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COMUNICACION CORTA

DISTROFIA MACULAR ANULAR BENIGNA
CONCENTRICA

BENIGN CONCENTRIC ANNULAR MACULAR DYSTROPHY

GOMEZ-FAINA P!, ALARCON-VALERO I', BUIL CALVO JA2, CALSINA-PRAT M',
MARTIN-MORAL D!, LILLO-SOPENA J3, CASTILLA CESPEDES M*

RESUMEN

Caso clinico: Presentamos un caso clinico de dis-
trofia macular anular benigna concéntrica. Se trata
de una mujer de 32 afios que se presenta con pérdi-
da de calidad visual. Se realiza exploracioén oftal-
moscopica, angiografia fluoresceinica, pruebas
electrofisioldgicas y campimetria.

Discusién: Es de gran importancia realizar un cui-
dadoso diagnéstico diferencial con otras distrofias
que presenten un patrén angiografico en «ojo de
buey», dado que la conservacién de una relativa-
mente buena agudeza visual es una caracteristica
sefalada de esta enfermedad.

Palabras clave: Distrofia macular anular benigna
concéntrica, maculopatia en «ojo de buey», angio-
grafia fluoresceinica, pruebas electrofisioldgicas,
gen IMPGI.
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ABSTRACT

Case report: A case of benign concentric annular
macular dystrophy is described. A 32-year-old
woman presented with loss of quality in visual
acuity. Ophthalmologic examination, fluorescein
angiogram, electrophysiologic tests and visual field
measurements were performed.

Discussion: It is very important to include in the
differential diagnosis other dystrophies which pre-
sent a «bull’s eye» pattern on fluorescein angio-
graphy, given that preservation of relatively good
visual acuity is a special feature of this disease
(Arch Soc Esp Oftalmol 2007; 82: 373-376).

Key words: Benign concentric annular macular
dystrophy, «bull’s eye» maculopathy, fluorescein
angiography, electrophysiological tests, IMPG1
gene.
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INTRODUCCION

La distrofia macular anular benigna concéntrica
es una entidad poco frecuente, que fue individuali-
zada por Deutman en 1974 (1) como un trastorno de
herencia autosémica dominante. La agudeza visual
normalmente se encuentra bien conservada y en el
fondo de ojo se puede observar un defecto concén-
trico y bilateral del epitelio pigmentario macular,
cuya traduccion angiogréifica es una hiperfluores-
cencia en forma de anillo. También pueden existir
alteraciones campimétricas, electrorretinograficas y
de la visioén de los colores.

Recientemente se ha asociado la distrofia macu-
lar anular benigna concéntrica a una aparente muta-
ciéon del gen IMPGI (interphotoreceptor matrix
proteoglycan 1), que reside en el cromosoma 6.

CASO CLINICO

Mujer de 32 afios, sin antecedentes de interés,
que refiere pérdida de calidad visual durante el dia.
Su agudeza visual sin correccién dptica es de 1 con
ambos ojos. En la exploracién del polo posterior,
observamos en ambos 0jos una alteracién del epite-
lio pigmentario retiniano (EPR) en la region macu-
lar y acimulos pigmentarios aislados en retina peri-
férica (figs. 1 y 2). La perimetria computarizada
Humphrey 30-2 muestra un escotoma paracentral
en ambos ojos (figs. 3 y 4). En la angiografia fluo-
resceinica (AGF) se observa una hiperfluorescencia

Fig. 1: Retinografia ojo derecho: alteracion del epitelio
pigmentario retiniano en la region macular y actimulos
pigmentarios aislados en retina periférica.

Fig. 2: Retinografia ojo izquierdo: alteracion del epite-
lio pigmentario retiniano en la region macular y actimu-
los pigmentarios aislados en retina periférica.

bilateral por efecto ventana compatible con imagen
angiogréfica en «ojo de buey» en ambos ojos (figs.
5 y 6). El test de visién cromatica fue normal en
ambos ojos. Las pruebas electrofisioldgicas realiza-
das, electrorretinograma (ERG) y electrooculogra-
ma (EOG), no mostraron alteraciones. Se ha reali-
zado el seguimiento de la paciente sin que se hayan

Fig. 3: Perimetria computarizada Humphrey 30-2 ojo
derecho: escotoma paracentral.
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Fig. 4: Perimetria computarizada Humphrey 30-2 ojo
izquierdo: escotoma paracentral.

objetivado cambios en las distintas pruebas explo-
ratorias realizadas hasta el momento.

DISCUSION

La distrofia macular anular benigna concéntrica
posee una herencia autosémica dominante y una
expresion clinica muy variable (1). Su signo mas

Fig. 5: Angiografia fluoresceinica ojo derecho: hiper-
fluorescencia por efecto ventana compatible con imagen
angiogrdfica en «ojo de buey».

Fig. 6: Angiografia fluoresceinica ojo izquierdo: hiper-
fluorescencia por efecto ventana compatible con imagen
angiogrdfica en «ojo de buey».

caracteristico es la alteracion concéntrica del EPR
de la regiéon macular, cuya traduccién angiografica
es una hiperfluorescencia de morfologia circular
debida al efecto ventana correspondiente al drea de
atrofia de EPR, proporcionando la caracteristica
imagen de «mdcula en ojo de buey». La conserva-
cién de una relativamente buena agudeza visual es
una caracteristica sefialada de esta enfermedad. El
defecto campimétrico mds comiinmente descrito
son los escotomas centrales y paracentrales, que
para poder diferenciar con exactitud necesitardn de
una perimetria de campo amplio. En cuanto a la
vision de los colores predomina, aunque no es cons-
tante, la existencia de defectos en el eje azul-amari-
1o (1).

El perfil electrofisiologico de esta distrofia es
muy variable, pudiendo ser normales ERG y EOG,
como en nuestro caso, lo que sugiere un defecto
focal macular mas que un defecto generalizado.
Debido a la disfuncién no selectiva de conos y bas-
tones, es tentador el localizar el defecto primario de
esta enfermedad en el epitelio pigmentario retinia-
no (2).

La imagen angiogrifica de «mdcula en ojo de
buey», los antecedentes familiares y el patrén here-
ditario, constituyen los datos mds relevantes para
establecer el diagndstico diferencial entre diversas
entidades clinicas (1). La retinopatia por antipalidi-
cos de sintesis precisa el antecedente de ingesta de
cloroquina o hidroxicloroquina. En la distrofia de
conos (patrén hereditario heterogéneo; dominante,
recesivo o ligado al cromosoma X), algunos sinto-
mas y signos clinicos como fotofobia, defecto seve-
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ro de la vision de los colores y sobre todo un elec-
trorretinograma fotdpico muy alterado, ayudan al
diagnodstico. La enfermedad de Stargardt (patrén
hereditario autonémico recesivo generalmente),
manifiesta desde una edad temprana una marcada
disminucién de la agudeza visual, aunque en fases
iniciales puede tener fondo de ojo normal a pesar de
la pérdida severa de agudeza visual, pero el diag-
néstico diferencial se establece con el silencio
coroideo angiogréfico caracteristico y el EOG alte-
rado (2). La distrofia macular fenestrada brillante,
presenta unos brillos caracteristicos (3) y la distro-
fia areolar central (patrén hereditario autonémico
dominante) cursa con buena agudeza visual inicial
y empeora con la aparicién de atrofia de bordes bien
delimitados sin patrén anular y con afectacién cen-
tral (3). La retinitis pigmentosa inversa presenta
importante afectacion incial de ERG y EOG (2,3).

Es importante, de cara al minucioso diagndstico
diferencial, hacer referencia a los antecedentes
familiares mostrando especial relevancia la explora-
cién oftalmoldgica de los padres, ya que al tratarse
de una enfermedad genética que posee una herencia
autosomica dominante, salvo mutaciones «de
novo», cabria esperar que alguno de los progenito-
res, aunque asintomdticos, presentasen signos de la
enfermedad. Destacar también la ayuda que podria
suponer en el futuro para el diagnéstico diferencial,
el estudio genético molecular (4).

Debido al relativo buen prondstico de esta distro-
fia, es necesario realizar un diagndstico preciso que
permita distinguirla de otras entidades, para ello
son fundamentales las pruebas electrofisioldgicas
(ERG y EOG) y la AFG (3).

Aunque el término «benigno» fue aplicado por
Deutman debido a que la visién no se modificaba,
posteriormente se observo que algunos casos evolu-
cionaban a una atrofia mds generalizada con afecta-
cién de conos y bastones, disminucién progresiva
de la agudeza visual y discromatopsia (2,5).

BIBLIOGRAFIA

1. Deutman AF. Benign concentric annular macular dys-
trophy. Am J Ophthalmol 1974; 78: 384-396.

2. van den Biesen PR, Deutman AF, Pinckers AJ. Evolution
of benign concentric annular macular dystrophy. Am J
Ophthalmol 1985; 100: 73-78.

3. Pérez Alvarez MJ, Clement Ferndndez F. Distrofia macu-
lar anular benigna concéntrica: dos casos. Arch Soc Esp
Oftalmol 2003; 78: 451-454.

4. van Lith-Verhoeven JJ, Hoyng CB, van den Helm B,
Deutman AF, Brink HM, Kemperman MH, et al. The
benign concentric annular macular dystrophy locus maps
to 6p12.3-q16. Invest Ophthalmol Vis Sci 2004; 45: 30-
35.

5. Salinas Alamdn A, Sadaba Echarri LM, Corcostegui Cres-
po I, Garcia Layana A. Distrofia macular anular benigna.
Arch Soc Esp Oftalmol 2005; 80: 45-48.

376 ARCH SOC ESP OFTALMOL 2007; 82: 373-376



