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Resumo

A distrofia macular anular concéntrica benigna (DMACB) é uma patologia retiniana rara e provavelmente subdiagnosticada em

nosso meio, que se caracteriza por um defeito retiniano em bull’s eye sem uso prévio de antimaldricos, associado a preservacao

relativa da acuidade visual. Devido a escassez de publicacdes sobre o tema, existem poucos dados referentes aos resultados dos

exames complementares nesta patologia. No presente artigo, apresenta-se a descri¢do da autofluorescéncia em um caso cléssico de

DMACB, ainda inédita na literatura, podendo acrescentar achados importantes para auxiliar no diagndstico e seguimento da doenga.
Descritores: Distrofia retiniana; Distrofia macular; Autofluorescéncia retiniana; Oculopatias.

ABSTRACT

The benign concentric annular macular dystrophy (BCAMD) is a very rare and probably underdiagnosed eye disease, characterized
by a retinal fault in bull’s eye pattern, without the association with antimalarial use, but related with good visual acuity. Since there
aren’t many publications about this condition, is hard to find data regarding the results of complementary examination. In this article, is
presented the description of fundus autofluorescence in a classic BCAMD case, yet unpublished, and capable of helping the diagnosis
and follow-up of this pathology.
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INTRODUCAO

distrofia macular anular concéntrica benigna (DMACB)

€ um quadro raro, sem incidéncia estimada.®) A doenca

foi descrita inicialmente por Deutman, em 1974,® e se
caracteriza por um anel de hipopigmentacdo ao redor de uma
févea aparentemente normal (bull’s eye), porém sem histdria
prévia de uso de antimaldricos.? Em geral, a acuidade visual
¢é boa ou levemente prejudicada e pode haver discromatopsia,
principalmente no espectro azul-amarelo.!"* Possui heranga
autossdmica dominante,® sendo importante considerar a histéria
familiar como fator contribuinte para o diagnéstico.!” Apesar
de rara, sua importancia reside como diagndstico diferencial de
outras degeneragdes maculares que nao possuem prognéstico
visual benigno.®3©

Os exames complementares auxiliam na diferenciagao de
tais condicOes patoldgicas mais graves. A angiofluoresceinografia
evidencia defeito em janela do epitélio pigmentado da retina
(EPR) traduzido por hiperfluorescéncia em anel ao redor da
fovea. % O campo visual pode demonstrar escotoma anelar
tipico ou apenas defeitos paracentrais; ¥ o eletrorretinograma
(ERG) de campo amplo (full-field) tende a normalidade, ja
que se trata de doenga restrita a regido macular.!*% Existem
raras descri¢oes de tomografia de coeréncia 6ptica (OCT) na
literatura, que relata atrofia da retina neurossensorial associada
a espessamento do EPR, com dreas de alta e baixa refletividade
abaixo dele.?”

Até o presente momento, poucos casos foram relatados e
ndo ha publicagdo cientifica sobre o padrao de autofluorescéncia
exclusivamente nesta condi¢do. Desta forma, justifica-se a
importancia de tal descrigdo para acrescentar dados na avaliacio
da DMACB.

OBJETIVO

Descrever os achados a autofluorescéncia em um caso
classico de distrofia anular macular concéntrica benigna,
acrescentando dados ao diagnéstico desta condigao rara, que €
um dos diagndsticos diferenciais das maculopatias em alvo.

ReLATO DE CAso

S.S, 68 anos, masculino, queixando-se de BAV apds
facoemulsificacdo do OE, hd cerca de 1 ano. Nega dor, hiperemia
ocular ou outros sintomas. Nega complicagdes ou trauma pds-
cirtrgico. Possui hipertensdo arterial sistémica, bem controlada
com Losartana 50 mg/dia. Nega outras comorbidades ou uso de
outros medicamentos ao longo da vida. Nao ha dados relevantes
na historia familiar. Nao foi possivel examinar os pais, pois ja
haviam falecido e o paciente ndo possui irmdos. Os filhos ndo
quiseram ser examinados até o presente momento.

Ao exame oftalmoldgico, a visdo com correc¢ao foi de 20/25
OD (-1,25 ESF) e 20/50 OE (-2,75 ESF). O teste de Ishihara
revelou discromatopsia (2 placas/16). A biomicroscopia do
segmento anterior havia catarata corticonuclear 2+ no OD, e
LIO tépica no OE, sem evidéncias de opacidade de cédpsula
posterior. Nao havia sinais de inflamacdo ocular prévia e a PIO
eranormal em AO. A fundoscopia evidenciou aumento da relacdo
escavacao/disco de 0,6 Vx0,6H no OD e 0,5VX0,6H no OE e anel
de hipopigmentagdo concéntrico a févea em AO (bull’s eye),com
atrofia mais acentuada em OE, aonde observava-se também lesao

hiperpigmentada adjacente ao anel em regido temporal inferior,
sugestiva de espicula 6ssea (Figuras 1 e 2).

Figura 1: Retinografia colorida do OD e do OE, revelando a imagem
caracteristica da atrofia macular em “bull’s eye”.

Figura 2: Retinografia colorida ampliada do OD e do OE, revelando
aimagem caracteristica da atrofia macular em “bull’s eye” e da lesdo
pigmentada no OE.

A OCT revelou atrofia importante da retina neurossensorial,
com espessura central de 170 micra no OD e 150 micra no OE.
Também havia discreto espessamento do EPR, com dreas de hipo
e hiperrefletividade sub-EPR, mais evidentes no OE (Figura 3).
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Figura 3: Corte 6ptico pela OCT mostrando atrofia importante da
retina neurossensorial foveal.

O Eletrorretinograma de campo total (Full field ERG) foi
normal (Figura 4) e o campo visual computadorizado (CVC),
estratégia 60.2 (Humphrey, Zeiss, Alemanha) evidenciou escotoma
anelar tipico (Figura 5),com relativa preservagao dos 10° centrais
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no CVC estratégia 10.2 (Figura 6), apesar dos pardmetros nio
serem totalmente confidveis devido a dificuldade do paciente do
manter a fixagdo na primeira campimetria realizada.
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Figura 4: Eletrorretinograma de campo total (Full field ERG)
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Figura 6: Campimetria visual computadorizada (10.2) do OD e do OE

A autofluorescéncia evidenciou hipoautofluorescéncia em
anel concéntrica a uma févea discretamente hipoautofluorescente
em AO. No OE, observamos ainda pequenas dreas satélites ao
anel, também hipoautofluorecentes (Figura 7).
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Figura 7: Retinografias de autofluorescéncia do OD e do OE.

Agregando os achados clinicos e complementares, além de
considerar a preservacdo da acuidade visual na sexta década de
vida com achados tipicos de maculopatia em alvo, sem histéria de
uso de antimaldricos, determinou-se o diagnéstico de DMACB,
mantendo o paciente em acompanhamento ambulatorial semestral.

DiscussAo

Apesar da sua primeira descri¢do em 1974 por Deutman,®
a DMACB segue como entidade rara até os dias de hoje,
com poucos casos relatados na literatura. Por seu cardter
majoritariamente benigno e dificuldade de acesso ao atendimento
especializado, talvez seja subdiagnosticada em nosso meio.

A acuidade visual satisfatoria foi relatada inicialmente
como um achado marcante dessa condi¢do, porém algumas
evidéncias ja contradizem essa afirmagdo, apresentando casos
com evolugéo da distrofia tapetorretiniana,*> consequente piora
de AV, discromatopsia (envolvendo principalmente o espectro
azul-amarelo) e até desenvolvimento de espiculas dsseas e/ou
membrana neovascular subretiniana,excepcionalmente.

Contudo, a importancia desta condicao ainda reside no
diagnostico diferencial de outras patologias com expectativa
de pior visdo, como distrofia de cones, toxicidade retiniana por
antimalaricos, doenca de Stargardt e atrofia coroidal aerolar
central.(-®

A heranca é autossdmica dominante, com ampla
variabilidade de expressdo clinica.!? H4 uma possivel associa¢do
com mutagdes no gene IMPGT1, localizado no cromossomo 6.6:9

O achado mais tipico da DM ACB ¢ uma atrofia concéntrica
e bilateral do EPR ao redor da févea,® que se manifesta na
angiografia fluoresceinica como um anel hiperfluorescente
concéntrico a regido macular.G+9

A OCT nesta condigéo ja foi descrita por Burton et al.,”
porém seus achados sdo inespecificos. Apesar disso, o paciente
do caso relatado apresenta padrao bastante semelhante ao
exposto, o que corrobora seu diagndstico e reafirma esse exame
complementar como uma das ferramentas para elucidar a
DMACB.

O Eletrorretinograma de campo total (Full field ERG)
tende a normalidade, por tratar-se de doenca restrita a macula.
-0 O ERG multifocal seria mais expressivo neste caso.

O campo visual reflete o defeito encontrado na fundoscopia,
evidenciando escotoma anelar corresponde ao anel de atrofia do
EPR circunjacente a févea. Contudo, esse padrdo em anel ndo
¢é obrigatério para o diagndstico, pois o grau de lesdo macular
pode de ser heterogéneo, revelando apenas defeitos paracentrais,
também tipicos da DMACB.134
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Quanto a autofluorescéncia na DMACB, ainda ndo ha
relatos exclusivos na literatura até o presente momento. A
autofluorescéncia é uma propriedade das células retinianas
devido a producg@o de lipofuscina nos segmentos externos dos
fotorreceptores.® Esse metabdlito é fagocitado pelo EPR em
condicdes normais.® Entretanto, quando ha uma patologia
envolvendo o complexo fotorreceptores-EPR, esse processo
de metabolizacdo da lipofuscina € prejudicado, provocando seu
acumulo.® Quanto mais lipofuscina, maior a autofluorescéncia
do tecido.® Porém, com a progressdo do acometimento e
consequente morte dos fotorreceptores, ha redugao do pigmento,
diminuindo a autofluorescéncia.® Por isso, é possivel considerar
esse exame como um bom marcador da integridade do EPR,sendo
util para avaliar a evolugéo de distrofias retinianas.®

No paciente do caso relatado, encontramos hipoautofluo-
rescéncia em halo concéntrico na regido macular, o que traduz
uma atrofia acentuada do EPR nessa area. Essa alteragdo pode
ser justificada pela idade do paciente, que jd se encontra no
fim da sexta década de vida, corroborando evidéncias de que
a doenga apresenta uma evolugdo estrutural que pode ou nao
se correlacionar com os danos funcionais, j4 que ndo ha baixa
visual acentuada neste caso, apesar do escotoma anelar tipico
no CVC 60.2.

Dessa maneira, é possivel considerar o exame de
autofluorescéncia como mais um artificio para o diagndstico e
acompanhamento da DMACB, que coleciona poucas publicagdes,
por ser uma condi¢ao tao rara e assim, ainda pouco compreendida.
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