decir forzarlo, en una retina que adolece de malfuncionamiento por causas genéticas,
y que dicho ciclo como se ha comprobado en Stargardt, es directamente responsable de la
propia degeneracion, solo puede suponer en principio algo obvio: Una mejora temporal y
limitada a costa de un empeoramiento asegurado a continuacién, en mayor medida de lo
esperable por el transcurso del tiempo y la normal evolucion de la enfermedad degenerativa
gue en ningun momento se ha curado.

Estariamos en los mismos supuestos que los que propicia cualquier otro aumento en la
estimulacion retiniana, ya sea con microcorrientes o sencillamente por mayor intensidad de luz,
pues si bien una luz intensa ayuda a obtener una mejor AV también es una de las principales
causas de la degeneracién macular.

Por cierto que a pesar de que han pasado 4 afios entre que se finalizd el estudio y se
publicaron los datos, nada se dice sobre el seguimiento de los pacientes, si continuaron con la
acupuntura, si siguieron mejorando, si dejaron de hacerlo, si empeoraron a ritmo normal, si
perdieron todo lo ganado, o si empeoraron a un ritmo superior a lo que habria sido esperable
sin acupuntura.

La conclusion que se saca de analizar este supuesto ensayo clinico es que no puede
catalogarse como tal, y si de estrategia de marketing de una empresa concreta para su
negocio.

Si la acupuntura tuviera los poderes y beneficios que tantos le atribuyen no tendria que recurrir
a estudios clinicos fraudulentos como éste, publico y notorio, pero sin duda rentable para los
delincuentes que lo aplican, porque desde luego no para los estafados, pues se da la
circunstancia de que para realizar este tipo de terapias no se requiere autorizacion alguna
ademas de que la puede llevar a cabo cualquiera.

En concreto los responsables de este falso estudio, como puede comprobarse en su web y
videos publicados, no solo aplican la acupuntura sino que igual recurren a plantas que a
danzas “sagradas”, y a menudo haciendo menciéon a la "moxibustiéon", otro de esos
“tratamientos” de la “medicina” tradicional china que utiliza una especie de cigarro o “porro” de
Artemisia y que muchos de sus practicantes y defensores pretenden efectos beneficiosos en la
prevencion y tratamiento del cancer, evidencias que por supuesto la ciencia ha desmentido, no
encontrando ningun beneficio constatable ni en el tratamiento del cancer ni en el de ninguna
otra enfermedad.

En ClinicalTrials.gov hay unos 1.391 estudios registrados sobre acupuntura, 88 de los cuales

publican resultados, y sélo uno de ellos, el aqui analizado se refiere al tratamiento de
enfermedades maculares.
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Y es que se ha tratado de usar la acupuntura para todo como si de la panacea se tratase,
encontrandonos con estudios para cuestiones tan aparentemente dispares como: Tratamiento
del dolor, el estrefiimiento, lesiones cerebrales, ansiedad, incontinencia, sintomas
menopausicos, efectos secundarios de quimioterapia, insomnio, ojo seco, adicciones (dejar de
fumar), etc.

Decia “aparentemente dispares” pues en realidad todas estas patologias, o lo que se pretende
tratar de ellas son justamente los aspectos mas subjetivos y dificiles de cuantificar y demostrar
mediante pruebas objetivas, ademas de ir dirigidos a grandes publicos, o lo que es lo mismo, a
un mercado objetivo potencial enorme. Y por supuesto s6lo como paliativo o coadyuvante,
pues algo esta claro, hasta el momento la acupuntura no ha demostrado eficacia para curar
absolutamente nada.

Esto no quita para que la Unesco incluyera a la "moxibustion" y la acupuntura china como
“Patrimonio Cultural Inmaterial de la Humanidad”, no olvidemos que también la “dieta
mediterranea” figura en esa peculiar lista, y que hablamos de cultura, no de medicina, y cultura,
también puede que milenaria es por ejemplo la practica de “reducir cabezas” del pueblo
indigena Shuar que se llevaba a cabo tras matar a sus enemigos; actividad que tampoco
parece aconsejable como tratamiento de patologias maculares sin necesidad de llevar a cabo
ensayo clinico alguno.

Mientras la acupuntura y similares practicas culturales no se fundamenten en conceptos
cientificos en lugar de en terminologia de caracter “religioso” o simplemente imaginario del tipo
“‘puntos de flujo de energia”, “chis” o “chacras”, y se expliquen los mecanismos de actuacion,
ademas de medirse sus efectos beneficiosos mas alla de la sugestion, la creencia o el efecto
placebo... y por supuesto en lo relativo a vision se fundamente en pruebas objetivas, mas alla
de las pruebas de AV mediante optotipos, que ademas de ser subjetivas son inapropiadas en
determinacién de evolucién de enfermedades neurodegenerativas, estas practicas seguiran
siendo lo que son, ritos de creyentes para creyentes, cuyo beneficio sera a lo sumo el mismo
que el de la practica de cualquier aficion; y como aficion a estas cuestiones la hay, y mucha, de
haber tenido eficacia como verdadero tratamiento o cura para algo habria sido inevitable su
constatacion a estas alturas, pues no hablamos de inventos o innovaciones sino de practicas
milenarias. Por lo pronto este “estudio” analizado pone otro clavo mas en el sarcéfago de la
milenaria momia de la acupuntura como tratamiento médico.

3. Informacidon complementaria.

Para comprender en mayor medida la argumentacion que se hizo anteriormente sobre el
estudio ProgStar y la que se expondra en los apartado subsiguientes, o por simple curiosidad,
es interesante hacer referencia a mayor informacién en cuanto a las caracteristicas de la retina
como de la tabla de optotipos ETDRS con la que se acostumbra a medir su Agudeza Visual; no
obstante no es imprescindible su lectura, que en algunos aspectos puede resultar bastante
técnica.

24

Agudeza Visual y Stargardt. Una realidad desconocida



3. Informacién complementaria.

3.1. La retina.

La mayoria de los siguientes datos sobre nuestra vision pueden extraerse de estudios y
publicaciones cientificas reconocidas. A pesar de ello para un mismo concepto es habitual
encontrar valores dispares, en alguna medida porque los ojos de cada persona pueden ser
muy diferentes, y en mayor medida porque se trata de investigaciones predominantemente del
siglo pasado y empleando medios no demasiado avanzados tecnoldgicamente.

Nos topamos asimismo con un gran desconocimiento del Stargardt por lo que también es
comun encontrarnos con datos directamente erroneos, conceptos equivocados, metodologias
inapropiadas, etc.

Y como colofén a toda esta incertidumbre informativa hay un buen niumero de datos y aspectos
que, o no estan publicados, o al parecer nadie se tomd la molestia de investigar o comprobar.

En consecuencia lo que se expone a continuacién de forma esquematica en este punto debe
entenderse con mero caracter orientativo, e incluye estimaciones propias deducidas de la
documentacion existente pero no hallada en ninguna publicacion especializada. No por ello
deja de ser una informacion bastante ilustrativa que en cualquier caso ayuda a explicar y es
coherente con los resultados, interpretaciones y argumentaciones tanto del estudio ProgStar
como de otros muchos en relacion con el Stargardt y su evolucion en cuanto a Agudeza Visual.

3.1.1. Retina.

Estructura fotosensible encargada de recoger, codificar y transmitir las imagenes desde los
fotorreceptores (células fotosensibles) hacia el cerebro a través del nervio éptico.
Fotorreceptores: Conos 6'5 millones, Bastones: 110-125 millones.

Tamafo: 42 mm. También pueden expresarse las dimensiones de areas concéntricas en
grados en relacion al angulo de campo visual que abarca en funcién de la siguiente
equivalencia:

1° = 288 micras, es decir, aproximadamente 0'3 mm.

3.1.2. Macula (retina central).

Responsable de la vision central, la Agudeza Visual (maxima) y la identificacion.
Diametro 5’3 mm, superficie 22’1 mm?, angulo visual 18’4°, grosor promedio 255 um (micras).
Resolucion (celular): Hasta 140.000 conos/mm?.

Forman parte de la macula, dispuestas concéntricamente y empezando desde el centro de la
misma, las siguientes areas:
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3.1.3. Centro optico.

Constituye el punto de fijacion de la mirada, al que se dirigen igualmente los movimientos
sacadicos oculares.

3.1.4. Foveola.

Viene a coincidir con la zona avascular de la retina central.

Proporciona la maxima AV, que en caso de normalidad a determinada edad sera del 100% (1
en escala decimal).

@ 0’35 mm, 0’1 mm?, 1°2°.

Grosor: 150 pm.

Resolucién: 0’5 conos/um.

Densidad: 280.000 conos/mm? = 0’28 conos/um? (1mm2=1.000.000 um?).

Tamano de los conos: 2~2’5 uym. Son los fotorreceptores mas pequefios, en el resto de la
retina los conos miden aproximadamente 5 pym.

Es la unica zona sin bastones.

3.1.5. Fovea.

@ 1’5 mm, 1'8 mm?, 1'2°-5'2°, AV estandar 60-80%.

Grosor: 400 pm.

Fotorreceptores: Conos y bastones.

Aproximadamente la mitad de los 1’2 millones de fibras con que cuenta el nervio éptico se
emplean para transmitir informacion de esta region.

AV escotopica (visidn nocturna) maxima en los 4°, cerca de su limite exterior.

3.1.6. Parafévea (anillo perifoveal interno).

@ 2’5 mm, 4'9 mm?, 5'2°-8'3°, AV 40-60%.

3.1.7. Perifévea (anillo perifoveal externo).

@ 53 mm, 22’1 mm?, 8'3°-18'4°, AV 10-40%.

Se estima que alrededor de los 10° la AV es del 33%.
Resolucién: 0’12 conos/um.

Conexionado: 1 Cono por cada 2 células ganglionares.

Nota: Los parametros relativos a la extension (diametro y superficie) incluyen tanto el area en

cuestidon como las que encierra en su interior. El resto de parametros, como AV o densidad de
conos son especificos del area de que se trate.
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Fuera de la macula, e igualmente ubicada concéntricamente y con sus correspondientes
secciones alejandonos del centro optico de la retina encontramos:

3.1.8. Retina periférica.

Responsable de la vision periférica o Campo Visual, la sensibilidad (maxima) y la deteccion de
movimiento.

Densidad media: 80.000-100.000 Bastones/mm?.

Conexionado medio: 25 Bastones por cada célula ganglionar.

Se divide basicamente en dos areas:

3.1.9. Reqgién ecuatorial.

Situada a continuacion de la macula.

Presenta una agudeza visual equivalente inferior al 10% con respecto a la de la macula en
cuanto a la identificacion de objetos a nivel espacial.

Densidad en la frontera con la macula: 160.000 Bastones/mm?.

3.1.10. Reqidon anterior.

Resto de la retina hasta sus limites dentro del ojo.
Presenta una agudeza visual equivalente inferior al 5%

Es complejo determinar la AV en funcion de parametros simples pues se combinan cuestiones
como la densidad de fotorreceptores, el tamafio de éstos, los obstaculos para la luz en funcion
de su disposicion, la combinacién de conos y bastones, el numero de células ganglionares que
los conectan al nervio Optico, etc. Por ejemplo los conos de la foveola son mas delgados y
estan mas juntos que los de la fovea circundante, y en su ubicacién ademas la retina no cuenta
con todas sus capas por lo que la incidencia de la luz es mas directa sobre esos
fotorreceptores; recordemos que la retina humana presenta una estratificacion invertida en
donde las células fotorreceptoras no estan en la superficie sino que la luz debe atravesar varias
de las capas para alcanzarlas, no siendo asi en otras especies como es el caso de los
cefalépodos.

No hay mucha informacién fiable sobre como decrece la AV en funcion del n° de grados o
distancia al centro Optico de la retina, y menos aun sobre la AV equivalente de la vision
periférica.

A todo esto se afiade entre otros el factor de la edad, con el que la AV puede llegar a variar

dentro de los siguientes rangos, especialmente en el caso de ojo emétrope, es decir sin
problemas refractivos que requieran lentes de correccion:
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- Maxima AV en torno a los 10 afios, superior a la normal y hasta el 200 e incluso el250%.
- Hasta el 150% entre los 20 y los 40 afios.

- A partir de los 40 afos la AV decrece con mayor rapidez.

- La AV normal estandar, del 100%, se alcanza aproximadamente a los ~50 anos.

- Alos 80 afos la AV rondara el 60%.

- Y alos 90 afnos es esperable una AV de entre el 20 y 30%, encuadrada en el ambito de
la Baja Vision.

3.2. Las tablas de optotipos.

Hoy por hoy siguen siendo la prueba “estrella” para la medicion de la Agudeza Visual (AV), y
aunque hay tablas de optotipos de variada factura y variopinto grafismo son dos
fundamentalmente las que se suelen usar como referencia: La tabla de Snellen, del siglo XIX
(1862) y la de Bailey-Lovie es (de los afos 70), normalmente en su variante ETDRS (Early
Treatment Diabetic Retinopathy Study) de 1.978, ideada para mejorar la precision en baja AV.
Es chocante no sdlo que estos métodos y tablas se sigan empleando sino que se haga
igualmente en investigacion, sin duda hay falta de imaginacion a lo que se une un gran
desconocimiento de las enfermedades neurodegenerativas de la retina y la medicion en ellas
de la AV.

Es sabido ademas y desde hace mucho que estos sistemas de optotipos no son adecuados
para valorar la baja visibn y menos aun valores de AV por debajo del 5% (20/400 en notacion
Snellen), tal vez porque a menudo se desprecian, seguramente porque se les olvida que
aunque ese 5% esta en el ambito de la ceguera, pueden emplearse lentes para por ejemplo
magnificar la visién en 4x (16 dioptrias) convirtiendo esa pequefia AV en un 20%, nada menos
que el doble del umbral de la ceguera legal, o transformar un 10% en un 80% con 32 dioptrias,
que permite una lectura completamente fluida.

Las tablas logaritmicas de optotipos, como la ETDRS se suponen mas apropiadas para baja
vision pero no dejan de ser la misma metodologia con la Unica mejora, si puede llamarsele asi,
de que la diferencia de tamarfo entre cada linea, que son de cinco caracteres, en relacion a la
anterior es constante, y al igual que ocurre con la tabla de Snellen (no logaritmica) y otras, la
mayoria solo llegan a medir agudezas minimas del 10%.

Es cierto que esta ventaja de las tablas logaritmicas permite reducir la distancia a la que se
hace la prueba para luego aplicar este factor a la hora de obtener el valor de la AV, estrategia
que permitiria por ejemplo medir hasta un 2’5% de AV (0°025) situando al paciente a 1 metro
de la tabla; no obstante este “truco” entra en conflicto con pretensiones de medicion de AV
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lejana, media y cercana a distancias definidas, y considerar que situandose a 1 metro se esta
midiendo la AV lejana es obviamente hacer demasiadas concesiones a la falta de rigor.

Otra caracteristica derivada del disefio de las tablas logaritmicas es el poderse tener en cuenta
el n° de letras leidas de la linea para obtener una mayor precision, es decir, mientras en una
tabla Snellen alcanzar a ver la mayoria de letras de una linea determina una AV equivalente a
la asociada a esa linea, en una logaritmica el valor LogMAR con el que se determina la AV,
depende del numero de letras que se leen, de manera que se consiguen valores de AV
intermedios entre dos lineas diferentes.

También presentan una mejor Repetitividad, estimada en 3'5 letras. Es decir, si se repite la
prueba el valor obtenido no diferira en mas de ese margen; esto también supone que
diferencias de AV inferiores a 3’5 letras no sean significativas, aunque esta es la teoria en
general y en estudios en enfermedades maculares, como el analizado sobre terapia génica en
Stargardt se deduce que para considerar las diferencias significativas deben estar por encima
de 8 letras.

Conviene tener presente que una cosa es el disefio teorico de tabla ETDRS y otra la version
fisica que se materializa para usarse en las pruebas reales. La inmensa mayoria de las tablas
que podremos encontrar en el mundo fisico no cuentan con las primeras lineas que se
corresponderian con las AV mas bajas, tal vez por cuestiones practicas de no tener que
fabricar una tabla demasiado grande, por lo que leer la primera linea de una determinada tabla,
aunque solo tenga 5 letras, equivaldra a haber leido por ejemplo 35, que se correspondera con
una AV del 10%. Y es que para poder medir una AV del 1%, que equivale a contar dedos a
unos 60 cm la tabla deberia llegar a la linea 20, y para una AV del 0°1% (0’001 en decimal) se
necesitaria hasta la linea 30, pues al decrecer logaritmicamente cada vez se necesita mayor
numero de lineas para menores rangos de valores.

El caracter logaritmico de las tablas ETDRS tiene ademas sus implicaciones, que con
frecuencia no se tienen en cuenta en los estudios clinicos o en el analisis de los datos
obtenidos al emplearlas para medir la AV.

Una de ellas es que calcular la media o promedio de las AV de un conjunto de pacientes
expresada en los valores propios de estas tablas no es hacer la media aritmética sino que debe
emplearse la media geométrica, o sea multiplicar los valores y hacerles la raiz de orden igual al
numero de valores.

Esto se debe a que el tamafo de las letras varia entre cada linea y la siguiente en forma de
progresion geométrica ya que entre ambas la diferencia es a razén de un factor constante que
provoca cambios uniformes en una escala logaritmica.

En las tablas ETDRS la diferencia del valor logaritmico elegido entre lineas es de 0’1, que

supone que la AV en valor logaritmico (LogMAR) entre 2 lineas contiguas sea justo de esto,
0’'1; esto implica a su vez un factor de diferencia de tamafo entre las letras de 2 lineas
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contiguas de 12589, o mas exactamente 10 elevado a 0’1 (10°"), que es lo mismo que decir
raiz décima de 10. Esta convencion es el estandar LogMAR.

El término “LogMAR” viene de Logaritmo del Minimo Angulo de Resolucion visual, y para
encontrarle sentido a esto hay que entender por qué lo del Logaritmo y qué es eso del Minimo
Angulo de Resolucion o MAR.

Intento no entrar demasiado en cuestiones matematicas pero precisamente los detalles tanto
de disefio como de operativa con este tipo de tablas no pueden escapar a sus propios
fundamentos, que son eminentemente de esta indole

Matematicamente, la AV en valor decimal se define como la inversa del angulo a expresado en
minutos de arco (AV=1/a). Aunque en teoria la AV puede ser mayor de 1, en la practica clinica
se considera que la agudeza visual normal se situa en torno a la unidad (AV = 1), lo que
significa que el angulo a es de 1 minuto de arco.

Hablamos de angulos porque es una forma de determinar una misma capacidad visual
independientemente del tamafio del objeto con respecto a la distancia a la que se encuentra.
Asi por ejemplo ver un objeto de 1 metro a una distancia de 1 metro requiere mas o menos un
angulo visual de 53° y este angulo o capacidad visual sera igual si ponemos un objeto mas
pequeno proporcionalmente mas cerca, como seria uno de 50 cm a 50 cm.

En ese angulo de 53° cabe ciertamente un objeto bien grande, y a medida que se reduzca el
angulo menor sera el objeto que se ajuste al mismo, de manera que la maxima agudeza visual
se correspondera con un minimo angulo visual, de forma que si el objeto es menor, aunque
podamos percibirlo no distinguiremos si se trata de un solo objeto o tal vez 2 mas pequenos y
muy cercanos, porque se correspondera ademas con la minima unidad de resolucion de la
retina, o sea que se captara tal vez por un unico cono de la foveola, de ahi se combina minimo
angulo y minima unidad de resolucion en este concepto de Minimo Angulo de Resolucion.

El MAR se establece en un minuto de arco, asi que casualmente también podria leerse MAR
como minuto de arco o angulo visual, pero es mas una convencion que una realidad, que se ha
dejado tal cual por no liar demasiado el asunto desde que se definié hace ya muchos anos.

Un minuto de arco (MAR) se escribiria como 0°1’, o en decimal 0°'017° (redondeando), y es
sencillo calcular en que se traduce en cuanto a vision. Basta imaginar un triangulo rectangulo
en el que el objeto a ver sea el cateto vertical y el observador, o mejor dicho su 0jo, lo situamos
en el vértice opuesto, a 1 metro, que seria el tamafio del cateto horizontal. Bien, pues el angulo
visual seria el formado entre la hipotenusa y el cateto horizontal, y el tamafio del objeto que
alcanzariamos a ver con ese angulo de 0'017° seria el del cateto opuesto, que coincide con la
tangente del angulo, por aquello de que la tangente es igual a dividir el cateto opuesto por el
contiguo y resultando que el contiguo es 1.

La tangente de 0°017°, MAR o minimo tamafo de objeto distinguible espacialmente de otro
seria de 0’00029 metros, que vienen a ser 3 décimas de milimetro. Puede parecer mucho ya
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que son al fin y al cabo s6lo 300 micras, pero no nos parecera tanto si pensamos que un pelo
tiene unas 80 micras (0'008 mm) y lo vemos en el suelo estando de pie, a mas de un metro,
claro que en buena parte se debe a su gran longitud; también podemos pensarlo como ver algo
de 3 mm a 10 metros, parece razonable, al menos para una AV del 100% claro. Y para los
britanicos un MAR equivale a ver una pulgada a 100 yardas de distancia (2’54 cm a 9144
metros).

Retomando el hilo y entendiendo que ese minimo angulo visual determina la maxima agudeza
visual y por tanto que AV y angulo visual se relacionan inversamente, es decir a menor angulo
a ver mayor AV se requerira, es facil deducir sin tener que entrar en desarrollos matematicos
que el MAR es el inverso de la AV, expresada ésta decimalmente:

MAR=1/AV.

Si ahora tenemos en cuenta que tratamos con una tabla de escala logaritmica nos
encontramos directamente con la definicion de LogMAR, que no es otra cosa que el logaritmo
decimal del MAR:

LogMAR = Log1o(MAR)

Y expresando el MAR en funcion de la AV: Log1o(MAR)=Log1o(1/AV), que omitiendo la base del
logaritmo al sobreentenderse decimal quedaria asi:

LogMAR = Log(1/AV)

Aunque no lo parezca también en la tabla de Snellen esta implicita esta teoria angular. Asi, un
valor Snellen de AV de 6/6 (20/20 o 1 en decimal) indica que un observador puede distinguir
detalles del tamafio de 1 minuto de angulo visual, y enlazandolo con la medida logaritmica se
corresponderia con un LogMAR de 0, ya que el logaritmo base 10 de 1 es 0 (pues10 elevado a
0 es igual a 1). Con esta férmula es sencillo conocer el valor LogMAR correspondiente a una
determinada AV decimal:

Para una AV de 0'1 (10%): LogMAR = Log(1/0’1) = Log1o(10) = 1 (pues 10'=10).
- Para una AV de 1 (100%): LogMAR = Log(1/1) = Logio(1) = 0 (pues 10°=1).
- Envalores de AV superiores al 100% el LogMAR se hace negativo:

- Para AV= 125 (125%): LogMAR = Log1(1/1°25) = Log10(0’8) = -0’1 (redondeando, pues
10%"=~1"25).

El valor de AV en esta escala logaritmica, LogMAR, de estas tablas ETDRS puede obtenerse

también y de forma directa a partir del nUmero de letras que se alcanzan a ver, empleando la
siguiente formula, en la que “N” corresponde al N° de letras leidas:
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LogMAR = (85 - N) x 0°02.

Para 85 letras leidas (N=85), obtenemos LogMAR=0 que equivale a una AV normal (100%),
por consiguiente llegar a leer 85 letras, o mejor dicho llegar a leer las letras de la linea 17 de la
tabla ETDRS supone medir una AV normal; recordar no obstante que lo habitual es que la tabla
no reproduzca todas las lineas desde la primera, seguramente empezara en la linea 7, que se
corresponde con el 10%, asi que la linea 17 la encontraremos como linea 11, claro que
constara de una leyenda al margen para indicar su verdadero n° de linea, el valor LogMAR, el
n° de letras totales hasta ella, o el valor de la AV en decimal en cualquiera de los sistemas de
notacion que lo emplean (decimal, Snellen, métrico, etc.)

En cualquier caso los valores LogMAR, de 1 para una AV del 10%, 0 para 100%, o negativo si
AV mayor del 100%, no son nada intuitivos, por lo que se definié el VAR (Visual Acuity Rating):

VAR =100 - 50 x LogMAR

Esta medida de la agudeza valdra 100 para AV del 100% (LogMAR=0), y 0 para AV del 1%
(LogMAR=2). Eso si, sigue siendo una escala logaritmica, por lo que un VAR de 50 no se
corresponde con una AV a medio camino entre 1% y 100% sino al 10% (LogMAR=1, y por lo
tanto para calcular promedios, como se comento antes, debe emplearse la media geométrica,
no la aritmética.

A propésito, con las férmulas indicadas de LogMAR y de VAR, sustituyendo en esta ultima
LogMAR por su valor segun la primera, y simplificando un poco, obtenemos esta otra bien
sencilla para obtener VAR a partir del numero de letras vistas en la tabla:

VAR =N +15

Aclaro que cuando VAR vale 0, o sea con AV del 1%, el numero de letras es -15, que no es
ningun error, s6lo que la tabla realmente sélo alcanza a medir una AV de 0’02 (2%) que seria
cuando sélo se alcanza a ver una letra, pero si tampoco viéramos ni la primera letra podriamos
afadirle lineas adicionales anteponiéndolas a la primera con letras sucesivamente mas
grandes para poder medir agudezas aun menores, y resulta que para medir una AV de 0’01
necesitariamos anadir cuatro lineas que podriamos designar como 0 a -3 que contendrian 20
nuevas letras que contariamos hacia atras de 0 a -19.

Esta escala VAR no suele emplearse y la decimal sigue siendo la que aporta mayor sentido
intuitivo, de lo que significa en realidad para la percepcion visual subjetiva, sobre todo
expresada de forma porcentual (multiplicando por 100), por lo que seria interesante disponer
de una férmula que nos diera la AV decimal a partir del numero de letras leidas en una tabla
ETDRS. No he encontrado ninguna por ahi, que sin duda la habra, asi que he obtenido algunas
que pongo a continuacién, omitiendo el desarrollo matematico para no aburrir mas de lo
necesario.
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AV =10 N80 Eq5 |0 mismo que la raiz quincuagésima de 10 elevado a (N-85).

Igualmente, y empleando un punto como signo de multiplicacion, podemos expresarlo de estos
dos modos si nos resulta mas comodo:

AV = 10 ©02(N-89) AV=002-10"%N
Dicho con palabras, la Agudeza Visual es igual a 0’02 por 10 elevado a 0’02 por el N° de letras.

Comprobamos que para el caso de verse s6lo 1 letra (N=1), la AV medida por la tabla ETDRS
es de 002 (2%), que es lo minimo que el disefio original de esta tabla puede medir
directamente. Si vemos 85 letras la formula nos devuelve AV de 1 (100%), y para 100 letras,
maximo inicial del disefio ETDRS la AV obtenida es de 2 (200%).

Dos férmulas mas para obtener la AV (decimal) en funcién del LogMAR o VAR
respectivamente:

AV= 10-LogMAR AV=0’01-1 00’02-VAR

Por ultimo para calcular diferencias de AV (decimal) en funcion del numero de lineas (L) o de
letras (N):

AAV=AV-10%1t AAV=AV-102°2N

Por ejemplo si hablamos de que se gana una linea de AV para calcular el incremento habra
que multiplicar por 10 elevado a 0’1, o sea por 1°2589. No olvidar que al tratarse de una tabla
logaritmica la cuantia del incremento dependera de la AV de la que se parta.

Asi, caso de que partamos de una AV del 50% (0’5), decir que se ha incrementado en 2 lineas
supondra una AV resultante de multiplicar 0’5 por 1’5849 (o el anterior 1°2589 al cuadrado), que
redondeando es 0’80 (80%). Se ha ganado 0’3 (30 puntos porcentuales), muy distinto a lo que
supondria ganar 2 lineas partiendo de una AV inicial bastante diferente.

Lo mismo es aplicable para incrementos de letras, de forma que si incrementamos en 3 letras
la nueva AV sera el resultado de multiplicar la anterior por 10 elevado a 0’06, o sea por 1'1482;
si hubiésemos partido de agudeza de 1 (100%) la nueva AV seria de 1’15 (115%).

Si en lugar de incrementos positivos fueran negativos (decrementos) el numero de lineas (L) o
letras (N) se pondria con signo negativo en las formulas: -3 letras, -2 lineas, etc., o si se
prefiere no poner signos negativos basta cambiar en las férmulas la multiplicacién de la AV por
division:

-AAV=AV/10°"* -AAV=AV/10°°2N
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Figura 1. Ejemplo de tablas de optotipos ETDRS y Snellen.

4. Conociendo el Stargardt.

Podria haber titulado este apartado, o tal vez el trabajo en su conjunto, como “La realidad
desconocida”, pues a raiz del estudio ProgStar, en teoria un documento cientifico, especifico,
internacional, y que pretende ser referencia y base para, entre otras cosas posteriores estudios
sobre Stargardt, se descubre precisamente esto, lo desconocido no sélo del Stargardt, sino de
cdmo medir su impacto en la vision de quien lo padece y qué estrategias permite para su
superaciéon de forma natural y su posterior compensacion, sin recurrir a tratamientos que hoy
por hoy son inexistentes.

Se descubre asimismo que no es una realidad simple, sino que encierra numerosas facetas
que a su vez se corresponden con multiples aspectos de la enfermedad y la adaptacién a ella
para ver y hacer las cosas de un nuevo y diferente modo que requeriria estudios especificos y
complementarios, y que a estas alturas y por extrafio que pueda resultar sigue siendo un
ambito practicamente inédito. De manera que se hace necesario desglosar algunas cuestiones
en subapartados y en todo caso no prescindir de consideraciones y comentarios.

De los tres estudios analizados es el ProgStar el unico que realmente no se corresponde con el
ensayo de ningun posible tratamiento, y sin embargo es el que mas me llama la atencién,
seguramente porque de la acupuntura ya se sabe lo que se puede esperar y de la terapia
génica queda mucho por andar, pero de la realidad del Stargardt a todos los niveles nunca dejo
de sorprenderme, especialmente de lo poco que la conocen médicos e investigadores, de lo
poco que consiguen ayudar a los afectados, y al mismo tiempo de las enormes posibilidades
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de compensacion que permite, dejandose a factores como la suerte, la imaginacién, el
empefno, la capacidad autodidacta de los propios afectados el que puedan encontrarse
destinos tan dispares como la discapacidad visual severa con una pensién no contributiva que
no permita una vida digna y menos para un discapacitado visual, o la baja visién, la
autosuficiencia y recursos econdmicos como minimo equiparables a los de un trabajador
medio, y sin renunciar a todo un mundo de oportunidades.

Puede parecer que un estudio como el ProgStar no tiene demasiada relacion con todo esto, o
que en todo caso sera fuente de conocimiento que siempre podra redundar en beneficio de los
afectados, pero no lo considero asi; claro que lo que si ofrece es poder detectar uno de los
grandes y graves errores que persisten, tanto en las consultas médicas como en los
laboratorios, y que deben cambiar para al menos empezar a compensar la discapacidad
provocada por el Stargardt, que se puede, en tanto en cuanto se sigue avanzando hacia un
primer tratamiento real y efectivo.

Ese gran error es el del procedimiento de medicion de la Agudeza Visual en personas con
patologias maculares, en lo que me siento en la obligacién de profundizar, y sin entrar en otras
patologias oculares en las cuales también se estara haciendo inadecuadamente.

No es éste el unico error, ni del estudio ni de la comunidad cientifica, médica y de asistencia
social, y seguird quedando mucho por hacer y corregir en cuanto al asesoramiento, pues no
teniendo el camino del tratamiento para la normalidad, existe una via para alcanzarla, al menos
en un gran numero de aspectos de una vida sin innecesaria discriminacion y sin la
conculcacion de otros tantos derechos que se tienen como ciudadano de un estado de
derecho, 0 eso se empefian en recordarnos a menudo los responsables de que asi sea.

El error en la medicion de AV es tan importante que lleva a que una gran parte de los datos
manejados por el estudio son inciertos, incluso totalmente contrarios a la realidad, lo que
asimismo se traduce en conclusiones falsas e interpretaciones absurdas de consecuencias
cuanto menos muy preocupantes.

Como adelantaba en el analisis del estudio ProgStar, la afirmacién de que la AV mejora
anualmente una vez se alcanza la ceguera legal (10%) es falsa, ojala fuera cierta pero no lo
es, y tanto los datos como las conclusiones obedecen unicamente al importante
desconocimiento del Stargardt, de lo que es la Agudeza Visual, tanto como concepto como en
su sentido practico o razon de ser, pues no es un capricho matematico o estadistico de la
Naturaleza, y de como debe medirse y valorarse tanto en ésta como en otras maculopatias.

Es no menos grave constatar que la problematica de la medicion de AV en estas patologias es
hoy por hoy la norma practicamente unanime entre los profesionales de la vision y los
investigadores con respecto a estas enfermedades visuales, y el estudio ProgStar no viene
precisamente a solucionarlo.
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Soy consciente de que argumentar adecuadamente lo que se expone no es labor sencilla ni
breve, requiriéndose tratar cuestiones que de una forma u otra estan intrincadamente
relacionadas, por lo que es oportuno diseccionar el tema en varios apartados.

4.1. Evolucion de la pérdida visual en Stargardt.

Una cosa es la pérdida visual, otra es la pérdida de AV, y otra la pérdida de AV medida o
medible por pruebas basadas en tablas optométricas.

Es habitual que el Stargardt comience a danar la visién afios antes de que el afectado sea
consciente de ello y el motivo es el mismo que por el que una prueba de AV no arrojara valores
que hagan sospechar nada. Dicho motivo es que las primeras zonas que pierden sensibilidad
se situan en torno a la parafévea, inicialmente sin un patrén concreto pero que con el tiempo
tienden a formar arcos, semianillos y anillos completos, que podran corresponderse
posteriormente o0 no con lesiones anulares detectables mediante exploracion del fondo ocular.

Al no afectar a la fovea ni la foveola una prueba de AV con tabla de optotipos podra arrojar
valores completamente normales, no siendo una excepciéon que sean del 100% o superiores.

Un test de Ishihara en este momento puede resultar dificil de superar. Se trata de una serie de
cartulinas cuyo contenido son circulos de variado tamano pero todos pequefios y muy
proximos, que podran ser de distintos colores pertenecientes a dos gamas cromaticas, por
ejemplo de los verdes o de los rojos, de tal manera que los circulos de una de las dos gamas
cromaticas forman en su conjunto la imagen de un numero de gran tamafio que es el que hay
que identificar.

Figura 2. Cartas del Test de Ishihara.
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En la Figura 2 vemos la carta n° 9 a la izquierda, en la que con una visidbn normal se detectara
facilmente un numero “74” formado por circulos verdes en un fondo de circulos anaranjados; y
a la derecha la carta n°® 11 en la que se detectaria un numero “6” formado por puntos
anaranjados sobre fondo de circulos verde azulados.

Esta prueba esta disefiada para detectar el daltonismo, sin embargo requiere tanto distinguir
colores como formas, y es en esto ultimo donde el Stargardt lo pondra dificil ya que el numero
a detectar es de gran tamano, escapando a la zona central sin dafos de la retina perdiéndose
parcialmente algunas partes del mismo sin saber que esto esta sucediendo. Dependera mucho
de a qué distancia se miran las cartas, pero desde luego sera facil equivocarse, o tener dudas
y tardar en identificar cual es el numero en cuestidon, cosa que se haria de forma inmediata con
una vision sana.

Una alternativa para identificar el numero, sobre todo si ya se sabe que se tienen problemas
maculares, es seguir los puntos del color en cuestién de manera que dibujaremos mentalmente
su forma para poderla identificar.

Un Stargardt avanzado y escotoma central de cierto tamafio impedira detectar los numeros si
se miran directamente y a una distancia en el que el tamafo relativo del escotoma lo tape. Sin
embargo, acercandonos lo suficiente el escotoma se hara comparativamente mas pequefio
quedando la mayor parte del numero fuera de él y pudiéndose identificar.

Otra forma de conseguirlo sera desviando la mirada por ejemplo hacia la parte superior del
circulo, lo que posiblemente haga que se detecte el numero muy rapidamente.

Y finalmente si se ha conseguido realizar la adaptacién mediante la creacion de un nuevo LRP
excéntrico, cosa de la que hablaré posteriormente, ni el escotoma ni la ceguera legal sera un
problema para pasar el test, es mi caso, ahora cierto todas las cartas a pesar de que hace 30
afnos no lo superé, y fue en un reconocimiento médico para conseguir un determinado trabajo.
Por fortuna se me permitié volverlo a repetir y al haberme percatado de que distinguia sin
problemas las diferentes gamas de colores de cada carta, en las partes que tenia dudas seguia
esa hilera de puntos dando con la solucién. Ciertamente me hizo pensar la dichosa prueba
pero pronto lo olvidé y no volveria a rememorarlo hasta aios después en que alguien pusiera
nombre a mi problema, que desde luego no es un problema de colores, y que asimismo
demuestra una vez mas que la percepcion cromatica es completamente funcional
extrafovealmente, e incluso extramacularmente.

Como curiosidad del Test de Ishihara decir que cuenta con dos cartas peculiares, la N° 19 en la
que no veremos nada salvo que precisamente suframos daltonismo, en cuyo caso
detectaremos un numero “2”; y la carta 23, que esta disefiada para que se detecte el numero
“42” tanto para persona con daltonismo como sin él. Logicamente estas cartas se emplean
como control de que no se esta tratando de fingir lo que no se ve, lo que por otro lado puede
conseguirse si se conoce previamente el test.
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Figura 3. Cartas de control del Test de Ishihara.

Tras ver este interesante test continuamos por donde ibamos con la evolucion del Stargardt.

Los danos se iran extendiendo paulatinamente tanto hacia el interior por la févea como hacia el
exterior, mas extenso, de la perifévea.

Esta etapa inicial, inexistente para los examenes de AV mediante tablas supone el avance de
la enfermedad tanto en la superficie afectada de la retina como en las capacidades visuales de
quien lo padece.

El cerebro ademas ayudara a que todo pase desapercibido pues trabaja con visién binocular, y
aunque en uno de los ojos se lleguen a producir pequefas areas de muy baja sensibilidad
asimilables a escotomas aislados, seran rellenadas con la imagen aportada por el otro ojo,
siendo habitual que la evolucion no sea igual en ambos, tanto en distribucion de los dafios
como en su grado.

Llega un momento en que las lesiones de ambos ojos se solapan en algunas areas
produciendo un escotoma a nivel del cértex visual, por lo que el cerebro no dispondra de esa
porcién del campo visual ni desde un ojo ni desde el otro. Aun asi, el cerebro empleara
mecanismos de relleno o reconstruccion de la imagen para que no se perciba como un punto o
mancha negra ni nada parecido, pasando practicamente desapercibido.

Este es tal vez el momento mas delicado para el afectado, corriendo los mayores riesgos pues
cuando algo se situe en esa area del campo visual no lo vera, y eso que no vera podra ser tal
vez un balén que se dirige a tu cabeza jugando al futbol o al baloncesto, o un coche que viene
de frente saliendo de una curva mientras adelantas a otro vehiculo. Con suerte quedaran en
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grandes sustos que solo afnos después cobraran sentido al ser diagnosticados. Y todo esto con
una AV normal segun las mediciones con tablas de optotipos.

Las lesiones seguiran su inexorable curso por areas foveales y algun dia tocaran la foveola en
alguna medida lo que supondra una importante bajada de la AV, siempre refiriéendome a la AV
medida mediante tablas optométricas, tal vez en unos meses se pase del 100% al 80% y
empiece la primera de una larga sucesion de visitas al oftalmélogo.

Es importante entender que tal vez la lesion que ha provocado esa gran pérdida de AV sea
muchisimo menor que las que ya se sufren en diversas zonas de la macula, solo que daiar la
foveola, que recordemos tiene un tamarfo de s6lo un tercio de milimetro, es comprometer la
parte de la retina con mayor resolucion visual, la que permite cifras por encima del 80%.

La enfermedad no ha acelerado, s6lo ha seguido su curso; sin duda ya hay motivos para
sospechar que las tablas no reflejan la realidad de la AV, pero ya veremos esto en el apartado
siguiente.

La cosa es que a medida que se dafan zonas centrales nos encontraremos que al recurrir a la
AV de zonas mas excéntricas, en ellas ya habia lesiones previas, por lo que la caida de AV
sera mayor, por ejemplo si perdemos la AV del 100% de la foveola podriamos pensar que a lo
sumo pasamos al 80% que garantizaria la févea, pero es que la fovea a estas alturas no estara
ya sana y puede que como mucho nos otorgue un 65%.

Una vez las lesiones anulares sean asimilables al menos en parte a escotomas, 0 sea zonas
de muy baja sensibilidad visual binocular se apreciaran interferencias en la vision, a menudo
Como si en esas areas se mezclaran las imagenes aleatorias tipicas de los televisores antiguos
cuando no tenian senal.

El Stargardt sigue su curso, en mi opinion ni mas rapido ni mas lento, pero sin duda con mayor
probabilidad de que cualquier nueva area danada y por pequefia que sea suponga un mayor
impacto, pues cada vez quedara menos retina central en buen estado y la probabilidad de que
coincida con una zona ya dafada del otro ojo subira exponencialmente. Que coincidan zonas
supone no ya que el area dafiada crezca sino que crezca el escotoma, lo que el cerebro no ve.

El escotoma pasara a ser circular aunque conviene aclarar que no podemos en general y
menos en estadios tempranos de evolucién asimilarlo a areas completamente ciegas pues
conservaran cierta sensibilidad que permitird determinada funcionalidad y mejorarse por
ejemplo con las adecuadas condiciones de iluminacion.

Y a medida que el escotoma central se hace mas denso, menos sensible, mas opaco, se iran
poniendo e imponiendo las condiciones para que intentar ver algo sea recurriendo a la AV que
nos proporcione la region extrafoveal, y mientras mas excéntrica sea mas dificil sera ver con
ella el objeto que se mira pues el escotoma en continua intensificacion se empenara en
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ocultarlo; el efecto sera el de que desaparezca lo que se mire directamente si es
suficientemente pequeio o esta suficientemente lejos.

La AV medible por las tablas seguira cayendo sin freno y rapidamente se llegara a la frontera
de la baja vision (30%), rebasandose para seguir avanzando hasta otro mundo muy diferente,
el de la ceguera legal (10%), que a efectos practicos y en relacion a lo que con AV tiene que
ver, supondra problemas con acciones como leer, reconocer caras, calcular distancias, etc.,
etc.

No acaba aqui ni el Stargardt ni la vida de quien lo padece. La enfermedad sigue su curso,
haciendo cada vez mas denso el escotoma central y afectando a zonas mas exteriores de la
macula, pero igual que la opacificacion cada vez sera mas lenta por simple cuestién de que
cuando poco hay poco se puede dafiar, el avance hacia la periferia igualmente se ira
ralentizando, pues a medida que nos alejamos del centro de la retina disminuira también la
densidad de conos, las células fotorreceptoras mas afectadas por esta enfermedad.

Efectivamente el Stargardt esta vinculado estrechamente a los conos, de hecho son
fundamentalmente éstos los que provocan indirectamente las lesiones, por su ciclo visual
toxico a causa de una proteina disfuncional fruto de la mutacion genética correspondiente. Y
son los propios conos las principales victimas de los desechos toxicos generados por ellos
mismos.

Podriamos decir que a grandes rasgos se trata de una enfermedad de conos y para conos, que
se genera por su ciclo visual y por légica afectando en mayor medida y por tanto también mas
en sus inicios a las grandes areas maculares con mayores cantidades de estos fotorreceptores.
El ojo hace lo que puede para seguir lo mas sano posible, y no o hace mal del todo pues es
esperable en casi todos los casos que la retina periférica se mantenga sana e incluso haya una
considerable supervivencia de los fotorreceptores mayoritarios en estas areas, los bastones,
también en la regidon macular.

Este ciclo visual es un proceso particularmente activo y complejo, no en vano los
fotorreceptores son las células mas especializadas del cuerpo humano, las que mas oxigeno
consumen y mas energia generan, lo que asimismo las hace especialmente vulnerables a
cualquier alteracion del mismo.

Otra cosa que es comun escuchar es que después de la abrupta caida de la AV desde el 50%
al 10% la enfermedad se estabiliza. Pero no, no se estabiliza nada, sino que como decia, la
progresion de la degeneracion macular tiene su limite en la macula, por simple definicion, y no
afectara ni a la retina periférica como no lo hara a la cérnea, a la nariz o las manos. El que se
ralentice la pérdida de AV es por las razones ya expuestas, fundamentalmente que al haber
poco ya que perder poco se perdera, ademas de que empezara una nueva etapa en la
reaccion del afectado ante la enfermedad, ya sea consciente o inconscientemente.

No tiene sentido no mirar directamente a lo que se quiere ver si se posee una AV elevada o en
general una visidén sana, ¢ para qué mirar a un lado de lo que se quiere ver, no? pero puede ser
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util en ciertos casos, y muchos con vision normal lo habran experimentado a la hora de ver una
tenue estrella en la noche que mirandola directamente desaparece; esto es asi no por cuestion
de AV sino de sensibilidad, y la retina periférica es mas sensible a la luz que la central.

Pero también nos percataremos de la utilidad de esta estrategia cuando la AV central,
particularmente en el caso de la foveal, alcanza valores inferiores a los de la parafévea y la
perifovea, sea porque tratamos de apartar el escotoma del objeto que tratamos de ver o porque
al mirar casualmente a las proximidades descubrimos el objeto “completo”, sin interferencias, a
pesar de que no tenga el detalle de cuando se logra ver mas directamente. Es entonces
cuando se descubre la visidn indirecta o excéntrica, y puede ser el comienzo de una nueva
forma de ver aunque se ignore que ademas existe la posibilidad de realizar una adaptacion que
permitira recuperar gran parte de las capacidades visuales mediante una AV parcialmente
equivalente.

Claro que es posible después de mucho intentar ver una letra en una tabla de Snellen de
pronto identificarla, quizas sin saber como se hizo, quizas después de “jugar’ repetidamente a
observar cdmo se ve con la vision parafoveal o periférica, puede que simplemente fijando la
atencion a nivel mental en zonas del campo visual que no es el dafado centro, lo que no se le
suele ocurrir a nadie con vision sana.

Pero esta medicion de AV que puede devolver una tabla de optotipos haciendo trampas,
mirando a lo que no hay que mirar, a propésito o accidentalmente cuando te insisten en que
trates de ver lo que no ves cuando lo miras, no es Agudeza Visual, ni real ni funcional, y tanto
es asi que si esto fuera valido jamas habria agudezas inferiores al 10% y menos aun al 5%
pues la retina periférica, sana en Stargardt, proporcionara siempre tales valores, claro que no
porque usando la vision periférica veamos una gran letra en la pared dejaremos de tener una
AV tal vez casi nula en el area retiniana responsable de la Agudeza Visual y las funciones
asociadas a ella. Pero esto lo analizaremos en el siguiente apartado.

Lo que debemos ya comprender es que la afirmacion del estudio ProgStar de que una vez
alcanzada una AV del 10% se empieza a ganar AV afno tras afio es completamente falsa,
revela lo que el mismo estudio ya apunta sin caer en la cuenta, que esos datos son fruto de la
vision excéntrica y ademas admite que es algo accidental o al menos no fruto de adaptacion al
explicitar que es inestable y de unos 6°, que es tanto como decir que estando dafada la
foveola como para tener que emplear la vision excéntrica se desvia la mirada justo hacia la
févea, una zona que estara igualmente dafiada y con peor capacidad de agudeza.

Y no solo es cuestidon de que se desvele un importante error en el ProgStar para los afectados
con AV por debajo del 10% en que se evidencia que no se ha medido correctamente la AV en
general, no solo en estos casos, sino que pone de manifiesto que las mediciones de AV no se
han realizado correctamente para todos los participantes e independientemente del grado de
evolucion del Stargardt, de manera que todos los datos, deducciones, conclusiones, etc.
relativos o basados en la medida de AV no son fiables, no pudiéndose dar por validos.
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Podemos ahora entender mejor lo que refleja el estudio ProgStar, o mejor dicho, lo que no
debe interpretarse o deducirse de él y al margen de los errores en cuanto a medicién de AV.
Teniendo presente cdmo evoluciona la enfermedad y las implicaciones que ello tiene,
especialmente donde se producen las lesiones iniciales, hacia donde se extienden y la
peculiaridad de cada area de la retina en cuanto a superficie, sensibilidad y resolucion visual.

Entre las conclusiones que podemos extraer del ProgStar, en contra de lo que sus resultados e
interpretaciones apuntan, estarian:

- La medida del area dafiada y su aumento anual no deben valorarse sin considerarse de
forma conjunta tanto la zona de la macula afectada como las implicaciones para la
funcionalidad de la vision.

- La disminucién del espesor de la retina debe igualmente valorarse en funcion de la
extension y la zona de la macula afectada.

- La sensibilidad cobrara del mismo modo el valor relativo que le corresponde en funcién
del area de la macula de que se trate y el estado de las zonas colindantes.

- La AV, ademas de requerir su medida correcta debe correlacionarse con el resto de
factores, en el contexto del estado de las diferentes areas de la retina y las
implicaciones para la funcionalidad visual.

- Se precisa se estudie la excentricidad con la profundidad e importancia que requiere y
merece, y especialmente la creacion de LRP excéntricos con todo lo que ello conlleva:
Cuando se generan, cuanto tarda en crearse, funcionalidad, sensibilidad, espesor, AV,
AV equivalente, reprogramacién de movimientos sacadicos, capacidad estereoscopica,
percepcion cromatica, visién escotdpica, etc., etc.

Cuando hablo de funcionalidad me refiero a la realizacién de las funciones concretas y
practicas que se demandan de la vision macular, y es en esto donde se pone de manifiesto la
gran importancia de interrelacionar los parametros en su conjunto y no de forma aislada, lo que
se entendera facilmente con un ejemplo: La lectura. Realmente poco importa si las letras que
forman las palabras tienen pequenos puntos en blanco por falta de tinta en su interior o si su
contorno es mas o menos suave o escalonado, cosa que tal vez apreciariamos con una AV del
150%, distinguir la letra en cuestion parece ser lo fundamental, pero podemos tener un 100%
de AV y ver perfectamente la letra que miramos y experimentar una lectura extremadamente
torpe y lenta si un escotoma anular campa en la fovea, hasta el punto de que con la févea sana
y la foveola victima de la degeneracién, quizas con una AV del 80% se leera en general sin
problema alguno, y es que estas son las implicaciones de un area concreta dafiada por mucho
que una medida de AV aislada mediante tabla de optotipos pueda decir que la vision es
normal. Ahondaré algo mas en esta cuestion mas adelante.

No se dispone actualmente de ningun estudio serio sobre la evolucion del Stargardt, el
ProgStar no lo es, y probablemente lo que subyace a su progresion clinica es bastante sencillo
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y responde unicamente a una evolucién constante, teoria personal que expongo cerca del final
del texto.

4.2. Mitos.

Es conveniente en este punto revisar algunos mitos y datos que siguen ahi desde que se
dieran por buenos hace mas de un siglo en algunos casos y que nadie se ha molestado en
revisar o investigar y poner al dia; cosa que cada vez es mas frecuente en la era de Internet, al
ser mucho mas comodo copiar y pegar que cualquier otra cosa.

Con respecto a la percepcion del color hay que decir claramente que No, ni con la ceguera
legal alcanzada la visidn con Stargardt es monocromatica, no se padece una acromatopsia
adquirida, se ve igualmente en color, incluso con una gran precision en la distincion cromatica
que ademas puede mejorar en la vision paracentral y periférica; porque si, los conos estan por
toda la retina, incluyendo sus limites exteriores, cosa que ademas es facil de comprobar al
hacer pruebas de distincion por ejemplo de una cruz verde de una farmacia o una roja de otro
establecimiento con una mirada completamente perpendicular (90°), o diferenciando en las
mismas circunstancias una luz naranja de una ambulancia o azul de policia.

Como ya sabemos son tres tonos los que fundamentalmente se emplean para codificar y
percibir el color: rojo, verde y azul, y por ello hay conos especificos para cada uno de ellos. En
cuanto a los “conos azules” (los que reaccionan a los tonos azulados) me resulta muy llamativa
la afirmacion de que son los menos numerosos, constituyendo sélo el 2% del total de conos,
siendo practicamente unanime la literatura cientifica a este respecto, no habiéndose
encontrado autores que discrepen demasiado, llevando alguno de ellos la cifra hasta el 7%,
asumiendo igualmente que el numero total de conos ronda los 7 millones.

Con estas cifras es inmediato deducir que hay unos 140.000 conos azules frente a los casi 4’5
millones de conos rojos (el 64%); esto puede no decirnos mucho y no parecernos nada raro
pero hagamos la siguiente prueba:

En una pantalla de 3x3 metros presentamos un fondo completamente azul y nos situamos a un
metro de distancia para emplear una gran porcion de la retina en su vision. Lo primero que
comprobamos es que la vemos tan azul por la zona central, que se corresponderia con la
macula, como por los extremos, que se estaria viendo con la vision periférica. Por otro lado
140.000 conos azules equivalen a una matriz o imagen de 375x375 puntos, muy inferior al
antiguo formato PAL de los televisores de tubo (720x576), que se traducirian en la pantalla en
puntos de unos 8 mm de diametro, o sea enormes, ;COomo se veran entonces imagenes si solo
usamos el color azul? Pues bien, presentando lineas, formas geométricas y hasta imagenes
fotograficas con degradados de color en lo que podriamos llamar “azul y negro” no se ve lo que
cabria esperar, como una suerte de mosaico pixelado o difuso, sino que se ve con bastante
poca diferencia a las mismas imagenes en rojo y negro, que en teoria se verian con una
resolucion de 2.120x2.120, muy superior al estandar Full HD (1.920x1.080).
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Aunque nos tomemos la licencia de asimilar resolucion de imagen a resolucion de conos como
aproximacion, en la practica debiera percibirse de forma significativa la enorme diferencia entre
el numero de conos rojos y azules, de manera que algo no cuadra y parece que nadie se ha
interesado por estas cuestiones y la mayoria de autores se limitan a copiar y pegar de las
pocas investigaciones existentes al respecto y que fundamentalmente se remontan a siglos
pasados. Resulta evidente que o los datos que se manejan no son muy exactos o existen
mecanismos aun desconocidos que consiguen codificar los colores, y especialmente el azul,
con algo mas que los escasos conos azules, que asimismo se afirma no estan presentes en la
foveola ni mas alla de la macula, lo que se traduciria en esa pantalla azul de 3x3 metros, que
no veriamos mas de medio metro de este color al estar situados a 1 metro de distancia y tal
vez habria que percibir un punto central descolorido,; y no es asi la pantalla se percibe en su
totalidad con tono azul uniforme.

No, no se sufre tampoco nictalopia o ceguera nocturna. Los bastones son menos vulnerables
que los conos en el Stargardt, incluyendo los presentes en la macula, y dado que estan por
toda la macula salvo en su pequefio centro que es la foveola, es comun que el escotoma
central fotépico (“diurno”) sea mayor que el escotopico (“nocturno”) pues el primero es fruto
principalmente de la pérdida de conos y el segundo de bastones.

Estas afirmaciones, al no haber documentacion solvente al respecto, al menos minimamente
actualizada, las hago en base a la experiencia, tanto de los numerosos casos de afectados que
conozco directa e indirectamente, como el del mio propio.

He de decir para mayor ilustracion de ello que en mi caso la discriminacion de colores es
equiparable, y en algunos casos superior, a personas con vision sana, y tanto en condiciones
fotopicas como escotdpicas superando test cromaticos con sélo la luz de la Luna. En estas
condiciones el escotoma es bastante mas reducido que con luz diurna, lo que es aun mas
sencillo de comprobar por ejemplo situando una moneda a cierta distancia, o mejor dicho,
comprobando a que distancia se reconoce su circunferencia completa.

En cuanto a la adaptacién a la oscuridad, por ejemplo pasar de una estancia fuertemente
iluminada a otra con solo la luz indirecta de un televisor o a un exterior sin mas luz que la Luna,
me requiere menos de 3 segundos para moverme reconociendo el entorno y unos 10 segundos
para tener una vision casi completamente funcional, aunque como para cualquier persona la
maxima capacidad se alcanza con el paso de los minutos, entre 10 y 30 habitualmente.

De manera que lo que apunta el estudio ProgStar en cuanto a la mayor afectacién de la
agudeza en visidon nocturna o escotépica en relacion a la diurna o fotépica es probablemente
erroneo aunque no se facilita informacion suficiente para explicar de dénde provendria tal error.
Como dato irrefutable tenemos que la mayor concentracion de bastones se encuentra justo en
la frontera entre la macula y la retina periférica, y la mayor AV escotdpica se alcanza dentro de
la févea, en el area correspondientes a los 4°, lo que unido a la naturaleza del Stargardt, una
pérdida fundamentalmente de los conos, deja clara la cuestion.
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4.3. Excentricidad de la fijacion y capacidad de su estabilizacion.

El centro dptico visual se situa en el ser humano en la foveola de la retina. Es el que se alinea
con lo que se pretende ver dirigiendo la mirada al punto de fijacion. Esta intencién de ver o
mirar sera en general voluntaria; sin embargo el dirigir ambos ojos cada uno en una direccion
diferente de forma que converjan justo en el punto de fijacién situando la imagen buscada en el
centro Optico de la retina se lleva a cabo de forma automatica mediante movimientos
sacadicos.

Es importante entender por tanto que para que este mecanismo basico de mirar para ver
funcione, la posicion dentro de la retina de la foveola esta asociada fuertemente a nivel
cerebral como centro 6ptico constituyendo el Locus Retiniano Preferente (LRP), es decir la
localizacion dentro de la retina con preferencia o prioridad a nivel cerebral para desempefar
determinadas funciones visuales. Podriamos decir que este LRP se ha ido grabando a fuego
en nuestro cerebro después de afios usando la visidn desde que nacemos.

Tal es la prioridad del LRP que si deseamos ver un determinado objeto presente en nuestro
campo visual la mirada se dirigira, en un solo movimiento, hacia el objeto, situandolo en el LRP
y siendo incapaces de voluntariamente mirar por ejemplo a la izquierda de dicho objeto si lo
que pretendemos es ver el objeto, y por ver podemos entender identificar u observar sus
detalles.

Ademas el LRP, al estar en cada 0jo en la misma zona, requerira de la convergencia de ambos
ojos en el objeto para superponer ambas imagenes, lo que aporta al cerebro informacion sobre
la distancia a la que se encuentra. Este es el mecanismo de la visidn estereoscépica que
permite no solo calcular distancias para actuar en consecuencia sino también identificar
correctamente lo que vemos, y asi por ejemplo estar viendo una casa con gran convergencia,
con los ojos apuntando a pocos centimetros mas alla de la nariz nos hara comprender que no
se trata de una casa sino de una fotografia de una casa.

El hecho de que el LRP se ubique en el centro Optico de la retina no es mera cuestion de
resolucién o agudeza, y responde a un conjunto de factores que hacen de ello la mejor
estrategia, la configuracién que permite que la visién funcione como debe, con todas sus
capacidades y habilidades. Entre esos factores tenemos:

- Maximo detalle. Se consigue con un conjunto de caracteristicas de la foveola que no se
dan en el resto de la retina:

o Maxima concentracion de fotorreceptores que ademas son solo conos de
diametro aproximadamente la mitad que los existentes en el resto de la retina.

o Disposicién en un patron muy regular, casi completamente hexagonal.
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o Zona avascular, sin vasos sanguineos que interfieran en su tremenda
especializacion.

o Prescinde de varias capas presentes en el resto de la retina, como la de células
ganglionares o bipolares, permitiendo una incidencia mas directa de la luz
minimizando las interferencias que puedan provocar reflexion, refraccion,
difraccion, dispersion, etc.

Circunscripcion en area de gran resolucion. Al estar rodeada por la févea, con gran
densidad de fotorreceptores, tanto conos como bastones, se consigue entre otras cosas
que los elementos de la imagen que escapan a la foveola sean percibidos por un area
con buena resolucion evitando transiciones abruptas ademas de aportar informacion y
procesado complementario de una seccion mayor de la imagen al cerebro.

Especializacion en imagen estatica. Cuenta con lo necesario para “descifrar’ lo que se
esta viendo, que se aporta al cerebro para su procesado, y dado que es un area muy
reducida en tamafio precisa que la imagen que analiza no se mueva pues facilmente
saldria fuera de su perimetro, el cerebro le confiere la necesaria estabilidad, tanto en su
ubicacién o recuperacidon mediante los movimientos sacadicos como manteniendo la
mirada sobre el objetivo independientemente de que la cabeza o el cuerpo estén en
movimiento.

Ubicacion estratégica para la realizacion de los movimientos sacadicos.
Estadisticamente, al estar en el centro del campo visual, cualquier elemento al que se
quiera dirigir la mirada requerira un movimiento de los ojos a lo sumo de la mitad de la
extension del campo. Igualmente contara con una extension de campo circundante
suficiente en todas las direcciones para adicionales movimientos sacadicos que
probabilisticamente podrian ser de interés subsiguiente.

Mayor separacion de areas con especializaciones diferentes. La especializacion en una
funcién es sindénimo de prescindir de otras funciones que interfieren en la principal, y
esto es maximo cuando se situa lo mas alejada posible de las grandes areas
especializadas en la deteccién de movimiento en la retina periférica, y ademas al estar
en el centro esto sucede de forma equidistante, por lo que la ausencia de interferencia
esta presente en todo su perimetro en el cual no se hace frontera con dichas areas sino
con la févea, con especializaciones muy similares a la foveola en todo su contorno.

Es facil por tanto comprender que la Agudeza Visual es lo que es por estar en el LRP que esta
y va muchisimo mas alla del simple discernimiento de elementos de muy reducido tamafo, que
es lo que puede llegar a medirse en una prueba de AV con tabla de optotipos.

Cuando hablamos de mirada excéntrica todo este equilibrio se rompe, toda la especializacion
queda comprometida, todos los mecanismos cerebrales, innatos y aprendidos a lo largo de los
afos resultan ineficaces. Claro que podemos mirar indirectamente, desviar la mirada o ver
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excéntricamente, lo llamemos como lo llamemos estaremos usando un area de la retina que no
es la encargada de esa funcion y sin todo lo que supone prescindir del LRP; también podemos
andar de rodillas, pero desde luego ni sera facil, ni sera conveniente tratar de correr, ni seran lo
mismo rétulas que pies.

No es posible improvisar un nuevo LRP, no es posible por tanto en este supuesto ver
excéntricamente con las funcionalidades de un LRP, los movimientos oculares tenderan a irse
al centro ocular, no a donde se nos antoje, sera imposible mantener el angulo y direccion
elegidas de mirada desviada, y es esto lo que el ProgStar detecta: Mirada excéntrica inestable,
fruto inequivoco de pretender conseguir un acierto mas en la tabla de optotipos de forma
incorrecta, y que por mucho que quien dirija la prueba anote como valor de AV, jamas sera
comparable a ese valor de AV de ser proporcionado por el LRP central.

Los valores medidos con una mirada excéntrica voluntaria, inestable y erratica no son
valores validos de AV, y mayor sera el error cuanto mayor sea el angulo de excentricidad.

El ProgStar indica que la excentricidad media detectada es de 6°, que supone no sélo salir de
la foveola sino alejarse hasta los suburbios de la fovea. Aiiade que el angulo aumenta a razon
de 0’14° al afio, lo que por un lado confirma de que se trata de una mirada excéntrica inestable
fuera del LRP y por otro denota que la lesidon central esta aumentando y el afectado trata de
buscar la forma de lograr como sea lo que se le pide, tratar de descifrar una letra mas de la
tabla de optotipos, cosa que posiblemente con empefo conseguira, probablemente por
casualidad, y que alguien, con mas de ignorancia que de ciencia, anotara como valor de AV.

También se dice que en 10 afios el 82% de los participantes presentan fijacién excéntrica, pero
no se indica cuantos la tienen estable, de hecho no se dice de ninguno que la tenga estable, y
menos se habla de repetitividad de esa excentricidad, de funcionalidades asimilables a las de
un LRP deslocalizado, y mucho menos concretando si se consigue la necesaria convergencia,
si se han adquirido capacidades de lectura, seguimiento de objetos, percepcién de
profundidad, etc., quedando los datos de excentricidad como poco mas que una curiosidad y
sin duda prueba de dos cosas: Que no han medido adecuadamente la AV de los participantes
y que no han comprendido la importancia de la excentricidad.

Y a esto seguramente hay que afadir que desconocen que existe la posibilidad de conseguir
una adaptacién, de usar técnicas de rehabilitacion para conseguir la estabilizacion de la mirada
excéntrica y crear un nuevo LRP, légicamente excéntrico, pero sin que debamos confundir
excentricidad con LRP excéntrico.

La Agudeza Visual excéntrica no puede entenderse como Agudeza Visual mientras no esté
focalizada en un LRP excéntrico, y no hay por tanto que confundir excentricidad con LRP
excéntrico, pues mientras lo primero es algo no deseable y fuente de vision de baja calidad, un
LRP excéntrico en afectados de maculopatias con escotoma central, es una adaptacién que
supone sin lugar a dudas un antes y un después en la vision a todos los niveles para la
persona afectada, una nueva forma de ver, funcional, un camino hacia la recuperacion de lo

47

Agudeza Visual y Stargardt. Una realidad desconocida



4. Conociendo el Stargardt.

que se tuvo que dejar de hacer, para la compensacién de la deficiencia de AV y la posibilidad
de aspirar a una vida “normal”.

4.4. Adaptacion a las lesiones maculares.

Las lesiones maculares producidas por el Stargardt son progresivas e irreversibles, la
degeneracion macular, que no es otra cosa que la destruccion paulatina de la retina central,
so6lo tiene una direccién en la evolucion de la enfermedad y es el avance. No se recuperara
nada de lo perdido en ningun momento por esta causa y menos aun cuando los dafios sean
tan importantes que la AV caiga por debajo del 10%.

Llegado el momento en que las lesiones constituyen un escotoma central que acarrea serios
problemas visuales, discapacidad e incapacidad son realidades que pueden limitar
severamente hasta las que podriamos considerar tareas mas basicas y elementales de
cualquier ser humano.

Estas consecuencias derivan de una vision macular deteriorada, pero especialmente en las
areas mas especializadas como la foveola y la févea; no obstante buena parte de las areas
maculares restantes pueden conservar una considerable funcionalidad, y el resto de la retina,
en su region periférica no presentara problema alguno.

Ante esta situacion solo hay dos caminos, la resignacion o la adaptacion: Utilizar lo que aun se
conserva, el llamado resto visual, para aprender a ver de otro modo.

Esto es posible y supondra recuperar capacidades visuales ya perdidas, sin embargo
constituye un camino largo, de esfuerzo, de entrenamiento, que algunos consiguen casi de
modo inconsciente, otros conscientemente aplicando ademas estrategias para su maximo
desarrollo y funcionalidad, mientras que también habra quien por desconocimiento o cualquier
otro motivo tendra serias dificultades para lograrlo o no lo lograra, al menos sin ayuda.

Hablamos de un proceso fundamentado en la plasticidad cerebral y en el aprendizaje como
medio para convertir el entrenamiento de una accidn consciente en una automatizacion
delegable al inconsciente, y por lo tanto que se iniciara de forma voluntaria, con resultados
limitados y que no revelara todo su potencial hasta alcanzado el necesario nivel en el proceso
adaptativo, para el que se requeriran buenas dosis de fuerza de voluntad.

El hecho de conservar zonas maculares sanas no garantiza por otro lado que el paciente
pueda llegar a crear un nuevo LRP en ellas, es decir generar una adaptacién a la nueva
condicion visual, por lo que la AV local medible en esas zonas sera solo orientativa de la
potencial AV conseguible en su caso, pero nunca constituira una AV real mientras no se
alcance tal adaptacion, e incluso de lograrse no sera, como veremos, equivalente a la AV
derivada del LRP central.
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Empleando un simil mas facil de entender, el escribir mediante teclado sera inicialmente un
retroceso comparado con escribir a mano, pues requerira deletrear cada palabra, buscar cada
letra en el teclado, en un proceso repetitivo, lento y tedioso que supondra ademas una enorme
interferencia en lo que se pretende hacer en ultima instancia, transcribir pensamientos. Con el
tiempo y el apropiado entrenamiento llegara un momento en que bastara pensar una frase para
que los dedos la materialicen sin necesidad de deletreo alguno, sin mirar ni buscar letras en el
teclado, y a una velocidad muy superior a lo que lograbamos a mano.

Nadie diria que nos hemos sometido a una rehabilitacion para la escritura, mas bien se trata de
una habilitacién para escribir de un modo diferente, con unos medios diferentes, que puede
suplir, mejor o peor en los distintos aspectos que conforman la escritura, a la habilidad que
anteriormente teniamos para hacerlo de otra manera.

Del mismo modo es conveniente usar con propiedad estos términos en lo referente a la vision o
capacidades visuales. En ningun momento se va a rehabilitar la retina dafada, se va a habilitar
un area de la retina como nuevo medio para hacer lo que hacia anteriormente el area central
perdida, y en este sentido si podemos hablar de rehabilitar esas funciones visuales o
capacidades visuales, que ciertamente no seran las mismas que las de una macula sana,
siendo en general inferiores pero también curiosamente con alguna habilidad nueva o
mejorada.

Este proceso se culmina con la creacion de un nuevo LRP descentralizado que constituye una
verdadera adaptacion a la situacion provocada por la pérdida del LRP central. Se trata de una
adaptacién real a nivel cerebral que confiere a la nueva zona de la retina capacidades y
funcionalidades anteriormente inexistentes en ella y reservadas y asociadas inicialmente solo
al ya inoperativo LRP central.

Dado que la resolucion de la retina desciende gradualmente a medida que nos alejamos de su
centro optico en la foveola, la nueva area a elegir para desempenar la funcion del LRP central
debera estar lo mas préxima que se pueda a dicho centro pero lo suficientemente alejada para
poder contar con una periferia (del nuevo LRP) lo menos danada posible.

Asimismo sera recomendable que no se situe ni a izquierda ni a derecha del escotoma central
con idea de que éste no suponga un estorbo a la hora de leer con el nuevo LRP, y como por lo
general es mas relevante lo que recoge el campo visual inferior, entre otras cosas por dénde
nos movemos, que el superior (cielo y espacios inaccesibles), resulta la mejor opcién el area
inferior central alejada en al menos 1 o 2 grados de la frontera del escotoma.

Basicamente, y no tratandose en este escrito las técnicas ni el proceso de entrenamiento, se
emplea la visidn excéntrica, desviada el menor angulo posible hacia arriba, para tratar de hacer

todo lo que antes haciamos mirando directamente.

Uno de los principales medios de entrenamiento es la lectura, en la que se tratara de mirar por
encima del texto a leer. Sera buena referencia del grado de excentricidad empleado el desviar

49

Agudeza Visual y Stargardt. Una realidad desconocida



4. Conociendo el Stargardt.

la mirada hacia el espacio en blanco sobre la linea que se quiere leer, hacia la linea superior,
hacia dos lineas mas arriba, etc., pues el aprendizaje requiere la repeticion, y no sera
repeticion si cada vez se hace con un angulo diferente.

En esta labor sera de gran utilidad el empleo de gafas de aumento, preferiblemente prismadas
para facilitar la convergencia, inicialmente de pocas dioptrias pero que posteriormente se
pueden aumentar en gran medida.

Hay que resaltar en este punto que el aumento, magnificacion o zum de la imagen es el
antidoto o forma de compensar la baja resolucién o falta de agudeza puntual de areas
excéntricas de la retina.

A medida que se va creando el nuevo LRP se van haciendo de forma sencilla cosas como ver
la hora en un reloj de pulsera, sin necesidad de gafas especiales si tiene los niumeros grandes,
leer textos con gafas prismadas con una fluidez practicamente normal, y con el tiempo hacer
converger la mirada en el vacio justo por encima y a la distancia en que se situa un objeto al
que pretendiamos mirar, como puede ser un cartel, un semaforo, un globo, etc., recuperando la
vision estereoscépica y asociando los movimientos sacadicos al nuevo LRP excéntrico.

Esto debera ser complementado con una serie de técnicas y estrategias para compensar las
deficiencias del nuevo LRP, como son por ejemplo las derivadas de que en su parte superior
se encontrara el escotoma central.

Entre estas técnicas se encuentran dos que aparentemente son contradictorias: Los barridos
visuales, en los que se emplea el movimiento ocular para escanear el campo visual que podria
ocultar el escotoma en un punto estatico; y el fijar la mirada en un punto determinado para
hacer seguimiento de objetos en movimiento. En este ultimo caso no se emplea el nuevo LRP
sino la vision periférica, siendo a nivel cerebral que se fija la atencion en la trayectoria del
objeto dentro del campo visual como si de una mirada virtual se tratase.

Podriamos resumir diciendo que mediante un determinado entrenamiento se consigue habilitar
un area excéntrica de la retina como LRP consiguiéndose rehabilitar funcionalidades que

previamente eran ejercidas exclusivamente por el LRP central ahora dafiado.

En la siguiente figura se recrea cdmo seria una macula sana y una con escotoma central y
nuevo LRP excéntrico.
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Figura 4. a) Macula: En azul se indican los grados del angulo visual central que abarca cada area, en
rojo la capacidad de agudeza visual en las fronteras entre areas. b) Macula con escotoma central y LRP
excéntrico que recrea una seudomacula limitada pero funcional libre de escotomas.

Se debe hacer la observacion de que las imagenes de la figura reflejan las diferentes
ubicaciones tal como se perciben cerebralmente, si bien a nivel retiniano lo que aparece abajo
estara arriba e izquierda sera derecha debido a que la imagen se invierte a su entrada en el ojo
a través de la pupila. EI LRP excéntrico estara fisicamente en la parte superior de la retina, de
manera que para centrar la mirada en él se deberan desviar los ojos ligeramente hacia arriba y
asi hacer descender el LRP hasta el centro, lo que igualmente es valido en la imagen pues
mirar ligeramente hacia arriba supondra elevar el LRP hasta situarlo donde antes estaba el
escotoma, que quedara desplazado hacia arriba minimizando su interferencia.

Esta nueva seudomacula representada en la figura 4.b se encuentra situada excéntricamente
en la frontera de los 15° centrales, lo que podria corresponderse con una AV local de
aproximadamente el 15%, que puede parecer muy poco en comparacion con el 100% de la
macula sana de la figura 4.a, pero que sin embargo es mucho en relacién a la que la vision
macular con escotoma central permite, que podria ser inferior al 2%. Hay que considerar que la
seudomacula no tiene escotoma alguno y que su baja resolucién debida a su ubicacion
excéntrica puede compensarse; Por ejemplo con unas gafas prismadas de 12 dioptrias,
equivalentes a un aumento de 4x la AV local equivalente seria del 60%, lo que sin la
interferencia del escotoma permitiria en la vision cercana funcionalidades como la lectura, la
identificacion, la percepcion de profundidad, etc.

Aunque se pueda disponer de una seudomacula con una AV local compensada del 60% hay
que recordar que la AV real seguira siendo la de la macula real, que por tanto dependera de la
opacidad del escotoma en funcién de la densidad y gravedad de las lesiones que lo producen,
sin embargo a estas alturas lo mismo dara que esa AV sea del 8% que del 5%, la enfermedad
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seguira su curso y seguira bajando, al 1%, al 0’1%, pero hara tiempo que se dej6é de usar la
macula en favor de la seudomacula, que funcionara igual independientemente de la opacidad
del escotoma macular, incluso mas bien al contrario, mientras mas denso sea el escotoma y
menor AV tenga mas sencillo resultara tanto consolidar el nuevo LRP en el camino de la
adaptacion como posteriormente su uso sin la interferencia no del escotoma sino de su visién
residual que puede distraer y atraer la atencién a nivel cerebral tratando de retomar el uso de
su viejo LRP.

Lo realmente importante una vez se conforma el escotoma central no es por tanto su opacidad
sino su extension, pues si éste esta suficientemente contenido podriamos situar el nuevo LRP
a 10° en lugar de a 15° aumentando drasticamente la AV local, que podria estar en torno al
40%, fuera y por encima de la baja vision, y bastando un aumento de 4 dioptrias para obtener
un 80% equivalente. Y podria darse este supuesto con un escotoma muy denso de manera
que arroje una AV en prueba con optotipos por debajo de la baja visidn y hasta de ceguera
legal.

Una vez se consigue la adaptacion que supone el nuevo LRP y la consiguiente seudomacula,
sera mas sencillo y rapido trasladarlo haciéndolo ligeramente mas excéntrico a medida que el
avance del escotoma central lo requiera, lo que légicamente hara que se precise mayor
compensacion de la agudeza mediante herramientas con mayor aumento de la imagen para
obtener la misma funcionalidad.

Salvo casos atipicos el Stargardt no alcanzara con su escotoma mucho mas alla de la macula,
y dado que ésta solo ocupa unos 5 mm de los 42 de la retina, lo que viene a ser una octava
parte, en todos los casos se podra recurrir a la retina periférica con una AV local de
aproximadamente el 10% en su extensa region ecuatorial.

Asi, en los casos mas graves, generalmente catalogados como Fundus Flavimaculatus, con
afectacion de los 30° centrales, es posible la adaptacién consiguiéndose una AV local
equivalente de entre el 5% y el 10%, que con la adecuada compensacién podra escapar al
umbral de la baja visidon con una seudomacula de aceptable funcionalidad.

En cuanto a la sensibilidad cuya pérdida paulatina igualmente recoge el estudio ProgStar, esta
referida también a la macula y determinara la opacidad del escotoma central, por lo que al igual
que se ha expuesto con respecto a la AV, es algo relativamente irrelevante una vez se
consigue la adaptacion.

Tal vez los 2 mm? centrales de la macula sean la porcién del cuerpo con mayor impacto para el
ser humano. Una porcion ciertamente pequefia que también lo es con respecto al total de la
superficie de la retina, que cubriendo el 72% de la esfera de 22 mm que es el ojo, asciende
hasta unos 1.100 mm?, es decir, la macula completa, con sus 22 mm?, viene a ser solo el 2%
de la retina. Por tanto podemos afirmar que en general en Stargardt el 98% del campo visual
total permanece sano, siendo en los casos mas severos con 30° afectados (3864 mm / 58’7
mm?) el 94'7%.
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Con un campo visual total sano superior al 90% cosas como contemplar un paisaje es una
experiencia visual que podriamos calificar como “normal”, o fantastica si el paisaje en cuestion
asi lo es, y desde luego con unas caracteristicas de resolucion y nitidez muy muy por encima
de la que tendria una persona miope con solo un par de dioptrias sin usar compensacién con
lentes.

Esto nos lleva a dos cuestiones que mas que visuales son técnicas y sociales y que
constituyen el verdadero drama que en muchos casos supone a dia de hoy padecer Stargardt:
El concepto y forma de medicion de Agudeza Visual en patologias maculares, y la
compensacion de la deficiencia de Agudeza Visual. No obstante, antes de tratarlas quisiera
ahondar en la que seguidamente comento pues ayuda a entender y cuantificar las diferencias
entre una visidbn normal, una mediante LRP excéntrico y una meramente excéntrica para
comprender asimismo que la AV en cada uno de los casos es diferente y no equivalente
aunque puedan medirse los mismos valores mediante pruebas con optotipos.

4.5. Movimientos sacadicos y Adaptacion.

Como ya se dijo anteriormente no basta con disponer de la necesaria agudeza visual para que
la visidon central sea funcional y capture y transmita la informacién necesaria al cerebro para
identificar los detalles, elementos y sucesos de la realidad del entorno.

Es facil comprobar que nos sera imposible mover la mirada de forma continua y uniforme, sin
saltos, a lo largo de una linea, ya sea real o imaginaria, pero si que nos resultara
asombrosamente sencillo mirar hacia un punto determinado y mantener la mirada en él aunque
movamos la cabeza hacia cualquier lado incluso sin saber hacia dénde se movera.

Ambos experimentos aparentemente dispares tienen su explicacion en una misma causa: La
vision macular o central, responsable de la AV, requiere de una imagen estatica y por ende de
dirigir la mirada en un punto fijo o punto de fijacion, o lo que es lo mismo, situar lo que se
quiere ver en el centro 6ptico de la retina.

Si tuviéramos que hacer esta operacion de forma voluntaria y consciente, dirigiendo cada ojo
por separado hacia el objeto en cuestion, buscandolo y moviendo un ojo hasta que esa
minuscula region de la retina que es la foveola dé en el blanco y que el otro ojo se posicione
asimismo exactamente en el mismo lugar del espacio, no serviria para mucho ni ver ni
disponer para ello de la mejor agudeza visual.

Esta labor esta delegada a la correspondiente region cerebral que la realiza de modo rapido,
automatico e inconscientemente. Se trata de los movimientos sacadicos oculares, y tanto es
asi que suponen uno de los movimientos mas rapidos y precisos que puede realizar el cuerpo
humano.
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Estos movimientos sacadicos apenas tardan unos 200 ms (milisegundos) en comenzar tras por
ejemplo la recepcidn de un estimulo externo, y duran entre 20 y 200 ms en alcanzar su destino
dependiendo de la distancia angular a recorrer, por lo que desarrollan una velocidad de
rotacién de entre 900 y 1000 grados por segundo.

No es posible verse directamente los movimientos sacadicos amplios de los ojos por ejemplo
en un espejo, y no es por la velocidad sino porque durante este tipo de movimientos se
bloquea selectivamente la informacion visual que se transmite al cerebro.

Los movimientos sacadicos pueden ser originados de diferentes formas, entre ellas:

- Por la voluntad de mirar o hacerlo como reacciobn a un estimulo. Se trataria de
movimientos guiados voluntarios e involuntarios.

- Por la reaccion de eludir un estimulo, como por ejemplo un deslumbramiento; son los
movimientos antisacadicos.

- Vinculados a memoria, como cuando dirigimos la mirada hacia donde sabemos o
creemos se situa un objeto, o al sofar a pesar de que no hay estimulos externos.

- Movimientos predictivos, que se dirigen hacia donde se espera tener que mirar,
adelantandonos al objeto que aun no se ha situado en dicho punto pero prevemos lo
haga en funcion de su trayectoria. Esto es asi porque es mucho mejor estrategia mirar y
luego ver, que dejar de ver y tener que buscar.

De forma automatica se produce un movimiento sacadico cuando lo que pretendemos ver se
sale del area de mayor agudeza visual. También se producen cuando se sigue un objeto en
movimiento como seria una mosca.

Como curiosidad son los movimientos sacadicos la causa de esos movimientos de la cabeza
de las gallinas, y las aves en general, que no es que sean muy nerviosas 0 algo asi, sino que
es fruto de que al no tener capacidad de rotacion en sus ojos y no poder hacer por tanto los
necesarios movimientos sacadicos con ellos deben recurrir a realizarlos con su cuello. También
tienen otras peculiaridades mas atractivas, como la vision tetracromatica, con cuatro tipos de
fotorreceptores del color y un rango que alcanza hasta el ultravioleta, a diferencia del mas
limitado sistema tricromatico humano.

No menos curioso es que al margen de los movimientos sacadicos el ojo humano esta en un
permanente movimiento ciclico que ser realiza unas 60 veces por segundo, aunque resultando
imperceptible debido al minimo desplazamiento que produce, en un sentido y en el contrario a
continuacién. Con esta peculiar estrategia se logra actualizar la imagen, como el refresco en
las pantallas de ordenador, pues los fotorreceptores sélo transmiten cambios en la intensidad
de la luz percibida, lo que provocaria que dejaran de transmitir informacién en determinadas
condiciones como mirar una imagen fija, areas con cambios sutiles que se perderian, etc.
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Para ver objetos grandes, como no es suficiente con mirar hacia una parte en concreto del
mismo, se precisa escanearlo, barrer su superficie mediante numerosas miradas diferentes,
cada una con su correspondiente movimiento sacadico que la posicione, para conformar asi
cerebralmente una imagen completa don el suficiente detalle.

Buscar objetos en un area concreta tampoco se hara recorriéndola uniformemente sino con un
buen numero de saltos de la mirada para abarcar las diferentes porciones en las que
busquemos.

Justo esta misma estrategia hay que seguir para la lectura, aunque en lugar de movernos en
dos dimensiones como se haria en un cuadro, se hara en una sola dimension, a lo largo de la
linea del texto que se pretende leer, pues para desentrafar su contenido se requerira una
elevada resolucion, situando sélo una pequefa parte de la linea en el area central responsable
de la agudeza visual.

Tras fijar la mirada al inicio de la linea, habitualmente en la primera palabra, en la foveola
unicamente entrara una letra, que se vera con total precision, en la fovea unas cinco, que se
veran con suficiente detalle para identificarse adecuadamente, la parafévea y la perifévea
ayudaran tanto a completar las palabras como detectar la zona en la que ya no se dispone de
resolucién suficiente y requerira un salto de la mirada hacia un nuevo punto que localizara la
vision aportada por la retina periférica, y el salto se hara de forma casi inmediata con un
movimiento sacadico, para volver a detenerse el tiempo necesario para descifrar esa nueva
porcion de texto.

La lectura se traduce por tanto en una sucesion de miradas en puntos fijos de la linea de texto
entre los que se desplaza saltando mediante dichos movimientos. Por supuesto hay detras
toda una labor de procesamiento a mas alto nivel en el cerebro, no sélo de identificacion sino
de prediccién de lo que seguira, usando para ello lo que se alcanza a ver a la derecha del
punto de fijacion, de confirmacidon o correcciéon de lo que se ha leido, “repasando” el texto
situado a la izquierda del punto de fijacién, y por encima de todo tareas de comprension de lo
que se lee en su conjunto.

Los saltos necesarios entre lineas sucesivas de texto se calculan empleando la visidn
periférica, no siendo parte del proceso de lectura en si mismo, el cual se interrumpe hasta
retomarse en el punto de fijacion en la nueva linea.

Por similitud con la lectura y con respecto a la estrategia visual para buscar un objeto en un
espacio determinado, puede asimilarse éste a un lienzo con texto organizado en lineas con
cierta separaciéon y en ellas igualmente palabras con su correspondiente separacion, y
recorrerlo con las sucesivas miradas tal como si lo estuviesemos leyendo, resultando en un
método exhaustivo de busqueda que puede definirse como de barridos horizontales sucesivos.
Otras estrategias visuales basadas en la concatenacién de miradas pueden disefarse para
muchos otros fines.
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Cualquier problema con los movimientos sacadicos dificultara o impedira la lectura, al menos
de modo fluido. Ejemplo de esto es el Nistagmo, que provoca movimientos oculares
involuntarios impidiendo fijar la mirada estaticamente para que la AV de la macula sea
funcional, traduciéndose en acciones y capacidades concretas como la lectura; Observar que
con el nistagmo no es el valor medible de la AV quien merma la capacidad visual, sino que se
afecta a uno de los requisitos de la AV para ser funcional, su fijacion estatica, que es justo lo
mismo que ocurre con una fijacion excéntrica inestable.

Pero el porqué de analizar los movimientos sacadicos esta en un detalle fundamental: Que
aunque dirijan la mirada hacia lo que queremos ver realmente orientan los ojos justo hacia el
centro optico, que es el centro del LRP macular, y no hacia ningun otro lugar mas o menos
alejado y por ende excéntrico.

Esto tiene importantes implicaciones y la principal es que cualquier AV que pueda medirse
excentricamente no es mas que una mera medida ya que no se corresponde con una AV
funcional debido a que no es posible fijar la mirada en dicho punto de forma estable, y en
cuanto actuen los movimientos sacadicos la dirigiran inexorablemente al centro macular pues
asi estan programados para hacerlo.

La gran noticia es que es posible reprogramar los movimientos sacadicos para que se dirijan a
otro punto de la retina excéntrico al centro optico ubicado en la foveola. La tremenda
importancia de esto radica en que permite a los afectados por enfermedades
neurodegenerativas de la retina central eludir los escotomas que cercenan la Agudeza Visual.

Y la forma de conseguirlo es crear mediante técnicas de aprendizaje y entrenamiento un nuevo
LRP excéntrico pues sera hacia su centro a donde se reprogramen los movimientos sacadicos,
lo que supone forjar una adaptacién a la situacion visual recuperando una AV funcional,
aunque en ningun caso equivalente a la del originario LRP macular.

Se explica de esta manera como es posible converger la mirada excéntrica en el vacio para
tener vision estereoscopica de un objeto situado en el espacio visual permitiendo percepcidn
de distancia y profundidad: En realidad no se logra tal aparente milagro sino que los
movimientos sacadicos, unico mecanismo capaz de enfocar un objeto en el espacio de forma
automatica, estaran orientando los ojos respecto al centro del LRP excéntrico, del mismo modo
que antes lo hiciera para el LRP central, es decir, no habra mirada excéntrica para el cerebro ni
para la funcionalidad del a vision central al asimilarse a la nueva visidbn excéntrica, aunque
l6gicamente cualquier observador podria percibir que nuestra mirada se dirige hacia el vacio y
no al objeto que estamos viendo o mirando, pero sera solo apariencia pues también estamos
programados para pensar que alguien mira a donde apuntan sus ojos presuponiendo un LRP
central.

Y no menos equivocado es presuponer que la AV del LRP excéntrico es simplemente
equivalente a la medible mediante tablas de optotipos con esta nueva forma de mirar y ver, o
sea la AV del centro del nuevo LRP, como si fuera equivalente a ese mismo valor de AV del
anterior LRP central. No, una AV central de por ejemplo el 40% no es equivalente a una AV del
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40% fruto de un LRP excéntrico, cuestion que requiere un analisis mas profundo por las
implicaciones que acarrea, incluyendo las legales, y que reclama se definan nuevos conceptos
médicos y protocolos de medicion de AV que hoy por hoy son inexistentes.

Hay una caracteristica adicional a la que igualmente es posible adaptarse y es al seguimiento
de objetos no sacadico: Se prescinde de la fijacion fisica para pasar a la légica, llevando el
punto de fijacién al terreno mental convirtiéndose en un punto de atencién en la memoria visual
que se desplaza por el campo visual, correspondiente a la vision periférica (extramacular) en
Su mayoria.

Por ejemplo jugando ping-pong con la mirada fija al frente hacia la zona donde se encuentra el
jugador contrario se podra seguir la trayectoria de la bola sin necesidad de seguimiento ocular
alguno, por supuesto con menor resolucién y precisidbn estereoscopica pero con mayor
precision para la deteccion del movimiento y sensibilidad luminica, por lo que con el
correspondiente entrenamiento este método supera en rapidez al del seguimiento sacadico,
pues hay que tener en cuenta que en el seguimiento mediante movimientos sacadicos se
requieren multiples fijaciones y cada una requerira localizaciéon predictiva y enfoque de
cristalino.

Y aunque la resolucidén o agudeza es inferior en la retina periférica, debido también al mayor
tamafno de los bastones con respecto a los conos, por el contrario es mas tolerante al
desenfoque, no siendo este tan relevante, y menos cuando de lo que se trata es de la
deteccion o seguimiento del movimiento, no de desentrafiar ningun detalle, como podrian ser
inscripciones, color, etc., del objeto en movimiento, no resultando asi tan relevante la menor
calidad de imagen empleada.

En este sentido es fundamental comprender que en muchas situaciones es mas importante
detectar que descifrar, ya sea un cartel con informacién aunque no la podamos leer si no nos
acercamos, o la presencia de un vehiculo delante nuestra aunque no alcancemos a leer su
matricula, tal como en el ping-pong, lo importante es la trayectoria y velocidad de la bola que
debemos devolver, no su color o lo artistico del logotipo serigrafiado en su superficie.

Por ultimo decir en relacion a los movimientos sacadicos que son una buena medida y prueba
de haberse logrado la adaptacion plena, de haberse creado por tanto un LRP excéntrico
eludiendo el escotoma central. De ser asi el hecho de querer ver un objeto presente en el
campo visual se traducira en un movimiento de los ojos que acabaran apuntando por encima
del objeto en cuestion, suponiéndose el caso de un LRP excéntrico submacular, que equivale a
decir que se esta mirando directamente, no excéntricamente, con el nuevo LRP excéntrico.

Mientras se esta en proceso de adaptacion lo habitual es mirar al objeto centralmente, para
seguidamente desviar la mirada hacia arriba.

Es pertinente hacer la observacion de que tras la adaptacion, aunque lo habitual es mirar con
el nuevo LRP, rotando los ojos para situar directamente el objeto en el centro del LRP
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excéntrico, voluntariamente se puede mirar con el antiguo LRP central, y asi por ejemplo mirar
a otra persona a los ojos, para no hacerle sentir incbmoda pensando que le miramos al pelo tal
vez despeinado, y aunque suponga no verle los ojos y en realidad no mirarle a los ojos sino a
la boca. De este mismo modo es posible realizar una campimetria mirando a la luz central que
no se ve al mirarla directamente, claro que no sera facil mantener la alineacién y para ello sera
conveniente referenciar la posicién con la mirada realmente funcional, la excéntrica.

Podriamos decir que el viejo LRP queda como Locus Retiniano Secundario (LRS),
permitiéndonos deducir que en realidad ambos, LRP y LRS, coexisten, y asimismo que en un
supuesto caso de que en el futuro las técnicas regenerativas fueran una realidad en la
recuperacion de la visidn central, rehabilitar esta visidon con punto de fijacion en el centro
optico de la retina con funcionalidad nuevamente de LRP sera algo natural e inmediato.

5. Definiciones.

Se hace necesario antes de continuar subrayar que por Agudeza Visual (AV) debe entenderse
Agudeza Visual Central Clinica, y asimismo distinguir y definir otros conceptos que aunque
imprescindibles en la cuestion que nos ocupa son inéditos en la bibliografia especializada en la
materia, lo que me sorprende sobremanera y me hace pensar que tal vez no di en todos estos
afos con el autor o publicacion adecuados, lo que no obstante no me impide enunciar tales
conceptos en los términos siguientes, a la vez que afiadir otros complementarios con el fin de
facilitar la exposicion y su comprension.

5.1. Agudeza Visual Local (AVL).

Es la Agudeza Visual relativa y limitada a una localizacion concreta y reducida o de caracter
puntual dentro de la retina.

Asi, podremos decir por ejemplo que la AVL medible mediante una determinada prueba en la
perifévea en un punto de la region nasal en la circunferencia de 15° del campo visual central es
del 15% (0’15). Se trata de una medicidon descontextualizada del area que la rodea.

Evidentemente no hablamos de una agudeza visual plena, con todas sus funcionalidades, pues
eso sblo es posible si la localizacion es central y no restringida al centro optico sin la
complementacion del resto de las capacidades circundantes de la macula.

Lo que si podremos afirmar es que la AVL del centro éptico en una persona determinada es
del 100%, y eso unicamente nos da informacién sobre dicho punto o localizacion puntual en la
foveola, lo que puede ocurrir si esa persona tiene una visién sana, pero igualmente en un
afectado de Stargardt con escotoma anular o en una Retinosis Pigmentaria avanzada en la que
sin embargo se conserven en buen estado 1 0 2 grados centrales, aunque pueda haberse
perdido mas del 99% del Campo Visual.

58

Agudeza Visual y Stargardt. Una realidad desconocida



5. Definiciones.

La AVL es por tanto inherente a cada localizacién de la retina y el estado de salud en que dicha
area puntual se encuentre.

Eventualmente es posible medir la AVL mediante tabla de optotipos empleandose vision
excentrica, haciendo coincidir el optotipo en cuestion en la localizacion de la retina resultante
de desviar la mirada un determinado angulo, tanto horizontal como verticalmente. No hace falta
decir que tal medida es extremadamente imprecisa y con escaso o nulo aporte en cuanto a la
valoracién de la AV del paciente, pues entre otras muchas cosas resulta completamente
imposible para el ser humano desviar la mirada eligiendo a voluntad diferentes angulos en
ambos ejes.

La campimetria, aunque tampoco es apta para medir la AVL, sin duda dard una idea mas
ilustrativa de como se distribuye ésta a lo largo de los diferentes puntos en que el campimetro
evalua la sensibilidad retiniana.

Observar que mientras la AV esta asociada a la vision central, la AVL puede estar referida a
cualquier localizacion de la retina, y de hecho cuando se afirma que la agudeza visual de la
vision periférica es de entre un 5 y un 10%, realmente se esta diciendo que la AVL medible en
las regiones extramaculares arrojan esa medida de resolucién visual, que a su vez no deja de
ser una de las caracteristicas medibles también en la AV (central). Esto en ningun caso puede
interpretarse como que dicha regién de la retina tiene las funcionalidades de una AV (central)
con el mismo valor medido con la prueba concreta que se hubiere empleado para ello.

5.2. Agudeza Visual Exceéntrica (AVE).

Es la Agudeza Visual local y no puntual relativa a un Locus Retiniano Preferente (LRP)
excéntrico.

Podremos decir por ejemplo que la AVE medible mediante una determinada prueba en un
paciente que ha generado una adaptacion ante un escotoma central consistente en LRP
centrado excéntricamente 15° subfovealmente, es del 15% (0'15). En estos casos puede
emplearse la tabla de optotipos para obtener el valor de la resolucion visual del LRP excéntrico,
pero como veremos ni se estan midiendo todas las caracteristicas ni capacidades de una
agudeza visual funcional ni la funcionalidad de la Agudeza Visual Excéntrica es en ningun caso
equiparable a la Agudeza Visual central.

La AVE viene por tanto determinada por la ubicacidén del LRP excéntrico en la retina, el estado
de salud en que dicha area se encuentre, asi como el de las areas que lo circunden.

En general la AVE sera mayor cuanto menor sea la distancia del centro del LRP excéntrico al
centro optico de la retina y mayor sea la distancia a las zonas mas dafiadas de la retina. Por
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consiguiente la mayor AVE se conseguira con un LRP excéntrico ubicado de la forma mas
equilibrada, en un compromiso, entre la AVL de su centro y la AVL de su periferia.

Un afectado de Stargardt con escotoma central suficientemente delimitado podria obtener la
maxima agudeza visual mediante la Agudeza Visual Excéntrica proporcionada por un LRP
excéntrico situado a unos 5° bajo la frontera del escotoma.

Es posible generar un LRP extramacular, es decir, con su centro fuera de la macula, con una
AVE en funcién tanto de la AVL de su centro como del resto de su area y funcionalidades
también conforme a la region de retina que rodea a dicho LRP.

En cualquier caso estas funcionalidades seran inferiores a las que se obtienen en LRP
maculares debido, entre otras cosas, a la especializacion y caracteristicas de las distintas
areas retinianas, como ocurre con la regidn extramacular, o sea la retina periférica,
especializada en funcionalidades de Campo Visual, como la deteccién de movimiento o vision
escotopica, y no en las propias de la Agudeza Visual.

5.3. Agudeza Visual Local Primaria (AVLP).

Es la AVL correspondiente al centro dptico de la retina en el centro de la macula en la foveola.
Se corresponde en general con el maximo valor de resolucion visual medible mediante tabla de
optotipos en personas con vision normal, y estara asociado por tanto al LRP centrado en la
macula.

5.4. Locus Retiniano Preferente Excéntrico (LRPE).

El desarrollado como adaptacion a la disfuncionalidad del LRP macular central afectado por
escotoma. Su centro Optico se situara fuera de dicho escotoma pero lo mas préoximo que se
pueda para contar con la mayor resolucion visual posible.

5.5. Seudomacula.

Region retiniana conformada por un LRPE y las areas retinianas que lo circundan para

proporcionar funcionalidades de Agudeza Visual de forma excéntrica (AVE) sustituyendo en lo
posible la AV central perdida.

5.6. Agudeza Visual Local Secundaria (AVLS).

Es la AVL correspondiente al centro 6ptico de la seudomacula y centro de su LRPE. Se
corresponde en general con el maximo valor de resolucion visual medible mediante tabla de
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optotipos en personas con escotoma central y adaptacion mediante desarrollo de
seudomacula. No es el punto de mayor AVL pero si el de mayor AVL medible por tener
capacidad de fijacion al ser el centro de un LRP.

6. Concepto v Medicion de AV en enfermedades neurodegenerativas
maculares.

En personas con vision sana la AV es maxima en el centro de la retina y la resolucion decrece
a medida que nos alejamos hacia la periferia. De manera que la mirada excéntrica supone una
reduccion aparente de la AV medida mediante tabla de optotipos, y es por esto que en la
medicidon de la AV emplear la mirada excéntrica, o sea desviar la mirada por ligero que sea el
angulo podria considerarse como falsear la prueba o “hacer trampa” pues conllevara una
medida de AV inferior a la real.

En una prueba de medicion de AV mediante tablas de optotipos el especialista que la realiza
indicara al paciente que mire hacia ellos para comprobar hasta donde alcanza a ver y asi
determinar la AV maxima, y si detectase que desvia la mirada en principio solo deberia
suponer dos posibilidades, o el paciente pretende hacernos creer que ve menos de lo que ve o
tiene un problema macular que le impide obtener su mejor vision empleando una mirada
directa en la que se alinea el centro optico en la foveola con el optotipo.

Ante esto el profesional no debiera proceder pidiendo al paciente que trate de ver lo maximo
posible como pueda y de la manera que sea; el paciente tampoco debiera tratar de ver de
cualquier forma, sino como debe ser, como debe medirse la AV, aunque esto a menudo se
desconoce por ambas partes.

En una campimetria el propio aparato se encarga de detectar que no se desvie la mirada, pero
en una prueba de AV con optotipos la cosa se complica al tratarse de una prueba
eminentemente subjetiva que en su mayoria depende tanto de la percepcion relativa del
paciente como de su voluntad de proporcionar datos ciertos y precisos, y siempre y cuando
sepa como debe realizarla o qué se pretende comprobar o medir.

En la mayoria de las veces, si es que hay excepciones la prueba concluye con el optometrista
o el oftalmélogo anotando un valor de AV correspondiente al que indica la tabla para lo maximo
que se alcanzé a identificar, lo que probablemente pase al historial médico y tal vez a un
informe médico con importantes implicaciones, que podrian llevar quizas al reconocimiento de
una discapacidad visual inferior a la real o la denegacion del derecho a una determinada
prestacion econdmica por incapacidad laboral.

Seguramente nos habremos planteado ya muchas de las siguientes preguntas:

¢, Qué es lo que mide realmente una tabla de optotipos?
¢ Debe medirse de igual forma la AV en un ojo sano que en otro con una maculopatia?
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¢, Puede ser valido medir la AV sin mirar directamente a los optotipos?

¢ Es equivalente un valor de AV medido con vision directa al medido con vision
excéntrica?

¢Y que es a todo esto la Agudeza Visual y por qué se pretende medir?

Empecemos por esta ultima y veamos qué es la Agudeza Visual.

Se define la AV como la capacidad de percibir y diferenciar dos estimulos separados por un
angulo determinado, es decir, es la capacidad de resolucidn espacial del sistema visual.

Como ya se dijo tratar con angulos es tratar con tamarfios de forma que se prescinde de la
relatividad de la distancia a la que se mira.

Evidentemente no es esto lo que se mide con las tablas de optotipos, sin duda distinguiremos
muchas mas letras de las que somos capaces de identificar, pero sb6lo se cuentan las
acertadas. Luego lo que se esta midiendo es el minimo tamano del que puede identificarse o
reconocerse su forma con un minimo de precision. Esto es en realidad la ya nombrada
Agudeza Visual Clinica.

Como la definicion técnica de agudeza no es mas que una curiosidad a efectos practicos se
viene en denominar Agudeza Visual (AV), sin mas a la Agudeza Visual Clinica.

Logicamente el tratar de medir este concepto de agudeza responde a valorar la funcién visual
de la persona, no se trata de ganar ningun concurso de cifras sino de determinar capacidades
funcionales derivadas de la vision.

Esta consideracion es importante, y algunos autores, como Raul Martin y Gerardo Vecilla en su
“‘Manual de Optometria”, toda una referencia en dicho campo, precisan: “[...] la visidn es un
proceso mas amplio que la AV por el cual se percibe e integra la informacion que llega a través
de las vias visuales, analizandola y comparandola con otras imagenes o experiencias previas”.
Asimismo afaden que son multiples los factores que afectan a la AV, entre ellos los de indole
fisica, fisiologica, y psicoldgica.

Efectivamente cuando se trata de medir la AV con una tabla de optotipos ETDRS, muy
posiblemente acertemos algunas letras que realmente no veamos suficientemente bien como
para poder identificarlas. Por ejemplo con una letra “O” podemos tener dudas pero nos
resultara facil saber que no es una K, una N o una Z, por lo que es probable que acertemos, y
por supuesto para ello previamente tenemos una imagen mental de las letras.

Basta hacer un simple experimento, midiendo la AV con esta tabla a dos grupos de personas
con visién sana, uno que sepa de antemano las diferentes letras que pueden figurar en la tabla
y otro que crea que puede encontrarse cualquier letra, para percatarnos de que lo que
llamamos AV es ciertamente un concepto mucho mas amplio de lo a priori esperable; si, el
primer grupo obtendra mejores resultados en la prueba que el segundo, entre otras cosas no
dudara si cierta letra es una “Q” o una “O” al saber que la “Q” no aparece en la tabla.
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Otros autores precisan ademas: “La zona avascular foveal constituye el centro 6ptico, por lo
que una medida correcta de la AV requiere necesariamente la alineacién de este punto con la
mirada del objeto que pretende verse.” Y es que para medir la AV hay que comprender que
ésta es una funcionalidad propia de la visidén central o macular, estando todo el sistema visual
humano materializado bajo esta premisa, siendo enormes las diferencias a todos los niveles
(fisico, fisiolégico, neuroldgico, estructural, etc.) que caracterizan a la retina desde su centro
hasta alcanzar la regidn periférica mas alla de la perifévea macular.

Esta ampliamente documentada la especializacién de la visibn macular, responsable de la AV,
con funcionalidades de reconocimiento o descifrado de imagenes, vision fotdpica, vision
estereoscopica, etc., muy diferente al mismo tiempo de la especializacion de la retina
periférica, con funcionalidades en deteccion de movimiento, deteccion de presencia por su
mayor sensibilidad, y vision escotdpica.

Todas estas funcionalidades de la vision central intervienen en la Agudeza Visual Clinica, luego
la Agudeza Visual engloba a las mismas, y por consiguiente tratar de evaluar o valorar la AV
pasa ineludiblemente por cuantificar y cualificar su funcionalidad.

Las pruebas con tablas de optotipos soélo cubren algunos aspectos de la valoracion de la AV, y
como veremos a continuaciéon ni siquiera en estos aspectos son adecuadas en el ambito de
afectados por enfermedades neurodegenerativas de la retina central.

Una vez aclarado que el concepto de AV esta asociado a la Agudeza Visual central o macular,
aunque pueda hablarse de agudeza visual en la retina periférica, igualmente debe quedar claro
y entenderse por Campo Visual (CV) la visién derivada de la retina periférica con sus
correspondientes funcionalidades y especializaciones, aunque del mismo modo y de forma
genérica puede hablarse de campo visual en la vision central ya que al fin y al cabo ocupa
parte del campo visual total en cuanto a espacio angular.

Agudeza Visual (AV) y Campo Visual (CV) son por tanto areas y funcionalidades diferentes y
complementarias de la visidn, en las que podemos medir parametros comunes, como
resolucion o sensibilidad, pero teniendo presente no cometer el error de pensar que ambos
puedan ser equiparables o equivalentes por sus valores en si mismos ya que se corresponden
como ya se ha dicho con funcionalidades diferentes. Algunos de los motivos subyacentes a
esta realidad se fundamentan en los siguientes aspectos:

- La resolucion en ambas regiones (AV y CV) se proporciona por diferentes tipos de
fotorreceptores predominantes que ademas tienen diferente tamano y diferente
densidad en su distribucion espacial.

- La especializacion de ambas areas también esta condicionada por las caracteristicas y

capacidades de los fotorreceptores predominantes en cada una de ellas, como son la
sensibilidad y el rango del espectro visible al que reaccionan, entre otras.
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- La enormemente diferente interconexién neuronal de los fotorreceptores con la retina en
ambas areas que condiciona el modo en que los impulsos generados alcanzan al
cerebro en el cértex visual.

- El diferente tratamiento de las sefales eléctricas generadas por los fotorreceptores en
funcién del area a la que pertenecen, tanto en su codificacion a la hora de transmitirse
por el nervio 6ptico como en su procesado a nivel cerebral.

Se ha respondido ampliamente a qué es la AV, se entiende que tratar de medirla es tratar de
cuantificar sus capacidades, y esto se hace primordialmente por tres motivos:

1°) Diagnostico y tratamiento de enfermedades.
2°) Compensacion del déficit.
3°) Determinacion del grado de discapacidad y el grado de incapacidad de la persona.

Ejemplo practico y cotidiano de funcionalidad basica de la AV en nuestra sociedad es la
lectura, de manera que una AV deficiente puede dificultarla o impedirla, lo que podra suponer
el reconocimiento de un determinado grado de discapacidad y otro de incapacidad laboral por
merma del rendimiento en el puesto de trabajo, para lo que se prevé la concesion de
prestaciones econdémicas (pensiones de incapacidad permanente).

Hay que hacer hincapié en que en todo caso y en cada uno de los tres puntos resefados, la
cuantificacion de la AV esta directamente ligada a la sociedad en que vive el individuo, y en
cada uno de ellos tanto criterios como implicaciones pueden ser tremendamente dispares. Asi,
para el Stargardt en la mayoria de paises desarrollados, en donde la lectura es requisito laboral
e incluso social imprescindible, se contemplara la baja AV que provoca para reconocer
discapacidad e incapacidad, aunque con diferentes protecciones en los diferentes paises; al
mismo tiempo la compensacion de la AV apenas si hay un par de paises que la contemplan y
permiten, algo muy llamativo que trataré en el apartado correspondiente.

En esta sociedad la capacidad de leer que proporciona la AV puede por tanto determinar ser
un ciudadano de pleno derecho, afectando a la actividad laboral, a los ingresos econdémicos, a
las actividades permitidas por la legislacion, a la movilidad, etc., etc. Y es por esto lo
tremendamente importante que resulta medir adecuadamente la AV.

Lo que se mide con una prueba mediante tabla de optotipos no es la capacidad de lectura que
proporciona la AV, ni tampoco el resto de capacidades de la AV, incluso ya nos habremos
percatado de que basicamente lo Unico que mide es en realidad la AVL del centro 6ptico.

Comprobemos con un caso de Stargardt en estadio inicial e incipiente escotoma anular lo que

ocurre a la hora de usar los medios habituales para medir la AV, especialmente pruebas con
tablas de optotipos.
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Figura 5. Prueba con Tabla de Snellen con resultado de AV del 100% en paciente con escotoma anular.

La figura 5.a ilustra claramente como es posible que el paciente de Stargardt vea
perfectamente la letra “T” de la tabla de Snellen al situarse esta en la foveola, o en general en
el centro foveal no afectado por el escotoma anular. La prueba arrojara un resultado de AV de
20/20, o sea del 100%. Esto podria llevarnos a creer que se tiene una AV perfectamente
normal pero en realidad sélo se esta midiendo la AVL de la foveola.

Nota: Se ha acentuado la opacidad del escotoma en las imagenes para hacer mas facilmente
comprensible la interferencia que supone en las distintas pruebas o funcionalidades de la AV.

Aunque ya se ha indicado a lo largo del texto, para comprender adecuadamente estos
ejemplos y como afecta en ellos la pérdida visual provocada por el Stargardt, debo incidir en
que dicho deterioro visual es progresivo, pero no “digital”’, no se trata por tanto en general de
ver o no ver, de fotorreceptor vivo o muerto, sino de sensibilidad, y de hecho se ha podido
comprobar en ensayos clinicos que los fotorreceptores que en un momento dado permanecen
vivos pueden ser rescatables a pesar de que su funcionalidad o sensibilidad sea muy baja, de
manera que podriamos decir que potencialmente la pérdida visual tiene un margen de
reversibilidad si en un momento dado detuviéramos o eliminaramos la enfermedad, por ejemplo
corrigiendo las mutaciones que la causan.

De manera que cuando hablamos de escotomas nos referimos a areas de menor sensibilidad,
y por ende tienen cierto grado de relatividad pues su opacidad dependera de factores como las
condiciones luminicas, que de ser 6ptimas podrian suponer la compensacién de una pérdida
de sensibilidad suficientemente discreta. Asi un determinado escotoma central seria inexistente
con buenas condiciones de iluminacion para un fin dado, o podria asimilarse a un escotoma
anular en lugar de a uno central si en ésta regién la pérdida de sensibilidad es menor,
permitiendo realizar una prueba de agudeza con tabla de optotipos perfectamente normal, ya
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que precisamente ésta prueba contempla el establecimiento de condiciones o6ptimas de
iluminacion para llevarse a cabo.

Al mismo tiempo una prueba como la campimetria, que mide la sensibilidad a lo largo del area
de la retina estudiada dificilmente mostrara nunca un escotoma anular en Stargardt sino uno
central. EI motivo es sencillo, una mera cuestion de resolucion de exploracion del aparato: En
la tipica configuracion para el estudio macular, indicada comunmente como “24-2”, el “24”
indica que el area escaneada se corresponde con los 24° centrales, que engloba la macula al
completo, y el “2” denota que la distancia angular entre dos mediciones es de 2°, es decir que
en los 10° centrales so6lo se tomaran normalmente unas 4 medidas horizontalmente, 12 valores
en total para tratar de representar el estado de sensibilidad a todo lo largo y ancho de foveola,
févea, parafévea y parte de la perifovea, completamente insuficientes para una representacion
grafica que distinga entre anillo y circulo.

Es cierto que el campimetro puede configurarse por ejemplo para explorar sélo los 5° centrales
correspondientes a foveola y fovea, pero la maxima resolucién no difiere demasiado, y en los
campimetros mas modernos como el ampliamente utilizado de Zeiss, el Humphrey 3, de 2019,
es de 1°, lo que igualmente se traduce en unas 12 mediciones para toda la fovea.

Realicemos ahora dos pruebas mas que rara vez se emplean para medir la AV, una de lectura
y el test cromatico de Ishihara. Asi seran percibidos en un momento dado por el afectado de
Stargardt con escotoma anular:
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Figura 6. Escotoma anular. a) Prueba de lectura. b) Test de Ishihara.

En la lectura de una frase los ojos van fijdndose sucesivamente en las palabras que la forman,
y en cada momento ser realizan de modo simultaneo varias tareas: Por un lado se identifica y
descifra la palabra (que también puede ser mas de una o sélo parte de una) situada en el
centro foveal, o que se corresponderia con la palabra subrayada en rojo en la figura 6.a. Al
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mismo tiempo la palabra que la precede y ya leida anteriormente, subrayada en verde en la
figura, se repasa y confirma sumandose a la memoria temporal que va reteniendo el fragmento
de frase que se esta leyendo. Por otro lado la palabra que sucede a la enfocada se capta y
empieza a identificar, la subrayada en azul en la figura, a veces de forma predictiva
simplemente por su aspecto o silueta para acelerar los siguientes pasos de lectura.

Una lectura rapida y fluida requiere de esta simultaneidad, en la que ademas estan presentes
otras tareas como la localizacion del siguiente punto en el que se fijara la mirada mediante
movimiento sacadicos, la comprension del fragmento de frase o frase completa que se retiene
en la memoria temporal, la deteccion del final de una linea, etc.

En la figura 6.a se constata que la palabra centrada en el punto de fijacién puede identificarse
sin problemas, pero tanto la que la precede como la que la sucede sufren la interferencia del
escotoma anular, que las oculta parcialmente, impidiendo tanto tareas de prediccion como de
confirmacion en el proceso de lectura; ello supondra tener que hacer mas movimientos
sacadicos, mas cortos, y realizar la funcidén de confirmacion tras la identificaciéon dentro del
mismo paso de lectura, alargandolo en el tiempo. Sera habitual también, al tratar de acelerar el
ralentizado proceso de lectura tener que volver atras con un movimiento sacadico adicional
para completar la lectura o confirmacién de algunas palabras.

Todo esto se traduce en una lectura lenta y con dificultad afadida en el proceso de
comprension, que requerira en ocasiones una segunda lectura completa de la frase o parte de
ella, ya que la atencién debera dividirse en la realizacion del proceso de lectura, que al ser
defectuoso no puede dejarse a la automatizacién de forma inconsciente, y a su vez a la
comprension de lo que se lee, lo que provoca cansancio, perdida de la concentracion, etc., que
constituye otro factor afadido en el desempeno de la funcionalidad de lectura de la que es
responsable la AV.

Se evidencia que aunque dos personas puedan arrojar un resultado del 100% en una prueba
optométrica con tabla de Snellen, no se puede afirmar que ambas tengan la misma AV, ya que
esta prueba no mide una funcionalidad tan basica e importante de la AV como es la de lectura,
que si se evidenciaria en los tiempos de una simple prueba especifica para este fin.

Hagamos ahora un test de Ishihara al mismo paciente de Stargardt con escotoma anular. Se
trata de una prueba ideada para detectar defectos en la percepcion de colores, pero al mismo
tiempo recurre para ello a la identificacion de formas, una de las funcionalidades de la AV, y
como podemos ver en el ejemplo de la figura 6.b, a pesar de que la forma a reconocer se situa
dentro del area macular, el escotoma interfiere con parte de la misma dificultando
significativamente identificar el numero en cuestion; se trata de la misma carta del test
representada en la figura 2.a, que para quien tenga la curiosidad si no consiguié descifrarlo
esta vez, se trata del numero “74”.

Curiosamente y al contrario de lo que en principio pudiera pensarse, la capacidad de
reconocimiento de formas de la AV tampoco se mide adecuadamente con tablas de optotipos
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como se pone de manifiesto con este ejemplo del test de Ishihara. Podemos hacer la
observacién de que el escotoma anular no es mas que una zona con AVL inferior a la normal
en dicha area, deduciéndose que la AV es funcion de las AVL que la conforman.

Queda por tanto meridianamente demostrado que tratar de valorar la AV midiendo valores
discretos de AVL es un flagrante error, y justo eso es lo que puede hacer una prueba con
tablas de optotipos, medir la AVL del centro ocular en general y de algun punto excéntrico en
caso de escotoma central; de ningun modo podra valorar la AV pues ni siquiera es apta para
medir algunas de sus principales funcionalidades como el reconocimiento de formas o la
lectura, y eso paradéjicamente aunque se base en identificacion de letras. Y es que afirmar que
alguien posee una AV normal cuando presenta una deficiente capacidad de lectura y
reconocimiento de formas es tanto como ignorar qué es la AV.

Quedan respondidas las preguntas de qué es lo que se mide realmente con las tablas de
optotipos, que no es otra cosa que AVL, ya sea del centro Optico o de puntos excéntricos, pero
nunca la AV; y la de si debe medirse de igual forma la AV en un ojo sano que en otro con una
maculopatia, cuya respuesta es rotundamente NO, y a pesar de que en un 0jo sano podria
admitirse que la prueba de tablas de optotipo y su valor medido de AVL central puede ser una
buena referencia del estado de la AV.

En cuanto a si es valido hacer una prueba con tabla de optotipos sin mirar directamente a los
optotipos, es decir empleando mirada excéntrica: Sabiendo que lo que se mide es la AVL del
punto de fijacion que en cada momento se emplee en funcion de los angulos horizontal y
vertical con que se desvie la mirada, no iria mas alla de la mera curiosidad o entretenimiento
ludico ya que salvo en casos de haber conseguido una adaptacion a escotoma central
mediante LRP excéntrico, tales pruebas no tienen valor significativo de repetitividad.

A lo sumo, y mediante procedimientos estadisticos podria servir de mera orientacion de la
maxima AVL alcanzable para un futuro LRP excéntrico, pero ni siquiera esto es correcto pues
el centro del LRP excéntrico no se situara en la frontera del escotoma donde se conserve la
maxima AVL, sino a cierta distancia de ésta para poder contar con un area circundante
funcional, por lo que la AVL de dicho centro sera aun menor ya que esta desciende a medida
que nos alejamos del centro éptico de la retina en la foveola.

Tampoco haria falta profundizar pues ya vimos que las pruebas con tablas de optotipos no
miden la AV, sélo algunos aspectos de ésta, y menos en casos de patologias maculares, por lo
que de igual modo este tipo de pruebas seran aun menos valida si afiadimos el no mirar
directamente a los optotipos. No obstante veamos el caso de que exista LRP excéntrico, que al
margen de corroborar lo dicho, resulta interesante en si mismo en cuanto a la Agudeza Visual
que puede proporcionar, la AV Excéntrica (AVE), en comparacién con la Agudeza Visual
central (AV).

Haber desarrollado un LRP Excéntrico permite dirigir la mirada de forma que el objeto a
identificar se situe en su centro de fijacion, que equivale a decir que en una prueba con tabla
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de optotipos contaremos con la necesaria repetitividad para obtener un resultado. El valor que
podemos medir de esta manera sera la AVL del centro del LRP Excéntrico.

Ya sabemos que una cosa es la AVL medible en un punto y otra la funcionalidad visual que
proporciona una zona, en este caso la AVE relativa al LRP desarrollado, por ejemplo
subfovealmente; Sin embargo puede tenerse la tentacién o caerse en el error de identificar esta
AVL del centro de la seudomacula con la AVE o incluso con una AV central disminuida.

Como ya vimos, medir la AV es medir la capacidad visual de la retina central, de su LRP
natural e innato. Podemos medir la capacidad visual de un nuevo LRP y por ende excéntrico, y
del mismo modo que la AVL del centro optico macular no define per se la capacidad de la AV,
por ejemplo por la interferencia de un escotoma anular, tampoco la AVL definira la capacidad
visual del LRP excéntrico, o sea la AVE. De hecho el mencionado LRP subfoveal tendra justo
en el area superior de su periferia el escotoma macular que afectara de forma importante,
como veremos, a sus funcionalidades, o sea a su AVE.

Pero, ¢Hasta qué punto son comparables AV y AVE? ;Seran semejantes una AV central con
una excéntrica si en ambas se mide la misma AVL en su centro (en los centros de sus
respectivos LRP)? La respuesta es nuevamente NO, y ni siquiera podria establecerse una
relacién definida en virtud de este valor de AVL central pues no conviene olvidar que la
naturaleza de la propia area del LRP excéntrico puede ser muy heterogénea, al igual que la
naturaleza y el estado de la retina que lo circunda.

Veamoslo, ahora si, con un ejemplo, con un LRPE como el representado en la figura 4.b y que
en la siguiente figura 7 puede verse con algunos valores de AVL y contrastarse con una vision
normal con LRP foveal.
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Figura 7. Valores AVL. a) De un LRPE, b) De un LRP Foveal.
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A grandes rasgos se observan cinco grandes diferencias entre los valores de AVL de una
macula normal con AV completa y una seudomacula que proporciona AV Excéntrica (AVE):

1. La AVL central de la seudomacula (AVLS) es de so6lo el 15% mientras que la AVLP
de la macula sana es del 100%.

2. Las AVL en la circunferencia de los aproximadamente 7°5° centrales del LRPE son
reducidas, con una media de 15'75% para los cuatro puntos de interseccion con los ejes
horizontal y vertical.. En el caso del LRP foveal se situa en el 60%.

3. La distribucion de los valores de AVL en el LRPE es asimétrica y heterogénea
mientras que en el LRP foveal es simétrica y radialmente homogénea.

4. En la seudomacula en torno a la mitad de los valores de AVL proceden de
fotorreceptores pertenecientes a la retina periférica, no especializados en Agudeza
Visual, mientras que en la vision central sana toda fuente de AVL pertenece a la macula,
especializada en Agudeza Visual.

5. En la seudomacula, el LRP esta limitado en su lado superior a partir de los 7°5° por el
escotoma central con valores de AVL no funcionales, mientras que en el LRP foveal a
partir de los 5°2° esta circundado por regiones maculares completamente funcionales
que parten de valores de AVL sobre el 60%.

Los datos de este ejemplo y las caracteristicas que revela sobre las grandes diferencias
existentes entre cualquier LRP Excéntrico y uno central normal, condicionan la inequivoca
realidad de que la AV que proporciona la vision central sana no es equivalente ni equiparable a
la que puede proporcionar una seudomacula con su LRPE. Y para ilustrarlo inequivocamente
veamos un ejemplo ahora en cuanto a funcionalidades, y en concreto la de lectura..
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Figura 8. Lectura empleando seudomacula. a) Horizontal, b) Vertical.
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Como se ilustra en la figura 8.a es posible la lectura empleando la seudomacula, pues el LRPE
permite tanto situar el texto en cuestién en ella como llevar a cabo los necesarios movimientos
sacadicos para iterar el ciclico proceso inherente a la lectura. Si bien este proceso es el
habitual que se utilizaria en caso de lectura macular, y con cierta practica se puede obtener
una fluidez casi normal, esta condicionado a las caracteristicas y limitaciones de la
seudomacula, que en cada caso sera diferente, aunque estas limitaciones respondan a los
mismos factores, que fundamentalmente son:

- La menor resolucién del centro de la seudomacula que conforma la Agudeza Visual
Local Secundaria (AVLS), asi como la resolucion tanto del LRP excéntrico (LRPE) como
de las areas retinianas que lo circundan. Esto limita el tamafio minimo de letra que
puede leerse, que de no ser suficientemente grande requerira del empleo de lentes u
otras herramientas de ampliacion de la imagen.

- El tamano maximo de letra admisible también esta limitado pues de ser excesivo
escapara al LRPE para adentrarse y perderse en el escotoma central.

- Un mayor tamano de letra supone menor longitud de texto abarcable por el LRP usado,
enlenteciendo la lectura al dificultar los implicados procesos predictivos y correctivos.

- La heterogénea distribucion de la resolucidn visual (AVL), de forma asimétrica en
relacion al eje horizontal también dificulta la lectura, aunque al tratarse de un LRPE
subfoveal la mayor AVL estara en la parte superior, lo que ayudara a la lectura ya que
es la parte superior del texto la que mas informacién aporta en el reconocimiento de
palabras.

- La menor capacidad de transmisién de informacién de las areas retinianas no centrales
hacia el cerebro, y la forma en que se codifica y procesa, suponiendo también una
dificultad anadida. Recordemos que la fovea, ocupando solo el 0.01% del campo visual
total da lugar al 50% de los axones que conforman el nervio optico, y resulta que el
LRPE es extrafoveal.

A pesar de todos estos condicionantes puede seguir pareciendo posible establecer una
relacion entre la capacidad de lectura mediante macula y seudomacula, y tal vez en funcion de
la AVLS pues al fin y al cabo ésta depende de la excentricidad del LRPE; sin embargo basta
observar la figura 8.b para comprender que no es asi, pues basta poner un ejemplo, el de la
lectura vertical para demostrarlo.

Efectivamente la lectura vertical no es que sea mas dificil, sino que resulta completamente
imposible. La zona de "prelectura" (en azul) se adentra en la retina periférica resultando muy
limitada, y la zona de "poslectura" (en verde) desaparece en el escotoma, impidiendo el
proceso de lectura que requiere ineludiblemente de ambas tareas en conjunto con la de
reconocimiento en el area central (en rojo), que es la unica posible a llevar a cabo, lo que
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significa que a lo sumo se podra ir deletreando o reconociendo monosilabos para ir formando
palabras y frases, un proceso muy diferente al de la lectura.

Por suerte el ejemplo es de un LRPE subfoveal para lectura horizontal, y dada la evidencia
tampoco entraremos en disquisiciones sobre otras ubicaciones seudomaculares o la lectura de
textos verticales en japonés, chino o coreano.

Sencillamente la AV que proporciona un LRPE es diferente, ni equivalente ni equiparable a la
que proporcionaria una macula sana, y es por eso que se corresponde con un concepto
diferente, el de Agudeza Visual Excéntrica (AVE).

La AVE proporcionada por un determinado LRPE, a diferencia de la AV central, podra arrojar
resultados muy diferentes para diferentes funcionalidades e incluso para una misma
funcionalidad segun sus posibles variantes. Asi, con un LRPE subfoveal se podria tener una
AVLS de por ejemplo el 15% y mediante el empleo de las herramientas adecuadas realizar una
lectura normal (horizontal) en tiempos semejantes a los de una persona con vision sana y AV
del 80% (AVLP), pero en lectura vertical la funcionalidad ofrecida por el LRPE seria asimilable
a la ceguera, es decir inferior a una AV central del 10%.

En consecuencia estamos en disposicion de responder a esa otra pregunta que nos haciamos
y la respuesta es taxativa: NO es equivalente un valor de AV medido con mirada directa al
medido con mirada exceéntrica, la tabla de optotipos mide AVL y ni siquiera son equiparables
AVLP y AVLS, ni tampoco lo son AV y AVE.

Y la respuesta a la ultima pregunta resulta obvia: NO es valido medir la AV sin mirar
directamente a los optotipos. De hecho aunque se mire directamente a los optotipos tampoco
se medira AV sino AVL como ya vimos.

Son muchos los ejemplos adicionales, supuestos, casos, y hechos indirectos que demuestran
lo expuesto; son algunos los siguientes:

Aunque no sea un caso real ilustra igualmente lo mismo: Tener en algun punto de la retina en
el extrarradio macular una AVL del 200% no permite la lectura normal ni con una mirada
eventualmente excéntrica ni con un LRP excéntrico centrado en dicho punto, pues su centro
optico tendra esa AVL del 200% y sin embargo la AVE vendra definida, como en la vision
macular sana por la integracion de las AVL de toda su area y asimismo de las areas que la
circundan.

La AV no es sélo la resolucion visual proporcionada por la retina, lo que se hace evidente en
personas con problemas de convergencia, movimientos oculares, etc., que o bien no
permitirian hacer pruebas de optotipos mirando directamente o admitiendo mirada indirecta
podrian dar valores muy inferiores a la resolucién visual real de la retina.

Otros casos en los que se revela claramente lo inapropiado e incorrecto de tratar de medir la
AV en funcion de la potencial AV que podria proporcionar la retina en base a la resolucion que
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sigue poseyendo (AVL), son en aquellos con enfermedades neuroldgicas en las que el sujeto,
a pesar de percibir el objeto, le resulta imposible identificarlo a nivel cerebral, cognitivo, pero
también ante una simple lesion del nervio éptico y por muy sana que esté la retina, su
potencial AV resultara inutil.

Pero tal vez otra de las pruebas o ejemplos mas incontestables nos lo proporcione en casos de
patologias maculares la conservacion de la vision periférica, la correspondiente al campo visual
extramacular. En esta regién la AVL habitualmente esta por encima del 5% y alcanza el 10%
en las proximidades de la macula, de manera que admitir como medida de AV la AVL medible
en esta region mediante mirada excéntrica es tanto como afirmar que la AV en casos de
Stargardt o cualquier otra maculopatia no decrecera jamas por debajo del 10%, algo absurdo y
demostradamente falso, hasta tal punto que la inmensa mayoria de afectados de Stargardt no
s6lo bajaran de ese 10% sino igualmente del 5% y menos.

Y es que no tendria el menor sentido situar al paciente sentado perpendicularmente en lugar
de de frente a la tabla de optotipos; claro que por el “rabillo del o0jo” se podria medir sin
problemas una AVL del 5%, pero revelaria una descarada y evidente mala praxis del supuesto
profesional que ejerciera con estas “artes” de optometrista.

6.1. La medicion de AV en la practica.

La realidad que nos encontramos a la hora de que a un afectado de Stargardt se le trate de
medir la AV es profundamente deficiente cuando no penosa, desconcertante o negligente,
pudiéndose afirmar sin temor a equivocarse salvo en algun que otro caso aislado, que a nadie
se le haran las pruebas pertinentes para medir las diferentes capacidades que conforman la AV
y limitdndose en general a la susodicha prueba con tabla de optotipos en la que se apremiara
al paciente a conseguir el mejor resultado, sea reproducible o no, para anotarse en su historial.

Nos encontramos con que predomina la errénea creencia de que la AV es directamente el valor
que arroja una prueba con tabla de optotipos. Incluso hay muchos autores que definen asi la
AV, como el mejor valor alcanzable en una de estas pruebas y con escasos o nulos
condicionantes o matices. Posiblemente se deba a que en general en personas sin
enfermedades neurodegenerativas maculares, este tipo de pruebas, que miden la AVL, son
una buena referencia de la funcionalidad de la AV.

Por desgracia en la definicion de AV de la mayoria de autores no se repara en situaciones en
las que por lesiones retinianas la resolucion visual es mayor extrafovealmente, lo que lleva a
cometer el error de medir AV sin reparar en un exceso de angulo en los ejes visuales ni que
dicha desviacién suponga una fijacion no ya extra foveolar sino extramacular.

Para una enfermedad neurodegenerativa macular desde luego medir la “AV” de la vision

periférica no sélo no refleja la AV en funcién de la evolucién de la enfermedad sino que no
tiene el menor de los sentidos pues la agudeza que puede otorgar la vision periférica no esta
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afectada por dicha enfermedad y es la misma antes de sus efectos y no menor que la de
cualquier persona con vision sana.

La retina periférica no esta especializada ni histolégicamente, ni fisioldgicamente, ni
neurolégicamente en la identificacién de elementos de la imagen a nivel espacial, por lo que no
es apropiado siquiera hablar de Agudeza Visual en esta area de la retina, ni a pesar de que
evidentemente por el hecho de percibir imagenes que inevitablemente estaran compuestas por
elementos luminosos pueda establecerse una equivalencia con la agudeza visual al medir el
menor objeto identificable de forma independiente, sin olvidar que tampoco a nivel cerebral se
contara con los mecanismos de identificacion implementados para la vision central.

A nadie se le ocurriria dar por valida una prueba de Campo Visual mediante campimetro sin
mirar directamente al punto central con que cuenta la maquina para tal fin mientras se realiza la
prueba, y para ello ese centro cuenta con un indicador luminoso y el aparato comprobara que
el paciente no pierde la fijacion en dicho punto o de lo contrario lo contabilizara y en funcion de
las veces que esto ocurra calificara la prueba de no fiable.

El campimetro mide la sensibilidad tanto del campo visual periférico (CV) como del central
responsable de la AV, y en esta tarea la cuestidn estriba en que no se trata Unicamente de
cuanto se ve sino con qué area de la retina se ve. Esto es igualmente aplicable en una prueba
de AV pero en este caso y si de tabla de optotipos se trata no hay maquina que compruebe
gue no se desvia la mirada.

Por el contrario es habitual que quien supervisa la prueba instruya al paciente para que trate de
ver lo maximo posible, incluso instandosele a que “busque” las letras, que no es otra cosa que
hacer trampas, desplazando aleatoriamente el punto de fijacion fuera del centro 6ptico macular
y emplear un area de la retina que arroje un mejor resultado puntual, de AVL, que ni siquiera
tiene por qué estar asociado a funcionalidad alguna de la AV existente en realidad.

De esta guisa y en cada reconocimiento de seguimiento que se le haga al paciente se le
anotaran en su historial valores de AVL que no se corresponden ni con la AV ni con la AVLP, o
sea la resolucion visual central, que es el componente de la AV que a lo sumo puede medir
este tipo de prueba mediante tabla de optotipos.

El incorporar estos falsos valores de AV al historial supone de entrada no medir los valores
reales, por lo que se estara dejando de observar y constatar la evolucion de la degeneracion
macular, especialmente cuando la AVLP baje del 10% pues podran conseguirse mejores
resultados en la prueba “buscando”, o sea descifrando alguna letra mediante la visidn periférica
no afectada por la degeneracion macular; la macula seguira empeorando, su AV cayendo y por
ende sus AVL, su AVLP, bajara del 10%, del 5%, del 2%, pero, nunca mejor dicho, se estara
mirando para otro lado.

Sdélo si el paciente conoce de esta problematica, y tampoco es lo habitual, se limitara a indicar

las letras que alcanza a ver mirandolas directamente, sin buscar ni desviar la mirada incluso
aunque pueda hacerlo con precision si ha logrado desarrollar un LRP Excéntrico.
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A todo esto se suma el hecho de que la mayoria de tablas de optotipos no disponen de letras
para valores de agudeza (AVL) inferiores al 10%, encontrandose el responsable de realizar la
medicidn de la AV con que la tabla no le sirve para nada ya que el paciente no ve ninguna de
sus letras, y por tanto quedandose sin recursos alternativos para emitir un dictamen, ya que
rara vez contara con algun medio mas para medir la capacidad de resolucién visual o el resto
de capacidades que conforman la AV.

En los casos en que el afectado de Stargardt ha desarrollado una seudomacula, le sera no sélo
sencillo sino casi inevitable mirar excéntricamente dirigiendo el punto de fijacion hacia el centro
del LRPE y asi identificar facilmente una letra que en la tabla se corresponda con una AV del
10% o incluso del 20% o superior. El optometrista anotara este valor como si de mirada directa
se tratase y por tanto no estara midiendo la AV central; esto se traducira en que una vez se
alcance una agudeza inferior al 10% cambiara la tendencia y volvera a retomar el 10% vy
valores superiores, mientras se ignora el valor real de agudeza de su macula, que sigue
degenerandose.

Desafortunadamente es la norma que se busque el mejor resultado en estas pruebas en lugar
de la mejor medicién de AV, y para ello se propiciara su realizacién con mirada excéntrica,
debiéndose insistir en que ello supone hacer trampas ya que conlleva literalmente apartar las
lesiones de la retina para no medir el problema visual que generan en la AV.

Lo mas desconcertante en estos casos es que ni siquiera el oftalmélogo o el retindlogo se
extrafian de que la AV deje de empeorar o incluso mejore tratandose de una enfermedad
neurodegenerativa y progresiva de la retina, de origen genético, cuyas mutaciones seguiran ahi
sin posible correccion espontanea; asumiran el dato y hasta lo comunicaran al paciente como
si de una buena noticia se tratase, que lo es, pero por razones que seguramente no asociara a
la capacidad de adaptacion existente en Stargardt, y consiguientemente no detectara que se
esta realizando mal la prueba de medicion de agudeza mediante tabla de optotipos.

Un profesional que se pueda llamar asi y realizase correctamente esta prueba a un afectado de
Stargardt medira su AV central (AVLP) y sera ésta la que hara figurar en su historial médico,
haciendo asi un seguimiento de la degeneracion macular. E independientemente también
realizara la medicién de la AV de su seudomacula (AVLS) si es el caso, algo conveniente e
interesante, pues podra detectar si el nuevo LRP (LRPE) es alcanzado por la degeneracion y
asimismo si se va desplazando a areas mas excéntricas con menor AVL asociada.

El paciente se ve en la necesidad de conocer esta realidad y exigir que se anote como AV lo
medido en la infame prueba mediante mirada directa o evitar colaborar en mediciéon de valores
de AVL excéntricos, pues ello tendra importantes y negativas consecuencias en lo relativo a
derechos sociales, laborales y econémicos al estar la legislacion basada en valores de AV.

Unicamente con una tabla de optotipos adecuada y realizando la prueba con mirada directa

puede constatarse la evolucion de la enfermedad en cuanto a pérdida de resolucién visual
central (AVLP).
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Otro aspecto muy llamativo de las pruebas con tablas de optotipos es que sus autores recurren
a criterios adicionales y externos a la propia tabla para valorar la AV por debajo de
determinados umbrales, que igualmente estimo inadecuados y equivocados en relacion a su
aplicacion en la enfermedad de Stargardt.

Es el caso de los dos siguientes criterios de Snellen:

- Una AV de 20/2.000 (0’01 0 1%) se determina contando dedos a 61 cm de distancia. La
realidad es que dejan de poderse contar dedos a esa distancia mucho antes; basta
hacer un sencillo calculo para constatar que el escotoma central tapara todos los dedos
con AVLP inferiores al 5%, salvo que se miren excéntricamente, pero entonces pueden
contarse incluso con AV central del 0%.

- Una AV de 20/20.000 (0’001 o 0’1%) se determina detectando movimiento de manos a
61 cm de distancia. Esto resulta tremendamente absurdo y como cualquiera puede
imaginar el detectar movimiento de manos con muy bajos niveles de AV estara en
funcién basicamente del tamafio del escotoma y la amplitud del movimiento de la mano,
pues en el momento en que ésta se salga del escotoma se detectara su presencia, y
poco influira en esto la AV que se conserve. Una AV del 0'01% es algo completamente
residual y no funcional, y a lo sumo, con esa area dafada de la macula podria
distinguirse la presencia de alguna luz intensa, e incluso esto tal vez se detecte por los
reflejos y efectos propios de ese tipo de luz como la dispersién, difraccion, etc. Por el
contrario y a esa distancia de 61 cm incluso con AV central del 0% lo habitual es que se
detecte el movimiento de la mano ya que abrirla hara que haya extremos que escapen al
escotoma, y moverla, incluso cerrada se detectara al percibirse el correspondiente
movimiento de la mufeca, y eso siempre y cuando permanezca estatica la mano sin
movimiento alguno del brazo.

En la actualidad ni investigadores ni especialistas médicos como oftalmdlogos o retinélogos
conocen en su mayoria la enfermedad de Stargardt con un minimo de profundidad en lo
relativo a la funcionalidad practica de la mermada capacidad visual que provoca y en su
aspecto subjetivo en cuanto a la percepcién cerebral de dicha funcionalidad; menos son aun
los que conocen de la posibilidad de un proceso adaptativo y generacién de LRP excéntrico
alternativo, como queda evidenciado en el caso del estudio ProgStar, e inexistentes son los
estudios comparativos entre la AV del LRP innato y uno excéntrico generado como adaptacion
a escotomas maculares.

Siendo esta la realidad y estandose muy lejos de poder hacer una tabla de equivalencias entre
ambas agudezas visuales, AV y AVE, si es que esto es en realidad posible, resulta incorrecto,
erroneo e inapropiado medir valores de agudeza excéntricas (AVL) derivados de adaptaciones
con LRPE, y mucho mas cuando ni siquiera se ha generado LRPE y se trata de medidas
puntuales con una mirada excéntrica que en un momento dado o con la suerte de usar un
angulo accidental propicio conlleva acertar un optotipo y arrojar un determinado valor de
supuesta AV.
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Hoy por hoy ademas la medicién de la AV tiene una componente subjetiva crucial e inapelable
pues cualquier prueba diagndstica a lo sumo reflejara la cantidad de estimulos luminicos que
se generan y transmiten desde un area de la retina, pero en ningun caso nos dira qué extrae e
identifica el cerebro de ellos; dicho de otro modo, se podra afirmar que se ve pero no lo que se
ve.

6.2. Pruebas complementarias.

Una vez se entiende y acepta que las pruebas con optotipos ofrecen una informacion muy
limitada y de relativa relevancia en cuanto a la valoracion de la AV se optara por
complementarla en lo posible con otras pruebas ya sean existentes o que estan por disefiar.

Vimos cémo una prueba inespecifica como el Test de Ishihara puede dar mayor informacién
sobre la AV de un paciente de Stargardt con escotoma anular que el resultado de una prueba
con optotipos. Del mismo modo otras muchas pruebas existentes pueden ayudar tanto al
diagndstico, a la valoracion, y al seguimiento de la evolucion de la enfermedad de Stargardt.

A destacar la campimetria, que restringida al area central de la retina puede dar una imagen
general aproximada de la distribucion de las lesiones maculares, sugiriendo la forma vy
opacidad de los escotomas.

Aclarar que en el presente texto el concepto de escotoma esta adaptado a la realidad habitual
del Stargardt, tanto en sus formas, circulares, anulares, o secciones anulares, como a su
evolucion, por lo que no se trata de areas ciegas sino con cierto grado de pérdida visual, tanto
en lo relativo a su aspecto cuantitativo, de resolucion o densidad de fotorreceptores
funcionales, como a su calidad o sensibilidad de esos fotorreceptores operativos.

La campimetria puede mostrar en la evolucién temprana indicios de presencia de un escotoma
anular, o sélo de partes de este anillo, lo que puede ser muy util a la hora de que el paciente
tome consciencia de la presencia de esas lesiones que pueden constituir areas de vision
deficiente, fuente de potenciales sustos y accidentes en situaciones donde no detectar un
determinado elemento puede resultar muy peligroso, como seria un vehiculo en sentido
contrario conduciendo, un peatdn cruzando, o cruzar nosotros sin ver un vehiculo que se
acerca, esquivar un obstaculo mientras corremos o andamos, etc.

La realizacién correcta de esta prueba se hara mas dificil a medida que el escotoma se va
haciendo circular y opacificando, ya que dificultara ver la luz a la que hay que dirigir la mirada
de forma permanente durante toda la prueba. Llega un momento en que al mirar directamente
la luz ésta no se vera en absoluto, sin embargo aun asi es posible completar correctamente la
prueba con la adecuada estrategia y practica.

Recordar que incluso tras haberse conseguido desarrollar un LRPE no se pierde la capacidad
de dirigir la mirada hacia el LRP central, de manera que si miramos a la luz excéntricamente,
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usando o no en su caso un LRPE, la luz se vera y seguidamente podra mirarse directamente
mediante el correspondiente movimiento sacadico. Lo mas complicado sera mantener esa
mirada apuntando a una luz que se habra dejado de ver, y que normalmente lleva a que la
mirada se vaya desplazando lentamente sin que nos percatemos de ello hasta que la veamos
aparecer por alguno de los bordes del escotoma.

Podremos por tanto seguir estrategias de recalibracion de la mirada desviandola cada cierto
tiempo de forma rapida para ver la luz y recentrar la mirada. Si se hace rapida y
adecuadamente la maquina no detectara la pérdida de fijacién. EI mejor momento para hacer
estas recalibraciones es en los tiempos en que el campimetro no muestra impulso luminoso
alguno en su semiesfera, es decir cuando lleva a cabo el proceso de apuntar hacia el nuevo
lugar donde presentara el siguiente punto de luz; esto es sencillo de detectar con la practica
por el sonido que hace la maquina en dicho proceso.

Si se dispone de LRPE hay otra forma de mantener la mirada apuntando hacia la luz central,
que es usar la visidon excéntrica para ubicar alguna de las otras referencias localizables en la
semiesfera del campimetro de forma que permanezca inmovil tras haber realizado el
movimiento inicial de mirar hacia la luz central o uno posterior de recalibracion.

Es posible a pesar de todo que la campimetria muestre el escotoma central algo descentrado,
prueba de que no se consiguio la fijacidn central de forma suficientemente precisa, pero si el
mapa resultante es minimamente nitido, por ejemplo comprobando que se muestra el punto
ciego bien definido e independiente al escotoma, la prueba es igualmente valida teniendo en
cuenta que la representacion retiniana esta ligeramente desplazada.

El diametro del escotoma y su opacidad sera una informaciéon muy orientativa para valorar la
adaptacion, si no se ha llevado a cabo ya, y su potencial, pues de estos factores dependera
donde podra ubicarse el LRPE mas efectivo. También sugerira o confirmara el reajuste de
localizacion del LRPE a medida que se haga necesario.

La campimetria constituye otra evidencia en Stargardt de cémo las lesiones maculares afectan
a la AV, en funcién de su distribucién y grado, a pesar de que pueda medirse un mismo valor
de agudeza mediante tabla de optotipos, que podria ser normal, de entre el 80 y el 100%, o
incluso superior mientras la foveola no resulte afectada.

Pruebas como la angiografia, los potenciales evocados visuales y el electrorretinograma tienen
su importancia en cuanto al diagndstico y valoracion clinica de la enfermedad, pero no resultan
de utilidad para el paciente ni la valoracion de su AV. Algunas variantes mas avanzadas de
estas pruebas si podria aportar informacion de interés pero no parece justificado recurrir a ellas
tanto por la entidad de dicha informacion como a que igualmente podria obtenerse por medios
mas sencillos.

Son aconsejables pruebas como la OCT vy la retinografia para el seguimiento de la
enfermedad, en lo que es de gran relevancia detectar complicaciones si las hubiere, las cuales
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podrian acelerar significativamente el avance de la misma, y que a diferencia del propio
Stargardt si podrian tener tratamiento.

Apuntar que la interpretacion de la retinografia es muy relativa, debiéndose ir comparando con
la realizada en la revisidn anterior, y teniendo presente que las lesiones o0 manchas mostradas
en la imagen no tienen por qué corresponderse con areas de menor sensibilidad o de mayor
dafio. Sera comun observar acumulaciones de lipofuscina en areas no danadas pero que muy
posiblemente se dafaran proximamente; y puede observarse un area sin lipofuscina y estar
dafiada desde hace tiempo y con escasa funcionalidad.

Debe hacerse especial hincapié en lo necesario de las exploraciones regulares, que podrian
ser anuales, incluyendo las mencionadas pruebas, OCT, retinografia, medicién de AV (AVLP /
AVLS), y exploracion de fondo de ojo y medicidn de presién intraocular (PIO).

Son muchas otras las pruebas que el afectado de Stargardt puede llevar a cabo, y la mayoria
sin necesidad de recurrir a especialista médico alguno, ya sea por despejar dudas, simple
curiosidad o conocer mas a fondo su patologia y sus capacidades para tratar de compensarlas
y sacarles el mayor partido.

A través de internet puede accederse a multitud de pruebas, y también podemos disefarlas
nosotros mismos, manualmente o mediante ordenador y en su caso impresora. Podremos
medir el tamafio del escotoma tanto en vision fotopica (diurna) como escotdpica (nocturna),
medir nuestra capacidad cromatica central, excéntrica y periférica, medir la AVL periférica, etc.

Del mismo modo podremos entrenar la visidn excéntrica, el seguimiento de movimiento con
vision excéntrica o mediante vision fija sin movimientos sacadicos, hacer barridos visuales
explorando la imagen ya sea para recoger mayor detalle de un area de ella o evitar que el
escotoma nos oculte algo, probar y acostumbrarse al uso de ayudas opticas, electronicas o
informaticas y en general hacer de la imaginacion y el conocimiento de la enfermedad la mejor
forma de superarla, pues igual que es una realidad nada positiva para nuestra vision también
es una oportunidad en mas de un sentido.

6.3. Formas de ver.

En virtud de las particularidades de cada caso y estadio de evolucion, y a diferencia de quien
posee una vision sana que nada tiene que plantearse al respecto, se podra optar por diferentes
formas de abordar la tarea de ver lo que se pretende en cada momento. No se trata en este
punto de describir y analizar cada posible opcién y estrategia, ni las herramientas que precisara
cada una para llevarlas a cabo; soélo quisiera mencionar algunos aspectos que
permanentemente deben manejar los afectados de Stargardt y sobre los cuales quienes con
vision sana se relacionan con ellos poco conocen o imaginan de un modo muy diferente al real.
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Mirar centralmente o excéntricamente. Para quien ha desarrollado un LRPE la forma natural de
ver es mirar con su LRP no centrado, lo que se traduce visto desde fuera en una mirada que
apunta a donde no se esta mirando

En general sera mas util la mirada excéntrica, pero no siempre, asi por ejemplo la mirada
directa resultara mas practica en casos como:

- Conversar con alguien mirandolo a los ojos. Es una simple cuestién de no hacer sentir
incomoda ni distraer a la otra persona no acostumbrada o desconocedora de esta
cuestion; en realidad no le veremos los 0jos, sino la boca si se esta a corta distancia, y a
mayor distancia dejaremos de ver la cabeza al completo.

- ldentificar objetos o leer palabras de gran tamafo. Debido a su gran tamafio y dado que
escapara a la extension del LRP, sea éste central o excéntrico, se empleara en gran
medida la visidon periférica para esta labor por lo que mirando directamente
dispondremos de mayor campo visual con el que llevarlo a cabo, ademas de que el
escotoma sera relativamente lo suficientemente pequefio como para que no suponga
una interferencia importante.

- Contemplar un paisaje. Es mas importante el conjunto que el detalle, la experiencia que
produce aprehender una imagen que te envuelve, con elevada sensacion de
profundidad, es algo muy diferente a observar el detalle de algo basicamente en un
contexto plano. Poco importa cuantas hojas o ramas tiene un arbol si se pretende
observar un bosque.

Otra forma de mirar o estrategia visual es de tipo lateral, tal como si se tuviera un LRP
desplazado horizontalmente del centro, pero sin la necesidad de generarlo pues no se requiere
precision ni realizar tareas complejas como la lectura. Consiste en desviar la mirada a izquierda
o derecha durante un instante para obtener una imagen de lo que con la anterior mirada,
directa, nos estabamos perdiendo a causa del escotoma.

Se emplea por ejemplo en conversacion con otras personas, tanto para poder volver a mirar a
los ojos, pues la orientacidn correcta se tendera a desviar, como para tratar de observar algun
gesto que entendemos es importante en la adecuada comprension de la conversacion. Este
dejar de mirar al interlocutor por unos instantes no suele resultar extrafio y de hecho es comun
entre personas con vision normal, y que puede tener diferentes motivos, como el reflexionar
sobre lo que se esta escuchando o se esta diciendo o se va a decir.

Es la misma estrategia que se comentaba anteriormente para recalibrar la fijacion visual en la
realizaciéon de la prueba de campimetria.

También es util para descansar de una prolongada fijacién excéntrica de forma que no se
pierde de vista lo que se estaba observando permitiendo retomar la vision con la seudomacula

en cualquier momento si es necesario.

Con escotoma central las estrategias visuales resultan mas sencillas que con escotomas
anulares o cuasi anulares, pues simplemente con acercarnos o ampliar la imagen podemos
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conseguir que el escotoma central no interfiera demasiado si miramos directamente, o
apartarlo ya sea pasando a emplear el LRPE o simplemente desviando la mirada, lateralmente
0 en cualquier otra direccion.

El escotoma anular requiere situar el objeto en su interior o en su exterior de modo que las
zonas intermedias que producen una importante interferencia puedan pasar desapercibidas. A
esto se afade que es habitual conservar una buena resolucion visual en el interior del
escotoma asi como una aun mejor AVLP en su centro, dificultando la generacion de un LRPE y
por tanto careciéndose de una eficaz forma de apartar el escotoma a la vez que se contaria
con una AV Excéntrica (AVE) de significativa capacidad.

Tedricamente se podria crear una seudomacula con LRPE lateral, ya fuera centrado a la
izquierda o a la derecha de la févea, que podria proporcionar una AVE mas adecuada para la
lectura vertical que el ya descrito LRP subfoveal. Esto genera ciertas dudas pues al situar el
LRP en el mismo lado en ambos ojos, nos encontraremos en uno de ellos con la interferencia
de un pequefio escotoma natural, el de la papila o punto ciego, donde el nervio optico se
inserta en la retina. Lo que puede llevarnos a preguntarnos si seria posible un LRP situado
contralateralmente en ambos ojos, es decir en las regiones nasales de ambos o en las
temporales, pero en el primer supuesto nos topariamos con el punto ciego en ambos, y en el
segundo conseguir la convergencia de ambos o0jos requeriria un proceso adicional de
aprendizaje.

No es sencillo hacer converger los ojos a voluntad, peor aun resulta hacerlos divergir, pero
curiosamente hay imagenes disefiadas para que con ello aparezcan ciertos detalles o efectos,
tal es el caso de los conocidos libros denominados “Ojo magico”. Podemos hacer también un
experimento si tenemos un escotoma central: Mirar directamente a un objeto suficientemente
pequefio o alejado para que quede oculto tras él, situar ahora un dedo alineado con el objeto y
el escotoma, seguidamente ir acercando el dedo siguiéndolo con la mirada; comprobaremos
que el objeto oculto por el escotoma aparece por los lados del mismo, habremos eludido el
escotoma desviando la mirada en el eje horizontal con direcciones contrarias para cada ojo.

Algo fundamental cuando hablamos de Stargardt es que la forma de ver en general y la que
tiene mayor sentido medir es la binocular. Esto se debe a que cada ojo tendra sus particulares
lesiones y grados de sensibilidad perdida en ellas, es decir sus propios y diferentes escotomas;
y en la vision binocular los escotomas no se suman sino que se intersectan.

Esto significa que la vision binocular puede ser muy superior a la medible por separado en
cada 0jo, lo que se pondria claramente de manifiesto en un hipotético supuesto en el que en un
ojo el escotoma sea semianular en el lado izquierdo y en el otro igualmente semianular pero en
el lado derecho; El escotoma resultante binocularmente no sera el anillo completo sino que no
existira, se habra compensado, desvaneciéndose en la ausencia de interseccion de las
lesiones.
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En casos practicos es habitual en ciertos estadios de evolucion de la enfermedad que en un ojo
se encuentre ya afectada la foveola y la fovea mientras que en el otro permanezca sin apenas
dafios, de manera que las agudezas medibles con tabla de optotipos podrian arrojar valores
muy bajos en un ojo pero la medible binocularmente seguiria siendo normal.

Es recomendable para el afectado de Stargardt conocer en lo posible sus escotomas y
asimismo emplear siempre que sea posible la visidn binocular, especialmente en situaciones
que puedan comportar algun tipo de riesgo.

Pero no todo es cuestion de AV y en mas ocasiones de las que podemos imaginar ésta es
relativa siendo el protagonista el campo visual (CV) proporcionado por la retina periférica.
Podemos ilustrar esta relatividad de la AV en relacion al CV del siguiente modo:

c;a‘“po Visug/ to &,

Campo Visual
periférico
1.561'4mm" / 98'6%

18'4° @ :10°
Escotoma

Agudeza Visual cegtral
central 6'5mm° / 0'4%

22" mm’ [ 1'4%

- 180° -

Figura 9. Tamano relativo de AV, CV y escotoma central de ejemplo en la retina.

Se pretende con esta figura ilustrar de forma grafica la relacion entre las distintas areas de los
elementos que se comparan, empleandose para ello una elipse de 180° por 135° como si se
tratase de una unica retina que abarca todo el campo visual proporcionado por ambos o0jos.
Las medidas son por tanto milimetros cuadrado de superficie de la correspondiente retina.

Una aproximacion mas realista seria emplear la unién de dos elipses, una por cada ojo y situar
macula y escotoma desplazados convenientemente pues el campo visual inferior es mayor al
superior; pero a efectos de lo pretendido resulta irrelevante. Huelga también decir que la
amplitud del campo visual total varia en cada persona, siendo habitual mayor amplitud
horizontalmente, y haciendo notar que ésta varia en funciéon de la convergencia ocular, de
manera que si rotamos ambos ojos 30° mirando algo delante de nuestra nariz estariamos
perdiendo 30° por cada extremo del campo total, pasando de 180° a 120° pudiéndose
comprobar que dejan de verse determinados objetos situados alineados a izquierda y derecha

82

Agudeza Visual y Stargardt. Una realidad desconocida



6. Concepto y Medicion de AV en enfermedades neurodegenerativas maculares.

nuestra; ademas con esta convergencia estaremos haciendo coincidir campo binocular vy
campo visual total, es decir todo el campo visual sera binocular y estereoscépico.

Para la realizacion de los calculos se ha tomado la aproximacion de 0’288 mm para el diametro
de 1° de vision. Estos serian algunos de los valores obtenidos:

- La retina correspondiente al campo visual completo tendria un tamafo de 51’84x38’88
mm y una superficie (eliptica) de 1.583'5 mm?. Resulta curioso que la relacién de
aspecto o razon entre anchura y altura sea de 4/3, la misma que la de las pantallas
antiguas de TV y ordenador, y la de muchos formatos de fotografia.

- La mécula cuenta con un diametro de 5’3 mm y una superficie de 22°1 mm?.

- ElI Campo Visual (CV) correspondiente a la retina periférica, es decir excluyendo la
mécula contaria con un area de 1.561°4 mm?.

- El escotoma de ejemplo con 10° tiene un diametro de 2’9 mm y una superficie de 6’5

mmz.

Por consiguiente el area responsable de la AV representa sélo el 1'4% del campo visual total, y
lo que es mas llamativo, el escotoma de ejemplo, o el Stargardt, supone unicamente el 0'4% de
la superficie total del campo visual completo.

Esto no impide que esta enfermedad sea una afeccion grave de la AV, pero al mismo tiempo
no lo es en absoluto del CV, las capacidades que este confiere y las que se pueden obtener
para compensar en lo posible la pérdida de AV.

Cobra sentido por ende, con el 99'6% del campo visual total no afectado por el Stargardt, lo
que se dijo sobre la capacidad de apreciar la visidn de un paisaje. Veamoslo con una imagen, o
mejor dos, donde podremos comparar, obviamente en una aproximacién, como verian el
mismo paisaje un afectado de Stargardt con el mencionado escotoma central y una persona sin
esta patologia pero con una miopia de las consideradas normales pero sin usar gafas:

¥

Figura 10. Paisaje visto por: a) Afectado de Stargardt, b) Miope.
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En la imagen de la figura 10.a correspondiente a como veria un afectado de Stargardt este
paisaje, se ha sefializado la ubicacién del escotoma central de 10° de ejemplo mediante una
tenue circunferencia blanca; hay que tener en cuenta que dicha area apenas si transmite
informacion visual por lo que el cerebro la rellena con la del area circundante, pasando
desapercibido el escotoma y no viéndose nada parecido a una mancha negra central.

No cabe duda de que al menos en cuanto a percepcion subjetiva resulta enormemente mas
limitante la miopia que el Stargardt en lo relativo a visién global a larga distancia como es el
caso que se ilustra de contemplar un paisaje.

La miopia simulada en la figura 10.b corresponderia a un valor de los habituales y bastante por
debajo de lo que se consideraria miopia magna (por encima de 6 dioptrias). Considerando que
el numero de dioptrias es matematicamente el inverso de la distancia focal en metros, bastara
con 1 dioptria para percibir vision borrosa a partir de 1 metro, con 2 dioptrias a partir de 0’5
metros etc., lo que supone que a mas dioptrias y mayor distancia mas distorsionada se vera la
imagen.

Pensaremos que de todos modos la comparacién puede ser algo artificial o forzada pues el
miope puede compensar o corregir su problema visual con unas lentes y que ademas el
afectado de Stargardt probablemente también sufra de algun grado de miopia o hipermetropia;
lo que no todo el mundo sabe es que el Stargardt también puede compensarse mediante
lentes, compatibles ademas con las de correccion de problemas refractivos de vision, eso si,
siguiendo una estrategia diferente y acorde al problema de baja resolucion de la AVE, o sea de
la Agudeza Visual derivada de un LRP Excéntrico.

En el apartado de “Compensacion del déficit de AV” se tratara esta cuestion, mostrandose la
imagen del paisaje sin problemas visuales, y desvelandose que tanto el afectado de Stargardt
como de miopia puede que se estén perdiendo mas de lo que parece en las imagenes
anteriores, y se expondra ademas cémo solucionarlo.

7. Cuestiones legales.

Una cosa es la légica y otra la legislacion, una lo justo y otra la justicia, una la realidad visual
del afectado de Stargardt y otra la realidad social y legal, y una cosa es la teoria recogida en
las leyes y otra la practica ejercida tanto por la sociedad como por la Administracion y los
poderes publicos.

Por fortuna el ordenamiento juridico espafiol viene a recoger en su fondo la piedra angular de
lo tratado en este texto, la diferenciacion entre AV y CV, asi como el tratar de datos objetivos
sin cuestionar o reglamentar lo que debe quedar en el ambito de la persona y sin la intromision
ni de la sociedad en general ni de sus instituciones en particular.
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Una AV alternativa conseguida por el paciente, como seria el caso de la AVE proporcionada
por una seudomacula basada en LRPE desarrollado como adaptacién a un escotoma central,
debe quedar por tanto en el ambito personal, podriamos decir incluso que en el de la intimidad
o privacidad como tan de moda esta ahora denominar, y en ningun caso en su tratamiento
como AV equivalente a la central desde el punto de vista médico y mucho menos aun desde el
punto de vista legal, maxime cuando se hace obvio que si la medicion de la AV tiene un
componente subjetivo importante, mayor lo sera en la medida de una AV Excéntrica alternativa.

Esto deriva del basico principio de no poderse exigir o hacer obligatorio algo que no es posible
para todos los individuos, que deben ser iguales ante la ley, e independientemente de que
quien tenga tal capacidad pueda obtener algun derecho relacionado por ello. Por poner un
ejemplo digamos que no podemos exigir a alguien saber cantar, al margen de que quien sepa
tenga preferencia para entrar en el Coro Nacional de Espafia.

En el caso de la AV se da ademas la circunstancia de que no existe prueba especifica para su
medicion, estando extensivamente implantada como tal la de tablas de optotipos, que apenas
si mide una de las caracteristicas de la AV humana, su resolucion visual, y ademas limitada en
la inmensa mayoria de casos a un solo punto de la retina, el centro 6ptico.

Y para colmo de la realidad en esta materia, la prueba con tabla de optotipos se demuestra
inadecuada, inapropiada, e inutil en la valoracion de la AV en afectados de enfermedades
neurodegenerativas de la retina central. Y todo esto sin olvidar que son casos aislados los
centros en los que cuentan con pruebas complementarias para la valoracion de la AV en estas
patologias como el Stargardt, consideradas por su baja prevalencia como enfermedades raras,
al margen de que sepan aplicarlas y las apliquen, sin que ademas exista protocolo médico
oficial alguno en esta materia.

En corroboracién de lo expuesto la Sentencia del Tribunal Supremo 1094/2014 de 3 de Marzo
dice:

“‘Aunque no hay una doctrina legal ni cientifico-médica indubitada que determine qué agudeza
visual ha de ser valorada como ceguera, si puede afirmarse que, en general, cuando ésta es
inferior a una décima en ambos 0jos se viene aceptando que ello significa practicamente una
ceguera.”

Anade: “La persona que padezca ceguera total o sufra pérdida de visién a ella equiparable
reune objetivamente las condiciones para calificarla en situacién de gran invalidez” (Gl).

Y aclara: “No debe excluir la calificacion de Gl la circunstancia de quienes, a pesar de acreditar
tal situacion, puedan en el caso personal y concreto, en base a determinados factores, haber
llegado a adquirir alguna de las habilidades adaptativas necesarias para realizar alguno de los
actos esenciales de la vida sin ayuda de terceros o sin necesidad de ayuda permanente”.
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Aplicado a Stargardt se esta diciendo por tanto que una AV inferior al 10% es equivalente a
ceguera a efectos legales. Esta AV requiere ser acreditada, y dado que no existen pruebas
especificas y completas al respecto, sera suficiente con un informe médico que indique una
medicion de AV de “0’'1 dificil’, a menudo escrito “0’1 ?”, que en realidad es una valoracién de
la AVLP mediante tabla de optotipos.

Asimismo esta ceguera legal da derecho al afectado a que le sea reconocida por la
Administracion una Gran Invalidez, condicidon de incapacidad permanente laboral que lleva
aparejada prestacién economica vitalicia en torno al 150% de la base reguladora de su salario
hasta entonces, para lo cual se exige haber trabajado un determinado tiempo segun las
siguientes formulas:

- Para menores de 31 afnos de edad: (Edad-16)/3. Por ejemplo haber trabajado 1 afio
desde los 18 y obtener la Gl a los 19.

- Para edad de 31 afios o mas: (Edad-20)/4, con un minimo de 5 afos. Por ejemplo
obtener la Gl a los 40 afios de edad habiendo trabajado 5.

Sin ser intencion abordar el amplio tema de la actividad laboral, la jubilacién por incapacidad
laboral debida a ceguera, y las implicaciones sociales y econdmicas, no debe dejarse de
reflexionar sobre la materia por el afectado de Stargardt, e igualmente por parte de sus padres
cuando éste aun no haya alcanzado edad laboral, y por supuesto por los profesionales de la
salud visual asi como de las organizaciones que alguna relacion tengan con la discapacidad
visual, encabezadas légicamente por la ONCE, pues cuanto menos quien sufre Stargardt, una
enfermedad que le augura alcanzar antes o después la ceguera legal, tiene derecho a ser
informado, debiera ser asesorado, y en especial cuando su discapacidad visual o cualesquiera
otras circunstancias le impidan o dificulte hacerlo por si mismo de la mas eficaz forma.

Queda patente que es crucial el valor de AV y por tanto como se mide y la enorme importancia
de que, conociendo el derecho a la Gran Invalidez alcanzada la ceguera legal, el futuro
econdomico del afectado de Stargardt sera muy diferente si se actué en consecuencia, con la
correspondiente prevision; nunca mejor dicho en estos casos.

Quien a temprana edad haya experimentado una caida de AV que la situe por debajo del 50%
no debiera dejar a la fortuna su futuro laboral y econdmico; en este pais se puede trabajar y
cotizar a la Seguridad Social por cuenta propia, y en funcién de lo que se cotice asi sera la
prestacion o “pensidn” que se obtendra. No hay que ser un genio financiero para entender que
tal cotizacion es la mayor y mas importante inversién del enfermo de Stargardt, que a
sabiendas de que la mayoria alcanzara dicha ceguera legal antes de los 40 afos de edad y la
gran mayoria antes de los 50, requerira un esfuerzo durante un periodo relativamente corto, de
entre 1y 7’5 afios, de 1 a 5 en general.

Apuntar como curiosidad que los préstamos personales que suelen ofrecer los bancos ofrecen

un capital que supera tal inversion y a devolver en un plazo de tiempo que puede alcanzar los 8
o 10 anos. También como curiosidad la pension maxima en 2021 se fijo en 2.707°49 €, lo que
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supone para una Gran Invalidez, que incorpore un complemento en torno al 50%, un importe
total de 14 pagas de 4.061°24 € al afo; esto supondria amortizar la inversion en general en
menos de 1 afo.

Debo decir muy a mi pesar que en este proceso de enfrentarse al futuro social y econémico del
afectado de Stargardt no se encontrara el mejor asesoramiento ni en el oftalmélogo ni en la
ONCE, donde paradéjicamente son los Grandes Invalidos los que trabajan vendiendo el cupon
por un sueldo que a menudo no dista mucho del salario minimo interprofesional; claro que el
cupon es la principal fuente de ingresos, millonarios por cierto, de la ONCE, y alguien tendra
que venderlo...

Volviendo a la sentencia sobre Gl en su aplicacion al Stargardt, y al ultimo parrafo reproducido,
se esta diciendo que tal derecho a ser reconocida la Gl es independiente de que pueda
desarrollarse la adaptacién que supone una seudomacula con LRPE, con su AVE, diferente y
no comparable ni equiparable a la AV central, y en consecuencia con todas las capacidades y
habilidades que esto nos confiera. Como ejemplo alguien con AV medida con tabla de
optotipos (AVLP) de “0’1 ?” tiene derecho a la Gl y la correspondiente pension, y asimismo,
gracias a haber desarrollado un LRPE poder tener un importante grado de autosuficiencia y
realizar actividades que en principio una persona con vision asimilable a ceguera no podria
hacer, yendo el abanico desde que la discapacidad visual pase inadvertida para los demas
hasta el realizar actividades que tal vez la mayoria de personas con vision normal sean
incapaces de hacer, o al menos a igual nivel en su caso.

Sin embargo la aplicacion de la Ley en la practica dista mucho de esto, en buena medida
porque existe cierta ambigluedad en los términos y conceptos, tanto legales como médicos, y
especialmente en el de Agudeza Visual como ha quedado ampliamente expuesto y de lo que
no se salva ni el famoso estudio ProgStar; Esto da lugar a numerosas confusiones, errores y
abusos, pues se afade la deficiente formacion en la materia tanto de los profesionales médicos
como juristas.

Hay que acudir al Real Decreto 1971/1999 sobre determinacién del grado de discapacidad, en
su capitulo 12 dedicado al Aparato Visual, para encontrar esa otra crucial diferenciacion de
conceptos que aqui se trata, la existente entre AV y CV. El texto legal la lleva a cabo, pero en
parte de forma explicita y en parte de forma implicita:

Se habla de “AV” y “CV” de forma independiente y se afirma: “Las deficiencias visuales debidas
a defectos del campo visual (CV) pueden existir con AV normal o con AV disminuida.”

Se recogen asimismo en tablas independientes los valores de deficiencia asociados por
pérdida de AV y por pérdida de CV.

Cuando existen de forma simultanea deficiencias de AV y CV se indica que debe aplicarse la

tabla de combinacion de deficiencias para obtener el correspondiente valor combinado. Dicha
tabla se emplea igualmente para poder calcular el valor global de la deficiencia cuando
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confluyen otras condiciones, sean visuales como es el caso de la discromatopsia por citar una,
o de cualquier otra naturaleza no visual; el objetivo de esta tabla es dar coherencia al grado de
deficiencia ya que se establece 100 como maximo, entendido como 100% o maximo posible,
para la que se usa una simple férmula matematica que los pondera y adapta al rango
establecido de 0 a 100. Queda por tanto meridianamente claro que ambas deficiencias por AV
y CV son independientes y no solapadas. Los valores combinados de deficiencias visuales van
en funcién de la magnitud que tengan cada una por separado e independientemente de la
deficiencia de que se trate.

Se dice literalmente que “La existencia de escotoma central bilateral origina una disminucion de
la AV por lo que la valoracién se realizara segun este parametro”.

Hasta aqui los criterios son acertados, al menos formalmente y con el detalle de que no entra
en la definicion de ninguno de los conceptos. No estaria de mas que los profesionales médicos
a quienes concierne se ilustraran de esta importante materia como es la discapacidad visual
con la lectura de este texto legal.

La deficiencia visual se traduce en porcentaje de discapacidad en una tabla especifica en la
que cabe resaltar:

1. El maximo valor de discapacidad debido a deficiencia visual es del 75%. Esto significa
que ya sea por ceguera total, por un problema visual concreto grave, o por combinacion
de diferentes tipos de deficiencias visuales no se superara en ningun caso un grado de
discapacidad oficialmente del 75%.

2. Este maximo valor de discapacidad visual se alcanza con un porcentaje de deficiencia
visual igual o superior al 85%, del mismo modo debido a un tipo de problema visual o
combinacion de varios.

Con esto en mente y advirtiendo no confundir porcentaje de deficiencia visual con porcentaje
de discapacidad, acudimos ahora a sendas tablas de valoracion de AV y CV para mayor
concrecion:

Una reduccion del CV hasta los 10° centrales supone una deficiencia visual del 85%

Una disminucion de la AV hasta 0’1 (10%) supone igualmente una deficiencia visual del 85%.
Luego un CV de 10° o menos o una AV del 10% o menos equivalen a una discapacidad del
75%, la maxima derivada de discapacidad visual, y equivalente a la ceguera total. Se deduce
sin ningun género de dudas que cualquiera de estas condiciones visuales, de forma
independiente, constituye una disminucion de la vision equiparable a ceguera, delimitando

claramente el concepto de ceguera legal en relacion a la AV, y también al CV.

Estos son también los criterios que establece la ONCE para admitir nuevos afiliados.
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La tabla de deficiencia por CV otorga su maximo valor al rebasarse los 10° centrales, que se
corresponde con haber alcanzado la region mas externa de la macula: la perifovea. Podria
parecer extrafio que se rebase la frontera de la macula cuando se esta valorando la visién
periférica, no central, pero es algo completamente coherente y Iégico si consideramos que la
transicion de la retina periférica a la central no es un hecho abrupto sino gradual, habiendo por
tanto una region en que se solapan las funcionalidades en que ambas se especializan, y que la
mayor densidad del tipo de fotorreceptores que caracterizan el CV, los bastones, se encuentra
precisamente en esa frontera entre retina periférica y central, decreciendo pronunciadamente a
partir de ahi y hacia el centro pero sin dejar de estar presentes hasta el area mas central.

Pero no nos confundamos, se solapan funcionalidades, no disfunciones. Pues incluso en el
area concreta donde se proporcionan tanto funcionalidades propias de AV como del CV, no
tienen por qué estar comprometidos ambos conjuntos de funcionalidades; una patologia
concreta podria afectar a un tipo de funcionalidad en particular, o a los tipos de células que en
mayor medida son responsables de la misma, y este es precisamente el caso del Stargardt que
afecta principalmente a los fotorreceptores especializados en la AV que asimismo son los
predominantes en las areas centrales de la retina.

Se constata que en la valoracion del CV para nada resultan relevantes areas retinianas tan
diferenciadas y relevantes en las funcionalidades de AV como son la parafovea, la fovea y la
foveola, todas circunscritas en los 10° centrales.

Por su parte la tabla de AV no tiene su limite inferior en el valor del 10% (0’1) al que asigna una
deficiencia visual del 85%, sino que especifica una deficiencia del 90% para AV del 5%, del
95% para la que solo permita ver “bultos”, del 98% cuando sélo se perciba luz sin mayor
detalle, y del 100% en caso de ceguera total.

Se deduce de aqui que en la medicion de la AV se esta excluyendo el CV extramacular, como
era de esperar por otra parte, pues de poderse medir valores de AV localmente excéntricos y
concretamente mas alla de la macula no tendria sentido recoger valores por debajo del 10% ya
que la retina periférica puede proporcionar valores de AVL en torno al 10% en buena parte de
su extension.

Mas claro si cabe resulta que se baraje la posibilidad de no haber deficiencia por CV y si por
AV en grado equivalente a ceguera total, que obliga a entenderse como ceguera macular, por
ejemplo por un escotoma central que la afecte en su totalidad, pues cualquier otra
interpretacion llevaria al absurdo.

Recordemos ademas que se distingue entre AV y CV que dan lugar a deficiencias, hasta el
valor maximo, de forma independiente.

Los valores de AV superiores al 10% so6lo pueden ser proporcionados por la macula, dentro de
sus 18’4° centrales de la retina, y como hemos dicho alcanzar este minimo del 10% de AV es
equiparable a ceguera total a efectos legales, aunque podria ser inferior, como igualmente se
ha dicho, si en su medicion no se permite recurrir a la retina extramacular o periférica del CV.
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Se concluye con la afirmacién de que también en base a la Ley la AV se corresponde con la
vision macular central y el CV con la visiéon extramacular periférica aunque valorable
hasta parte de la zona mas externa de la macula.

Resulta ahora obvio que la AVE proporcionada por una seudomacula con LRPE que en buena
parte se sitia en el CV no es amparada como AV a efectos de la legislacion sobre
discapacidad resefiada; aunque ya era facilmente esperable pues comprobamos que las
funcionalidades de la AV proporcionada por un LRP Excéntrico tiene numerosas y sustanciales
limitaciones que hacen que no sea equiparable a la derivada de una vision con LRP anatémico
central.

Y con el fundamento de este Real Decreto y en alusién a la comentada Sentencia del Tribunal
Supremo, una AV del 10% o inferior, o también un CV del 10° o inferior, se corresponden con
una Gran Invalidez, siendo la adaptacion mediante el desarrollo de un LRPE, como es posible
en Stargardt, una “habilidad adaptativa” que no debe interferir en el derecho al reconocimiento
de este grado de incapacidad laboral ni en el reconocimiento del grado de discapacidad, que
por deficiencia visual, sera de al menos el 75%.

Ambos textos legales referidos tienen por criterio fundamental la funcionalidad de la vision,
tanto a la hora de distinguir entre AV y CV como de valorar las implicaciones de las
deficiencias. Este es el criterio que, no sélo por poderse exigir legalmente, debiera primar en la
valoracion de la AV por los profesionales médicos, pues la AV es una funcionalidad o conjunto
de funcionalidades, no un mero aspecto visual medible local y puntualmente mediante tabla de
optotipos como es la resolucion, y que cuanto menos debiera cehirse a llevarse a cabo
centrando la region retiniana responsable de la misma, la macula y su centro optico en la
foveola.

7.1. Pruebas de aptitud.

Para la realizacion de ciertas actividades de forma legal se requiere superar determinadas
pruebas. Estas pruebas por definicién y por ser su razén de ser de garantizar la capacidad del
sujeto para llevar a cabo esas actividades con un minimo nivel de seguridad, debieran ser
pruebas de aptitud, y no una simple exigencia de parametros per se.

Por desgracia la Administracion sufre del mal endémico de la burocracia y arrastra la lacra de
la inflexibilidad que por el contrario deberia estar resuelta hace mucho con la implantacion de
los medios informaticos y evitar asi que por incapacidad a la hora de adaptarse a cada caso se
cometa la enorme injusticia de cercenar derechos, de quedarse so6lo en permitir o prohibir, o
unicamente en un baremo general y un par de excepciones, normalmente recogidas por la
presion de grupos mayoritarios o de gran poder o influencia.

Nos encontramos por tanto con casos como el de personas excepcionalmente dotadas para la
conduccion de vehiculos, como podian ser laureados pilotos de competicion, que no cumplen
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los requisitos legales para obtener un permiso de conducir; tal vez por edad, o porque las
ayudas a la conduccion empleadas en los circuitos o pistas no estan contemplados u
homologados para su uso en vias publicas.

Es preferible no entrar a analizar la farsa y el negocio de las homologaciones, las ITV, las
academias, autoescuelas, cursos, centros de reconocimiento de conductores y otros
intermediarios en todo tipo de licencias y permisos. Lo cierto es que toda esta estructura no
garantiza lo que en teoria la justifica, y ni todo el que pasa tales filtros debiera obtener la
licencia, ni a todo el que no logra superarlos debiera negarsele tal licencia.

Las pruebas de aptitud en las que se fija una AV minima general, son totalmente inadecuadas
para la heterogénea realidad visual de la poblacidn. Asi por ejemplo se superara la prueba de
AV para el carné de conducir por parte de alguien que aun teniendo una afectacion de la
macula en su zona foveal conserve en buen estado la zona foveolar, lo que podria arrojar
valores medibles de AV superiores al 80% y hasta del 100%, cosa que ademas es comun en
estados iniciales de Stargardt, en los cuales ademas el afectado no suele ser consciente de los
escotomas anulares de su vision resultando por tanto en un alto riesgo en la conduccién.

[Esta AV de entre el 80% y el 100% no es comparable con una AV del mismo valor de una
persona con visidn sana y se puede comprobar por ejemplo a la hora de leer, que tal vez se
correlacione con una AV no del 80 o 100 sino del 40%, tanto por la velocidad de lectura como
por la necesidad de usar gafas con aumento 2x para obtener una velocidad normal de lectura.

Por el contrario una AV incluso de soélo el 10% puede proporcionar la necesaria vision para una
conduccion segura, siempre y cuando se obtenga habiéndose adaptado a la pérdida de vision
central mediante la creacién de un nuevo LRP Excéntrico y se conserve, como es lo esperable
un campo visual periférico con vision normal, que ademas permitira desarrollar una serie de
estrategias, como los barridos visuales, para compensar las limitaciones de la AV
proporcionada por un LRPE.

En EE.UU, fabricantes de herramientas compensatorias para estas deficiencias visuales, como
son los “Bioptics”, cuentan con estudios cuyos datos revelan que la siniestralidad en
conductores con estas patologias maculares no es superior a la del resto de conductores con
vision sana.

Los mencionados Bioptics son un medio de compensar déficit de AV, se trata de una ayuda
optica, mediante lentes; del mismo modo las gafas con lentes divergentes (céncavas o
negativas) son la forma de compensar el defecto refractivo causado por la miopia. Ver la figura
10 para recordar de qué dos defectos a compensar hablamos.

Se da la circunstancia de que nuestra legislacion tiene en su mas alto nivel el texto
Constitucional que garantiza la no discriminacion entre personas; su articulo 14 dice “Los
espafoles son iguales ante la ley, sin que pueda prevalecer discriminacién alguna por razén de
nacimiento, raza, sexo, religiéon, opinion o cualquier otra condicion o circunstancia personal o
social.”
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Pero la realidad es que a los afectados de miopia se les permite por ejemplo usar ayudas
opticas compensatorias de su deficiencia a la hora de pasar una prueba de aptitud para
conduccion de vehiculos, mientras que a diferencia de ciertos estados de Norteamérica, en
Espafia no se permite el uso de ningun tipo de ayuda optica, incluyendo Bioptics, ni para
realizar las pruebas de aptitud ni para conducir, no sélo conculcando derechos fundamentales
sino olvidando lo mas basico: Una prueba de aptitud de conduccidén debe perseguir en ultima
instancia demostrar la capacidad de conduccion, no de recopilacion de requisitos burocraticos
o cumplimiento de normas, especialmente cuando estas son claramente ilegales. Y para mas
inri, como se refleja en la susodicha figura 10, la miopia sin compensacion es fuente de menor
AV que el Stargardt, no estando en éste afectado el CV, vital para una conduccion eficaz, fluida
y segura, el cual si resulta afectado en su totalidad en la miopia.

No cabe duda de que impedir compensar una deficiencia cuando ésta es compensable es una
injusticia en todos los aspectos y en particular por la vulneracion del derecho fundamental a no
ser discriminado; pero quizas alguien pueda dudar de que una enfermedad de la vision central
como el Stargardt pueda ser realmente compensable, y la respuesta es que si, que el déficit de
AV a dia de hoy es compensable, como se expone con mayor detalle en el siguiente apartado.

En cualquier caso e incluso sin admitirse la compensacién del déficit de AV, en los afectados
de Stargardt con seudomacula funcional de lo que hablamos es concretamente de déficit de
resolucion visual, que por un lado no es lo mas relevante en la actividad de conduccién, y por
otro es subsanable por otros medios.

Poco importa ver y reconocer la cara del conductor que nos precede en su espejo retrovisor, 10
relevante es que nos precede un vehiculo, su distancia al nuestro y con qué velocidad vy
trayectoria se desplaza, y eso sera percibido por el afectado de Stargardt adaptado sin mayor
dificultad, y se vera sin el desenfoque y borrosidad caracteristicos de la miopia sin
compensacion, solo que sin el detalle que proporcionaria una mayor resolucion.

Por supuesto que la baja resolucién visual tiene implicaciones como la falta de precision en
vision muy lejana; pero ésta solo encierra riesgos reales si se circula a grandes velocidades,
por lo que bastaria por ejemplo disminuir las velocidades maximas en torno a los 90 Km/h en
autopista y 70 Km/h en resto de carreteras para eliminar la casi totalidad de situaciones de
potencial riesgo sin necesidad de prohibir la conduccidon. No deja de ser curioso que en cambio
se permita conducir a personas con un solo 0jo que por consiguiente carecen de vision
estereoscopica y el necesario calculo de distancias.

Tampoco vamos a ignorar que la baja resolucion sin compensacion comporta dificultad en la
lectura de determinados carteles de letra pequefia, que no son el caso por ejemplo de los
existentes en autopistas, pero también es sabido que la conduccion mas segura es la derivada
del conocimiento de las vias por las que se circula y como llegar al destino pretendido, pues el
tener que ir leyendo carteles, a menudo confusos, inadecuados o inexistentes, acarrea una
conduccion imprecisa y hasta erratica, a velocidades anormales y cambiantes, que es fuente
de riesgo para el resto de conductores. Siempre sera la mejor opcién contar con un copiloto
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que realice esta tarea liberando al conductor, pues conducir y leer son muy diferentes tareas, o
recurrir a la tecnologia y emplear un buen navegador GPS, ya enormemente extendidos y a
menudo con mucho mejor resultado que el de un copiloto humano.

De manera que en lugar de prohibir, y mientras persista la humillante y vejatoria imposicion de
no permitirse la compensacién del déficit de resolucion visual, bien podrian limitarse las
velocidades maximas o requerirse la asistencia por copiloto. Al fin y al cabo es una forma de
compensar la AV del piloto, y evidentemente aportaria mayores capacidades que la de un solo
conductor vidente. Para leer un cartel de desvio hacia la poblacién buscada sera mas eficiente
la accion del copiloto y mucho mas segura pues el conductor no tiene que apartar ni la mirada
ni la concentracion en esa tarea. Y en caso de disponerse de copiloto no deberia ser exigible el
uso de gafas compensatorias; Asimismo, si se requiere copiloto, ya sea por necesidad,
conveniencia o eleccion libre, se estaria obligado a contar con él para conducir pero a cambio
la prueba de AV del reconocimiento médico debiera bastar ser pasada por conductor o copiloto
a eleccion.

8. Compensacion del déficit de AV.

Nadie se escandalizaria si alguien supera una prueba de AV, tal vez para obtener un permiso
de conducir o quizas de armas, empleando lentes, o sea gafas. Sin embargo alguien con
Stargardt que porte unas gafas apropiadas para compensar su problema de resolucién visual
inmediatamente se asimilaria con hacer trampas y no se le permitiria su uso.

Son tan comunes los defectos visuales refractivos, especialmente la miopia, que de no
utilizarse correcciones la mayoria de la poblacidén estaria incapacitada para desenvolverse en
esta sociedad sin duda elitista; pero ;Responde esto a una simple cuestibn de mayorias y
minorias?

La respuesta en principio es simple: Si, pues partimos del supuesto de dos defectos visuales
compensables mediante lentes, es decir, la misma técnica que en el caso de la gran mayoria
que conforman los miopes se califica como correccion, avance técnico o prétesis médica, en el
caso de la pequena minoria de los afectados de Stargardt se califica como trampa o fraude,
aunque igualmente pueda corregir el defecto visual mediante los mismos elementos, que no
difiere en ningun aspecto esencial que impida igualmente poder calificarse de avance técnico o
protesis médica.

Este problema es endémico de sistemas de gestion sociales de tipo democratico en donde
ademas de la discriminacion es caracteristica una burocracia torpe y rigida que se pierde en
las formas hasta ignorar el fondo y razén de ser de las normas y regulaciones, especialmente
cuando el ejercicio de racionalidad lo solicita un individuo y no un colectivo con importante
capacidad de presion y coaccién, como si el grito o el numero fueran mayor argumento que la
sosegada racionalidad.
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En este ilustrativo ejemplo de agravio comparativo y discriminacion entre miopia y Stargardt se
da ademas la circunstancia, como ya se vio anteriormente tanto argumental como
graficamente, de que una persona con miopia calificable como leve que no use gafas a
menudo no superara el umbral de lo que se considera a efectos practicos como una visién
‘normal”, con una AV al menos superior al 50%.

Pero es que una persona con una miopia moderada sin el uso de lentes tendra una AV inferior
que una persona legalmente ciega por patologia macular que ha logrado la adaptacion
mediante un nuevo LRP Excéntrico usando gafas, siendo la vision periférica en este caso
completamente normal mientras que en el miope sin gafas estara afectada tanto la visidon
central como la periférica.

Antes de ahondar en qué mas hay detras de esta penosa, injusta y cruel realidad veamos
como se compensa la deficiencia visual que provoca el Stargardt, que se materializa como
déficit de AV o de resolucion visual en cualquier caso.

Me centraré para esto en estadios de la enfermedad avanzados, con escotoma central en
ambos ojos y AV inferior al 10% por cuatro motivos:

1°) En estadios iniciales la AV medible mediante tabla de optotipos (AVL) sera
habitualmente “normal” al no detectarse la verdadera AV derivada igualmente de la gran
mayoria del area macular.

2°) Evitar casos atipicos o en estadios intermedios que podrian aportar cierto grado de
confusiéon aunque serian igualmente validos con las adecuadas y seguro extensas
explicaciones.

3°) Son los casos en los que se ha alcanzado la ceguera legal los que resultaran mas
obvios y llamativos para el publico en general a la hora de tratar de rechazar la inclusion
de los afectados aunque ésta sea posible.

4°) Es en dichos casos donde es tanto mas sencillo como mas necesario y trascendental
haberse adaptado desarrollando un LRPE.

Es oportuno decir que en estadios iniciales e intermedios de la enfermedad puede tener mayor
riesgo llevar a cabo determinadas actividades, y no hablamos s6lo de aquellas que requieren
un permiso o licencia sino de cosas tan sencillas y cotidianas como pueden ser el cruzar una
calle. Sin embargo todas ellas seran completamente seguras si el afectado conoce su
deficiencia y emplea las técnicas adecuadas, al fin y al cabo conservara mayor AV que en los
casos avanzados; Otra cosa es que por parte de la sociedad, ni médicamente, ni oficialmente,
ni desde instituciones en teoria no lucrativas y nacidas para la ayuda de las personas con
deficiencias visuales, como la ONCE, ni se conozca ni se haga nada al respecto.

Puede haber casos concretos en que el afectado de Stargardt no tenga la capacidad de
adaptarse y crear un LRPE, pero en general y no habiéndose documentado nada que lo
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contradiga, cualquier afectado por Stargardt con ceguera legal por déficit de AV central podra
disponer de seudomacula que le proporcionara su AV Excéntrica (AVE), por lo que a partir de
este punto estaré hablando de un caso tipico de Stargardt como el reflejado en la figura 4.b,
con AV inferior al 10%, escotoma de unos 10° y LRPE subfoveal con AVLS en torno al 15%.

Compensar el déficit de AV de esta persona requerird determinados parametros en los
elementos que se empleen para ello; esto no quiere decir que, al igual que ocurre con la
miopia, dichos parametros, no deban variarse para cumplir el objetivo de compensacion de
cada caso concreto.

Al disponerse de seudomacula se contara con la mayoria de funcionalidades de la AV, eso si
con ciertas limitaciones, siendo la principal la derivada de la baja resolucién inherente a la
region de la retina en que el nuevo LRP se situa.

A continuacién en la figura 11 se ilustra como afecta la resolucion visual en la percepciéon e
identificacion de una letra “A”:

Resolucion

3x36x6 9x9 12x12  15x15
9p 36p 81p 144p 225D

A {EI{ Jsﬂk

1Ix 2x 3x
0d 4d &d 12d 16d

Ampliacion

Figura 11. Resolucion visual y ampliacion de la imagen (p=Puntos, d=Dioptrias).

El primer ejemplo de la figura muestra como una resolucion de 9 puntos es insuficiente para el
reconocimiento de la letra “A”; aunque alguien pueda intuir que se trata de esta letra, una
lectura con esta resolucién resulta completamente imposible.

La resolucidon depende del numero de puntos o sehales luminosas espacialmente

independientes y sus correspondientes niveles de intensidad. Para simplificar la comprension
asimilaré puntos con fotorreceptores aunque esto no sea realmente asi, pues dependera del
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tipo de fotorreceptores, de como se conecten al nervio Optico, de como se codifican sus
sefales, etc., y esto depende asimismo de donde se ubiquen en la retina.

Los factores que intervienen para que la letra se vea con esta baja resolucidon son basicamente
tres: La resolucion especifica de la retina, el tamafio de la letra y la distancia a la que se situa.
Se dan por supuestos otros como iluminacion adecuada, correccion de defectos refractivos,
etc.

Para el caso tratado de Stargardt con LRPE a 15° y AVLS del 15% la baja resolucién de esta
area retiniana hara que facilmente la mayoria de textos estandar resulten ilegibles incluso a la
minima distancia a la que podamos situarlos; pero tampoco hace falta tener Stargardt para
encontrarnos con esta situacion, y es frecuente para un gran numero de individuos, entre ellos
personas mayores o quienes no tienen una AV Optima por cualquier motivo, que se encuentren
con este problema a la hora de enfrentarse a textos de pequefio tamafio como los de algunos
periodicos, prospectos de medicamentos, la llamada letra pequefa de contratos, serigrafias en
objetos de pequefo tamafio como teclas de controles y mandos, etiquetas de alimentos; o
situados a distancias insalvables como pantallas de turnos, carteles tras un vallado, etc.

Lo que ocurre es que con Stargardt sera la norma pues la resolucion de la retina disminuye a
medida que aumenta la excentricidad, lo que se traduce en una seudomacula con menor
capacidad de resolucion cuanto mayor sea el escotoma central; no obstante también sera la
norma que mantenga al menos un 10% ya que al fin y al cabo es con la que cuenta la region
de CV mas proxima a la macula, que ademas es mas extensa que ésta.

Como la cosa va de tamafos y distancias para conseguir una resolucién que permita identificar
lo que se ve, resultaria interesante poder calcular este aspecto de la AV en funcion de estos
parametros, de manera que partiendo de la tabla de Snellen, en la que el 100% de AV se
asocia a ver una letra de unos 9 milimetros a 6 metros de distancia, he deducido la siguiente
férmula:

AVy=015xd/T

Donde “AVy,” es la AV expresada en porcentaje decimal, “d” es la distancia, y “T”" el tamafio
(ambos en la misma unidad de medida).

Asi se cumple para el citado caso de la tabla de Snellen que 0’15 x 600 / 0’9 = 100¢,
(expresando distancia y tamafio en centimetros), constatdndose como era de esperar que la
AV es proporcional a la distancia e inversamente proporcional al tamafo, o sea que a mayor
distancia al objeto y menor tamafio del mismo, mayor AV se requerira para identificarlo.

Veamos qué ocurre en la practica con nuestro caso de Stargardt:
Se mide una AVLS del 15%; recordemos que es la AV asociada a la localizacién del centro del

LRP Excéntrico desarrollado bajo la fovea a 15° del centro éptico, medida mediante tabla de
optotipos y la correspondiente mirada excéntrica.
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Esto no quiere decir que se tenga una AVE (AV Excéntrica) del 15% ni mucho menos que
equivalga a un 15% de AV central, como ya se explico. Y aunque no pueden compararse AV y
AVE, podriamos hacer una aproximacion a efectos de resolucién y en cuanto a reconocimiento
de caracteres, que podria estar en torno a la mitad de la AVLS, es decir 7’5% de AV
“‘equivalente”. En la practica, para tener cierto margen y no depender demasiado de
condiciones de iluminacién, contraste, etc., sera mas real contar con una AV de 1/3 de la
AVLS, que seria entonces del 5%.

Una AV del 5% (0’05 en decimal), que a priori podria parecer algo muy pequefio, residual o
inutil, es para empezar muchisimo mas que la AV real central, que podria estar por debajo del
2%, y por otro lado se traduce, como se comprueba aplicando la anterior formula, en ver por
ejemplo letras de 9 mm de altura a 30 cm de distancia, como podria ser el ver la hora en un
reloj digital de pulsera, o si de un reloj digital de pared se tratase de numeros bien grandes, de
unos 10 cm, podriamos verlo a nada menos que 3’33 metros.

Nota: Despejando la distancia de la férmula, d= T x AV¢, / 0’15

Es muy importante recalcar en este punto la significativa diferencia de la AV medible mediante
tabla de optotipos y la medible mediante la constatacion en la practica para tamafos y
distancias concretas aplicando la formula indicada que igualmente rige en las tablas de
optotipos, no solo en la de Snellen, e incluyendo a las ETDRS. Esto se debe a que una cosa es
medir una AVL (local o puntual dentro de la retina) y otra es la AVE, las capacidades y
funcionalidades de AV proporcionada por un LRP Excéntrico con todas sus condiciones,
circunstancias y limitaciones.

8.1. Umbral de discapacidad.

Debemos reflexionar sobre los mencionados valores, pues constatamos en primer lugar que
una persona legalmente ciega por déficit de AV que desarrolla adaptacién mediante LRPE
puede ver, leer y por tanto obtener la informacién correspondiente de elementos cotidianos y
no adaptados o disefiados para discapacitados como podrian ser relojes digitales de pulsera o
pared. La ceguera es relativa y podria hablarse mas apropiadamente de baja vision por déficit
de AV.

Constatamos seguidamente que la cuestidon de ver o no ver, de leer o no leer, de poder obtener
o no la informacion que se necesita en la vida cotidiana a través de la vista en este sentido, se
dirime por una ley de tamafo y distancia, una frontera invisible pero muy real, a un lado de la
cual se situa el invidente, el discapacitado, la dependencia, y al otro la normalidad del vidente,
la autosuficiencia.

Ese reloj con numeros de 9 mm, la vitroceramica digital con los suyos de 10 mm, los de la

balanza para pesar alimentos o ingredientes, de 22 mm, una pantalla de gran tamafo en el
ordenador, etc., etc. pueden hacer “normal” el transcurso de un dia “normal” en la casa para el
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afectado de Stargardt o para una persona mayor con AV equivalente por ejemplo, pero de
darse el caso de no alcanzar el umbral del tamafio necesario para una resolucion visual util
convertiria ese dia “normal” en algo muy diferente.

Lo mismo es aplicable a otros tamafios fuera del hogar, el del numero que indica el turno en el
supermercado, tanto en la pantalla como en el tique, el de las letras en un cajero automatico, el
que exhibe el autobus en su parabrisas, etc., etc., y se sera discapacitado en cuanto a todas
estas actividades, si estamos o se nos situa por debajo de ese umbral, dejandolo de ser si lo
superamos

En ocasiones el tamafio estara de nuestra parte, curiosamente sin que se haya decidido el
mismo para nosotros, y en otras no. Podemos padecer por tanto el umbral de la discapacidad
dejado al antojo de mayorias sin problemas de AV o podremos compensar esa baja AV que
padecemos.

Siempre sera mas inteligente adaptarse al mundo que esperar que adapten al mundo para
nosotros, especialmente en una sociedad que obedece a mayorias, que por otro lado asegura
contemplar principios de inclusion y objetivos de compensacién de la discapacidad, asi que al
menos debiéramos esperar que no se nos impida esa compensacion mientras sea posible.

Y no pensemos que nadie es consciente de este umbral de discapacidad, baste como prueba
la conocida y extendida practica de la llamada “letra pequefia”, en que se usa a conciencia letra
de muy pequefo tamafo y a veces de color de bajo contraste como gris u otros sobre fondos
no blancos, para evitar que muchas personas puedan leerlo o cuanto menos dificultarlo
significativamente. Lo seguimos encontrando en contratos, dorsos de facturas, etiquetas de
alimentos para indicar sus ingredientes, y muchos mas; pocos son los que hoy por hoy y a
pesar de las leyes que se han promulgado para evitar esta mala praxis los que se leen una
escritura del banco antes de firmarla, el contrato del seguro, las condiciones de uso o
privacidad de servicios online como Google o Facebook, o las condiciones de las licencias de
software como los sistemas operativos Android o Windows.

En definitiva hay un umbral de discapacidad visual en funcion del tamano para todo el mundo,
y uno especifico y particularmente exigente para el afectado de Stargardt; hay a quien le
interesa situar a las personas por debajo de ese umbral, y hay medios para superar dicho
umbral compensando un tamafio insuficiente o una distancia excesiva.

8.2. La compensacion de AV en vision cercana.
Queda claro hasta ahora, como bien muestra la figura 11, que compensar el déficit de AV

debido a falta de resolucion pasa por ampliar el tamafio de la imagen que percibimos del objeto
que se quiere ver. Veamos cdmo se consigue.
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Ante un reducido tamarfio la primera opcioén sera reducir la distancia, pues si la reducimos a la
mitad, pasando tal vez de leer algo a 30 cm a hacerlo a 15, estaremos multiplicando por 2, o
sea haciendo una ampliacion de 2x de la imagen, que podria suponer, como se ilustra en la
figura 11 pasar de una resolucidn de 9 puntos a una de 36 puntos que haria reconocible la letra
“‘A”.

Sin embargo la capacidad de enfoque de nuestra visidén esta limitada, dejando de ser nitida si
nos acercamos demasiado, momento en que empezara a verse cada vez peor. Una solucion
es usar lentes, las mismas que se emplearian para corregir hipermetropia, pero con el fin de
ampliar la imagen en lugar de enfocarla, o lo que es lo mismo: enfocarla a menor distancia.

Usando una lente convergente de 4 dioptrias obtendremos una ampliacién de 2x de la imagen,
es decir duplicaremos su tamafio aparente. La diferencia entre ambas es importante como se
ve en la figura 11; y con una de 8 dioptrias, que proporciona aumento de 3x, el cambio es total,
se pasa de ver algo que no se sabe qué es a una letra “A” correctamente definida y
perfectamente legible.

En lo relativo a la lectura y en este supuesto, ampliaciones mayores, de 4x 0 mas, aportan
simplemente valor estético, no mayor legibilidad, e incluso podria ser contraproducente pues se
merma campo de manera que a mayor ampliacién del tamafio de una linea de texto menos
porcidn de ella se proyectara en la seudomacula para su lectura.

Los cambios en cada paso son tan notables debido a que la resolucién no crece linealmente,
es decir duplicar una imagen no supone duplicar el numero de puntos que la forman, sino que
lo hace exponencialmente, y a razon del cuadrado del factor de ampliacién o zum, lo que
podriamos expresar asi:

Ri =R x zum?

Siendo R; la resolucién inicial y R¢ la final que resulta de aplicar a la anterior el valor de zum o
ampliacion elevado al cuadrado.

Si como en la figura 11 una letra de 3x3 puntos la ampliamos al triple de su tamafio y por tanto
aplicando un zum de 3x, obtendriamos una imagen de 9x9 puntos, la resolucién inicial de 9
puntos pasara a ser de 81 puntos (9 x 3%). Sélo 3x y aparece una letra “A” de la “nada”, y eso
es posible con una lente de 8 dioptrias. La formula que relaciona zum y dioptrias es:

dioptrias = (zum - 1) x 4

O si designamos como P la potencia en dioptrias y M la magnificacion, ampliacion o zum de la
imagen:

P =4x (M-1)
M= (P/4)+1
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El zum o ampliacién multiplica el tamafo de la imagen tal como lo hace con la AV, asi una AV
del 8% se convertira en un 40% con un zum de 5x, escapando no sélo a la ceguera (ceguera
legal o visién asimilable a ésta) sino a la frontera del 30% de la Baja Vision.

Volviendo a reflexionar sobre esto: Usando lentes no solo eludimos la ceguera por déficit de AV
sino que superamos la baja vision. La baja vision con lentes también pasa a ser relativa.

Las lentes permiten un acercamiento al objeto a mirar que no podria alcanzarse sin ellas, pero
al mismo tiempo requiere un mayor e inusual angulo de convergencia entre ambos ojos; es por
ello que las llamadas gafas prismadas incorporan una configuracion adicional de sus lentes
para facilitar dicha convergencia, como si los cristales estuvieran girados hacia un objeto
préximo aunque se montan como en unas gafas normales.

Si se tienen ademas efectos refractivos y no se usan las correspondientes lentes al usar gafas
prismadas de bastante aumento se advertira que se admiten menos dioptrias en el caso de la
miopia y mas en el de hipermetropia; esto es porque en miopia ya hay ciertas dioptrias de
convergencia que se suman a las lentes convergentes de las gafas prismadas, mientras que en
el caso de la hipermetropia el defecto es de cierta divergencia por lo que sus dioptrias se
restan de las de las gafas prismadas.

Las lentes convergentes no es que amplien la imagen sino que permiten enfocar la misma a
menor distancia en funcion de poder de convergencia, por lo que esta estrategia esta limitada
al no podernos seguir acercandonos mas y mas al objeto a ver, siendo la primera
consecuencia la de que llega un momento en que el objeto no es posible acercarlo a ambos
0jos, no podemos por ejemplo situar un objeto a 1 cm de ambos aojos, si lo esta del izquierdo
estara a mas de 5 cm del derecho por propia separacion entre ojos, asi que para determinados
aumentos de la imagen la vision sélo podra ser monocular.

Para entenderlo mejor debemos saber que la potencia de una lente, es decir su capacidad para
desviar los rayos de luz, depende de su grado de curvatura, que se mide en dioptrias, y se
indican como valor positivo cuando hacen converger los rayos de luz y como negativo en caso
de lentes divergentes.

En el caso de la lente convergente los rayos de luz convergen en un punto de enfoque, el foco,
que se encontrara mas cerca de la lente cuanta mas potencia tenga ésta; se trata de la
distancia focal, que viene a ser en su uso aislado a la que resulta efectiva su utilizacion. En el
caso de la lente divergente igualmente hay una distancia focal, estando el foco situado en el
punto del que aparentemente parten los rayos que divergen al salir de la lente.

Por definicion una dioptria equivale a la potencia (P) de una lente con una distancia focal (F) de
un metro, y se generaliza con la férmula:

P=1/F
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Se cumple igualmente que la distancia focal es la inversa de la potencia en dioptrias:
F=1/P

Tendremos por tanto que una lente de 2x o 4 dioptrias habra que usarla a una distancia de 7
metro, o sea 25 cm., y si usamos lentes de 5x (16 dioptrias) deberemos acercarnos hasta los
6’3 cm, lo que no resulta demasiado comodo y puede limitar bastante su uso.

8.3. La compensacion de AV en visién lejana.

No siempre es posible acercarse al objeto a mirar para aumentar su tamano, ya sea por
barreras fisicas como cristales, vallas, mostradores u otras circunstancias como que el objeto o
nosotros mismos estemos en movimiento, y en estos casos usar lentes convergentes que
requieren justo eso, menor distancia, no es una solucion.

Debemos recurrir entonces al uso de dos lentes combinadas como el medio mas sencillo de
conseguirlo. Podriamos emplear 2 lentes convergentes pero la imagen resultante estaria
invertida y habria que emplear nada menos que 5 lentes para conseguirla derecha; también
podrian emplearse prismas, que es lo que se hace en los prismaticos, pero resulta en algo muy
voluminoso.

La forma de obtener una imagen ampliada y derecha en larga distancia con so6lo 2 lentes es
empleando una divergente como ocular o primera lente y una convergente como objetivo o
segunda lente. La ampliacién (A) de la imagen resultante de la combinacion de ambas lentes
seria:

A=P1/P2
Y como la potencia es la inversa de la distancia focal:
A=F2/F1

Con esto y teniendo en cuenta que la distancia focal del ocular determinara la cercania de esta
lente al ojo y que la distancia focal del objetivo sera a la que debamos situarlo del ocular,
podremos disefiar unas gafas de ampliacidon para lejos. Si en lugar de lejos el objeto se situa
relativamente cerca del objetivo habra que corregir el enfoque regulando la distancia entre
ambas lentes.

Podemos encontrar en el mercado gafas de este tipo, orientadas principalmente a ver
television, como las Eschenbach MaxTV que se muestran en la figura 12.
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Figura 12. Gafas para ampliacion de imagen a media distancia.
Analizando las lentes de estas gafas nos encontramos con:
- Ocular: Lente divergente de -32D (-9x) y F=3’1 cm.
- Objetivo: Lente convergente de +16D (+5x) y F= 6’3 cm.

Efectivamente la ampliacion de imagen que proporciona es de 2x (32D/16D), la distancia a la
que se situa el ocular del punto de fijacién en nuestro ojo viene dado por su distancia focal de
3’1 cm, y la distancia entre ambas lentes, convergente y divergente es algo menor a la
diferencia de sus distancias focales, como cabria esperar, pues esta pensada para su uso a
partir de 3 metros de distancia al televisor, aunque puede regularse, entre 23 y 31 mm, para
proporcionar buen enfoque compensando también defectos refractivos, tanto miopia como
hipermetropia, no muy elevados (+/- 3 dioptrias).

Esta configuracion de lentes es la denominada como telescopio de Galileo, que podemos
encontrarla también como elementos independientes, monoculares, y para montarlos
directamente sobre los cristales de las gafas, pudiendo tener hasta unos 8 aumentos y
diferentes distancias de trabajo.

Todos estos dispositivos no son precisamente discretos por o que no pasan desapercibidos
para los demas ni mucho menos si se trata de superar una prueba de aptitud visual del tipo que
sea, al margen de que técnicamente no esté prohibido corregir con lentes defectos de
resolucion visual como no lo esta el corregir los refractivos.

Lo mismo se le ocurre al lector que esta configuracion galileana podria conseguirse por
ejemplo combinando una lentilla de -30D (para miopia magna) y unas gafas para hipermetropia
con cristales de +16D, consiguiéndose una ampliacion de 1°'88x, tal vez insuficiente para
determinados fines y que tampoco resultaria muy “normal” pues unas gafas con 16 dioptrias
se veran desde fuera ampliando los ojos una barbaridad, aunque por ejemplo y por citar un
detalle sobre regulacién, no hay limite de dioptrias para el caso de conductores no
profesionales (8 dioptrias maximo en profesionales).

Tratar de conseguir con esta idea aumentos sobre los 3x, que podrian convertir una AVE del
15% en prueba de tabla de optotipos en un 50%, minimo exigible para conduccion, pasaria por
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valores de lentillas que no se fabrican o distancias entre lentes superiores a los 3 cm, que
impide el empleo de gafas normales.

En cualquier caso podemos afirmar que el déficit de AV, tanto de cerca como de lejos, es
corregible o compensable mediante lentes, aunque las gafas a emplear no seran las
habituales.

8.4. La compensacion de AV selectiva, sin afectar al CV.

Las técnicas anteriores no solo amplian la imagen que se proyecta sobre la seudomacula sino
que también afecta a la que se proyecta en todo el Campo Visual (CV), lo que no es deseable
en actividades en las que ademas de AV se requiera el uso del CV, sin alterarlo, pues ampliar
la imagen global reduce en la misma proporcion la amplitud del CV ya que es la imagen la que
se amplia mientras que la retina sigue teniendo el mismo tamano y recogiendo sélo una parte
de la imagen original; aparte de que la ampliacion impide una percepcion real de parametros
como la profundidad o distancia a los objetos, calcular trayectorias y tiempos, etc,,
funcionalidades propias del CV.

Debemos recordar ademas que el CV permanece sano en Stargardt, de manera que en
situaciones donde se requiere tanto AV como CV debiera tratarse de compensar unicamente la
AV limitandose a su correspondiente ubicacion, el LRPE.

Una solucion es montar microtelescopios excéntricamente en las gafas, en general en la parte
superior central de los cristales, de manera que con nuestra mirada habitual estaremos viendo
a través de las gafas sin emplear los telescopios, que al estar situados a suficiente distancia
por encima del horizonte no supondran ningun obstaculo en tareas como las relacionadas con
la movilidad, ya sea a pie o conduciendo vehiculos; y bastara inclinar ligeramente la cabeza
hacia abajo para situar los telescopios en la trayectoria de la vision seudomacular,
consiguiendo asi a voluntad compensar la AV, ya sea para reconocer una cara, leer un cartel,
ver un simbolo o numero, etc.

Esta estrategia constituye una solucién real y practica pues se demuestra que estos tipos de
actividades se fundamentan en el CV y no requieren de una AV superior a la que proporciona
el propio CV, que por otro lado se supera con la seudomacula, y s6lo en momentos puntuales
se requiere el uso de una AV mas elevada. Las gafas o dispositivos que emplean esta doble
optica para AV y CV se denominan bidpticos, que son los ya mencionados como “bioptics”, por
su denominacion en inglés.

Tal es asi que en actividades como bajar escaleras, que ciertamente entrainan un riesgo real,
inmediato y sostenido, nadie mira directamente a sus pies ni al escalén que en cada momento
se pisa; la mirada se dirige hacia adelante y sélo con un ligero angulo hacia abajo del plano
inclinado por el que nos desplazamos, dejando asi al CV que recoja toda la informacion
necesaria para coordinar nuestros movimientos.
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Al subir escaleras la cosa va mas alla pues aunque queramos no nos veremos los pies en el
momento de subir al ser ocultados por las rodillas en el necesario movimiento de flexion de las
piernas. Prueba de todo esto es también la realidad de que las escaleras no presentan ninguna
dificultad adicional con motivo de padecer Stargardt.

Hay mejores opciones que montar microtelescopios galileanos sobre los cristales de las gafas,
pero no todas han llegado al mercado por determinados intereses que muy pertinentemente
podriamos calificar de oscuros, tal es el caso de las lentillas 3X activables a voluntad mediante
un guifio desarrolladas por Eric Trembley financiada por la Agencia de Proyectos de
Investigacion Avanzada de Defensa (DARPA) a través del Instituto Federal de Tecnologia de
Lausana en Suiza (EPFL)..

Por otro lado, unos de los productos biopticos mas reconocidos, que ha tenido un largo
recorrido en el mercado y que ademas esta especificamente indicado y contemplado
legalmente para conducir vehiculos, eso si, en paises menos retrasados que el nuestro, son
los de la compafiia Ocutech.

En figura 13 se muestra una imagen de uno de los modelos de los bidpticos de Ocutech, en
concreto del denominado VES-Falcon Autofocus. No comentaré el hecho de que su precio
rondel los 4.000 $, ni que la Seguridad Social no lo cubra en Stargardt, pero ni esto ni una lupa
de 15 €, o sea absolutamente nada.

Figura 13. Biopticos VES-Falcon autofoco de Ocutech.

En concreto este modelo se comercializa con aumentos de 3x, 4x y 5'5x con capacidad de
enfoque automatico y a distancias desde 30 cm (38 cm en el caso del de mayor aumento)
hasta “infinito”. Proporcionan un tamafo de imagen aumentada de 15° 12'5° y 95°
respectivamente. Contempla correcciones refractivas de +/- 8 dioptrias. También incorpora
filtros deslizantes oscuros a elegir entre cuatro tonos. Este modelo requiere alimentacion que
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se obtiene de una bateria independiente, permitiendo asi un peso bastante ligero, de unos 90
ar.

Esta disefado e indicado para quienes conserven una AV de al menos el 6'7%, lo que salvo
casos poco frecuentes en Stargardt, es la norma en quienes han desarrollado LRPE, pues
incluso la retina periférica préxima a la macula cuenta con una AVL en torno al 10%.

En la siguiente simulacién, figura 14, se muestran tres imagenes proporcionadas por el propio
fabricante de los bidpticos. La primera es tal como se ve con las gafas u 6ptica principal; las
otras dos combinan éptica principal y secundaria, siendo ésta la ampliada, 3x en este ejemplo,
y con tamanos de 5° y 12° respectivamente. Se aprecia claramente la eficacia tanto en la
compensacion de la AV como en respetar el CV necesario en la actividad de conducir, y
permitiendo de forma simultanea tanto la conduccién como la lectura del eventual cartel
informativo.
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Riehmend | gy yens®
W L L

L ! L
'_Fh‘-"F- .

Figura 14. Simulacion de vision con bidpticos: a) Sélo con éptica de las gafas, b) Con segunda 6ptica 3x
y 5°, ¢) Con éptica secundaria 3x y 12°.

Debe hacerse hincapié en que la combinacion de ambas Opticas en estos dispositivos se

obtiene unicamente cuando se inclina ligeramente la cabeza hacia debajo de forma que el

ocular de la éptica secundaria se alinee con la seudomacula.

8.5. La compensacion inteligente de la AV.

La tecnologia permite ir mucho mas alla y proporcionar una verdadera compensacion del déficit
de AV para afectados por maculopatias ya que se aborda el problema desde diferentes
perspectivas cuya combinacion no solo tiene la capacidad de compensacion sino que
trasciende superando en muchos aspectos a una vision normal y aportando funcionalidades
anadidas tanto a la AV en concreto como a la funcion visual en general. Hablamos de gafas
electronicas, gafas inteligentes o “smart glasses” si se prefiere, cuyo concepto podemos
disgregarlo funcionalmente en tres partes: La captacion de la imagen, el procesado y la
presentacion.

La captacioén se lleva a cabo por una camara digital. Cuenta con las lentes necesarias para que
la imagen se recoja de la manera mas apropiada al fin perseguido y se proporcione al sensor
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correspondiente. Podria decirse que la camara sustituye al ojo, las lentes de la camara a
cérnea y cristalino, y el sensor a la retina.

Se supone, al menos eso dice la bibliografia acreditada al respecto, que el ojo humano cuenta
con entre 6 y 7 millones de conos, los fotorreceptores predominantes en la macula y
responsables de la vision en color, distribuidos desigualmente: Casi 2/3 de “rojos”, casi 1/3 de
‘verdes” y sblo un 2% de “azules”. Para que nos hagamos una idea aproximada de la
informacion grafica que esta configuracion puede generar resulta evidente que a lo sumo seria
de 7 millones de puntos luminosos independientes o pixeles, 7 Mpx, independientemente de la
informacion cromatica pues de otro modo y detectandose 3 colores el maximo seria de 2’33
Mpx (1/3), y de s6lo 0’14 Mpx si contamos pixeles con informacion completa de los 3 colores
(RGB).

Nos encontramos hoy con dispositivos como los teléfonos méviles que por menos de unos 600
€ pueden incorporar 6 camaras con Opticas y resoluciones que superan los 100 Mpx mediante
sensores de tecnologia CMQOS, y hablamos de pixeles RGB, es decir que cada pixel
equivaldria a una triada de fotorreceptores, 1 rojo, 1 verde y 1 azul, o sea mas de 300 millones
de fotorreceptores cromaticos, casi 43 veces mas resolucion que la visién en color del ojo
humano.

Puede parecernos que el exceso de resolucion es inutil ya que en ultima instancia la
informacion visual recogida por la camara tendra que pasar por nuestra retina y nervio 6ptico,
pero ahi es donde entra en juego el procesado de la imagen. Asi, la informacién recogida por la
camara se procesa informaticamente, siendo una de las mas sencillas e interesantes
posibilidades la de convertir el exceso de resolucibn en ampliacion de la imagen sin la
intervencion de lentes. Por ejemplo una letra “A” que o6pticamente tuviera en la retina una
resolucién de 9 puntos (3x3), de recogerse con una camara con 16 veces mayor resolucion
que la retina tendria en realidad 144 puntos (12x12), lo que haciendo zum digital del area inicial
la podriamos presentar con esa ampliacién equivalente de 4x sin perder informacién alguna de
esa area de la imagen.

El zum o ampliacién digital nos permite por tanto hacer ampliacién selectiva de una o varias
areas de la imagen captada por la camara y sin recurrir a lentes que conllevarian modificar la
ampliacion de toda la imagen en su conjunto y por tanto alterando la percepcién del CV por la
retina periférica que al estar sana no requiere compensacion alguna y que de hecho en lugar
de esto supondria alteracion o deformacion.

En contraste con el zum éptico que veiamos en la figura 11, donde la resolucion aumenta con
la ampliacion, en el zum digital la resolucion disminuye con la ampliacion. Para terminar de
comprender la técnica del zum digital es necesario contar con la tercera etapa des sistema de
vision mediante gafas electrénicas: la presentacion de la imagen.

Las gafas electronicas presentan la imagen procesada procedente de la camara de forma que

se superpone con la visién directa del ojo en lo que se denomina técnica de realidad
aumentada. Esto se logra de diferentes formas, siendo habituales la de emplear
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microproyectores que mediante prismas envian la imagen directamente a la retina, y la de usar
pantallas transparentes donde se realiza la visualizacion.

Para el usuario viene a ser como si la imagen generada procediera de su vision directa, del
exterior, y no requiriendo variar el enfoque ni la convergencia de la mirada para verla con total
nitidez. Si se quiere que una imagen generada no se funda con la visién directa sino que
resalte como si la sustituyera basta presentarla con mayor intensidad que ésta.

Es comun que la resolucidon de presentacion sea similar a la macular, en torno al estandar Full
HD de 1920x1080, unos 2 Mpx, pues en la practica mayores resoluciones apenas se
distinguen por el ojo humano salvo en determinadas circunstancias y para fines concretos.
Esto significa que la imagen de la camara, de quererse mostrar en toda su extension, debera
fusionar un determinado numero de pixeles por cada pixel de la imagen finalmente presentada
debido a la menor resolucion de la “pantalla” (o proyector).

En el ejemplo anterior, con una camara de resolucion 16 veces superior a la pantalla, cada
pixel de esta representara 16 pixeles de la camara, por ejemplo haciendo la media de sus
valores de color e intensidad. Por tanto un area de 9 puntos en la pantalla (3x3) provendra de
una imagen de 144 puntos (12x12) de la camara. Asi que bastara presentar esos 12x12
pixeles en un area de 12x12 pixeles de la pantalla para obtener un zum de 4x pues la retina lo
captaria en un tamafio 4 veces superior..

Logicamente si hacemos esto con toda la imagen solo podremos presentar en la pantalla una
parte de la imagen original pues estaria haciéndose zum digital de toda ella y reduciendo en
consecuencia la resolucion en funcién de la siguiente formula, que difiere de la relativa a la
vista para zum 6ptico en que en lugar de multiplicar se divide por el cuadrado del zum:

Ri=R;/ zum?

La otra importante funcion que aporta el procesado de la imagen es la combinacion y
reubicacidn de areas, de manera que podra escogerse un area concreta y situarla ampliada
(con zum digital) en una ubicacion que no interfiera con lo que nos interesa mantener siempre
visible. Pero igualmente podriamos visualizar elementos que no provienen de la camara como
podria ser la velocidad detectada por el GPS de las gafas, mostrandola al tamafio deseado por
ejemplo en el campo visual superior izquierdo, de manera que de estar conduciendo no
tendriamos que desviar la mirada hacia el cuadro de mandos.

Las imagenes generadas podran tomar la posicion, tamafo y forma que se desee, a modo de
‘ventanas”, y la informacion de otro tipo, sea textual, numérica o simbdlica, se podra visualizar
sobreimpresa o0 a modo de ventana transparente. Este planteamiento es especialmente
apropiado en la conduccién al ser una actividad en la que Unicamente se utiliza una franja
horizontal de todo el campo visual, quedando grandes areas por encima y debajo
desaprovechadas.
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En la siguiente figura se ilustra la vision subjetiva del conductor, representandose el area
macular con una circunferencia azul y el campo no utilizado coloreado de amarillo. Advertir que
se ha recortado ligeramente por la parte superior y en gran medida por los extremos pues en
realidad se abarca hasta ver lateralmente las ventanillas delanteras e incluyendo al
acompanante si lo hubiera.

: - : ! ‘ i \
F N \ kY
T / 4 ™ &
/ d I 4 © Jose Muioz

Figura 15. Simulacion de las areas mas relevantes de la vision subjetiva del conductor.

Y en esta otra se ilustra la vision subjetiva del conductor con Stargardt, empleando mirada
excéntrica derivada de seudomacula desarrollada y con gafas electronicas a modo de “bioptics:

Figura 16. Simulacion de visién subjetiva del conductor con Stargérdt, LRPE y gafas electronicas
bidpticas.
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Se evita asi ademas tener que dirigir la mirada hacia el arcén, y la interferencia que ello supone
en la conduccion, al contar con ampliacion del area correspondiente donde se localizan las
senales de trafico a media distancia.

Se observa el escotoma, en negro, por encima del horizonte y no interfiiendo en la
conduccion, la macula indicada por una circunferencia azul, la seudomacula por una elipse
verde claro, el LRP Excéntrico por circunferencia verde oscuro, y con rectangulo amarillo el
area que se amplia 5x en ventana ubicada por encima del retrovisor central. Veanmoslo con
mas detalle en la figura 17:

Figura 17. Detalle de vision subjetiva del conductor con Stargardt.

Al desviarse la mirada hacia arriba con la visidn excéntrica se amplia el campo visual superior
en el que se podria presentar mayor informacion de interés para la conduccion. También el
campo visual inferior se eleva acortandose ligeramente, pero dado que éste es mayor que el
superior no supone ninguna merma ni para la conduccién ni para presentar otra informacién en
este area.

Unas gafas electronicas personalizadas a este efecto podrian proporcionar una imagen con el
aspecto que se ilustra en la figura 18.

En este caso se amplian las siguientes tres areas que en la imagen aparecen delimitadas con
lineas amarillas:

- Seudomacular. El area al que se dirige la mirada frontal, presentandose en campo visual
inferior con una ampliacién de 5x.
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- Media distancia. Area rectangular ligeramente a la derecha y arriba de la seudomacula
que permite recoger y ampliar 5x las sefiales situadas a media distancia en el arcén.

- Larga distancia. Pequena area rectangular en la parte superior de la seudomacula que
ampliada 15x permite la lectura de carteles informativos a larga distancia.

4 E7o/eaa
Km/h _Oviedo

Figra 18. Compensaciéon avanzada de AV en Ié conduccion.

Asimismo se incorpora informacioén externa via Bluetooth o WiFi procedente del propio vehiculo
o de dispositivos independientes como navegador GPS o sensores de distancia. En concreto
se sobreimpresiona la velocidad a la que circulamos y la alarma de obstaculo en la carretera,
que se presentara cuando nos aproximemos a una distancia de riesgo del obstaculo o vehiculo
que nos precede en caso de que hubiera que detener inesperadamente nuestro coche; para
este tipo de alarma normalmente se emplean algoritmos que tienen en cuenta tanto la distancia
como la velocidad relativa del coche al obstaculo.

En la figura anterior se recoge una situacién muy habitual, circular detras de otro vehiculo a
cierta distancia. Es algo obvio que lo relevante en estas circunstancias es detectar el cambio
en la separacion con el vehiculo y la modificacién de su trayectoria; para nada nos sirve
alcanzar a leer su matricula, la marca, el modelo o cualquier pegatina del tipo “turbo”, “GTI”,
“16V” que pueda portar. No obstante y dado que la seudomacula proporcionard una AVE
bastante inferior a la de una AV normal, puede presentarse el area correspondiente con la
necesaria ampliacion, tal como se ilustra. Recordemos que la AV localmente medible a lo largo
de la seudomacula varia entre el 10% y el 25% aproximadamente, por lo que con un zum de 5x
contaremos con AVL de entre 50% y 125%; si, superando parcialmente a la de una persona
con visidbn sana y en todo caso por encima del 50% que se exige para la conduccion.
Concretamente la AVLS, en el centro de la seudomacula se compensara desde el 15 al 75%.
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Es importante observar que sélo en la seudomacula el conductor con Stargardt tendra menor
AV que con vision sana, pues el resto del CV es normal y el escotoma esta fuera de la franja
de vision significativa para la conduccion.

La misma ampliacion se lleva a cabo en el area designada para ver seiales a media distancia,
pero con una ventaja con el uso de esta tecnologia: No se requiere mirar hacia la sefal para
verla, es mediante el procesado que se selecciona, amplia y presenta en el CV del conductor.
Hacer notar que si bien la imagen ampliada se presenta en un area retiniana que rondara una
AVL del 10% con el zum equivale al 50%, 5 veces superior a lo que un conductor con vision
normal lograra ver con la misma area retiniana, pues el CV en Stargardt no estara afectado,
contando con la misma AVL que la de quien no lo padezca.

Se ha incorporado un area de gran ampliacion en la zona superior de la seudomacula, en la
que sin ella se cuenta con una AVL proxima al 30% mediante vision directa (excéntrica), pero
que con zum de 15x y proyectandose en una region sobre el escotoma que incluye partes de la
macula con valores de AVL entre el 10 y el 25% se convierte en valores de entre el 150% vy el
375%.

Ciertamente no se requieren tales valores de AVL para una conduccion segura pero sin duda
aportan seguridad y capacidad de anticipacion para posteriores maniobras, lectura de paneles
informativos, etc., siendo clave percatarse de que el conductor con Stargardt que porte esta
herramienta superara en multiples aspectos las capacidades de aquel que cuente con una
vision sana y normal; pero sobre todo debiera hacernos reflexionar sobre que aun con mayor
capacidad podra contar ese conductor sin problemas visuales que use esta herramienta, o
dicho de otro modo, se estara proveyendo de “super visidn” a una persona “normal”, idea que
no parece gustar nada a quienes no disfrutan de ella y en todo caso a las clases dirigentes de
la sociedad.

Para conseguir una imagen Full HD (1920x1.080 pixeles) basta con una camara de 2 Mpx
(1.920x1.080=2.073.600 px), pero si queremos poder hacer zum 4x de cualquier area sin
pérdida de calidad en lugar de esta resolucion necesitaremos una 4 veces superior en sus
dimensiones, o sea 7.680x4.320, equivalente a unos 34 Mpx, que serian 52 Mpx en el caso de
5x.

Decir que mediante el procesamiento y empleando diferentes algoritmos de interpolacion
también puede ampliarse una imagen en lo que podriamos denominar un zum virtual, que
conllevara inevitablemente cierta pérdida de calidad, pero aceptable si la ampliaciéon no es
elevada y el algoritmo el adecuado. Si combinamos ambas técnicas de ampliacion haciendo un
zum digital de 5x y un zum virtual de 3x, que puede resultar bastante funcional y con una
pérdida de calidad razonable, obtendriamos el zum de 15x sin requerir mayor resolucién de la
camara.
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Debe advertirse que la expresion “zum digital” suele emplearse tanto para referirse a la
ampliacion procedente del exceso de resolucion entre camara y pantalla como el obtenido
mediante procesado, siendo ambos radicalmente diferentes tanto en esencia como en
resultados a pesar de que uno y otro se implementan en el ambito digital.

De todos modos las areas que podriamos necesitar ampliar estan bastante limitadas, tanto por
la franja atil que se utiliza del campo visual para la conducciéon, como horizontalmente por
encontrarnos la informacion relevante restringida a la carretera, o sea a la zona central, que
ademas es mas estrecha a medida que se aumenta la distancia por razén de la perspectiva.

Teniendo esto en cuenta si partimos de una camara para las ampliaciones con una lente 2x,
conseguiriamos el zum 5x con una ampliacion digital sin pérdida de 2’5x, bastandonos por
tanto una camara de 4.800x2.700 pixeles (Full HD X 2’5 en sus dimensiones), o sea de 13
Mpx.

Las estrategias pueden ser multiples como se constata en los actuales teléfonos moviles
inteligentes o “smartphones” empleando varias camaras. Si utilizaramos una camara especifica
con lente 5x para obtener el area de ampliacion 15x, que se presentara en una ventana de
resolucion 563x187 px en la pantalla Full HD, bastaria en realidad con una camara de 0’1 Mpx,
algo asombroso, claro que sera preferible una de 2 Mpx o ya puestos de 5 Mpx para disfrutar
de unas condiciones mucho mas flexibles en cuanto a la ubicacion del area a ampliar. Esta es
la razon en definitiva de por qué las camaras de los moéviles con zum o6ptico incorporado no
tienen demasiada resolucion, al fin y al cabo para completar una pantalla Full HD con la
imagen 5x directamente obtenida por la camara se utilizaran unos 2 Mpx, y si quisiéramos esta
pantalla completa con zum 15x, es decir 3x digital la camara deberia ser de 5.760x3.240 o
unos 19 Mpx.

En cualquier caso hablamos de recursos técnicos no soélo existentes sino habituales y de precio
asequible.

En cuanto a la conduccién el esquema puede ampliarse y completarse de muchas maneras,
una de ellas quizas la mas deseable es la de incorporar una ventana adicional correspondiente
al retrovisor, con la imagen proveniente de una camara externa, y que no requerira ampliacion
ya que se requiere vision directa para el adecuado calculo de distancias.

Existen gafas electronicas con varias camaras y control mediante anillo Bluetooth de manera
que resulta simple incorporar funcionalidades como la de activar o desactivar una o varias
ventanas de ampliacién, modificar el zum, ampliar momentaneamente toda la imagen sin
ventanas, etc.

Puede concluirse que en la conduccién ni el CV superior ni el inferior se utilizan para nada, ni el
cielo ni nuestras piernas requieren de nuestra atencion en dicha labor, en la que ademas
desviar la mirada para atender cualquier otra tarea entrafia peligro, innecesario si la
informacion a obtener puede presentarse en nuestro CV libre, aportando por ende no sélo
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compensacion de deficiencias visuales, pues no tiene por qué limitarse a conductores con baja
AV, sino mayor seguridad y eficacia en la conduccion en general.

Y fuera del ambito de la conduccion el rango de aplicacion es muchisimo mas extenso y
abarcando casi cualquier actividad, incluso algunas extraordinarias implementando todo tipo de
funcionalidades adicionales que abarcarian desde la lectura a corta distancia, en condiciones
de baja o nula iluminacion mediante luz infrarroja, ampliacion de corta y media distancia con
vision estereoscopica empleando camaras separadas para cada ojo, oscurecimiento de
cristales con tecnologia electrocromica para proteccion de fuentes intensas de luz, etc. etc.

Para una compensacion satisfactoria del déficit de AV causada por el Stargardt sera suficiente
en general con una ampliacion de 4x, pero debemos ser conscientes de que los méviles
actuales y otros muchos dispositivos con camara como gafas electronicas o relojes inteligentes
(“Smartwatches”) cuentan con camaras que superan ampliaciones por encima de 15x sin
problemas.

En la figura 10 del apartado “Formas de ver” se presentaba un paisaje tal como lo veia alguien
con Stargardt y alguien con miopia sin correccion, pero no se mostro6 como se veria sin
problemas visuales ni con compensacién de dichos problemas. A continuacion se muestra en
la figura 19 ese mismo paisaje donde descubriremos en su centro qué nos estdbamos
perdiendo, y como lo podria ver un afectado de Stargardt mirando excéntricamente y con
compensacion de AV mediante gafas electronicas o bidpticas.

Figura 19. Paisaje visto con: a) Vision normal, b) Stargardt con compensacion de AVE.

Con una vision normal se identificara una cabafia que antes nos pasdé seguramente
desapercibida, lo que se ilustra en la figura 19.a. En la figura 19.b, tal como lo veria un
afectado de Stargardt con mirada excéntrica, la cabana se aprecia sin problemas al haberse
desplazado el escotoma por encima de ella, identificado con una leve circunferencia blanca; no
obstante, la resolucidbn con que se vislumbra la cabafha no es la mejor, lo que puede
compensarse, tal como igualmente se simula en la imagen, mediante zum de 3x del area
central marcada con un tenue rectangulo amarillo, contemplandose ahora con mas detalle en
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otra area del campo visual o sobre la seudomacula en lugar de la vision directa, y pudiéndose
llevar a cabo tanto con un dispositivo bioptico, mediante desvio de la cabeza hacia abajo, o
electronico, en funcion de su configuracién y actuacion de controles.

8.6. La discriminacion de los afectados de Stargardt y maculopatias similares.

Efectivamente mediante lentes es posible compensar la baja resolucién de una vision
excentrica, aumentando el tamafo de la imagen percibida y por ende la AV equivalente. Hoy
por hoy ademas tenemos la tecnologia necesaria para que estas “gafas” especiales no resulten
incomodas para quien las lleve ni chocantes para el resto debido a su aspecto; prueba de ello
son realidades como las gafas electronicas de ODG o las lentillas con zum de 3x desarrolladas
en 2013.

Podemos preguntarnos entonces por qué para las personas con patologias maculares no se
“‘permite” el uso normalizado de correcciones, ayudas o compensaciones opticas o electronicas
para su problema visual que situaria su AV equivalente en parametros normales. Es cierto que
en algunos paises si se admiten, como es el caso de los Bioptics en algunos estados
norteamericanos, pero en general y en nuestro pais en concreto, no.

¢Por qué ha de considerarse “trampa” el uso de lentes para personas con problemas de
resolucién y no para los que tienen problemas de refraccion? ;Tendra algo que ver que este
tipo de dispositivos que no dejan de ser ampliadores de imagen podrian proporcionar una
“super vision” a personas sin esos problemas visuales? ;O que la vision aumentada es
considerada una cuestion estratégica en los departamentos de Defensa de los paises
desarrollados?

Seria facil tachar de “conspiranoico” quien sostenga esta argumentacion, sin embargo ya que
citaba las gafas ODG o las lentillas 3x, resulta que ambos inventos han acabado con sus
patentes en manos de Departamentos de Defensa, y ambos, de una u otra forma, han estado
financiados por estos departamentos, el de Suiza en el caso de las lentillas 3D, e
indirectamente el estadounidense en el caso de ODG pues esta compania debid su existencia
a los desarrollos llevados a cabo durante décadas para la industria militar de forma exclusiva.

Ahora una adivinanza: ¢Quién aparece como unico colaborador del patrocinador del estudio
ProgStar? ... Seria extrafo que fuera... Bueno, puede comprobarse directamente en
ClinicalTrials.gov, es publico, pongo a continuacion el enlace para quien lo quiera ver:
https://www.clinicaltrials.gov/ct2/show/NCT019778467rslt=With&cond=Stargardt+Disease&dra
w=2&rank=1

Para quien no pueda o quiera seguir el enlace la respuesta era la sugerida, si, el Departamento
de Defensa de los Estados Unidos”.

Y ya puestos ¢Se le ocurre a alguien una explicacion razonable para este tipo de
colaboradores en estos estudios?, ¢ Qué pinta el ejército en un estudio de Stargardt?
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Al margen de cualquier opinion, la realidad es inexorable, y hoy por hoy los ciegos por déficit
de AV lo son porque se lo impone la sociedad; no hay impedimento real para compensar la AV,
para que puedan leer, escribir, utilizar el transporte publico y llevar a cabo practicamente
cualquier actividad que haria una persona con visidon sana o que use la legal trampa de las
gafas para miopia o hipermetropia, y es pertinente observar, tal como se comprobd en la figura
10, que sin compensacion o correccidn la miopia es mucho mas limitante que el Stargardt.

No podemos tampoco obviar que en una sociedad democratica la normalidad es la costumbre
y también la ignorancia sobre cuestiones no mayoritarias. Resulta normal emplear gafas para
compensar la miopia hasta el punto de que se entiende por visién normal la que se mide con
dichas gafas, como si se tratase de protesis implantadas de forma fija en el cuerpo, igual que
se entiende normal tener una macula central para una vision basicamente foveal en lo que a
agudeza se refiere, dejandose a quienes han desarrollado una seudomacula excéntrica mas
cerca de cuervos, con su vision bifoveal, que de humanos. Por cierto y como curiosidad perros
y gatos no poseen una macula central sino una banda central al estilo de la porcion de campo
visual que se utiliza en la conduccion, de manera que lo mismo habria que reservar tales
tareas a nuestras mascotas en aras de la especificidad.

No hablamos de lentes u otras herramientas de compensacién visual que no lo sean en
realidad por penalizar otro aspecto visual exigible o requerido en la actividad de que se trate;
los bioptics, y con mucho mayor peso argumental las gafas electronicas, no emplean la
ampliacion de forma indiscriminada sino compensando la falta de resolucién alli donde es
necesario, compensando unicamente no ya la carencia de visibn macular por el escotoma
central, sino el mero déficit de AV derivado de la baja resolucién del area retiniana en que se
centra el LRP Excéntrico desarrollado como adaptacion.

Y basicamente la situacion es tan penosa, retrégrada y anacrénica por ese detalle de que
quienes son victimas activas de la privacion de compensacién de su deficiencia visual, son
asimismo minorias o0 clases igualmente asimiladas a la inutilidad social; hablamos
fundamentalmente de afectados de Stargardt, una de cada 10.000 personas, y afectados de
DMAE (Degeneracion Macular Asociada a la Edad), personas generalmente con mas de 65
afnos, jubiladas y que perciben una pension.

Cuando empleo la expresion “victimas activas” no es casual, pues no se trata de que por cosas
del destino la tecnologia no ofrezca soluciones a la compensacion del déficit de AV, no se trata
de que las leyes sean perezosas y no recojan esta obviedad hipocratica como lo es el tratar
una degeneracion articular con la correspondiente protesis si ésta existe o puede realizarse
incluso a medida a tal efecto, como tantos ejemplos encontramos de forma cotidiana y tal es el
caso de las extendidas prétesis de rodilla; No, pues las leyes fundamentales imperan al
tratamiento, a la compensacion y a correr con su coste econdmico, por el mero hecho de ser
posible y responder a principios tan basicos como los de no discriminacién, igualdad, libertad,
integracion, inclusion, etc., etc. De manera que no existe la omision o la dejadez, sino la
desobediencia activa de las leyes y principios fundamentales de todo el ordenamiento juridico
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con consecuencias graves para muchas personas, aunque el derecho seria el mismo si solo
afectara a una sola persona.

Nota: Quien esté interesado en mayor informacion sobre gafas electrénicas y algunos de los
aspectos que las envuelven puede leer el articulo “Probando las gafas electrénicas Epson
Moverio BT-350 en baja visidon por déficit de agudeza visual, y mas alla” publicado por quien
subscribe en Abril de 2019, y al que puede acceder en los siguientes enlaces:

https://www.esvision.es/wp-content/uploads/2019/05/Prueba-Epson-Moverio-BT-350-en-Baja-
Visi%C3%B3n-por-Aqudeza-Visual-V1.2.pdf

https://www.amazon.es/clouddrive/share/xUJp61YUKHyzHvZo6uEVe8MzEFtZJjiHSHOR3VTX
qWi{/VYLncByPTJCrgZI7EX3QnQ? encoding=UTF8&*Version*=1&*entries*=0&magh=1

8.7. La ONCE.

En estas sociedades, donde las minorias parecen inducir sobre las élites y clases gobernantes
el acto reflejo de desviar la mirada y no por cuestiones de agudeza visual, es inevitable y
pertinente dirigirla, la mirada, hacia quien tiene justo esta misidén y no otra, y no siendo ello de
naturaleza voluntaria sino recogida en legislacion que la obliga a todos los niveles, incluyendo
el velar por los derechos de los ciegos a efectos legales y los numerosos extremos ya
nombrados como el asesoramiento, la rehabilitacion, realizar o promover los desarrollos
técnicos o tecnologicos necesarios, interceder y representar ante otras organizaciones con
tales fines, y muchos mas y al mismo tiempo sin eximir al Estado de sus correspondientes
obligaciones en estas materias.

Destacar que el término “ciegos” se refiere a situacidon asimilable a ceguera desde el punto de
vista legal y como ya se vio la jurisprudencia recoge para ello valores de AV que son idénticos
a los que figuran en los Estatutos de la ONCE para sus afiliados. Esto significa que la inmensa
mayoria de afiliados a esta organizacion cuentan con deficiencias visuales y resto visual, no
siendo ciegos totales.

En la web de la ONCE, en su apartado “Conécenos” se dice a fecha de hoy:

“La ONCE, que en 2018 celebré su 80 aniversario, es una organizacion de espiritu joven,
abierta a la cambiante realidad social, diversa y siempre dindmica, que renueva cada afo su
vocacién de servicio hacia las personas ciegas o0 con otra discapacidad para mejorar su
autonomia personal y su calidad de vida.”

Leer esto es casi pensar que la situacion que sufrimos debe ser sélo un mal suefio, pues si por
algo es cambiante la realidad es por la ciencia, por los avances tecnoldgicos, la tecnologia en
general y la tiflotecnologia en particular, no habiendo mayor vocacion de servicio que justo eso,
proporcionar autonomia personal y calidad de vida, ;Y acaso puede entenderse en el caso de
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Stargardt como algo diferente a la compensacion del déficit de AV, de la ampliacién selectiva
de imagen mediante dispositivos bidpticos o electronicos?

Asi es también formalmente, la Organizacién Nacional de Ciegos Espafioles (ONCE) es una
corporacion de derecho publico sin animo de lucro que tiene el propdsito fundamental de
mejorar la calidad de vida de las personas legalmente ciegas de toda Espafa. No tiene animo
de lucro pero si una concesion exclusiva del Estado para su financiacion mediante juegos de
azar, que se materializa fundamentalmente en el conocido “cupdn de la ONCE’,
proporcionandole un presupuesto multimillonario, y que por tanto no soélo por vocacion sino por
ley debe destinar integramente a sus fines.

Para ello ofrece servicios especializados para personas con ceguera o deficiencia visual en
multiples campos que incluyen explicitamente rehabilitacion, comunicacion y acceso a la
informacion, y que por mucha interpretacion que pueda hacerse no sera rehabilitacion de
esguinces o evitar el acceso visual a la informacién y la comunicacién, al menos si ello es
posible.

Cuenta con la Fundacién ONCE, quien declara entre sus objetivos principales la accesibilidad
global, promoviendo la creacion de entornos, productos y servicios globalmente accesibles.
Tampoco aqui parece caber mucha interpretaciéon en cuanto a cémo traducirlo en hechos
dirigidos a los afectados por déficit de AV (Stargardt, DMAE, etc.), que son uno de los dos
factores que definen a los afiliados a la ONCE; el otro es el de déficit de CV.

Si recurrimos a fuentes externas y de toda indole, parece claro que la mision principal de la
ONCE se puede resumir en facilitar y apoyar, a través de servicios sociales especializados, la
autonomia personal y la plena integracidon social y laboral de las personas con ceguera y
deficiencia visual.

Y si recurrimos a los propios Estatutos de la organizacién encontramos que su mision esta
ademas concertada y amparada por el Estado a través del llamado Protectorado, que sus
prestaciones y prerrogativas sociales estan garantizadas por ley, que ejerce ademas funciones
delegadas de las Administraciones Publicas con derechos y beneficios también reconocidos
por ley, que tiene personalidad juridica y plena capacidad para el cumplimiento de sus fines,
asi como independencia de gestion y autonomia administrativa y financiera.

Con este completo y privilegiado marco se llega al articulo 6°, que entre otras cosas dice:

“La Organizacion Nacional de Ciegos Espafioles ordenara su actuacion a la consecucion de la
autonomia personal y plena integracion social de los deficientes visuales, velando,
especialmente, por el ejercicio y satisfaccion de los derechos fundamentales amparados en el
articulo 49 de la vigente Constitucion Espafiola. Para ello desarrollara, entre otras, las
actividades siguientes:

[..]
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g) Investigacion, desarrollo e innovacion en los campos de la medicina, la ingenieria,
informatica, técnicas tiflologicas y cualquier otro ambito con re-percusion en los fines
enumerados en este articulo.

h) Orientacion y rehabilitacion integral de las personas que adquieran la deficiencia visual en
edad adulta.

i) Concienciacion de la sociedad para la plena integracién de los deficientes visuales.

Se establecera la oportuna cooperacién entre los planes y programas de servicios para
personas con limitaciones visuales que la Organizacion desarrolle, con los objetivos y criterios
en materia de politica social del Ministerio de Trabajo y Asuntos Sociales y de los demas
organos competentes de las Administraciones Publicas.”

Después de todo esto es cuanto menos indignante que en Espafia y para todo el colectivo de
discapacitados visuales por déficit de AV herramientas como los “bioptics” ni se difundan, ni se
faciliten, ni sean legales en actividades como la conduccién y que hasta la mas nimia
herramienta Optica de compensacidon, como podria ser una simple lupa, deban ser procuradas
y costeadas por el discapacitado. En realidad si no fuera porque ya existe la tecnologia y hasta
los productos, tanto en forma de bidpticos como de gafas electronicas, ya debiera estar
creandolos la ONCE; o es que todo esto es una farsa con fines, como no puede ser de otro
modo, muy diferentes a los declarados y preceptivos, maxime cuando la ONCE cuenta ademas
con el llamado CTI, que parece definido y creado ex profeso para las herramientas
mencionadas en lo que se refiere a la discapacidad visual por falta de AV.

El CTI, cinéndonos a lo que se publica en su web (https://cti.once.es) es: “el Centro de
Tiflotecnologia e Innovacién y depende de la Direccion de Autonomia Personal, Accesibilidad,
Tecnologia e Innovacion de la direccion General de la ONCE. Su estructura esta configurada
en una Direccion Técnica y tres departamentos”

‘La Direccion Técnica tiene como mision implantar y desarrollar las lineas de trabajo
establecidas para el centro en materia tecnoldgica, estableciendo prioridades, asi como
objetivos claros y concretos. Es la encargada de analizar los proyectos a desarrollar en cada
ejercicio, evaluando el beneficio para el usuario y la viabilidad técnica de los mismos.”

“El Departamento Comercial y de Atencién al Usuario, a través de sus diferentes areas, tiene
las siguientes funciones:”

“Area de compras.
- Tramita la incorporacién a los circuitos comerciales de nuevos productos tiflotécnicos,
una vez verificada su adecuacion a las necesidades del mercado al que nos dirigimos.
- Gestiona la relacion comercial nacional e internacional (compras y ventas de productos
de apoyo de nuestro catalogo).”

“El Departamento de Consultoria e Innovaciéon comprende las siguientes areas:

“Area de desarrollo software. Gestiona proyectos de investigacion de nuevas soluciones de
software accesible en diferentes ambitos de la tecnologia, en los que se participa con otras
entidades publicas o privadas.
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- Area de evaluacién y consultoria. Se ocupa de la evaluacién de dispositivos y soluciones
hardware y software comercializados por otras firmas en Espafia y el extranjero, de
interés para nuestros afiliados. Cumple, ademas, con la evaluacion de la accesibilidad
en aplicaciones corporativas.

- Area de asesoramiento tiflotécnico. Su funcién es la atencion técnica a los Instructores
de Tiflotecnologia y Braille. También el asesoramiento técnico a cualquier entidad
publica o privada que desee que sus productos o servicios sean accesibles para las
personas ciegas o con deficiencia visual grave.

- Area de disefio. Tiene a su cargo el disefio de los productos fabricados en CTl o en
colaboracion con otras empresas.

- Area de produccién. Su funcién es la fabricacién de productos segln la demanda del
Departamento Comercial o la de otras Areas de la Institucion.”

Vaya, no hay de qué preocuparse, tras leer todo esto y tras muchas décadas de existencia de
la ONCE, seguro que las gafas desarrolladas por esta organizacion son brillantes... Pues no,
salvo que el brillo sea el de la ausencia, ya que son sencilla y completamente inexistentes.
Pero bueno, si no han desarrollado nada de nada, ni por sus propios medios e iniciativas ni con
alianzas externas al menos haran de puente entre los productos existentes, sean mas o menos
adecuados, y los afiliados... jPues tampoco!

Ahora es cuando ya la sorpresa alcanza grados exasperantes; todo esto para al menos uno de
esos dos grupos de afiliados a la ONCE, los que lo son por deficiencia de AV sélo se traduce
en dos elementos tiflotécnicos: Biopticos y gafas electronicas, o si se quiere ser mas concretos
en productos y marcas Ocutech y NuEyes.

¢ Entonces por qué nada de esto esta presente a dia de hoy en la ONCE? Por no decir que hay
delegaciones al completo que no saben de qué les estas hablando en esta materia.

¢ Cuantos proyectos de colaboracién, desarrollo y comercializacién hay de estas realidades
tecnolégicas actualmente? Ninguno. O tal vez sea que sobre esto es lo Unico de lo que no se
informa a los afiliados, pues hay que reconocer que las comunicaciones son practicamente
diarias y referentes a un amplio abanico de materias.

¢ Tal vez no hubo tiempo? A ver, los bioptics son de los afos 80, la lentilla 3x del 2013, NuEyes
ha tenido tiempo para sacar la version Pro de su producto para baja AV de anunciar ya el
pasado mes de diciembre de 2020 la versidén 3, con gafas electronicas de realidad aumentada
con 2 camaras para Vvision estereoscépica, camara frontal RGB de 20 Mpx y pantallas 4K
(3.840 x 2.160 pixeles), dejando atras las Full HD de las desaparecidas ODG (ver en NuEyes).
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8. Compensacion del déficit de AV.

Ciertamente los responsables de estos dispositivos pocos se han preocupado de que permitan
algo fundamental en la compensacion no ya de la vision sino de la discapacidad, que es la
discrecion, imprescindible para una integracién real en la sociedad; pero aunque esto deberia
estar entre los caballos de batalla de la ONCE primero tendra que enterarse de que es la AV,
de coémo se compensa, de la tecnologia existente al respecto, de los productos
comercializados desde hace afios, y entonces hacer por fin algo, al menos en lo relativo a esa
discrecion, a la integracion y de una vez por todas desde que se cre6 hace mas de 80 afos
cumplir con ese ya mohoso fin de facilitar la plena integracién e inclusion de los discapacitados
visuales por déficit de Agudeza Visual.

Seguro que esta organizacién ha hecho grandes cosas con su fantastico presupuesto y su
estatus privilegiado, pero no parece que haya cumplido con sus fines y responsabilidades, al
menos no de la mas o menos mitad de ciegos que lo son por déficit de AV, no parece que haya
llevado a cabo muchos desarrollos de bidpticos ni gafas electrénicas, no parece que haya
facilitado estas herramientas a quienes las necesitan y no parece que haya intervenido ante la
Administracion representando sus derechos, al menos no como en otros paises donde son
legales los bioptics para actividades como conducir.

Para finalizar este apartado qué mejor que citar literalmente la mision del CTI de la ONCE tal
como la publican en su web, y cada cual que opine como considere:

“El CTI, Centro de Tiflotecnologia e Innovacion, tiene como mision contribuir a la plena
inclusion social de las personas con discapacidad visual haciendo posible para ellas el uso de
la tecnologia; es por eso que nuestros objetivos son el fomento y la practica de la investigacion
y desarrollo tecnoldgico, asi como el asesoramiento técnico y la formacion de profesionales.
Trabajamos para facilitar a las personas con discapacidad visual el acceso a los medios
técnicos necesarios para mejorar su movilidad, su acceso al entorno doméstico, a la
informacion, a las actividades relacionadas con el ocio y, en especial, para hacer posible la
adaptaciéon de su puesto de trabajo y estudio y la divulgacién de las soluciones tiflotécnicas
para los usuarios que lo precisen.”

Desde luego suena tan bien que recuerda a los discursos de politicos, y no es de extrafiar,
pues la ONCE presume de regirse democraticamente y de hecho sus directivos no son las
personas mas aptas para esos fines que sin duda requieren de alta cualificacion, sino las que
son agraciadas en unas elecciones internas por figurar en las listas de uno de sus dos partidos
politicos, al menos en las provincias en que ambos estan presentes pues en muchas hay sélo
un partido unico

Y si la cosa supo a poco puede ampliarse en el curioso apartado “Apoyamos proyectos de
investigacion e innovacion en discapacidad visual” al que puede accederse en este enlace, que
lleva a pensar que la ONCE estd muy despistada, muy desconectada de sus afiliados o
efectivamente padece una grave falta de vision.
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9. Teoria de evolucidn continua.

9. Teoria de evolucion continua.
— La degeneracion constante y la compensacién por el crecimiento —

Recurriendo a la analogia genética de genotipo y fenotipo, en que una cosa es los genes
causantes de una patologia y otra como ésta se manifiesta, asimismo una cosa es como
evoluciona y progresa la degeneracién causada por el Stargardt y otra como se percibe y mide
con pruebas médicas.

Hemos visto numerosas evidencias de que no se ha comprendido la amplitud del concepto de
AV, de que se confunde con la AV medible mediante prueba de optotipos en un punto concreto
de la retina, que definimos como AVL, de que se mide por tanto incorrectamente, y de que ello
provoca incluso el falseamiento del mas renombrado estudio sobre Stargardt el ProgStar, que
llega a afirmar que la AV mejora a partir de que la evolucion de la enfermedad lleva a cotas de
AV inferiores al 10%, extremo que absolutamente nadie en la comunidad cientifica y médica
internacional pone en duda en ningun momento y hasta repiten y dan por hecho sin siquiera
suscitarles sospechas.

Hemos visto multiples ejemplos de la discordancia entre la AV medible por tabla de optotipos y
las capacidades de las funcionalidades debidas a la AV.

Hemos visto asimismo la realidad que supone la adaptacion a la degeneraciéon macular
mediante desarrollo de un LRP Excéntrico (LRPE) que proporciona una AV Excéntrica (AVE)
tampoco equiparable a la AV central.

Y hemos visto que la deficiencia de AV, debida principalmente a la baja resolucion de la
seudomacula alternativa asociada al LRPE, se compensa mediante ampliacion selectiva de la
imagen.

Lo que no hemos visto es, ni en el ProgStar ni en ninguna otra parte, una grafica o correlacion
entre el avance real y fisiolégico del Stargardt y la pérdida de AV en toda su extension
conceptual mas alla del reconocimiento de letras en una tabla colgada en la pared, ni siquiera
en aspectos simples de medir y fundamentales como la velocidad de lectura. Tampoco
veremos graficas de evolucién de AVLP (la AV local primaria de la visién centrada en el centro
Optico de la foveola) frente a la AVLS (AV local secundaria del LRPE).

Tampoco se nos ofrece informacion minimamente ilustrativa de la evolucién de la morfologia,
geometria, geografia y cronologia del escotoma que siempre provocara el Stargardt; ni de
cuando, donde y como se llega a desarrollar un LRP excéntrico.

Con toda esta desinformacion y especialmente con el alto grado de inutilidad del estudio
ProgStar para la realidad visual del afectado de Stargardt y para quienes supuestamente
debieran asesorarle, tratarle, rehabilitarle y prescribirle, parece dificil hablar de evolucion de
Stargardt y menos aun de una teoria que al menos aparentemente contradice los datos vy
teorias oficiales.
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9. Teoria de evolucidn continua.

Pero precisamente porque en toda esa oficialidad rara vez se estudian hitos en mi opinién
trascendentales en la evolucion de la enfermedad como es el escotoma anular difuso o el
Locus Retiniano Preferente Excéntrico con movimientos sacadicos asociados, es por lo que,
teniéndolos en cuenta, y contando con dilatada y directa experiencia en la materia puedo
aventurarme a ello.

Debo empezar afirmando que no existen esos periodos de aceleracion, que no existe momento
en que se estabiliza, y que mucho menos se recuperara nunca Agudeza Visual, por desgracia
la capacidad regenerativa de la retina es exigua y la que puede proporcionar hoy dia la ciencia
no experimental aun menor.

El Stargardt actua provocando la degeneracion permanente, constante e irreversible de
la macula, desde el nacimiento y hasta el fallecimiento. Con el tiempo necesario la AV se
reducira hasta el 0%, siendo posible trasladar la funcionalidad macular a una seudomacula
excentrica con una AV util y compensable optica y electronicamente y que en su centro nunca
bajara del 5%. La agresividad, que se traducira en velocidad de evolucion y area afectada,
incluso mas alla de la macula, dependera fundamentalmente del genotipo, incluyendo tanto las
mutaciones especificas causantes como de otros factores genéticos acelerantes o
"decelerantes", que sera modulado en funcién de la actividad del ciclo visual en funcion
principalmente de la cantidad e intensidad de luz recibida, asi como de otros factores
ambientales y externos.

La evolucién aparente o resultante de este permanente defecto genético no es por el contrario
constante ni tampoco se refleja de este modo en aspectos como lo medible con pruebas de
optotipos por los motivos y circunstancias que concurren en cada una de las diferentes etapas,
que pueden resumirse en las siguientes:

9.1. Etapa asintomatica.

Al nacer el sistema visual no ha culminado su desarrollo y concretamente el de la févea y las
modificaciones en la morfologia de sus conos continla hasta aproximadamente los 4 anos de
edad. Este proceso compensa y supera al contrario o degenerativo derivado del Stargardt,
impidiendo la aparicion de los sintomas y lesiones propios de la enfermedad.

9.2. Etapa de equilibrio.

El sistema visual en su conjunto, incluyendo tanto las estructuras del ojo como las cerebrales,
no alcanza la madurez hasta una edad en torno a los 12 afios
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9. Teoria de evolucidn continua.

Tanto este proceso como el de crecimiento general del organismo siguen dotandolo de una
importante capacidad generativa y regenerativa con abundante concentracion de factores
neurotréficos y hormonas relacionadas como la del crecimiento (HGH).

Aunque esta situacion sigue impidiendo que el efecto del Stargardt se traduzca en sintomas y
lesiones, va disminuyendo gradualmente con la edad, por lo que este delicado equilibrio tiende
a romperse.

9.3. Etapa de inicio.

El organismo del ser humano continua en crecimiento, principalmente comandado por la
correspondiente hormona (HGH) hasta mas o menos los 18 afos (16 para las mujeres), pero
llegando un momento en que el ritmo se ralentiza significativamente.

En esta etapa por tanto el equilibrio dara paso al desequilibrio y la accion degenerativa en la
macula superara los mecanismos que hasta entonces la habian compensado, y a pesar de
que, como se ha demostrado, la capacidad regenerativa del tejido nervioso, incluyendo la
retina, no es nula, y como era predecible tiene mucho mayor potencial en etapas de
crecimiento.

Asi, entre los 12 y los 18 afos se iniciara la degeneracion macular, generalmente con pérdida
de sensibilidad en un incipiente escotoma difuso comprendido en un area anular inscrita en la
févea y sin afectar a la foveola, de manera que dificilmente podra detectarse con pruebas con
tablas de optotipos y a menudo pasara incluso desapercibido para el afectado y a pesar de que
sufra determinados episodios derivados de los problemas visuales en aumento y con los que
no se relacionaran los hechos.

Al mismo tiempo es una etapa donde es posible su diagndstico, especialmente si se tiene
seguimiento médico, y la primera en la que se situara el comienzo de la enfermedad una vez
se produzca el diagndstico, de ahi que se considere o se denomine como degeneracion
macular juvenil.

9.4. Etapa de manifestacion.

Finalizado el crecimiento, el organismo del ser humano continia un proceso de maduracion
que dura entre 6 y 8 afios mas, aproximadamente hasta los 25 afios de edad. Estos procesos
llevan aparejada una actividad bioquimica con capacidad de modificar y culminar la evolucion
del desarrollo, por lo que en cierta medida contrarrestan los procesos degenerativos,
incluyendo el derivado del Stargardt. Pero al ser el balance desfavorable en este sentido tras
superarse el punto de equilibrio de ambos mecanismos, llevara a que las lesiones y los
sintomas que ya se iniciaron se manifiesten ahora con mayor claridad y de forma que el
diagndstico no albergue posibles dudas.
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9. Teoria de evolucidn continua.

Las inicialmente dispersas o difusas lesiones y pérdidas de sensibilidad dentro de la
mencionada area anular foveal ahora habran ido colonizando areas no afectadas conformando
un verdadero escotoma anular, es decir con pérdida de sensibilidad significativa en toda su
morfologia de anillo, que puede ser no obstante leve, pues debemos recordar que con el
término escotoma designamos un area de pérdida de sensibilidad visual, no total, pues esta,
incluso en los estadios avanzados de la enfermedad, no suele llegar a darse.

Asimismo se comienza a afectar el interior del anillo, la visibn mas central, y desde el momento
en que la sensibilidad en la foveola disminuya se traducira rapidamente en una percepcion,
subjetiva e importante de pérdida visual, que se notara a la hora de la identificacion
especialmente a media y larga distancia, y se constatara asimismo en pruebas con tablas de
optotipos.

9.5 Etapa de pérdida de AV.

Una vez los cambios, o sea la degeneracién, afecta a las areas con mayor resolucién de la
retina, especialmente foveola y region interior de la févea, se notaran dificultades visuales mas
importantes, perdidas subjetivas de vision mayores y mas rapidas, pues como es légico no es
lo mismo que se dafie una décima de milimetro cuadrado en el exterior de la macula, con su
extension de 22°1 mm?, que en la foveola, que precisamente ocupa 0’1 mm?, siendo por tanto
perderla completamente y por ende la capacidad de alcanzar valores locales de AV de entre el
80 y el 100%; asimismo la févea tiene sélo 1’8 mm2, por lo que cualquier lesién en ella por
pequefia que sea supondra una importante pérdida de AV, de hecho fuera de ella los valores
puntuales de AV (AVL) no superaran el 60%.

Durante aproximadamente una década la AV parecera caer rapidamente, pero en tres
subetapas bien diferenciables y con diferentes implicaciones:

- AV anormal. Subjetivamente mas lenta que las que la sucederan, pues se seguira
contando con areas foveales suficientemente sensibles. Va llevando paulatinamente
hacia una AV del 50%, por debajo de lo que en todo caso se considera una vision
minimamente normal.

- Baja vision. Mas rapida pues al irse perdiendo sensibilidad en el interior del escotoma
anular va llegandose a equiparar con la de este y por tanto ese anillo que hasta el
momento podia ignorarse hasta cierto punto, ahora hace que en lugar de salir de los
valores de AV de la fovea central para usar los de la fovea exterior, al estar ésta danada
por dicho anillo, que ademas siguioé creciendo hasta englobar la parafévea, debamos por
tanto recurrir a la perifovea.

- Ceguera legal. Ya los problemas visuales son importantes y no sabemos sino mirar
tratando de enfocar con el centro 6ptico del ojo, en un escotoma ya circular que ahora
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se densifica obligando a recurrir a una visién central generada por areas cada vez mas
exceéntricas, y que aunque cuenten con valores locales de AV entre el 10 y el 40% se
encuentran fuera del area en que se situara un objeto suficientemente pequefio al ser
mirado, siendo tapado literalmente por el escotoma. De manera que cualquier pequena
lesion o pérdida de sensibilidad de las areas centrales, al estar ya ésta muy reducida,
supondra una gran opacificacion del escotoma, llevando rapidamente a la frontera de la
ceguera legal con una AV del 10%.

Esta etapa es la mas dificil para el paciente pues la variacion de los sintomas se suceden
rapidamente asi como las consecuencias que producen, impidiendo leer letras de tamafo
normal, impidiendo reconocer rostros, impidiendo identificar y seguir objetos con la mirada,
etc., etc., todo ello sucediéndose en una vertiginosa sensacién de caida en picado que lleva a
no poder hacer practicamente nada sin ayuda, a limitar la autonomia, la realizacién de
actividades, y en definitiva al terreno de la discapacidad visual grave y la gran invalidez en
cuanto a capacidad laboral.

9.6. Etapa de adaptacion.

Enfrentados a la ceguera legal y constatando la conservacion del CV se comprobara
igualmente que la visibn macular residual, de su region perifoveal exterior proporciona mejor
vision de un objeto al desviar ligeramente la mirada que mirandolo directamente. Este puede
ser el inicio de la adaptacion, tratando de eludir, apartar, el escotoma central para seguir
viendo, pues ahora mirar, 0 sea mirar directamente, sera sencillamente no ver.

Sin entrar en el proceso de adaptacion, facilitado sin duda por la opacificacion del escotoma
central aunque se puede lograr con bastante antelacibn o al menos parcialmente, se
desarrollard un LRP Excéntrico que dara lugar a una seudomacula funcional, con Agudeza
Visual real, con sus funcionalidades para reconocer caras, leer, seguir objetos, etc., pero eso
si, no equiparable a la AV central sana en multiples aspectos y especialmente por la baja
resolucion del area de la retina en que se ubica y sus consiguientes valores medibles de AV,
principalmente en su centro, una Agudeza Visual Local Secundaria tras perder la utilidad de la
primaria que otrora otorgaba la foveola, pero medible mediante tabla de optotipos con valores
entre el 10 y el 40%, tendiendo con el tiempo y la extension del escotoma mas al 10% que al
40%.

En esta etapa la AV, la central, seguira bajando desde el 10%, si bien sera fundamentalmente
por opacificacion del escotoma central que seguira enterrando el viejo LRP central que no
obstante se habra dejado de usar en favor del LRPE, por lo que su empeoramiento pasa
desapercibido o resulta irrelevante en la practica.

Con frecuencia esta etapa se produce entre los 35 y 40 afios de edad.
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Es habitual sin embargo que en pruebas de medicion de AV mediante tabla de optotipos no se
esté diferenciando entre AV y AVE, o sencillamente no sean conscientes de lo que estan
midiendo por lo que suele llevar a que en los registros médicos e historiales de afectados de
Stargardt los valores de AV mejoren una vez alcanzada la barrera de la ceguera legal; es esto
lo que refleja el estudio ProgStar.

9.7. Etapa final o de estabilizacién progresiva.

Una vez se dispone de vision excéntrica normalizada mediante la correspondiente adaptacion
a nivel cerebral, la AV funcional sera la AVE, o sea la derivada de la seudomacula con LRPE y
por tanto deja de ser relevante para la percepcidn visual practica y subjetiva la opacificacion
paulatina del escotoma central y la pérdida de la AV hasta valores muy proximos al 0% de la
ceguera central absoluta. Ahora lo importante es el avance del escotoma, su tamafo y no su
densidad, su radio y area a la que afecta.

El avance radial del escotoma central es muy lento, estando asociado y condicionado a la
naturaleza de la degeneracion inherente al Stargardt, que afecta casi exclusivamente a la
retina central, de tipologia muy diferente a la periférica, por lo que aunque ambas regiones
comparten caracteristicas en zonas de transicion entre ellas en que las tipologias se solapan,
dificilmente podra incidir en la regién anterior, la mas externa de la retina periférica, siendo muy
limitada, cuando llega a existir, en la regidn ecuatorial, que es la que circunda la macula.

Todo esto lleva a que a partir de ahora la visién sea estable a efectos practicos al emplearse la
seudomacula, si bien cada cierto tiempo se requiera reposicionar ligeramente el LRP cada vez
mas excéntricamente, pero que al ser desplazamientos muy pequefios supondran mas una
recalibracién que otra cosa, resultando sencillo y no equiparable lo mas minimo a ninguna
nueva readaptacion.

Al irse desplazando paulatinamente el LRPE cada vez a ubicaciones mas exteriores, la AV
medible en su centro, o sea la AVLS, ira disminuyendo fruto de la menor resolucién del area de
la retina donde se va reubicando.

La enfermedad sigue progresando, manteniendo su potencial degenerativo constante aunque
con la edad cada vez menos contrarrestado por capacidades de contencidén del organismo, que
en lo relativo al radio del escotoma central sera una progresién lenta y relativamente contenida,
por lo que a lo largo de esta etapa y hasta el final de la vida la AVE ira decreciendo, también
por la propia edad y cdmo esta afecta al aparato visual, pero en cualquier caso la progresion
del Stargardt llevara aparejada la disminucion de la AV medible mediante tabla de optotipos
hasta los propios de la retina periférica que por tanto rara vez sera inferior al 5%, un valor que
aunque pequefio enormemente aprovechable con las correspondientes herramientas de
compensacion de resolucion visual mediante ampliacion y ampliacion selectiva de la imagen.
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Destacar que la esencia de esta teoria es la constante de la accion degenerativa de las
mutaciones causantes del Stargardt, independientemente del fenotipo y el sindrome asociado
que presente en cada caso. En ninguin momento el Stargardt se detiene ni deja de ser
irreversible.

Debo hacer no obstante las siguientes precisiones y consideraciones:

e Las etapas y valores de plazos y edades, que son orientativos y generalistas, pueden
ser muy diferentes para cada caso en funcién de innumerables factores y circunstancias,
gue a menudo escapan tanto al control como a su mera identificacion.

e Aligual que en etapas iniciales es habitual que la accién del Stargardt no se traduzca en
empeoramiento visual, en estadios avanzados ocurre del mismo modo, pues por
ejemplo un mayor depdsito de lipofuscina, el téxico derivado del ciclo visual defectuoso
del Stargardt, en un area con fotorreceptores no funcionales, efectivamente podra
acabar provocando su apoptosis o muerte y desaparicidon, pero al no estar ya
proporcionando sefal visual significativa desde tiempo atras ninguna vision se perdera o
percibira como tal.

e Como ocurre con cualquier entrenamiento, que con el tiempo mejora la habilidad
entrenada; la funcionalidad del LRPE, tanto al crearse como posteriormente al irse
reubicando ligeramente, puede mejorar la vision y sus funcionalidades y capacidades al
tratarse de hecho de una adaptacion fruto de entrenamiento. Asi un LRPE recién
entregado proporcionara mejor AV que antes de ser creado pero peor que tras un
tiempo de utilizaciéon y perfeccionamiento de técnicas complementarias, para luego
obtener una disminucion cuando debamos reubicarlo mas excéntricamente, y asi
sucesivamente.

¢ La manifestacion de sintomas en dos pacientes con similar estadio de evolucion puede
ser dispar y contiene cierto grado de azar pues en lo relativo a la vision binocular, la que
habitualmente se usa, la distribucién asimétrica entre las areas dafiadas en cada ojo
podran pasar desapercibidas en ausencia de interseccion de las mismas en el campo
visual binocular, o manifestarse en diferentes grados en funcion de la presencia de estas
intersecciones que conformaran igualmente un escotoma mas o menos acusado y mas
0 menos extenso.

e EIl cerebro da mayor relevancia a la mejor fuente de una imagen o parte de ella, de
manera que si para un area concreta uno de los o0jos proporciona una buena imagen y el
otro ninguna, el resultado de su combinacion en el cortex visual no sera verlo a medias o
con un 50% de intensidad o precision, sino que se ponderara favoreciendo a la imagen
del mejor ojo. Suele aceptarse la relacidén 3:1 en esta estrategia visual; asi por ejemplo
si hablamos de AV central (AVLP) caso de que un ojo arroje un valor del 80% y el otro
del 20%, la AV binocular sera del 65%, obtenido con esta operacion: (80x3+20)/4.
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10. Conclusiones y reflexiones.

Podemos decir por tanto que en la vida de cualquier afectado el Stargardt siempre actué a
igual velocidad, pero se contrarresté a diferente, afectd a diferentes areas con diferente
resolucion visual percibiéndose de forma no lineal o constante, y tomamos acciones para ver
de otra manera y que su inexorable evolucién escapara a nuestro radio de accion o mejor dicho
al radio de excentricidad visual.

10. Conclusiones vy reflexiones.

10.1. Estudios clinicos.

Lejos de lo que cabria esperar, pues hablamos de investigacion, ciencia, medicina, salud, vida,
los estudios clinicos que figuran en los registros oficiales principales a nivel mundial no tienen
mas garantias que las burocraticas o administrativas, y poco o nada puede impedir que puedan
ir justo contra los mencionados fines.

Al menos se tiene el detalle de advertirse, y en el caso de ClinicalTrials.gov, desde donde
puede accederse a la base de datos de ensayos clinicos de todo el mundo registrados en
EE.UU. podemos leer para cualquiera de los incluidos: “La seguridad y validez cientifica de
este estudio es responsabilidad del patrocinador del estudio y de los investigadores. Incluir un
estudio no significa que haya sido evaluado por el gobierno federal de EE. UU. Lea nuestro
descargo de responsabilidad para obtener mas detalles.”

Y si queda al libre criterio y supuesta buena fe de los patrocinadores nada menos que la
seguridad y la validez cientifica, poco mas podemos esperar de otros aspectos menores, por lo
que comprobamos que es habitual no publicar los resultados de los estudios, son la minoria los
que lo hacen, y los tiempos que transcurren entre que se finalizan los estudios y se publican en
su caso los resultados suelen ser cuanto menos sospechosamente largos, que se miden en
afos y a menudo en lustros.

Por suerte los estudios que publican sus resultados no son un buen reflejo del estado del
conocimiento y la investigacién en Stargardt; aunque algo permanece por ahora inmutable:
Sigue sin haber tratamiento, al margen de que haya estudios, como el mencionado sobre
acupuntura que venga a decir lo contrario por sus supuestos hallazgos, evidentemente falsos.

Como cabria esperar de un sistema de registro de estudios clinicos sin control de seguridad ni
validez cientifica, se convierte en una herramienta muy atractiva para estafadores, pues el
publico desconoce esta realidad y por el contrario da por sentado que cualquier producto o
terapia respaldada por un estudio clinico cuenta justamente con garantias en cuanto a
seguridad y eficacia. Es habitual asi encontrar en etiquetas y campanas de marketing de
infinidad de productos coletillas de “clinicamente probado”, “eficacia demostrada en ensayo
clinico”, etc., donde los presuntos estudios clinicos pueden ser poco mas que mera publicidad.
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Por supuesto que no todos los estudios clinicos son basicamente montajes, mas bien me
atreveria a afirmar lo contrario, que la mayoria persiguen ciertamente fines cientificos reales;
sin embargo el sistema propicia y ampara que incluso los mas fiables estén salpicados y hasta
plagados de irregularidades, falta de transparencia y manipulaciones.

Es facil suponer por qué se opta por no publicar los resultados de un estudio clinico, que es lo
que sucede en la mayoria de casos, a pesar de que tanta informacion puede aportar un buen
resultado como uno malo; pero desde luego es preocupante que no se publiquen cuando se
pretende reclutar participantes para una fase mas avanzada del mismo, e indignante cuando a
esos aspirantes a participar en la nueva fase del estudio se les niega tal informacion. Esto fue
lo que ocurrié en 2018 con el ensayo del Zimura de la compafia Ophthotech para reclutar
participantes para la fase Il llevada a cabo en Espafia por el Instituto de la Macula. Esta
estrategia o0 modo de proceder conlleva la vulneracion de derechos del paciente vy
potencialmente puede constituir o conllevar negligencia, fraude y estafa.

En otras ocasiones los estudios en si mismos o sus resultados constituyen negocios
perfectamente disefiados; en este ultimo caso puede ir del simple pago por el acceso a los
datos hasta la venta al mejor postor de los mismos. En mi opinion, y es algo que esta en
manos del legislador, deberia ser publica y gratuita la informacion resultante de los estudios
clinicos oficialmente registrados, al menos en cuanto a los objetivos que se declaran
publicamente en ellos.

Por otro lado, incluso en estudios de marcado interés cientifico y escaso potencial mercantil,
como es el caso del analizado ProgStar nos encontramos con datos y conclusiones erroneas,
afirmandose que en la evolucidon del Stargardt la AV mejora una vez se alcanza la frontera de
la ceguera legal, es decir que cuando cae por debajo del 10% se invierte la tendencia y
empieza a mejorar; algo que es absolutamente falso y cuya explicacion se halla en las
conclusiones expuestas para la Agudeza Visual.

Seguramente tampoco hace falta imaginar qué puede ocurrir con los efectos adversos o las
complicaciones que puedan padecer los participantes de un determinado estudio, algo que
tiene el poder de tal vez llevar a la bancarrota a un laboratorio o quizas hacerle perder una
millonaria inversion, y que a falta de controles externos queda de manos de la ética y buena fe
que se le pueda suponer a los patrocinadores y personal que lo dirija y lleve a cabo.

Nuevamente esta indeseable realidad que infecta y degrada la ciencia tiene su causa en estar
amparada por las autoridades administrativas y en ultima instancia, al tratarse de sociedades
con sistemas democraticos, por politicos que como es sabido no son precisamente cientificos
ni expertos en nada de esto, manifiestamente inclinados a tomar decisiones en base a
ideologias y no a criterios racionales y basados en el conocimiento.

Que entre los estudios clinicos “oficiales” se amparen entelequias, publicidad, seudociencia,
vulneracion y abusos a enfermos, y hasta fraudes de forma pasiva o indirecta supone un
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gravisimo dafio al fin que se persigue por los estudios clinicos reales y cientificos: el progreso
de la medicina y el tratamiento de enfermedades.

10.2. Agudeza visual.

Se confunde la resolucion visual de una localizacién puntual de la retina, sea la del centro
optico o excéntrica, con Agudeza Visual, concepto mucho mas amplio que engloba las
funcionalidades y capacidades propias de la vision central o macular.

Se emplea basicamente la tabla de optotipos como forma de medicién de Agudeza Visual,
prueba que no es idonea en general, muy limitada en cuanto a los aspectos que evalua y de
limitada relevancia para afectados por maculopatias como el Stargardt.

A menudo se convierte la prueba en una especie de concurso, impeliendo al paciente a lograr
la mejor marca, buscando, experimentando, desviando la mirada, tratando de apartar el
escotoma y alcanzar a acertar alguna de las letras que no se ven en una especie de suerte de
ruleta de excentricidades, en lugar de medir la AV que realmente permite ese escotoma, de
medir el problema, que por mucho que se pretenda ignorar o sortear en el breve rato que dure
la prueba, seguira ahi, interfiriendo en la vision, en la AV, y de forma permanente en la vida de
la persona con Stargardt.

Se ignoran las capacidades adaptativas y la trascendencia de existencia de Locus Retiniano
Preferente Excéntrico en afectados de Stargardt con escotoma central, realizandose
incorrectamente las pruebas de medicion de resolucion visual mediante tabla de optotipos,
asimilandose al mismo tiempo a Agudeza Visual, lo que genera datos falsos al respecto que se
hacen figurar en el historial médico del paciente.

10.3. Correccion de AV.

Corregir la AV es compensar la deficiencia que pueda padecerse en esta capacidad, y debiera
ser indiferente el aspecto o funcionalidad de la AV que en concreto esté afectada, el porqué de
la deficiencia en si, la causa de la misma o su forma de compensacion.

Sin embargo la realidad es muy diferente y esta ligada a la iniquidad de la democracia, de las
mayorias, de manera que sélo las deficiencias de las grandes mayorias como la miopia, la
hipermetropia o incluso la presbicia, se permiten compensar y compensan con normalidad,
hasta tal punto que hay quien usa gafas sin graduacion como elemento estético.

Nadie se escandaliza al saber que una persona no posee su lente intraocular, el cristalino, que

se le ha sustituido por una artificial de tales o cuales caracteristicas, pero muy diferente seria
no obstante que en lugar de la lente intraocular se le pusieran unos prismaticos acoplados en
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un casco, por lo que debemos entender la relevancia de la discrecion, la de no anunciar la
compensacion de la discapacidad como medio fundamental de compensarla efectivamente.

Hemos visto que la deficiencia visual que produce la miopia sin compensacion es
significativamente mas grave que la producida por el Stargardt, pero no debemos obviar que la
compensacion de esta ultima mediante elementos Opticos escapa a la discrecion siendo
comprensiblemente dificil se asimile a la normalidad por la sociedad en su conjunto, aunque no
obstante ello no sea justificacion para impedirse tal compensacion.

Por otra parte hace afos que la tecnologia para la compensacion discreta y normalizada del
Stargardt existe y nos rodea. Nadie se sorprende de un reloj digital con pantalla tactil a todo
color que ademas es teléfono, camara, GPS, y ordenador con todo tipo de aplicaciones, con
acceso a Internet, sensores de todo tipo como acelerémetros triaxiales, con bateria recargable
de i6n-Litio y todo ello por precios al publico, que no de fabricacion, inferiores a los 30 euros.
Son los llamados “Smartwatches” y dicho sea de paso hace afnos que uso uno de estos en mis
rutas en bici, es mucho mas practico que cargar con un movil.

La salud no debiera ser un mercado ni la compensacion de la discapacidad tampoco; pero
ignorarlas, desatenderlas, o excluirlas, deja a las personas con discapacidad en manos del
mercado, que como tal no tiene por qué atender sus necesidades, y al que a menudo no le
sera especialmente rentable o atractivo al no constituir un publico potencial mayoritario.

Asi, aunque el Stargardt es compensable de forma integral y efectiva con gafas electronicas
con incluso menos tecnologia que las integradas en smartwatches o smartglasses, gafas
electronicas de las usadas para realidad aumentada o virtual, el mercado no desarrolla ni
fabrica ninguna de estas gafas electronicas o smartglasses especificas para Stargardt y otras
maculopatias. A lo sumo alguna empresa ha usado unas de estas gafas y desarrollado
software propio para su empleo en la compensacion que aunque pueden cumplir con los
requerimientos visuales, tal es el caso del producto de NuEyes, no lo hacen en general en
cuanto a discrecion, lo que por otro lado es comprensible dado para qué fueron disefiadas y
desarrolladas las correspondientes gafas, en ningun caso para su uso habitual de personas
con deficiencias visuales ni atendiendo a sus necesidades especificas ni mucho menos a
requisitos de integracion como el de discrecion o de preservacion del derecho a la intimidad y
al caracter privado y personal de lo relativo a la salud.

No obstante algunas de las gafas electronicas que se han comercializado estan muy préximas
de alcanzar el requisito de discrecion e incluso ha habido modelos que realmente han cumplido
con ello como fue el caso de las Intel Vaunt. Y aunque efectivamente han habido y hay
modelos comerciales de gafas electronicas que pueden compensar el Stargardt y otras muchas
maculopatias, del mismo modo que ocurre con otros problemas de salud en los que puede
llevarse a cabo su correccion de forma real, asequible y relativamente sencilla, desde la miopia
a la protesis de rodilla, debe exigirse una forma de correccion especifica, unas gafas
electronicas con disefio discreto y apropiado para tal objetivo, que no es el de los modelos que
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existen o han existido hasta la fecha, por préximos que puedan estar en algun caso y momento
para los diferentes requisitos a cubrir.

El que no existan gafas para Stargardt y otras maculopatias unicamente obedece a dejacion de
funciones, a incumplimiento de leyes sobre discapacidad, integracién, derechos
fundamentales, etc. En definitiva a la negligencia, incompetencia de los responsables en esta
materia y por desgracia también a quienes, sin ser responsables legales directos, les hacen el
juego y encubren en lugar de cumplir con sus fines, como es el caso de organizaciones como
la ONCE, especifica para la cuestion de la discapacidad visual, u otras muchas relacionadas
con la discapacidad, todas ellas sumando un presupuesto multimillonario que al parecer no se
ha podido traducir en unas gafas para corregir esa mitad de las afecciones visuales, las
relativas a deficiencia de AV, maxime cuando igualmente tendria aplicacion esta tecnologia en
la otra mitad, las afecciones por deficiencias de CV (Campo Visual), y que en conjunto vienen a
ser mas del 80% y millones de personas que padeciendo deficiencia visual no sufren ceguera
total, resultando dificil de comprender incluso en el deficiente sistema democratico, que no se
haga nada al respecto cuando no se trata de simples minorias sino de grandes minorias
activamente discriminadas.

10.4. Legislacion.

Nos encontramos con sistemas sociales y legislaciones mas proclives a prohibir y excluir que a
conocer, comprender, adaptarse a la realidad y apostar por la inclusion, la racionalidad y la
justicia; claro que esto es lo esperable de sociedades gestionadas por politicos en lugar de
profesionales y en funcion de mayorias o cantidad en lugar de la calidad, que vienen a ser la
practica totalidad de las democracias que esperemos mas pronto que tarde pasen a la Historia
en pro de sistemas mas evolucionados, no ideologizados, racionales, justos, solidarios y
realmente inclusivos e igualitarios.

La igualdad no es tratar de igual modo a todo el mundo sino hacer que ante la ley las
deficiencias compensables no sean fruto de discriminacion y exclusion. La ley no aparta al
miope de la sociedad, le permite corregir su deficiencia visual mediante gafas y de esta
manera, incorporando las gafas como protesis, valorar sus capacidades tal como se hace con
quien no usa gafas.

La integracion no es adaptar la sociedad al discapacitado haciéndolo dependiente de ella, es
proporcionarle o al menos permitirle legalmente implementar las proétesis y soluciones
necesarias para su participacion de forma autonoma en la sociedad. Asi, un semaforo con
sefnal auditiva para peatones no es la mejor solucién para la deficiencia visual, ya que no todos
los semaforos incorporaran esta funcionalidad, ni habra semaforos en todos los lugares por
donde cruzar una calle, pues sera tremendamente costoso e innecesario para la sociedad; la
solucion pasa por proporcionar o permitir a la persona con deficiencia visual el uso de un
sistema que le permita saber el estado del semaforo, o incluso de la calle sin semaforo, lo que
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para el miope sera sencillamente usar gafas, igual que para el Stargardt por diferentes que
puedan ser ambas gafas.

Esto ademas es aplicable a la generalidad de la poblacién, de todo lo creado por el hombre,
desde viviendas a ordenadores y herramientas de todo tipo, pues es légico que se disefien en
base a estandares donde la medida ha de ser el propio ser humano como modelo de
normalidad y medias de parametros, para luego en cada caso ser la persona la que se adapte
al estandar social. Debe ser asi pues seria inviable fabricar todo a medida, el estandar sera
colectivo y la adaptacion al estandar debe ser a nivel individual; asi una vivienda para alguien
que padezca enanismo no es que de cada planta de 3 metros se hagan dos de 1’5, podria
parecer lo ideal pero bastaria tratar de amueblar esa casa o que ocurriera un incidente que
requiriera la entrada de técnicos o bomberos para entender que no, y siempre sera preferible
adaptarse a las alturas en principio inaccesibles pero compensables tal vez con el uso de
escaleras u otros medios.

Y la integracion jamas se alcanzara si se ha de renunciar a derechos fundamentales,
conculcando libertad e intimidad, que debieran ser tutelados por cualquier legislacion en
cualquier sociedad que pretenda inclusiéon e igualdad. La integracion para un discapacitado
visual no es marcarle con una chapa o logotipo y dar a conocer su problema al mundo entero,
para que se aparten, le ayuden, o tal vez sencillamente le compadezcan, o peor aun se
aprovechen de su discapacidad. Por esto cualquier protesis debe ser discreta, amparandose
por ley de modo integral, no s6lo dando derecho a la discrecion en los dispositivos que
permitan la compensacion de la discapacidad sino obligandose a que efectivamente cuenten
con esta discrecion.

No es ninguna solucion, ni para la miopia ni para el Stargardt usar una suerte de escafandra
para compensar la visidbn por mucha tecnologia “futurista” que encierre, pues de hecho es
inviable en la practica y resulta imposible no ser sefalado, discriminado y tratado incluso como
un presunto delincuente en multitud de situaciones, desde entrar en una administracion de
Hacienda, un control en aeropuertos, un examen médico para conductores, etc.

En ningun lugar de nuestro ordenamiento juridico se prohibe compensar las deficiencias
visuales, como tampoco se prohibe el uso de la capacidad compensada, pero la propia
sociedad dicta leyes no escritas y las ejecuta. En una prueba de aptitud para cualquier
actividad debiera unicamente valorarse justo eso, la aptitud, no si se supera porque el miope o
el afectado de Stargardt llevan gafas ni si estas gafas son clasicas o futuristas, ligeras o
aparatosas. Por ello también en este sentido es necesario legislar activamente, explicitamente
y no por omisién, pues no todo el mundo tiene por qué conocer cada afeccion visual que a
menudo ni los supuestos expertos conocen, y ello no debe suponer la discriminacién, el abuso
o la vejacién del discapacitado visual que ademas no lo es con la protesis adecuada.

La generalizacion legal mal concebida es fruto de la ignorancia y causa de injusticia. Prohibir

puede evitar un problema pero al mismo tiempo crear otros muchos y ser en si mismo un acto
ilegal. Prohibir a miopes trabajar sin duda evitaria muchos accidentes laborales pero
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obviamente ni es la solucion, ni es justo ni legal en cuanto al respeto de los derechos humanos.
No es excusa argumentar que la ley no puede entrar en detallar como proceder para cada
caso, para cada una de las miles de patologias visuales posibles; sencillamente como
deciamos es innecesario entrar en ello si nos limitamos a las pruebas de aptitud
independientemente de que uno use una proétesis de rodilla, otro una protesis visual, y algun
otro, seguramente una pequefia minoria no emplee ningun tipo de elemento artificial, si es que
esto es posible en las actuales sociedades donde es dificil concebir una actividad, laboral o no,
que no incluya manejo de maquinas, herramientas y dispositivos, que no dejan de ser protesis
externas o extensiones del individuo, como su funcionamiento sera gracias a sistemas
energeéticos artificiales como combustibles o electricidad.

Asi nos encontramos por ejemplo que para el permiso de armas no se admiten escotomas
centrales y ni siquiera se entra en valoraciones sobre dicho escotoma; de manera que un
escotoma central foveolar, tal vez en un solo ojo, aunque permitiria una AV del 80%, muy
superior al 66% binocular exigible, se excluiria frente a un escotoma anular macular que tal vez
arrojando valores del 100% en tabla de optotipos haria imposible la minima precisién de tiro
sobre objetos en movimiento. No debieran legislar politicos ni abogados al menos a la hora de
establecer criterios visuales, que insisto, no tiene sentido enumerar o dejar de enumerar,
prohibir o permitir, sino simplemente establecer una prueba de aptitud; de lo contrario tal vez
estemos dejando campeones de tiro al plato en el ambito de la irracional e ilegitima exclusion
mientras otros que superan los criterios legales pero no de aptitud ponen en peligro algo mas
que titulos deportivos.

Y si para el manejo de una herramienta, sea un cuchillo, un arco, un rifle, una motosierra o
unas tijeras, es mas seguro usar guantes, casco, gafas de proteccion o gafas de correccion,
para seguridad personal, ajena y mayor eficacia y eficiencia de lo que se pretender realizar,
¢qué sentido tiene una legislacion que en lugar de regular derechos haga de padre temeroso
de que el nifio use la motosierra o de dictador prepotente que sefiala a quien se le antoja?

En definitiva que si de lo que se trata es de cortar un arbol el discapacitado no es el que
emplea una motosierra, que es una herramienta y no una trampa, sino quien no puede usarla
por prohibirsele o porque decide no usarla y trata de cortarlo con sus dientes como si complejo
de castor tuviera, y al fin y al cabo el riesgo que para si asume en cualquier caso pertenece al
ambito de la libertad, siempre que en el supuesto de poder llevar a riesgos ajenos innecesarios
o inasumibles, acreditase su capacidad con la correspondiente prueba de aptitud.

La prueba de aptitud no debiera estar limitada a la persona per se, cuanto menos debiera
incluir las protesis compensatorias de discapacidad, pero incluso habria que ir mas alla y
considerar las herramientas de cualquier tipo no calificables de protesis, pues se da la
paradoja, y no solo en relacion al sentido de la vista, de que muchas acciones son imposibles
de llevarse a cabo por medio de la vision de un individuo concreto, recurriéndose para ello a
camaras, sensores y todo tipo de sistemas; juzgar la aptitud de una persona para manejar
estos sistemas es cuanto menos inapropiado y negligente sin considerar el propio sistema y
sus elementos, y por supuesto que escapa al ambito de la capacidad o discapacidad personal.
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Seran mucho mas relevantes las capacidades de los sistemas de vigilancia de las carreteras
usados por Trafico, lo seran mucho mas los sistemas de navegacion aeronautica, o hasta los
sensores de aparcamiento de un simple coche, que la vision humana para su mejor
consecucién; maxime cuando la vision humana rara vez es ni perfecta ni apropiada para
infinidad de tareas al ser muy limitada incluso en los pocos y raros casos en que es “normal’ y
no requiere compensacion de ningun tipo, y se requerira recurrir a sistemas ultravioleta,
infrarrojos, microscopios, telescopios, etc. etc. para poder llevar a cabo cosas tan basicas
como ignoradas por la sociedad en su conjunto que de no llevarse a cabo seguiriamos viviendo
en cavernas.

¢Acaso un microbidlogo es un discapacitado visual por necesitar usar microscopios en su dia a
dia?, ¢Deberian realizar estas labores solo quienes sean capaces de ver bacterias a simple
vista?, ¢ Hay que prohibir el uso de la “trampa” del microscopio para develar la intimidad de los
microorganismos?, ;0 es solo cosa de mayorias y como nadie es capaz de verlas a todos se
les permite el uso legal de esas herramientas?, ;Es mas apto un microbiélogo con AV del
100% sin microscopio o uno de 10 aumentos, o un afectado de Stargardt con AV del 10% y
microscopio de 1.000 aumentos?, y a todo esto ;Es el objetivo competir por el mayor
aumento?, ¢ Tiene sentido usar un microscopio electronico y 20.000 aumentos para distinguir
una ameba de un acaro, o un céntimo de un euro?

En resumen, la sociedad actual y sin duda la futura, requiere de actividades, tareas y acciones
que a menudo son imposibles de realizar sin herramientas o protesis y que en general cuanto
menos son mas eficientes y seguras si se usan, por lo que resulta absurdo, anacroénico y
peligroso juzgar las capacidades o aptitudes en funcién de las caracteristicas del individuo sin
dichos elementos, y la legislacién debe estar en consonancia con esta realidad que ademas es
clave en nuestro progreso y evolucion.

Por desgracia la legislacion no recoge explicitamente algo tan basico y fundamental como que
la salud debe ser antes derecho que mercado, y concretarlo en el caso de la deficiencia visual
como obligacion a proporcionar y financiar las correspondientes proétesis, especialmente
cuando no se trata de unas gafas de quizas 100 € que se supone cualquiera puede costearse,
y con la evidente discriminacion y exclusion de los afectados de Stargardt y otras maculopatias
a quienes ni se le proporcionan ni financian estas prétesis ni ningun tipo de herramienta de
ninguna naturaleza compensatoria de la deficiencia visual, por muy necesaria que sea para
hacer una vida minimamente digna.

10.5. Discapacidad, integracion y contexto social.

Debo aclarar, por tedioso que resulte, los conceptos de integracién e inclusion, que he utilizado
indistintamente y con el mismo valor siendo consciente de que no son sindbnimos y de que
actualmente se enarbola el de la inclusién, mas como moda y afan demagdgico de politicos y
similares, que como ninguna nueva perspectiva de abordar la cuestién. Es mas, se defiende
inclusibn como objetivo deseable e integracién sélo como estadio intermedio; pero en mi
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opinién y acorde con el diccionario de la R.A.E. e incluso desde la concepcién matematica,
incluir es situar dentro sin que ello suponga compensar nada, mientras integracién conlleva
constituir un todo con el resto, lo que necesariamente comporta haber compensado las
deficiencias, a menudo también llamadas tendenciosamente como “diferencias” y empleando
frases como: “La inclusidon no persigue cambiar o corregir la diferencia de la persona sino
enriquecerse de ella.” j En serio? Bueno, queda claro que no pretenden corregir la deficiencia,
pero enriquecerse de la ceguera... O son tontos o pretenden tomarnos el pelo.

No puede haber integracion sin compensacion de discapacidad y dificilmente puede haber
compensacion de discapacidad sin conocimiento que requerira de verdaderos estudios
clinicos, sin legislacién que aplique el conocimiento impidiendo el abuso del mismo y la
absurda prohibicion excluyente.

No tiene por qué haber discapacidad cuando ésta se puede compensar, pero si la salud y la
sanidad de una sociedad esta al albur de los mercados, si el conocimiento y la tecnologia estan
al servicio del poder de clases gobernantes y militares, si la mayor organizacion de
discapacitados visuales los usa como mano de obra en lugar de trabajar por compensar su
discapacidad, si se apuesta por la prohibicién en lugar de por la aptitud, si al final todo es un
negocio y es mas rentable excluir que integrar, inevitablemente tendremos la sociedad que
tenemos, un perfecto ejemplo de los anti pilares de cualquier sociedad que asi pueda llamarse:
Injusticia e Insolidaridad, y que la Historia muestra con exasperante reiteracién que siempre
lleva a la decadencia y la extincion, en un frustrante ciclo cual Sisifo eternamente volviendo a
empezar.

Nuestra Administracion Publica no va a disefiar, desarrollar y fabricar las gafas para déficit de
AV, tampoco lo va a hacer la ONCE que a lo sumo es mera espectadora del mercado, pero si
estaran al quite los departamentos de defensa de nuestras democraticas y avanzadas
sociedades para hacerse con las patentes de tecnologias que directamente se corresponden
con la compensacién de la discapacidad visual, mientras el mercado, volcado en estos tiempos
en el Big Data pero en su vertiente del “pelotazo” que se traduce en que por un solo euro
resulta que 500 millones de usuarios son 500 millones de euros, estara enceguecido ante el
poco atractivo nicho de la discapacidad visual, en el que los que osan hacer alguna incursion lo
hacen con tal avidez que lo que hace un smartwatch por 30 euros no te lo entregan sin soltar
entre 3.000 y 6.000 euros por sufrir una discapacidad, ¢jacaso puede haber mayor
desproteccion, abuso y desprecio y exclusion de la discapacidad?

Si algo hay mas sangrante que una discapacidad ignorada es una discapacidad compensable
conscientemente ignorada o excluida, lo que es llevado al extremo cuando no s6lo ocurre por
parte de la sociedad y especialmente de su clase gobernante, sino asimismo por las
organizaciones de afectados, que como en el caso de la ONCE cuenta con presupuestos
millonarios y tiene entre sus fines fundacionales y estatutarios justo ese cometido.

La integracion queda por tanto en meras declaraciones de intenciones o textos legales

decorativos, mientras que la realidad refleja la apuesta directa por la exclusién, que cala
incluso entre los propios afectados. ;Me quiere alguien decir qué pinta un afectado de
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10. Conclusiones y reflexiones.

Stargardt en los paralimpicos? Qué entendieron por integracién? ¢ Es integracién crear una
competicion para cojos o lo sera mas proporcionarles una prétesis adecuada y competir como
uno mas? ¢Es que existen olimpiadas para gente con gafas y sin gafas? Y quien tenga una
prétesis de rodilla ¢ Puede ser ciclista profesional o estara haciendo trampas por no poderse
lesionar la rétula?

No existen conclusiones, no hablamos de discapacidad e integracion cuando existe la prétesis
para que no haya discapacidad, cuando el conocimiento, la tecnologia y la legislacion pueden
hacer innecesaria la integracion al asimilar la discapacidad compensada a la normalidad.

La mayor discapacidad de que adolece cada uno de nosotros es la de no comprender que no
existe hoy por hoy discapacidad por déficit de Agudeza Visual, existe unicamente la condena a
quien la sufre a ser marcado como discapacitado y prohibirsele su integracion.

La unica realidad es por tanto la hipocresia, que mientras promulga leyes y diserta sobre
discapacidad e inclusién, ejecuta sentencias que impiden las protesis, que no prevé su
prescripcion, y que prohibe su uso.

Y si parece todo muy abstracto recordar que basicamente hablamos de unas gafas

electronicas, discretas y legales para discapacitados visuales, que hacen zum... tremendo
reto... a la altura de los viajes espaciales sin duda...
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No superan la necesaria aptitud las pruebas que se realizan para la medida de la AV en afectados
de Stargardt y otras patologias que provocan deficiencias visuales. No supera la necesaria aptitud
el actual sistema de estudios clinicos.

Si se hereda esta enfermedad:
El Stargardt no es evitable pero la discapacidad que provoca si lo es.

Pues es posible compensar la deficiencia visual por déficit de Agudeza Visual.

Pero como en la prueba de aptitud para cualquier mision que requiera cierta capacidad visual, la
gestion de una sociedad requiere aptitud, y no solo visual, siendo tal vez esta la mas importante
prueba de aptitud que debiera legislarse y ejecutarse, y que resulta que en democracia consiste
en otorgar a una organizacion privada y articulada en torno a ideologias una autorizacién por
cuatro afios en funciéon de un unico mérito, la cantidad de personas que asi se les ocurre decidir
en un instante, sin matices, una mayoria sin mas aptitud que la de dejar caer un papel en una
caja para dar poder a una minoria sin mayor aptitud que la de pertenecer a un club privado
financiado a la fuerza y por ley por todos los que seran sus subditos, tan surrealista como el
ajusticiado que elige a su verdugo pero nada podra decir en cuanto a guillotina o silla eléctrica y
mucho menos tendra ya en ese momento capacidad para ver que también puede elegir vida y
cada detalle de como vivirla.

La degeneracion de la retina y la deficiencia visual que lleva aparejada so6lo puede comprenderse
y valorarse en su completa dimension en relacion al ambito y contexto de la sociedad en la que lo
padece el individuo, y es por esto por lo que resulta crucial analizar nuestra sociedad, sin
embargo no es cometido de esta monografia sobre Stargardt y Agudeza Visual derivar hacia un
estudio socioldgico; baste decir no obstante que tal como ocurre con la vision, la degeneracion de
una sociedad conlleva sus correspondientes deficiencias, y asimismo se hacen palpables en
diferentes etapas siendo la primera cuando se empiezan a abandonar criterios de racionalidad o
calidad aplicables a toda la sociedad para limitarse a grupos con criterios de cantidad o
“‘mayorias”, tipico de las democracias, para luego pasar a una etapa de mayor gravedad donde
los grupos se restringen cada vez mas hacia los intereses de las clases dirigentes y con criterios
particulares eminentemente ideoldgicos, pasando a ser dictaduras de organizaciones como los
partidos politicos generalmente abocadas al enfrentamiento violento entre organizaciones o
bandas rivales, en donde la discapacidad es la norma y no la excepcion.
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procesado de audio, la programacion, la
seguridad, los sistemas informaticos,
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