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APRESENTACAO

Ja ansiosos pelo nosso encontro do dia 03 de Junho, apresentamos o volume 65(1) dos nossos
Arquivos.

Esse ano, seguindo sugestao do nosso chefe Dr. Miguel Burnier Jr. ,0 formato da nossa reuniao
serda diferente.

Serdo apresentados casos clinicos, por residentes e fellows de varios servigos e , a seguir, serdo
ministradas aulas a respeito do mesmo tema, por experts da area. S6 entdo daremos lugar as nossas
costumeiras e enriquecedoras discussoes.

Espero té-los conosco novamente.

Mil abracos a todos,

Elvira Abreu

(pela comissdo de redagao)
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EDITORIAL

Apos anos seguindo a mesma conduta na primeira resseccdo de pterigeo, tive uma complicagdo
inusitada ou, ao menos, rara.

Em um paciente na sexta década de vida, sem antecedentes familiares ou sinal algum de glauco-
ma, apos resseccao de pterigeo com esclera nua, procedi inje¢ao subconjuntival de 5 mg de trian-
cinolona. Nao encontrei casos na literatura de glaucoma cortisénico em inje¢des subconjuntivais
com essa dosagem, sendo mais frequente nas injegdes subtenonianas ou intravitreas, com doses
maiores.

Por incrivel coincidéncia, o paciente procurou um ex-residente, Dr. Rafael Nojiri, trés meses apos
a cirurgia, queixando-se de cefaléia e obscurecimento do campo periférico e, realmente, a pressao
intraocular estava elevadissima, necessitando terapéutica clinica maxima pra controle, ressec¢do de
lesao semelhante a um granuloma abaixo da conjuntiva bulbar superior e provavel trabeculectomia.

Eu costumava dar alta pos operatdria pros meus pacientes em trinta dias, mas depois desse ter-
rivel evento, penso que seria mais prudente abaixar a aplicagao para 2,5 mgs logo apos a cirurgia e
rever os pacientes mensalmente, por pelo menos seis meses.

Mesmo tomando todas as precaugdes, ainda ha casos em que provocamos uma iatrogenia inespe-
rada e indesejavel. E importante que saibamos nos adaptar pra continuar em frente, sem valorizar
apenas os resultados ruins, afinal, s6 temos complicagdes se fizermos as cirurgias e ajudamos mais
gente do que prejudicamos.

Essa é mais uma situa¢ao em que aprendemos, mesmo achando que ja sabemos muito; e de que
na nossa profissao é necessaria humildade e resignacdao em todos os momentos do nosso exercicio
profissional.

Felizmente o caso foi bem conduzido e rezo diariamente pra que os danos nio sejam tantos.

Vivendo e aprendendo!
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NORMAS PARA PUBLICACAO DE ARTIGOS NOS
ARQUIVOS DO IPB

Instrucoes para Autores

Desde sua primeira edi¢ao, em 1932, a inica norma para publicagdo de artigos nos Arquivos do
Instituto Penido Burnier era a seguinte:

Os Arquivos publicam unicamente os trabalhos dos membros titulares e honorarios da Associa-
¢do Médica do Instituto Penido Burnier e aparecem em fasciculos, sem data fixa.

Desde 1984, no entanto, com o crescente aumento no interesse para publicacao de artigos e opi-
nides, os arquivos passaram a ser editados semestralmente, tendo sido comunicados os 6rgaos de
competéncia.

A partir de 2004, passaram a ser as seguintes normas para publica¢do nos Arquivos:

Sua publicagdo é semestral, tendo como objetivo registrar a produgdo cientifica em Oftalmolo-
gia, Otorrinolaringologia e Anestesiologia, estimular o estudo, o aperfeigoamento e a atualizagao
dos profissionais da especialidade. Sao aceitos trabalhos originais, em portugués, inglés, espanhol
e francés, sobre experimentagdo clinica e aplicada, relatos de casos, andlises de temas especificos,
revisoes de literatura, opinides, cartas ao editor e comentarios.

Todos os trabalhos, apos aprovagao prévia pelos editores, serdo encaminhados para analise e ava-
liagdo de dois ou mais revisores, sendo o anonimato garantido em todo o processo de julgamento.
Os comentarios serdo devolvidos aos autores para modificagdes no texto ou justificativas de sua
conservagdo. Somente ap6s aprovagao final dos revisores e editores, os trabalhos serdo encaminha-
dos para publicagio.

As normas que se seguem foram baseadas no formato proposto pelo International Commitee of
Medical Journal Editors e publicadas no artigo: Uniform requirements for manuscript submitted to
biomedical jounals.

O respeito as instrugdes é condi¢ao obrigatoéria para que o trabalho seja considerado para analise.

Requisitos Técnicos
Devem ser enviadas:

A - Trés copias, em papel tamanho ISO A4, digitadas em espago duplo, fonte tamanho 12, mar-
gem de 2,5cm de cada lado, com paginas numeradas em algarismos arabicos, iniciando-se cada se-
¢30 em uma nova pagina, na sequéncia: pagina de titulo, resumo e descritores, abstract e keywords,
texto, agradecimentos (eventuais), referéncias, tabelas e legendas; ou por via eletronica no e-mail
fundac@penidoburnier.com.br

B - Permissao para reprodugdo do material;

C - Aprovagao do comité de ética da instituicao onde foi realizado o trabalho, quando forem tra-
balhos de experimentagéo.

Apos as corregdes sugeridas pelos revisores, a forma definitiva do trabalho devera ser encaminha-
da em duas vias com as modificagdes.
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Preparo do Artigo
- Pagina de identificagdo: Deve conter:

a) Titulo do artigo, em portugués e inglés; b) Nome de cada autor, com seu grau académico e afi-
liagdo institucional; c) nome do departamento e instituicdo aos quais o trabalho deve ser atribuido;
d) nome, endereco e email do autor a quem deve ser encaminhada correspondéncia; e) fontes de
auxilio a pesquisa.

- Resumo e descritores: A segunda pagina deve conter o resumo em portugués de nao mais que
250 palavras. Especificar trés descritores, em portugués que definam o assunto do trabalho.
- Texto:

a) Artigos originais devem apresentar as seguintes partes: Introdu¢ao, métodos, resultados, dis-
cussao, conclusdo e referéncias. b) Relato de casos devem apresentar introdu¢ao (com breve revi-
sao de literatura), relato do caso, discussdo, conclusio e referéncias. c) artigos de revisdo: divisoes
diferentes podem ser adotadas, mas convindo que aparecam informagdes de um breve historico
do tema, seu estado atual de conhecimento e as razdes do trabalho, métodos de estudo, hipoteses e
linhas de estudo, etc. Em todas as categorias, as referéncias devem estar contidas no final do traba-
lho e enumeradas.

- Referéncias: Devem ser enumeradas consecutivamente, com algarismos arabicos. A apresen-
tacdo devera estar baseada no formato denominado Vancouver style, com forme exemplos abaixo.
Os titulos de periddicos deverdo ser abreviados de acordo com o estilo apresentado pela Journal
Indexed in Index Medicus, de National Library of Medicine.

Para todas as referéncias, cite todos os autores, até seis. Nos trabalhos com mais autores, cite ape-
nas os seis primeiros, seguidos da expressao et al.

Exemplos de como devem ser citadas:

1. Artigos de periddicos

Paixdo FM, Abreu M. Distrofia de cones. Arq IPB. 1998; 40(2): 21-9

2. Livros

Abreu GB. Ultrassonografia: Atlas & texto. 3. Ed. Rio de Janeiro: Cultura Médica; 2002.
3.  Teses

Schor P. Idealizagao, desenho, construgao e teste de ceratometro cirurgico quantitativo [tese]. Sao
Paulo: Universidade Federal de Sdo Paulo; 1997.

4. Documentos eletrénicos

Herzog Neto G, Curi RLN. Caracteristicas anatomicas das vias lacrimais excretoras nos bloqueios
funcionais ou Sindrome de Milder. Ver Bras Oftalmol [peridédico online] 2003, 62(1). Disponivel

em: http://www.sboportal.org.br

Endereco para envio do trabalho

Impressos:

Os trabalhos impressos deverdo ser enviados pelo correio, ao endereco: Arquivos do Instituto
Penido Burnier

Rua Dr. Mascarenhas, 249

CEP 13020-050 — Campinas - SP

Eletronica:
Os trabalhos também poderao ser enviados por via eletronica, ao e-mail: fundac@penidoburnier.com.br
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PERFURACAO OCULAR NO EIXO VISUAL COM
OBJETO METALICO EVOLUINDO COM EXCELENTE
RESULTADO VISUAL

OCULAR PERFORATION IN VISUAL AXIS WITH
METALLIC OBJECT WITH EXCELLENT VISUAL
RESULT OUTCOME

Karoline Jacob Casaroti *

Felipe Key Sakabe * RESUMO
Introdugio: Lesoes oculares por perfuragio sao

Débora Penna Chaves Bertazzo * o L
causas evitaveis e comuns de deficiéncia ou perda

Jodo Victor Amato Trindade * visual, e sua epidemiologia tem sido um tema bas-
Kleyton Barella * tante explorado pela sua alta incidéncia nos servigos

de emergéncia oftalmoldgica. Os jovens do sexo
masculino sao os mais afetados, sendo as principais
causas os acidentes de trabalhos e acidentes automo-
bilisticos. A perda de visdo tem amplas implicacdes
para o individuo e para a sociedade, demostrando a
importancia da prevengo e cuidados no tratamen-
to precoce desses pacientes. Objetivo: Relatar um
caso de acidente de trabalho, com objeto metalico
perfurante em olho direito, no qual o paciente re-
feriu ndo estar usando equipamentos de protecao
individual. Mas gracas ao tratamento cirtirgico
precoce, evoluiu com sucesso na abordagem e ex-
celente resultado visual. Conclusio: A falta de pro-
tecao ocular; levou a uma perfuragio corneana cau-
sada pelo objeto metalico que causou de imediato
1 Médicos residente do segundo ano (R2) em a opadificagio do cristalino, e gragas ao tratamento
oftalmologia da Funda¢ao Dr. Jodo Penido Bur- cirtirgico precoce o paciente evoluiu com excelen-
nier. te resultado visual. Mas encontramos na literatura,
diversos relatos que evoluem com complicagdes e
déficit visual. Enfatizando assim, a importancia de
estratégias para o uso de protecio ocular apropriada
3 Médico oftalmologista do Instituto Penido Bur- e tratamento precoce para prevencio de lesdes ocu-
nier, subespecialista em Catarata e Glaucoma. lares, evitando complicacGes permanentes.

Karoline Jacob Casaroti

Avenida Andrade Neves, 683, Campinas/SP,
CEP: 13013-161.

Recebido para publica¢ao em: 27/02/2023 INTRODUC AO
Aceito para publica¢ao em: 28/03/2023

Instituto Penido Burnier Campinas/ SP - BR

2Académico do quinto ano de medicina pela
Faculdade Ceres

Palavras-chave: Perfuracio da Cornea, Le-
soes da Cdrnea, Acidentes de Trabalho.

Lesoes oculares por perfuragio sdo causas evi-
taveis e comuns de deficiéncia ou perda visual. A

13
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epidemiologia das lesdes oculares penetrantes tem
sido hoje um tema bastante explorado pela sua alta
incidéncia nos servigos de emergéncia oftalmolé-
gica do mundo todo, e por provocar incapacidade
funcional temporaria ou permanente.">

Os jovens do sexo masculino sdo os mais afe-
tados. A primeira pesquisa compreensiva sobre
esse assunto foi publicada por Garrow, ao ana-
lisar 1000 casos consecutivos de trauma ocular,
mostrando que em sua estatistica os acidentes
de trabalho representavam 70,7% dos casos. Ja
Bordon e seus colaboradores, verificaram que
os acidentes domésticos e automobilisticos con-
sistiram em sua maioria. E dentre os diversos
objetos causadores, o objeto metalico ¢ o mais
freqliente com 40,54%, sendo mais freqliente a
perfuracdo corneo-escleral 46,75%.'%3

Estudos recentes indicam o trauma ocular como
importante causa de cegueira unilateral, e estima-
-se que 90% desses casos sdo evitaveis. A perda
de visdo tem amplas implicagdes para o individuo
que acomete a faixa etaria jovem e produtiva da so-
ciedade. Isso mostra a importancia da prevengao e
cuidados no tratamento precoce desses pacientes. 43

Medidas preventivas tém sido tomadas, como:
obrigatoriedade do uso do cinto de seguranga, uso
equipamentos de protecdo individual como os 6cu-
los de protecao no trabalho e realizagdo de campa-
nhas na prevenc¢ao do acidente doméstico. Isto foi
decorrente, principalmente, do importante trabalho
do Conselho Brasileiro de Oftalmologia (CBO),
Sociedade Brasileira de Oftalmologia (SOB) e ou-
tras sociedades no sentido de orientar e alertar a po-
pulacdo sobre a gravidade deste tipo de acidente. 4

x %
N T

Foto 1: Perfuragdo com Objeto metdlico.

14

OBJETIVO

Relatar um caso de um paciente do sexo mas-
culino, com histéria de trauma ocular em olho
direito durante o trabalho, no qual o paciente
teve sucesso na abordagem e evoluiu com exce-
lente resultado visual.

RELATO DE CASO

Homem, 45 anos, encaminhado de outro ser-
vico oftalmolégico especializado, foi atendido no
Pronto Atendimento do Instituto Penido Bur-
nier, apos acidente com objeto metalico (OM) em
olho direito (OD) durante o trabalho, sem o uso
de Equipamentos de Prote¢do individual (EPI)
No exame de admissao, acuida-
de wvisual 20/100 (OD) e 20/20 (OE).
Ectoscopia evidenciando objeto metalico perfu-
rando a cdrnea em regido central. (Figuras 1 €2). A
biomicroscopia OD: Hiperemia conjuntival 1/4+,
opacidade coreana central, metal transfixando a
cornea em regido central acometendo eixo, iris tro-
fica, camara anterior formada, visibilizado ruptura
de capsula anterior, opacifica¢ao do cristalino, sem
reacao de camara anterior, sem hifema. O teste de
Seidel foi negativo. A tonometria de aplanagdo do
OD dificultada pelo objeto penetrante.

Foto 2: Perfuragdo com Objeto metdlico.

Optado por retirar o objeto metdlico em centro
cirargico (figura 4), e discutido junto ao paciente
a possibilidade de realizacdo de Facoemulsificagdo
(FACO) e implante de Lente Intra ocular (LIO) no
intra-operatério. Realizado Biometria Optica (figu-
ra 3) para escolha da LIO, e usado calculo de olho



Arquivos IPB - Volume 65 (1)

contra-lateral (OE), pois paciente referia ter a mes-
ma refracdo em ambos os olhos antes do trauma.

duteds
Status de oho

15 Fécico vs Corpo vitreo e Nao tratado
Figt = VA -
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Foto 6: Intra-operatdrio - sutura corneana.

Foi retirado objeto perfurante pelo trajeto de en-
trada (figura 5), a fim de evitar maiores danos, com
sutura de cornea subsequente (figura 6) e lavagem de
camera anterior. Apos, iniciado os passos da FACO,
com a necessidade de realizacio da capsulorrexe pela
técnica “abridor de latas” pela evidencia de ruptura
de capsula anterior provocada pela perfuragio, que
Figura 3: Biometria de Coeréncia Optica. "correu” no momento de retirada do corpo estranho
perfurante. Nao foi evidenciado ruptura de capsu-
la posterior. Implante da LIO realizado no BAG.
(figuras7 e 8)

17 Viskor -Srrube. Ly —

Foto 4: Intra-operatorio - OM perfurante. Foto 7: Implante de LIO.
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Foto 8: Resultado cirtirgico imediato.

No 7° pds operatdrio, com exames e biomicroscopia
sem alteracoes, foi realizada a refracio OD: plano, com
acuidade visual de 20/30. No 30° refracdo e cuidado
visual mantidos, sendo realizado retirada de pontos
de cérnea. Paciente retornou no 30° pds operatdrio
apresentando refragio OD: Plano, com acuidade vi-
sual 20/20. A biomicroscopia OD: Conjuntiva clara,
cornea transparente, iris trofica, pseudofacico, LIO no
bag, sem reacdo de cdmara anterior, sem hifema. O tes-
te de Seidel foi negativo. Pressao Intraocular de 12.

CONCLUSAO

A perfuragdo corneana causada pelo objeto me-
talico causou de imediato a opacificagdo do cris-
talino devido ao acometimento deste, e gracas ao
tratamento cirurgico precoce o paciente evoluiu
com excelente resultado visual. Mas sdo freqiien-
tes os casos que evoluem para afacia e presenca de
cicatrizes corneanas dificultando a completa recu-
peragao da AV, mesmo com o uso de corregdo. A
perda de visao tem amplas implicagdes para o in-
dividuo e para a sociedade e, apesar das estratégias
de prevencao disponiveis, o trauma ocular é uma
causa significativa de perda de visaio monocular e
bilateral evitavel. Enfatizando assim, a importancia
de estratégias para o uso de protecdo ocular apro-
priada e tratamento precoce para prevengao de le-
soes oculares, evitando complica¢des permanente.

ABSTRACT

Introduction: Ocular perforation injuries are avoida-
ble and common causes of visual impairment or loss,

16

and their epidemiology has been a topic that has been
widely explored due to their high incidence in ophthal-
mological emergency services. Young males are the
most affected, with work accidents and car accidents
being the main causes. Vision loss has broad implica-
tions for the individual and for society, demonstrating
the importance of prevention and care in the early treat-
ment of these patients. Objective: To report a case of an
accident at work, with a metallic object penetrating the
right eye, in which the patient reported not using per-
sonal protective equipment. But thanks to early surgical
treatment, the approach evolved successfully and with
excellent visual results. Conclusion: The lack of ocular
protection led to a corneal perforation caused by the me-
tallic object that immediately caused the opacification of
the crystalline lens, and thanks to the early surgical tre-
atment the patient evolved with excellent visual results.
But we found in the literature, several reports that evolve
with complications and visual deficit. Thus emphasizing
the importance of strategies for the use of appropriate
eye protection and early treatment to prevent eye inju-
ries, avoiding permanent complications.

Keywords: Corneal Perforation, Accidents,
Corneal Injuries, Occupational.
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RESUMO

Introducio: A Doenga de Cowden ¢ integrante
de um grupo raro de doengas hereditarias causa-
das por alteragdes genéticas que se manifestam
principalmente por lesdes cutaneas. De prevalén-
cia subestimada, esta condi¢o se correlaciona ao
desenvolvimento de intimeras malignidades sis-
témicas. Objetivo: O trabalho tem como objeti-
vo relatar um caso de um paciente com inumeras
leses cutaneas faciais associada a acometimen-
to de diversos outros 6rgdos. Materiais e Méto-
dos: Revisao da literatura relacionado a Doenga
de Cowden e Sindrome do Tumor PTEN-ha-
martoma. Conclusiao: Apesar de ser uma rara
condigdo, se faz necessario o conhecimento da
Doenga de Cowden para sua suspeita diante do
exame clinico e correto diagndstico uma vez que
essa condigdo estd associada a diversas neopla-
sias malignas que por consequéncia, podem re-
duzir expressivamente a expectativa de vida de
seus portadores.

Palavras-chave: Doenga de Cowden; Sindro-
me to Tumor PTEN-hamartoma; Sindrome dos
Hamartomas Multiplos

INTRODUCAO

A Doenga de Cowden ou Sindrome dos Mul-
tiplos Hamartomas é uma dermatose genética
rara que, embora caracterizada por manifes-
tacbes mucocutdneas, também apresenta na
maioria das vezes acometimento de diversos
o6rgaos e sistemas como mamas, tiredide, trato
gastrointestinal, sistema nervoso central, olhos,
entre outros. Uma vez que sua fisiopatologia
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estd baseada na mutagao do gene supressor de
tumor PTEN nos trés folhetos embrionarios,
essa condigdo esta intimamente ligada ao de-
senvolvimento de tumores benignos e malignos
em diversas localidades, resultando em menor
sobrevida de seu portador e conferindo ainda
mais importancia a essa condigéo.

Nesse trabalho, apresenta-se um caso de uma
portadora de Doenca de Cowden atendida no
Instituto Penido Burnier com inumeras lesdes
cutaneas faciais e associagdo com multiplos aco-
metimentos a diversos 6rgaos. Devido a grande
variabilidade da apresentacao clinica, muitas vezes
essa condicdo pode ndo ser suspeitada em uma
consulta rotineira, tornando-se essencial a colheita
minuciosa das informagoes e o registro bem de-
talhado da anamnese e historia médica pregressa.

Em seu primeiro atendimento oftalmoldgico
do caso em questao, a paciente ja referia o diag-
nostico prévio.

RELATO DE CASO

L.M.L, 46 anos, feminina, natural de Campi-
nas, SP, compareceu em consulta no Instituto
Penido Burnier para exérese de inumeras lesoes
cutaneas em face. Em sua historia médica pre-
gressa, ressalta-se as seguintes condigdes: esqui-
zofrenia, cancer de mama, cancer de tiredide,
cancer de colo uterino e polipose intestinal.

Antecedentes oftalmoldgicos
Nega
Ao exame oftalmologico

ECTOSCOPIA: Numerosas lesdes papilomato-
sas e papilares em regides frontal, palpebrais supe-
riores e inferiores e periorbitarias.(Fotos 1 e 2)

Acuidade visual com corre¢do OD: 20/20
Acuidade visual com correcao OE: 20/20q

Como conduta foi indicada a resseccdo de
diversas lesdes cutaneas assim como posterior
analise anatomopatologica.

No exames histopatolégico das lesdes, foram
descritos acrocdrdons, papulas fibréticas e le-
sOes ceratoticas.
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Fotos 1 e 2 - Olho direito e 2 - Olho esquerdo.
Multiplas lesoes papilomatosas e ceratéticas em
regioes palpebrais e periorbitdrias.

DISCUSSAO

A Doenga de Cowden (DC) ou Sindrome dos
Hamartomas Multiplos é uma rara genoderma-
tose (grupo de doengas hereditarias origina-
das por disturbios genéticos ,manifestando-se,
principalmente ,por alteragdes cutaneas ,com
padrao de herenga autossomica dominante. !

Descrita pela primeira vez por Lloyd e Den-
nis em 1963, essa condi¢do integra a Sindro-



me do Tumor PTEN-Hamartoma (PHTS) em
conjunto com outros fendtipos: Sindrome de
Bannayan-Riley-Ruvalcaba, Sindrome Proteus
relacionados ao PTEN e a Sindrome do tipo
Proteus.! A PHTS é caracterizada por mutagdes
germinativas do gene phosphatase and tensin
homologue (PTEN), gene que exerce a supres-
sao tumoral através da regulagdo negativa de via
especifica relacionada a sobrevivéncia celular.
> Como consequéncia, ha aumento do risco de
desenvolvimento tumoral tanto benigo quanto
maligno em diversos 6rgaos. A Doenga de Cow-
den é a unica patologia desta sindrome com as-
socia¢ao documentada a predisposi¢do de neo-
plasias malignas. !

Com prevaléncia subestimada de 1/200.000 ha-
bitantes, a DC é geralmente diagnosticada na 3°
década de vida e apesar do acometimento de am-
bos sexos, tem ligeira maior prevaléncia em mu-
lheres.' Embora a patologia tenha se destacado
pelo seu possivel acometimento sistémico, lesoes
mucocutdneas sao patognomonicas e presentes
em 90% dos portadores: multiplos triquilemomas
em regido facial, queratoses nas palmas das maos
e plantas dos pés, lesdes papilares com padriao de
paralelepipedo nos labios e mucosas orais.'. No
caso relatado, a paciente nao apresentou ao exa-
me anatomopatoldgico, triquilemomas caracte-
risticos, porém foram constatados acrocérdons e
papulas, lesdes também comumente encontradas
na Doenga de Cowden.

As manifestagdes extracutdneas podem se
manifestar como patologias benignas e malig-
nas uma vez que a mutagdo caracteristica da
DC predispoe a tal condigdo. Acerca das neo-
plasias malignas, o cancer de mama é o mais
prevalente (geralmente carcinoma) e, indepen-
dente da benignidade ou malignidade, lesdes de
mama ocorrem em quase 75% de todas mulhe-
res. O cancer de mama eleva o risco de morte
em 77% em mulheres por volta dos 70 anos e
¢ a principal causa de morte na DC. Tumores
de tiredide constituem a segunda neoplasia
mais comum,estando presente em 3 a 10% dos
pacientes e se manifestam como tumor folicu-
lar ou papilar. Com incidéncias menores, can-
cer colorretal possui incidéncia aproximada de

Arquivos IPB - Volume 65 (1)

7,1%,* carcinoma de endométrio ocorre em 5 a
10% das mulheres' e melanomas estao presentes
em 6% dos portadores da DC *.

Na literatura ainda sao relatadas outras ne-
oplasias associadas: hematoldgicas (leucemia
mielocitica aguda e linfoma ndo Hodgkin),
cutaneas (melanoma, carcinoma espinocelular,
carcinoma basocelular e carcinoma de células de
Merkel), bexiga (carcinoma transicional), tecido
adiposo (lipossarcoma), colo do ttero (carcino-
ma), renal (carcinoma) 0sseo (osteossarcoma),
cerebral (meningioma e glioma)’

Em relagdo as manifestagdes sistémicas benig-
nas, ha certa divergéncia na literatura em rela-
¢d0 aos Orgaos mais acometidos. Determinados
estudos dizem que doencas tireoideanas sdo
as mais frequentes e ocorrem em até 75% dos
portadores, podendo se manifestar como bdcio
multinodular, tireoidite linfocitica e adenomas.
3 Outros artigos apontam que polipos gastroin-
testinais sdo as manifestacdes mais incidentes,
chegando a acometer 85% dos portadores de
DC e com grande variagao histolégica, incluin-
do principalmente hamartomas,mas também
agregados linféides, adenomas, ganglioneuro-
mas entre outros. >

Referindo-se ao sistema nervoso central,
macrocefalia é a expressdo mais comum, com
incidéncia de aproximadamente 80% dos por-
tadores de DC.' O acometimento clinico mais
tipico é expressado por um raro hamartoma ce-
rebelar, a chamada Doenca de Lhermitte-Du-
clos ou gangliocitoma cerebelar displasico, com
taxa de incidéncia relatada de 13%. > Esta con-
dicdo ocorre devido espessamento displasico
do cortex cerebelar e clinicamente se apresenta
com sintomas de hipertensao intracraniana, dis-
fungdes de nervos cranianos e ataxia.> Retardo
mental, epilepsia e atraso do desenvolvimento
neuropsicomotor sao outros acometimentos re-
latados do sistema nervoso. *

As manifestagdes oculares sao diversas, tendo
sido relatado casos de estrias angioides, glioma de
retina, ¢, drusas de disco 6ptico,” hamartomas de
cordide, papilomas conjuntivais, °angioma de reti-
na, microftalmia, glaucoma, uveite e catarata. ®
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O diagndstico da Sindrome de Cowden ¢ es-
sencialmente clinico, baseado nos critérios pro-
postos pelo Consodrcio Internacional da Sindro-
me de Cowden.'

o Critérios diagndsticos propostos pelo Con-
sorcio Internacional da Sindrome de Cowden

« Lesdes patognomonicas (necessario 1)
¢ > 6 papulas faciais (> 3 triquilemomas)

o Papulas cutaneas faciais + papilomatose em
mucosa oral

o Papilomatose em mucosa oral + queratose
acral

* 2 6 queratoses palmoplantares

o Critérios maiores (necessario 2, sendo um
necessariamente macroencefalia ou Doenga
de Lhermitte-Duclos)

» Carcinoma de mama

» Carcinoma de tiredide

« Macroencefalia

« Doenca de Lhermitte-Duclos

o Carcinoma endometrial

o Critérios menores (necessario 1 critério maior
+ 3 critérios menores ou 4 critérios menores)

» Lesdes de tireoide (excluindo-se carcinomas)

o Dificuldade de aprendizado e atraso de de-
senvolvimento

« Hamartomas gastrointestinal

 Lipomas

« Fibromas

« Doenga fibrocistica da mama

« Malformagdes ou carcinomas genitourinario

O manejo da Doenga de Cowden é comple-
xo e multidisciplinar objetivando o diagndstico
precoce e screening sistémico afim de detectar
ou descartar possiveis malignidades, pois sdo as
principais causas de morte. Os especificos exa-
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mes e suas respectivas periodicidade sdo feitos
com base na faixa etdria do paciente em investi-
gacdo diagnostica. 2

Além de exame clinico completo em diversas
especialidades médicas como ginecologia, endo-
crinologia, gastroenterologia, neurologia, oftal-
mologia e otorrinolaringologia, fazem parte do
screening sistémico exames como mamografia,
ultrassom e func¢ao de tiredide, ultrassom transva-
ginal, endoscopia, colonoscopia, ultrassom renal,
entre outros a depender dos sinais e sintomas. '

O tratamento topico das lesdes mucocutaneas
usualmente é insatisfatorio, tendo como op¢ao a
administra¢io via oral de retindides que podem
controlar parcialmente e temporariamente algu-
mas dessas manifestacoes. '°

Deve-se também oferecer exame clinico e
possivelmente tratamento aos familiares, além
de cuidadoso aconselhamento genético, orien-
tando sobre os possiveis riscos da heranca de
malignidades assim como opgdes para tal ava-
liagdo.!

Apresenta-se esse caso em razdo da impor-
tancia do diagnoéstico correto desta doenga que
pode se apresentar como um caso insuspeito em
um servigo oftalmoldgico (assim como nesse re-
lato) ou de outras diversas especialidades afim
do manejo precoce e consequente possivel me-
lhora da sobrevida.

ABSTRACT

Introduction: Cowden's disease is a part of
a rare group of hereditary diseases caused by
genetic alterations that are mainly manifested
by cutaneous lesions. With an underestimated
prevalence, this condition correlates to develop-
ment of numerous systemic malignancies.

Objective: This article has the objective of re-
porting a case of a patient with numerous facial
skin lesions in association with involvement of
several other organs malignancies.

Materials and methods: Literature review of
cases related to Cowden's Disease and PTEN-
-Hamartoma Tumor Syndrome.



Conclusion: Despite being a rare condition,

the knowledge of Cowden's disease is necessary
for its suspicion at the time of clinical examina-
tion and correct diagnosis, once this condition
is associated with several malignant neoplasms
that, as a consequence, can significantly reduce
the life expectancy.
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RESUMO

Introdugiio: A Sindrome de Brown faz parte dos
estrabismos restritivos e € caracterizada pela limi-
tacdo da elevacdo do olho em adugdo, tanto ativa
como passiva. Geralmente ¢ unilateral e esporadi-
ca, podendo ser congénita ou adquirida. O trata-
mento cirlrgico estd indicado nos pacientes com
desvio em posicdo primaria do olhar, posicao vi-
ciosa de cabega, diplopia significante e downshoot
importante na aducdo. Caso nao tenha indicagao
ciriirgica, pode-se optar por conduta expectante.
Objetivo: Relatarum caso de Sindrome de Brown
congénita. Materiais e Método: Relato de caso e
revisdo bibliografica sobre o tema. Conclusao: A
Sindrome de Brown ¢ diagnosticada na maioria
dos casos na infancia e causa manifestacdes que
podem impactar a qualidade de vida do pacien-
te. Por isso, 0 exame oftalmologico adequado na
crianca ¢ importante para diagnosticar alteragdes
como as descritas e, nos casos com indicagdo,
proceder ao tratamento adequado. Também ¢
importante diferenciar os casos que necessitam
de tratamento cirtirgico dos que requerem apenas
acompanhamento clinico e observacao.

Palavras-chave: Transtornos do Movimento
Ocular; Musculo Obliquo Superior; Estrabismo.

INTRODUCAO

A sindrome de Brown foi descrita pela primeira vez
em 1950 por Harold Brown, que a denominou como
Sindrome da Bainha do Obliquo Superior na época.
Faz parte dos estrabismos restritivos e é caracterizada
pela limitagao da elevagao do olho em adugao, tanto
ativa como passiva.' Tem incidéncia de 1/500 pacien-
tes com estrabismo, na maioria dos casos ¢ unilateral

23



Arquivos IPB - Volume 65 (1)

e ndo tem predilecao por um dos olhos ou por sexo.
Geralmente é esporadica, mas pode ser hereditaria.”
E causada por uma limitagio do movimento do ten-
dao do musculo obliquo superior através da troclea,
o que pode ocorrer pelo encurtamento do tendéo ou
por baixa extensibilidade da bainha. A sindrome de
Brown pode ser congénita ou adquirida, tendo como
causas secunddrias traumatismos, infecgdes, neopla-
sias, danos iatrogénicos e processos inflamatérios.>

O presente estudo tem como objetivo relatar
um caso de Sindrome de Brown congénita.

RELATO DE CASO

W.WB., 4 anos, sexo masculino, natural e
procedente de Campinas-SP. Encaminhado ao
ambulatorio de oftalmologia para avaliar des-
vio ocular desde o nascimento. De anteceden-
tes pessoais, apresentava deficiéncia de sulfato
ferroso. A mae era usudria de substancias psi-
coativas e apresentava sorologia positiva para
Hepatite C. Néo foi possivel relatar outras in-
formacgdes sobre antecedentes familiares, parto
e gestacdo, pois o paciente vivia em situagao de
abrigo. Ao exame oftalmoldgico, apresentava:

Acuidade visual com melhor correciao (refra-
¢do estdtica):

OD: esf+1,00 --- V: 20/20

OE: esf+0,25 --- V: 20/20

Biomicroscopia anterior de ambos os olhos:
conjuntiva clara, cérnea transparente, camara
anterior formada sem reacdo de camara, iris
trofica, facico.

Fundoscopia de ambos os olhos: disco optico
de dimensdes normais, rela¢ao escavagao/disco
fisiologica, brilho macular preservado, vasos
sem alteragoes, retina aplicada 360°.

Na avaliacio da motilidade ocular extrinseca,
apresentava discreta hipotropia de olho esquerdo na
posicao primaria do olhar. Na avaliacdo das versoes
(Figura 1), foi observada limitacdo da elevagdo em
adugao de olho esquerdo, com abaixamento deste
olho em adugido (downshoot). Nao foi observada
posicao viciosa de cabega. Diante de tais achados,
a hipdtese diagnostica foi de Sindrome de Brown a
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esquerda e o paciente foi submetido ao teste de duc-
goes forcadas para a confirmagdo do diagndstico.

Foto 1: versdes demostrando incapacidade de ele-
vagdo de OE em adugao.

DISCUSSAO

A Sindrome de Brown faz parte do grupo dos es-
trabismos restritivos e é caracterizada pela limitagao
da elevagio do olho em adugio, tanto ativa como
passiva.! Sua incidéncia é de 1/500 estrabicos, na
maioria das vezes ¢ unilateral (apenas 10% dos ca-
sos congénitos sdo bilaterais) e ndo ha preferéncia
por sexo ou por um dos olhos. A forma congénita é
frequentemente diagnosticada na infancia, em uma
idade média de 5 a 6 anos, como ¢é o caso do paciente
descrito acima. Geralmente é esporadica, mas pode
ser hereditdria. Pode ser constante ou intermitente."

Em relagdo a fisiopatologia, a sindrome é causada
pela limitagao de movimento do tendao do obliquo
superior através da troclea, que pode ocorrer por
encurtamento do tenddo ou inextensibilidade da
bainha. Em outras palavras, resulta de anomalias
que impegam a bainha do tendao de se estender ou
que impegam o tendao de deslizar dentro da bainha
ou através da troclea. Dependendo da patogenia, o
comportamento do musculo obliquo superior va-
ria. Na maioria, o musculo estd hiperfuncionante,
sendo o mecanismo da doenga a inelasticidade do



musculo ou o tenddo curto. Em menor parte dos
casos, 0 musculo pode estar normal (quando o me-
canismo ¢ a inelasticidade da bainha do tendao) ou
hipofuncionante (casos intermitentes).! Apesar de
geralmente ser congénita, a Sindrome de Brown
também pode ser adquirida (secundaria), podendo-
-se citar como causas: traumas; iatrogenia (preguea-
mento cirtrgico do tendao); neoplasias; e processos
inflamatdrios adjacentes (sindrome de Brown in-
flamatoria). Esta ultima pode ser ocasionada por al-
guma doenca reumatoldgica, pansinusite, esclerite
ou ainda se( idiopatica. Inflamagdes locais na orbita,
e doencas inflamatdrias como Artrite Reumatéide,
Lupus Eritematoso Sistémico e tenossinovite sao as
principais causas desse subtipo.>’

A principal manifestagio é a limitagdo ou auséncia da
elevagao do olho em adugio, ativa ou passiva. Nos casos
mais severos pode ocorrer o abaixamento do olho em
adugio, denominado “downshoot” - observado no caso
relatado. Além disso, ao fazer a aducio, nota-se aumento
da fenda palpebral. Pode haver uma discreta limitagao
da elevagao em abdugio, forma denominada de atipica.
Na posicao primaria do olhar (PPO), o paciente pode
apresentar ortotropia ou hipotropia do olho afetado -
também observado no caso. Pode ocorrer um torcicolo
com elevagio e rotagio do queixo para o lado oposto ao
do olho afetado ou inclinagdo da cabega para o lado do
olho afetado. Também pode ocorrer uma divergéncia
do olho afetado em supraversao, originando uma ani-
sometropia em Y.** O diagnostico pode ser confirmado
através do teste de ducgio forcada, em que se observa a
impossibilidade de elevagio passiva em adugio do glo-
bo (teste positivo).*

Além da apresenta¢do mais comum da sindrome,
como descrito anteriormente, podem ocorrer ou-
tras formas mais raras. Uma delas é a Sindrome de
Brown Intermitente (Clicking Syndrome), na qual
o paciente sente dor na regido da troclea ao tentar
fazer a elevagdo do olho em adugio. Geralmente é
adquirida e pode ser intermitente, em que desapare-
ce por um tempo variavel e reaparece depois. Pode
ocorrer a elevagdo subita do olho em adugao, apos
tentar eleva-lo de forma esponténea ou com auxilio
de pressao digital ou pinga e, neste momento, o pa-
ciente ouve um som parecido com um “click” - por
isso o nome Clicking Syndrome. Outra forma rara
¢ a Sindrome de Brown Bilateral (cerca de 10% dos
pacientes), que geralmente é assimétrica em relagao
a intensidade de limita¢ao da elevagdo.!
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O tratamento ¢é cirtrgico e deve ser feito nos
casos mais severos, em que ha: desvio vertical em
PPO(gerando incomodo estético ou torcicolos),
posi¢do viciosa de cabeca, diplopia significante,
downshoot importante em adu¢ido ou em pacien-
tes em que o olho afetado é o fixador."* Na Sindro-
me de Brown inflamatéria, utilizam-se corticoides
orais ou inje¢des de corticoide proximas a trdclea,
além do tratamento da doenca de base.?

A Tenotomia ou Tenectomia do tendao do mus-
culo obliquo superior é o tratamento tradicional
da sindrome e, segundo alguns autores, a tenoto-
mia se mostrou a cirurgia mais efetiva.” A técnica
cirurgica de escolha depende de cada paciente. Nos
casos nao graves e com hiperfunc¢ao do obliquo su-
perior, o tenddo ¢ abordado através de incisao la-
teral ao musculo reto superior, realizando-se uma
tenectomia ou desinser¢ao. Nos casos moderados,
¢ preferivel realizar o alongamento do tendao. Nos
casos mais graves, o tendao ¢ abordado por incisao
medial ao reto superior. Por fim, nos casos em que
ndo ha hiperfun¢ao do obliquo superior e a sus-
peita é de que uma anomalia da bainha do tendao
esteja limitando a elevagdo, o tendao ¢ abordado
por incisao medial ao reto superior."*

No entanto, tais cirurgias podem resultar em
paralisia do obliquo superior, gerando resulta-
dos insatisfatorios e necessidade de reaborda-
gem cirargica. Diante disso, surgiram outras
técnicas para promover o alongamento do ten-
ddo do musculo obliquo superior, como o uso
de expansores de silicone e espacadores de sutu-
ra nao absorvivel, os quais aparentemente redu-
zem o risco de hipofung¢dodo obliquo superior,
mas também néo sao isentos de complicagoes.®

Alguns autores defendem uma conduta expec-
tante e mais cautelosa em alguns casos, apds ob-
servarem a resoluc¢do espontanea da sindrome em
parte dos pacientes. A regressao espontanea ¢ mais
comum nas formas adquiridas e intermitentes, e
menos comum nos casos congénitos e constan-
tes. Suspeita-se que tal resolugdo possa explicar o
pouco nimero de casos em adultos. Dawson et al
observou melhora espontdnea em 75% dos casos
de Sindrome de Brown congénita e concluiu que é
preferivel uma conduta conservadora ao invés de
um tratamento cirdrgico imperfeito.*’
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CONCLUSAO

REFERENCIAS

A Sindrome de Brown ¢é diagnosticada na in-
fancia na maioria dos casos e pode causar mani-
festagdes oculares que impactam a qualidade de
vida do paciente, como desvio na posi¢ao pri-
maria do olhar, posi¢do viciosa de cabeca e até
diplopia. Diante disso, ressaltamos a importan-
cia do exame oftalmolégico completo e atencio-
so em criangas, com destaque para a avaliacao
da motilidade ocular extrinseca, a fim de diag-
nosticar tais alteragoes e, se indicado, proceder
ao tratamento adequado. Também ¢é importante
diferenciar os casos que necessitam de cirurgia
dos que requerem apenas observagdo. No caso
relatado, o paciente apresentava uma hipotropia
discreta em posicao primaria do olhar, sem po-
si¢do viciosa de cabeca ou diplopia, sendo opta-
do pela conduta expectante e acompanhamento
clinico.

ABSTRACT

Introduction: Brown's Syndrome is part of re-
strictive strabismus and is characterized by lim-
itation of eye elevation in adduction, both active
and passive. It is usually unilateral and sporadic,
and may be congenital or acquired. Surgical treat-
ment is indicated for patients with deviation in the
primary position of gaze, incorrect head position,
significant diplopia and significant downshoot in
adduction. If surgery is not indicated, observa-
tional approach is preferred. Objective: To report
a case of congenital Brown Syndrome. Materials
and Method: Case report and literature review
on the subject. Conclusion: Brown Syndrome is
diagnosed in most cases in childhood and causes
manifestations that can impact the patient's quali-
ty of life. Therefore, an adequate ophthalmological
examination in children is important to diagnose
alterations such as those described and, in cas-
es with indication, proceed with the appropriate
treatment. It is also important to differentiate cas-
es that require surgical treatment from those that
only require clinical follow-up and observation.

Keywords: Ocular Motility Disorders; Supe-
rior Oblique Muscle; Strabismus
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RESUMO

Introdugio: A ceratoconjuntivite ¢ uma alergia
ocular com sintomas como prurido e hiperemia
ocular, sensacio de corpo estranho e fotofobia.
O tratamento envolve diagnéstico e afastamento
dos fatores etioldgicos envolvidos, uso de drogas
anti-inflamatérias que atuem na acdo de linfoci-
tos Th2, eosindfilos, mastdcitos e células dendri-
ticas e uso de corticoesteroides injetaveis. Objeti-
vo: relatar um caso clinico de ceratoconjuntivite
primaveril com tratamento com triancinolona.
Foi utilizada a base de dados PubMed, buscando
artigos por trabalhos publicados, sendo eles arti-
gos de revisdo, relatos de casos e metandlises.(1)

Palavras-chave: Ceratoconjuntivite, Triancino-
lona, Conjuntivite Alérgica.

INTRODUCAO

As alergias oculares se apresentam em 20%
da populagao, aproximadamente, tendo como
sintomas hiperemia ocular, prurido, ardéncia e
fotofobia. O tratamento da ceratoconjuntivite
ocular varia com os sintomas e gravidade dos
mesmos e da resposta a introdu¢do das medi-
cacoes, tendo diversas linhas de tratamento. En-
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tre os tratamentos, para casos graves e de dificil
controle temos a triancinolona subtarsal, asso-
ciada as medicagdes oculares, como no caso a
seguir. >3

RELATO DE CASO

YES, sexo masculino, 16 anos, encaminhado
ao ambulatorio de oftalmologia geral da Funda-
¢do Dr. Joao Penido Burnier para avaliacdo de
hiperemia e prurido ocular em ambos os olhos.
Relatou celulite periorbitaria ha 03 anos e nega-
va cirurgias oftalmolodgicas prévias, uso de co-
lirios ou qualquer antecedentes oftalmologicos.
Ao exame fisico apresentava:

Ectoscopia: sem alteragdes.
Acuidade visual com correcao:
OD: +0,50 -3,00 X 90° V=20/60
OE: +0,50 V=120/20

Biomicroscopia AO: Ptose palpebral, pannus
nasal, hiperemia conjuntival 2+, papilas gigantes
em conjuntiva tarsal superior, nddulos de Hor-
ner tantras perilimbar superior, ceratite puntata,
camara anterior formada (CAF) sem reacdo de
camara anterior (RCA), iris tréfica e facico.

Fundoscopia AO: Disco éptico de dimensdes
normais (DODN), escava¢ao/disco (E/D) fi-
sioldgica, brilho macular preservado e vasos e
coroide dentro da normalidade, retina aplicada
em 360°;.

Tonometria AO: 12 mmhHg;

Diante de tais achados tipicos foi levantada a
hipotese de ceratoconjuntivite primaveril. Ini-
ciou tratamento com Ster Md, Octifen e Lacri-
film inicialmente, sem sucesso. Iniciou entdo
tacrolimus pomada 0,03%, predfort, patanol e
loratadina, além de higiene palpebral e enca-
minhamento ao imunologista. Paciente obteve
melhora parcial, sendo decidido entdo iniciar
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triancinolona subconjuntival em ambos os
olhos, juntamente com tacrolimus, pomada, lu-
brificante ocular, patanol S e ster. Ap6s aplicacao
paciente apresentou melhora intensa dos sinto-
mas e sinais. E estd em investigagdo do quadro
alérgico com o imunologista.

DISCUSSAO

As alergias oculares englobam uma série de
doengas inflamatérias da superficie ocular,
causadas por diferentes mecanismos de hiper-
sensibilidade. As conjuntivites alérgicas sdo
caracterizadas por processos inflamatérios que
acometem a superficie ocular e apresentam
intensidade e duragdo varidveis. Trata-se de
afec¢ao ocular freqiiente nos servigos de oftal-
mologia. Alguns relatos mostram incidéncia de
20% da populagdo com algum sinal ou sintoma
de alergia ocular. A ceratoconjuntivite é uma
alergia ocular com sintomas como prurido e
hiperemia ocular, sensa¢do de corpo estranho
e fotofobia. O tratamento envolve diagnostico e
afastamento dos fatores etioldgicos envolvidos,
uso de drogas anti-inflamatdrias que atuem na
acao de linfocitos Th2, eosindfilos, mastocitos
e células dendriticas e uso de corticoesteroides
injetaveis; (2)

A CCP apresenta comportamento sazonal,
com piora dos sinais e sintomas na primavera
e no verdo e prevaléncia maior nos paises de
clima tropical. As criangas entre 2 e 10 anos de
idade sao mais atingidas e é mais freqiiente no
sexo masculino. Os principais sintomas sdo:
prurido ocular, sensagdo de corpo estranho, fo-
tofobia, hiperemia conjuntival, lacrimejamento
e presenca de secre¢ao mucosa. Ha trés formas
de apresentacdo da CCP: palpebral, limbica e
mista. Na forma palpebral, a hipertrofia papilar
da conjuntiva palpebral é a caracteristica mais
marcante, geralmente com papilas maiores que
1 milimetro na conjuntiva palpebral superior ou
papilas gigantes, formadas a partir da coalescén-
cia destas. Na forma limbica, o limbo apresenta
aspecto espessado e gelatinoso e pode haver os
pontos de Horner-Trantas e as pseudofossetas.
(1) A forma mista apresenta acometimento da



conjuntiva palpebral e limbo. Todas as formas
tém acometimento ocular bilateral. Na CCP
com envolvimento corneal, ha presenca ini-
cial de ceratite punctata difusa, que pode evo-
luir para defeito epitelial persistente, conhecido
como ulcera em escudo. (2,3)

O tratamento de primeira linha consiste em
mudanga no estilo de vida e afastamento do in-
dividuo de agentes desencadeantes especificos
e inespecificos da alergia. Compressas geladas
e uso de lagrimas artificiais sdo indicados para
alivio dos sintomas, sendo sempre acompanha-
do de um alergista associado ao oftalmologis-
ta. O tratamento de segunda linha consiste em
adicdo de drogas de multipla a¢ao que sdo uma
combinagdo de anti-histaminicos, estabilizado-
res de membranas de mastdcitos, com proprie-
dades anti-inflamatoérias, sdo os antialérgicos to-
picos mais utilizados na atualidade. A vantagem
desta classe de antialérgicos tdpicos consiste
na rapidez do alivio sintomatico na fase aguda,
pelo bloqueio de receptores de histamina, asso-
ciado ao efeito estabilizador de membrana de
mastdcitos, que previne a recorréncia e a cro-
nificagdo do quadro alérgico, além de agdo in-
direta sobre os eosinofilos, importantes células
efetoras da fase tardia da resposta alérgica. De-
vem ser utilizados nas formas agudas e cronicas
de alergia ocular. Colirio de Olopatadina 0,1 ou
0,2%, Alcaftadina 0,25%, Epinastina, 0,05% e
Cetotifeno 0,25%, sdo as DMA mais utilizados.
Ja os tratamentos de quarta linha sao os corti-
costerdides topicos que sao indicados em fases
de agudizagdo das ceratoconjuntivites (ceratite,
ulcera em escudo, nodulos de Horner-Trantas)
- nao esquecendo de levar em consideragdo os
efeitos colaterais da cortcoterapia topica, como
glaucoma, catarata e dificuldade de cicatrizacao.
tambem nessa linha ha os imunomoduladores,
Imunomodulagéo tépica com tacrolimus 0,03 %
colirio ou pomada tem-se mostrado efetiva na
supressdao da inflamagdo alérgica a longo prazo,
nos casos de CC alérgicas, reduzindo a neces-
sidade de corticosteroide topico e levando ao
controle da doenga. Concentragdes mais altas
(0,1%) podem ser propostas nos casos de dificil
controle. Ciclosporina A colirio com concentra-
¢oes que variam de 0,05 a 2% constitui outra op-
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¢do vigéncia de indicag¢ao de imunomodulagao
topica.

Injecao Supratarsal de Corticosterdides: Em
pacientes com quadros mais graves de CC alér-
gica, com papilas gigantes, envolvimento limbi-
co severo ou ulceras corneanas de repeti¢ao, o
tratamento convencional muitas vezes é pouco
efetivo. Uma op¢ao para o tratamento destes ca-
sos ¢ a injecdo supratarsal de corticosterdides.
Resultados satisfatorios poder ser alcangados
com injegdes supratarsais de triamcinolona ou
dexametasona, com efetiva supressao, ainda que
transitdria, da inflamacao alérgica nas CC. ha a
possibilidade de Tratamento Cirurgico Em ca-
sos de ceratite grave e/ou ulceras de repetigao
resistentes ao tratamento convencional, trata-
mento cirurgico pode ser empregado, com a
exérese das papilas gigantes associada ou ndo a
enxertos, como de conjuntiva, mucosa oral ou
membrana amnidtica, além da criodestruicao
das papilas gigantes. (4)

Nesse caso iniciamos com terapia combinada,
porém foi necessario intervir até a quarta via de
tratamento devido gravidade do caso. Paciente
apresentou boa resposta e atualmente mantém
tratamento com antialérgico tépico, imunomo-
dulador e lubrificante sem conservante.

CONCLUSAO

O tratamento da ceratoconjuntivite primave-
ril grave em criangas com inje¢do supratarsal de
acetato de triancinolona mostrou resultados sa-
tisfatorios, sendo bem tolerada no paciente, po-
dendo constituir uma opgdo segura para casos
graves e dificeis da doenga. Uma melhora sig-
nificativa foi encontrada nos sinais e sintomas
alérgicos oculares, com diminui¢do da frequén-
cia de recidivas agudas, no entanto sem se mos-
trar efetiva para a completa remissdo da doenga.

ABSTRACT

Introduction: Keratoconjunctivitis is an ocu-
lar allergy with symptoms such as pruritus and
ocular hyperemia, foreign body sensation and
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photophobia. Treatment involves diagnosis and
removal of the etiological factors involved, use
of anti-inflammatory drugs that act on the ac-
tion of Th2 lymphocytes, eosinophils, mast cells
and dendritic cells and use of injectable corti-
costeroids. Objective: to report a clinical case of
vernal keratoconjunctivitis treated with triam-
cinolone. The PubMed database was used, sear-
ching for articles by published works, including
review articles, case reports and meta-analyses.

Keywords: Keratoconjunctivitis, Triamcino-
lone, Conjunctivitis, Allergic.

REFERENCIAS

1. Santos MS, Alves MR, Freitas Dd, Sousa LB,
Wainsztein R, Kandelman S, et al. Ocular
allergy american consensus. Arq Bras
Oftalmol. 2011;74(6):452-6.

2. Rosario N, Bielory L. Epidemiology of aller-
gic conjunctivitis. Curr Opin Allergy Clin
Immunol. 2011;11(5):471-6.

3. Vichyanond P, Pacharn P, Pleyer U, Leon-
ardi A. Vernal keratoconjunctivitis: a se-
vere allergic eye disease with remodeling
changes. Pediatr Allergy Immunol. 2014
;25(4):314-22.

4. Ono SJ, Abelson M B. Allergic conjunc-
tivitis: updates on pathophysiology and
prospects for future treatment. J Allerrgy
Clin Immunol. 2005;115(1):118-22. 1 em:
http:www.sboportal.org.br

30



Arquivos IPB - Volume 65 (1)

SINDROME ICE: ATROFIA ESSENCIAL DE IRIS
ICE SYNDROME: ESSENCIAL IRIS ATROPHY

Guilherme Sotto Maior do Valle Pinheiro’
Luis Augusto Ragazzo di Paolo'

Natalia Viana de Moraes®

Fernanda Sotto Maior do Valle Pinheiro®

Millena de Arruda Sousa Pacheco*

Trabalho realizado na Fundagdo Dr. Jodo Peni-
do Burnier

I Médico residente do terceiro ano (R3) em of-
talmologia da Fundagdao Dr. Jodo Penido Bur-
nier.

> Médica residente do segundo ano (R2) em of-
talmologia da Fundagdao Dr. Jodo Penido Bur-
nier

3Médica residente do terceiro ano (R1) em oftal-
mologia da Fundagao Dr. Jodo Penido Burnier.

* Médica oftalmologista, fellow do segundo ano
de cornea da Fundagao Dr. Joao Penido Burnier

Enderego para Correspondéncia:
Guilherme Sotto Maior do Valle Pinheiro

Av. Andrade Neves, 683, Campinas/SP CEP
13013-161.

Recebido para publica¢ao em: 27/02/2023
Aceito para publicagdo em: 28/03/2023

RESUMO

Introdugio: A atrofia essencial da iris € uma das
trés formas de clinicas da Sindrome Iridocornea-
na Endotelial. Acomete mulheres adultas jovens
de forma unilateral e progressiva. E caracterizada
principalmente por lesoes atroficas que defor-
mam a iris e podem causar corectopia, pseudo-
policoria e heterocromia. Sinéquias irianas an-
teriores e anormalidades do endotélio corneano
também sdo alteragdes comuns. A associagio da
doenca com o desenvolvimento de glaucoma ¢é
bastante comum. Objetivo: Descrever um caso
de atrofia essencial da iris. Materiais e Método:
Relato de caso e busca na literatura. Conclusao:
Conhecer os principais sinais e sintomas desta
doenga nos permite fazer o diagndstico de forma
mais precoce possivel. Isto se faz importante uma
vez que a associagdo com o desenvolvimento do
glaucoma € bastante comum. A questdo estética
também pode ser levantada pelo paciente uma
vez que a deformagao da iris e pupila costuma se
tornar bastante evidente.

Palavras-chave: Sindrome Endotelial Iridocor-
neana; Disturbios Pupilares; Glaucoma.

INTRODUCAO

A atrofia essencial da iris (AEI), juntamente
com a Sindrome de Chandler e de Cogan-Reese
compde a Sindrome Iridocorneana Endotelial (Sd
ICE), doenca ndo-hereditaria que acomete mais
comumente mulheres adultas jovens, de forma
progressiva e unilateral. Os principais achados
clinicos sdo sinequias irianas anteriores periféri-
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cas, anormalidades irianas (lesoes atroficas, ecto-
pio uveal e corectopia) e do endotélio corneano.
O diagnostico pode ser feito quando duas dessas
trés caracteristicas estao presentes. (1)

Cada uma das formas da Sd ICE possui um
padrao distinto, tendo a Sindrome de Chandler
um acometimento corneano mais pronunciado
e a Sidrome de Cogan-Reese reconhecida pelos
seus distintos nddulos irianos periféricos. A AEI
por sua vez diferencia-se das demais pelo padrao
atrdfico das lesoes irianas que por muitas vezes
progridem para buracos de espessura total resul-
tando em corectopia e pseudopolicoria. (1 e 3).

A fisiopatologia base da AEI é uma disfun-
¢do do endotélio corneano que passa a produzir
uma membrana basal anormal (referida na lite-
ratura como camada de Descemet ectdpica) que
se estende superiormente a linha de Schwalbe
recobrindo o angulo da camara anterior e pela
superficie anterior da iris. A contragdo dessa
membrana traciona a iris para o mesmo lado,
resultando em corectopia e lesdes atrdficas no
quadrante oposto. As sinequias anteriores que
se formam sdo caracteristicamente altas, esten-
dendo-se acima da linha de Schwalbe progressi-
vamente resultando em fechamento angular (1,
2,3).

Apesar das alteragdes irianas serem a marca
principal da doenga, a disfung¢ao endotelial tam-
bém pode levar a repercussoes clinicas como o
edema corneano. O aspecto endotelial de “prata
batida” nem sempre é observado na biomicros-
copia. A microscopia especular pode apresentar
as ICE cells, que apesar de bem caracteristicas
nao sdo necessarias para o diagnostico da Sd
ICE. Sao células endoteliais que sofrem proces-
so de epitelizagdo perdendo assim suas bordas
hexagonais e adotando uma inversao do padrao
claro-escuro (centro claro com bordas escu-
ras) esperado no endotélio normal. A camada
endotelial da cornea pode estar difusamente
desorganizada ou apresentar areas isoladas de
acometimento, com ICE cells adjacentes a célu-
las normais. Ndo hd correlagdo entre tempo de
doenga e nivel de acometimento corneano nem
correlagdo da presenca de ICE cells e densidade
endotelial (4,5).
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A relagdo de todas as formas clinicas da Sd
ICE com o aparecimento do glaucoma acomete
de 50 a 95% dos pacientes e ocorre por duas vias
distintas. Primeiramente por uma mecanismo
de glaucoma de 4ngulo aberto pré-trabecular,
em que a membrana basal anormal produzida
pelo endotélio anormal avanca sobre a linha de
Schwalbe e recobre o trabeculado. Em segundo
momento, torna-se um glaucoma por fecha-
mento angular secundério a contragdo da mem-
brana formada (1 e 6).

RELATO DE CASO

M.T.G, 28 anos, feminina, natural de Campi-
nas - SP, procurou atendimento referindo ter
notado que a cor da iris de seu olho direito es-
tava mudando, tornando-se progressivamente
mais escura. Quando perguntada sobre quan-
do comecou a perceber tal mudanga refere ter
aproximadamente 1 ano quando reparou em
algumas fotografias em que aparecia. Negava
outros sintomas oculares, sem comorbidades e
nenhuma cirurgia ocular prévia.

Acuidade visual corrigida de 20/20 em ambos
os olhos.

Biomicroscopia do olho direito (OD): palpe-
bra e cilios sem altera¢des, hiperemia conjunti-
val 1+/4+, cornea transparente, camara anterior
formada sem reagdo inflamatoria, corectopia
superior, lesdes hiperpigmentadas com aspecto
atrdfico em raiz de iris nasal superior e temporal
superior, sinequia iriana anterior em regiao su-
perior (das 9h as 3h), facica (Foto 1,2 e 3).

Biomicroscopia do olho esquerdo (OE): pal-
pebra e cilios sem alteragdes, conjuntiva clara,
cdrnea transparente, cimara anterior formada
sem reacao inflamatdria, iris tréfica, facica.

A fundoscopia ambos os olhos (AO) apresen-
tavam disco Opticos de dimensdes normais, re-
lagdo escavagdo/disco fisioldgica, macula com
brilho preservado e sem alteragdes, vasos de ca-
libre e padrao inalterado, retina aplicada 360° e
auséncia de lesdes em periferia.
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zoom, lesdo nasal superior demonstrada na Foto 1.,
dando énfase em seu aspecto atréfico com traves fi-
broticas).

(Foto 1.: Biomicroscopia do OD mostrando lesdo
hiperpigmentada atrdfica nasal superior).

(Foto 3.: Biomicroscopia do OE evidenciando le-
sao hiperpigmentada atrdfica temporal superior
com sinequia anterior da iris).

A gonioscopia do OD evidenciou sinequias al-
tas até a linha de Schwalbe em por¢ao superior,
nasal e temporal.

Na gonioscopia do OE foi possivel visualizar o
trabeculado pigmentado em 360°.

A pressao intraocular a tonometria de aplanagdo
de Goldmann encontrava-se de 13mmHg em AO.

A paciente foi submetida a Tomografia de Coe-
réncia Optica (OCT) de papila e de cAmara anterior
e microscopia especular. O resultado dos exames é
demonstrado abaixo. A paquimetria de AO tam-
bém foi realizada, apresentando espessura corneana
central de 579 micra em OD e de 566 em OE.

Apos realizagdo dos exames a paciente foi en-
caminhada ao ambulatério de lentes de contato
(Foto 2.: Biomicroscopia do OD evidenciando em  para a adaptacao de uma lente de contato cos-
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mética para corre¢do da heterocromia em OD.
Exame de campo visual computadorizado 24-2
foi agendado para continuidade da investigacao
de glaucoma, porém ainda nao foi realizado.

oo . S
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(Fotos 4 e 5: OCT de camara anterior do olho
direito em porgdo temporal evidenciando atrofia
iriana e sinequia iriana anterior).
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(Fotos 6 e 7.: OCT de camara anterior do OD evi-
denciada em maior aumento).
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(Foto 8.: Microscopia especular de AO, sem alte-
ragoes).
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(Foto 9.: OCT da papila de AO, sem alteragoes).

DISCUSSAO

A mudanga de cor da iris, queixa principal re-




ferida pela paciente, ocorre pelas lesdes atréoficas
encontrada a biomicroscopia do OD. O defeito
iriano de espessura parcial age como um defeito
em janela revelando o epitélio posterior da iris
anterior. Dessa forma as lesdes atréficas mais
pigmentas contrastam com a coloragao do res-
tante da {iris resultando em uma heterocromia
adquirida e progressiva referida pela paciente.
No OCT de camara anterior é possivel perceber
a atrofia do epitélio anterior e de grande porgao
do estroma iriano, restando apenas o epitélio
pigmentado posterior. Seguindo o curso natu-
ral da doenga, a progressao destas lesdes resulta
em defeitos de espessura total levando a pseu-
dopolicoria que a depender de sua intensidade
podem produzir sintomas de fotopsias (1,3,4).

Apesar de nao percebido pela paciente, discre-
ta corectopia superior pode ser observada a bio-
microscopia. E evidéncia que o processo de con-
tragdo da membrana basal anormal produzida
pelo endotélio ja se iniciou (2). Sinéquias irianas
anteriores altas, outro marco da AEI, também
foram encontradas tanto na biomicroscopia e
gonioscopia do OD como no OCT de camara
anterior. O recobrimento a malha trabecular
pela membrana basal anormal e as sinequias al-
tas sdo as principais causas da associagdo da Sd
ICE com o glaucoma (3 e 4).

As alteragoes endoteliais da Sd ICE podem es-
tar presentes em todas as trés formas clinicas,
porém nao sao indispensaveis para o diagnosti-
co. No caso descrito, nao foi observado o padrio
endotelial de “prata batido” a biomicroscopia
nem as ICE cells a microscopia especular, dois
sinais caracteristicos da Sd ICE. Apesar disso,
ndo se pode garantir que ao decorrer do tempo
tais alteragdes aparecam (5).

A principal preocupagao diante de um caso de
AFI é a alta taxa de associagdo com glaucoma,
conhecido por ser de dificil controle. Hipoten-
sores topicos supressores da produc¢iao de humor
aquoso podem ser prescritos nas fases iniciais
porém tendem a ser insuficientes para o con-
trole da PIO. A cirurgia filtrante do glaucoma
geralmente se faz necessdria, porém relatos de
fibrose subconjuntival e endotelializa¢ao da bo-
lha sao bem comuns. Dispositivos de drenagem
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do glaucoma sao o préximo passo e as taxas de
sucesso relatadas sdo variaveis. A paciente em
destaque apresentava a fundoscopia nervo 6pti-
co do OD sem alteragdes e a PIO dentro dos va-
lores médios da populagdo geral. A investigacao
do glaucoma deu continuidade com a realizagao
de OCT de papila e paquimetria, ambos dentro
dos padrdes de normalidade. O exame de cam-
po visual computadorizado 24-2 estd agenda-
do para ser realizado, mas esperado que venha
também sem alteragdes. Diante disso nenhuma
conduta acerca da possivel associagao da sin-
drome com glaucoma foi tomada. (1,3,4,5 e 6).

A paciente foi encaminhada ao ambulatério
de lente de contatos para adaptacao de lente de
contato cosmético visando solucionar a princi-
pal queixa referida pela paciente.

CONCLUSAO

A AEI acomete mulheres jovens, unilateral-
mente, e é caracterizada por lesdes atréficas na
iris que ao progredirem produzem pseudopo-
licoria. Sinéquias altas anteriores também sao
marco importante na doenga. A alteragao endo-
telial ndo esta presente no caso descrito, mas é
descrita com frequéncia na literatura.

A importancia do diagndstico precoce e
acompanhamento ambulatorial se da pela alta
associacao com glaucoma que pode se desen-
volver em qualquer estagio da doenga.

A queixa estética pode-se fazer presente como
no caso descrito neste artigo e a opgao pela
adaptacdo de lentes de contato cosméticas deve
ser ofertada pelo oftalmologista assistente.

ABSTRACT

Introduction: Essential iris atrophy is one of
the three clinical forms of Iridocorneal Endo-
thelial Syndrome. It affects young adult women
unilaterally and progressively. It is mainly cha-
racterized by atrophic lesions that deform the
iris and can cause corectopia, pseudopolyco-
ria and heterochromia. Anterior iris synechiae
and corneal endothelium abnormalities are also
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common changes. The association of the dise-
ase with the development of glaucoma is quite
common.. Purpose: Report a case of essential
iris atrophy. Method: Case report and literatu-
re review. Conclusion: Knowing the main signs
and symptoms of this disease allows us to make
the diagnosis as early as possible. This is impor-
tant since the association with the development
of glaucoma is quite common. The aesthetic is-
sue can also be raised by the patient, since the
deformation of the iris and pupil is usually quite
evident.

Keywords: Iridocorneal Endothelial Syndro-
me; Pupil Disorders; Glaucoma.

REFERENCIAS

1. Krachmer JH. Cornea: Fundamentals,
Diagnosis and Management. 32 ed. Elsevier;
2011.

2. Beganovic AP, Vodencarevic AN, Halilba-
sic M, Medjedovic A. Iridocorneal Endo-
thelial Syndrome: Case Report of Essential
Progressive Iris Atrophy. Med Arch. 2022
Jun;76(3):224-228.

3. Estacia CT, Gameiro AR, Faccenda PG, Ne-
gri RV, Chianello DT, Alves MAS. Sindrome
Iridocorneana Endotelial: Relato de Caso
da Variante de Chandler. Rev brasoftalmol
[Internet]. 2017Jul;76(Rev. bras.oftalmol.,
2017 76(4)):207-9.

4. Doan A, Alward W: Iridocorneal Endothe-
lial Syndrome (ICE) - essential iris atrophy
: 63-year-old female with PAS, "iris mass",
corectopia, and increased IOP OS. Febru-
ary 21, 2005; Available from: http:/www.
EyeRounds.org/cases/case14.htm

5. Sacchetti M, Mantelli F, Marenco M, Macchi
I, Ambrosio O, Rama P. Diagnosis and Ma-
nagement of Iridocorneal Endothelial Syn-
drome. Biomed Res Int. 2015;2015:763093.

6. Sitoula RP. Iridocorneal endothelial syn-
drome. ] Nobel Med Col. 2015;4(1):64-5.

36



Arquivos IPB - Volume 65 (1)

SINDROME DE AXENFELD-RIEGER: A
IMPORTANCIA DE UM DIAGNOSTICO PRECOCE

AXENFELD-RIEGER SYNDROME: THE
IMPORTANCE OF AN EARLY DIAGNOSIS

Pedro Davila Souza Fraiha'
Natalia Viana de Moraes!
Millena de Arruda Sousa Pacheco?

Kleyton Arlindo Barella®

Instituto Penido Burnier, Campinas, Sao Paulo,
Brasil

1. Médicos Residentes em Oftalmologia do Ins-
tituto Penido Burnier

2. Médico Fellowship do Instituto Penido Bur-
nier

3. Médico Oftalmologistas do Instituto Penido
Burnier

Avenida Andrade Neves, 683, Campinas/ SP.
CEP: 13013-161

Recebido para publicagao em: 29/03.3023
Aceito para publica¢ao em: 31/03/2023

RESUMO

Introdugao: A sindrome de Axenfeld-Rie-
ger consiste em uma doen¢a rara com uma
prevaléncia de 1:200.000, sem predilecio por
sexo. A fisiopatogenia ainda ndo ¢ muito bem
elucidada, mas acredita-se que esteja relacio-
nada com um defeito no desenvolvimento da
crista neura Objetivo: Relatar um caso raro
de Axenfeld-Rieger em um paciente jovem.
Materiais e Método: Relato de caso de um pa-
ciente, com descrigdes apresentadas na literatura.
Conclusao: O diagnéstico precoce nos permite
agir e tratar o paciente antes mesmo que altera-
¢oes funcionais e anatdmicas ocorram, alternan-
do o curso da doenca.

Palavras-chave: Axenfeld-Rieger, Glaucoma,
Genética

INTRODUCAO

A sindrome de Axenfeld-Rieger consiste
em uma doenga rara com uma prevaléncia de
1:200.000, sem predilecdo por sexo'. Apresenta
origem hereditdria com padrao autossémico do-
minante expressividade variavel, porém com pe-
netrancia elevada. As mutagdes que ocorrem nos
genes PITX2, FOXO1A e FOXC1 sdo os respon-
saveis pelas alteracdes oculares e sistémicas'. A
fisiopatogenia ainda nao é muito bem elucidada,
mas acredita-se que esteja relacionada com um
defeito no desenvolvimento da crista neural®.
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Os acometimentos oculares sao: hipoplasia e
corectopia da iris, presenca de embriotoxon pos-
terior ( encontrado em 8 a 15% dos casos) e siné-
quias iridocorneanas que obstruem a malha tra-
becular'?®. Vale ressaltar que essas alteracdes sio
bilaterais, mas ndo necessariamente simétricas.

A obstru¢ao da malha trabecular pelas siné-
quias anteriores leva a um aumento da pressao
intraocular e secundario glaucoma de dificil
controle. A conduta diante dessa ineficacia me-
dicamentosa ¢ a realizacdo de cirurgias fistuli-
zantes na maioria dos casos®.

Ja as alteragdes sistémicas consistem em anor-
malidades cardioldgicas, renais, craniofaciais,
dentarias, cutaneas, umbilicais, auriculares e
hipofisarias. Sendo portanto, de suma impor-
tancia um acompanhamento clinico/pediatrico
para evitar possiveis complicagdes sistémicas.

RELATO DE CASO

Paciente de 2 anos de idade, ja diagnosticado com
Axenfeld-Rieger em Oxford (incluindo teste gené-
tico confirmando a sindrome) é encaminhado para
nosso servigo para dar seguimento, apés mudar-se
para o Brasil. Trazia consigo carta informando a ne-
cessidade de tampao didrio visto a acuidade visual
apresentada no antigo departamento.

OD:+0,50 -1,25 X 10 V: 6/7,5;
OE: -1,00-1,50X 170 V: 6/18

Ao exame fisico apresentava:
ESQUIASCOPIA:

OD: +0,50 -0,50 X 180°
OE:-1,00 -3,00 X 180°

BIOMICROSCOPIA DE OLHO DIREITO:
Palpebras PALPEBRAS E ANEXOS SEM ALTE-
RACOES, CONJUNTIVA CLARA, DESPIG-
MENTACAO IRIANA DIFUSA, CORECTO-
PIA TEMPORAL INFERIOR COM PONTOS
DE FIBROSE E ATROFIA IRIANA, PRESENCA
DE EMBRIOTOXON POSTERIOR, CAMARA
ANTERIOR FORMADA, FACICO. (Foto 1)

BIOMICROSCOPIA DE OLHO ESQUERDO:
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PALPEBRAS E ANEXOS SEM ALTERA(;OES,
CONJUNTIVA CLARA, DESPIGMENTACAO
IRIANA DIFUSA, PONTOS DE FIBROSE E
ATROFIA IRIANA, CORECTOPIA TEMPO-
RAL SUPERIOR, PRESENCA DE EMBRIOTO-
XON POSTERIOR, Camara ANTERIOR FOR-
MADA, FACICO (Foto 2)

FUNDOSCOPIA DE AMBOS OS OLHOS:
DISCO OPTICO COM DIMENSOES NOR-
MAIS, CORADO, ESCAVACAO/DISCO: FI-
SIOLOGICA, MACULA E VASOS SEM ALTE-
RACOES, RETINA APLICADA.

PRESSAO INTRAOCULAR DE OLHO DI-
REITO: 24 mmhg

PRESSAO INTRAOCULAR DE OLHO ES-
QUERDO: 26 mmhg

No exame fisico geral: apresentava uma diminui-
¢ao do tecido cartilaginoso das orelhas (Foto 3), ape-
sar de nao apresentar alteragdes perceptiveis na ins-
pecao, e aumento do tecido umbilical (Foto 4). Nos
demais aparelhos nao apresenta nenhuma alteragao.

\l

Foto 1: Biomicroscopia do olho direito
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Foto 2: Biomicroscopia do olho esquerdo
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Foto 3: Pavilhdo auricular esquerdo

Foto 4: Umbigo

Vale ressaltar que as medidas do exame fisico nao
nos deixaram muito confortaveis, visto que o pa-
ciente ndo era muito colaborativo, devido a idade.

Apo6s uma segunda medida no valor pressori-
co ¢ a confirmagao de valores semelhantes, foi
optado por conduta inicial: Manter o tampao em
ambos os olhos por 2 horas/dia alternadamente,
introduzir timolol de 12/12 horas e retorno em
30 dias para reavaliagdo.

No retorno o paciente ndo apresentava novas
alteragdes ao exame ocular, exceto a pressao in-
traocular que aparentou estar mais baixa ( a di-
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gito pressdo, visto que o paciente nao permitiu
a medi¢do). Sendo assim indicado exame sob
sedacgdo para uma melhor avaliagdo.

EXAME FiISICO SOB SEDACAO:

Utilizando o tonometro de Perkins, foi possi-
vel medir com precisdo a pressdo intraocular,
que estava em 14 mmhg em ambos os olhos

A gonioscopia foram visibilizados:

OLHO DIREITO: trabeculado pigmentado
360°, com presenca de sinéquias anteriores em
regido nasal (Fotos 5 e 6)

OLHO ESQUERDO:trabeculado pigmentado
360°, com presenca de sinéquias anteriores em
regido temporal

Foto 6: Gonioscopia do olho direito
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Sendo assim, foi optado pelo acompanhamen-
to clinico em intervalos de tempo mais curtos,
para que sejam realizadas novas medidas pres-
soricas e gonioscopias; visto que no exame sob
sedagdo foi possivel identificar poucas regides
com sinéquias anteriores nos dois olhos, mos-
trando que ha bastante area de malha trabecular
exposta, e um valor pressorico (com o uso do
timolol) aceitavel.

ABSTRACT

Introduction: Axenfeld-Rieger syndrome is a
rare disease with a prevalence of 1:200,000, with
no gender predilection. The pathophysiology is
still not very well understood, but it is believed
to be related to a defect in the development of
the neural crest Objective: To report a rare case
of Axenfeld-Rieger in a young patient. Mate-
rials and Method: Case report of a patient, with
descriptions presented in the literature. Conclu-
sion: Early diagnosis allows us to act and treat
the patient even before functional and anatomi-
cal changes occur, alternating the course of the
disease.
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RESUMO

Introdugao: A coroidite idiopatica solitaria ou
nodulo escleral focal (NEF) é uma entidade cli-
nica que se manifesta como uma lesao nodulara-
melandtica, originaria da esclera e assintomatica
na maioria dos casos. O diagndstico de NEF se
inicia através de uma suspeita ao exame de bio-
microscopia, tendo o diagndstico estabelecido
ap6s uma avaliagio de imagem multimodal.
A investigagio diagndstica NEF ¢ geralmente
acusticamente densa em B-ultrassonografia, hi-
pofluorescente em fase inicial de fluoresceina
angiografia com coloragdo tardia da esclera e
discretamente hiperautofluorescente. Tem como
diagnosticos diferenciais nevo de coroide, mela-
noma amelanético, metastase, osteoma, granulo-
ma. Objetivo: Relatar um caso clinico de nédulo
escleral focal, antiga coroidite idiopatica solitaria,
discutindo os mecanismos envolvidos, assim
como a importancia da elucidagao diagnostica
e tratamento adequados. Foi utilizada a base de
dados PubMed, buscando por trabalhos publica-
dos, sendo eles artigos de revisao, relatos de casos
e metanalises. Materiais e Método: Revisdo bi-
bliografica e relato de caso. Conclusao: Ao reali-
zarmos o estudo do tema e também o caso acima
apresentado notamos que houve correlagao entre
literatura e conduta médica.

Palavras-chave: coroidite idiopatica solitaria,
imagem multimodal, tumor intraocular, infla-
magcao intraocular, nédulo escleral focal.

INTRODUCAO

A coroidite idiopadtica solitaria (SIC), também
conhecida como coroidite helidide unifocal ou no-
dulo escleral Focal (NEF) é uma entidade clinica
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que se manifesta como uma lesao nodular branco-
-amarelada que se assemelha a outros tumores de
coroide e doencas inflamatdrias coriorretinianas.'

Trata-se de uma lesao origindria principalmen-
te na esclera, assintomatica em grande parte dos
casos descritos, sendo muitas vezes um achado
de exame. E um importante diagnético diferen-
cial com melanoma de coroide amelanoético, me-
tastase de coroide e lesdes granulomatosas.

Diante disso, torna-se fundamental o histo-
rico médico, exames laboratoriais, de imagem,
além dos exames oftalmolégicos para elucida-
¢ao diagnostica.

RELATO DE CASO

Paciente masculino, 59 anos, encaminhado para
opinido oftalmoldgica com equipe da oncologia
ocular por lesdo subretiniana em olho direito.

Nega sintomas oculares e sistémicos, nega an-
tecedentes pessoais e oftalmoldgicos.

Acuidade visual de 20/20 em ambos os olhos (AO),
sem corre¢ao. Biomicroscopia AO: sem alteragoes.
Fundoscopia OD: disco éptico (DO) corado e de
dimensdes normais, lesdo subretiniana amelandtica,
sobrelevada, localizada inferior ao DO e medindo 1
didmetro de disco, drusas duras em drea macular, va-
sos sem alteracdes (Foto 1). OE: sem alteracoes.

Foi submetido a investigacdo diagnodstica de
lesdo amelandtica.,sendo suspeitadas as hipd-
teses diagnosticas de metastase de coroide, me-
lanoma amelanético ou lesdo granulomatosa.
Foram solicitados exames oculares como ultras-
sonografia (US), tomografia de coeréncia dptica
(OCT) e angiofluoresceinografia.

Na tomografia de coeréncia 6ptica, a parte inferior
ao disco apresentava nodulagio elevada restrita a es-
clera, com afinamento dos vasos da cordide sobreja-
cente e auséncia de fluido subretiniano (Foto 2).

Ao US evidenciada lesdo sobrelevada de pare-
de com refletividade média alta de padrao irre-
gular, de 2,7 mm de espessura, Foto 3).

Realizada investigacdo sistémica para descartar
metastase de cordide com tomografia de térax, ab-
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dome e pelve, todos dentro da normalidade. Foram
solicitadas também sorologias (toxoplasmose, sifilis,
toxocarfase, tuberculose e sarcoidose) para descar-
tar processo infeccioso com possivel granuloma de
cordide. Resultado das sorologias foram negativas.

Descartados lesdo tumoral e processo infec-
cioso, com imagens caracteristicas desta patolo-
gia ao OCT, realizamos a hipotese diagndstica
final de nédulo escleral focal.

Fotol: Retinogradia olho esquerdo. Observe a le-
sdo amelanética, sobrelevada sugestivo de nédulo
escleral focal.

Foto 2: OCT. nodulagdo elevada restrita a esclera,
com afinamento dos vasos da coréide sobrejacen-
te e auséncia de fluido subretiniano



Foto 3: US sugestivo de lesdo sobrelevada de pa-
rede com refletividade média/alta de padrao irre-
gular, de 2,7 mm de espessura.

DISCUSSAO

A coroidite idiopatica solitaria (CIS) ou também
chamada de coroidite heloide unifocal foi inicial-
mente descrita com essa nomenclatura pelo aspec-
to solar dessas lesdes. E uma lesdo circular subreti-
niana amarelo-esbranquicada sem associagao com
doenga sistémica em investigacao.’

Os relatos originais de coroidite idiopatica so-
litaria e coroidite helidide unifocal na era ante-
rior a OCT consideravam essas lesdes como le-
sdes incomuns e com componente inflamatério
da coroide."? Posteriormente, apds publica¢do
de Furg et al, na qual foram descritos os padroes
de OCT dessas lesoes, evidenciada a localizagdo
escleral das lesdes, sem envolvimento da coroi-
de. Além disso, estudos recentes sugerem que o
termo focal é mais adequado, visto que as lesdes
mesmo que na totalidade dos casos foram des-
critas como unifocais, pode, em um dado mo-
mento de doenca ,tornar-se multifocais. Sendo
assim, o nome nodulo escleral focal é mais apro-
priado para a patologia em questdo, tanto pela
localizagao anatdémica, quanto pela possibilida-
de de multifocalidade.

E unilateral, amelanética, assintomatica com
cerca de 1 disco de diametro e posterior ao
equador, perto do nervo 6ptico. E uma condigdo
rara encontrada mais comumente em mulheres
brancas entre 20 e 50 anos e onde aproximada-
mente um ter¢o dos pacientes sdo assintomati-
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cos no momento do diagndstico."

O OCT mostra que o NEF é uma lesdo in-
traescleral hiperreflexiva leve, bem definida,
sem nenhuma evidéncia de componente infla-
matdrio adjascente. Exames adicionais, incluin-
do ultrassonografia B-scan, angiografia com
fluoresceina, angiografia com indocianina verde
e OCT, sdo uteis na elucidagao diagndstica.®’

O diagnostico de NEF se inicia através de uma
suspeita ao exame de biomicroscopia, sendo o
diagndstico estabelecido apds uma avaliagao de
imagem multimodal. NEF é geralmente acusti-
camente densa em B-ultrassonografia, hipofluo-
rescente em fase inicial da angiografia fluores-
ceinica com hiperfluorescéncia tardia da esclera
e discretamente hiperautofluorescente. O teste
mais importante no estabelecimento do diag-
ndstico ¢ a tomografia de coeréncia dptica que
apresenta massa nodular escleral, com visivel
margem posterior e compressdo da coroéide so-
brejacente."

Embora seja possivel que o NEF possa se ori-
ginar de um processo inflamatorio dentro da es-
clera, quando as lesdes se tornam clinicamente
identificaveis ndo parecem estar associadas com
qualquer processo inflamatdrio ativo e nem
mesmo ativagdo inflamatéria durante o segui-
mento clinico continuado.

Tem como diagndsticos diferenciais nevo de
coroide, melanoma amelandtico, metastase, os-
teoma, granuloma.

CONCLUSAO

Através de exames de fundo de olho, OCT, re-
tinografia e exames sistémicos, conclui-se ser um
caso de nddulo escleral focal (NEF), antigamente
denominada coroidite idiopatica solitaria.

Foram descartados melanoma de coréide, os-
teoma de coroide, metdstase de cordide e gra-
nuloma de processo infeccioso, principais diag-
nosticos diferenciais.

O NEEF consiste em uma patologia muitas ve-
zes negligenciada pois ndo apresenta, em sua
maioria, repercussdes oculares graves.
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A exclusdo de diagndsticos diferenciais é de
suma importancia. O progndstico ainda ¢é in-
certo ,pois a literatura carece de casos com um
acompanhamento prolongado. Assim, é muito
importante o seguimento de pacientes diagnos-
ticados com NEFE

ABSTRACT

Introduction: Solitary idiopathic choroiditis
or focal scleral nodule (FEN) is a clinical entity
that manifests as an amelanotic nodular lesion,
originating from the sclera and asymptomatic in
most cases. The diagnosis of EPN begins with a
suspicion of biomicroscopy, with the diagnosis
established after a multimodal imaging evalua-
tion. On investigation NEF is usually acousti-
cally dense on B-ultrasound, hypofluorescent
on early-stage fluorescein angiography with late
scleral staining, and mildly hyperautofluores-
cent. Its differential diagnosis is choroidal ne-
vus, amelanotic melanoma, metastasis, osteoma,
granuloma. Objective: To report a clinical case
of a focal scleral nodule, former solitary idio-
pathic choroiditis, discussing the mechanisms
involved, as well as the importance of adequate
diagnostic elucidation and treatment. The Pub-
Med database was used, searching for published
works, including review articles, case reports
and meta-analyses. Materials and Method: Li-
terature review and case report. Conclusion:
When we carried out the study of the subject
and also the case presented above, we noticed
that there was a correlation between literature
and medical conduct.
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RESUMO

Introdugio: A retinosquise ligada ao X consiste
em uma alteracao genética rara que acomete, em
sua maioria, pacientes masculinos. Apresenta-se
com quadro de baixa acuidade visual em pacien-
tes jovens, principalmente na primeira década de
vida, e se mantem durante a vida podendo piorar
em quadros mais avangados. Exames de imagem
e investigacdo familiar sio de suma importan-
cia para os pacientes pois se trata de um quadro
dramatico, onde a visao muitas vezes ¢ muito
prejudicada. Objetivo: Relatar um caso de reti-
nosquise ligada ao X bilateralmente. Materiais
e Método: Relato de caso. Conclusao: Trata-se
de uma patologia rara cuja baixa acuidade visual
se apresenta comumente na primeira década de
vida. Seu tratamento ainda ¢ inespecifico, porém,
o acompanhamento e a investigacao familiar sdo
de suma importancia para os pacientes diagnos-
ticados com tal patologia.

Palavras-chave: retinosquise ligada ao X; reti-
nosquise juvenil; retinosquise bilateral

INTRODUCAO

A retinosquise congénita ¢ uma distrofia reti-
niana ligada ao X caracterizada pela divisdo da
retina neural levando a visdo defeituosa. A re-
tinosquise juvenil ligada ao cromossomo X foi
primeiramente descrita por Haas em 1898. Reti-
nosquise ligada ao X (XLRS) é uma doenga rara
hereditaria da retina com prevaléncia de cerda
de 1:120.000 a 1:20.000".

Trata-se de uma patologia rara, hereditaria,
transmitida de forma recessiva através de uma
altera¢ao no brago curto do cromossomo X, afe-
tando quase exclusivamente o sexo masculino®.
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Esse gene codifica uma proteina chamada reti-
nosquisina, presente em fotorreceptores e célu-
las bipolares, responsavel por junc¢des e intera-
¢oes intercelulares. Quando essa proteina esta
ausente ou alterada pode formar cistos intrarre-
tinianos e formar alteracdes descritas como ma-
culopatia em “roda de bicicleta” ou “em pétalas”

A retinosquise juvenil ligada ao cromossomo X
¢ uma das principais causas de degeneragao macu-
lar em criangas do sexo masculino. E caracterizada
por um alto grau de variabilidade clinica’.

Os sinais clinicos incluem uma estrela macular
com ou sem retinosquise periférica. A separagdo
ocorre na retina e principalmente na camada de fi-
bras nervosas. E responsavel por uma diminui¢io
da acuidade visual importante e lentamente pro-
gressiva, aparecendo geralmente durante a primei-
ra década de vida. Embora nao haja tratamento
eficaz para interromper a progressao da maculo-
patia, 0 manejo clinico se concentra no tratamento
da ambliopia e de possiveis complicagdes*.

O diagnostico é amplamente baseado no exa-
me clinico. A tomografia de coeréncia dptica
(OCT) ira demonstrar espagos cisticos genera-
lizados na regido interna e externa da retina’.

OBJETIVO

Relatar um caso de paciente com quadro de baixa
acuidade visual em ambos os olhos com piora progres-
siva sem melhora com corregdo. Apds investigagao
chegou-se ao diagndstico de Retinosquise ligada ao X.

RELATO DO CASO

Paciente, 09 anos, sexo masculino, estudan-
te, procedente de Campinas - SP, comparece a
consulta oftalmolégica na Fundagdao Dr Jodo
Penido Burnier, municipio de Campinas - SP,
encaminhado de servico tercidrio em oftalmo-
logia para exames complementares por suspeita
de descolamento de retina em ambos os olhos.

Em consulta paciente nega queixas, porém
acompanhante (mae) refere que paciente vem
apresentando baixa acuidade visual em ambos
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os olhos progressiva. Refere também que filho
tem dificuldade para atividades escolares que
envolvem a visdo para perto e para longe.

Acompanhante nega antecedentes pessoais
do paciente, nega intercorréncias gestacionais,
nega necessidade de internagao apos o parto e
nega demais antecedentes dignos de nota.

Em questionamento familiar mae relatou que
outros dois filhos (masculinos) se apresentam
com quadro de baixa acuidade visual e um deles
com estrabismo, porém sem investigagdo mais
detalhadas até o momento.

Ao exame paciente apresentou, sob ciclople-
gia, em olho direito -3,25 -2,50 a 35° V: 20/100,
em olho esquerdo -1,25 -1,75 a 170° V: 20/30,
sem melhora com uso de buraco estenopeico
em ambos os olhos.

Ao exame de biomicroscopia apresenta cilios e
palpebras sem alteragdes, conjuntiva clara, cor-
nea transparente, cimara anterior formada, sem
reacdo de cAmara anterior, iris tréfica, cristalino
topico em ambos os olhos.

A fundoscopia apresenta disco éptico de dimen-
sdes normais, disco réseo, escavagdo fisioldgica,
vasos de calibre normal, alteragdo importante do
brilho macular com aspecto petaloide em regiao
foveal, retina aplicada 360, sem roturas ou dege-
neragoes periféricas. Foi realizado retinografia em
ambos os olhos para documentacao(Fotos 1 e 2)

Foto 1: retinografia de olho direito com alteragdo
do brilho macular evidenciando aspecto petaloide
em regido foveal.



Foto 2: retinografia olho esquerdo com alteragdo
do brilho macular evidenciando aspecto petaloi-
de em regido foveal.

Foi realizado também retinografia no modo red
free.(Fotos 3 e 4)

8

Foto3: retinografia red free olho direito.

Foto 4: retinografia red free olho esquerdo.
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Ao exame de tonometria foi identificado pres-
sao de 12mmHg em ambos os olhos por tono-
metro de Goldman.

Foi realizado exame de OCT para avaliagao
de maiores detalhes e evidenciado em ambos
os olhos vitreo limpo, perda da organizagao da
retina interna, afinamento retiniano, complexo
Bruch e EPR sem alteragoes.(Fotos 5 e 6)
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Foto 5: OCT olho direito evidenciando perda da
organizagdo da retina interna.
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Foto 6: OCT olho esquerdo evidenciando perda
da organizagdo da retina interna.

DISCUSSAO

A retinosquise ligada ao X (XLRS) ¢ uma do-
enca hereditaria rara com prevaléncia de cerca
de 1:120.000 a 1:20.000. Estd associada a uma
mutagao no XLR, gene localizado no brago cur-
to do cromossomo X Xp22.26.

A retinosquise juvenil ou retinosquise congéni-
ta é uma distrofia vitreorretiniana bilateral, assi-
métrica com defeito basico nas células de Miller
e se caracteriza pela separacao da camada de fi-
bras nervosas do restante da retina sensorial’.

O mecanismo fisioldgico da retinosquise con-
génita envolve pilares de células de Miiller ine-
rentemente fracos. A célula de Miiller, a prin-
cipal célula glial da retina, é fundamental para
a migragdo e organizagao de outras células da
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retina durante o desenvolvimento. Um defeito
genético da célula de Miiller pode explicar as
anormalidades estruturais e fisioldgicas encon-
tradas na retinosquise juvenil®.

Manifesta-se pela ocorréncia de baixa acuidade
visual entre 5 e 10 anos de idade, com dificuldade
naleitura, e progressao nas primeiras duas décadas
de vida. Em geral, a acuidade visual permanece es-
tavel, em aproximadamente 20/60, apds a segunda
década de vida. Em torno da 5% e 6* década de vida
pode haver piora da acuidade visual devido a de-
genera¢do macular, podendo chegar a 20/200.

Na retinosquise, a retina interna é dividida ao
nivel da camada de fibras nervosas tipicamente
no quadrante temporal inferior, e bilateralmen-
te em 40% dos pacientes. Os bolsdes da camada
interna na cavidade vitrea podem causar tragdes
nos vasos retinianos levando a uma hemorragia
vitrea recorrente’.

Macula com estriagdes radiais e aspecto cis-
toide sdo os achados principais da retinosquise
em pacientes jovens, além da retinosquise infe-
rotemporal bilateral'.

O exame de OCT mostra alteragdes na arquite-
tura foveolar, decorrentes de cistos na camada de
fibras nervosas. Estas formagdes cisticas também
sdo encontradas na periferia retiniana, onde os
mesmos podem se romper para o vitreo e retina
provocando roturas retinianas e hemorragias''.

O uso de inibidores da anidrase carbonica tem
se mostrado eficaz na melhora do edema ma-
cular cistéide em alguns pacientes com retinite
pigmentar e alguns autores estdo tentando mos-
trar a eficdcia da dorzolamida tdpica no trata-
mento de lesdes foveais de aparéncia cistica em
pacientes com XLRS'>".

CONCLUSAO

Embora a retinosquise ligada ao X consista em
uma patologia rara e com acometimento genéti-
co importante.

A baixa acuidade visual se instala na primeira
década, ¢ bilateral, em geral com rapida progres-
sao até os dez anos de idade. Frequentemente se
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torna estavel em pacientes em torno de 20 anos
podendo progredir em idades mais avangadas'.

Criangas precisam ser examinadas frequen-
temente para descartar ambliopia, hemorragia
vitrea ou descolamentos de retina'.

Nenhuma interven¢do terapéutica tem se
mostrado efetiva em pacientes com retinosquise
ligada ao X, mas alguns estudos estdo tentando
determinar a importancia da dorzolamida no
tratamento das lesdes foveais.

Por fim, o fator mais importante para os pa-
cientes diagnosticados consiste em um acom-
panhamento a fim de reduzir os riscos de
complicagdes e tratar o mais brevemente tais
complicagdes quando ja instauradas. Além dis-
so, a investigacao familiar é muito importante
pois se tratando de uma alteragdo genética pa-
ciente consanguineos possuem uma chance au-
mentada de apresentar a doenca.

ABSTRACT

Introduction: X-linked retinoschisis is a
rare genetic alteration that mostly affects male
patients. It presents with low visual acuity in
young patients, especially in the first decade of
life, and is maintained throughout life and may
worsen in more advanced conditions. Imaging
exams and family investigation are of para-
mount importance for patients, as this is a dra-
matic situation where vision is often very im-
paired. Objective: To report a case of bilateral
X-linked retinoschisis. Materials and Method:
Case report. Conclusion: It is a rare pathology
whose low visual acuity is commonly presence
in the firs decade of the life. Its treatment is still
nonspecific, however, monitoring and family
investigation are of paramount importance for
patients with this pathology.

Keywords: X-linked retinoschisis; juvenile re-
tinoschisis; bilateral retinoschisis
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RESUMO

Introdugao: O Carcinoma Basocelular é o tu-
mor palpebral maligno mais comum, sendo o
diagnéstico precoce, correto manejo clinico e
cirdrgico essenciais para destecho favoravel do
quadro. Objetivo: Relatar caso de reabordagem
de Carcinoma Basocelular com margens com-
prometidas em que a técnica de retalho de peri-
dsteo e enxerto de tarso contralateral foi essencial
para um desfecho estético e funcional adequado
do quadro oftalmoldgico. Concluséo: O retalho
de peridsteo e enxerto de tarsocontralateral se
mostrou uma boa técnica na correcao de defeitos
palpebrais extensos apds exérese de lesdo neopla-
sica e reabordagem cirtrgica.

Palavras-chave: Carcinoma Basocelular; Re-
talhos de tecido bioldgico; Periosteo.

INTRODUCAO

O carcinoma basocelular (CBC) é o tumor pal-
pebral maligno mais comum, tem crescimento
lento e indolente e acomete majoritariamente in-
dividuos idosos. Considerando - se o fato de se
tratar de neoplasia infiltrativa, podendo afetar es-
truturas por contiguidade, causar danos estéticos e
funcionais irreversiveis, taxa de recidiva pos exé-
rese (segundo a literatura, a taxa de recidiva varia
entra 9,5%, 14,3 %, 17,8% e 22,0%). A recidiva de
tal lesdo é multifatorial, englobando fatores gené-
ticos, manuteng¢do de fatores predisponentes ex-

51



Arquivos IPB - Volume 65 (1)

ternos, histologia da lesao,e manejo cirtrgico ina-
dequado.® Quanto a taxa de mortalidade (mesmo
que baixa), é uma lesdo que ndo deve ser tratada
com negligencia. Portanto, o precoce e adequado
diagndstico ¢ essencial ndo apenas para o manejo
cirdrgico, mas também para o adequado segui-
mento oftalmoloégico do paciente.

No presente artigo, relatamos um caso de CBC
em palpebra superior de olho direito em que a
exérese cirurgica associada ao exame anatomo-
patoldgico foi essencial para um desfecho favo-
ravel do quadro. Em um primeiro tempo cirur-
gico, foi realizada a exérese de lesdao neoplasica
com a técnica BICK, no entanto, o exame anato-
mopatologico demonstrou margens comprome-
tidas. Sendo assim, optamos por realizacdo de
reabordagem cirdrgica mais ampla e agressiva,
através da técnica de retalho de peridsteo com
enxerto de tarso contralateral para exérese de
lesdo residual e reconstruc¢ao palpebral superior.
Deve-se salientar que, em uma cirurgia de exé-
rese de lesdo com suspeita neoplasica,é essencial
que a ressec¢do seja ampla, respeitando as mar-
gens de seguranca e ndo deve-se tentar preser-
var estruturas potencialmente acometidas. ¢

RELATO DE CASO

R.M.V, sexo feminino, 81 anos, natural e proce-
dente de Guaxupé-MG. Paciente compareceu ao
servico oftalmoldgico para consulta de rotina. Acui-
dade visual com corre¢io em ambos os olhos: 1,0.
Ectoscopia: lesdo nodular, hiperpigmentada, pero-
lada, com telangectasias, margens bem delimitadas,
areas hiperpigmentadas presentes nas margens pla-
nas da lesdo, ulceragio central, medindo aproxima-
damente 0,3 x 0,2 centimetros (Fotos 1 e 2).

Biomicroscopia e Fundoscopia de ambos os
olhos: sem alteragdes.

A primeira abordagem da lesdo foi feita atra-
vés de um BICK, com margens de seguranga, se-
guindo o preconizado pela literatura, de 3mm.
(Fotos 3 e 4).

O resultado anatomopatolédgico da lesao res-
secada se tratava de carcinoma basocelular de
padrao nodular, cistico e pigmentado, medindo
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3,0 mm no maior eixo, espessura 2,0 mm, pre-
senga de ulceragdo focal e de granuloma do tipo
corpo estranho envolvendo pelos e ceratina na
derme, auséncia de diferenciacio escamosa e
invasdo perineural. Margens cirdrgicas nasal e
temporal comprometidas, ja a margem profun-
da distava 0,6 mm da lesdo.

Considerando-se o exame anatomopatoldgico
apos exérese de tal lesao descrita, optou-se por
reabordagem da lesao palpebral, tendo em vista o
comprometimento de margens cirdrgicas. Em um
segundo tempo cirurgico, foi realizado retalho de
peridsteo com enxerto de tarso contralateral. O
laudo anatomapatolégico do fragmento de pele de
15 x 13 x 4 mm de transi¢ao cutaneo conjuntival,
contendo area focal de substituicdo da derme por
tecido conjuntivo denso, vasos e infiltrado linfoide
residual. Focos de reagdo granulomatosa de cor-
po estranho, presenca de foliculos pilossebaceos e
elastose solar na derme circunjacente. Conclusao:
fibrose dérmica cicatricial e auséncia de neoplasia
residual, portanto, margens livres.




Arquivos IPB - Volume 65 (1)

Fotosl e 2: Lesdo tinica em terco distal de mar-
gem palpebral superior de olho direito, papular,
coloragdo rosea — parda, borda periférica eleva-
da, centro mais raso com ulceragao.

Foto 5: Demarcagdo cirtrgica intraoperatoria
para realizagdo de retalho de peridsteo e enxerto
de tarso contralateral

Fotos 3 e 4: Aspecto de ferida pds operatoria apos
exérese de lesdo em margem superior de pdlpebra
em olho direito (técnica Bick).

Foto 6: Aspecto intraoperatdrio de realizagdo de
retalho de peridsteo e enxerto de tarso contrala-
teral
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Fotos 7, 8 e 9: Aspecto final intraoperatério de
apos realizagdo de técnica de retalho de peridsteo
e enxerto de tarso contralateral

o S I

2

e e

Fotos 10 e 11: Aspecto de ferida pds operatoria 7
dias apés técnica de exérese de lesdo neopldsica
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residual, retalho de peridsteo e enxerto de tarso
contralateral.

Fotos 12 e 13: Aspecto de ferida pds operatéria 15
dias apds técnica de exérese de lesdo neopldsica
residual, retalho de peridsteo e enxerto de tarso
contralateral.

DISCUSSAO

O carcinoma basocelular (CBC) é o tumor
palpebral maligno mais comum (75 - 92 % de
todos os tumores palpebrais), apresenta cres-
cimento lento, indolente, acomete majoritaria-
mente individuos idosos (50-70 anos, raro antes
dos 40 anos ou apods os 80), com pele e olhos
claros. A localizagdo mais comum da lesao é na
palpebra inferior, canto medial, palpebra supe-
rior e canto lateral®. A exposi¢ao solar inade-
quada, principalmente, radiagdo ultravioleta é
considerada um fator de risco importante. Se-
gundo a literatura, tal exposi¢ao deve estar asso-
ciada a outras alteracdes para que se desenvolva
a neoplasia descrita. Exemplos sdo: predisposi-
¢do ao desenvolvimento de neoplasias e genéti-
ca, descendéncia europeia, déficit de vitaminas,




dieta rica em gordura, queimadura solar na in-
fancia, tratamento imunossupressor e exposicao
a carcinogenos. Fatores de pior prognoéstico sao:
recorréncia prévia, diagnostico tardio, subtipos
histolégicos, lesdes extensas e invasdo perineu-
ral. A taxa de mortalidade ¢ relativamente baixa,
compreende 3% e decorre, em suma, de infiltra-
¢do de tumores que ndo foram adequadamen-
te tratados. Por fim, é valido salientar que os
pacientes que desenvolvem CBC apresentam,
também, maior predisposi¢do a desenvolverem
tumores ndo cutaneos e outras afec¢des cutane-
as como, por exemplo, melanoma e carcinoma
espinocelular. »*?

Tal neoplasia maligna origina-se da falta de
maturagdo e ceratinizacao celular na membrana
basal germinativa da epiderme e bainha exter-
na da raiz do foliculo piloso, penetra a derme
e forma massa invasiva nodular. As células ne-
oplasicas caracterizam-se histologicamente por
nucleos ovalados com alta relagdo nucleo - ci-
toplasma. Formam-se ilhas coesas com palica-
das nucleares da camada celular periférica, as-
semelhando-se a matriz capilar. O tumor pode
atingir, por contiguidade, estruturas orbitarias,
intracranianas, cavidade nasal e seios da face. A
metastatizacdo ou acometimento linfatico sdo
raros, porém, a recidiva tumoral apds exérese
nao ¢ infrequente. Por esse motivo, é essencial
o adequado seguimento oftalmolégico mesmo
apos a exérese da lesdo com margens livres.
Alguns fatores elencados como potenciais de
recidiva sao: fatores genéticos, manuten¢do de
fatores de risco no meio ambiente, histologia e
manejo cirurgico inadequado da neoplasia."**

Sobre as caracteristicas clinicas, o CBC pode
ser subdividido em 4 tipos histologicos: nodu-
lar (mais comum, menor infiltragio profunda
local e recorréncia, composto pelos subtipos
solido, adenoide e cistico); micronodular (mais
raro), superficial (segundo mais comum, pre-
domina em individuos mais jovens) e infiltra-
tivo ou planocicatricial (terceiro mais comum).
Pode haver associagdo de subtipos em uma mes-
ma lesao, sendo a mais comum entre nodular e
micronodular. O CBC nodular e superficial sao
considerados “ndo agressivos’, caracteristica-
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mente circundados por area de membrana basal
contendo colageno tipo IV e V com laminina.
Ja os tipos considerados agressivos sdo: micro-
nodular, infiltrativo, esclerodermiforme e me-
tatipico (nao circundados). O CBC metatipico,
morphea ou esclerodermiforme apresentam
maior taxa de recidiva, margens mal delimita-
das, lesdo plana ou pouco elevada, amarelo cla-
ro, endurecida, intensa fibrose entremeada por
tecido neoplasico, infiltrativa e dificilmente é
possivel determinar profundidade clinicamen-
te (tipo mais agressivo). Carcinoma basocelular
multicéntrico é composto por pequenos focos
de crescimento neoplasico. **

Tratamento do CBC depende do tamanho, lo-
calizacao e condi¢oes associadas ao tipo histo-
légico. Deve-se avaliar necessidade de margens
maiores, no caso de tumores mais agressivos e
risco de metastase. No caso do carcinoma baso-
celular, indica-se a exérese cirurgica associada a
avaliacdo de margens por congelag¢ao ou cirur-
gia micrografica de Mohs (MMS). * Exame his-
tologico é de suma importéncia ndo apenas para
confirmagdo diagndstica, como também para
estudo do tipo histoldgico, presenca de ulcera-
¢d0 microscopica e acometimento de margens
cirurgicas. A literatura aponta um fato curioso
a ser salientado: a margem cirurgica compro-
metida nao determina, necessariamente, reci-
diva tumoral, uma vez que a inflamac¢ao repa-
rativa apos exérese da neoplasia pode culminar
na destruicdo de tecido neoplasico residual.
A biopsia acompanhada de exame anatomopa-
tologico pode ser feita através de técnica elipse,
shave, trépano e excisional. °

A margem livre é essencial, assim como pre-
servar o tecido sauddvel, afim de um resultado
estético e funcional satisfatdrio. No caso de tu-
mores primarios, indica-se margem cirtrgica de
2-4 mm e em tumores recorrentes ou esclero-
dermiforme, 5-10 mm. 3

Recomenda-se a realizac¢ao de bidpsia incisio-
nal (retira-se fragmento de lesdo para confirma-
¢do de suspeita diagnostica em caso de lesao ne-
oplasica envolvendo margem palpebral e canto
medial), seguida de exame histopatolégico. O
local de tal procedimento deve ser fotografado
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previamente, pois cicatriza com facilidade e po-
de-se perder o pardmetro de localizagdo da area
biopsiada.

Em seguida, tendo em mente o resultado do
exame histopatoldgico, deve-se proceder com
o terceiro passo: bidpsia excisional da lesao, se-
guida de anatomopatoldgico (as bordas da pe¢a
devem ser marcadas, afim de facilitar a identifi-
cacgao da localizacao em caso de necessidade de
reabordagem cirdrgica apds excisdo incomple-
ta do tumor) e reconstru¢ao local. A excisao é
indicada em casos de lesao tumoral em que ha
acometimento de margem palpebral, mas nao
envolve o canto lateral ou ponto lacrimal. A bi-
opsia excisional deve ser feita na diregdo verti-
cal, afim de evitar processo tracional cicatrical
palpebral, podendo culminar em entrdpio cica-
trical tracional.

Deve-se avaliar o tipo histolégico das bordas
do tumor, afim de confirmar se houve excisio
completa da lesao neoplasica com margens de
seguranga livres. Caso o resultado seja positi-
vo para presenca de células residuais, deve-se
realizar a reabordagem cirtrgica e inidica-se o
monitoramento cirurgico das margens com téc-
nica de micrografia de MOS ou congelamento.
A margem deve distar 1-2 mm do tumor clini-
camente aparente para ser considerada segura
- livre.

Tendo esse cendrio em mente, conclui-se que
a bidpsia incisional, seguida de estudo histopa-
tologico, bidpsia excisional associada a exame
anatomatolégico e combinada com reconstru-
¢ao palpebral, sdo atos cirturgicos essenciais no
tratamento de de carcinoma basocelular. Sendo,
portanto, o tratamento cirurgico o tratamento
de escolha nesse caso, oferece a possibilidade de
remog¢ao completa do tumor, controle histold-
gico de margens e, portanto, menor chance de
margens comprometidas e consequente recidiva
tumoral. Visto que a taxa de recorréncia ¢ menor
se for realizado tal tratamento descrito acima.

Reconstrugdo ¢ indicada quando as margens
estdo livres de tumor. Alguns tumores tem ex-
tensao subcutinea que nao sdo reconhecidas no
pre operatdrio. Consequentemente, o cirurgiao
deve estar preparado para realizar uma recons-
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trucdo maior do que a programada inicialmente.

A literatura aponta que a taxa de invasao orbi-
taria de carcinoma basocelular ocorre em 2-4%,
sendo mais frequente em casos tratados inade-
quadamente, tumores clinicamente negligencia-
dos, tumor do tipo morphea ou invasdo tumo-
ral perineural. Exanteragdo orbitaria pode ser
necessaria em alguns casos. A literatura aponta
uma mortalidade de 3% associado a carcinoma
basocelular, na maioria dos casos, os pacientes
faleceram devido a um carcinoma cantal e que
passaram por radioterapia ou os tumores foram
clinicamente negligenciados. *

A importancia do caso aqui relatado faz- se
pelo fato de que a exérese em um primeiro tem-
po cirurgico de lesdo em palpebral superior su-
gestiva de carcinoma basocelular foi realizada
com técnica Bick, a qual é menos agressiva. E
essencial que tal procedimento seja sempre as-
sociado ao exame histopatologico e analise de
margens da peca. No caso relatado, tal conduta
foi essencial para um desfecho favoravel. Tendo
em vista que evidenciou comprometimento ne-
oplasico em margem nasal e lateral. Motivo pelo
qual optou-se por reabordagem cirurgica mais
agressiva, nova excisao de lesao residual, segui-
da de retalho de peridsteo com enxerto de tarso
contralateral.

O peridsteo é um tecido fibrovascular que re-
cobre a superficie ssea externa dos ossos, ade-
rido por fibras de coldgeno. E histolégicamente
um tecido conectivo frouxo subaponeurdtico,
composto por células multipotentes da meso-
derme com capacidade de diferencia¢ao em di-
versos tipos de tecidos conectivos dependendo
do microambiente em que esta inserido. Devido
tais caracteristicas, faz-se uma boa op¢ao de te-
cido em casos de enxertos e retalhos.

O uso do peridsteo em cirurgias oftalmoldgi-
cas pode ser feito afim de reconstruir cavidade
orbitaria, recobrir implantes orbitarios, buck-
le escleral, tlceras de cdrnea e, como no caso
relatado, pode ser usado afim de reconstruir a
palpebra apods dano extenso. O uso de tal tecido
pode ser feito a partir de um enxerto (retirado
de doador sem pediculo vascular, desempenha
fun¢do sustentagdo, estruturacao e cobertura



de superficie) ou retalho (mantem -se vascula-
rizagdo, objetiva suprir a demanda sanguinea,
estimulando a integracdo dos tecidos e combate
a infecgoes, recobre e sustenta superficie). Esse
tecido pode ser usado isoladamente ou associa-
do a outros tecidos (por exemplo, mioperisteo
e mucoperiosteo). Area doadora, geralmente, é
o palato, mastoide, rima orbitdria, pericranio,
osso nasal e tibial anterior. Prefere-se o perids-
teo autélogo, uma vez que tem maiores benefi-
cios acerca da vascularizagdo e menor resposta
inflamatoria em relagao ao tecido heterdlogo. °

A técnica consiste em dissec¢do por planos até
a superficie do periosteo, delimitacao da area de
coleta do retalho com lamina de bisturi até plano
6sseo, descolamento do peridsteo da superficie
Ossea, coleta isolada do peridsteo, hemostasia e
sutura por planos da regiao de coleta do tecido.*

Segundo a literatura, ¢ essencial avaliar o grau
de contra¢ao primaria e secunddria, assim como
cicatrizacao do tecido retalho, afim de avaliar o
sucesso do procedimento e planejamento cirur-
gico. No caso do periodsteo, esses fatores ainda
sao pouco elucidados objetivamente. Ha estu-
dos que apontam redugdo de 10 — 20 % da espes-
sura inicial. Além disso, a regiao do pericranio
¢ apontada como a melhor area doadora, consi-
derando sua vasta oferta vascular, baixa chance
de lesdo nervosa e facilidade de ocultar a cicatriz
cirurgica no couro cabeludo.

O enxerto de tarso contralateral de palpebra
superior, nesse caso, indicou-se essa técnica,
pois a lesdo atingia menos de 2/3 da margem
palpebral. A lamela anterior foi reconstruida
com retalho de peridsteo. Estima-se o tama-
nho do enxerto, faz-se marca¢ao com ponto de
tracdo (seda 4-0) no ter¢o médio da margem
palpebral, everte-se a palpebra com auxilio do
afastador de Desmarres, expondo a superficie
tarsal. Marca-se o tamanho do enxerto, man-
tendo margem de 4 mm da margem palpebral.
Faz-se incisdo de conjuntiva e espessura total
do tarso com lamina de bisturi, disseca-se o en-
xerto e a aponeurose do musculo levantador da
péalpebra superior. Corta-se a base restante do
enxerto da conjuntiva e do musculo de Muller,
deixando 2mm de conjuntiva ligado ao enxerto.
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Coloca-se o enxerto na area do defeito palpebral
contralateral, em que a conjuntiva fica em con-
tato com o globo ocular e a margem superior
do enxerto refaz a margem palpebral. Sutura-se
as margens palpebrais do enxerto nas margens
palpebrais adjacentes do defeito (sutura reab-
sorvivel). Por fim, a drea doadora cicatriza-se
por segunda inten¢ao. ’

CONCLUSAO

O carcinoma basocelular ¢ o tumor palpebral
maligno mais comum, sendo o diagnostico pre-
coce ¢ adequado manejo essenciais para um
bom prognostico. A exérese cirurgica completa
do tumor com margens livres, estudo anatomo-
patologico e seguimento oftalmolédgico a lon-
go prazo sdao indispensaveis no manejo de tal
quadro neoplasico. O uso da técnica de retalho
de peridsteo com enxerto de tarso contralateral
para reconstrugdo palpebral apds extensa exé-
rese de lesdo neoplasica tem grandes vantagens
como, por exemplo, uso de tecido autdlogo,
menor resposta inflamatoria, infecciosa e revas-
cularizac¢ao, nao induz sensibiliza¢do do tecido
doador, boa capacidade de sustentagao e reco-
brimento, além de ser um tecido maleavel, re-
sistente e com adequado suprimento sanguineo.

ABSTRACT

Introduction: Basal cell carcinoma is the
most common malignant palpebral tumor, early
diagnosis, correct clinical and surgical manage-
ment are essential for a favorable outcome. Pur-
pose: Report a case of Basal Cell Carcinoma in
which the periosteal flap technique and tarso-
contralateral graft was essential for an adequate
esthetic and functional outcome. Conclusion:
The periosteal flap and tarsocontralateral graft
proved to be a good technique in the correction
of extensive palpebral defects after excision
of a neoplastic lesion and surgical reapproach.
Keywords: Basal cell carcinoma; Free tissue
flaps; Periosteum,;
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RESUMO

Introdugio: O glaucoma é a segunda princi-
pal causa de cegueira irreversivel em todo o
mundo. Glaucoma de angulo aberto juvenil
(GPAA)]) é um subtipo raro de glaucoma pri-
mario de dngulo aberto (GPAAJ) que aparece
mais tarde na infancia ou no inicio da idade
adulta. Objetivo: Descrever a importancia do
diagnostico precoce assim como abordagem te-
rapéutica. Materiais e Método: Relato de caso e
revisdo da literatura. Conclusao: A raridade da
doenga e o atraso no diagnéstico muitas ve-
zes levam ao avango do dano glaucomatoso
a0 nervo optico. Portanto, investigar histdria
familiar assim como a medicao da PIO e exa-
mes de imagem como oct de nervo, diante de
uma escavacao suspeita sao necessarios.

Palavras-chave: Glaucoma de Angulo Aberto,
Hipertensao Ocular, Trabeculectomia.

INTRODUCAO

O glaucoma ¢ a segunda principal causa de
cegueira irreversivel em todo o mundo. Ja glau-
comas primarios, frequentemente com origem
genética, compreendem aqueles nos quais uma
anormalidade de desenvolvimento da cédma-
ra anterior leva a obstru¢ao do humor aquoso.
Dentre esses glaucomas primarios, o glaucoma
congénito de angulo aberto - frequentemen-
te chamado de glaucoma congénito primario
(GCP) - e o glaucoma juvenil de dngulo aberto
se apresentam sem associagdo com anormalida-
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des oculares ou do desenvolvimento sistémico.

Glaucoma de angulo aberto juvenil (GPAA]J)
¢ um subtipo raro de glaucoma primario de an-
gulo aberto (GPAAJ), que aparece mais tarde na
infincia ou no inicio da idade adulta. E diferente
de outros tipos de glaucomas congénitos ou in-
fantis que apresentam anormalidades oculares
como buftalmia, megalocdrnea, estrias de Haab
ou outras anormalidades sistémicas do desen-
volvimento. Geralmente, é uma forma autosso-
mica dominante de glaucoma cronico de dngulo
aberto. No entanto, ¢ mais comum em homens
do que em mulheres e em pacientes com estado
refrativo miope. Pacientes com (GPAA]J) bilate-
ral geralmente tém uma histdria familiar mais
forte do que aqueles com GPAA]J unilateral. Para
determinar a progressao da doenga, os testes de
campo visual (CV), medicao da pressdo intrao-
cular (PIO) e exames oftalmoldgicos periddicos
em pacientes com historia familiar positiva de
glaucoma sdo muito importantes.

RELATO DE CASO

G.A.D.S, 9 anos, masculino, comparece em
consulta pela primeira vez no ambulatério do
glaucoma ja com diagndstico prévio de glau-
coma juvenil neste servico em uso de dorzo-
lamida, maleato de timolol e bimatoprosta.

Previamente, durante o rastreio para diag-
nostico, o paciente apresentava de ante-
cedente familiar o pai com diagndstico de
glaucoma juvenil descoberto tardiamen-
te;passou por diversas cirurgias, nao sendo
suficientes para manter acuidade visual , es-
tando atualmente com AV AO: MM.

Diante deste histdrico, o pai decidiu levar
o filhoa atendimento médico. Apds diver-
sas consultas e um disco dptico sugerindo
glaucoma, a crianga foi diagnosticada com
glaucoma juvenil. Nesta primeira consul-
ta no ambulatério do glaucoma o paciente
apresentava:
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Ao exame fisico: (14/07/2021)
AV PH
OD: 1,0
OE: 0,8Q

Biomicroscopia:

AOQO: Hiperemia conjuntival, cOrnea trans-
prarente, cdmara anterior formada, facico

Tonometria:
OD: 15 mmbhg
OE: 16 mmhg

Fundoscopia:

OD: DODN, E/D 0,6, profunda, macula li-
vre, retina aplicada 360

OE: DODN, E/D 0,7, profunda, macula li-
vre, retina aplicada 360

Conduta:

Solicitados oct de nervo, paquimetria, campo
visual 24:2 e retinografia. Retorno em dois me-
ses para avaliacao dos exames assim como aferi-
¢do da pressdo intraocular.
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Foto 2: Retinografia do olho direito

Foto 3: Retinografia do olho esquerdo
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Foto 4: Campo Visual 24:2 olho direito
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Foto 6: Paquimetria de ambos os olhos

Seguimento:

Ao longo das seguintes cinco consultas em
um intervalo de onze meses ,a pressao in-
traocular do paciente aumentou mesmo apos
ser acrescentando uma quarta droga como
Brimonidina. No dia (27/04/2022) a pressao
intraocular estava de 26 mmhg no olho di-
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reito e 25 mmhg no olho esquerdo.

Nesta situacao foi indicada a trabeculecto-
mia em olho esquerdo, olho no qual a acui-
dade visual estava ligeiramente diminuida
para 0,8 parcial.

Primeiro pos operatorio de trec OE dia
(24/06/2022):

Biomicroscopia
OE: Bolha elevada e filtrante

Tonometria
OE:13MMHG

Seguimento:

Apobs 9 meses da primeira cirurgia foi in-
dicado a trabeculectomia em olho direito.
Nesta consulta o paciente estava em uso de
terapia maxima (maleato de timolol, brimo-
nidina, dorzolamida e latanoprosta) em olho
direito e sem drogas hipotensoras em olho
esquerdo.

Também apresentava-se ao exame FISI-
CO: (01/03/2023)

AV PH
OD: 1,0
OE: 1,0 Q

BIOMICROScopia:

OD: Conjuntiva calma, coérnea transpra-
rente, camara anterior formada, facico (Foto
6)

OE: Conjuntiva calma, bolha de trec vas-
cularizada, camara anterior rasa, ponto cor-
neo escleral integro, pigmentos hematicos
em iris inferiormente, iris trofica, sem Sei-
del(Fot09,10)
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Foto 7: Bio OD

Foto 8: Bio OD

Foto 9: Bio OE



Foto 10: Bolha de trec elevada em BIO OE

Fundoscopia:

OD: DODN, E/D 0,6, profunda, macula livre,
retina aplicada 360

OE: DODN, E/D 0,7 profunda, profunda, ma-
cula livre, retina aplicada 360

Tonometria:
OD: 20 mmhg
OE: 10 mmhg

oD GCC Significance Oplic Nerve Head Map

58 Exam Dute T1BE021 555

GCC Sianificance

Oplic Nerve Head Map

Foto 11: Oct de nervo 2023

Ao primeiro dia pdés operatorio trec OD:
Biomicroscopia:

Arquivos IPB - Volume 65 (1)

OD: Conjuntiva calma, cornea transparente,
bolha de trec vascularizada e discretamente ele-
vada, pontos integros, sem seidel, sem reagdo
de camara anterior, sem hifema e sem hipopio

Tonometria:
OD: 12 mmhg

Atualmente:

Paciente em pds operatorio tardio de trabe-
culectomia em olho esquerdo e trigésimo pos
operatorio de trabeculectomia em olho direito
mantém acompanhamento neste servico com
acuidade visual bilateral de 1,00 . Pressao intra-
-ocular de 10 mmhg sem necessidade de drogas
hipotensoras até entdo.

DISCUSSAO

O glaucoma ¢ uma doenga oftalmica neu-
rodegenerativa e ¢é considerada uma das
principais causas de cegueira irreversivel. O
glaucoma juvenil ¢ decorrente da formagao
anomala da malha trabecular, sendo inade-
quada a drenagem do humor aquoso assim
aumentando a PIO. (')Alteracdoes comuns,
tipicas do seio camerular ndo sao comuns, e
sua fisiopatologia permanece incerta; todavia
estudos atuais revelam que a PIO elevada nes-
ses individuos esta relacionada goniodisgene-
sia, resultando na deficiéncia da formagéo da
camara anterior, na malha trabecular imatura
e em feixes trabeculares encorpados.”,?

Caso o diagnostico de glaucoma seja estabe-
lecido, o tratamento adequado dependera do
tipo e da gravidade de cada caso em particular.
Embora as opgdes clinicas e cirturgicas para o
glaucoma pediatrico sejam bastante semelhan-
tes as do adulto, as estratégias terapéuticas em
criangas frequentemente divergem significativa-
mente das do adulto. A crianca com suspeita/
diagnostico de glaucoma deve ser acompanha-
da em intervalos apropriados, de acordo com a
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preocupagdo com o diagndstico, para que haja
tempo de alguma intervengao ,caso haja algu-
ma altera¢ao no periodo. Qualquer crianga com
glaucoma deve ser acompanhada através de exa-
mes oftalmologicos completos e periodicamente
ao longo de toda a vida, mesmo que a PIO esteja
controlada por anos, ja que a perda do controle
do glaucoma pode ocorrer décadas apds o trata-
mento bem sucedido.’?

O presente relato de caso busca demonstrar
a importancia de levantar a suspeita de glau-
coma junvenil quando se apresenta historia
familiar positiva. Além disso, exames como
retinografia para comparar achados de pro-
gressdo do glaucoma, com base na fundos-
copia, se fazem importantes. Outra questao
valida a se atentar neste caso é a compara¢ao
do exame de OCT de nervo com o prdprio
paciente visto que o banco de dados em me-
nores de 18 anos ainda se encontra deficita-
rio para um valor referéncia confiavel. Com
base nisso, a indica¢do de trabeculectomia
cirurgica se faz oportuna quando se observa
pressao intraocular refrataria e demasiada-
mente alta mesmo com terapia clinica ma-
xima, como o que foi observado neste caso.

CONCLUSAO

A raridade da doenga e o atraso no diag-
nostico muitas vezes levam ao avango do
dano glaucomatoso ao nervo dptico. Portan-
to, investigar histoéria familiar assim como a
medic¢do da PIO e exames de imagem como
oct de nervo, diante de uma escavagao sus-
peita sdo necessarios para questionar o diag-
nostico de glaucoma juvenil. Da mesma
forma que o diagnostico deve ser certeiro, a
abordagem terapéutica assim como a suges-
tdo do tratamento cirurgico deve ser consi-
derando dentro da janela de oportunidade,
sem demais complicagdes ao paciente.
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ABSTRACT

Introduction: Glaucoma is the second lea-
ding cause of irreversible blindness worldwi-
de. Juvenile open-angle glaucoma (POAG) is
a rare subtype of primary open-angle glaucoma
(POAG) that appears later in childhood or ear-
ly adulthood. Purpose: To describe the impor-
tance of early diagnosis as well as a therapeutic
approach.Method: Case report. Conclusion:
The rarity of the disease and the delay in diag-
nosis often lead to the advancement of glauco-
matous damage to the optic nerve. Therefore,
investigate family history as well as IOP mea-
surement and imaging tests such as nerve oct,
before a suspicious cup is necessary.

Keywords: Glaucoma, Open-Angle, Ocular
Hypertension, Trabeculectomy.
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RESUMO

Introducio: A sindrome ICE € uma condigao
infrequente na oftalmologia e tendem a se ma-
nifestar como uma faléncia corneana progressiva
com alteragdes endoteliais, bem como formagao
de sinéquias em todo o angulo camerular cursan-
do com glaucoma secundario de dificil controle
clinico. Objetivo: O trabalho tem como objeti-
vo relatar um caso de uma mulher de meia idade
com glaucoma secundario a ICE-S. Materiais
e Métodos: Revisdo da literatura relacionada
ao diagnostico e manejo cirtrgico dos pacientes
com glaucoma refratario ao tratamento clinico
nos casos de sindrome ICE. Conclusao: O diag-
nostico precoce baseado em uma minima sus-
peicao clinica e correto manejo do aumento da
pressdo intraocular pode colaborar para um bom
prognostico visual nos pacientes corretamente
diagnosticados.

Palavras-chave: Sindrome ICE, glaucoma, ci-
rurgia filtrante

INTRODUCAO

A Sindrome Iridocorneana Endotelial (ICE-
-S) é uma condic¢do rara comumente associada
a proliferagdo e migracdo de células endoteliais
da cérnea para o angulo iridocorneano e iris.'

Compreende trés variantes clinicas: sindrome
de Chandler, atrofia essencial da iris e sindrome
de Cogan-Reese. Sua prevaléncia ainda é desco-
nhecida.!?

Os achados clinicos variam e estdo relaciona-
dos a anormalidades estruturais do endotélio
corneano causando uma descompensa¢ido da
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cornea, obliteracdo progressiva do angulo irido-
corneano causando glaucoma secundario seja
por obstru¢ao do angulo pelas células em proli-
feragdo ou pela contrag¢ao de sua membrana ba-
sal sobre a iris e anomalias irianas como atrofia
e policoria."*?

Atrofia essencial de iris é caracterizada por
atrofia importante de iris com surgimento de
buracos em sua estrutura. A gonioscopia nesses
casos pode demonstrar sinéquias anteriores de
iris secundarias a proliferacao de células endo-
teliais para o angulo iridocorneano causando
diferentes graus de fechamento angular.'?

Por outro lado, na sindrome de Cogan-Reese
a proliferacdo de células endoteliais ocorrem em
quase toda a extensdo iriana mas dificilmente
causam deslocamento da iris. E acompanhada
do aparecimento de multiplos nédulos irianos
com perda de criptas e aparéncia mais fosca.
Esses nddulos no inicio da doenga podem ter
aparéncia mais fina e amarelada e com a pro-
gressdo da doenca se tornam mais espessos e
amarronzados.’

RELATO DE CASO

Paciente jovem feminina de 27 anos de idade
veio em primeira consulta oftalmolégica em 14
de Fevereiro de 2022 queixando-se de desloca-
mento pupilar de olho direito.

Ao exame oftalmoldgico paciente apresentava
acuidade visual melhora corrigida pela tabela de
Snellen de 20/20 em olho direito (OD) e 20/20
em olho esquerdo (OE). A biomicroscopia de
olho direito (OD) apresentava conjuntiva clara,
cdrnea transparente, ectropio uveal as doze ho-
ras com sinéquia anterior de iris adjacente (Foto
1). Em olho esquerdo (OE) apresentava biomi-
croscopia sem alteracdes. Em fundoscopia de
ambos os olhos (AQO) apresentava disco dptico
de dimensdes normais, relacdo escavagio/dis-
co fisiologica, macula com brilho preservado,
vasos de calibre e distribuicao normais e retina
aplicada. Tonometria de ambos os olhos de 19
mmHg.
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Foto 1 - biomicroscopia de olho direito

Optado apos primeira consulta por solicitar
campimetria visual, tomografia de coeréncia
optica de papila e microscopia especular (Fotos
2,3 e4). Bem como o inicio de timolol uma gota
em ambos os olhos.

s

L

Foto 3 - OCT de nervo de ambos os olhos
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Foto 4 - microscopia especular de olho direito

Paciente passou por consultas anuais de segui-
mento sem alteragdo do quadro. Em 22 de Feve-
reiro de 2016 paciente retorna em consulta com
queixa de dor e hiperemia ocular em olho direi-
to. Ao exame oftalmologico paciente apresentava
acuidade visual melhor corrigida pela tabela de
Snellen de 20/25 em olho direito (OD) e 20/20
em olho esquerdo (OE). A biomicroscopia de
ambos os olhos estavam mantidas. A fundosco-
pia de ambos os olhos (AO) estavam mantidas e
a tonometria em olho direito se apresentava de 26
mmHg e 14 mmHG em olho esquerdo.

Optado por introdugao de brinzolamida em asso-
ciagdo com timolol e retorno para controle da PIO.

Paciente evolui com glaucoma de dificil con-
trole em olho direito passando por ultima con-
sulta em 19 de Abril de 2022, em uso de timolol
e bimatoprosta em ambos os olhos, mais brinzo-
lamida e brimonidina em olho direito.

Ao exame oftalmoldgico a acuidade visual, bio-
microscopia e fundoscopia estavam mantidas
com relagdo ao ultimo exame. A tonometria nes-
ta ocasido se encontrava de 24 mmHg em olho
direito e 13 mmHg em olho esquerdo a despeito
do uso das quatro drogas em olho direito.

Frente ao quadro de glaucoma refratario em
uso pleno das quatro classes de drogas hipoten-
soras, proposto cirurgia filtrante com implante
de tubo em olho direito.

Cirugia realizada em Novembro de 2022, com
bom resultado clinico, sendo evidenciado em
ultima consulta oftalmoldgica pressao intraocu-
lar de 15 mmHg.
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DISCUSSAO

A sindrome ICE abrange um grupo de
doencgas com variaveis espectros clinicos e que
possuem como denominador comum a prolife-
racdo e migragao de células endoteliais para o
angulo iridocorneano. ">’

E uma doenca de cardter progressivo que
pode cursar com descompensa¢do endotelial,
com edema de cérnea, aparéncia de metal ba-
tido e anomalias irianas variando de corectopia
a policoria e surgimentos de nddulos. A grande
maioria dos casos acontecem de forma unila-
teral, podendo se apresentar bilateralmente ou
com alteracdes endoteliais frustas no olho con-
tralateral. De acordo com a literatura, tende a
se manifestar em mulheres no inicio da idade
adulta.’?

A grande maioria dos casos de sindrome
iridocorneana endotelial se apresentam incial-
mente com glaucoma ou aumento da pressao
intraocular sem lesao de nervo 6ptico. Um estu-
do realizado na India com 223 olhos diagnosti-
cados com ICE-S, mostrou que 156 desses, apre-
sentavam glaucoma na apresentacdo inicial e 74
olhos apresentavam apenas eleva¢do da pressao
intraocular, no periodo de acompanhamento do
estudo mais 7 olhos desenvolveram glaucoma.’

O controle do glaucoma nos casos de ICE-S
¢ dificilmente alcancado apenas com o uso de
drogas hipotensoras. Mas essas continuam sen-
do a opg¢do inicial de tratamento. A literatura
mostra que aproximadamente 50% dos casos de
glaucoma secundario associado essa sindrome,
precisa de algum procedimento cirturgico ao
longo da histéria natural da doenga. Apesar de
estudos realizados ainda nao foi definido qual
procedimento deve ser preferencialmente reali-
zado variando da trabeculectomia ao implante
de tubo filtrante.?

Mao et. Al realizou um estudo com 18 pacien-
tes diagnosticados com a sindrome iridocornea-
na endotelial com glaucoma de dificil controle
clinico submetendo-os a cirurgia filtrante com
implante de tubo. Todos os procedimentos fo-
ram realizados nas mesmas condi¢des cirtrgicas

pelo mesmo profissional. O estudo mostrou que
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¢ uma técnica efetiva de tratamento cirurgico em
pacientes com ICE mas que devem ser frequente-
mente avaliados por risco aumentado de oclusao
do 6stio do tubo por migracao anterior das cé-
lulas e formagdo de sinergias anteriores ao tubo.
No estudo também foi visto que alguns pacientes
necessitaram de um implante de novo tubo ou
mudanga do local do primeiro implante.®

CONCLUSAO

Sabe-se que a Sindrome ICE costuma ser uni-
lateral e se apresenta mais em mulheres de meia
idade, deve ser considerada em paciente com
glaucoma secundario e alteragdes estruturais
arianas. As duas principais causas de perda vi-
sual nesses pacientes sdo o glaucoma de dificil
controle onde mais da metade dos pacientes
precisam de interven¢ao cirurgica mesmo nos
casos de idades mais precoces e a segunda cau-
sa de acometimento visual é o edema corneano.
Por esses motivos o paciente deve ser acompa-
nhado com consultas periddicas e acompanha-
mento conjunto por especialistas em glaucoma
e cornea.">’

Apesar de documentada sua fisiopatologia,
ainda nao foi descrito na literatura o exato mo-

tivo de desencadeamento da sindrome, necessi-

tando de mais estudos nesse quesito."**

ABSTRACT

Introduction: The ICE syndrome is an un-
common condition in ophthalmology and tends
to manifest itself as a progressive corneal failu-
re with endothelial changes and synechiae for-
mation throughout the camerular angle, cour-
sing with secondary glaucoma that is difficult
to control only with eyedrops. Objective: To
report a case of a middle-aged woman with se-
condary glaucoma due to ICE-S. Materials and
Methods: Review of the literature related to the
diagnosis and surgical management of patients
with glaucoma refractory to clinical treatment
in cases of ICE syndrome. Conclusion: Early
diagnosis based on minimal clinical suspicion
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and correct management of increased intrao-
cular pressure can contribute to a good visual
prognosis in correctly oriented patients.

Keywords: ICE syndrome, Glaucoma, Filte-
ring Surgery
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RESUMO

Introdugio: A oclusio de ramo da artéria cen-
tral da retina representa 38 a 40 % das oclusdes
retinianas, tendo o ramo temporal como o mais
acometido Objetivo: Descrever um caso de
oclusao de ramo de artéria central da retina as-
sociado a PAMM com melhora apds realizagao
de paracentese. Materiais e Método: Foram uti-
lizadas informagdes do banco de dados do Ins-
tituto PenidoBurnier. Conclusao: As medidas
emergenciais no manejo das oclusoes retinianas
arteriais possuem relevancia e potencial terapéu-
tico consideravel, embora cada caso tenha suas
particularidades.

Palavras-chave: Oclusdo da Artéria Retinia-
na, Paracentese, Maculopatia.

INTRODUCAO

A oclusdo de ramo de artéria central da retina
representa cerca de 38 a 40% das oclusdes arte-
riais da retina, sendo o ramo temporal o mais
afetado. Os sintomas apresentados costumam
variar de acordo com alocaliza¢ao da lesao, e tais
disturbios vasculares configuram uma emergén-
cia oftalmologica, uma vez que devemos estabe-
lecer medidas emergenciais de modo a evitar o
infarto retiniano definitivo. A oclusdo de ramo
de artéria central da retina pode vir acompa-
nhada da maculopatia paracentral média aguda
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( PAMM ), que consiste em uma isquemia dos
plexos capilares profundos da retina. A seguir,
apresentaremos uma caso de ORA e PAMM que
apresentou melhora visual significativa apds a
realizagdo da paracentese imediata.

CASO CLINICO

P.A, 38 anos, queixa de baixa de acuidade vi-
sual em olho esquerdo ha 8 horas.

Antecedentes pessoais: cardiopata com valvu-
lopatia em tratamento hd 15 anos no INCOR.

Acuidade visual OD: 20/20
Acuidade visual OE: 20/40

Biomicroscopia anterior AO: Conjuntiva cla-
ra, cornea transparente, cimara anterior forma-
da, facica, sem reacao de cimara anterior, iris
trofica.

Fundoscopia OD: Disco éptico rdseo, escava-
¢do fisiolégica, macula com brilho preservado,
vasos sem alteracgdes, retina aplicada.

Fundoscopia OE: Disco Optico rdseo, escava-
cdo fisiologica, area de palidez retiniana adja-
cente a arcada temporal inferior compativel com
oclusdo de ramo de artéria central da retina.

Foram solicitados exames laboratoriais como
provas de coagulagao, trombofilias, investiga-
¢do hematoldgica e reumatologica, todos sem
alteragoes. Ultrassom de cardtidas também nao
evidenciou placas de ateromatose significativas.
Foram realizados exames oculares de imagem
como angiofluoresceinografia e tomografia
de coeréncia dptica . Em fase precoce, a angio-
grafia evidenciou area de hipofluorescéncia por
nao perfusdo. Em fases tardias, foi evidenciado
provavel émbolo em ramo da arcada temporal
inferior. A tomografia de coeréncia 6ptica evi-
denciou area de hiperfletividade em camadas de
fibras nervosas e na plexiforme externa, sinais
sugestivos de oclusao arterial com PAMM. Cos-
tatado o diagndstico, foi realizada paracentese
imediata de camara anterior, sendo documenta-
da importante melhora da acuidade visual e dos
achados fundoscdpicos ao final de uma semana
do tratamento.
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Foto 1: fundoscopia OE (primeira consulta) mos-
trando palidez do ramo arterial em arcada tem-
poral inferior
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Foto 2: AGF OE ( fase precoce ) : presenca de hipo-
fluorescéncia por ndo perfusdo em drea de ramo
arterial afetado.

Foto 3: Retinografia OE ( uma semana apds pa-
racentese ): Observada normalizagdo da drea pd-
lida previamente acometida . Reestabelecimento
do enchimento arterial previamente acometido
apos deslocamento bem sucedido do trombo.



Foto 4: AGF OE : (fase tardia) exame mostrando
o provavel émbolo no ramo da atéria central tem-
poral inferior

Foto 5: OCT OE ( Exame adquirido no dia do
diagnéstico demonstrando uma hiperrefletivida-
de das camadas médias, sugestiva de isquemia do
plexo capilar profundo ( PAMM )

DISCUSSAO

Oclusao retiniana arterial é uma condigdo
rara, usualmente secundaria a émbolos gordu-
rosos provenientes da cardtida interna, poden-
do também estar relacionada com compressao
vascular e arterite de células gigantes. O quadro
clinico se baseia em baixa de acuidade visual de
carater subito, com palidez importante no traje-
to acometido pela isquemia. Massagem ocular e
paracentese sao medidas emergenciais que po-
dem ser instauradas com objetivo de deslocar o
trombo de seu local de impactacgdo, ndo devendo
exceder o periodo de seis horas do diagnostico
clinico. A PAMM por sua vez consiste de uma
isquemia nos plexos capilares profundos da reti-
na, se apresentando na tomografia de coeréncia
Optica como uma drea hiperrrefletiva na caima-
da nuclear interna e plexiforme externa, estando
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associada aos diversos distirbios vasculares que
acometem a retina, tais como as oclusdes veno-
sas e arteriais.

As oclusbes arteriais retinianas podem ter
diversas etiologias, sendo 80 % decorrente de
aterosclerose ao nivel da lamina crivosa. O em-
bolismo ¢é outra causa importante de compro-
metimento arterial retiniano, sendo a origem
mais comum uma placa ateromatosa na bifur-
cagao carotidea. Uma vez que a artéria oftalmica
¢ o primeiro ramo da carétida interna, o mate-
rial embolico do coragdo e das artérias carotidas
apresenta uma rota completamente direta para
os olhos. Os émbolos podem ser compostos por
colesterol ( placas de hollenhorst ) , que rara-
mente causam obstrugao significativas das arte-
riolas retinianas e geralmente sdo assintomaticas
; calcio, que se originam de placas ateromatosas
na aorta ascendente ou cardtidas, bem como de
valvulas cardiacas calcificadas, eles geralmente
sao unicos, brancos, nao cintilantes, e frequen-
temente estdo perto do disco. Por fim, os émbo-
los podem ser fibroplaquetarios, que se apresen-
tam como particulas macilentas acinzentadas e
alongadas , que geralmente sao multiplas. Cau-
sas menos comuns incluem arterite de células
gigantes, embolismo cardiaco, periarterite e dis-
turbios trombofilicos.

Paciente acima apresentava historia de valvu-
lopatia ha 15 anos. Acreditamos que este émbo-
lo do ramo arterial possa vir do coragéo. Pacien-
te esta sendo monitorado com seu cardiologista

CONCLUSAO

Os disturbios vasculares da retina, sobretudo
os arteriais, consistem em um desafio do ponto
de vista terapéutico, devido a sua alta morbidade
e irreversibilidade. Nas oclusoes de origem trom-
boembolica ha medidas emergenciais que podem
ser tomadas de forma a melhorar drasticamente o
progndstico do paciente. Estas medidas tem como
principal objetivo promover o deslocamento do
trombo, movendo-o para dreas de circulagdo mais
terminais. No presente artigo relatamos um caso
de oclusiao de ramo de artéria central da retina
associado a PAMM, em que a realiza¢do da para-
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centese terapéutico conseguiu promover o deslo-
camento do trombo e reestabelecer a circulagao
retiniana no territério previamente isquemiado.
Embora ditas como “ medidas heréicas “ as medi-
das emergenciais no manejo das oclusdes arteriais
da retina possuem sim importante uso clinico e
possibilidade real de resolu¢ao do quadro.

ABSTRACT

Introduction: Occlusion of a branch of the
central retinal artery represents 38 to 40% of re-
tinal occlusions, with the temporal branch being
the most affected Objective: To describe a case
of occlusion of a branch of the central retinal ar-
tery associated with PAMM with improvement
after performing a paracentesis. Materials and
Method: Information from the PenidoBurnier
Institute database was used. Conclusion: Emer-
gency measures in the management of retinal
arterial occlusions have considerable relevance
and therapeutic potential, although each case
has its particularities.

Keywords: Paracentesis, Retinal Artery Oc-
clusion, Maculopathy
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RESUMO

Introduciio: A Tomografia de Coeréncia Optica
(OCT) € um exame de imagem do fundo ocular
ndo invasivo, que permite a obtencdo in vivo de
um corte histologico das diferentes camadas da
retina, da fovea e do disco Optico. Entretanto, di-
versos artefatos podem estar presentes ao exame
que difi-cultam sua interpretagao, podendo levar
a erros diagnosticos. As principais causas de ar-
tefatos sdo opacidade de meio, a varia-bilidade
anatomica e situagdes patologicas associadas.
Objetivo: relatar caso de paci-ente em investi-
gacdo de glaucoma com uma tragdo vitreorreti-
niana associada, interfe-rindo na interpretagdo
de tomografia de coeréncia Optica. Materiais
e Método: Relato de Caso e Revisao de Lite-
ratura. Conclusio: Ressaltar a importancia de
correlacionar achados clinicos e de exames com-
plementares e sua correta interpretacdo, evitando
erros diagnosticos.

Palavras-chave: Tomografia de coeréncia 6p-
tica, glaucoma, artefatos.

INTRODUCAO

A Tomografia de Coeréncia Optica (OCT) é
um exame de imagem do fundo ocular nao in-
vasivo, que permite a obten-¢ao in vivo de um
corte histoldgico das diferentes camadas da reti-
na, da foévea e do disco dptico.

Baseia-se no principio de interferéncia de
baixa coeréncia Optica, com uma resolucao de
3 a 7 micra. O OCT permite analisar a interfa-
ce vitreoretiniana, as diferentes alte-ragcdes das

73



Arquivos IPB - Volume 65 (1)

estruturas do tecido retiniano ou subretiniano
e a medi¢do da espessura reti-niana, além da
camada da cordide. Utiliza-se igualmente e de
forma ampla, mediante a medi¢do da espessura
da camada de fibras nervosas, no estudo e segui-
mento do glaucoma. Permite a analise, caracte-
riza-¢do e monitoramento de eventuais lesdes
detectadas.

Uma boa técnica de aquisi¢ao exige centra-
gem do feixe de referéncia ao centro do disco
optico/macula e verificagdo se o algoritmo de
calculo avaliou corretamente os limites da ca-
mada de fibras nervosas. Por vezes, exame com
baixo sinal, a existéncia de alteracdes na inter-
face ou artefatos de movimentos podem causar
erros de calculos.

Erros e artefatos na aquisicao de imagem

Para que sejam evitados falsos diagndsticos e
condutas terapéuticas inadequadas, ¢ de extrema
importancia saber reconhecer um artefato, per-
mitindo assim que uma falsa imagem patoldgica
seja identificada. Os trés principais mo-tivos dos
artefatos sdo a opacidade dos meios de propa-
gacao do laser, algumas condi¢des anatdmicas e
situagdes pato-logicas, além de adversidades que
surgem durante a aquisi¢do. Por outro lado, os
erros de identificacdo e segmentagdo da retina
interna e externa sao os erros mais comuns e sao
devidos a falhas do software dos equipamentos,
sendo por vezes inde-pendentes da qualidade da
imagem e do escaneamento obtido.

Uma aquisi¢ao de ma qualidade pode gerar
com facilidade artefatos. Os erros de aquisi¢do
podem surgir basicamente devido a ma fixagao
central, seja por movimentos oculares e/ou ex-
traoculares. Alguns exemplos sdo nistagmo, os
tremores da cabega na Doenca de Parkinson,
a existéncia de perturba¢des da respiragdo que
possam conduzir aos movimentos involuntarios
ou a propria ndo colaboragdo de paciente.

Artefatos associados as Condi¢des Anatd-
micas

Sao varias as condi¢des que podem conduzir
a formagdo de artefatos, dando especial desta-
que a alta miopia. Nesta situagdo os cortes re-
tinianos podem ser afetados caso o tomografo
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nao possa estar contido na sua totalidade dentro
de um unico volume, devido a verticalizacdo da
imagem, com consequente diminui¢do do sinal
do OCT. O gradiente produzido pelo estafiloma
sera tanto mais importante quanto maior for a
miopia, e ird influenciar tanto a medicao da es-
pessura da mdcula como a avaliagdo da camada
de fibras nervosas da retina.

Artefatos nos cortes lineares

Para a realizagdo do exame de OCT é necessa-
rio que os meios atravessados pelo laser estejam
claros, tanto em nivel ocular - cérnea, cimara
anterior, cristalino e vitreo, como extraocular
— lentes e dispositivos do aparelho que o laser
atravessa até atingir a cdrnea. Em opacificagoes
moderadas, como em cataratas nucleares mode-
radas, é ainda possivel a obtengdo de um corte
da retina, contudo se o laser atravessa uma opa-
cidade mais densa como ¢ o caso de alguns cor-
pos vitreos, podem surgir os chamados fenome-
nos de sombra, que se traduzem na inexisténcia
ou atenuagdo da refletividade da imagem da re-
tina ime-diatamente apds essa opacifica¢ao. Em
alguns casos estes artefatos podem simular uma
perda de tecido retiniano, sendo, por vezes difi-
ceis a sua identifica¢do, princi-palmente se este
for central, sob a fovea. Estes tipos de artefatos
sao denominados de artefatos de origem optica.

Artefatos no mapa macular

Os erros observados nos mapas retinianos
maculares sao essencialmente de dois tipos: de-
vidos ao fendmeno de sombra e devidos a iden-
tificagdo e segmentagao errada do limite interno
e/ou externo da retina. Quando os limites da
retina sdo mal identificados, também a medic¢ao
auto-matica da espessura da retina sera errada
ou mesmo impossivel, podendo conduzir a um
falso diagnostico.

As principais causas de artefatos nos mapas
maculares sao:

a) Opacidade dos meios: também na medigao
da espessura da retina os fendomenos de som-
bra por opacidade dos meios podem conduzir
a uma medicao erronea da espessura da retina,
uma vez que ndo irdo permitir a identificacao
correta do limite interno e/ou externo da retina,



impossibilitando ou falseando o valor da espes-
sura da mesma.

b) Exsudados duros e hemorragias: os exsu-
dados lipidicos intraretinianos e as hemorra-
gias surgem como estruturas hiperrefletivas que
mascaram a hiperr-efletividade do complexo
EPR - corioca-pilar, provocando o fendmeno de
sombra. Se estes forem de grandes dimensoes,
o software de andlise ndo conseguird fazer as
corregdes automaticas, podendo provocar um
defeito na linha do limite posterior da retina,
fornecendo uma espessura retiniana errada.

c) Neovascularizagdo Coroidea: ocorre dis-
torcao da refletividade do complexo EPR-co-
riocapilar devido a hiperrefletivi-dade da neo-
vasculariza¢do de cordide, fazendo com que a
identificagdo do limite posterior da retina seja
efetuada abaixo da neovascularizagio, ou seja,
ao nivel da cordide, com consequente medigdo
errada da espessura da retina.

d) Hialoidea Posterior e Membranas Epirre-
tinianas: nestas situagdes, o software de analise
pode reconhecer o limite anterior da retina ao
nivel da hialoidea posterior/membrana epirre-
tiniana hiperre-fletiva, podendo levar a identifi-
ca¢do errada de um edema macular.

e) Edema Macular nas Oclusdes Venosas:
pode conduzir a identificacido erronea do limite
posterior da retina, originando igual-mente me-
di¢des incorretas.

3) Artefatos na avaliacdo de camadas de fibras
nervosas da retina (CFNR)

Os artefatos ocorrem com maior frequén-
cia com os OCTs de dominio temporal, espe-
cialmente na andlise da CFNR e disco dptico.
Nestes equipamentos a centragem da papila é
efetuada pelo técnico antes da aquisi¢do da ima-
gem enquanto nos OCTs de dominio espectral
¢ efetuada automaticamente apds a aqui-si¢ao,
diminuindo ainda a influéncia dos movimentos
oculares e do piscar. Assim, ¢ de extrema impor-
tancia garantir a centra-gem da papila para que
a medicdo da espessura da CFNR seja a correta.

Semelhante ao mapa retiniano macular, a
analise da camada de fibras nervosas podera
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estar errada sempre que o limite interno e/ou
externo da retina seja mal identificado, o que
podera acontecer por exemplo num caso de hi-
perrefletividade das camadas superficiais da re-
tina, como ¢ o caso das fibras de mielina.

Neste parametro de andlise, a intensidade do
sinal de OCT tem especial interesse, uma vez
que um sinal fraco podera reproduzir um falso
adelgacamento da CFNR, que sugere progres-
sao errone-amente. Desta forma, sempre que
coexista um sinal fraco e um adelgacamento da
CFNR ha que tomar precaugdo, principalmente
se existirem cataratas, fibrose da capsula poste-
rior, miose ou olho seco.

Também a semelhanca do mapa macular e
dos cortes lineares a existéncia de aderéncias vi-
treorretinianas papilares ou outras opacidades
vitreas que provocam o fendémeno de sombra
podem impossibilitar avaliagdo da CFNR ou
induzir a que esta seja efetuada erroneamente.
Existe ainda a possibilidade destas estruturas
extrapa-pilares serem incluidas automatica-
mente dentro do anel neurorretiniano, aumen-
-tando falsamente o valor deste pardmetro. Tor-
na-se entao imperativo garantir que um exame
de OCT seja terminado sem qualquer artefato
ou com o minimo possivel, devendo-se efetuar
vérias aquisicdes até que tal seja conseguido. E
ainda importante saber quais os artefatos que
devem ser esperados em cada modo de aquisi-
¢do e em cada situagdo clinica, evi-tando assim
possiveis falsos diagndsticos e condutas tera-
péuticas equivocadas.

RELATO DE CASO

Paciente ISR, 49 anos, sexo masculino, com-
parece para primeira consulta neste servico em
julho de 2016 para atendimento de rotina, sem
queixas. Nega antecedentes patolégicos. Como
antecedente pessoal oftalmoldgico havia realiza-
do ceratectomia fotorrefrativa em 2005.

Ao exame oftalmologico apresentava:

Acuidade visual melhor corrigida de ODV:
20/20 e OEV: 20/20

Biomicroscopia de fundo de olho:
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OD: disco dptico de dimensdes normais em
ambos os olhos; relagdo escavagdo/disco (E/D)
em olho direito 0,6, sem demais alteragdes.

OE: disco 6ptico de dimensdes normais; rela-
¢ao E/D de 0,6, sem demais alteragoes.

Tonometria:
OD: 11 mmHg
OE: 12 mmHg

Em consulta subsequente na data de julho de
2019, manteve-se a relacdo escavagido/didmetro
de disco em ambos os olhos a fundoscopia da
ultima consulta. Para uma avaliagdo mais de-
talhada do quadro, foi realizada tomografia de
coeréncia Optica de papila que demonstrou um
disco 6ptico com aumento da relagdo E/D (foto
1) e mapa tomografico de células ganglionares
dentro do padrao da normalidade.

OCT Setti

Eye:Both

Foto 2: mapa tomogrdfico de células ganglionares

De acordo com o resultado obtido, eviden-
ciou-se em OCT aumento da escavagdo de ner-
vo Optico, porém com paciente sem queixas de
perda de campo visual e tonometria normal,
optou-se por acompanhamento peridédico, sem
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necessidade de introduc¢ao de colirios antiglau-
comatosos. Em marco de 2023, paciente foi
submetido a nova consulta, apresentando pou-
ca variabilidade da relagdo escavagdo/didmetro
de disco dptico descrita anteriormente em OCT
prévio e sem demais alteragdes ao exame fisico
(biomicroscopia de fundo de olho e tonome-
tria). Foi submetido a novos exames, sendo evi-
denciado a tomografia de coeréncia dptica uma
area de tragao vitreoretiniana em regido nasal ao
disco optico de olho esquerdo (foto 3), gerando
desse modo uma falsa “elevagdo” da curva ISNT
em regido nasal inferior peripapilar. Campo vi-
sual segue dentro de pardmetros da normalida-
de em ambos os olhos.

1S 300

Eye:Both

Foto 4: Ampliagio da imagem de drea de tragdo
vitreoretiniana vista na foto 3.

Como conduta, optou-se pelo seguimento
de rotina para acompanhamento de suspeita de
glaucoma, visto que a relagdo E/D encontra-se
aumentada, porém sua singular alteragdo ¢ in-
suficiente para a conclusdo diagnoéstica de glau-
coma, ja que que tonometria e campo visual es-
tdo dentro dos padroes da normalidade.

DISCUSSAO

Em sintese, OCT para diagndstico de glau-
coma ¢ indicado a pacientes suspeitos de terem
a doenca. OCTs sdo capazes de detectar dano




glaucomatoso em pacientes sem defeito cam-
pimétrico, no entanto a acuracia diagnoéstica é
menor do que a reportada para a detec¢do da

doenga em pacientes com danos mais avanca-
dos.

No relato do caso apresentado, nos depara-
mos com um paciente suspeito glaucomatoso
devido a relagdo esca-vagao/disco dptico estar
aumentada. Logo, houve correta indicagao para
a realizagdo de OCT's periddicos para avalia-
¢do da estabilidade ou progressao da escavagao,
além de analisar a possivel perda de células da
camada de fibras nervosas. Entretanto, vimos
que o exame revelou um artefato (tragao vitre-
oretiniana), dificultando sua correta interpre-
tacdo. Sendo assim, o caso ilustra que a analise
apenas de um unico parametro de OCT nao é
suficiente para conclusdes diagndsticas, deven-
do ser avaliado em conjunto com outros dados
colhidos pela histéria clinica e exame fisico.

CONCLUSAO

Ao longo dos dltimos anos, observou-se um
importante aprimoramento tecnoldgico da to-
mografia de coeréncia Optica. Esse aprimora-
mento aliado ao desenvolvimento de diversos
estudos com grande relevancia clinica permitiu
que esse instrumento conquistasse um espago
cada vez maior na investigacdo, documentagao
e seguimento de pacientes com glaucoma e do-
encas da retina na pratica clinica.

Por outro lado, limitacoes relacionadas a ar-
tefatos de imagem, interferéncias causadas por
outras doencas, bem como alteracdes relaciona-
das a idade, devem ser sempre consideradas na
interpretacdo das medidas estruturais ao avaliar
pacientes com suspeita ou diagndstico de glau-
coma e das patologias retinianas.

E por fim, é sempre importante avaliar o exa-
me de forma minuciosa, analisando todas as
informagoes fornecidas, com o intuito de evitar
que artefatos analisados isoladamente levem ao
erro diagnostico.
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ABSTRACT

Introduction: Optical Coherence Tomo-gra-
phy (OCT) is a non-invasive imaging test of the
ocular fundus, which allows the in vivo trans-
mission of a histological section of the diffe-
rent layers of the retina, fovea and optic disc. In
other side, several artefacts may be present in
the exam that make its interpretation difficult,
and may lead to diagnostic errors. The main
causes of valves are opacity environment, ana-
tomical variability and associated pa-thological
conditions. Objective: to report a case of a pa-
tient undergoing investigation of glaucoma with
an associated vitreo-retinal traction, interfering
with the interpretation of visual vision tomogra-
phy. Materials and Method: Case Report and
Literature Review. Conclusion: To emphasize
the importance of correlating clinical findings
and complementary exams and their correct in-
terpretation, avoiding diagnostic errors.

Keywords: optical coherence tomography;
glaucoma; artefacts.
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RESUMO

Introdugiao: O Melanoma de conjuntiva pode
se apresentar a partir de lesdes precursoras. Uma
delas é a Melanose Primdria Adquirida, que
quando, ao anatomopatoldgico, apresenta células
comatipia, indica grande risco de malignizacao e
recidiva. Objetivo: Descrever paciente portador
lesdo pigmentada, diagnosticada com episddios
de Melanose Primaria Adquirida com atipia de
repeticdo em anatomopatolégico, com recidiva
apos 3 anos e posterior conversao para melano-
ma de conjuntiva.. Materiais e Método: O relato
de caso foi construido com base nas informagdes
do acompanhamento clinico e cirtirgico do pa-
ciente junto a uma revisdo da literatura. Con-
clusdao: Melanoma de Conjuntiva ¢ uma temida
patologia oftalmoldgica altamente letal. Pacientes
com lesdes pigmentadas necessitam de diagnos-
tico precoce e acompanhamento dessas lesoes,
especialmente naquelas com potencial de malig-
nizacgao.

Palavras-chave: Melanose Primaria Adquiri-
da; Melanoma de Conjuntiva.

INTRODUCAO

A Melanose Primaria Adquirida ¢ uma lesao
que, geralmente, se apresenta com pigmentacao
plana na conjuntiva, amarronzada ou marrom-
-dourado, sendo mais comum unilateral e em
pacientes do sexo feminino, caucasianos e de
meia idade.! 2 Trata-se de uma lesdo benigna que,
dependendo de suas caracteristicas histologicas,
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pode apresentar risco de transformacao maligna
para o Melanoma de Conjuntiva (MC). '3 4

A MPA costuma se manifestar principalmen-
te na conjuntiva bulbar, porém pode se esten-
der pelo limbo, até a cornea. A conjuntiva tarsal
também pode ser acometida, sendo essa ultima
com maior risco de transformagdo maligna. ! °.
Lesdes mais difusas, menos pigmentadas ou até
mesmo bilaterais ja foram descritas®. A exten-
sao da lesao pode indicar maior risco de malig-
nidade.' °°®

RELATO DE CASO

PASYV, 33 anos, sexo feminino, procura servigo
por lesdo pigmentada em olho direito. Ao exa-
me oftalmoldgico de admissdo, em Janeiro de
2018, apresentava acuidade visual de 20/20 e a
biomicroscopia apresentava lesdo sobrelevada,
pigmentada, em conjuntiva bulbar temporal e
perilimbar. Foi realizada biopsia excisional com
3 mm de margem cirurgica e crioterapia . Ao
exame anatomopatoldgico, evidenciou-se acha-
dos compativeis com Melanose Primaria Adqui-
rida com atipia. Realizado um ciclo de Mitomi-
cina 0,04% (6/6h por 7 dias) com boa evolugao
pOs operatoria.. Apos 1 ano e 10 meses paciente
retorna apresentando recidiva da lesao (Foto 1),
com aspecto semelhante a inicial. Foi realizado
nova bidpsia excisional com anatomopatoldgico
evidenciando achados de Melanose Primaria
Adquirida com atipia moderada. Paciente em
boa evolugdo, sem sinais de recidiva, retorna
em Janeiro de 2021, apresentando crescimento
da lesdo. Novamente realizado bidpsia excisonal
com achados compativeis de Melanose Prima-
ria Adquirida com atipia moderada. Paciente
manteve seguimento, e, em Dezembro de 2022,
apresentou novo crescimento da lesao (Foto 2) ,
com aumento em sua extensao. Realizado cirur-
gia com margens de 3 mm e crioterapia nas bor-
das, O anatomopatoldgico e imuno-histoquimi-
co constatou desta vez Melanoma Infiltrativo
em corion conjuntival. Foram realizados 2 ciclos
de MMC 0,04%. Paciente segue em acompanha-
mento junto ‘a equipe da oncologia ocular, ndo
apresentando até o momento sinais de recidiva
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(Foto 3). Paciente foi encaminhada para o onco-
logista clinico, nao apresentando sinais de doen-
¢a extra ocular.

P

Foto 1: Recidiva de MPA com atipia confirmada
pela bidpsia, Novembro 2019)

S
Foto 2: Melanoma de conjuntiva confirmada pela
biopsia apés 3 recidicas de MPA com atipia, De-
zembro 2022)

o v
Foto 3: Pés operatorio de excisdo de Melanoma de
Conjuntiva confirmada por bidpsia, até entdo,
sem sinais de recidiva.



DISCUSSAO

Devido a sua variedade de apresentagdo e
falta de caracteristicas clinicas que possam in-
dicar malignidade, o que se propode ¢ a divisao
histologica entre Melanose Primaria Adquirida
com e sem atipia' * * 2 *. No tipo histoldgico
sem atipia, praticamente nao ha risco de trans-
formacao maligna. Nos casos em que ocorrem
atipia, o risco de transformacdo em melanoma
de conjuntiva ¢ de 30% em 10 anos. Por isso
a importancia do seguimento destes pacientes.®.
Quando ha Melanose Primaria Adquirida me-
nor que 2h de relogio, pode-se apenas observar.
Lesdes entre 2-5h de relogio, deve ser realizado
a bidpsia excisional. Lesdes maiores que 5h de
relogio, realizar MAP “Biopsies”, ou seja, reali-
zar biopsias incisonais de cada quadrante.

O melanoma de conjuntiva, apesar de raro, ¢
a segunda neoplasia maligna mais comum, apds
o carcinoma de céulas escamosas. Podem ser
provenientes de lesdes precursoras como: Me-
lanose Primaria Adquirida com atipia (70%) e
nevus de conjuntiva (20%), ou de mutacdo de
novo, sendo esta ultima mais rara. Clinicamente
se apresenta como uma lesdo mais elevada , pig-
mentada, em conjuntiva bulbar ( mais comum)
ou tarsal. Pode ser difuso, nodular e variando
quanto a quantidade de pigmentos (podendo ser
até mesmo amelandticos). ! 2 °

O tratamento do MC consiste na exérese da
lesao, com margens de 4-5mm, e crioterapia
nas bordas.(3,4). Importante sempre avaliar as
margens cirirgicas no anatomo patologico. Se
margens anteriores e laterais comprometidas,
deve-se iniciar quimioterapia topica com MMC
0,04%. Se margens posteriores comprometidas,
considerar uma possivel extensao escleral. Nes-
te caso, pode ser realizado esclerectomia ou
crioterapia no “leito” da lesdo 2. Em casos de
lesdes mais extensas, pode-se utilizar a mem-
brana amnidtica para o fechamento cirtrgico,
facilitando o processo de cicatrizacao. !

A doenga metastatica ocorre com frequ-
éncia nos casos de MC, podendo ter taxas supe-
riores a 30% em 15 anos de acompanhamento.
Os linfonodos regionais podem ser sitio prima-
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rio para disseminagdo da doenca metastatica,
embora a indicagdo acerca da biopsia dos lin-
fonodos seja controversa, a palpacdo ao exame
fisico ¢ recomendada no acompanhamento dos
casos de MC. Os principais sitios de metastase
sdo cérebro, figado e pulmdes. As caracteristi-
cas que mais se relacionam com maiores taxas
de metastases sdo: acometimento da margem
lateral da lesdo, tumores com espessura maior
que Smm e lesdes que ndo acometem o limbo.!

CONCLUSAO

O Melanoma Maligno de Conjuntiva, apesar
de raro, é a segunda lesdo maligna conjuntival
mais frequente. Pode-se originar de lesdes pre-
cursoras, sendo a principal o MPA com atipia .
Dessa forma, ¢ necessario o acompanhamento a
longo prazo de pacientes que apresentem lesdes
precursoras de malignidade, para abordagem
terapéutica em tempo.

ABSTRACT

Introduction: Conjunctival melanoma can
arise from precursor lesions, including acqui-
red primary melanosis. When histopathological
examination shows cells without atypia, acqui-
red primary melanosis carries a high risk of ma-
lignancy and recurrence. Objective: To describe
a case of a patient with a pigmented lesion diag-
nosed with recurrent atypical acquired primary
melanosis on histopathological examination,
followed by recurrence after 3 years and sub-
sequent conversion to conjunctival melanoma.
Methods: The case report was based on clinical
and surgical follow-up of the patient, along with
a review of the literature. Conclusion: Con-
junctival melanoma is a feared and highly lethal
ophthalmological pathology. Patients with pig-
mented lesions require early diagnosis and clo-
se monitoring, particularly those with potential
for malignancy.

Keywords: Acquired Primary Melanosis;
Conjunctival Melanoma
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RESUMO

Introducio: A fosseta colobomatosa apresenta-
-se como um diagnostico diferencial de glauco-
ma primario de angulo aberto ao mimetizar seus
achados, tais quais: escavacdo aumentada e per-
da de campo visual. Por apresentar-se como uma
rara anormalidade de disco, pode passar desper-
cebida diante das possibilidades diagnosticas a
serem levantadas pelo oftalmologista, devendo
atentar-se para tal. Objetivo: Relatar caso de fos-
seta colobomatosa de nervo optico unilateral que
apresenta como diagndstico diferencial suspeita
de glaucoma primario de angulo aberto. Mate-
riais e Método: O relato de caso baseia-se na co-
leta de dados clinicos do paciente junto a revisao
de literatura. Conclusao: Frente ao progndstico
visual do glaucoma e a consequente necessidade
de terapéutica adequada diante dele, faz-se ne-
cessaria a investigagdo minuciosa dos pacientes
para considerar diagnosticos diferenciais compa-
tiveis.

Palavras-chave: Coloboma de nervo 6ptico;
Glaucoma; Desordens de nervo 6ptico.

INTRODUCAO

Coloboma de disco 6ptico é uma rara anomalia
que, pela possibilidade de desenvolver alteragdes
morfolégicas de nervo e de perda de fibras ner-
vosas, além de defeitos de campo visual, pode mi-
metizar um quadro de glaucoma de angulo aberto.
Dessa forma, ha comprometimento do seguimen-
to do paciente e da adogao de terapéuticas adequa-
das para seu manejo.
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RELATO DE CASO

Paciente feminino, 31 anos, em consulta oftal-
molodgica de rotina, refere ter feito uso de Bima-
toprosta para tratamento de hipertensdo ocular
conduzido por outro servico; relata suspensao
do colirio devido a gesta¢ao, negando histéria
familiar de glaucoma, patologias sistémicas ou
procedimentos cirurgicos oftalmologicos.

Ao exame oftalmoldgico, apresenta acuidade visual
de 20/20 em ambos os olhos (AO); biomicroscopia
AO sem anormalidades; fundoscopia de OD com
relagdo escavagao/disco de 0,6 e de OE 0,8, com al-
teracdo sugestiva de fosseta colobomatosa em nervo
dptico; gonioscopia com angulo aberto 360° em AO;
mini curva de pressdo intraocular (PIO) matinal re-
velou maxima de 15mmHg e minima de 14mmHg
em AOQ, paquimetria de 518 pm OD e 515 um OE.
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Foto 1. Microscopia especular OD mostrando pa-
quimetria de 518 pm.
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Foto 2. Microscopia especular OE mostrando pa-
quimetria de 515 um.

Optou-se por reavaliagoes da PIO em consul-
tas posteriores, sem a reintrodugiao de colirio
hipotensor.
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OD OE
08 horas 14 mmHg | 14 mmHg
09 horas 14 mmHg | 14 mmHg
10 horas 15 mmHg 15 mmHg
11 horas 14 mmHg 14 mmHg
12 horas 14 mmHg 14 mmHg

Tabela 1. Curva matinal da PIO realizada em
06/07/2021.

Em retorno, paciente realiza exames comple-
mentares a fim de investigar elucidar davidas
diagnosticas. Apresenta acuidade visual 20/20 em
OD e 20/25 em OE; a fundoscopia, relagio esca-
vagd/disco de 0,6 OD e de 0,8 OE, o qual denota
fosseta e aumento do disco Optico; a tonometria,
PIO em OD de 10mmHg e em OE de 14mmHg.
Tomografia de Coeréncia Optica (OCT) papilar
revela redugao da camada de fibras nervosas em
regido temporal inferior de OE, na mesma locali-
zagdo da fosseta colabomatosa.

OCT de macula mostra perda da camada de fi-
bras nervosas em arcada temporal inferior de OE.

ThicknessMap({ ILM - IPLANL )
= —

Foto 3. OCT de camada de células ganglionares
do OE
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Foto 4. Campo visual 24:2-C OE
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Foto 6. Retinografia de OD e OE, respectivamente.

DISCUSSAO

O glaucoma consiste em uma neuropatia ép-
tica caracterizada pelo acometimento das célu-
las ganglionares retinianas, bem como da lami-
na cribosa que compde o nervo dptico. Esta é
responsavel por oferecer suporte a passagem de
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estruturas nervosas através do disco. As arcadas
de fibras nervosas que adentram superiormente
e inferiormente a papila optica sdo as mais sus-
cetiveis as lesdes glaucomatosas, uma vez que os
poros da lamina cribosa nesses locais sdo maio-
res, e que possuem uma densidade de matriz
extracelular e de tecido conectivo reduzida. Ou
seja: alteracdes na escavagdo do disco resultam
em perda das fibras nervosas, comprometendo
o campo visual do individuo. O coloboma de
disco optico consiste em um rara anomalia de
fechamento de fissuras, o que mimetiza uma
escavagao aumentada do nervo o6ptico. Ao ser
associado a outros achados glaucomatosos, tais
como desenvolvimento de escotomas, perda de
fibras nervosas, acometimento de campo visu-
al, pode mimetizar a doenga. A paciente acima
apresentou quadros de hipertensdo intraocular
em outro servi¢o, o que pode ter levantado a
hipotese de glaucoma, ao ser levado em consi-
deracdo uma escava¢do aumentada a fundosco-
pia. Contudo, ao ser investigado o caso através
de exames oftalmolégicos minuciosos, o acha-
do acidental de fosseta colobomatosa mostra-se
como um diagnoéstico diferencial e abre espago
uma abordagem expectante. A paciente realizou
curva matinal de PIO isenta de colirios hipoten-
sores e apresentou resultados compativeis com a
normalidade. Ainda, a perda de camadas de fi-
bras nervosas ao OCT mostra-se a favor do tra-
jeto do coloboma. Por fim, apresentou uma das
caracteristicas encontradas na histéria natural
da progressiao glaucomatosa: o acometimento
demonstrado na campimetria, revelando o de-
senvolver de escotomas.

CONCLUSAO

O glaucoma, ao ser uma doenga comum no
campo da oftalmologia, deve ser sempre leva-
do em consideragdo como hipdtese diagnds-
tica diante de achados sugestivos tais quais os
encontrados no relato. Contudo, faz-se neces-
sario descartar outros diagndsticos diferenciais
para nao levar a iatrogenia do paciente. Isso
inclui a investiga¢do de anomalias anatdmicas
que podem mimetizar o quadro, como a fosseta
colobomatosa, dispondo-se dos instrumentos
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diagnosticos da oftalmologia a seu favor. Dessa
forma, hd a possibilidade de se acompanhar o
paciente de forma adequada e aborda-lo quanto
aos possiveis desfechos das doencas as quais seu
quadro possa estar envolvido.

ABSTRACT

Introduction: The colobomatous pit presents it-
self as a differential diagnosis of primary open-an-
gle glaucoma by mimicking its findings, such as:
increased excavation and loss of visual field. Since
it is a rare disc abnormality, it may go unnoticed in
view of the diagnostic possibilities to be raised by
the ophthalmologist, and attention should be paid to
this. Purpose: Report a case of colobomatous pit
of the unilateral optic nerve that presents as a dif-
ferential diagnosis suspicion of primary open-angle
glaucoma.Method: The case report is based on the
collection of the patient's clinical data along with the
literature review. Conclusion: Faced with the vi-
sual prognosis of glaucoma and the consequent
need for adequate therapy for it, it is necessary
to thoroughly investigate patients to consider
compatible differential diagnoses

Keywords: Optic nerve coloboma; Glauco-
ma; Optic nerve disorders.
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RESUMO

Introdugdo: O glaucoma pés trauma ¢ uma
causa incomum porém importante de glaucoma
secundario, tendo em vista que tende a acometer
preferencialmente individuos mais jovens, geran-
do prejuizo de qualidade de vida e de funcionali-
dade significativa nestes pacientes. Os mecanis-
mos de trauma desencadeantes sao variados, por
isso cada caso deve ser avaliado de maneira in-
dividualizada, a fim de reduzir as chances de sua
ocorréncia ou minimizar seus efeitos deletérios
para a visdo do paciente Objetivo: Relatar um
caso de glaucoma pés trauma. Materiais e Méto-
do: relato de caso e revisao de literatura. Conclu-
sao: Os efeitos deletérios do glaucoma pds trau-
ma que se desenvolve tardiamente podem ter
consequéncias importantes na qualidade de vida
dos pacientes. Portanto, é de suma importancia
a realizacdo de toda propedéutica adequada,
contando com exames complementares, a fim
de realizar um diagnostico precoce e melhorar o
prognostico destes pacientes com o tratamento.

Palavras-chave: Glaucoma de Angulo Aberto;
Glaucoma; Traumatismo Multiplo

INTRODUCAO

O Glaucoma pds trauma é uma causa impor-
tante de glaucoma em nosso meio devido a faixa
etaria de maior acometimento (em sua maioria
individuos mais jovens) e ao prejuizo que pode
gerar para a qualidade de vida e funcionalida-
de do individuo (mensurados pelo indicador
DALY - Disability Adjusted Life Years). Apds
um trauma ocular contuso, pode haver recuo
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das estruturas oculares anteriores de forma va-
riavel, podendo causar ruptura da rede trabecu-
lar, retrocesso de iris e corpo ciliar, iridodialise,
hifema, entre outras lesdes. O seio camerular é
quase sempre comprometido nas contusdes do
segmento anterior do globo ocular, sendo o re-
trocesso da iris e do corpo ciliar muito frequen-
te, sobretudo quando um hifema estd presente

(1).

No caso do hifema, cuja fonte mais comum
de sangramento é uma rotura na face anterior
do corpo ciliar, por lesdo de pequenos ramos do
circulo arterial da iris, seu prognostico isolada-
mente ¢ bom, sendo reabsorvido totalmente em
poucos dias, porém podendo gerar consequén-
cias potencialmente desastrosas para a visdo no
periodo subsequente (2).

O glaucoma secundério pode surgir devido
um quadro de hifema, principalmente quando
ha hemorragia intraocular recorrente. A eleva-
¢do da pressdo intraocular se da inicialmente
pelo sangramento, que aumenta a quantidade
de fluido na cdmara anterior e gera a obstrugao
do trabeculado pelos coagulos, com posterior
destruicdo anatdémica da regido devido a agao
hemolitica desempenhada pelos macréfagos.
E importante realizar a gonioscopia logo no
primeiro atendimento pds trauma e repetir o
exame apos a reabsor¢ao do sangramento para
investigar lesoes que podem ter passado desper-
cebidas inicialmente (1).

Sindrome de Wolff-Zimmerman é caracteri-
zada pela associacdo de glaucoma pds trauma-
tismo contuso e alteracdo anatomica do seio
camerular, manifestada histologicamente pelo
retrocesso ou deslocamento posterior do corpo
ciliar ou iris, provocado por clivagem traumati-
ca entre as por¢oes longitudinal e radial e a por-
¢do circular do musculo ciliar (3).

RELATO DE CASO

Paciente FOF, mulher, 40 anos, procedente de
Vinhedo-SP, encaminhada ao Instituto Penido
Burnier, Campinas-SP, para avaliar glaucoma
secundario a trauma.
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A paciente refere historia de trauma de bi-
cicleta hd 5 anos, com traumatismo craniano
significativo, fratura de costelas e pancada em
hemiface esquerda. Apos o trauma, apresentou
reducdo subita da acuidade visual devido a um
hifema no olho esquerdo, que foi abordado de
forma conservadora em servigo externo. A pa-
ciente perdeu seguimento oftalmologico pelos 2
anos subsequentes ao trauma.

Apos este periodo, em consulta oftalmoldgica
de rotina, foi constatada elevagdo da pressao in-
traocular do olho esquerdo, com baixa acuidade
visual . Em exame clinico foi diagnosticada cata-
rataem olho esquerdo, e através da tomografia de
papila foi confirmado glaucoma ipsilateral(Foto
1), com inicio de medicamentos hipotensores
topicos na mesma consulta. Realizou campime-
tria visual, que evidenciou perda significativa de
campo visual no olho esquerdo(Foto 2). Refere
ter feito uso de multiplas combinagdes diferen-
tes de medicamentos, quando foi encaminhada
a0 N0sso servico, estava em uso de bimatoprosta
e timolol, com pressao intraocular de 14 em am-
bos os olhos.

oD GCC Signiicance

Fotol: exame de tomografia de coeréncia Opti-
ca de papila evidenciando perda importante de
densidade nervosa unilateral, no olho que sofreu
trauma.
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Foto2: Campo visual 24-2 evidenciando perda
importante do campo visual em olho esquerdo.

Ao exame apresentou visdo de 20/20 em olho
direito com correc¢ao, e conta dedos a 1 metro de
distancia em olho esquerdo.

A biomicroscopia, apresentava cilios e pal-
pebras sem alteragdes, conjuntiva clara, cornea
transparente, iris trofica, camara anterior for-
mada, sem rea¢do de camara anterior e facica.
Em olho esquerdo, cilios e palpebras sem altera-
¢Oes, conjuntiva clara, cornea transparente, iris
trofica, cAmara anterior formada, sem reagdo de
camara anterior, com catarata nuclear 3.

Fundo de olho direito com disco 6ptico de di-
mensdes normais, relagdo escavagao-disco 0,5,
macula e vasos sem alteragdes, retina aplicada
em polo posterior(Foto 3).

Em olho esquerdo disco dptico de dimensdes
normais, relagdo escavagdo-disco 0,8, com afila-
mento temporal e temporal inferior.

Gonioscopia: 4ngulo iridocorneano aberto
com faixa ciliar larga e visualizagdo de todas as
estruturas em 360°, com pigmentacao fisiolog-
ica em ambos os olhos.
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Pressao Intraocular 14 mmhg em ambos os
olhos.

Paquimetria: 476 em ambos os olhos.

Foto 3: Comparagdo da retinografia entre olho
direito e olho esquerdo (dificultada pela opaci-
dade de meios gerada pela catarata). Observa-se
significativo aumento da relagdo entre escavagdo
e disco em olho esquerdo quando comparado ao
olho direito.

Apos discussao clinica alteramos a prescrigao
de bimatoprosta por dorzolamida pois a pacien-
te referia muita irritacdo ocular e assimetria do
tamanho de cilios, e ja que a pressao intraocu-
lar estava em niveis adequados. Retornou apos
15 dias em consulta, com pressio intraocular
mantendo 14 mmhg e bem adaptada a troca de
colirio; solicitamos entdo um retorno em 4 me-
ses para avaliar a progressdo da doenga, tendo
em vista a irreversibilidade da perda de campo
visual.

DISCUSSAO

A paciente acima sofreu um politrauma sig-
nificativo, com fraturas costais e acometimento
ocular devido a um traumatismo cranioencefa-
lico importante. No momento inicial do trauma,
evoluiu com hifema, e foi abordada de forma
conservadora até sua reabsor¢ao.

A abordagem cirurgica do hifema com irri-
gagdo intraocular estd reservada apenas a casos
em que haja uma elevagao aguda importante da
pressdo intraocular ou quando o hifema tarda a
ser reabsorvido (2).

O exame de gonioscopia ¢ fundamental para
compara¢do do olho acometido com o olho
adelfo, a fim de diagnosticar retrocessos da iris e
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clivagem da faixa ciliar (1).

A avalia¢ao da pressdo intraocular é manda-
toria no momento do trauma contuso e durante
as consultas de acompanhamento, a fim de diag-
nosticar precocemente os quadros de elevacao
da pressao intraocular, para entdo prosseguir-
mos com as investigacoes ou instituir um trata-
mento imediato (1).

CONCLUSAO

A paciente mencionada perdeu seguimento of-
talmologico pelo periodo de 2 anos subsequen-
tes ao trauma, sendo avaliada posteriormente, ja
com perda de acuidade visual instalada.

Sabendo que o diagnoéstico precoce de ele-
vagdo da pressdo intraocular e a rapida insti-
tuicdo do tratamento adequado poderiam ter
reduzido ou impedido a perda de campo visual
da paciente e melhorado seu prognoéstico visual,
evidenciamos a importancia da realizagdo da se-
miologia adequada e completa durante a avalia-
¢do de nossos pacientes.

A realizagdo do exame fisico minucioso é de
fundamental importancia para um diagndstico
assertivo, que contribui na manutengdo do se-
guimento clinico e melhor adesdo ao tratamen-
to pelo paciente, culminando em um melhor
prognostico das lesdes oculares, devendo ser
incentivada e encorajada em todos os servigos
de oftalmologia;ndo se restringindo apenas as
institui¢des relacionadas a ensino e pesquisa.

ABSTRACT

Introduction: Post trauma glaucoma is an un-
usual but important cause of secondary glauco-
ma, given that it occurs preferentially in young-
er and often healthy individuals, causing loss
of quality of life and significant impairment in
those individuals. The trauma mechanisms that
trigger the disease are variable, therefore each
case must be evaluated individually, in order
to reduce its occurrence or minimize its visual
damaging effects to the patients. Purpose: To
report a case of post trauma glaucoma. Material
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and Method: case report and literature review.
Method: case report and literature review. Con-
clusion: The damaging effects of post trauma
glaucoma that develop lately to the trauma can
have important consequences to the life quality
of patients, therefore is of paramount impor-
tance to carry out all appropriate propaedeutics,
including complementary exams, in order to
make an early diagnosis and improve the visu-
al prognosis of those patients with the proper
treatment.

Keywords: Glaucoma; Glaucoma, Open-An-
gle; Multiple Trauma.
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Noticiario

No dia 25/02/2023 foi realizada no auditério do Instituto Penido Burnier a cerimonia de entrega
dos diplomas da turma de residentes 2020-2022. O evento contou com a presenga dos chefes de
departamento, médicos colaboradores do Instituto, fellows e demais residentes.

Residentes Formandos:Elisa Moya Kazmarek, Gunther Albuquerque Beckedorff, Heitor Santos
Nogueira, Isabela Vianello Valle, Mateus Pimenta Arruda, Pablo Andres Torricos Uzqueda.
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Prova Nacional de Oftalmologia 2023

A prova nacional de oftalmologia foi aplicada no dia 22 de janeiro de 2023, e dentre as 101 insti-
tui¢des participantes, o Instituo Penido Burnier teve 100% de aprovagéo e ficou classificado em 5°
lugar. Um orgulho para o nosso servico.

XXXV Congresso Panamericano de Oftalmologia

Nos dias 17 a 20 de margo de 2023, aconteceu 0 XXXV Congresso Panamericano de Oftalmologia
sediado em Buenos Aires, Argentina. E a equipe de residentes, fellows e coordenadores, junto ao Dr
Miguel Burnier apresentaram casos para discussio no BIOPSY 2023.
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Obituario

A oftalmologia se despediu de mais um grande profissional. Faleceu no dia 13 de outubro de 2023,
aos 76 anos, o médico oftalmologista Milton Baptista de Toledo Filho.

Formado em Medicina pela Universidade Estadual de Sdo Paulo, em 1969. Especializagao em Oftal-
mologia pela Fundagao Dr. Jodo Penido Burnier, e titulo de especialista pelo Conselho Brasileiro de
Oftalmologia. Foi Membro titular da Sociedade Brasileira de Retina e Vitreo. Além de fazer parte
do corpo clinico e do Departamento de Ensino do Instituto e da Funda¢ao Jodo Penido Burnier,
instituicao que presidiu durante dez anos.

Doutor Toledo deixou um legado. Ele vive em nds, vive no ser médico, na ética, moral e no respeito.
Dr Toledo vive na técnica cirtrgica, na disciplina e paixdo pela oftalmologia. Dr Toledo vive no bom
jazz, na boa comida, no cinema e poemas.

Como dizia aos seus pacientes antes de cada cirurgia: “Feche os olhos e va até Paris”

Descanse em paz grande mestre.
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Poeta do olhar. Cirurgiao da palavra, da alma.

“Posso entender a Medicina como a figura singela de um banquinho ou, de forma mais reverente,
como um altar. Ambas seriam sustentadas por quatro pernas que a figura escolhida necessitaria ter.

Concentrarei minha atencédo idealista em trés das pernas deixando a quarta para um arremate rea-
lista.

A primeira perna seria o apoio dado pelo conhecimento cientifico o qual é cumulativo e, desde suas
raizes ha milénios, a vencer a longa batalha contra a magia, a pajelanca. Experimenta no tltimo sé-
culo uma aceleragdo exponencial a, muitas vezes, demandar maior vigilancia em sua metodologia
e no respeito a epistemologia. O conhecimento, todavia, segue limitado, aumenta a percepgao de
nossa ignorancia e o doente nao pode esperar o fim dos tempos com uma improvavel onisciéncia.
Cumpre agir agora.

E entdo o momento de nos valermos de sua segunda perna, préxis, ars. A arte da Medicina obtida
pela experiéncia critica e pela técnica ambas também cumulativas e com sentido de processo de cul-
tivo a se sujeitar a necessdrias revisdes. A Arte Médica tem o nome de Clinica, seja Clinica Médica,
seja Clinica Cirurgica. Esta ultima tem seu rigor operacional chamado Técnica Cirurgica. Histori-
camente tiveram origem distinta mas o tempo cuidou de fundi-las.

Nio atuamos em seres inanimados, tampouco em simples animais merecedores de nossa simpatia.
Nosso objeto é o ser humano. E 0 momento de nos ater a terceira perna da Medicina, a Empatia:
vosso sofrimento ¢ o meu sofrimento. Comega por saber acolher o doente, ouvi-lo no que precisa-
mos saber e no que ele tem necessidade de dizer. Apos todos os exames, formar a opinido médica
considerando os diferentes vieses psico, bio, sdcio, econdmico, etario por fim encontrar a lingua-
gem para expressa-la com a autoridade de quem cuida, com palavras compreensiveis a pessoa, com
transmissao de coragem para o enfrentamento de realidades e com a orientagao para que o paciente,
ciente, participe das decisoes e da responsabilidade, na medida do possivel, da conduta a ser toma-
da. Lidar sempre com a verdade usando palavras de esclarecimento e de suporte.

Sim, a quarta perna. O ideal seria a obteng¢do do equilibrio apenas como estas trés mas ocorre que
vivemos da medicina e devemos custear nossas necessidades pessoais mesmo que modestas e os
custos do continuo treinamento e do aparato sofisticado e para o exercicio de nossa atividade pro-
fissional. O lado financeiro existe mas ndo devemos nos ocupar muito dele pois se colocarmos nossa
atencdo no desejo de perfazer um quarteto, apenas isto fara que esta perna cres¢a mais que as outras
trés e desequilibre fatalmente o constructo.”

Textos do querido Dr. Milton Toledo.

(Sentimos, diariamente,sua falta).
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RESUMO DAS ATAS DA AMIPB 1° SEMESTRE DE 2022

1.9092 Sessao Ordinaria
(31 de Marco de 2022)

12 Ordem do Dia: “Anatomia da Retina e Cor6ide” ministrada pelo Dr. Luis Felipe Canova Ogliari.
O autor explicou em detalhes a anatomia da retina e coroide.

22 Ordem do Dia: “Apresentacao de Caso clinico’- Dra. Elisa Kazmarek. A autora apresentou um
caso desafiador para discussdo dos presentes.

1.9102 Sessao ordinaria
(07 de Abril de 202)

1* Ordem do Dia: “Retinopatia diabética e retinopatia hipertensiva” — Dr. Valdez Melo. O autor
expOs as classificagoes, achados fundoscépicos e tratamento.

22 Ordem do Dia: “Caso Clinico” — Dr. Gunther Beckedorff, trouxe um caso para discussao de
hipoteses diagndsticas. Baseado nos achados clinicos, a principal hipétese foi a de corioretinopatia
exsudativa familiar.

19112 Sessao Ordinaria
(20 de Abril de 2022)

12 Ordem do Dia: “Anatomia das palpebras e anomalias congénitas”- Dra Thaisy Ventura Batistel.
A autora explicou em detalhes a anatomia das palpebras e as anomalias congénitas mais incidentes.

1.9122 Sessao Ordinaria
(26 de Abril de 2022)

12 Ordem do Dia: “Anatomia das vias dpticas e principais aspectos das doengas neuroftalmologi-
cas’- Dr. Lucas Quagliato. O autor discorreu sobre as doengas neuroldgicas mais prevalentes, dentre
elas neurite optica isquémicas, neutites desmielinizantes e paresia de nervos cranianos.

19132 Sessao Ordinaria
(04 de Maio de 2022)

22 Ordem do Dia: “Ectrépio e Entrépio”- Dra LuizaAbreu Minussi. A autora explicou sobre as
principais causas e complicagdes de entrdpio e ectrdpio, correlacionando com casos clinico.

1.9142 Sessao Ordinaria
(05 de Maio de 2022)

1* Ordem do Dia: “Ultrassonografia Ocular” - Dr. Marcio Costa e Dra. Renata Nakamura. Os
discorreram sobre seus achados e aplicagdes. Apresentaram também varios casos e imagens.
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1.9152 Sessao Ordinaria
(12 de Maio de 2022)

12 Ordem do Dia: “Ultrassonografia Ocular com énfase em Descolamento de Retina” — Dr. Marcio
Costa e Dra. Renata Nakamura. Apresentaram casos clinicos evidenciando descolamento de retina
e seus diagndsticos diferenciais.

1.9162 Sessao Ordinaria
(20 de Maio de 2022)

12 Ordem do Dia: “Retinopatia Serosa Central” - Dr. Eudson Costa.

22 Ordem do Dia: “Apresentagao de Caso clinico”™ Dr. Heitor Nogueira. O autor apresentou um
caso desafiador para discussio dos presentes.

1.917 2 Sessdo Ordinaria
(25 de Maio de 2022)

1* Ordem do Dia: “Ptose" - Dra Millena. A autora explicou sobre a fisiopatologia de Ptose e suas
principais causas, correlacionando com casos clinicos.

1.9182 Sessao Ordinaria
(02 de Junho de 2022)

12 Ordem do Dia: “Indicagdes e Tipos de laser em Retina” — Dr. Luis Felipe Canova Ogliari.

22 Ordem do Dia: “Apresentac¢ao de Caso clinico” Dr. Mateus Pimenta. O autor apresentou um
caso desafiador para discussdo dos presentes.

1.9192 Sessao Ordinaria.
(09 de Junho de 2022)

1* Ordem do Dia: “Semiologia do segmento posterior” — Dr. Milton Toledo. O autor apresentou
varias imagens de sua trajetoria como retindlogo e seus diagndsticos foram discutidos com os re-
sidentes e fellows.

1.9202 Sessao Ordinaria.
(23 de Junho de 2022)

1* Ordem do Dia: "Telangiectasias Retinianas” — Dr. André Ayres, retinélogo em Campinas. O
autor apresentou, principalmente o quadro da Telangiectasia macular, com seus achados clinicos,
epidemiolégicos, fundoscopicos e tomografico, além de opgdes terapéuticas.
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