Distrofia macular viteliforme multifocal

Multifocal vitelliform maculardistrophy
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RESUMO

2 casos atipicos da distrofia macular viteliforme
_classica lesdo macular em “gema 0?

_ evidenciou-se a presenca de miltiplas lesdes branco-amareladas

_ rior e equador de ambos os olhos. Ambos os casos apresentaram
eletrooculograma subnormal.

Palavras-chave: Degeneragao macular; Retina.

INTRODUCAO

A doenga de Best ou distrofia macular viteliforme é afecgio retiniana
autossomica dominante geralmente caracterizada pelo aparecimento de
lesdo macular cistica Ginica resultante do acimulo de lipofucsina nas células
do epitélio pigmentario retiniano (EPR), no espaco subretiniano e na
cordide %7,

Entretanto essa afec¢do pode apresentar-se de forma atipica dificultan-
do seu diagndstico * -2, A seguir sdo descritos 2 casos da doenga de Best na
forma multifocal (degeneragdo macular polimorfica de Braley °. Na litera-
tura nacional pesquisada ndo foram encontrados relatos de casos similares.

Descrigdo de Casos

Caso Clinico 1:

PAP, 38 anos, masculino, branco, procedente de S. Paulo, apresentou-
se com queixa de diminuigdo progressiva da acuidade visual em ambos os
olhos (AO) ha 2 anos. Apresentava como antecedente o fato de ter sido
submetido a transplante renal hé 6 anos e ser hipertenso hé4 20 anos. Usava
a seguinte medicagdo: Ciclosporina (150 mg/dia), Prednisona (15 mg/dia),
Nifedipina (80 mg/dia), propranolol (160 mg/dia), Furosemida (40 mg/
dia), AAS (100 mg/dia) e Azatioprina (100 mg/dia).

Ao exame apresentava acuidade visual corrigida de 20/100 no olho
direito € 20/40 no olho esquerdo. Observou-se opacidade sub-capsular
posterior (OD = 3+ ¢ OE = 2+) e tonometria normal. A oftalmoscopia indireta
e retinografia detectou-se presenga de multiplas lesdes branco-amareladas,
arredondadas, medindo cerca de 200 a 500 micra cada e distribuidas no pélo
posterior e arcadas de ambos os olhos. Campimetria visual de Goldman
mostrou escotoma central em ambos os olhos. A angiografia fluoresceinica
as lesOes apresentaram padréo hipofluorescente durante todo o transcorrer
do exame (Fig. 1). A eletrooculografia mostrou-se subnormal com relagéo de
Arden de 147 e 170 respectivamente para os olhos direito e esquerdo. O
eletroretinograma apresentou padrao normal.

Caso Clinico 2:

JO, 33 anos, masculino, pardo, procedente de Rio Branco (Acre), apre-
sentou-se com queixas de embagamento visual € mancha central em seu
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campo de vis@o (sic) de ambos os olhos ha 5 meses.

Ao exame clinico apresentava acuidade visual corrigida de
20/30 em AO, exame de tela de Amsler normal, teste de visdo
de cores normal, reflexos pupilares, biomicroscopia e
tonometria normais. O eletroretinograma mostrava-se normal
e o eletrooculograma subnormal.

A retinografia e foto aneritra mostravam multiplas lesdes
branco-amareladas, arredondadas, medindo cerca de 200 a
1500 micra e distribuidas dif usamente na regido macular e de
equador de ambos os olhos, com nivel liquido em algumas das
lesdes. Naregido macular de ambos os olhos detectou-se vaso
anomalo (Fig. 2). A angiografia mostrou-se similar ao caso 1.

DISCUSSAO

A distrofia macular viteliforme é uma doenga autossdmica
dominante com penetrancia e expressividade variaveis afetan-
do o EPR e mostrando alteragio no eletrooculograma 2 E
conhecida como “doenga de Best” por ter sido descrita por
Best em 1905. Entre as formas atipicas da doenga devem ser

Fig. 1 — Angiografia fluoresceinica do caso 1.

Fig. 2 - Foto eneritra do caso 2 (olho direito).

consideradas a forma assintomatica, forma sub-clinica cujo
diagndstico € feito através da eletrofisiologia (eletroocu-
lograma alterado) pois ndo se observa lesdo retiniana, e aquela
que apresenta lesdes miultiplas " 4. Descrevem-se ainda com-
plicagdes raras como o aparecimento de membrana neo-
vascular subretiniana '.

Lesdes viteliformes multifocais acometendo também re-
gides extra-maculares podem ocorrer em pacientes com Doen-
¢a de Best mas sdo raras 5. A coloragdo branco-amarelada, o
aspecto cistico e o nivel liquido dos casos apresentados mos-
tram o acumulo de lipofucsina no EPR e na regido sub-
retiniana, similar aos casos relatados por Pece e cols 7. O
diagnostico diferencial deve ser feito com outras distrofias
retinianas e maculopatias em geral e baseia-se no aspecto da
lesdo e nos testes eletrofisiologicos.

Estudos genéticos mostram que a doenga de Best esta
ligada ao cromossomo 11 3 e que as diferentes formas de
apresentagdo desta afeccdo representam sua expressividade
varidvel ¢. Entretanto, formas atipicas de distrofia viteliforme
foram identificadas ligadas ao cromossomo 8.
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SUMMARY

Two atypical cases of Best’s vitelliform macular distrophy
are presented. Instead of the classical picture of an isolated
egg-yolk macular lesion, multiple white-yellow lesions
measuring 200-1500 micra were observed distributed in a
scattered way over the posterior pole and the retina
equator of both eyes. They presented subnormal electro-
oculograms.
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