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RESUMEN

Casos clinicos: Se presentan dos casos clinicos
afectos de distrofia macular anular benigna. En el
primero de ellos pudimos completar la exploracién
oftalmoscoépica y angiografica con la realizacion de
campimetria. En el segundo caso describimos la
existencia de un area de fibrosis yuxtafoveal que
refleja la posible aparicion de membranas
neovasculares coroideas en pacientes con esta forma
de distrofia macular.

Discusion: La distrofia macular anular benigna es
una patologia bilateral con caracteristicas
oftalmoscoépicas y angiograficas bien definidas y que
habitualmente conlleva un pronéstico visual
favorable. Excepcionalmente puede asociarse la
aparicion de neovascularizaciéon coroidea que
comprometa de forma importante la agudeza visual.
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SUMMARY

Clinical cases: Two cases of benign concentric
macular dystrophy are described. In one case,
ophthalmologic examination, fluorescein angiogram
and visual field measurement were performed. The
presence of a juxtafoveal fibrosis in the other patient,
indicate that choroidal neovascularization may be
associated with this type of macular dystrophy.
Discussion: Benign concentric macular dystrophy is
an entity with well-defined ophthalmoscopic and
angiographic characteristics. Usually the prognosis is
good. Rarely, choroidal neovascularization can be
associated with this macular dystrophy (Arch Soc Esp
Oftalmol 2005; 80: 45-48).
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INTRODUCCION

La distrofia macular anular benigna fue descrita en 1974 por Deutman (1). Entre las caracteristicas de esta
enfermedad destaca la existencia de una agudeza visual relativamente bien conservada y la presencia de un
defecto concéntrico y bilateral del epitelio pigmentario macular que se traduce en una hiperfluorescencia en
forma de anillo por efecto ventana. En estos pacientes, pueden aparecer también alteraciones campimeétricas,
electrorretinogréficas y de la visiéon de los colores, asi como adelgazamiento arteriolar retiniano y acimulos
pigmentarios periféricos.

Describimos dos casos clinicos en los que encontramos caracteristicas compatibles con el diagnéstico de distrofia
macular anular benigna. En uno de ellos destaca la existencia de un area de fibrosis yuxtafoveal que refleja la
posible aparicién de membranas neovasculares coroideas en pacientes con ésta forma de distrofia macular.

CASOS CLINICOS
Caso 1

Vardn de 50 afios que refiere dificultad para la vision proxima. Su agudeza visual con correccion Optica era de 0,8
con su ojo derecho y de 0,6 con su ojo izquierdo. En la exploracién del polo posterior, observamos en ambos ojos
la presencia de un arbol arterial retiniano adelgazado, alteracién del epitelio pigmentario retiniano (EPR) en
region macular y acimulos pigmentarios aislados en retina periférica (fig. 1). La campimetria mostraba un
escotoma paracentral en ambos ojos (fig. 2). En el test de Farnsworth-Munsell aparecia una tritanopia bilateral.
En la angiografia fluoresceinica (AGF), se observaba una hiperfluorescencia bilateral por efecto ventana
compatible con imagen angiogréfica en « ojo de buey» (fig. 1).

Fig. 1. Retinografia y angiografia fluoresceinica de
ambos ojos correspondientes al caso 1.

Fig. 2. Campo visual completo (120°) de ambos ojos correspondiente al
paciente del caso 1. Se observa la presencia de un escotoma paracentral bilateral.

Caso 2
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Mujer de 36 afos de edad que aquejaba una marcada disminuciéon de agudeza visual con su O.l. de un afio de
evolucion. Su agudeza visual era de 1 con su O.D. y de 0,1 con su O.l. En el segmento posterior encontramos
una alteracion bilateral del EPR en la regiéon macular. En su O.l., aparecia un area de fibrosis de localizacion
yuxtafoveal (fig. 3). El test de Farnsworth-Munsell era normal. Finalmente, la AGF revel6 la existencia en ambos
ojos de hiperfluorescencia en forma de anillo por efecto ventana, y la hiperfluorescencia mas marcada en la
region de fibrosis yuxtafoveal del O.1. (fig. 3).

Fig. 3. Retinografia y angiografia fluoresceinica de ambos
ojos correspondientes al caso nimero 2. En el ojo izquierdo
se observa la presencia de una lesion cicatricial con
aspecto de fibrosis y de localizacion yuxtafoveal.

DISCUSION

La distrofia macular anular fue inicialmente descrita como una entidad de herencia autosémica dominante (1). No
se pudo determinar si nuestros casos obedecian a un patréon hereditario o si se trataba de casos esporadicos, ya
que no fue posible revisar personalmente el fondo de ojo de los familiares de nuestros pacientes.

En los casos descritos en la literatura, predomina aunque no es constante, la existencia de defectos en el eje azul
-amarillo (1,2). Uno de nuestros pacientes no presentaba alteracion en la vision de los colores, mientras que en
el otro paciente confirmamos la existencia de tritanopia.

El defecto campimétrico mas comunmente descrito en ésta enfermedad, son los escotomas centrales y
paracentrales (2).

En la exploracion fundoscépica, la presencia de una alteraciéon concéntrica del EPR de la regién macular, es la
caracteristica mas tipica de la distrofia macular anular. También pueden observarse acimulos pigmentarios
granulares o espiculados de localizacion periférica, asi como adelgazamiento arteriolar. Uno de nuestros pacientes
(caso 1), presentaba estas dos Ultimas caracteristicas oftalmoscoépicas. La AGF, muestra una hiperfluorescencia
de morfologia circular debida al efecto ventana correspondiente al area de atrofia de EPR.

La imagen de «mécula en ojo de buey», plantea el diagnostico diferencial entre diversas entidades clinicas. La
retinopatia por antipalidicos de sintesis se caracteriza por la aparicion de «macula en ojo de buey» en el
contexto de una ingesta de cloroquina o hidroxicloroquina. La distrofia de conos es otra de las entidades clinicas
a descartar. En este caso, algunos sintomas y signos clinicos como fotofobia, defecto severo de la vision de los
colores y electrorretinograma fotopico muy alterado, ayudan al diagndstico. Otras enfermedades maculares con
las que se plantea el diagnéstico diferencial como la enfermedad de Stargardt, manifiestan desde una edad
temprana una marcada disminucion de la agudeza visual.

La conservacion de una relativamente buena agudeza visual es una caracteristica sefialada de la distrofia macular
anular benigna. Nuestro caso niumero 1, con una edad de 50 afos, conservaba una buena agudeza visual en
ambos ojos. La paciente del caso 2, presentaba una AV de la unidad con su O.D. y la baja AV del O.l. parece
justificada por la presencia adquirida de fibrosis yuxtafoveal.

En todo caso, el término «benigna» que da nombre a esta enfermedad, debe ser tomado con cautela. Ya que el
propio Deutman describié 10 afios después de su articulo original, la evolucion de los casos inicialmente descritos
mostrando cémo alguno de ellos habia evolucionado hacia una distrofia tapetorretiniana mas generalizada con
disminucién progresiva de la agudeza visual (3).

La presencia de membranas neovasculares coroideas, ha sido descrita con anterioridad en asociacion con
diversas formas de distrofia macular como Enfermedad de Best, distrofia reticular, distrofia foveomacular
viteliforme del adulto o distrofia de Sorsby (4,5). Sin embargo, no hemos encontrado en la literatura ninguna
referencia previa a la asociacion de neovascularizacién coroidea y distrofia macular anular benigna. La fibrosis
yuxtafoveal existente en el O.l. de la paciente del caso n.°© 2 que presentamos, en relacién con la clinica de
metamorfopsias y disminucion de la agudeza visual de un afio de evolucién que referia la paciente, es en nuestra
opinién compatible con el diagndstico de fibrosis cicatricial secundaria a neovascularizacién coroidea.
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