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APRESENTAÇÃO

“Ama et foc quod vís”

    Santo Agostinho

Muitos de vocês devem estar curiosos à respeito das escavações no nosso estacionamento.

Há três anos, logo após termos conseguido trazer o Congresso Brasileiro de Oftalmologia para 
Campinas em 2020; a Vanda encontrou na biblioteca, no famoso livro de ouro da Instituição, uma 
ata revelando a existência de uma cápsula do tempo, enterrada pelos nossos fundadores, sob a sala 
de tracoma do antigo edifício dos ambulatórios. (ata anexa).

Imbuídos dessa tarefa, com ajuda de muitas pessoas, começamos a procurar. (Engenheira Otília, 
Sr. Antônio, SANASA, Patrícia Gatti, Engenheiro Renato...).

Ainda não encontramos. Mas valeu...

Encontramos outras coisas que fortaleceram em nós a impressão de que essa Casa foi construída 
para durar para sempre.

Seus alicerces são perenes, eternos. Não só os que encontramos nas escavações, mas aqueles aos 
quais Dr. Burnier se referiu no seu discurso, nesse mesmo dia em que tal cofre foi enterrado.

“...Confio na proteção divina e na solidariedade dos meus operosos companheiros, certo de que, 
dentro do Instituto Ophthalmico, temos antídoto sério e eficaz contra o ciúme, que ainda justifica nas 
sociedades humanas o tão deprimente provérbio pagão: “Homo homine lúpus”. Com as DD. Filhas de 
São Francisco, anjos tutelares da nossa Casa, aprendemos a buscar energias para a luta, pelo nosso 
ideal na fé christan, que interdiz a mentira e obriga o crente a manter unidade e rectidão em toda sua 
vida, nos actos como nas palavras, nos sentimentos como nos mais íntimos pensamentos.

Reverenciando o grande Santo Agostinho: “Ama et foc quod vís” será sempre o nosso lemma, nelle se 
resumindo toda a caridade christan.

Em nome do Instituto Ophthalmico, curvo-me respeitoso e reconhecido diante da honra insigne que nos 
concedeu S.Excia Rev. Snr. D. Francisco de Campos Barreto, dignando-se de presidir a esta cerimônia.

Agradecendo ás Exmas. Snras., ás DD. Autoridades, aos IImos. Snrs. Representantes da Imprensa, 
aos Presados Collegas e a todos os nossos Distinctissimos Amigos o seu comparecimento, eu ergo a 
minha taça pela felicidade de todos os presentes”.

Valeu por encontrar a sala do tracoma, onde eles trataram de tanta gente e aliviaram o sofrimento, 
acabando com a epidemia e a doença, mesmo sem antibióticos...

Essa persistência, mesmo nos casos mais complicados, é que caracteriza esse Instituto até os dias 
de hoje.
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Valeu por entender com quanto amor eles construíram essa Casa, e que quando fazemos com 
amor as coisas podem durar pra sempre, e nos tornamos imortais.

O amor não desaparece e nunca morre...

Temos cumprido nosso papel, inclusive com a colaboração dos nossos tão dedicados contratados 
que tem publicado trabalhos interessantes por todo o mundo, revigorando o prestígio e o nome 
dessa Casa, com a orientação do Dr. Miguel Burnier Jr.

É uma grande honra para todos nós participarmos desse momento histórico, e uma grande res-
ponsabilidade também.

Entender que sermos privilegiados implica em uma responsabilidade maior para com nossos atos 
ao longo da vida, é um dos maiores ensinamentos para nossa evolução durante a caminhada.

Que saibamos viver esse importante momento dos cem anos, com esperança e alegria, rumo ao 
próximo centenário, pois a vida não tem “Replay”.

Que saibamos viver esse momento valorizando os ideais científicos e humanitários que sempre 
guiaram essa Casa.

Que saibamos compreender que só o Amor Constrói.

Que Deus abençoe nosso Instituto!
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EDITORIAL

Em tempos em que progride geometricamente o número de novas lentes de contato no mercado 
oftalmológico, é necessário percebermos a utilidade de um conhecimento básico na adaptação de 
lentes rígidas para o oftalmologista geral.

No nosso dia a dia nos deparamos com situações complicadas que podem ser resolvidas, tranqui-
lamente, com a adaptação de uma lente.

Muito além dos astigmatismos corneanos irregulares, pacientes com córneas submetidas a cirur-
gias refrativas mal sucedidas, afácicos, traumatismos corneanos perfuro-cortantes, ceratoplastias 
penetrantes e até leucomas pouco vascularizados com pouco prognóstico cirúrgico podem ser be-
neficiados.

É por isso que agradeço aos mestres do Instituto pelos primeiros conhecimentos, à família Go-
dinho e aos preceptores da córnea por me apoiarem na transmissão dessa habilidade pros nossos 
residentes.

Acredito que essa atividade seja fundamental pra qualquer jovem oftalmologista em sua atividade 
diária, e que esse aprendizado é muito interessante, inclusive pra os pacientes que poderão ser ali-
viados de suas queixas no futuro, quando forem atendidos por nossos alunos.

Aproveito aqui pra agradecer ao meu grande amigo e professor, Dr. Cleber, e também ao meu pai, 
por me reforçarem essa visão sobre esse maravilhoso mundo das lentes de contato.

Abraços,

Elvira Abreu
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NORMAS PARA PUBLICAÇÃO DE ARTIGOS NOS 
ARQUIVOS DO IPB

 

Instruções para Autores
 Desde sua primeira edição, em 1932, a única norma para publicação de artigos nos Arquivos do 

Instituto Penido Burnier era a seguinte:

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

 Desde 1984, no entanto, com o crescente aumento no interesse para publicação de artigos e opi-
niões, os arquivos passaram a ser editados semestralmente, tendo sido comunicados os órgãos de 
competência.

 À partir de 2004, passaram a ser as seguintes normas para publicação nos Arquivos:

 Sua publicação é semestral, tendo como objetivo registrar a produção científica em Oftalmolo-
gia, Otorrinolaringologia e Anestesiologia, estimular o estudo, o aperfeiçoamento e a atualização 
dois profissionais da especialidade. São aceitos trabalhos originais, em português, inglês, espanhol 
e francês, sobre experimentação clínica e aplicada, relatos de casos, análises de temas específicos, 
revisões de literatura, opiniões, cartas ao editor e comentários.

 Todos os trabalhos, após aprovação prévia pelos editores, serão encaminhados para análise e ava-
liação de dois ou mais revisores, sendo o anonimato garantido em todo o processo de julgamento. 
Os comentários serão devolvidos aos autores para modificações no texto ou justificativas de sua 
conser-vação. Somente após aprovação final dos revisores e editores, os trabalhos serão encaminha-
dos para publicação.

 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 às instruções é condição obrigatória para que o trabalho seja considerado para análise.

Requisitos Técnicos
 Devem ser enviadas:

 A – Três cópias, em papel tamanho ISO A4, digitadas em espaço duplo, fonte tamanho 12, mar-
gem de 2,5cm de cada lado, com páginas numeradas em algarismos arábicos, iniciando-se cada se-
ção em uma nova página, na sequência: página de título, resumo e descritores, abstract e keywords, 
texto, agradecimentos (eventuais), referências, tabelas e legendas;

B – Permissão para reprodução do material;

 C – Aprovação do comitê de ética da instituição onde foi realizado o trabalho, quando forem tra-
balhos de experimentação.

 Após as correções sugeridas pelos revisores, a forma definitiva do trabalho deverá ser encaminha-
da em duas vias com as modificações.
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Preparo do Artigo
- Página de identificação: Deve conter:

a) Título do artigo, em português e inglês; b) Nome de cada autor, com seu grau acadêmico e afi-
liação institucional; c) nome do departamento e instituição aos quais o trabalho deve ser atribuído; 
d) nome, endereço e email do autor a quem deve ser encaminhada correspondência; e) fontes de 
auxílio à pesquisa.

- Resumo e descritores: A segunda página deve conter o resumo em português de não mais que 
250 palavras. Especificar três descritores, em português que definam o assunto do trabalho.

- Texto:

a) Artigos originais devem apresentar as seguintes partes: Introdução, métodos, resultados, dis-
cussão, conclusão e referências. b) Relato de casos devem apresentar introdução (com breve revi-
são de literatura), relato do caso, discussão, conclusão e referências. c) artigos de revisão: divisões 
diferentes podem ser adotadas, mas convindo que apareçam informações de um breve histórico 
do tema, seu estado atual de conhecimento e as razões do trabalho, métodos de estudo, hipóteses e 
linhas de estudo, etc. Em todas as categorias, as referências devem estar contidas no final do traba-
lho e enumeradas.

- Referências: Devem ser enumeradas consecutivamente, com algarismos arábicos. A apresen-
tação deverá estar baseada no formato denominado Vancouver style, com forme exemplos abaixo. 
Os títulos de periódicos deverão ser abreviados de acordo com o estilo apresentado pela Journal 
Indexed in Index Medicus, de National Library of Medicine.

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

Exemplos de como devem ser citadas:

1. Artigos de periódicos

Paixão 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. Idealização, desenho, construção e teste de ceratômetro cirúrgico quantitativo [tese]. São 
Paulo: Universidade Federal de São Paulo; 1997.

4. Documentos eletrônicos

Herzog Neto G, Curi RLN. Características anatômicas das vias lacrimais excretoras nos bloqueios 
funcionais ou Síndrome de Milder. Ver Bras Oftalmol [periódico online] 2003, 62(1). Disponível 
em: http://www.sboportal.org.br

Endereço para envio do trabalho
Os trabalhos deverão ser enviados pelo correio, ao endereço:
Arquivos do Instituto Penido Burnier
Rua Dr. Mascarenhas, 249
CEP 13020-050 – Campinas - SP
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INTRODUÇÃO
O temo "flecked retina" foi introduzido por 

Krill e Klien, para descrever lesões retinianas 
amarelo-esbranquiçadas múltiplas, de vários ta-
manhos, sem alterações vasculares ou do disco 

_______________________________________

Trabalho realizado no Instituto Penido Burnier.

1Médicos residentes do segundo ano (R2) em 
oftalmologia da Fundação Dr. João Penido Bur-
nier – Campinas/SP

²Médico oftalmologista colaborador da Funda-
ção Dr. João Penido Burnier, subespecialista em 
Retina e Oncologia ocular.

Valdez Melo dos Anjos Filho

Av. Andrade Neves, 683, 

Campinas/SP CEP 13013-161

Recebido para publicação em: 10/08/2019

Aceito para publicação em: 09/09/2019

_______________________________________

Palavras-chave: Cegueira noturna; doenças reti-
nianas; retina.

CEGUEIRA NOTURNA CONGÊNITA ESTACIONÁRIA 
E SEU DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL COM FLECKS 
RETINIANOS
CONGENITAL STATIONARY NIGHT BLINDNESS 
AND ITS DIFFERENTIAL DIAGNOSIS WITH 
RETINAL FLECKS

Valdez Melo dos Anjos Filho1

João Vítor Fernandes Félix1

Márcio Augusto Nogueira Costa2

RESUMO
Introdução: O termo "flecked retina" foi in-
troduzido para descrever lesões retinianas 
amarelo-esbranquiçadas múltiplas de vários 
tamanhos. Originalmente, o grupo era com-
posto por quatro doenças: Fundus albipunc-
tatus, Fundus flavimaculatus, drusas familiares 
e Flecks retinianos de Kandori. O diagnóstico 
é feito associando alterações evidenciadas no 
exame de fundo de olho, com o exame clíni-
co completo do paciente, e em muitos casos, 
de seus familiares Objetivo: Relatar um caso 
de cegueira noturna congênita estacionária 
(CNCE) e discutir sobre os principais diagnós-
ticos difrenciais. Material e Método: Relato de 
caso e revisão da literatura. Conclusão: As do-
enças do espectro dos flecks retinianos são de 
certo modo frequentes em ambulatórios de re-
tina, ou até mesmo em oftalmologia geral. Sua 
diferenciação é complexa, muitas vezes sendo 
necessária avaliação sistêmica, inúmeros exa-
mes complementares ou até mesmo avaliação 
oftalmológica dos familiares. 
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óptico. 1,2

 Originalmente, o grupo era composto por 
quatro doenças: Fundus albipunctatus, Fundus 
flavimaculatus, drusas familiares e Flecks reti-
nianos de Kandori (Flecked Retina of Kandori).1 
Entretanto, outras doenças foram incluídas, 
como a Retinite punctata albecens, Síndrome 
de Kjellin, Síndrome de Alport, Oxalose, Cisti-
nose, deficiência de vitamina A e Distrofia cris-
talina de Bietti. 1    

 Apesar do termo “flecks retinianos” não ser 
consenso entre os oftalmologistas, ainda é con-
siderado como uma descrição genérica para do-
enças com lesões semelhantes retinianas. 2

 O diagnóstico é feito associando alterações 
evidenciadas no exame de fundo de olho, com o 
exame clínico completo do paciente, e em mui-
tos casos, de seus familiares. 1 

 À seguir, apresentamos um caso que está den-
tro do espectro dos flecks retinianos e uma aná-
lise das outras doenças mais comuns, considera-
das como diagnóstico diferencial. 

 

RELATO DE CASO
 A. J. S., masculino, caucasiano, 36 anos, proce-

dente de Campinas – SP, chega ao ambulatório 
com queixa de baixa visão e moscas volantes. De 
antecedentes pessoais possuía diabetes mellitus 
tipo I há 15 anos. De antecedentes pessoais não 
tinha nada digno de nota, e de antecedentes of-
talmológicos referia baixa visão noturna desde a 
idade pré-escolar.

 Acuidade visual:

Olho direito (OD): 20/40 com correção

Olho esquerdo (OE): 20/40 com correção

Na biomicroscopia dos dois olhos apresentava 
conjuntiva clara, córnea transparente, fácico.

 Na fundoscopia de ambos os olhos apresen-
tava disco óptico róseo, vasos sem alterações, 
alteração do brilho macular com micro hemor-
ragias perimaculares e pontos amarelo-esbran-
quiçados difusos, em toda periferia retiniana 
(fotos 1 e 2). 

 

Foto 1 – Retinografia do olho direito

 

Foto 2 – Retinografia do olho esquerdo

Foto 3 - Flecks em arcadas superiores em detalhe

 

Com o exame clínico e as imagens da retino-
grafia, foram propostas como hipóteses diag-
nósticas, doenças que compreendem o espectro 
de flecks retinianos, como drusas familiares, 
fundus flavimaculatus, e fundus albipunctatus.

 Foram solicitados exames como CV 24:2, OCT 
e eletrorretinograma (ERG). O ERG evidenciou 
baixa resposta na fase escotópica, com melhora 
da resposta após adaptação ao escuro, direcio-
nando o caso para as cegueiras noturnas congê-
nitas estacionárias (fundus albipunctatus).
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DISCUSSÃO
 A cegueira noturna congênita estacionária 

(CNCE) é causada por alterações nos genes 
RDH5, RLPB1, RPE65 e LRATN, que atuam no 
ciclo visual. Seu sintoma mais comum é a ce-
gueira noturna, de início na infância, com re-
cuperação após um certo tempo (horas até um 
dia) de adaptação ao escuro. Se apresenta com 
manchas amarelo-esbranquiçadas (flecks) em 
periferia retiniana. 3, 4

 Dentre as cegueiras noturnas, o fundus albi-
punctatus é a apresentação mais frequente. A 
fundoscopia do Fundus albipunctatus apresenta 
inúmeros flecks pequenos, em média periferia. 3

 No eletrorretinograma (ERG), é visualizado 
redução da fase escotópica após 20 minutos de 
adaptação ao escuro, mas retorna à amplitude 
normal após adaptação prolongada ao escuro 
(no mínimo três horas). 3 

 Estudos recentes sugerem que a CNCE pode 
não ser estacionária, e sim uma doença progres-
siva, levando a disfunção de cones e degenera-
ção macular em pacientes idosos. 3

 Outras duas variantes são descritas: CNCE 
com fundo de olho normal, na qual o pacien-
te pode ou não referir os sintomas de cegueira 
noturna, mas não há o fenótipo dos flecks reti-
nianos, e a Doença de Oguchi, condição na qual 
os flecks só são evidenciados após exposição a 
luz, devido ao fenômeno de “Mizuo-nakamura”, 
e retorna à coloração normal com a adaptação 
ao escuro. 4

 Não há consenso para o tratamento das for-
mas de CNCE. Estudos recentes sugerem me-
lhora com suplementação do ácido 9-cis reti-
nóico, com melhora de campo visual e queixas 
de cegueira noturna. 4

 Dentro os flecks retinianos, outras doenças 
menos comuns podem ser citadas como diag-
nóstico diferencial:

 Síndrome de Alport: Doença sistêmica, com 
nefrite crônica hereditária e surdez neurossen-
sorial. Alterações oculares são: lenticone ante-
rior e flecks retinianos semelhantes ao fundus 
albipunctatus.5 Acontece devido á uma mutação 

nos genes que codifican o colágeno tipo IV. 6

 Doença de Stargardt: Uma das distrofias ma-
culares mais comuns no adulto, com prevalência 
de 1:8000-10.000. O quadro clínico é composto 
de alteração macular (bull’s eye), retina com apa-
rência de “bronze batido” e a presença de flecks 
retinianos amarelados (fundus flavimaculatus) 
ou não. 7

 Flecks retinianos de Kandori (Fleck retina of 
Kandori): é uma doença rara, com flecks pro-
fundos, irregulares, bem definidos e de tama-
nho variados, localizados principalmente no 
quadrante nasal. Possui herança autossômica 
recessiva. 2

 Síndrome de Kjellin: descrita com altera-
ções como sistêmicas como paraplegia es-
pástica, retardo mental, amiotrofia e dege-
neração retiniana central, por acúmulo de 
lipofucsina no epitélio pigmentado da retina 
(EPR), assim como na doença de Stargardt. 
A maioria dos pacientes tem pouco ou ne-
nhum sintoma visual. 8

 Retinitis punctata albescens: pertence ao gru-
po das retinoses pigmentares, também possui 
lesões difusas, puntiformes e esbranquiçadas 
retinianas. Geralmente espículas ósseas são 
evidenciadas, semelhante àquelas encontradas 
em pacientes com retinose pigmentar. Há per-
da progressiva da visão noturna, associada com 
perda da visão periférica. 2

 Distrofia cristalina de Bietti: é uma doença 
autossômica recessiva com lesões retinianas bri-
lhantes e cristalinas. São lesões múltiplas e es-
palhadas, e estão relacionadas com degeneração 
retiniana e atrofia dos vasos da coroide, levando 
a perda de campo visual e piora da visão notur-
na de forma progressiva. 2 

 Oxalose e Cistinose: doenças autossômicas 
recessivas, que se apresentam com depósitos 
retinianos cristalinos.  Oxalose acontece devi-
do a uma deficiência enzimática hepática (ala-
nina glioxilato aminotransferase), enquanto 
a Cistinose ocorre devido uma deficiência de 
uma proteína carregadora na membrana dos 
lisossomos. 2
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CONCLUSÃO
 Apesar da CNCE ser relativamente rara, as 

doenças do espectro dos flecks retinianos são 
de certo modo frequentes em ambulatórios de 
retina, ou até mesmo em oftalmologia geral. Sua 
diferenciação é complexa, muitas vezes sendo 
necessária avaliação sistêmica, inúmeros exa-
mes complementares ou, até mesmo, avaliação 
oftalmológica dos familiares.  

ABSTRACT
Introduction: The term "flecked retina" was 

created to describe multiple yellow-white reti-
nal lesions of various sizes. Originally, the group 
is consisted of four diseases: Fundus albipunc-
tatus, Fundus flavimaculatus, familial drusen, 
and Kandori retinal flecks. The diagnosis is 
made by associating alterations evidenced in 
the fundus examination with the complete cli-
nical examination of the patient and, in many 
cases, their relatives. Objective: To report a case 
of retinal flecks and discuss the main differen-
tial diagnoses. Material and Method: Case re-
port and literature review. Conclusion: Retinal 
 fleck spectrum diseases are somewhat common 
in retinal outpatient clinics, or even in general 
ophthalmology. Its differentiation is complex, 
often requiring systemic evaluation, numerous 
complementary exams or even ophthalmologi-
cal evaluation of family members.

Keywords: Night blindness; retinal diseases; 
retina.
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INTRODUÇÃO
Granuloma anular (GA) é uma dermatose be-

nigna caracterizada clinicamente por nódulos 
ou pápulas firmes, da cor da pele, organizados 
em configuração anular. Afeta mais comumente 
as extremidades e o tronco e raramente a região 
da face. GA geralmente ocorre em pacientes 
com menos de 30 anos e acredita-se ser mais co-
mum em mulheres. 1 Existem 4 tipos diferentes 
de GA: localizados, generalizados, subcutâneos 
e perfurantes. 1. A variante mais comum é o gra-
nuloma anular localizado, embora formas no-
dulares generalizadas, perfurantes e subcutâne-
as tenham sido descritas.2 O granuloma anular 
da região periorbitária é raro e pode mimetizar 
outras lesões. O diagnóstico deve ser baseado na 
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RESUMO
Nós relatamos o caso de uma paciente de 16 
anos que apresentava lesões em pálpebras 
superiores, diagnosticadas como granuloma 
anular. Este é um sítio incomum de apresen-
tação da lesão, sendo mais encontrada nas ex-
tremidades como as mãos, tornozelos e tron-
co. Foi realizada a biópsia excisional da lesão 
e a paciente apresentou recorrência iniciando 
tratamento sistêmico que resultou em melhora 
do quadro e diminuição das lesões. A paciente 
continua acompanhamento. 
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anamnese, localização, aparência da lesão e aná-
tomo patológico.3 A etiologia permanece incer-
ta, mas possíveis fatores desencadeantes podem 
incluir infecções cutâneas, picadas de insetos, 
trauma local e exposição à luz solar. 1

A remissão espontânea pode ocorrer,2 mas 
nos casos em que isto não ocorre o  tratamento 
mais aceito para o GA é o corticosteroide tópico 
ou intralesional, embora muitas outras formas 
tenham sido usadas. Descrevemos o granuloma 
anular de pálpebra em uma paciente de 16 anos.

RELATO DE CASO
Paciente de 16 anos, feminina, veio ao oftal-

mologista devido ao aparecimento de lesões 
assintomáticas em pálpebras superiores de OD 
e OE, simultaneamente há 1 mês. (Figura 1). 
Negava qualquer outro sintoma ou antecedente 
pessoal. Também, não fazia o uso de nenhuma 
medicação contínua. Ao exame clínico, essas le-
sões sésseis, da cor da pele e nodulares mediam 
em torno de 1cm em pálpebra superior de OD 
e 2 cm em pálpebra superior de OE. A posição 
das pálpebras e função estavam normais, com 
mobilidade preservada. A biópsia excisional foi 
recomendada para determinar o diagnóstico.

Foi realizada com anestesia local, com mar-
gens de 2 mm e ressecção em cunha.

A lesão foi enviada ao patologista para análise.

O exame histopatológico das lesões revelou 
áreas microscópicas bem demarcadas de dege-
neração de colágeno cercada por histiócitos e 
um infiltrado linfoplasmocitário, sugestivo de 
granuloma anular. A ausência de células gigan-
tes multinucleadas afastam outros diagnósticos 
diferenciais. (Figura 2 e 3)

A paciente continua em acompanhamento 
sendo que algumas semanas depois notou-se 
que as lesões palpebrais voltaram em canto in-
terno palpebral nasal superior, fixas, nodulares 
e simétricas (Figura 4). Apareceram também 
duas lesões simétricas em membros inferiores. 
Foi iniciado tratamento com iodo não tolerado 
pela paciente, e então introduzida, Rifampicina 
300mg + Cloridrato de Ciprofloxacina 500mg + 

Cloridrato de Minocliclina 100mg (via oral) 1 
vez por mês durante 4 meses no qual houve di-
minuição importante das lesões palpebrais.

 

Figura 1- Apresentação bilateral de nódulos en-
volvendo a pele da região cantal de pálpebra su-
perior.

 

Figura 2 - Imagem histopatológica incluindo infil-
tração de linfócitos com inflamação granuloma-
tosa e muitos histiócitos.

Figura 3- Imagem mostrando alta incidência de 
histiócitos ao redor de linfócitos. Existem áreas de 
necrose dentro dos granulomas.
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Figura 4- Recorrência de lesão nodular em área 
cantal de pálpebra superior.

DISCUSSÃO
 O granuloma anular subcutâneo é um quadro 

dermatológico benigno, condição que ocor-
re em crianças saudáveis. É caracterizado por 
pápulas, placas ou nódulos firmes organizados 
em forma de anel.4 O granuloma anular perior-
bital geralmente não é considerado um diagnós-
tico diferencial das lesões periorbitárias na po-
pulação jovem e pediátrica, pois são incomuns 
em tal sítio.4 Granuloma anular subcutâneo é 
sinônimo de nódulo pseudo-reumatóide.5

 Na Universidade de Michigan, Mesara et   
al 6 estudaram lesões nodulares perioculares 
que em 1964 foram nomeadas de nódulos 
pseudo-reumatóides na literatura  oftalmoló-
gica, pois eles eram patologicamente idênticos 
aos nódulos reumatóides. Ao mesmo tempo, 
esses nódulos eram chamados de granuloma 
anular na literatura dermatológica.7 Mais tar-
de, em 1994, Burnstine e cols. 8 publicaram 
um artigo sobre  dois pacientes mais idosos 
com lesões nodulares perioculares aos 60  e 
62 anos e passaram a chamar este granuloma 
anular tipo nodular, que posteriormente se 

tornou o nome universal para essas lesões. 7

 São comuns os diagnósticos diferenciais de 
molusco contagioso, epitelioma de células ba-
sais, neurofibroma, sarcoidose e outras doen-
ças granulomatosas. O erro no diagnóstico das 
lesões pode ocorrer porque essas muitas vezes 
não estão em um padrão anular. 5

Segundo De Becker et al 4 foi realizada uma 
análise de 398 lesões palpebrais na infância, em 
conjunto com prévios relatos de granuloma anu-
lar periocular detalhando o diagnóstico diferen-
cial dessas lesões. 1% eram granuloma anular 
subcutâneo (nódulo pseudo-reumatóide), nas 
quais as lesões mais comuns encontradas foram 
calázio, cistos dermoides, papiloma, granuloma 
piogênico, nevo, hemangioma, neurofibroma, 
molusco contagioso, linfangioma e inflamação 
crônica.

 A etiologia do GA ainda não está clara, no en-
tanto, há algumas possíveis suspeitas conhecidas  
como infecções cutâneas, picadas de insetos, ex-
posição à luz solar e trauma local, no qual é a 
associação relatada mais comum com o GA em 
crianças com o tipo subcutâneo. O Granuloma 
anular também foi visto em locais com verrugas 
e Herpes Zoster, sugerindo uma etiologia viral. 
7 Em alguns pacientes que apresentam a doença, 
também tem sido encontrada uma certa predis-
posição genética,  assim como maior incidência 
em diabéticos.9

 Histologicamente, GA é caracterizado por en-
contrar histiócitos e linfócitos ao redor de cen-
tros bem definidos de necrobiose de colágeno 
degenerado, fibrina e excesso de mucina entre 
áreas da derme normal.7 

Vasculite não é encontrada normalmente.    

 A abundância de mucina é uma característica 
do GA e pode ser útil na diferenciação da do-
ença com outros diagnósticos granulomatosos 
não infeciosos como a sarcoidose e necrobiose 
lipídica.10 Os eosinófilos são frequentemente 
encontrados nas células inflamatórias em torno 
de centros necróticos no granuloma anular sub-
cutâneo.5

 No entanto, o GA deve ser diferenciado prin-
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cipalmente da sarcoidose, pois ambos podem 
ter sintomas clínicos e achados histopatológi-
cos comuns. A sarcoidose pode ocasionalmente 
ser diferenciada histologicamente pela falta de 
infiltrados de células inflamatórias.7  Em 2013, 
Kang e cols. 11 relataram o caso de uma mulher 
de 51 anos com uma massa orbitária, na qual 
foi realizada uma biópsia excisional e que são 
histologicamente  idêntica ao  GA. Os achados 
patológicos demonstraram granulomas mal de-
finidos com necrose central crônica e colágeno 
degenerado, consistente com os achados da GA. 
Mas paciente foi diagnosticado com sarcoidose, 
após uma completa  investigação sistêmica.7

 De Becker et al 4 em pesquisas na literatura  
encontraram 4 crianças (idade 16 anos ou me-
nos) com biópsia comprovada para granuloma 
anular que desenvolveram uveíte intermediária 
ou panuveíte bilateral.   

 A localização das lesões da pele foi descrita em 
apenas um paciente (mãos e um tornozelo). Nos 
4 casos o granuloma anular e a uveíte ocorreram  
com intervalo de  4 meses a 17 anos após, sendo 
que lesões cutâneas aparecendo 4 meses após a 
instalação de uveíte em um paciente. Duas des-
sas crianças também tinham vasculite retiniana, 
e 2 desenvolveram edema macular cistóide com 
permanentemente diminuição da acuidade vi-
sual. Nas 4 crianças a avaliação sistêmica foi ne-
gativa.  A associação com uveíte não é frequen-
te o suficiente para que todos os pacientes com 
granuloma anular subcutâneo sejam rastreados 
sistematicamente.

 Existem muitas opções terapêuticas  para o 
GA, apesar de muitas vezes serem desnecessá-
rias, pois essas lesões tendem a desaparecer den-
tro de meses a décadas. O tratamento pode ser  
local ou sistêmico. Tratamentos locais incluem 
crioterapia, excisão, radioterapia, tratamento 
com laser, e eletrocoagulação. Já os sistêmicos 
incluem antimaláricos, tiroxina, iodeto de po-
tássio e dapsona.7 Esteróides tópicos e intrale-
sionais são as opções mais comumente de utili-
zadas. 5

 A excisão das lesões do granuloma anular não 
é curativa. Lesões recorrem após excisão em 
aproximadamente 20% de pacientes.  A biópsia 

excisional é útil para fins diagnósticos e deve ser 
realizada em pelo menos uma lesão. Lesões re-
correntes no local da excisão se resolvem mais 
rapidamente do que lesões originais. 5

CONCLUSÃO
 A maioria dos casos de granuloma anular de 

pálpebra são relatados em crianças, sendo mui-
to raras na literatura . Como mostrado no texto 
é importante o diagnóstico diferencial em pa-
cientes adultos, principalmente com doenças 
granulomatosas como a  sarcoidose que apre-
senta clínica e histologia muito semelhantes. A 
histologia sempre é importante para o diagnós-
tico de granuloma anular  e para diferenciá-lo 
de outras patologias. O tratamento é controver-
so, nem sempre realizado, mas algumas vezes 
necessário, principalmente, em casos de recidi-
va da doença.

ABSTRACT
We report the case of a 16-year-old patient 

with lesions on the upper eyelids, in whom they 
were diagnosed as a granuloma annulare. This is 
an uncommon site of presentation of the lesion 
being most commonly found on the extremities 
such as the hands, ankles and trunk. An excisio-
nal biopsy of the lesion was performed and the 
patient presented recurrence starting systemic 
treatment and presenting improvement of the 
picture and reduction of the lesions, with conti-
nuous follow-up.

Keywords: eyelid diseases and granuloma an-
nulare and histopathology
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INTRODUÇÃO
A síndrome de Williams é uma doença de 

etiologia genética, causada por microdeleções 
na região 7q11-23, e foi descrita simultânea e 
independentemente por Williams e Beuren, em 
1961 e 1962, respectivamente.¹ Entre os indiví-
duos acometidos existe uma grande variabili-
dade fenotípica. A incidência estimada é de 1: 
13.700 a 1:25. 000.²
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RESUMO
Introdução: A síndrome de Williams é uma 
doença de etiologia genética que tem como 
principais características: fácies típica, baixa 
estatura, hipotonia, retardo do desen-volvi-
mento neuropsicomotor, compor-tamento 
amigável e hiper-social, doença cardíaca con-
gênita, hipercalcemia infantil e hipertensão ar-
terial. Entre os achados oculares o estrabismo é 
o mais comum. Objetivo: Descrever um caso 
de cirurgia de estrabismo em paciente com 
Síndrome de Williams. Materiais e Método: 
Relato de caso e revisão da literatura Conclu-
são: A incidência de estrabismo em pacientes 
com Síndrome de Williams é alta, portanto o 
tratamento precoce deve ser instaurado para 
prevenir ambliopia.
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RELATO DE CASO
Paciente masculino de 11 meses de idade veio 

ao nosso serviço acompanhado dos pais com 
queixa de estrabismo convergente. A mãe rela-
tou presença de estrabismo convergente desde 
o nascimento.  

Paciente apresentava ao exame físico fácies 
típica, fronte larga, fendas palpebrais curtas, 
epicanto, nariz em sela com sulco nasolabial 
longo e lábios grossos, pavilhões auriculares 
pontiagudos. 

Ao exame oftalmológico, apresentava teste de 
Hirschberg com esotropia do lactente, a medida 
pelo teste de Krinsky foi de 30 dioptrias prismá-
ticas, com nistagmo à tentativa de abdução e fi-
xação cruzada. (Foto 1)

 

Foto 1 – Ectoscopia 

Esquiascopia revelou hipermetropia de +3,00 
dioptrias esféricas no olho direito e +3,50 diop-
trias esféricas no olho esquerdo. 

Biomicroscopia de ambos os olhos: cílios e 
pálpebras sem anormalidades, conjuntiva clara, 
córnea transparente, câmara anterior formada, 
íris trófica e sem anormalidades, fácico, midría-
se farmacológica. (Foto 2)

 

Foto 2 – Biomicroscopia OE

Fundoscopia de ambos os olhos: vítreo trans-
parente, disco óptico rosado e bem delimitado, 
mácula e vasos sem alterações, retina aplicada 
e com brilho juvenil normal da idade. (Fotos 3 
e 4)

 

Foto 3 – Retinografia OD
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Foto 4 – Retinografia OE

O paciente foi então submetido a cirurgia para 
correção do estrabismo retrocesso de reto me-
dial de 5mm em ambos os olhos, com ótimo re-
sultado operatório.

No pós operatório de 30 dias, apresentava exa-
me de Hirschberg com reflexos centrados em 
posição primária do olhar. Movimentação ocu-
lar extrínseca sem alterações. (Fotos 5 e 6)

Foto 5 – PO 30 dias 

 

Foto 6 – PO 30 dias

DISCUSSÃO
As características principais da Síndrome de 

Williams são fácies típica, baixa estatura, hipo-
tonia, retardo do desenvolvimento neuropsico-
motor, comportamento amigável e hipersocial, 
doença cardíaca congênita, hipercalcemia in-
fantil e hipertensão arterial. Os pacientes com 
esta síndrome também podem apresentar ou-
tras manifestações clínicas variadas, envolvendo 
rins, olhos e sistemas gastrointestinal e osteoar-
ticular. Todos os pacientes com SWB têm defi-
ciências intelectuais, com grau variando de leve 
a moderado.¹,²

Chapman e colaboradores determinaram os 
critérios diagnósticos que são seguidos pela 
"Williams' syndrome Clinic of Children's Hos-
pital" ² em Boston, os quais incluem a caracte-
rística facial típica dos duendes (fronte larga, 
cristas orbitais sobressaltadas, fendas palpebrais 
curtas, epicanto, abundância de tecido subcutâ-
neo em torno dos olhos, nariz em sela com sul-
co nasolabial longo e lábios grossos) associada a 
uma ou mais das seguintes características:

-Problemas cardiovasculares, especialmente 
estenose aórtica supravalvar ou estenose da ar-
téria pulmonar; 

-Dificuldade precoce de alimentação/irritabi-
lidade; 

- Dificuldades de aprendizado; 

- Baixo desenvolvimento estatural; 

- Hipercalcemia; 

- Personalidade excessivamente social; 

- Perda dentária/má oclusão. 
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Entre os achados oftalmológicos, destaca-se 
o estrabismo que está presente em 29-78% dos 
casos, sendo a esotropia a forma mais comum.³ 
Outros sinais incluem um padrão estrelado no 
estroma iriano anterior em 61-74% dos casos. 
Os pacientes podem também apresentar um 
aumento da tortuosidade dos vasos retinianos à 
fundoscopia e já foram descritos casos de cata-
rata precoce nesses indivíduos.4

CONCLUSÃO
A incidência de anormalidades oculares, prin-

cipalmente estrabismo, é alta na Síndrome de 
Williams. Desse modo é importante a avalia-
ção oftalmológica completa após diagnostico 
da Síndrome. A baixa acuidade visual nesses 
pacientes, portadores de déficit cognitivo e in-
coordenação motora, pode contribuir para as 
dificuldades de aprendizagem, concentração e 
socialização. O tratamento precoce do estrabis-
mo deve ser realizado para prevenir ambliopia, 
incluindo uso de oclusão, lentes corretivas ou 
cirurgia. 

ABSTRACT 
Introduction: Williams’s syndrome is a ge-

netic disease that includes: typical facies, short 
stature, hypotonia, delay of neuropsychomotor 
development, friendly and hyper-social beha-
vior, congenital heart disease, hypercalcemia 
and hypertension. The most common ocular 
findings includes strabismus. Purpose: To des-
cribe a case of strabismus surgery in a patient 
with Williams Syndrome. Method: Case report. 
Conclusion: The incidence of strabismus in 
Williams Syndrome patients is important. The 
treatment should be instituted as earlier as pos-
sible to prevent amblyopia.

Keywords: Strabismus, Williams syndrome, 
amblyopia
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INTRODUÇÃO
A esclerite é mais frequentemente associada a 

distúrbios autoimunes ou do tecido conjuntivo, 
mas também pode ser idiopática ou de etiologia 
infecciosa.¹ A esclerite infecciosa é um distúrbio 
incomum e perigoso que pode levar à perfura-
ção escleral, abscesso subconjuntival, opacida-
de vítrea, glaucoma, descolamento da coroide 
e endoftalmite. Pode ser secundária a infecção 
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RESUMO
Introdução: A inflamação da esclera é um 
quadro que pode apresentar etiologia au-
toimune, idiopática e infecciosa. A esclerite 
infecciosa tem como principal fator de risco 
cirurgia ocular prévia. O diagnóstico dife-
rencial entre esclerite autoimune e infecciosa 
pode ser difícil. Objetivo: Relato de um caso 
de esclerite infecciosa dois anos após cirurgia 
de retina em paciente com doença autoimune. 
Materiais e Métodos: Relato de caso e revisão 
de literatura. Conclusão: A esclerite infecciosa 
é uma grave patologia que pode gerar muitas 
complicações. Por esse motivo a sua suspeita e 
diagnóstico devem ser realizados o mais breve 
possível, para introdução de terapêutica ade-
quada, a fim de se melhorar o prognóstico, já 
reservado nestes casos. 
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da córnea, lesões acidentais ou procedimentos 
cirúrgicos.² O patógeno causador mais comum 
da esclerite infecciosa é a Pseudomonas aerugi-
nosa.³

 O diagnóstico de esclerite infecciosa pode ser 
difícil, pois a infecção se apresenta de maneira 
muito semelhante à esclerite autoimune, que é a 
forma mais comum de esclerite.¹

 Este relato traz o caso de uma paciente com 
artrite reumatoide, com episódios prévios de es-
clerite autoimune, evoluindo, anos após cirurgia 
de retina, com esclerite infecciosa. 

RELATO DE CASO
 Paciente, 69 anos, feminino, deu entrada no 

serviço com queixa de dor e secreção em olho 
direito há 1 dia. Apresentava antecedente pes-
soal de artrite reumatoide em acompanhamento 
com reumatologista. Como antecedentes oftal-
mológicos a paciente apresentava duas cirur-
gias prévias de retina em olho direito, realiza-
das dois anos antes da consulta. A primeira por 
descolamento de retina, com injeção de óleo de 
silicone intraocular, evoluindo em sequência 
com endoftalmite, recebendo antibioticoterapia 
intravítrea e realizada nova cirurgia de retina 
quinze dias após a primeira, para remoção de 
óleo de silicone, revisão de vitrectomia e inje-
ção de novo óleo de silicone. Paciente evoluiu 
bem, apresentando acuidade visual na tabela de 
Snellen 20/150 em olho direito e 20/40 em olho 
esquerdo e afinamento escleral em olho direito 
em região temporal inferior (figura 1).

 Seguia sendo acompanhada em conjunto por 
equipe de reumatologia e oftalmologia devido à 
recorrentes quadros de esclerites e reativações 
da artrite reumatoide. Mantinha tratamento 
contínuo com acetato de prednisolona 10mg/
ml a cada seis horas e hialuronato de sódio 
sem conservantes tópicos, além de prednisona 
40mg/dia, metotrexato 15mg/dia e azatioprina 
100mg/dia via oral.

 Ao exame de biomicroscopia do olho direi-
to apresentava hiperemia de conjuntiva 3+/4+ 
difusa, esclerite necrotizante temporal inferior 

atingindo região limbar, hipópio em câmara an-
terior, edema e hiperemia de pálpebra superior. 
Biomicroscopia de olho esquerdo sem altera-
ções, exceto por uma hiperemia de conjuntiva 
2+/4+. Em decisão conjunta com reumatolo-
gista foi aumentada a dose da azatioprina e da 
prednisona e introduzido cefalexina 500mg um 
comprimido a cada seis horas via oral. Indicado 
abordagem cirúrgica da lesão devido ao risco de 
perfuração escleral. 

 Durante o procedimento cirúrgico, na realiza-
ção da incisão da conjuntiva, já foi observado 
o extravasamento de óleo de silicone pela lesão 
escleral.  Foi realizado desbridamento da lesão 
com coleta de material para cultura e, posterior 
recobrimento da mesma com esclera doadora e 
membrana amniótica. Ao final do recobrimen-
to a equipe cirúrgica decidiu realizar tarsorrafia 
temporal inferior para proteger o enxerto. In-
troduzido colírio combinado moxifloxacino e 
dexametasona a cada uma hora, hialuronato de 
sódio a cada hora e mantido cefalexina a cada 
seis horas.

 Após resultado de cultura positivo para 
 Pseudomonas aeruginosa, a terapia antibiótica 
via oral foi alterada para levofloxacino 710mg 
por dia e moxifloxacino 400mg por dia, porém 
paciente apresentou efeitos colaterais ao mo-
xifloxacino, que foi suspenso no quarto dia. À 
antibioticoterapia tópica foi introduzida moxi-
floxacino a cada hora, intercalado com moxiflo-
xacino e dexametasona a cada hora e em regres-
são. Paciente apresentava pressão intraocular de 
6mmHg.

 No trigésimo pós-operatório a paciente apre-
sentava melhora da dor (figura 3). À biomi-
croscopia apresentava hiperemia conjuntival de 
2+/4+, câmara anterior formada, sem hipópio, 
margem do transplante escleral com bom as-
pecto, sem erosões e córnea com ceratite difusa. 
Pressão intraocular de 2mmHg e descolamento 
de coroide em fundoscopia. Foi mantido corti-
coide via oral, alterado colírio de moxifloxacino 
para cada quatro horas e moxifloxacino com de-
xametasona regressivo foi substituído por ace-
tato de fluormetalona 0,1% a cada oito horas. 
Paciente apresentou regressão do descolamento 
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de coroide e apresenta melhora lenta e gradual 
do quadro de esclerite.

Figura 1: Lesão temporal inferior em pré-opera-
tório

  

Figura 2: Intraoperatório: a. saída de óleo de silico-
ne pela lesão escleral; b. recobrimento com esclera e 
membrana amniótica; c. tarsorrafia temporal

  

Figura 3: Trigésimo pós-operatório

DISCUSSÃO
 Esclerite é um estado de inflamação ocular 

com um amplo espectro de apresentações clí-
nicas e fatores etiológicos.4 É classificada como 
autoimune, idiopática e infecciosa. 1,3,4

 A esclerite infecciosa é rara e geralmente ocor-
re após trauma ou cirurgia. A causa cirúrgica 
mais comum é a excisão de pterígio; mas, cirur-
gia de catarata, cirurgia de estrabismo e trabe-
culectomia, também podem desencadear.³

 O diagnóstico e tratamento da esclerite infec-
ciosa continuam sendo desafio. Devido à seme-
lhança clínica com a esclerite imunomediada, 

ocorrendo muitas vezes demora no diagnóstico.5 

 Pacientes com esclerite autoimune preexistente 
podem apresentar piora clínica no pós-operatório 
ocular, sem etiologia infecciosa, sendo a concomi-
tância dessas duas patologias não frequente.4 

 Esclerite infecciosa é uma doença grave, que 
constitui 5% a 10% das esclerites.6 Sua etiologia 
é predominantemente bacteriana. Pseudomonas 
aeruginosa é o organismo mais implicado nes-
sa condição, isolado em até 85% das culturas 
bacterianas.7 Outros agentes identificados in-
cluem Nocardia, Aspergillus, Fusarium, Candi-
da, Beauveria, Stenotrophomonas, Streptococcus, 
Staphylococcus aureus (especialmente do tipo 
resistente à meticilina), Serratia, Enterobacter, 
Achromobacter, Propionibacterium, Haemo-
philus, Alcaligenes, micobactérias e herpes vírus. 
Em alguns casos, foram relatadas coinfecções.8

 A apresentação clínica inclui vermelhidão, 
dor e lacrimejamento do olho afetado. Dor leve 
a moderada é encontrada no quadro da escleri-
te nodular, enquanto a dor intensa, na esclerite 
necrosante.¹ Se a dor estiver desproporcional 
aos achados do exame, deve-se considerar uma 
etiologia infecciosa.4 A visão pode ser normal, 
mas os pacientes frequentemente apresentam 
acuidade visual diminuída.¹ O tempo para iní-
cio da apresentação clínica, pode demorar dias, 
meses e até mesmo anos após o trauma ou cirur-
gia ocular.4

 A esclerite necrosante tende a ser a apresen-
tação mais comum da esclerite infecciosa. Tam-
bém vista em associação com esclerite autoimu-
ne, devendo ser suspeitada em casos de necrose 
indolente progressiva com supuração, refratária 
a regimes anti-inflamatórios. Requerem imu-
nossupressão para o tratamento e pioraram o 
resultado visual.4

 O manejo da esclerite infecciosa requer aten-
ção cuidadosa e as recomendações de trata-
mento para esclerite infecciosa não são bem 
estabelecidas.1,2 Vários tipos de tratamento são 
realizados, com taxas de sucesso variáveis: me-
dicamentos tópicos isoladamente, tópica com-
binada com medicamentos sistêmicos, lavagem 
com antibióticos, crioterapia, enxerto de mem-
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brana amniótica, enxerto córneo-escleral e fi-
nalmente enucleação ou evisceração em casos 
não responsivos ou graves.5 

 A duração da terapia antimicrobiana é pouco 
definida, porém descrita como prolongada.9

 O tratamento inicial com antibióticos de am-
plo espectro para incluir a cobertura de P. ae-
ruginosa e organismos gram-positivos com 
modalidades sistêmica e tópica combinadas é 
recomendado.¹ 

 Acredita-se que uma das razões para o mau 
resultado seja a baixa penetração de antibióticos 
na esclera avascular². O desbridamento cirúrgi-
co precoce foi recomendado para a remoção de 
tecido necrótico facilitando o acesso a antibió-
ticos, além de fornecer material para cultura, a 
fim de identificar adequadamente o organismo 
causador e direcionar a terapia antimicrobiana.¹

 Após o desbridamento cirúrgico dos tecidos 
necróticos e infecciosos, pode ser necessário su-
porte tectônico na forma de enxerto de adesivo 
da córnea, enxerto de adesivo escleral ou fáscia 
lata autóloga.10

 A Pseudomonas aeruginosa, produz protease 
e causa derretimento e perfuração da esclera, 
além de ter a capacidade de formar um comple-
xo de biofilme, o que atrapalha mecanismo de 
defesa imunológica sendo responsável por casos 
refratários apenas ao tratamento clínico.3

 A intervenção cirúrgica tem sido associada a 
melhores resultados em relação às taxas mais al-
tas de preservação do globo e melhor prognósti-
co, no entanto, não está relacionada a melhores 
resultados visuais.8 Para melhores resultados, a 
intervenção cirúrgica em conjunto com a tera-
pia médica tem sido recomendada.11

 Em casos de trauma com material orgânico, a 
terapia antifúngica empírica, com agentes como 
o voriconazol, é sugerida.¹

CONCLUSÃO
 A esclerite infecciosa é uma grave patologia 

de acometimento ocular que pode gerar muitas 
complicações. A dificuldade em seu diagnóstico 

diferencial com esclerite autoimune e, devido 
a isso, atraso no tratamento adequado podem 
comprometer ainda mais o prognóstico, sendo 
importante o conhecimento dos fatores de ris-
cos e sinais da doença.

 No caso apresentado, a paciente tinha como 
antecedente oftalmológico duas cirurgias de re-
tina, fator de risco para esclerite infecciosa, po-
rém apresentava histórico de doença autoimune 
com alguns episódios prévios de esclerite au-
toimune, fator de confusão para o diagnóstico 
etiológico correto. Mesmo sendo incomum a 
concomitância de ambas patologias, nesse caso 
a suspeita se deu pela ausência de melhora com 
o tratamento anti-inflamatório tópico e imunos-
supressão sistêmica.

 A intervenção cirúrgica foi eleita devido à 
possibilidade de perfuração escleral iminente, 
sendo adicionada antibioticoterapia sistêmica e 
tópica, posteriormente direcionada ao patógeno 
encontrado em cultura. Apresentando melhora 
lenta e gradual do quadro. 

ABSTRACT
Introduction: Scleritis is an inflammatory 

ocular condition that may have autoimmune, 
idiopathic and infectious etiology. Infectious 
scleritis has as main risk factor anterior eye sur-
gery. Differential diagnosis between autoimmu-
ne and infectious scleritis can be difficult. 
 Objective: To report a case of infectious scleri-
tis two years after retinal surgery in a tient with 
autoimmune disease. Materials and Methods: 
Case Report. Conclusion: Infectious scleritis is 
a serious condition that can lead to many com-
plications. For this reason, its suspicion and 
diagnosis should be carried out or as soon as 
possible, to introduce the appropriate therapy, 
to improve the prognosis, already reserved for 
these cases.

Keywords: Scleritis; necrotizing scleritis; 
Pseudomonas aeruginosa.
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INTRODUÇÃO
O topiramato é considerado um anticonvulsi-

vante de amplo espectro, classificado como mo-
nossacarídeo sulfamato substituído. Na prática 
clínica, tem sido utilizado no manejo de diversas 
patologias como migrânea, síndrome depressiva, 
dor neuropática e obesidade, em detrimento de 
seu uso para o controle da epilepsia, uma vez que 
é preferível sua utilização em casos refratários.1
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RESUMO
Introdução: O Topiramato é um anticonvul-
sivante amplamente utilizado no manejo de 
diversas patologias neuropsiquiátricas. Vários 
efeitos adversos têm sido relatados, dentre eles 
os oftalmológicos como miopia aguda e glau-
coma de ângulo fechado. Objetivo: Revisão 
bibliográfica acerca do tema, bem como a des-
crição de um caso de miopia aguda induzida 
pelo uso de Topiramato. Materiais e Método: 
Relato de caso e Revisão bibliográfica. Con-
clusão: Atenta-se para a realização de uma 
boa anamnese enfatizando não somente a pa-
tologia oftalmológica, bem como a patologia 
de base e as medicações em uso, uma vez que 
muitas drogas podem ter efeitos adversos com 
repercussões oculares potencialmente graves.
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Inúmeros efeitos adversos têm sido atribuídos 
à terapêutica com topiramato, tanto em crianças 
quanto adultos, geralmente no primeiro mês do 
tratamento, e que podem se tornar potencial-
mente graves.2

As alterações oftalmológicas não são comuns, 
tendo maior destaque os quadros de miopia 
aguda e glaucoma de ângulo fechado bilate-
ral, que geralmente regride com a interrupção 
da droga. 1-6 Os casos de crise de glaucoma de 
ângulo fechado requerem terapêutica adicional 
com hipotensores. 

A seguir, relatamos um caso de miopia aguda 
bilateral em uma paciente jovem, após uso de 
topiramato.

RELATO DE CASO
 Paciente feminina, 27 anos, estudante, natural 

e procedente de Campinas/SP. Veio ao pronto 
atendimento oftalmológico do Instituto Peni-
do Burnier no dia 05/09/2019 referindo em-
baçamento da visão de ambos os olhos e baixa 
acuidade visual para longe também de ambos os 
olhos há um dia. Nega traumas. Nega fotopsias 
ou metamorfopsias. 

 História patológica pregressa: sobrepeso e an-
siedade, porém, em primeiro momento, negava 
uso de quaisquer medicações. Antecedentes of-
talmológicos: miopia OD -1,00, -0,75 10º e OE 
-1,50, -0,50 175º e usuária esporádica de Lentes 
de contato gelatinosas (SIC). Antecedentes of-
talmológicos Familiares: nada digno de nota.

Ao exame oftalmológico apresentava:

Acuidade visual (AV) sem correção:    

 OD 20/100

 OE 20/100

Teste de Amsler e Ishihara sem alterações.

Biomicroscopia anterior ambos os olhos (AO): 
apresentava pálpebras e cílios sem alterações, 
conjuntiva clara, córnea transparente, ausência 
de lesões flúor positivas após instilação de flu-
oresceína sódica 1%, ausência de reação de câ-
mara anterior, íris trófica, reflexo pupilar direto 

e consensual presente e sem alterações, fácica.

PIO em ambos os olhos (20:00h): 14 mmHg.

Fundoscopia de ambos os olhos: Disco óptico 
róseo e bem delimitado, relação escavação/disco 
fisiológica, mácula e vasos sem alterações. Reti-
na aplicada.

Solicitado para à paciente que retornasse ao 
serviço no dia seguinte para dar sequência a 
propedêutica diagnóstica e realização de exa-
mes complementares.

Paciente retorna no dia 06/09/2019 relatando 
não ter tido melhora das queixas visuais, porém 
acrescenta um dado a anamnese não relatado 
previamente. A mesma havia iniciado o uso de 
Topiramato 50mg/dia há aproximadamente 8 
dias com a finalidade de controle de ansiedade.

Ao exame oftalmológico:

AV com correção:  

OD -8,00, -0,75, 20º V= 20/20

 OE -9,00, -2,00, 170º V= 20/20.

Biomicroscopia Anterior AO: mantida, sem 
alterações.

PIO AO (14:00hr): 15 mmHg.

Fundoscopia AO: mantida sem alterações.

Solicitado exames complementares: Topogra-
fia, Paquimetria, Biomicroscopia, OCT nervo, 
OCT Mácula (Grid + MM5), Tomografia de 
Córnea e Campo Visual 24:2 cujos resultados 
foram interpretados como dentro da normali-
dade. Foi orientado paciente interromper o uso 
de Topiramato até o final da propedêutica diag-
nóstica e retornar ao Psiquiatra para reavaliação 
e possibilidade de substituição de terapia medi-
camentosa.

Paciente retorna no dia 19/09/19 relatando 
melhora da acuidade visual após suspensão do 
Topiramato. Apresentado ao Exame Oftalmoló-
gico:

AV com correção:

 OD: -1;50, -1,00, 15º V= 20/20

 OE: -2,00, -1,25, 165º V= 20/20.
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Biomicroscopia Anterior AO: apresentava pál-
pebras e cílios sem alterações, conjuntiva clara, 
córnea transparente, ausência de reação de câ-
mara anterior, íris trófica, reflexo pupilar direto 
e consensual presente e sem alterações.

PIO AO: 14 mmHg.

Fundoscopia AO: Disco óptico róseo e bem 
delimitado, escavação fisiológica, mácula e va-
sos sem alterações. Retina aplicada.

 

Figura 1 – PENTACAM OD sem alterações 

Figura 2 – PENTACAM OE sem alterações

DISCUSSÃO
 Atualmente na literatura têm sido publicados 

diversos casos de efeitos adversos relaciona-
dos com o uso de topiramato.7 A miopia agu-

da pode ser um dos efeitos secundários oftal-
mológicos deste medicamento e a despeito de 
surgir frequentemente, associada a glaucoma 
de ângulo fechado, não a impede de ocorrer de 
forma isolada.8

 Derivada das sulfas, esta droga bloqueia os 
neurotransmissores por inibição dos canais de 
cálcio potencializando a GABA-A (inibidor da 
neurotransmissão) e bloqueando a ativação dos 
receptores excitatórios do glutamato. 9

 Os sinais e sintomas ocorrem tipicamente du-
rante o primeiro mês de uso do Topiramato, po-
dendo aparecer já nos primeiros dias, e incluem 
decréscimo na acuidade visual, dor ocular, es-
treitamento da câmara anterior, hiperemia e au-
mento da pressão intra-ocular. Podem ocorrer 
diplopia e nistagmo.5

 O mecanismo de ação desta síndrome não é 
totalmente conhecido. Hook et al. 10 demons-
traram através de estudos ecobiométricos com 
A-scan que pacientes que desenvolveram mio-
pia com o uso de sulfonamidas, tiveram sua 
miopia relacionada a espessamento cristalinia-
no em 87% dos casos e a deslocamento anterior 
do cristalino em 13%, o que sugere uma combi-
nação de mecanismos.10

Outros autores acreditam que este proces-
so se deva à efusão uveal devido ao edema do 
corpo ciliar, com consequente anteriorização 
do diafragma irido-cristaliniano, levando à di-
minuição da profundidade da câmara anterior 
encerramento do seio camerular; porém sem 
bloqueio pupilar.4,11

 Alguns também sugerem que a miopia aguda 
pode também estar relacionada com a fraca ini-
bição da anidrase carbônica causada pelo topi-
ramato, com o edema do próprio cristalino e o 
espasmo acomodativo.4,11,12,13

O espasmo acomodativo não parece ter desta-
que na fisiopatologia desta síndrome, pois exis-
tem relatos demonstrando que após a ciclople-
gia os pacientes permanecem míopes.15

 Os estudos de caso mais numerosos foram 
relatados por Fraunfelder em 2004 e incluíram 
115 casos de pacientes que tiveram efeitos co-



36

Arquivos IPB - Volume 61

laterais oculares com o uso do topiramato, dos 
quais sete tiveram perda permanente da visão.15 
Esses sete casos que relatam perda permanente 
da visão demonstram que ignorar o risco poten-
cial do Topiramato pode levar a efeitos adversos 
graves.16

 A miopia é reversível com a suspensão ime-
diata do topiramato e a normalização do quadro 
clinico ocorre dentro de três a sete dias. A meia-
-vida da droga é de 20 a 30 horas e sua excreção 
é principalmente renal.17, 18 A interação com o 
clínico ou psiquiatra é imprescindível a fim de 
se buscar uma droga alternativa para o trata-
mento da moléstia de base.

Quando, além do quadro de miopia aguda, o 
doente apresentar glaucoma agudo de ângulo 
fechado, devem ser adotadas medidas emer-
genciais como a administração de hipotensores 
oculares e hidratação vigorosa para se normali-
zar a pressão intraocular.19

 O caso descrito apresentava apenas miopia 
aguda sem glaucoma de ângulo fechado ou ou-
tras alterações oculares. A miopia foi transitória, 
tendo sido revertida na totalidade, 10 dias após 
a suspensão do topiramato.

CONCLUSÃO
 Diante do caso apresentado, atenta-se para a 

realização de uma anamnese detalhada e dire-
cionada não somente a patologia oftalmológica, 
bem como as demais patologias sistêmicas, en-
fatizando sobremaneira as medicações em uso; 
haja visto o grande número de complicações e 
repercussões oculares que diversas drogas po-
dem gerar.

 A descontinuação do uso da medicação em 
questão já se mostrou suficiente para a resolução 
do quadro de miopia, quando esta se apresenta 
de forma isolada nos casos de reação adversa ao 
uso de topiramato.

   

ABSTRACT 
Introduction: Topiramate is an anticonvul-

sant widely used in the management of various 
neuropsychiatric disorders. Several adverse ef-
fects have been reported, including ophthalmo-
logic ones, such as acute myopia and angle-clo-
sure glaucoma Purpose: A Bibliographic review 
on the topic, as well as the description of a case 
of acute myopia induced by Topiramate. Me-
thod: Case Report and Bibliographic Review. 
Conclusion: We must be cautious with a good 
medical history emphasizing not only the oph-
thalmic aspects, but also the underlying patho-
logy and medications being used, as many drugs 
may have adverse effects with potentially serious 
ocular repercussions. 

Keywords: Myopia; Topiramate; Adverse Re-
actions; Anticonvulsants. 
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INTRODUÇÃO
O hemangioma cavernoso é o tumor benig-

no de órbita mais comum em adultos, afetando 
predominantemente indivíduos entre os 40 e 60 
anos, sobretudo mulheres (proporção mulhe-
res:homens de 7:1).1 É considerado uma mal-
formação congênita e caracterizado por canais e 
espaços vasculares preenchidos com sangue, en-
voltos por uma cápsula fibrosa. 1,2
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RESUMO
Introdução: O hemangioma cavernoso é o tu-
mor benigno de órbita mais comum em adul-
tos. Seu manejo varia de acompanhamento 
clínico até cirurgia, de acordo com o tamanho 
e consequentes sintomas de massa relaciona-
dos. Objetivo: Relatar caso clínico de heman-
gioma cavernoso de órbita assintomático em 
acompanhamento clínico e imagiológico há 
15 anos. Materiais e Método: Relato de caso e 
correlação com a literatura científica. Conclu-
são:  O paciente em questão segue em acom-
panhamento clínico há 15 anos, sem necessi-
dade de cirurgia.                                                                                                                                       
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RELATO DE CASO
 Paciente masculino, 41 anos de idade, queixa 

de “olho saltado” notado há 1 semana. Nega di-
minuição de acuidade visual, dor ocular, cefaleia, 
escotomas, diplopia, metamorfopsias, fotopsias. 

Nega antecedentes pessoais, oftalmológicos e 
familiares.

Acuidade visual com correção

Olho direito: esférico plano e cilíndrico -0,50D 
no eixo 110º = 20/20

Olho esquerdo: esférico plano e cilíndrico 
-0,50D no eixo 70º = 20/20 

Movimentação ocular preservada.

Pupilas isocóricas e fotorreativas.

Ectoscopia: proptose axial do olho esquerdo 
(imagem 1)

Olho direito sem anormalidades ao exame.

Biomicroscopia do olho esquerdo: conjunti-
va clara, córnea transparente, íris trófica, fácico, 
câmara anterior formada, sem reação de câmara 
anterior, sem precipitados ceráticos.

Tonometria de Goldmann: olho direito de 12 
mmHg e olho esquerdo de 14 mmHg.

Fundoscopia do olho esquerdo: disco óptico 
róseo e bem delimitado, relação escavação/disco 
óptico 0,3 x 0,3, vasos sem alterações, mácula li-
vre, retina aplicada.

Campo visual sem alterações.

Tomografia Computadorizada (TC) de órbita 
apresentando em lado esquerdo uma lesão ar-
redondada, hipodensa, localização intraconal, 
adjacente à parede lateral da órbita, medindo em 
seus maiores diâmetros 2.7 milímetros por 2.2 
milímetros. Comparação entre as tomografias de 
2009 e 2011 indicando controle evolutivo inalte-
rado (Imagem 2).

A equipe oftalmológica em concordância com 
o paciente optaram pelo acompanhamento clíni-
co e imagiológico.

Imagem 1: ectoscopia apresentando proptose 
axial em olho esquerdo.

Imagem 2: Tomografia computadorizada em 
corte axial de 2009 (esquerda) e 2011 (direita) 
demonstrando controle evolutivo do tumor inal-
terado.

DISCUSSÃO
Proptose indolor, unilateral e de progressão 

lenta é a apresentação clínica mais frequente do 
hemangioma cavernoso de órbita (HCO). Pode 
ser inicialmente despercebida pelo paciente. 
Conforme o tumor cresce e envolve o globo ocu-
lar, músculos extraoculares e nervo óptico, pode 
haver hipermetropia adquirida, diminuição da 
acuidade visual e diplopia.3

O HCO na TC é caracterizado por uma mas-
sa redonda ou oval, de densidade homogênea e 
aspecto de tecido mole, bem circunscrita, geral-
mente no espaço intracônico. No entanto, este 
perfil não é específico somente dele, estando 
também presente no hemangiopericitoma, his-
tiocitoma fibroso e schwannoma. O diagnóstico 
diferencial mais importante é com o linfangioma 
hemorrágico, já que o mesmo apresenta uma na-
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tureza localmente agressiva e complicações gra-
ves como infeção e hemorragia.4,5,7

Na TC com injeção de contraste, o HCO mos-
tra preenchimento progressivo, inicialmente no-
dular que acaba por se tornar homogêneo, refle-
tindo o preenchimento das cavernas no interior 
da lesão. O preenchimento da parte central só 
ocorre na parte final da fase venosa. Este padrão 
é considerado um sinal patognomônico de HCO. 
O diagnóstico definitivo só é possível com reali-
zação de biópsia e confirmação histológica.2,6,7

O manejo varia de observação periódica até 
cirurgia.3 Indicações cirúrgicas incluem: incapa-
cidade de distinguir o hemangioma cavernoso 
de outras entidades diagnósticas; demonstração 
imagiológica de expansão ativa; compressão do 
nervo óptico com defeitos no campo visual; dis-
túrbios da motilidade; proptose significativa; e 
hipermetropia adquirida difícil de controlar com 
correção óptica.7

Tratando-se de uma cirurgia orbitária, há sem-
pre o risco de lesão dos músculos extraoculares, 
nervo óptico e estruturas anexas adjacentes.1,2 
Enquanto a restrição da movimentação ocular e a 
proptose causada por efeito de massa usualmente 
desaparecem após remoção do tumor, diminui-
ção da acuidade visual e defeitos no campo visual 
são resultados de compressão do nervo óptico e 
seu suprimento vascular e, portanto, podem per-
sistir após a cirurgia.3 Perda sanguínea é tipica-
mente mínima, já que o tumor é encapsulado.1,2  

No caso clínico relatado não há indicação ci-
rúrgica até o momento. O paciente segue em 
avaliação clínica regular há 15 anos, de forma a 
controlar o crescimento do tumor e o surgimento 
de sintomatologia ou complicações.7

CONCLUSÃO
 O hemangioma cavernoso de órbita que se 

apresenta assintomático e sem repercussão fun-
cional durante o acompanhamento clínico e ima-
giológico periódico, como no presente caso clí-
nico relatado, não tem indicação de tratamento 
cirúrgico.

ABSTRACT
Introduction: Orbital cavernous hemangioma 

is the most common benign neoplasm of the or-
bit in adults. The choice of conservative or sur-
gical management depends on its size and mass 
effect symptoms. Purpose: To report a case of 
a patient with orbital cavernous hemangioma 
asymptomatic for 15 years, on conservative treat-
ment. Method: Case report and correlation with 
scientific literature. Conclusion: In our case, the 
patient remains asymptomatic for 15 years wi-
thout needing to undergo surgery. 

Keywords: Cavernous hemangioma, surgery
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INTRODUÇÃO
Penfigóide Ocular Cicatricial (POC) é uma doen-

ça crônica, progressiva e autoimune das membranas 
mucosas. Acomete mais adultos, entre 60 e 80 anos 
de idade. O gênero feminino é mais afetado do que 
o masculino, na proporção de 2:1. Não há evidência 
descrita na literatura de predileção racial.6

A doença é caracterizada por um processo in-
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RESUMO
Introdução: O penfigóide ocular cicatricial é 
uma doença crônica, progressiva e autoimune 
das membranas mucosas. É caracterizada por 
um processo inflamatório crônico conjuntival 
que evolui para a formação de fibrose subepite-
lial da conjuntiva, podendo ocasionar simblé-
faro, obliteração dos fórnices conjuntivais e das 
glândulas lacrimais, perda de células calicifor-
mes, conjuntivalização da córnea e, em casos 
mais graves, anquilobléfaro. Objetivo: Descre-
ver um caso de um paciente com penfigóide 
ocular cicatricial submetido a procedimento 
cirúrgico com transplante de membrana am-
niótica e terapia imunossupressora. Materiais 
e Método: Relato de caso e revisão de litera-
tura. Conclusão: Observa-se a importância do 
monitoramento constante dos pacientes com 
POC, assim como a combinação das terapias 
tópica, sistêmica e cirúrgica nesses casos.                                                                 
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flamatório crônico conjuntival que evolui para a 
formação de fibrose subepitelial da conjuntiva, po-
dendo ocasionar simbléfaro, obliteração dos fórni-
ces conjuntivais e das glândulas lacrimais, perda de 
células caliciformes, conjuntivalização da córnea e, 
em casos mais graves, anquilobléfaro.

A obliteração dos fórnices, principalmente o 
fórnice inferior, resulta em um quadro de entró-
pio e triquíase, que pelo dano contínuo ao epité-
lio da superfície ocular facilita o aparecimento de 
erosões recorrentes, úlceras e infecção bacteriana 
secundária. 

A perda de células caliciformes gera sintomas 
de olho seco em decorrência da deficiência lacri-
mal e da disfunção lacrimal evaporativa.2,4

Atualmente, discute-se muito sobre o melhor 
tratamento para os quadros de POC.

 O objetivo desse artigo é relatar um caso de POC 
e discutir sobre as melhores opções terapêuticas.

RELATO DE CASO
Paciente A.M, sexo masculino, 61 anos de ida-

de, procurou atendimento oftalmológico no Ins-
tituto Penido Burnier com queixa de piora pro-
gressiva da visão de olho direito há seis meses. 

Refere ter perdido visão de olho esquerdo há 5 
anos após um quadro de conjuntivite crônica e 
inespecífica. Evoluiu com perfuração e atrofia do 
globo ocular.

Atualmente em tratamento para penfigóide 
ocular cicatricial. Em uso de: acetato de predni-
solona 1,0% uma vez ao dia; lubrificante ocular 
sem conservantes; prednisona 10mg VO uma vez 
ao dia; azatioprina 50mg quatro vezes ao dia. 

Nega antecedentes pessoais.

Nega antecedentes oftalmológicos familiares.

Acuidade Visual OD: 20/80 parcial 

Acuidade Visual OE: sem percepção luminosa (SPL)

Biomicroscopia OD: entrópio discreto de pál-
pebra superior, simbléfaro inferior extenso, aco-
metendo terço inferior da córnea, córnea supe-
rior intacta. (Foto 1). 

Foto 1: biomicroscopia de olho direito.

Biomicroscopia OE: conjuntivalização cornea-
na, atrofia de globo ocular.

Foi introduzido o tacrolimus 0,03% pomada e 
mantidas as demais medicações.

Como terapêutica cirúrgica foi realizada a cor-
reção do entrópio cicatricial da pálpebra supe-
rior, a liberação do simbléfaro inferior e o reco-
brimento com membrana amniótica. (Foto 2).

Foto 2: aspecto do pós-operatório.

Paciente apresentou ótimo resultado cirúrgico. 
Mantém tratamento tópico e sistêmico e apresen-
ta bom controle da doença. 
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DISCUSSÃO
O principal objetivo do tratamento do Penfi-

góide Ocular Cicatricial é diminuir o processo 
inflamatório e reduzir a cicatrização, impedindo 
assim a progressão do quadro. Para isso, é possí-
vel a utilização de medicamentos tópicos ou sis-
têmicos com ação anti-inflamatória. 

Dentro dos medicamentos tópicos é essencial o 
uso de lubrificantes sem conservantes, e se neces-
sário, colírios com soro autólogo, com o objetivo de 
melhorar a qualidade da lubrificação. Corticoides 
tópicos podem ser utilizados para alivio dos sinto-
mas, mas são ineficazes no tratamento do quadro.3

O uso do tacrolimus 0,03% tem se destacado 
pela sua melhor penetração na córnea e conjunti-
va, e também pela importante atividade imunos-
supressora, que chega a ser superior de 30 a 100 
vezes em relação a ciclosporina.5

No entanto, os estudos mostram que apenas a te-
rapia tópica é insuficiente para o controle da doen-
ça. Dessa forma, os medicamentos tópicos devem 
ser utilizados em conjunto com a terapia sistêmica.  

O tratamento sistêmico pode ser realizado em 
conjunto com médico reumatologista devido as 
propriedades imunomoduladoras dos medica-
mentos e seus efeitos colaterais que exigem con-
trole laboratorial frequente. 

Vários medicamentos sistêmicos são eficientes. 
Recomenda-se a abordagem conforme a evolu-
ção e gravidade do caso. 

Para casos leves e com evolução lenta pode ser uti-
lizada a dapsona. Inicia-se com uma dose de 50 mg/
dia e vai aumentado lentamente conforme tolerado 
em até 25 mg a cada 7 dias para uma dose efetiva, 
que geralmente está entre 100-200 mg / dia.

Se uma melhora significativa não for alcançada 
dentro de 3 meses, recomenda-se a escalada da 
terapia para azatioprina ou metotrexato. 

Efeitos colaterais do uso de dapsona incluem 
hemólise e metemoglobinemia. Todos os pa-
cientes devem ser investigados para deficiência 
de G6PD antes de iniciar a medicação. Pacientes 
com essa deficiência podem evoluir com anemia 
hemolítica.1

O metotrexato demonstrou ser uma monoterapia 
eficaz, com menos efeitos adversos quando compa-
rado à azatioprina, ciclofosfamida e dapsona. Bai-
xas doses de metotrexato costumam ser eficazes em 
casos leves e moderados. Efeitos colaterais incluem 
hepatotoxicidade, nefro-toxicidade, pneumonia, fi-
brose pulmonar, pancitopenia e malignidade.1,3,6

O uso de corticosteroides sistêmicos mostra 
bons resultados em quadros com progressão rá-
pida e grave. No entanto, devido aos efeitos cola-
terais das altas doses por períodos prolongados 
essa terapia necessita ser interrompida, causando 
assim recidiva do quadro. O ideal é associar dro-
gas imunossupressoras para manter o controle da 
progressão da cicatrização e permitir a retirada 
precoce dos corticosteroides.1,3,6

A azatioprina demonstrou ser uma terapia efi-
caz. São necessárias 8 a 12 semanas de tratamento 
para obter o efeito máximo e deve ser usado no 
inicio simultaneamente com corticoides.  

Os efeitos colaterais incluem leucopenia e pan-
citopenia. O rastreamento da deficiência de tio-
purina metiltransferase (TPMT) é recomendado 
antes do início da azatioprina, pois os pacientes 
com deficiência de TPMT têm maior risco de 
mielossupressão.1,3,6

No caso relatado, optou-se pela associação 
prednisona + azatioprina. 

A ciclofosfamida é indicada como tratamento 
para pacientes com doença grave ou progressão 
rápida. Deve ser iniciado em conjunto com corti-
costeróides e pode ser administrado por via oral 
ou ate mesmo IV na forma de pulsoterapia, que 
mostra eficácia nos casos que exigem controle rá-
pido, como antes de cirurgias, por exemplo. Os 
efeitos colaterais da ciclofosfamida incluem mie-
lossupressão, carcinogénese e teratogenicidade.1,3,6

A imunoglobulina intravenosa (IGIV) é reser-
vada para pacientes com doença progressiva que 
não respondem a corticosteroides sistêmicos e 
ciclofosfamida. Os efeitos colaterais sistémicos 
costumam ser graves, como anafilaxia, CIVD, 
meningite e insuficiência renal aguda.1,3,6

Produtos biológicos como anti-TNF etanercept 
e infliximab, o antagonista da IL-2 daclizumab e 
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o anticorpo anti-CD20 rituximab foram usados 
apenas em pequenos grupos de pacientes com 
penfigóide ocular cicatricial, mas demonstram 
resultados promissores.1,3,6

O tratamento cirúrgico das complicações da 
doença deve ser adiado sempre que possível, até 
que a doença esteja bem controlada.1

Cirurgias para a correção de entrópio e triquía-
se demostram resultados positivos. Defeitos epi-
teliais persistentes podem exigir transplante de 
membrana amniótica. Acredita-se que a mem-
brana amniótica possua propriedades signifi-
cativas no controle do processo inflamatório da 
superfície ocular. Características como redução 
da dor, capacidade de estimular a reepitelização, 
falta de imunogenicidade, efeitos anti-cicatri-
ciais, anti-angiogênicos e anti-inflamatórios dão 
destaque a essa modalidade de terapia cirúrgica.2

 No caso relatado, o paciente apresentou uma 
progressão rápida e grave. Optou-se pela combi-
nação de três terapias que são consideradas efi-
cazes e reconhecidas no tratamento de pacientes 
com penfigóide ocular cicatricial.

CONCLUSÃO
 Por meio dos resultados obtidos na literatura, 

observa-se a importância do monitoramento 
constante dos pacientes com penfigóide ocular 
cicatricial, assim como a combinação das terapias 
tópica, sistêmica e cirúrgica nesses casos. 

 A combinação azatioprina + tacrolimus + 
transplante de membrana amniótica mostrou-se 
eficaz e bem-sucedida no caso relatado.

ABSTRACT 
Introduction: The Ocular Cicatricial Pemphi-

goid is a chronic, progressive and autoimmune 
disease of the mucous membranes. It is charac-
terized by a chronic conjunctival inflammatory 
process that causes the formation of subepithe-
lial fibrosis of the conjunctiva and may evolute 
to symblepharon, obliteration of the conjunctival 
fornices and lacrimal glands, loss of goblet cells, 

corneal conjunctivalization and in more severe ca-
ses to ankyloblepharon. Purpose: Describe a case 
of a patient with ocular cicatricial pemphigoid 
with imunossuppressive and amniotic membrane 
transplantation treatment. Method: Case report. 
Conclusion: It is necessary to observe the impor-
tance of constant monitoring of patients with Ocu-
lar Cicatricial Pemphigoid and the combination of 
topical, systemic and surgical therapies. 

Keywords: cicatricial pemphigoid, entropion, 
conjunctival diseases.
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INTRODUÇÃO
A síndrome EEC é composta por displasia ecto-

dérmica, fenda palatina e ectrodactilia e foi descrita 
pela primeira vez por Cokayne em 1936.1,2 Os acha-
dos oftalmológicos são consequência da displasia 
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AGENESIA TOTAL DE PÁLPEBRA INFERIOR EM 
PACIENTE COM DISPLASIA ECTODÉRMICA, 
ECTRODACTILIA E FENDA PALATINA: 
ABORDAGEM OCULOPLÁSTICA 
TOTAL LOWER EYELID AGENESIS IN A PATIENT 
WITH ECTODERMAL DYSPLASIA, ECTRODACTYLY 
AND CLEFT PALATE AND OCULOPLASTIC 
APPROACH
Luiza Abreu Minussi¹

Elvira Barbosa Abreu2 RESUMO
Introdução: A síndrome EEC é composta 
por displasia ectodérmica, fenda palatina e ec-
trodactilia e foi descrita pela primeira vez por 
Cokayne em 1936. Os achados oftalmológicos 
são consequência das displasia ectodérmica e 
resultam mais comumente em agenesia das vias 
lacrimais e das glândulas de meibomius. A bai-
xa de visão nestes pacientes ocorre geralmente 
pelo acometimento corneano, consequente às 
alterações da superfície ocular causada por es-
tas agenesias. Objetivo: Relatar um caso atípi-
co de apresentação oftalmológica da Síndrome 
EEC e sua abordagem oculoplástica. Materiais 
e Método: Relato de caso e revisão da literatura. 
Conclusão: A ablefaria total da pálpebra inferior 
nunca foi descrita em pacientes com a Síndro-
me EEC e a reconstrução da pálpebra inferior 
utilizando enxerto de esclera alógeno mostrou 
bom resultado nos sintomas da paciente.
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ectodérmica e resultam mais comumente em age-
nesia das vias lacrimais e das glândulas de meibô-
mio. A baixa de visão nestes pacientes ocorre geral-
mente pelo acometimento corneano, consequente 
às alterações da superfície ocular causada por estas 
agenesias.2,3 

O caso apresentado neste relato é sobre uma pa-
ciente portadora da síndrome e que, além de apre-
sentar agenesia das vias lacrimais, também apresen-
tou agenesia total da pálpebra inferior, achado ainda 
não relatado na literatura, em pacientes com EEC. 
A conduta optada para melhorar a sintomatologia 
da paciente foi a reconstrução da pálpebra inferior 
utilizando enxerto de esclera alógena e enxerto de 
pele livre. 

RELATO DE CASO
Paciente, sexo feminino, 16 anos, estudante, pro-

cedente de Mogi – Mirim – SP, vem ao serviço para 
avaliação de lesões em pálpebra inferior, bilateral-
mente. Relata lacrimejamento e fotofobia de longa 
data. Refere cirurgia para correção de fenda palatina 
logo após o nascimento. De antecedentes oftalmo-
lógicos, ela relata ter realizado enxerto de pele na 
pálpebra inferior há 10 anos. Nega história de doen-
ças oculares na família. No exame físico era possível 
visualizar a presença da cicatriz cirúrgica da corre-
ção da fenda palatina e ectrodactilia. Ao exame of-
talmológico a paciente apresenta melhor acuidade 
visual corrigida igual a 1.0 em ambos olhos. Na 
ectoscopia foi evidenciado ablefaria total inferior 
(figura 1), bilateralmente e “scleral show” inferior.  
Biomicroscopia de ambos olhos havia uma discre-
ta hiperemia conjuntival inferior e ceratite punctata 
no terço inferior da córnea e agenesia das vias lacri-
mais. A fundoscopia se apresentou sem alterações. 

A conduta optada neste caso foi a reconstrução da 
pálpebra inferior utilizando enxerto de pele e escle-
ra. Uma pequena tarsorrafia de aproximadamente 
dois milímetros foi realizada para sustentar a pál-
pebra inferior e diminuir a fenda palpebral. No 15º 
pós operatório, a paciente já apresentava melhora 
dos sintomas, melhora do “scleral show” inferior e 
da hiperemia conjuntival. 

   

Figura 1: ectoscopia evidenciando agenesia das 
lamelas anterior e posterior da palpebral inferior 
e “scleral show” inferior. 

Figura 2: 15º pós operatório de reconstrução da 
palpebral inferior e tarsorrafia temporal. Nota-se 
diminuição do “scleral show” e melhora da hipe-
remia conjuntival.

DISCUSSÃO 
 A chamada Síndrome EEC tipo1, uma desor-

dem genética de herança autossômica dominante 
é composta por displasia ectodérmica, ectrodacti-
lia (deformidades de mãos e pés) e fissura lábio-
-palatal (esta pode ser total ou parcial), sendo des-
crita pela primeira vez por Cockayne, em 1936.1,2 
A displasia ectodérmica consiste em uma série de 
alterações em órgãos que tenham origem ectodér-
mica, portanto rins, coração, ouvidos, olhos, den-
tes e pele irão ser sede de alterações. Os pacientes 
podem apresentar hipoplasia das unhas, cabelos 
finos e esparsos microdontia ou anodontia.2,3

Do ponto de vista oftalmológico na Síndro-
me EEC, podemos encontrar anomalias das vias 
lacrimais que variam desde agenesia total das 
mesmas até atresia dos pontos lacrimais e são 
as anomalias mais comumente encontradas nos 
pacientes portadores da síndrome (85%).4 A pre-
sença de anomalias nas vias lacrimais é tão preva-
lente, que alguns autores sugerem que este pode 
ser um critério cardinal para o diagnóstico da 
síndrome, além dos outros três já existentes (ec-
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trodactilia, displasia ectodérmica e fenda palati-
na), mesmo ela sendo parte da displasia ectodér-
mica.4 Apesar das alterações nas vias lacrimais 
serem as mais comuns, o acometimento corne-
ano é grande causa de baixa de visão, que pode 
ser causada por blefarites crônicas secundárias a 
obstrução dos canais lacrimais ou por alterações 
no filme lacrimal causada pela agenesia das glân-
dulas de meibômio.4 As ceratopatias tem início 
precoce e progridem para infiltrado estromal, 
crescimento de pannus com neovascularização, 
opacidades e afinamentos.5 Pacientes também 
podem apresentar fotofobia, telecanto, triquíase, 
entrópio, microftalmia ou anoftalmia, ausência 
ou escassez de sobrancelhas e cílios.1 

Alguns casos de deficiência de células limbares 
e ceratoconjinntivites alérgicas com consequente 
glaucoma corticogênico também estão relatados 
na literatura como causa de baixa de visão nestes 
pacientes.5 A fragilidade do epitélio corneano asso-
ciado a uma disfunção das glândulas de meibômio, 
que na síndrome também podem ser encontradas 
em número diminuído, levam a erosões e ulcera-
ções recorrentes ou até mesmo perfurações.5,6 Um 
estudo espanhol demonstrou que todos os pacien-
tes com displasia ectodérmica apresentavam al-
gum grau de acometimento das glândulas de mei-
bômio, sendo que 57% apresentavam uma atrofia 
severa, 35,8% uma cometimento intermediário e 
apenas 7,2%, um acometimento leve. Enquanto no 
grupo controle, 62,5% dos pacientes não apresen-
tavam nenhuma alteração.2 

Já é sabido que a agenesia de vias lacrimais e 
das glândulas de meibômio são as alterações mais 
comuns presentes na EEC, porem nenhum caso 
onde o paciente apresentasse ablefaria inferior 
total foi registrado até hoje.  Considerando que 
os sinais e sintomas oculares da paciente eram 
devido a ablefaria, a conduta foi toda baseada 
numa forma de recriar as pálpebras inferiores, 
tentando restabelecer a anatomia dos olhos. Os 
defeitos palpebrais são dividos em dois grupos: 
parcial, onde há preservação da lamela posterior 
e o total, onde essa lamela também é inexistente. 
Portanto, ao se programar a reconstrução de um 
paciente como agenesia total, a restauração da 
sustentação deve ser feita, sempre lembrado que 

fisiologicamente, ela é feita pelo tarso.7 Materiais 
como cartilagem, septo nasal, cartilagem da ore-
lha, epiglote, fáscia lata e esclera alógena já foram 
descritos e podem ser utilizados efetivamente.7 

A conduta optada no caso apresentado foi a 
interposição da esclera alógena para a criação da 
lamela posterior e enxerto de pele retro auricu-
lar para a formação da pálpebra inferior. Porém, 
como o scleral show continuava presente, foi op-
tado por realizar uma tarsorrafia de 2mm tempo-
ral. A paciente mostrou melhora dos sintomas e 
sinais oculares. Foi optado pela não abordagem 
das vias lacrimais, uma vez que ela se encontrava 
assintomática.  

CONCLUSÃO 
 O presente relato de caso nos leva a concluir 

que a presença da ablefaria inferior total é uma 
apresentação rara nos pacientes com a Síndrome 
EEC e que abordar sua reconstrução utilizando 
enxerto de esclera alógeno se mostrou efetivo na 
resolução dos sintomas oculares. 

ABSTRACT
Introduction: EEC Syndrome is comprised of 

ectodermal dysplasia, cleft palate and ectrodac-
tyly and was first described by Cokayne in 1936. 
Ophthalmic findings are a consequence of ecto-
dermal dysplasia and most commonly result in 
agenesis of the lacrimal pathways and meibomi-
nus glands. Low vision in these patients is usually 
due to corneal involvement, resulting from chan-
ges in the ocular surface caused by this agenesis. 
Objective: To report an atypical case of ophthal-
mic presentation of EEC Syndrome and its ocu-
loplastic approach. Material and Method: Case 
report and review Conclusion: Total lower eye-
lid agenesis has never been described in patients 
with EEC Syndrome, and reconstruction of the 
lower eyelid using allogeneic sclera grafts showed 
good outcome in the patient's symptoms.

Keywords: Ectodermal dysplasia, agene-
sis, lower eyelid, graft, sclera, cleft palate,  
ectrodactyly. 
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INTRODUÇÃO
Epiteliopatia pigmentar placoide multifocal pos-

terior aguda (EPPMPA) é uma síndrome de múl-
tiplas lesões cremosas e placoides, primariamente 
no polo posterior, e com diâmetro menor que um 
diâmetro de papila, no epitélio pigmentar da retina 
(EPR). 1,4 Acometem principalmente jovens sadios, 
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SÍNDROME DOS PONTOS BRANCOS: 
EPITELIOPATIA PIGMENTAR PLACOIDE 
MULTIFOCAL POSTERIOR AGUDA
WHITE POINTS SYNDROME: ACUTE 
POSTERIOR MULTIFOCAL PLACOID PIGMENT 
EPITHELOPATHY 

Rafael Nassralla Morandi 1

Marcio A. Nogueira Costa 2 RESUMO
Introdução: Epiteliopatia placoide é uma 
síndrome de múltiplas lesões cremosas e pla-
cóides no epitélio pigmentar da retina (EPR). 
Acomete jovens sadios na faixa etária de 20 a 
40 anos de idade com perda visual súbita asso-
ciada a escotomas centrais e paracentrais, me-
tamorfopsia, e fotopsias. Geralmente acom-
panhada de sintomas gripais prévios. Assim 
sendo, muitas vezes podem se ser confundi-
das com quadros infecciosos, inflamatórios e 
específicos de doenças retinianas. Objetivo: 
Relatar um caso de epiteliopatia placoide e dis-
cutir sobre diagnósticos diferenciais Materiais 
e Método: Relato de caso e revisão de litera-
tura. Conclusão: Reconhecer as características 
da epiteliopatia placoide e diferenciá-las das 
outras síndromes que simulam, tanto quanto 
quadros específicos da retina como síndromes 
infecciosas e inflamatórias.                                                   
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na faixa etária de 20 a 40 anos de idade com perda 
visual súbita, associada a escotomas centrais e pa-
racentrais, metamorfopsias e fotopsias. Geralmente 
acompanha sintomas e pródomos gripais.2,5 Na fase 
aguda apresenta vitreíte leve a moderada, associa-
da a edema de disco óptico. As lesões cedem após 
poucos dias e aparecem atrofias do EPR. Dentre os 
diagnósticos diferencias estão outras patologias da 
síndrome dos pontos brancos (Multiple Evanescent 
White Dot Syndrome – MEWDS) quadros infec-
ciosos (arboviroses) e inflamatórios. 1,3,4

 RELATO DE CASO
MLF, 22 anos, sexo masculino, natural e proce-

dente de Campinas-SP, vendedor, procurou o pron-
to socorro de nosso serviço com quadro de baixa da 
acuidade visual súbita em ambos os olhos, há 3 dias. 
Sem outras queixas. Antecedentes pessoais: quadro 
gripal há 10 dias

Ao exame oftalmológico apresentou acuidade vi-
sual com melhor correção de 0,3 em ambos os olhos 
(AO). Reflexos pupilares estavam normais. Mobili-
dade ocular preservada. PIO de 16 mmhg. À bio-
microscopia anterior apresentava ausência de sinais 
inflamatórios. À fundoscopia em ambos os olhos 
apresentavam vitreíte 1+/4+, disco óptico edema-
ciado 2+/4+, lesões amareladas, múltiplas, em todo 
o pólo posterior. 

Na gonioscopia apresenta ângulo aberto em am-
bos olhos. Teste de Ishihara e Amsler dentro da nor-
malidade.                     

Diante do caso solicitamos exames complemen-
tares a seguir:

1. Retinografia (figura 1 e 2) 

2. OCT de mácula  

3. Sorologias: 

4. AGF (figura 3)

Sorologias: Anti-HIV, VDRL, CMV, dengue, 
VHS, PCR, FAN, FR, hepatites, febre amarela, toxo-
plasmose, bartonellose: todos negativos.

 

Fig 1 – Retinografia do olho direito

Fig 2 – Retinografia do olho esquerdo
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Figura 3: Angiografia com fluoresceína AO, que 
evidencia hipofluorescência inicial e hiperfluores-
cência tardia. 1ª figura: angiografia de olho direi-
to fase inicial, 2ª: fase tardia, 3ª: angiografia de 
olho esquerdo fase inicial, 4ª: fase tardia. 

Diante dos exames oftalmológicos, laboratoriais 
e quadro clínico foi feita a hipótese diagnóstica de 
EPPMPA. Foi prescrito prednisona VO  60mg /dia.

Após 30 dias houve significativa melhora das le-
sões presentes no polo posterior e da acuidade visu-
al (figuras 4 e 5).

Fig. 4 Retinografia do olho direito

Fig. 5 Retinografia do olho esquerdo

DISCUSSÃO
A síndrome dos pontos brancos são um grupo 

de síndromes uveíticas posteriores, caracterizada 
pela presença de múltiplas lesões inflamatórias en-
volvendo o epitélio pigmentar da retina e a coroide. 
Estas entidades se distinguem por história natural, 
morfologia das lesões, curso clínico e padrão an-
giográfico.2,7 A incidência e a etiologia ainda são 
incertos, mas acredita-se correlações com doenças 
inflamatórias sistêmicas. Normalmente acometem 
jovens e adultos de meia idade saudáveis. O manejo 
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e o prognóstico são variáveis, podendo ser autolimi-
tados com bom prognóstico ou curso progressivo 
com perda visual.2,5,6

A Epiteliopatia pigmentar placoide multifocal pos-
terior aguda é uma patologia dentro das síndromes 
dos pontos brancos, que caracteriza com perda visual 
súbita e que pode mascarar incialmente, patologias 
infecciosas sistêmicas. Como seu tratamento ainda é 
incerto,  é importante fazer avaliação laboratorial ex-
tensa para excluir outras causa de uveítes posteriores, 
como doenças infecciosas e/ou inflamatórias.

 

CONCLUSÃO
Realizar o diagnóstico diferencial das síndromes 

do pontos brancos e das doenças infecciosas e in-
flamatórias é fundamental, já que em algumas oca-
siões outras patologias podem simular a doença. 
O exame oftalmológico cuidadoso e laboratorial  é 
fundamental para evitar um erro diagnóstico que 
pode impactar negativamente na visão e condições 
sistêmicas do paciente.

ABSTRACT
Introduction: Placoid epitheliopathy is a syndro-

me of multiple lesions and placoids primarily at the 
posterior pole and with a diameter smaller than one 
papilla diameter, without retinal pigment epithe-
lium (RPE). It mainly accompanies sadistic young 
people aged 20-40 years with sudden visual loss 
associated with central and paracentral scotomas, 
metamorphopsies and photopsies. Include accom-
panying flu symptoms and prosthetics. In the acute 
phase, there is mild to moderate vitritis associated 
with optic disc edema. The lesions subside after a 
few days and RPE atrophy appears. Among the 
different diagnoses, it is necessary to differentiate 
between the pathologies of the white point syndro-
me, among them MEWDS, and the infectious, in-
flammatory and arboviral conditions
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INTRODUÇÃO
A doença de Behçet (DB) é uma vasculite sistêmica 

inflamatória, rara, de patogênese ainda desconheci-
da. Seu diagnóstico, definido pelo Grupo Estudos 
Internacional da Doença de Behçet, é caracterizado 
pela presença de úlceras orais acrescida por 2 ou mais 
dos seguintes: úlceras vaginais, uveíte, alterações der-
matológicas ou teste de patergia positivo.1

 A etiologia da DB também ainda não está bem 
estabelecida e é aceito que, em indivíduos imunoge-
neticamente suscetíveis, agentes ambientais podem 
desencadear uma forte e desregulada resposta imu-
ne. Isso resulta em alterações inflamatórias vascula-
res em diversos sistemas.2
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RESUMO
Introdução: A Doença de Behçet (DB) é uma 
vasculite inflamatória sistêmica, que comu-
mente apresenta manifestações oculares. Ob-
jetivo: Estudar a doença e suas manifestações 
oculares. Materiais e Método: Relato de caso 
de paciente do sexo feminino que procurou 
atendimento no pronto atendimento oftalmo-
lógico. Conclusão: Devido à sua raridade, é 
importante a atenção ao diagnóstico dos oftal-
mologistas e o adequado seguimento clínico.                                             
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As alterações oculares são as mais comuns, cerca 
de 50% dos pacientes de estudos multidisciplinares 
apresentam uveíte, e esse percentil sobe para mais 
de 90% nos departamentos oftalmológicos.3-6 Ou-
tras alterações mais incomuns e raras incluem epis-
clerite, esclerite, úlceras conjuntivais, ceratite, infla-
mação orbitária, neurite óptica isolada e paralisias 
dos músculos extraoculares. ⁷

Apesar de intervenções terapêuticas, cerca de 25% 
dos pacientes com lesões oculares eventualmente 
evoluem para cegueira. Os fatores de risco para sin-
tomas oculares graves incluem idade jovem ao diag-
nóstico e sexo masculino. Os objetivos terapêuticos 
principais são reduzir tanto a gravidade quanto a 
frequência das reativações oculares.⁸   

RELATO DE CASO
 N.N.R., feminino, 33 anos, casada, do lar, procu-

ra pronto atendimento do Instituto Penido Burnier 
devido à baixa acuidade visual súbita em olho di-
reito (OD), há 2 dias. Relatou diagnóstico clínico 
recente de DB por médico ginecologista devido a 
lesões ulcerosas genitais, fazendo uso de prednisona 
50 mg/dia por 2 dias.

Ao exame oftalmológico: acuidade visual (AV) sem 
correção em OD, conta dedos a 30 cm em OE, 20/80. 
Pressão intraocular de 12 e 15 em OD e OE, respecti-
vamente. Biomicroscopia de OD mostrava reação de 
câmera anterior 2+/4+, flare 1+/4+ e hipópio móvel 
e em OE, reação de câmera anterior 1+/4+, sem flare. 
Ao exame fundoscópico de OD, notou-se disco óptico 
hiperemiado, edema macular, exsudatos algodonosos 
em arcada temporal superior, ausência de embainha-
mento vascular. Em OE, reflexo macular diminuído, 
cicatriz hiperpigmentada temporal, exsudatos algodo-
nosos em arcada temporal superior (Figura 1). 

Paciente não tolerava mais que 40 mg/dia de cor-
ticoide oral devido a náusea, vômito e lipotimia. Foi, 
então, introduzido corticoide tópico e a paciente 
encaminhada a avaliação clínica. Foi admitida em 
outro serviço, onde realizou-se pulsoterapia, retor-
nando para avaliação oftalmológica após 5 dias, 
com melhora parcial da AV. 

No retorno, apresentava acuidade visual com cor-
reção em OD de 20/400 e em OE de 20/60, com 

conjuntiva clara, sem reação de câmera anterior, 
flare ou precipitados ceráticos na biomicroscopia de 
ambos os olhos. Fundoscopia sem alterações recen-
tes. Foi, então, solicitados OCT de mácula, retino-
grafia e angiografia com contraste (Figura 2).

Paciente permanece em acompanhamento mul-
tidisciplinar.

Figura 1: Retinografia AO, mostrando as altera-
ções encontradas no exame oftalmológico.

Figura 2: Angiografia com fluoresceína de OE
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DISCUSSÃO
 A DB é uma doença inflamatória crônica com 

comprometimento ocular na maioria dos casos. 
Tem início em média entre a segunda e a quarta dé-
cada de vida, sem predileção de sexo, porém com 
acometimento ocular mais grave, relacionado prin-
cipalmente com panuveíte, nos homens. ⁹

As alterações oculares geralmente são bilaterais 
e se caracterizam por uveíte difusa e episódios de 
vasculite oclusiva, levando a lesões isquêmicas irre-
versíveis da retina neurossensorial e baixa acuidade 
visual. Sua progressão, mesmo durante período de 
remissão, leva à cegueira legal em grande parte dos 
pacientes. ¹⁰

Suas principais complicações que levam a perda 
da AV são catarata, neuropatia óptica glaucomatosa 
e isquêmica, oclusões vasculares e alterações reti-
nianas – edema e atrofia. A retina foi descrita como 
sítio primário da doença, porém a coriocapilar tam-
bém é afetada. Portanto, o estudo dos vasos retinia-
nos e da coroide junto com a análise morfológica da 
retina fornecem dados que ajudam no diagnóstico 
e auxiliam no tratamento e acompanhamento. ¹¹,¹²

Embora a literatura aponte que os pacientes do 
sexo masculino são afetados pela forma ocular mais 
grave da DB, trouxemos um caso de uma paciente 
do sexo feminino com quadro de uveítes anterior e 
posterior e comprometimento importante da visão. 

Os achados de edema macular, mesmo na ausên-
cia de vasculite retiniana, explicam a baixa acuidade 
visual da paciente em questão. Outro ponto rele-
vante é a presença de hipópio móvel, característica 
marcante da DB, somando-se aos sintomas sistêmi-
cos relatados. ¹³

 A paciente continua em acompanhamento clí-
nico multidisciplinar, mantendo AV em OD de 
20/400, compatível com o que é descrito na literatu-
ra em relação ao prognóstico visual, mesmo após as 
intervenções terapêuticas disponíveis.

CONCLUSÃO
 A DB é uma doença autoimune crônica que tem 

as alterações oculares as mais frequentes, princi-
palmente a uveíte. Portanto, devido à raridade e o 

prognóstico visual reservado da DB e sua evolução, 
a atenção do oftalmologista quanto ao diagnóstico e 
o adequado acompanhamento clínico do paciente é 
importante.

ABSTRACT 
Introduction: Behçet's desease (BD) is sistemic 

inflamatory vasculitis. It can afect any system, and 
ocular manifestation are common. Purpose: Study 
the disease and its ocular manifestations. Method: 
Case report of a female patient attending the emer-
gency department. Conclusion: Due to the rarity 
of BD, the ophthalmologist's close attention to the 
diagnosis and adequate clinical follow-up is impor-
tant.

Keywords: Behcet Syndrome; Uveitis; Retinal 
Vasculitis
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RESUMO
Introdução: O carcinoma espinocelular é o tu-
mor maligno mais comum da conjuntiva ocular, 
já o papiloma escamoso é um tumor benigno, 
pouco comum. Neste trabalho apresentamos 
um caso de papiloma escamoso da conjuntiva 
diagnosticado pelo exame anatomopatológico, 
porém com hipótese diagnóstica inicial de carci-
noma espinocelular pelo aspecto clínico da lesão. 
Objetivo: Relatar o caso clínico de um paciente 
com papiloma escamoso da conjuntiva ocular. 
Materiais e métodos: Revisão bibliográfica e re-
lato de caso. Conclusão: Apesar de possuir baixo 
grau de malignidade, o carcinoma espinocelular 
pode evoluir para invasão escleral, orbitária e 
mais raramente para metástases à distância se não 
tratado a tempo. O caso clínico relatado demons-
tra a rápida evolução de uma lesão com hipótese 
diagnóstica inicial de carcinoma espinocelular e 
que graças à realização da biópsia excisional, foi 
afastada a hipótese deste tipo de tumor maligno, 
porém se tratando de tumor conjuntival a rapi-
dez diagnóstica sempre traz melhor prognóstico 
ao paciente.                         

INTRODUÇÃO
O carcinoma espinocelular é um tipo de tumor 

relativamente raro, entretanto é a neoplasia maligna 
mais comum da superfície ocular1. Múltiplos fatores 
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estão envolvidos em sua etiologia, incluindo ida-
de avançada2, exposição a raios ultravioleta2,3, ex-
posição a substâncias químicas, como fumaça de 
cigarro e infecções virais, como papiloma vírus 
humano e o vírus da imunodeficiência humana3. 
Dentre eles, o principal é a radiação UV, o que 
explica a maior incidência em países tropicais, 
como o Brasil4.

O papiloma escamoso é um tumor benigno, 
fortemente associado à infecção pelo papiloma-
vírus humano (HPV)5. Aparece como um tecido 
fibroso vascularizado rosa-avermelhado, de con-
figuração séssil ou pediculada. Com numerosos 
vasos finos que se ramificam através do estroma 
abaixo da superfície epitelial da lesão, são cober-
tos por epitélio escamoso acantótico, podendo 
simular uma lesão maligna6. Ao contrário do 
carcinoma espinocelular, o papiloma conjuntival 
é mais frequente em adultos jovens entre 20 e 29 
anos7.

Neste relato de caso, apresentamos um tumor 
de rápida evolução, acometendo grande parte da 
conjuntiva bulbar em apenas três meses, porém, 
apesar de se apresentar como uma lesão agressi-
va, o exame histopatológico evidenciou um tu-
mor benigno. 

 

RELATO DE CASO
Paciente, JP, sexo masculino, 88 anos, com indi-

cação de tratamento cirúrgico para catarata. Apre-
sentou-se ao serviço no dia 23/08/2019, após três 
meses da última consulta, para o pré-operatório da 
cirurgia agendada. No exame foi observada uma 
nova lesão de superfície com aspecto gelatinoso e, 
vascularizada, em conjuntiva bulbar superior, com 
invasão corneana. Apresentava baixa da acuidade 
visual, negando outros sintomas. Feita a hipótese 
diagnóstica de carcinoma espinocelular de conjun-
tiva, optou-se por realizar biópsia excisional da le-
são com margem de 3mm, crioterapia nas margens 
cirúrgicas e recobrimento da área com membrana 
amniótica. O resultado do estudo anatomopatoló-
gico, para nossa surpresa, evidenciou papiloma es-
camoso de baixo grau. 

Foto 1-Pré-operatório

 

Foto 2 -Pós operatório imediato
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Foto 3-95º Pós-operatório

 

DISCUSSÃO
 Lesões de diversas etiologias podem acometer 

a conjuntiva, tanto de caráter inflamatório, dege-
nerativo, circulatório, como por tumores8. Sendo 
ela uma fina e transparente membrana, de epitélio 
colunar estratificado, que se estende desde o limbo 
esclero-corneal, atravessando a esclera e cobrindo 
a superfície interna das pálpebras, apresenta-se 
bastante exposta à fatores de risco externos9.

O carcinoma espinocelular e o papiloma esca-
moso, apesar de tumores distintos quanto ao grau 
de malignidade, dividem algumas semelhanças 
que podem levar à dúvida diagnóstica no momen-
to da avaliação inicial, assim como no caso relata-
do. Ambos podem ter como etiologia a exposição 
à radiação UV, à agentes infecciosos e à agentes 
tóxicos, porém o carcinoma espinocelular está for-
temente associado a exposição crônica à radiação 
UV e o papiloma escamoso à infecção pelo papi-
loma vírus humano. Ambos se apresentam como 
uma irritação ocular crônica, hiperemia e podem 
evoluir para sensação de corpo estranho e dimi-

nuição da acuidade visual. Clinicamente, configu-
ram-se de diferentes formas, como placa ou nó-
dulo, gelatinoso ou recoberto por queratina, com 
vascularização importante ao redor da lesão. Con-
tudo, mesmo que esporadicamente se apresente 
em forma de lesão séssil, podendo trazer dúvida 
diagnóstica, o papiloma escamoso geralmente 
configura forma pediculada4,10. 

Lesões tumorais geralmente localizam-se na 
conjuntiva bulbar, perilimbar, e por raras vezes 
encontra-se na conjuntiva tarsal, e se tratando de 
lesões malignas as células tumorais não se limitam 
ao epitélio conjuntival11. O papiloma escamoso 
tende a se localizar medial e inferiormente na con-
juntiva, pois à medida que as lágrimas fluem do 
fornix superolateral para o lago lacrimal, as par-
tículas de HPV são movidas pelo fluxo para essa 
localização12. No caso relatado, o exame clínico le-
vou à hipótese de carcinoma espinocelular por se 
tratar de um tumor em conjuntiva bulbar superior 
e invadindo a córnea, característica de tumores 
malignos, como demonstrado anteriormente. 

O diagnóstico é definido através do estudo anato-
mopatológico, pelo fato de que a maioria dos tumo-
res epidermóides de conjuntiva serem histologica-
mente bem diferenciados. No papiloma escamoso a 
lesão mostra numerosas folhas papilares vasculari-
zadas revestidas por epitélio acantótico13,14.

Os papilomas conjuntivais que geralmente apre-
sentam regressão espontânea e cura7. Lesões maio-
res ou mais pediculadas são geralmente sintomá-
ticas com sensação de corpo estranho, produção 
mucosa crônica, lágrimas hemorrágicas, fecha-
mento incompleto das pálpebras e má aparência 
cosmética. É improvável que essas lesões mostrem 
uma resposta favorável à observação ou esteróides 
e, por isso, sejam melhor tratadas por excisão cirúr-
gica e/ou crioterapia. Estudos desenvolvidos pelo 
setor de oncologia ocular da universidade federal 
de São Paulo mostram resultados promissores com 
a aplicação de laser (argónio) nos papilomas de con-
juntiva. Para as lesões que mostram recorrência, a 
crioterapia com congelamento e descongelamento 
duplo é aplicada à conjuntiva restante ao redor da 
lesão excisada, a fim de ajudar a prevenir a recorrên-
cia do tumor. O interferon tópico e a mitomicina C 
foram empregadas para papilomas conjutivais 13,14. 
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Cimetidina oral tem se mostrado útil em alguns ca-
sos, porém ainda não há um estudo prospectivo que 
realmente comprove a eficácia deste tratamento, 
acredita-se que pode resolver o tumor relacionado 
ao vírus papiloma, estimulando o sistema imunoló-
gico do paciente1. 

Neste caso, como foi possível realizar biópsia ex-
cisional, optamos pela mesma. Como não houve 
recidiva da lesão até o momento, o tumor foi con-
siderado como tratado5. 

Se tratando de carcinoma espinocelular, quando 
localizado no limbo ou na conjuntiva bulbar exe-
cuta-se excisão completa, com  margem de 3 a 5 
mm, devendo respeitar a membrana de Bowman. 
A complementação com crioterapia é um impor-
tante passo para evitar recorrências. Em tumores 
extensos deve-se realizar excisão mais abrangente 
possível, e para a lesão residual são utilizadas tera-
pias adjuvantes, como braquiterapia local ou qui-
mioterápicos tópicos. Estará indicada enucleação 
caso exista invasão intraocular12.

 

CONCLUSÃO
Por se tratar a princípio de hipótese diagnóstica 

de um tumor maligno, o diagnóstico precoce é es-
sencial para um bom desfecho clínico. O carcino-
ma espinocelular mesmo sendo pouco agressivo, 
pode causar danos à qualidade de vida do paciente. 

No caso relatado, pelo diagnóstico inicial de 
carcinoma espinocelular, a biópsia precoce foi de 
extrema importância para a confirmação anato-
mopatológica. Foi realizada a excisão completa da 
lesão, mantendo-se assim a certeza do diagnóstico 
de um tumor completamente benigno de papilo-
ma escamoso. 

 Se tratando de um quadro de evolução rápida e 
possível malignidade, poderia haver disseminação 
do tumor, com possível posterior invasão de órbita 
ocular. O acompanhamento ambulatorial do pa-
ciente será rigoroso, para controlar recidivas. 

ABSTRACT
Introduction: Squamous cell carcinoma is the 

most common malignant tumor of the eye con-
junctiva, whereas squamous papilloma is a benign, 
uncommon tumor. In this paper we present a case 
of conjunctival squamous papilloma diagnosed 
by pathological examination, but with an initial 
diagnostic hypothesis of squamous cell carcinoma 
due to the clinical aspect of the lesion. Objective: 
To report the clinical case of a patient with ocular 
conjunctiva squamous papilloma. Material and 
Method: Bibliographic review and case report. 
Conclusion: Despite having a low degree of ma-
lignancy, epinocellular carcinoma may progress to 
scleral, orbital invasion and more rarely to distant 
metastases if not treated in time. The reported case 
report shows the rapid evolution of a lesion with 
an initial diagnostic hypothesis of squamous cell 
carcinoma and that, due to the excisional biopsy, 
the hypothesis of this type of malignant tumor was 
ruled out, but in the case of conjunctival tumor, 
the diagnostic speed always brings a better prog-
nosis to the patient.

Keywords: Squamous cell neoplasms, Squa-
mous conjunctiva papilloma
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Noticiário
Palestra Augusto Lyra 
No dia 19 de Agosto, tivemos o treinamento de colaboradores, funcionários e médicos do IPB. 
"Uma equipe de alta performance para maior satisfação do paciente e qualidade do atendimento", 
palestra ministrada por Augusto Lyra foi um sucesso! O IPB agradece a AOC (Associação de Oftal-
mologia de Campinas e Região).

  

________________________________________________________________________________

Curso de Glaucoma
No dia 24 de Agosto, foi iniciado mais um curso de glaucoma do Instituto Penido Burnier. Sob a 
coordenação de Kleyton Barella, Nilson Mello de Oliveira, Felipe Bugalho e Rafael Nojiri, o curso 
abordou diversos assuntos dentro do Glaucoma, como “Síndrome ICE”, “Glaucoma pseudoesfolia-
tivo”, “OCT no glaucoma” e teve a presença de palestrantes convidados de todo o estado.

________________________________________________________________________________
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Prêmio António Champalimaud de visão 2019 
O Serviço de Oftalmologia do Hospital de Clínicas (HC) da Unicamp acaba de receber o reconhe-
cimento máximo em suas ações de prevenção à cegueira. O Serviço foi contemplado com o Prêmio 
António Champalimaud de Visão 2019, concedido pela fundação de mesmo nome. 

A cerimônia de premiação aconteceu nesta quarta-feira, 4 de setembro, em Lisboa, em que partici-
pou parte da equipe de médicos envolvidos no trabalho. O HC divide o valor de um milhão de euros 
com outras duas instituições brasileiras, o Instituto Altino Ventura, no Recife e o Instituto Paulista 
de Estudos e Pesquisas em Oftalmologia (Ipepo), sediado em São Paulo. É a primeira vez que o prê-
mio é oferecido, em 13 anos de existência, à instituições da América Latina.

________________________________________________________________________________

CBO Rio de Janeiro 2019
O IPB participou ativamente da programação do Congresso Brasileiro de Oftalmologia 2019, reali-
zado no RJ de 04 a 07 de setembro. Foram inúmeras aulas e mesas redondas dos quais os oftalmo-
logistas preceptores do IPB participaram, além da apresentação de mais de dez pôsteres com IPB e 
sua Fundação. 

Nossos residentes e preceptores se envolveram e se divertiram na Copa InterOftalmo, promovida 
pelo CBO com as instituições de ensino do Brasil. Embalados mais uma vez pelo slogan "Aqui é Pe-
nido", nosso time e nossos torcedores deram um show! Ano que vem o CBO é aqui em Campinas! 
Portanto, o IPB foi um dos porta-vozes da promoção deste importante evento para a Oftalmologia 
Brasileira. Nossos amigos e médicos vestiram as camisetas, as bandanas e os gorros para dar boas-
-vindas ao evento que está por vir. 

 

________________________________________________________________________________

I Jornada interna de segurança do paciente
O Instituto Penido Burnier abriu no dia 11 de setembro a I Jornada Interna de Segurança do Pacien-
te. Para abordar os protocolos do Ministério da Saúde, durante todo o mês os funcionários estarão 
envolvidos em atividades e comemorações. O foco da jornada será a melhoria contínua nos serviços 
de saúde! No dia 17, o mundo inteiro comemora essa data.
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________________________________________________________________________________

Em busca da cápsula do tempo
Em 1920 Dr João Penido Burnier, juntamente com autoridades da época, enterrou, no meio do ter-
reno, uma cápsula do tempo. Há cerca de 3 anos nossa bibliotecária Vanda, juntamente com a equi-
pe que se ocupava de uma reforma em nossa biblioteca, encontrou as atas e manuscritos da época. 

Parece história de filme. 

Na ata estava escrito que a cápsula do tempo deveria ser desenterrada e aberta na ocasião do cente-
nário do hospital, bem como dava algumas pistas sobre o local onde estaria depositada. No dia 27 
de setembro, pela manhã, se intensificaram as escavações em busca da cápsula perdida do IPB, uma 
vez que nosso aniversário de anos se aproxima. IPB valorizando sua história!

 

________________________________________________________________________________
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Aniversário Dr. Isaac Federmann
No último dia 24 de setembro, completou nosso mestre 93 anos de vida. Estivemos com ele para 
comemorar, em clima de alegria mais esse ano que ele esteve entre nós iluminando as nossas vidas. 

Feliz aniversário mestre querido!

________________________________________________________________________________

Direto do túnel do tempo
O amigo, Dr. Mário Junqueira Nóbrega, nos presenteou com essa linda foto do certificado que re-
cebeu em nossa casa, em companhia do Dr. Rubens Belfort Jr., nos idos de 1985. Lindo Dr. Mário!
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RESUMO DAS ATAS DA AMIPB 2º SEMESTRE DE 2018

1.858ª Sessão Ordinária
(05 de Julho de 2018)

1ª Ordem do Dia: “Apresentação de uma série de retinografias” – Dr. Milton Toledo. Foram discu-
tidos os possíveis diagnósticos e também as possibilidades terapêuticas, incluindo suas indicações.

1.859ª Sessão ordinária
(12 de Julho de 2018)

1ª Ordem do Dia: “Apresentação de retinografias – continuação da aula anterior” – Dr. Milton 
Toledo. Diversos casos de abiotrofia. 

  

1860ª Sessão Ordinária
(19 de Julho de 2018)

1ª Ordem do Dia: “Descolamento de retina” – Dr. Milton Toledo. O autor aborda brevemente as téc-
nicas utilizadas para tratamento da patologia, apresentando fotos para melhor elucidação do assunto.

1.861ª Sessão Ordinária
(26 de Julho de 2018)

1ª Ordem do Dia: “Distrofias da Retina” – Dr. Paulo Dechichi. Apresentou a definição e os pontos 
chaves das distrofias, ressaltando a importância da relação com as imagens.

2ª Ordem do Dia: “Caso clínico: Teleangiectasia Paramacular” – Dra. Milena Almeida.

1.862ª Sessão Ordinária
(02 de Agosto de 2018)

1ª Ordem do Dia: “Tratamento do edema macular diabético” – Dr. Paulo Augusto Arruda de 
Mello Filho. Indicações e uso dos Anti-VEGFS. 

1.863ª Sessão Ordinária
(09 de Agosto de 2018)

1ª Ordem do Dia: “Retinopatias periféricas” – Dra. Bruna Maranzatto. A autora falou brevemente 
sobre várias retinopatias, abordando a sua fisiopatologia.

2ª Ordem do Dia: “Apresentação de caso clínico: Oclusão de ramo venoso retiniano" - Dra. Letícia Rivelli.
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1.864ª Sessão Ordinária
(16 de Agosto de 2018)

1ª Ordem do Dia: “Patologias maculares” – Dr. Felipe Bugalho.   Apresentou algumas patologias, 
tais como: buraco macular, membrana epirretiniana e síndrome de tração vítreo macular, elucidan-
do o quadro clínico, diagnóstico e tratamento adequado para cada patologia.

1.865ª Sessão Ordinária
(23 de Agosto de 2018)

1ª Ordem do Dia: “Dome Shaped Mácula” – Dr. Guilherme Dias.  Apresenta as diversas patologias 
decorrentes da alteração da perfusão coroideana, enfatizando os diagnósticos diferenciais.

2ª Ordem do Dia: “Apresentação de caso clínico – Oclusão de veia central da retina" - Dr. Lucas 
Belchior

1.866ª Sessão Ordinária
(30 de Agosto de 2018)  

1ª Ordem do Dia: “Discussão de Questões do Conselho Brasileiro de Oftalmologia: Prova de Tí-
tulo de Especialista”.

2ª Ordem do Dia: “Estrias angióides” – Dr. Rodrigo Andrade.

3ª Ordem do Dia: “Apresentação de caso clínico – Retinopatia por valsalva” – Dr. João Félix

1.867ª Sessão Ordinária
(13 de Setembro de 2018)

1ª Ordem do Dia: “Vitrectomia" – Dr. Guilherme Dias. Apresenta uma breve história da vitrecto-
mia, técnicas e indicações.

2ª Ordem do Dia: “Questões do CBO” – Dr. Thiago Delfraro.

1.868ª Sessão Ordinária
(27 de Setembro de 2018)

1ª Ordem do Dia: “Tumores da coróide.” – Dr. Márcio Costa. Falou sobre o diagnóstico e trata-
mento dos tumores uveais.

2ª Ordem do Dia: “Apresentação de caso clínico – Retinose Pigmentar” – Dra. Luiza Minussi



1.869ª Sessão Ordinária
(25 de Outubro de 2018)

1ª Ordem do Dia: “Laser e micropulse na retina” – Dr. Renato Peloni. O autor aborda as técnicas do 
procedimento, indicações e prognóstico, comentando também sobre diversos casos clínicos.

1.870ª Sessão Ordinária
(01 de Dezembro de 2018)

1ª Ordem do Dia: “Simpósio Regional de Neurovisão” – Realizado pela Sociedade Brasileira de Neu-
rovisão. O Dr. Leôncio de Souza Queiroz Neto, apresentou os membros da Sociedade Brasileira de Neu-
rovisão, que palestraram no Simpósio Regional de Neurovisão. Segue o programa do Simpósio: 09:00 
hs – Abertura – Dr. Leôncio de Souza Queiroz Neto; 09:20 hs – Conferência – Luz Azul – Síndrome de 
Irelen e Estresse Visual – Prof. Dr. Ricardo Guimarães; 10:50 hs – Conferência – Tratamento da disfun-
ção do processamento visual com lâminas e filtros espectrais – Psicólogo Doutorando Douglas de Araújo 
Vilhena; Conferência 3 – Dr. Marcos Henrique Duran – Neurologista; 13:30 hs – Conferência 4 – Sín-
drome de Irlen: Diagnóstico e Tratamento – Profª  Márcia Guimarães; 15:00 hs – Conferência 5 – Como 
Avaliar e Identificar alterações de percepção visuoespacial no contexto da avaliação neuropsicológica – 
Dra. Marina Nery;  15:25 hs – Conferência 6 – A Síndrome de Irlen: da clínica à escola – Fonoaudióloga 
Guchenka Dias; 16:20 hs – Conferência 7 – Treinamento de Neurometria com técnicas de neurofeedback 
em pacientes com síndrome de Irelen – Viviane Ceccato; 16:45 hs – Considerações finais – Dra. Márcia 
Guimarães; 17:00 hs – Mesa redonda; 18:00 hs– Encerramento.
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