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RESUMO

A distrofia macular anular concéntrica benigna (DMACB) ¢ uma doenca incomum, cuja principal
caracteristica ¢ a presenca simétrica e bilateral da maculopatia em bull’s eye. Apesar de geralmente
apresentar boa acuidade visual, pode apresentar variagoes na apresentacio clinica. Trata-se do relato de
caso de uma paciente de 51 anos, com queixa de baixa da acuidade visual progressiva bilateral. Exame
oftalmoldgico releva maculopatia em bull’s eye, porém sem histdria de uso prévio de medicages tdpicas
¢/ou sistémicas, sem antecedentes familiares e doencas oftalmolégicas. Exames complementares, como
angiografia fluorescente, tomografia de coeréncia dptica e autofluorescéncia auxiliam no diagnéstico
de DMACB. Diante de maculopatias em bull’s eye, importantes diagndsticos diferenciais devem ser
levados em consideragdo, como distrofia de cones, uso de cloroquina e seus derivados, buraco macular
cronico e doenca de Stargardt.

Palavras-chave: Degeneracio Macular. Angiofluoresceinografia. Diagnéstico Diferencial. Relatos de

Caso.

ABSTRACT

Benign concentric annular macular dystrophy (BCAMD) is an uncommon disease of which the main feature
is the symmetrical and bilateral bull’s eye maculopathy. Despite its usual progression with good visual acuity
(VA), there might be some variation on its clinical presentation. The following case report is about a 51 ye-
ar-old female patient who reported progressive and bilateral loss in her VA. Ophthalmological exam revealed
bull’s eye maculopathy without history of using topical or systemic medications and also no family history. It
is important to emphasize the importance of complementary exams, such as fluorescein angiography, optical
coherence tomography and autofluorescence, which may help the diagnosis of BMACD. In cases of bull’s eye
maculopathy, the differential diagnosis plays an essential role, as cone dystrophy, chloroquine intoxication,
chronic macular hole and Stargardt's disease must be ruled out.
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INTRODUCAO,

A distrofia macular anular concéntrica benigna (DMACB),
descrita pela primeira vez em 1974 por August F. Deutman, é um
quadro raro hereditdrio de padrio autossémico dominante. Como
o préprio nome sugere, a DMACB normalmente se desenvolve
sem acometimento significativo da acuidade visual (AV), o que,
somado ao seu cardter raro, torna ainda mais dificil a estimativa de
sua prevaléncia na populagio. Entretanto, alguns casos apresentam
redugio significativa da AV, além de alteracio da visio cromdtica
no eixo tritan, manifestagdes que ocorrem, geralmente, na vida
adulta.’?

Alguns estudos indicam que mutagdes no gene IMPG-1, no
cromossomo 6, estio relacionadas a doenca. E descrita, também,
uma possivel correlagio entre a localizagio dessa mutacio e o
prognoéstico da doenga.?

O achado caracteristico da DMACB ¢ a maculopatia em bull’s
eye, em que se percebe uma lesio em formato de anel ao redor
da mécula. Assim, o seu diagndstico diferencial envolve toxicidade
pelo uso regular de cloroquina e hidroxicloroquina, distrofia de
cones, buraco macular cronico e doenga de Stargarde.>*

O objetivo deste artigo é apresentar um caso de doenga macular
anular concéntrica benigna e, diante dos exames complementares
e apresentagio clinica, discutir e apresentar os diagndsticos
diferenciais das maculopatias em bul/’s eye.

RELATO DE CASO,

Paciente do sexo feminino, 51 anos, apresenta queixa de
baixa AV progressiva em ambos os olhos (AO), com inicio hd
02 anos. Refere que ndo apresenta histérico prévio de doengas
oftalmoldgicas, tratamentos oculares, comorbidades sistémicas
ou uso de qualquer medicagio tdpica, oral ou parenteral. Nega
qualquer altera¢do oftalmoldgica na familia.

Ao exame, apresenta AV corrigida de 20/50-3 e 20/50+2 no
olho direito e esquerdo, respectivamente. A biomicroscopia nota-se
catarata nuclear inicial em AO. Pressao intraocular de 15 mmHg
em AO. A fundoscopia observa-se brilho macular reduzido, com
4rea atréfica anular circunscrita  regiao da févea, simétrica em AO
(Figura 1).

Figura 1: Fundoscopia evidenciando brilho macular reduzido e
4rea atréfica anular circunscrita a regido em AO, caracterizando o
achado em bull’s eye.

Fonte: acervo dOS autores

Apés o exame clinico e diante do sinal da maculopatia em bull’s
eye, foram levantadas as hipSteses diagndsticas que contemplassem
tal alteracdo. Assim, exames complementares foram solicitados para
a elucidagio diagndstica.

Realizado, angiofluoresceinografia  (AFG) que
evidenciou drea hiperfluorescente macular por defeito em janela
simétrica em AO (Figura 2). A autofluorescéncia demonstrou
hipoautofluorescéncia central com halo hiperfluorescente em AO
(Figura 3). A tomografia de coeréncia éptica (OCT) revelou atrofia
da retina externa perifoveal, com descontinuidade da zona elipsdide

em AO (Figura 4).

entao,

Figura 2: Angiofluoresceinografia evidenciando drea hiperfluores-
cente macular por defeito em janela simétrica em AO.

Fonte: acervo dos autores
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Figura 3: Autofluorescéncia demonstrando hipoautofluorescéncia
central com discreto halo hiperfluorescente em AO.

Fonte: acervo dos autores

Figura 4: OCT indicando significativa atrofia de retina externa
perifoveal, com descontinuidade da zona elipséide em AO.

Fonte: acervo dos autores

também solicitados

eletrorretinograma. No entanto, a paciente nio teve acesso a tais

Foram eletro-oculograma e

€xames.

Diante da apresentacio clinica e dos exames complementares,
aventou-se a hipétese diagndstica de DMACB, sendo uma
das maculopatias em bulls eye. Optou-se, portanto, por

acompanhamento clinico semestral e orientagio quanto 2
possibilidade de transmissao hereditdria de tal condigio.

DISCUSSAO,

A DMACSB consiste em uma distrofia retiniana de manifestagao
clinica varidvel, geralmente de curso benigno, mas podendo haver
reducio da AV e discromatopsia, principalmente em casos de
degeneragio macular mais generalizada com maior acometimento

dos fotorreceptores.>>’

O achado em bull’s eye requer o diagndstico diferencial com
toxicidade por cloroquina e seus derivados, distrofia de cones e a
doenga de Stargardt. As distrofias de cones consistem num grupo de
disturbios hereditdrios que podem se manifestar com AV reduzida,
discromatopsias graves, nistagmo e fotofobia.¢

Devido a4 semelhanga na apresentagio clinica dessas
condigoes, caracterizada pela maculopatia em bull’s eye, os exames
complementares sdo fundamentais paraa diferenciagio da DMACB.
A AFG permite a visualizagio do contraste na drea de rarefacio do
EPR, que se evidencia pela formagio de um anel hiperfluorescente
a0 redor da févea em AO4 O defeito em janela com aspecto
pontilhado coalescente também pode ser visualizado na doenca de
Stargardt na AFG. No entanto, diferentemente da DMACB, essa
condigdo apresenta o caracteristico siléncio coroidiano, além das
lesdes amareladas (“flecks”) ao nivel do EPR.7%?

O exame de autofluorescéncia permite analisar a fisiologia
do EPR por meio do mapeamento topogrifico do actimulo de
lipofuscina. No caso da DMACB, tal mapa pode evidenciar um
4rea de baixa atividade celular, traduzida por hipoautofluorescéncia
central com discreto halo hiperfluorescente. Na distrofia de
cones, pode-se encontrar alteragio similar, enquanto que, na
doenca de Stargardt, a autofluorescéncia, em geral, apresenta
lesdes hipoautofluorescentes, correspondendo a drea macular, nem
sempre acompanhada de halo hiperfluorescente. Na presenca de
“flecks”, ¢ possivel avaliar dreas de hiper e hipoautofluorescéncias
puntiformes ao redor da regiio foveal.?

Apesar da OCT ser pouco usado para o diagndstico de
DMACB devido a baixa especificidade, o achado de significativa
atrofia da retina externa perifoveal com descontinuidade da zona
elipséide em AO contribui para auxiliar no diagnéstico da paciente.
Trata-se de um exame que pouco contribui para a diferenciagio das
maculopatias em bull’s eye.4

O eletrorretinograma (ERG) de campo amplo avalia a atividade
elétrica da retina em resposta a um estimulo luminoso. Apesar de
nio ter sido utilizado no presente relato, o ERG poderia ser util
no diagnéstico diferencial com as distrofias de cone, condicao que
apresenta redu¢ao da amplitude e atraso na resposta do campo total.
Na DMACB, espera-se um ERG de campo total sem alteracoes
e, sendo assim, o ERG multifocal estaria melhor indicado nessa
condigao.*

Assim, a anamnese, a histéria familiar, os exames
complementares ¢ a investigacio genética de pacientes que
apresentam maculopatia em bull’s eye sio fundamentais para uma
completa defini¢iao diagndstica. Tal diferenciagdo é importante
para o acompanhamento e orientagio dos pacientes, uma vez que,
apesar das semelhancas clinicas, o curso natural e progndstico das

doengas sio diferentes entre si.>*’
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