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. REFACIO

Quando iniciei os meus estudos na area da Oftalmologia, a Encyclopédie Medico-Chirurgicale, em lingua francesa,
era o livro que acompanhava toda a formacgao dos futuros oftalmologistas. Um pouco mais tarde, as publicacdes
em lingua inglesa ganharam terreno instalando-se de “pedra e cal”, ndo sé no periodo formativo como na
posterior atualizagdo constante da Comunidade Oftalmoldgica de Lingua Portuguesa. Felizmente, nos ultimos
anos temos assistido a um numero crescente de livros escritos por oftalmologistas portugueses, de entre os
quais o Dr. Anténio Ramalho merece ser destacado. Tive a oportunidade de me cruzar com ele pela primeira vez
no percurso das nossas vidas profissionais em 2010. Fica-se de imediato a perceber que é um homem dinamico,
culturalmente diversificado, inovador, apaixonado pela Oftalmologia e que a retina ocupa sem duvida um lugar
privilegiado no vasto leque das suas areas de interesse.

O livro “Retina”, que agora nos chega as maos, embora tenha a colaboragdo de diversos oftalmologistas deve-se
exclusivamente ao empenho e imenso trabalho investido pelo autor. Sabemos o quao complexa e diversificada é a
patologia retiniana que nos surge no dia-a-dia, para cujo diagndstico e tratamento necessitamos frequentemente
de recorrer a literatura dispersa em multiplos manuais. Ora o Dr. Anténio Ramalho conseguiu seguramente com
este livro ndo s6 colmatar um vazio existente nesse dominio mas acima de tudo contribuir para a melhoria da
pratica clinica de todos os oftalmologistas.

Este livro reline de uma forma sistematizada (por ordem alfabética) e de facil consulta, a maioria das patologias
retinianas, da epidemiologia ao tratamento e progndstico, sem descurar nenhum aspeto mais especifico da cada
patologia, nomeadamente as situagdes clinicas com implicagdes ou associadas a doencas sistémicas. Realco a
iconografia rica com que sdo ilustradas praticamente todas as doencas.

E um livro que deve estar por perto, sempre a m3o, quer sejamos internos ou especialistas, dado que nos oferece
todas as ferramentas necessarias para uma rapida e eficaz chegada ao diagndstico. Assim, “Retina” impG&e-se

como um manual com enorme utilidade clinica, que certamente vai conquistar o mundo luséfono.

Por fim; “ Eu ndo tenho idolos. Tenho admiragao por trabalho, dedicagdo e competéncia.” (Ayrton Senna)

Angelina Meireles
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l BCESSO CORODEL

Resulta da infeccao a Nocardia, estafilococos, imunocomprometidos.

pseudomonas, tuberculose. Podem ocorrer apés traumatismo ou por
Atingem a cordide via hematogénea, ap6s uma  propagacao a partir de estruturas contiguas.
infeccao sistémica, especialmente em individuos

l CROMATOPSIA

CONGENITA

Patologia descrita por Tuberville, em 1684. Dois subtipos:
Caracteriza-se por apresentar um nistagmo
pendular, uma fotofobia, uma diminuicao o Acromatopsia completa ou
acentuada da acuidade visual, uma auséncia monocromatismo dos bastonetes (a
ou quase da visao cromdtica e uma auséncia da visio € assegurada unicamente pelos
resposta dos cones no ERG . bastonetes).

° Acromatopsia incompleta (um ou varios
Consiste numa sindrome de disfuncao dos cones. tipos de cones funciona parcialmente).
Hereditdria, autossbmica recessiva. Estao quatro genes indentificados e
Incidéncia: Acromatépsia completa (1/30000a 1/ implicados em 70% das acromatépsias'.

50000)2. A acromatépsia incompleta é mais rara.
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Acromatopsia congénita

CLINICA:

O nistagmo é o primeiro sinal de aviso. E um
nistagmo pendular, riapido, de fraca amplitude
horizontal. Pode eventualmente ser um nistagmo
vertical nos primeiros meses de vida. Tendéncia a
diminuir e mesmo a desaparecer com a idade.

A fotofobia surge habitualmente ap6s o nistagmo.
Pode chegar a ser incapacitante. E frequente na
acromatépsia completa.

A acuidade visual apresenta-se reduzida, em média
de 1/10 na acromatopsia completa e cercade 3/10
na acromatopsia incompleta. Habitualmente esta
associada a hipermetropia.

A visio cromadtica estd ausente. E um sintoma
fundamental.

O fundo ocular apresenta-se habitualmente normal
ou apenas com uma alteracao do reflexo foveolar.

EXAMES COMPLEMENTARES:

ERG - Os componentes escotopicos (resposta
dos bastonetes) do ERG apresentam-se normais
ou subnormais, enquanto que os componentes
fotopicos (resposta dos cones) nao sao detectaveis.
TESTE DE VISAO CROMATICA: E necessério
para permitir a diferenciacao dos diferentes tipos
de disfuncao dos cones.

S6 é fiavel a partir dos 7 anos de idade e nao é
realizavel em idades inferiores a 3 anos.

Na acromato6psia completa o doente s6 vé a carta
n° 1 do teste pseudo-isocromatico de Ishihara.

O OCT permite revelar uma hipoplasia macular
em cerca de 60-80% dos casos'.

BIOLOGIA MOLECULAR
Estao implicados quatro genes em cerca de 70%
das acromatopsias.

EVOLUCAO:
Estavel. A auséncia de evolucao clinica é que permite
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diferenciar as acromat6psias das distrofias retinianas
tipo cones e bastonetes e da distrofia de cones.

O nistagmo e a fotofobia podem melhorar
lentamente.

A maculopatia pode ocorrer em cerca de 12% dos
Casos.

Destruicao progressiva dos cones, evidenciavel no
OCT a partir da idade de 8 anos®.

FORMAS ATIPICAS:

Recém-nascidos - Monocromatismo ao azul (ou
cones S). Transmissao autossomica recessiva,
ligada ao cromossoma X. Sintomatologia de
acromatépsia incompleta e alta miopia. Percepcao
normal as cartas do eixo amarelo-azul no teste
Ishihara.

Criancas. Oligocone tricomdcia. Patologia rara,
hereditaria, autossomica recessiva. Associa
auséncia de cones no ERG, ambliopia moderada e
visao cromatica subnormal ou normal.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Distrofia retiniana precoce tipo cones-
bastonetes (Doenca de Alstrom — bebé
com sintomatologia de acromatépsia,
obeso, hipotoénico, surdez, diabetes e
alteracoes cardiacas).

° Distrofia de cones.

TRATAMENTO:
Nao ha tratamento curativo.
Terapia genética?



/|| DENOGARCINOMA

Tumor extremamente raro. Frequentemente o
diagnostico s6 € efectuado apo6s enucleacao.
Predominio do sexo feminino.

SINAIS:

Massa  tuberosa  hiperpigmentada associada
com vasos nutritivos, exsudacao lipidica e sinais
inflamatorios®.

A massa tornase elevada com a evolucao,
produzindo um descolamento retina exsudativo.

OUTROS SINAIS OCULARES:
EMC, gliose epiretiniana e membrana vitrea.

EXAMES COMPLEMENTARES:
ECOGRAFIA: Lesao elevada e descolamento da
retina associado.

PROGNOSTICO:
O tumor € localmente destrutivo.
referidas metastases.

Nao estao

TRATAMENTO:

Placas radioactivas, esterdides intravitreos e
vitrectomia nao sao eficazes no controle do
crescimento do tumor.

l DENOMA DO EPR

O EPR tem uma marcada tendéncia para sofrer
hiperplasia reactiva, mas pouca tendéncia para
progredir para uma neoplasia.

Ocasionalmente podem desenvolver-se adenomas
benignos e adenocarcinomas malignos.

RETINA 19




Adenoma do EPR

HISTOPATOLOGIA:
Formas vacuolar, tubular ou misto.

CLINICA:

O adenoma do EP ciliar pode atingir um tamanho
grande e ter tendéncia a produzir uma sementeira
vitrea ou mesmo uma hemorragia vitrea.

O adenoma do EPR tem o aspecto de uma
massa pigmentada profundamente, elevada
abruptamente e ovalada. Nao tem uma base
nevoide circundante.

Localiza-se habitualmente na retina periférica,
mas pode situar-se adjacente ao disco 6ptico.

Fig. a.1 Adenoma do EPR. (Retinografia)
(Foto cedida pelo Dr. Joao Cabral
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EXAMES COMPLEMENTARES:

AF:  Varidvel.  Hipofluorescéncia  precoce e
impregnacao moderada tardia. Nao apresenta a dupla
circulacao, elemento que caracteriza o melanoma da
coroide.

ECOGRAFIA modo B - Contorno irregular, com
solidez acustica.

TRATAMENTO:

Os tumores do EP ciliar e da regiao anterior do
EPR podem ser tratados por resseccao local com
iridocicletomia lamelar parcial.

Placa radioactiva pode ser tentada.

Uma lesio no disco optico progressiva pode
requerer enucleacao.



Representa um grupo de afeccoes hereditarias, ligadas
aauséncia ou a diminuicao da sintese de melanina nos
melanossomas da pele, pélos e globo ocular, devido a
um erro inato no metabolismo de aminoacidos.
Pode apresentarse isolado ou integrado num
quadro de Sindromes.

Oftalmoscopicamente, existem dois padroes clinicos:

o Albinismo verdadeiro — Acuidade visual
subnormal congénita e nistagmo estao
presentes.

o Albinoidismo — Acuidade visual normal
ou minimamente reduzida e auséncia de
nistagmo.

IDADE DE APRESENTACAO:

Na idade pré-escolar em face dum nistagmo
congénito ou em idade escolar, diante duma
diminuicao da acuidade visual.

Dois tipos principais de albinismo verdadeiro:

. Albinismo oculocutaneo, que atinge
a pele, os pélos e as vias visuais, com
hereditariedade autossémica recessiva.
Resulta da reducao da quantidade de
melanina primadria, depositada em cada
melanossoma.

o Albinismo ocular, com transmissao
essencialmente recessiva ligada ao X. E
causado pela reducao do nimero total de
melanossomas.

A pigmentacao permite diferenciar clinicamente
o albinismo oculocutineo (pele e cabelos
esbranquicados) e o albinismo ocular (pele
normal e cabelos escuros).

As caracteristicas comuns entre o albinismo
oculocutineo e o albinismo ocular sao: iris de
coloracao azul clara, fotofobia, iris vermelha

translucente fundo ocular despigmentado, hipoplasia
macular, vasos sanguineos na zona avascular central,
nistagmo congénito pendular, auséncia de estereopsia
e diminuicao da acuidade visual.

A frequéncia e prevaléncia do albinismo
oculocutaneo varia em funcao do pais e das etnias
(prevaléncia média de 1,/17000). O albinismo ocular
é trés vezes menos frequente (1,/50000 a 1,/60000)°.

ALBINISMO OCULOCUTANEO:

Transmissao autossomica recessiva ou dominante.
A maioria dos doentes com sintomatologia
oftalmolégica apresentam a forma recessiva.
Kanski distingue as formas tirosinase negativa e
positiva.

A forma tirosinase negativa caracteriza-se por
apresentar cabelos louros, pele rosada, fotofobia
grave, nistagmo congénito, acuidade visual baixa,
iris diafana, de coloracao clara que transilumina
difusamente, auséncia de pigmentacao do fundo
ocular e displasia macular.

A forma tirosinase positiva usualmente apresenta uma
maior pigmentacao ocular e menos sintomas visuais.
Salomon Cohen refere que o teste de incubacao
dos foliculos pilosos a L-tyrosinase para distinguir
os dois tipos de albinismo oculocutaneo tem pouca
especificidade, estabelecendo o seu abandono.
Distingue as formas clinicas apenas pela biologia
molecular : OCA 1-A, OCA 1-B, OCA 2, OCA 3 e
OCA 4.

ALBINISMO OCULAR:

A lesao € essencialmente ocular, com pele e pélos
normais.

Transmissao de modo XL e por vezes autossomica
recessiva, com localizacao do gene em Xp22.2-22.3.
Os  homens afectados apresentam  uma
hipopigmentacao da iris e do fundo ocular e
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n Albinismo

as mulheres portadoras sao assintomaticas, com
transparéncia parcial da iris, ponteado macular e zonas
despigmentadas e granulares na média periferia.

DIAGNOSTICO CLINICO:

O albinismo deve ser evocado em criancas com
nistagmo congénito, dado ser a causa mais
frequente®’.

O diagnéstico € facil na forma classica AOC 1-A,
em criancas hipopigmentadas, com fotofobia
grave, pele esbranquicada e rosada, supracilios e
cabelos esbranquicados, olhos de coloracao azul
clara, com reflexo roseo.

O diagnéstico é mais dificil nas outras formas de
albinismo, onde a sintomatologia tem intensidade
e evolucao diferente.

A transiluminacao iridiana e a hipoplasia foveolar
sao caracteristicos do albinismo.

A iris € de coloracao cinzento azulada, com graus
variaveis de atingimento do epitélio pigmentado
iridiano.

O fundo ocular apresenta-se hipopigmentado de
forma global. A retina apresenta-se integralmente
palida, permitindo a visualizacao da rede vascular
coroidea. Disco 6ptico pdlido.

Hipoplasia macular, com evidéncia de auséncia do
reflexo foveolar e diminuicao da zona avascular
central (no entanto, por vezes, é atravessada por
vasos retinianos). Na presenca de hipoplasia foveal
significativa o nistagmo inicia-se aos 2-3 meses de vida.
O nistagmo ¢é pendular, horizontal, varidvel em
amplitude e frequéncia em funcao das posicoes
diagnésticas do olhar.

Diminuicao da acuidade visual, devida a hipoplasia
macular e a ambliopia induzida pelo nistagmo.
A acuidade visual pode variar de 0.05 a 5/10. A
gravidade do défice é proporcional ao grau de
hipopigmentacao do fundo ocular.

Estrabismo convergente e alternante. Ametropias,
em geral astigmatismo ou hipermetropia.
Auséncia de estereopsia, devida a anomalia do
cruzamento quiasmatico.

EXAMES COMPLEMENTARES:

Os potenciais evocados visuais (PEV) apresentam
um aspecto patognomonico: assimetria cruzada.
As respostas recolhidas ao nivel do hemisfério
homolateral ao olho estimulado estao alteradas
em amplitude ou laténcia.

OCT espectral: Auséncia de depressao foveolar
e persisténcia anémala das camadas nucleares
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internas e células ganglionares na fovéola.

ERG: A maioria apresenta um ERG normal. Os
resultados sao variaveis em doentes com albinismo
(aumento amplitude da onda a e diminuicao da
laténcia das ondas a e b).

BIOLOGIA MOLECULAR:

Heterogeneidade fenotipica. 4 genes implicados
no albinismo oculocutaneo (TYR, OCA 2, TYR 1 e
MATP) e um gene no albinismo ocular ligado ao
X (GRP 143).

EVOLUCAO:

No albinismo, a acuidade visual pode melhorar
de forma lenta e progressiva até ao final da
adolescéncia, onde atinge 5/10.

O nistagmo pode diminuir a amplitude, mas nao
desaparece completamente.

PROGNOSTICO:

A gravidade da afeccao esta relacionada com
o atingimento cutaneo ou a forma associada a
Sindromes.

SINDROMES ASSOCIADOS A ALBINISMO:

° SINDROME HERMANSKY-PUDLAK
(alteracoes hemorragicas, fibrose
pulmonar)

. SINDROME CHEDIAK-HIGASHI
(alteracoes hemorragicas, sintomas
neurolégicos e  susceptibilidade  4s
infeccoes).

° SINDROME ANGELMAN E PRADER-
WILLI (hipotonia neonatal e atraso
mental).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Nistagmo congénito idiopdtico recessivo
ligado ao X

° Albinoidismo

° Displasia foveomacular

° Displasia macular associada a aniridia

TRATAMENTO:

° Oculos escuros

° Lentes polarizadas, se fotofobia

° Correccao 6ptica total

o Tratamento da ambliopia

° Cirurgia estrabismo

o Avaliacao hematolégica

° Aconselhamento genético, dado que todas

as formas de albinismo sao hereditarias



Fig. a.2 Albinismo ocular (Retinografia)

Fig. a.4 Albinismo ocular (Aneritica) Fig. a.5 Albinismo ocular (Aneritica)
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n Albinismo

Fig. a.6 Albinismo ocular (AF) Fig.a.7 Albinismo ocular (AF)

Fig. a.8 Albinismo ocular (OCT) Fig. a.9 Albinismo ocular (OCT)
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LTERACOES VASCULARES

RETINIANAS, CAUSADAS POR
DOENCAS HEMATOLOGICAS

Uma alteracio da composicio celular e
extracelular do sangue pode ocasionar uma
alteracao da viscosidade, das caracteristicas do
fluxo, da coagulabilidade e do transporte do O2,
CO2 e outros metabolitos.

RETINOPATIA ASSOCIADA A ANEMIA:

A retinopatia associada com anemia estd presente em
situacoes em que ocorra o desenvolvimento rapido
duma anemia e em doentes idosos com anemia.

As alteracoes do fundo ocular ocorrem
habitualmente quando a hemoglobina apresenta
valores inferiores a 8 gr/dl e sao constantes quando
a hemoglobina ¢ inferior a 3 gr/dI8.

A intensidade da retinopatia estd em relacao
directa com a gravidade da anemia, sendo mais
frequente em episédios agudos.

PATOGENESE:
Pouco conhecida. As alteracoes do fundo ocular
resultam da isquémia do endotélio e da hipoxia

tecidual que originam vasodilatacao e leakage vascular.

SINTOMAS:

Assintomatica. S6 ocasiona uma diminuicao da
acuidade visual se as hemorragias tiverem uma
localizacao foveolar.

SINAIS:

Caracteriza-se pelo aparecimento de hemorragias
intraretinianas e manchas algodonosas, localizadas
preferencialmente no polo posterior. Nao tém
relacao com a etiologia das anemias.

As manchas de Roth sao tipicas, ainda que nao
patognomonicas da anemia perniciosa.

Pode ocorrer também dilatacaio venosa e
tortuosidade vascular, areas de isquémia retiniana,
palidez do fundo ocular e edema da papila.

EVOLUCAO:
As alteracoes morfologicas da retina revertem
lentamente ap6s a reversao da anemia.

Fig.a.10 Retinopatia com anemia (Retinografia)

Fig.a.11 Retinopatia com anemia (Retinografia)
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Allteragdes vasculares retinianas, causadas por doencas hemato

ogicas

Fig.a.12 Retinopatia com anemia (AF)

Fig. a.14 Retinopatia com anemia. Descolamento retina
neurosensorial (OCT)

RETINOPATIA POR LEUCEMIA

As leucemias sao afeccoes hematologicas malignas,
caracterizadas pela proliferacao clonal na medula
o6ssea de células hematopoiéticas imaturas
(segundo o tipo celular que predomine) e com
diferentes graus de diferenciacao celular (segundo
se trate de leucemias agudas ou crénicas).

As manifestacoes oculares ocorrem em 80-90% dos
doentes com leucemia.

As manifestacoes oculares da leucemia dividem-se
em 3 categorias:

i Infiltrados leucémicos

o Complicacoes secunddrias relacionadas
com a anemia, trombocitopenia e
hiperviscosidade

. Infeccoes oportunistas
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Fig. a.13 Retinopatia com anemia (AF)

Fig. a.15 Retinopatia com anemia .
Descolamento retina neurosensorial (OCT)

O atingimento ocular ocorre mais frequentemente
na forma aguda.

O atingimento isolado do segmento anterior é
pouco comum.

2 a 60% dos tumores orbitarios na infincia sao
devidos a leucemia.

A retina é o tecido ocular mais frequentemente
atingido pelas complicacoes da leucemia.

a) Retinopatia

Caracteriza-se pela presenca de hemorragias
intraretinianas, manchas algodonosas,
dilatacao venosa retiniana e manchas de Roth.
Habitualmente ¢ assintomatica.

A retinopatia manifesta-se quando a doenca esta
clinica e hematologicamente activa, estando
relacionada com a presenca e a gravidade da



anemia, trombocitopenia e leucocitose.

As manchas de Roth sao o achado oftalmoscépico
mais caracteristico da retinopatia, mas nao
patognomonico.

Tipos de retinopatia: Retinopatia hiperleucocitaria
aguda e retinopatia isquémica proliferativa
periférica na leucemia crénica.

Aspecto de “pele de leopardo” - resultado dos
depositos cordideus na leucemia crénica.

b) Infiltrados retinianos, coroideus e vitreos.
Ocorrem em 65% dos casos. Assintomaticos.
Caracterizam-se por lesoes amareladas ou branco-
acinzentadas, Unicas ou multiplas, de tamanho
diverso, associadas ou nao a descolamento seroso
da retina.

Os infiltrados coréideus sao frequentes originando
alteracoes atréficas ou hiperplasia do EPR.
Alinfiltracao leucémica do vitreo é possivel.

9] Infiltracao do nervo optico

Nao é frequente. Pode ocorrer em qualquer

Fig. a.16 “Pele de leopardo” na Leucemia crénica.

RETINOPATIA ASSOCIADA A SINDROMES DE
HIPERVISCOSIDADE

As  principais causas de sindrome de
hiperviscosidade estao relacionadas com o

tipo de leucemia, embora seja mais frequente na
leucemia aguda.

Etiologia desconhecida.

Deve destrincarse entre o edema da papila
por infiltracao leucémica directa e um edema
secundario a uma afectacao leucémica do SNC.
Mau prognéstico visual.

As infeccoes oportunistas sio comuns em doentes
que se tornaram imunodeprimidos, resultado da
Leucemia ou da quimioterapia.

DIAGNOSTICO:

Baseado no exame clinico.

TRATAMENTO

As manifestacoes oculares da leucemia resolvem
tipicamente apds a melhoria dos parametros
hematologicos (apos quimioterapia ou
radioterapia).

aumento da taxa de uma ou vdrias proteinas
plasmaticas, aumento do nuimero de elementos
de uma das linhas sanguineas, modificacao do
conteudo os eritrocitos, anomalias da membrana
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n Allteracoes vasculares retinianas, causadas por doencas hematoldgicas

celular e da agregacao eritrocitaria e diminuicao
da deformabilidade eritrocitaria.

Policitémia macroglobulinemia de
Waldenstrom, mieloma multiplo e gamapatias
monoclonais.

Na maioria dos doentes, o fundo ocular apresenta-
se normal ou apenas com uma ligeira dilatacao
venosa retiniana.

O sindrome de hiperviscosidade sanguinea pode
originar uma retinopatia similar & oclusao da veia
central retina, mas com a diferenca de que o fluxo
sanguineo nao esta diminuido.

A presenca de retinopatia correlaciona-se
frequentemente com a existéncia de outras

vera,

alteracoes hematolégicas concomitantes, como a
anemia e a trombocitopénia.

As lesoes do fundo ocular frequentemente sao
bilaterais. Caracterizam-se por uma dilatacao,
tortuosidade e coloracao violacea venosa retinianas
nos quatro quadrantes da retina. A tortuosidade
venosa aumenta com a dilatacao progressiva,
tornando-as  sinuosas. Hemorragias  retinianas
periféricas associadas.

A complicacao mais frequente é a oclusao da
veia central retina. Mais raramente, pode ocorrer
descolamento seroso do EPR.

AF- Aumento do tempo de transito arteriovenoso
do contraste.

/[ MAUROSE

CONGENITA LEBER

Entidade que associa, desde os primeiros meses de
vida, uma cegueira ou uma diminuicao profunda
da acuidade visual, um nistagmo sensorial, uma
abolicao do reflexo fotomotor e uma auséncia de
resposta no ERG.

EPIDEMIOLOGIA:
Patologia rara. Frequéncia de 1,/60.000. Incidéncia
de 1 -3 por 100.000 nascimentos por ano"

GENETICA:

Transmissao autossomica recessiva em cerca de
99.5% dos casos. Descritos casos de transmissao
autossomica dominante.

Heterogeneidade fenotipica e genotipica.

HISTOPATOLOGIA: Perda de fotoreceptores,
gliose, degenerescéncia da retina e EPR e migracao
pigmentar intraretiniana.

DIAGNOSTICO: Nos primeiros meses de vida, em
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presenca de cegueira e nistagmo’.

A crianca apresenta um comportamento calmo,
indiferente, nao fixa e nao segue os objectos, nem
sorri. O olhar é erratico.

SINAIS DIGITOOCULARES DE
FRANCESCHETTT: A crianca esfrega os olhos
com o punho ou com os dedos, repetidamente. O
sinal de avental consiste no colocar a mao aberta,
com os dedos afastados, diante dos olhos, de
modo a criar jogos de luz e sombra.

CLINICA:

° NISTAGMO CONGENITO: Presente
pelos 3 meses de idade. E um nistagmo
pendular, de amplitude, velocidade e
sentido variaveis, de um individuo a outro
e no tempo.

o Nao tem posicao de bloqueio.

° REFLEXO FOTOMOTOR: Presente, mas
lento e incompleto.

o FOTOFOBIA.



o AMETROPIAS: Uma ametropia superior
a 7 D é caracteristica de algumas formas
de amaurose congénita de Leber.

o FUNDO OCULAR: Na crianca pequena, a
retinaéusualmente normaloucom aspecto
de sal e pimenta. No decurso da evolucao
ocorrem manchas brancas e amareladas,
arredondadas, confluentes, conferindo
um aspecto reticulado. Pigmentacao
espiculada ou numular. Atrofia da retina
periférica. Hipopigmentacao retiniana
global. Atrofia da macula. Anomalia dos
vasos sanguineos.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

° Enoftalmia

° Hipermetropia
. Queratocone

o Catarata

MANIFESTACOES EXTRAOCULARES
ASSOCIADAS:

Anosmia. O autismo e atraso mental sao mais
frequentes do que na populacao em geral.

EXAMES COMPLEMENTARES:

ERG: E o tnico exame que permite o diagndstico
precocemente. Desde aidade de 2-3 meses. O ERG
apresenta-se globalmente plano, sem componente
fot6épico, nem escotopico.

Fig. a.17 Amaurose congénita Leber (Retinografia)

PEV: Uteis para o D.D. com o atraso de maturacao
visual no recém-nascido e com o albinismo.

A diminuicao de amplitude estd relacionada com a
profundidade da ambliopia.

BIOLOGIA MOLECULAR: Estao conhecidos,
actualmente, 15 genes diferentes na amaurose
congénita Leber.

EVOLUCAO:

As criancas com amaurose congénita Leber sao
cegasanascenca. A partir do 3° més podera ocorrer
uma melhoria da visao, devido a maturacao visual,
mas o défice visual é grave (AV < 1/10). Este
défice é estavel em 2/3 dos casos (para o CEP290
e GUCY2D).

Essencial conhecer que em 10% dos casos pode
ocorrer uma melhoria transitoria (RPE65 e
CRB1) ",

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Albinismo ocular

o Cegueira nocturna congénita estaciondria
o Acromatoépsia

TRATAMENTO:

A Amaurose congénita Leber ligada ao gene
RPE65 foi a primeira doenca ocular a beneficiar
duma terapia genética no Homem'".

Nao ha tratamento curativo para as outras formas.

Fig. a.18 Amaurose congénita Leber (Retinografia)
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n Amaurose congénita leber

Fig. a.19 Amaurose congénita Leber (Retinografia) Fig. a.20 Amaurose congénita Leber (Retinografia)

Fig. a.21 Amaurose congénita Leber (Aneritica) Fig. a.22 Amaurose congénita Leber (Aneritica)
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doencas

Consiste  num grupo de
uma proteina amiléide se deposita em varios
6rgaos e tecidos do organismo. Provoca uma
degenerescéncia vitrea.

¢m que

A amiloidose do vitreo pode ser primaria,
secunddria ou familiar.

GENETICA:
Mutacao no gene Transthyretin (TTR) no locus
18q11.2-q12.1.

Transmissao autossOmica dominante'2.,

SINAIS:
Deposicao de material amiléide no vitreo, com
caracteristicas branco-esverdeadas, difusa ou
amarelada, com aspecto em teia de aranha ou
algodao.

OUTROS ACHADOS CLINICOS OCULARES:
Depositos perivasculares, depositos acinzentados
superficiais, oclusao dos pequenos vasos sanguineos.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Atraso de preenchimento vascular.

NASTOMOSES

ARTERIOVENOGSAS

CONGENITAS

Consiste numa comunicacao arteriovenosa
anémala, sem interposicao de capilares.

CLASSIFICACAO:

Grupo I - vasos grandes retinianos com
interposicao de capilares (aneurisma racemoso).
Grupo II - comunicac¢ao arteriovenosa directa.
Grupo III —anastomose multipla de grande calibre.

SINAIS:
Grupo I - Vasos retinianos dilatados e ramificados

Grupo II e III — anomalias vasculares, com vasos
retinianos de grande calibre.

EVOLUCAO:

Grupo I —lesoes estaveis.

Grupo II - diminuicao da AV por oclusoes
arteriais, edema retina, hemorragias e compressao
do n.é6ptico.

TRATAMENTO:
Nao ha tratamento eficaz.
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/[ NASTOMOSE

CORIORETINIANA

Descritas inicialmente (1994) como uma forma
particular de DMI exsudativa.

Sao habitualmente bilaterais e evolutivas.

Sao consideradas como uma comunicacao
anomala entre a circulacao da retina e a circulacao
coroidea. Habitualmente associadas a NVSR.
Risco elevado de bilateralidade (40% em 1 ano,
56% aos 2 anos e 100% aos 3 anos)'%.

FISIOPATOLOGIA:

Controversa. Teorias sobre neovascularizacao
coroidea, retiniana ou mista.

A 1* hipétese consiste numa proliferacao
neovascular intraretiniana denominada
proliferacao angiomatosa retiniana.
Inversamente, Gass propoe que aneovascularizacao
da coréide é que progride para a retina para
constituir a anastomose corioretiniana.

SINAIS:
Suspeitar de anastomose corioretiniana em
presenca duma hemorragia intraretiniana

Unica, profunda, associada a sinais exsudativos
(edema macular cistéide, descolamento EPR e
descolamento seroso retiniano), na proximidade
da ZAC (e associada a drusens serosos maculares).
A anastomose manifesta-se por uma interrupcao
subita dum vaso retiniano, cujo didmetro aumenta
ao se aproximar da zona avascular central. Antes
de desaparecer e se unir a circulacao coroidea,
este vaso muda de direccao, desenhando
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frequentemente um angulo recto.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Hiperfluorescéncia localizada com origem nos
neovasos profundos e difusao tardia do corante.

A NVSR oculta pode estar associada a uma
hiperfluorescéncia heterogénea, mal definida.
Mais raramente, a anastomose esta envolvida por
uma NVSR visivel.

ICG: Em tempos tardios, verifica-se na extremidade
do vaso anastomotico, uma difusao de contraste,
com um ponto intensamente hiperfluorescente
(hot spot).

Permite diferenciar um descolamento do EPR
(hipofluorescente) da NVSR associada.

OCT: O OCT espectral (SD-OCT) permite
identificar o trajecto da anastomose.

Trés estadios evolutivos':

1. Sinal de erosao (pequena elevacao focal
do EPR).

2. Sinal de “flap” (interrupcao do EPR,
criando dois componentes do EPR).

3. Sinal do beijo (presenca dum tinel entre

o EPR e a camada plexiforme externa, no
seio duma elevacao do EPR).

EVOLUCAO: A evolucio espontanea tem um mau
prognostico.

TRATAMENTO: Anti-VEGF e fotocoagulacao laser.



Fig. a.23 Anastomose corioretiniana retrofoveolar Fig. a.24 Anastomose corioretiniana retrofoveolar

(Retinografia) (Aneritica)

Fig. a.25 Anastomose corioretiniana retrofoveolar (AF) Fig. a.26 Anastomose corioretiniana retrofoveolar (AF)

Fig. a.27 Anastomose corioretiniana retrofoveolar (ICG) Fig. a.28 Anastomose corioretiniana retrofoveolar (OCT)
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l NGEITE FROSTED

IDIOPATICA

Consiste numa panuveite com vasculite grave
afectando toda a retina. As veias estao mais
envolvidas do que as artérias.

Também chamada periflebite retiniana aguda difusa.
Patologia rara. Tipicamente bilateral.

Usualmente afecta pacientes jovens.
Frequentemente esta limitada a um episédio
agudo, embora estejam descritos casos raros de
recorréncia'.

PATOGENESE:
Desconhecida (provdvel causa imune).

SINTOMAS:
Perda subita da AV.
Floaters e fotopsias podem estar presentes.

SINAIS:

Inflamacao ligeira do segmento anterior.

A inflamacao do segmento posterior é sempre
grave. A vitrite é grave.

Edema de toda a retina. Achados caracteristicos
de embainhamento esbranquicado dos vasos que
emergem do disco 6ptico, estendendo-se para a
periferia.

Estao presentes exsudados retinianos, hemorragias
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e lesoes atroficas despigmentadas na periferia.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Leakage perivascular e hiperfluorescéncia do
disco 6ptico.

ERG: Reducao da amplitude das ondas a e b.

PEV: Reducao.

ASSOCIACAO OCULAR:
Retinite a CMV e corioretinite a Toxoplasmose.

ASSOCIACAO SISTEMICA:
LES, D.Crohn, linfoma células grandes e leucemia
linfoblastica.

PROGNOSTICO:

Usualmente € bom, com recuperacao da AV ap6s o
tratamento com corticéides.

Os CV e os exames electrofisiologicos voltam ao
normal em 1 a 2 meses.

COMPLICACOES:

° Cicatriz macular

° Descolamento retina

° Neovascularizacao

° Glaucoma neovascular



Fig. a.29 Angeite frosted idiopatica (Retinografia)

Fig. a.30 Angeite frosted idiopatica (AF)

l NSA VASCULAR

CONGENITA PRE-PAPILAR

Patologia rara. Descrita pela primeira vez por
Liebrich, em 1871.

Trata-se de anomalias vasculares préretinianas
habitualmente arteriais, salientes, ao nivel do
disco éptico.

Geralmente, nascem ao nivel do disco 6ptico,
dirigem-se para o vitreo e retornam ao disco
6ptico, habitualmente para um vaso retiniano.
95% das ansas pré-papilares tém uma origem
arterial. Se € arterial pode apresentar pulsacoes'®.
Habitualmente é unilateral.

Pode estar associada a um resquicio da papila de
Bergmeisters.

Pode apresentar um aspecto em saca-rolhas ou em
forma de 8.

Tém uma altura média de 1,5 mm.

A ansa venosa prepapilar congénita é tinica e tem
uma altura < 0,5 mm.

O tamanho varia desde 0.5a5 mm de comprimento
e pode estar envolvida por embainhamento glial-
like.

PATOGENESE:
Controversa.

SINTOMAS:

Tipicamente assintomatica.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Permite distinguir entre uma origem arterial
ou venosa.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Neovascularizacao do disco 6ptico
o Shunts optociliar

o Vasos colaterais
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Ansa vascular congénita pré-papilar

EVOLUCAO:
Em regra sao congénitas e estaveis.

COMPLICACOES:
Amaurose fugaz, hemorragia vitrea e oclusoes

arteriais retinianas (10% dos casos).

TRATAMENTO:
Nao hd tratamento indicado, excepto em caso de
hemorragia vitrea nao reabsorvivel.

Fig. a.31 Ansa vascular congénita pré-papilar (Retinografia)

Fig. a.32 Ansa vascular congénita pré-papilar (Retinografia)

Fig. a.33 Ansa vascular congénita pré-papilar (Aneritica)
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Fig. a.34 Ansa vascular congénita pré-papilar (AF)



PLASIA DO N.OPTICO

Extremamente rara.

Anomalia congénita. Nao hereditaria.

Unilateral. A aplasia bilateral do n. o6ptico é
habitualmente acompanhada duma anomalia do
SNC.

Caracterizada pela auséncia do disco 6ptico, dos vasos
retinianos centrais e das células ganglionares da retina.
Caracteriza-se por uma cegueira, com auséncia de
reflexo fotomotor.

Ocorre em olhos microftalmicos.

PATOGENESE.

Para Hotchkiss, a auséncia das células ganglionares
resulta duma lesao embriolégica precoce. Defeito
de formacao da fenda embriondria’s.

CLINICA:
° Nistagmo, microftalmia e ma acuidade
visual.

SINAIS:
O fundo ocular permite verificar que existe um
disco 6ptico visivel sem vasos sanguineos, o que a

diferencia da hipoplasia do nervo 6ptico, onde os
vasos sanguineos sao sempre visiveis.

ASSOCIACAO SISTEMICA:

o Hipopituitarismo congénito
° Ectopia pituitdria posterior
EXAMES COMPLEMENTARES:

PEV: Resposta extinta.
RMN: Para detectar anomalias intracranianas
associadas.

PROGNOSTICO:
Mau.

AVALIACAO ENDOCRINOLOGICA:
Anomalias endocrinolégicas associadas.

COMPLICACOES:
° NVSR.
o Neovascularizacao retiniana (resultado da

isquémia retiniana e da desorganizacao
anatomica corioretiniana).
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l RGYRIA RETINIANA

Consiste numa manifestacao ligada a intoxicacao por
prata. E secunddria a uma intoxicacao por via geral.

SINTOMAS:
Assintomatica.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: O dep6sito de prata ao nivel da membrana

de Bruch é responsavel pelo siléncio coroideu
absoluto particular.

EVOLUCAO:
E estritamente assintomatica.

TRATAMENTO:
Nao ha tratamento.

Infeccao causada pelo fungo filamentar, Aspergillus
Fumigatus. Afecta principalmente os pulmoes.
Encontra-se frequentemente em individuos com
imunossupressao secunddria a uma quimioterapia,
toxicomanos ou ap6s um transplante.

SINAIS: Infiltrados sub-retinianos amarelados

(similar a candidiase) e hemorragias retinianas
sem inflamacao vitrea.
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DIAGNOSTICO: As hemoculturas sio raramente
evocadoras.
Colorac¢ao Giemsa e PCR no liquido da vitrectomia.

TRATAMENTO:
Injeccao intravitrea de Voriconazole (100 pgr em
0,1 ml), ap6s vitrectomia + tratamento sistémico de
Voriconazole 200 mgr, 2x dia per os e Caspofungine
70 + 50 mgr EV).



l STROCITOMA RETINIANO

ADQUIRIDO

Também chamado Hamartoma astrocitico da
retina (nao associado a esclerose tuberosa) ou
astrocitoma retiniano solitario.

Tumor retiniano congénito, benigno. Patologia rara.
Lesao branco-amarelada, localmente agressiva,
que pode formar depésitos circinados ao seu redor,
com descolamento da retina exsudativo associado.
E formado por astrécitos grandes, fibrilhares,
calcoferitos e vasos sanguineos, que podem ser
abundantes.

Cerca de 50% de doentes com Esclerose tuberosa
apresentam astrocitomas do fundo ocular
(eventualmente multiplos e bilaterais).

A maioria sao endofiticos, com protusao para o vitreo.

EPIDEMIOLOGIA:

Incidéncia de 1-15000 a 1-100000"".

Transmissao autossémica dominante.

O gene responsavel foiidentificado no cromossoma
9q34 e 16p13.

ETIOPATOGENIA:

Desconhecida.

Pode ocorrer em qualquer idade.

Sao progressivos, contrariamente ao que acontece
se o astrocitoma estiver associado a esclerose
tuberosa ou neurofibromatose.

SINTOMAS:

Variaveis. Usualmente sao assintomaticos.

Podem apresentar sintomas inespecificos como
miodes6psias. Metamorfopsia e diminuicao da
acuidade visual se a patologia afectar a macula.

SINAIS:

° Noédulo branco-amarelado ou semi-
transparente, ou aspecto em placa,
bem delimitado, pequeno, localizado

preferencialmente na periferia do fundo

ocular.

o Lesao peripapilar, grande, calcificada,
nodular, de aspecto em “amora”.

o Existe um tipo intermedidrio entre os 2
tipos de lesao.

o A maioria das lesdoes nao muda de
tamanho.

o Autofluorescéncia caracteristica.

EXAMES COMPLEMENTARES:

ECOGRAFIA: Massa nodular, de ecogenicidade
homogénea, com média ou alta reflectividade interna.
AF: Vascularizacao rica do tumor. Hipofluorescéncia
precoce relativa e hiperfluorescéncia nas fases
tardias.

ICG: Presenca do vaso aferente que alimenta o
tumor. Nao se aprecia a difusao do contraste quer
nos tempos iniciais, quer nos tempos tardios.
RMN ORBITA: S6 se visualiza na sequéncia T2 axial.

HISTOPATOLOGIA: Massa eosinéfila na retina
neurosensorial adjacente ao nervo o6ptico. Os
astrocitos diferenciam-se bem com hematoxilina-
eosina. Astrocitos fibrilares, com um nucleo oval,
pequeno e processos citoplasmaticos.

PROGNOSTICO: Apresenta uma celularidade
benigna e uma nula capacidade metastatica.

EVOLUCAO:
Estaveis. Raramente afectam a acuidade visual.

COMPLICACOES:
Raras. Hemorragia e exsudacao.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL::
o Angioma cordéide
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n Astrocitoma retiniano adgquirido

Melanoma amelanético do adulto
Papilite

Mielinizacao fibras nerviosas
Drusens grandes do n.6ptico

Retinoblastoma (contrariamente
ao retinoblastoma, os astrocitomas
apresentam uma traccao retiniana

peritumoral, areas de atrofia do EPR ao
redor do tumor e exsudados circinados

circundantes).

Fig. a.35 Astrocitoma

TRATAMENTO:

Nao indicada, a nao ser que ocorram
complica¢oes (exsudacao macular).
Fotocoagulacao laser se DR associado.

ASSOCIACAO:

50% dos doentes com esclerose tuberosa
tém astrocitomas retinianos.
Neurofibromatose.

Retinopatia pigmentar.

Fig.a.36 Astrocitoma (Retinografia) (Foto cedida pela Dra. Sara Vaz-Pereira).
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l TROFIA CORIORETINIANA

BIFOCAL PROGRESSIVA

Foi descrita pela primeira vez em 1968.
Transmissao autossomica dominante, com um
locus génico em 6q.

A doenca revela-se ao nascimento.

E uma patologia extremamente rara, mas grave.

E uma distrofia retiniana progressiva, de evolucao
lenta, bilateral.

Sao encontrados frequentemente uma atrofia
corioretiniana nasal ao disco 6ptico, nistagmo e
miopia.

SINAIS, por ordem cronolégica:

° Focos de atrofia corioretiniana temporal,
relativamente ao disco o6ptico, que se
estende em todas as direccoes. O bordo
temporal da lesaio tem um aspecto
serrilhado'®.

° Lesao similar ocorre na area nasal.

° O resultado final consiste em 2 zonas
distintas de atrofia  corioretiniana,
separadas por uma regiao normal.

EVOLUCAO:

A progressaio da doenca ¢é
habitualmente em 3 graus:

- GRAU 1 - Entre o nascimento e os 14 anos de
idade. Os sinais mais precoces sao o aparecimento
duma drea atréfica corioretiniana larga na darea
macular.

Presentes depositos esbranquicados e dreas de

classificada

hiperpigmentacao do EPR dispersos na retina
periférica, no bordo das dreas atréficas e nasal ao
disco 6ptico.

- GRAU 2 - Entre as idades de 15 anos e os 45
anos de idade. A lesao central macular estende-
se pelas arcadas, ocorrendo a coalescéncia com o
foco nasal, resultando numa lesao esbranquicada
confluente de atrofia corioretiniana. Ocorre o
aparecimento de fotpsias cintilantes.

- GRAU 3 — Em idade superior aos 46 anos. Ocorre
aprogressao da atrofia macular e nasal em direccao
ao disco optico.

ACUIDADE VISUAL.:

° Varia de 20/120 a conta dedos. A acuidade
visual nao esta correlacionada com os
graus de atrofia corioretiniana.

VISAO CROMATICA E ADAPTACAO AO
ESCURO:

- Subnormais.

ERG fotépico e escotbpico:
- Significativamente reduzidos.

EOG:
- Anomalo.

PROGNOSTICO:
- Mau! Devido ao atingimento macular.

RETINA a1




l TROFIA CORIORETINIANA

PARAVENOSA PIGMENTADA

E uma patologia rara. Provavelmente representa
um padrao de resposta adquirida a uma doenca
inflamatoéria ou infecciosa.

Heranca nao determinada. Associacao com uma
mutacao no gene CRBI.

Inicio de apresentacao da doenca ocasional,
devido ao seu caracter assintomatico.

ALTERACAO FUNDOSCOPICA TIPICA:
- Atrofia corioretiniana e dispersao pigmentar nas
dreas paravenosas.

SINAIS:

° Zonas de atrofia corioretinianas, bem
delimitadas e bem definidas, que seguem
o trajecto das principais ramificacoes da
veia central da retina, associada a uma
pigmentacao tipo espiculas Gsseas'’.

° As areas de atrofia confluem com atrofia
peripapilar ou prolongam-se para a
periferia da retina.

o O edema macular cistoide € raro.
Bilateral e simétrica.

O disco optico e o calibre vascular
retiniano estao normais.
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ERG - geralmente sao normais ou ligeiramente
subnormal.

EOG: Significativamente afectado.

ANGIOGRAFIA FLUORESCEINICA:
- Areas de atrofia EPR e da coriocapilar, nalguns
casos.

CAMPOS VISUAIS:
- Normal.

PROGNOSTICO:

- Bom! Evolucao estavel.

Alguns trabalhos publicados referem uma perda
progressiva da acuidade visual nalguns doentes.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Distrofias cones

° Retinopatia Pigmentar

o Degerescéncia Corioretiniana helicoidal
peripapilar
Periflebite

Estrias angiodes



Fig. a.37 Atrofia corioretiniana paravenosa pigmentada Fig. a.38 Atrofia corioretiniana paravenosa pigmentada
(Retinografia) (Retinografia)

Fig. a.39 Atrofia corioretiniana paravenosa pigmentada (AF) Fig. a.40 Atrofia corioretiniana paravenosa pigmentada (AF)

Fig. a.41 Atrofia corioretiniana paravenosa pigmentada (AF) Fig. a.42 Atrofia corioretiniana paravenosa pigmentada (AF)
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Atrofia corioretiniana paravenosa pigmentada

Fig. a.43 Atrofia corioretiniana paravenosa pigmentada (OCT) Fig. a.44 Atrofia corioretiniana paravenosa pigmentada (OCT)
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Fig a.47 Atrofia corioretiniana paravenosa pigmentada
(Fotos cedidas pela Dra. Sara Vaz-Pereira).
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l TROFIA COROIDEA DIFUSA

Transmissao autossomica dominante. ° Atrofia da maioria dos grandes vasos
Inicio da doenca entre os 30-50 anos de idade, coroideus, colocando a esclera a nu.

com uma diminuicao da visao central ou uma ° Os vasos retinianos podem ser normais ou
hemeralopia. apenas ligeiramente estreitados.

E uma patologia rara, mas grave.
EXAMES COMPLEMENTARES:

SINAIS, por ordem cronolégica: ERG é subnormal.
o Atrofia peripapilar e pericentral do EPR e
da coriocapilar. PROGNOSTICO:
o Extensao progressiva a totalidade do  Mau, devido ao atingimento macular precoce.

fundo ocular.

Fig. a.48 Atrofia coroidea difusa (Retinografia) Fig. a.49 Atrofia coroidea difusa (Retinografia)
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n Atrofia coroideia difusa

Fig. a.50 Atrofia coroidea difusa (AF) Fig. a.51 Atrofia coroidea difusa (AF)

- ‘| q' h 'Eh:' Q.:,.

Fig. a.52 Atrofia coroidea difusa (OCT) Fig. a.53 Atrofia coroidea difusa (OCT)

46



TROFIA GIRATA

E uma distrofia corioretiniana, com um quadro
clinico e uma evolucao natural caracteristica. Foi
descrita inicialmente como uma forma atipica de
retinopatia pigmentar.

Os sintomas habitualmente surgem na 2°-3" década
de vida e consistem numa mad visao nocturna e na
contraccao dos campos visuais.

TRANSMISSAO:

- Autossomica recessiva. Patologia rara

- Frequéncia, nos U.S.A., de 1:4.000.000. Na
Finlandia ¢ 1:50.000. Pensa-se que devido aos
factores de consanguinidade®.

ANOMALIA METABOLICA:

- Mutacaio do gene que codifica a ornitina
aminotransferase, principal enzima que degrada a
ornitina.

- O marcador bioquimico é a Hiperornitinémia.

CLINICA: (4 parametros cardinais da doenca):
- Aos 10 anos de idade revela-se

o Miopia axial (variando de -9.00 D a-13.00
D) e astigmatismo.

° Hemeralopia (cegueira nocturna, presente
na maioria dos doentes desde a infancia).

o Catarata subcapsular posterior
(habitualmente na 2* década).

o Distrofia corioretiniana tipica, bilateral e
simétrica

SINAIS:

° Placas periféricas de atrofia corioretiniana,

circulares, com bordos hiperpigmentados
e degenerescéncia vitrea. Existe uma
demarcacao nitida entre a retina normal
e retina anormal?®'.

° Aumento do tamanho e do numero de
lesoes.

o A progressao da doenca é acompanhada
por um agrupamento pigmentar e atrofia
coroidea.

° Difusao progressiva periférica e central,
poupando a févea, até a fase final.

o Atenuacao evidente dos vasos sanguineos
retinianos.

ALTERACOES SISTEMICAS:

Frequentes, embora subclinicas.

° Cabelos finos, lisos e escassos. Areas de
alopécia.

° Astenia (diminuicado do numero e

tamanho de fibras musculares)
e Discreta lentidao das ondas do EEG.

MARCADOR BIOQUIMICO:

Niveis elevados (10 a 20 vezes o valor normal
de ornitina em todos os fluidos corporais (LCR,
plasma, urina e humoraquoso) devido adeficiéncia
primitiva do enzima OAT (ornitinoamino-
transferase) em virios tipos de células (linfocitos,
fibroblastos).

Niveis normais de ornitina plasmdtica sio 52-
100 micromol/1. Nao ha uma correlacao entre o
doseamento plasmatico de ornitina e a gravidade
da distrofia.

DIAGNOSTICO:

° Distrofia corioretiniana caracteristica.

° Niveis elevados de ornitina.

° Auséncia de actividade de OAT

(ornitinoamino-transferase).

EXAMES COMPLEMENTARES:

ERG - Amplitudes gravemente diminuidas ou
abolidas.

EOG - An6émalo.
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Altrofia grrata

ANGIOGRAFIA FLUORESCEINICA - Atrofia
corioretiniana evidente, permitindo a visualizacao
dos grandes vasos coroideus. Perda da coriocapilar
nas areas afectadas.
CAMPOS VISUAIS -
progressiva.

VISAO CROMATICA - Defeito tipo tritanomalia

Constriccao  periférica

EVOLUCAO:

° Muito gradual, com progressao central e
periférica, poupando a févea até muito
tarde na evolucao da doenca.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Coroiderémia.

PROGNOSTICO:

° Geralmente mau!

o Ocorre cegueira legal pelos 30-50 anos
de idade, secundaria a wuma atrofia
geografica.

° Catarata, edema macular cistéide ou a
formacao de membranas epiretinianas.

° Existe uma variacao individual importante

no que se refere ao progndstico, quer
quanto a idade em que a acuidade visual

comeca a diminuir, quer na idade em que
a acuidade visual atinge 1/10.

° A contraccao dos campos visuais ¢é
agravada com a idade e correlaciona-se
com a diminuicao da adapta¢ao ao escuro.

TRATAMENTO:

Distinguem-se 2 sub-tipos clinicamente diferentes
segundo a resposta a piridoxina (vitamina B6). Os
que respondem a vitamina B6 apresentam uma
evolucao clinica menos grave e progridem mais
lentamente. Para os que nao respondem, o inico
tratamento disponivel é uma dieta restritiva em
arginina.

O suplemento de creatina nao parece ter efeito na
progressao da doenca ocular.

Igualmente proposto um suplemento em prolina,
glutamina e creatinina®#

ACONSELHAMENTO GENETICO:

O facto de ser uma doenca autossoémica recessiva
estabelece que a probabilidade dos progenitores
portadores terem uma crianca afectada é cerca de
25%. O casal devera estar informado deste facto.
Um casamento consanguineo torna possivel o
aparecimento de uma crianca afectada.

Fig. a.54 Atrofia girata (Retinografia)
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Fig. a.55 Atrofia girata (Retinografia)



Fig. a.56 Atrofia girata (Retinografia)

Fig. a.57 Atrofia girata (Retinografia)

TROFIA OPTICA

A atrofia Optica é caracterizada pela perda da
capacidade de conducao do n.6ptico, com um
aumento da palidez do n.optico, resultante da
destruicao das fibras nervosas.

A atrofia optica resulta duma lesao que ocorra
entre as células ganglionares retinianas e o corpo
geniculado externo. A destruicao das células
ganglionares ou dos seus axénios causa uma
palidez do dico 6ptico (atrofia ptica)*.

A atrofia o6ptica 1" instala-se sem ser precedida
dum edema do disco 6ptico.

Pode ser consequéncia de lesoes das vias visuais,
entre a porcao retrolaminar do n.éptico e o corpo

geniculado externo.

As lesoes localizadas adiante do quiasma 6ptico
provocam uma atrofia 6ptica unilateral, enquanto
as lesoes que afectam o quiasma optico e o tracto
6ptico, provocam uma atrofia bilateral.

Defeito pupilar aferente relativo esta presente e é
unilateral.

ATROFIA OPTICA PRIMARIA
Pode ser congénita ou adquirida.

SINAIS:

Papila palida, aplanada, de bordos nitidos.
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Altrofia Optica

Diminuicao dos vasos sanguineos na superficie da
papila (sinal de Kestenbaum) e atenuacao dos vasos
sanguineos peripapilares, com adelgacamento da
camada de fibras nervosas retinianas?'.

A atrofia pode ser difusa ou sectorial, segundo
a causa e a localizacao da lesao. Uma palidez
temporal pode traduzir uma atrofia das fibras
provenientes do feixe papilomacular que penetra
no disco 6ptico do lado temporal.

CAUSAS:

° Ap6s neurite optica retrobulbar.

° Neuropatias 6pticas hereditarias.

° Lesoes compressivas (tumores e
aneurismas).

° Neuropatias 6pticas téxicas e nutricionais.

° P6s meningite, encefalite e traumatismo.

ATROFIA OPTICA SECUNDARIA
A atrofia o6ptica secunddria é precedida de um
edema do disco 6ptico.

SINAIS:

Varidvel segundo a causa subjacente.

Papila esbranquicada ou acinzentada, ligeiramente
elevada, bordos mal delimitados, devido a gliose.
Diminuicao do nimero de microvasos sanguineos
a superficie da papila.

CAUSAS:
° Edema papilar crénico

Fig. a.58 Atrofia optica apos esclerose multipla
(Retinografia)
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o Neuropatia optica isquémica anterior
o Papilite

ATROFIA  OPTICA
ASCENDENTE

E o resultado de uma doenca da retina ou
da cordide que causa a destruicao das células
ganglionares.

ETIOLOGIA: Retinopatia pigmentar,
corioretinite, oclusao artéria central retina e apds
panfotocoagulacao retiniana.

Quando é secunddria a retinopatia pigmentar
evidencia a caracteristica palidez cérea do disco
6ptico com marcada atenuacao das arteriolas.

CONSECUTIVA  OU

ATROFIA OPTICA DESCENDENTE

Qualquer processo patolégico que, eventualmente,
provoque a lesao dos axénios do n.optico, causa
uma lesao das células ganglionares e atrofia éptica.
Uma compressao, traumatismo, enfarte,
desmielinizacao ou toxicos que afectem a via visual
até ao corpo geniculado externo podem causar
uma atrofia 6ptica descendente.

ATROFIA OPTICA SEGMENTAR

E usualmente observada na neuropatia téxica e
nutricional. Apresenta habitualmente uma palidez
temporal.

Fig. a.59 Atrofia 6ptica apos esclerose multipla (Aneritica)



Fig. a.60 Atrofia optica apoés NOIA (Retinografia) Fig. a.61 Atrofia dptica apos NOIA (AF)

Fig. ?~62 Atrofia Optica pos sindrome isquémico Fig. a.63 Atrofia optica pos sindrome isquémico
(Retinografia) por H.ILV. (Aneritica)

Fig. a.64 Atrofia dptica po6s sindrome isquémico Fig. a.65 Atrofia optica pos sindrome isquémico
por H.L.V. (AF) por H.ILV. (AF)
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u Atrofia Optica

Fig. a.66 Atrofia 6ptica pds meningioma (Retinografia)

Fig. a.67 Atrofia optica pés meningioma (Aneritica)

l TROFIA OPTICA

DOMINANTE

Também chamada atrofia 6ptica juvenil.

A atrofia 6ptica dominante do tipo Kjer é a
causa mais frequente das neuropatias Opticas
hereditdrias.

GENETICA:
2 genes localizados nos cromossomas 3q e 18q.
Penetrancia incompleta.

APRESENTACAO CLINICA INICIAL:

Diminuicao insidiosa da AV, entre os 4 e os 6 anos
de idade.
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SINTOMAS:
AV entre 1/10 e 10/10. S6 15% apresentam uma
AV <2/10.

SINAIS:
Palidez temporal do disco 6ptico. Escavacao
triangular caracteristica do disco 6ptico.

EXAMES COMPLEMENTARES:

CV: Escotoma central ou cecocentral.

VISAO CROMATICA: Discromatépsia do  eixo
amarelo-azul.



l VULSAO DA BASE

DO VITREO

Consiste na separacao da base do vitreo, ao nivel
da orra serrata.

Ocorre secundaria a um traumatismo ocular,
especialmente em jovens.

SINTOMAS:
Floaters.

SINAIS:

Estrutura semitransparente, translucente
esbranquicada, porvezes pigmentada e curvilinea®.
Apresenta-se completamente ou parcialmente
separada da retina periférica.

Localizacao mais frequente é superonasal.

ASSOCIACAO:

Hifema, ruptura do esfincter iris, commotio
retinae, hemorragia vitrea, rasgadura retina,
dialise retina ou fractura da orbita’.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Dialise da retina.
Hemorragia vitrea.

PROGNOSTICO:
Vigilancia de ragaduras da retina ou glaucoma
angulo fechado.

TRATAMENTO:
Nao é necessario.

VULSAO N. OPTICO

E uma forma rara de traumatismo do nervo optico,
com ruptura parcial ou total do n.6ptico ao nivel
da base do globo ocular.

Pode envolver uma lesao orbitdria penetrante ou

€ONCussao.

Corresponde a uma separacao parcial ou total do
nervo 6ptico, na base do globo ocular.

O mecanismo bdsico é uma rasgadura da lamina
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Atrofia n. optico

crivosa, com disrupcao dos axénios nesse ponto.

CLINICA:

Os sinais clinicos dos casos agudos sao o edema
e a hemorragia peripapilar. Nao se consegue
distinguir o disco 6ptico.

A avulsao completa do nervo 6ptico provoca uma
cegueira imediata, completa e definitiva. Pupila
em midriase nao reactiva.

Pode ocorrer uma hemorragia vitrea.

O fundo ocular mostra uma rasgadura da lamina
crivosa, uma separacao entre o vitreo, retina e
disco 6ptico pelo outro lado e uma interrupcao
da circulacao retiniana. A cavidade deixada
pela avulsao do nervo Optico é preenchida
posteriormente por tecido glial.

Uma avulsao parcial do nervo 6ptico pode simular
uma fosseta colobomatosa.

A avulsao parcial do nervo 6ptico traduz-se por
uma diminuic¢ao variavel da acuidade visual e uma

Fig. a.68 Avulsdo nervo dptico
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amputacao imediata do campo visual. O fundo
ocular apresenta uma depressao segmentar do
disco optico, ladeado por hemorragias pré ou
peripapilares e, por vezes, uma ruptura coroidea
concéntrica ao disco 6ptico®.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Auséncia parcial ou completa segmentar do
preenchimento vascular retiniano.

TAC orbita: Para diagnosticar uma fractura, um
corpo estranho e permitir a visualizacao do nervo
optico

ECOGRAFIA modo B: evidencia uma diminuicao
de sinal do nervo 6ptico, com recuo da lamina
crivosa.

TRATAMENTO:

Nao ¢é eficaz. O resultado visual final estd
dependente da acuidade visual inicial ap6s a lesao
traumatica.

Fig. a.69 Avulsdo nervo optico



ZOOR (RETINOPATIA

E a patologia mais frequente dos sindromes AZOR.

Individualizada em 1993, por Gass.

O nome AZOOR integra as seguintes caracteristicas

tipicas:

o AGUDA - perda subita de funcao visual
em 1 ou ambos os olhos, com fotépsias na
area dos campos visuais afectados.

o ZONAL - Perda visual ocorrendo em 1
ou mais areas retinianas, com ou sem um
concomitante alargamento da mancha
cega.

o OCULTA - Alteracoes oftalmoscopicas
iniciais minimas ou ausentes na drea
correspondente a perda do campo visual.

° OUTER - Afecta primariamente os
fotoreceptores e o EPR, com respostas
anormais no ERG. Os cones sao mais
afectados do que os bastonetes.

RETINOPATIA

Patologia que devera ser estabelecida em caso
duma discordancia entre os sinais funcionais e
a auséncia de anomalias do fundo ocular e em
angiografia fluoresceinica, no estadio precoce.
Afecta tipicamente mulheres jovens, sas,
geralmente miopes (O sexo feminino é afectado
em cerca de 73% dos casos).

Antecedentes de doenca pseudoviral.

Bilateral em cerca de 50% dos casos. No estudo
Gass, a bilateralidade ocorre em cerca de 2/3
dos doentes. Na apresentacao inicial, ocorre um
envolvimento unilateral em cerca de 60% dos
casos™.

Idade média de aparecimento é de cerca de 33
anos. As idades extremas situam-se entre os 13 e
os 63 anos.

Associacao com doencas autoimunes.

Assimetria de lesoes retinianas .

Este sindrome nao apresenta manchas brancas,
excepto nas formas que estao associadas a um
sindrome de manchas brancas evanescentes ou a
uma coroidite multifocal.

As alteracoes do campo visual interessam mais
frequentemente os campos temporal e superior.
Estes defices sao adjacentes ou em continuidade
com a mancha cega. Foram descritos todos os tipos
de escotomas.

Amputacoes agudas de uma ou mais partes do
campo visual, associada a fotopsia (em cerca de
90% dos doentes). Significa que a patologia atinge
principalmente os fotoreceptores retinianos.
Todos os tipos de escotomas foram reportados:
escotoma arciforme, anular, reducao concéntrica
dos isopteros periféricos, hemianépsia. Em 3/4
dos casos a fovea é poupada, o que explica a
conservacao da acuidade visual.

ETIOLOGIA:

Desconhecida, mas estabeleceu-se uma origem
autoimune.

Gass especulou sobre uma infeccao viral, que
resultaria em disfuncao retiniana aguda e
consequente morte dos receptores retinianos
e sem efeito no aparecimento de alteracoes
fundoscépicas retinianas.

FOTOPSIAS:

As fotopsias ocorrem em cerca de 90% dos
casos, sendo evocadoras da patologia se forem
multicoloridas, de descrevem micro movimentos
amiboides na darea da perda dos campos visuais. As
fot6psias sao exacerbadas em ambientes com alta
luminosidade, stress, fadiga e exercicio fisico.

As fotopsias habitualmente persistem.
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n AZOOR (Retinopatia externa oculta zonal aguda)

INICIO DA DOENCA:

Perda subita do campo visual, afectando uma ou
varias zonas, associada a fotpsias.

Tipicamente, ocorre em jovens caucasianas (90%),
mulheres miépicas (M-F/ 3:1), na 3" década vida.
O campo visual é frequentemente atingido. A drea
do campo visual central é poupada.

SINAIS:

Fundo ocular normal.

Inflamacao vitrea ligeira ocorre vdrias semanas
apos, associada a um estreitamento dos vasos
retinianos e, por vezes, periflebite.

As zonas podem estenderse, ou
frequentemente, melhorar ou estacionar.
Em cerca de 50% dos casos, a amputacao do campo
visual estabiliza-se pelos 4-6 meses.

Tardiamente, ocorrem anomalias pigmentares,
semelhantes a espiculas 6sseas (em cerca de 50%
dos casos). Noutros casos, o aspecto do fundo
ocular é normal.

menos

FUNDO OCULAR:

Inicialmente, aparecem discretas alteracoes do
EPR. Na maioria dos casos, as alteracoes do fundo
ocular nao sao visiveis (ocultos).

Nas fases tardias, as alteracoes dos campos visuais,
correspondem a areas de alteracoes pigmentares.
Nas areas de atrofia pigmentar, os vasos sanguineos
apresentam-se estreitos.

A migracao pigmentar do EPR leva a apresentacao
de espiculas 6sseas (pseudoretinopatia pigmentar).
Podem ocorrer embainhamentos perivenosos
segmentares.

No estudo de Gass, 50% dos doentes apresentam
nas fase final da doenca, um fundo ocular normal.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS:

Aparecimento subito e agravamento rapido dos
escotomas centrais e paracentrais.

Auséncia de manchas brancas.

Atrofia do epitélio do epitélio pigmentar sequelar
(em cerca de 43% dos doentes).

Perda da linha de fotorecptores no OCT, nas zonas
correspondentes aos escotomas.

Anomalias definitivas no ERG multifocal, na zona
dos escotomas.

ERG “campo total”.

O diagnéstico, na fase aguda, é electrofisiolégico.
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SINAIS ASSOCIADOS:

Vitrite (cerca de 50% dos doentes nos primeiros
meses apos o inicio).

Defeito pupilar aferente relativo (em % dos casos)
Exsudados perivasculares e embainhamentos
vasculares sao marcadores de formas graves.

DOENCAS SISTEMICAS ASSOCIADAS:

Gass, reportou uma associacao com doenca
sistémica autoimune (tiroidite hashimoto, esclerose
multipla, mystenia gravis e mielopatia transversa).
Em 20% dos casos, existe uma historia de
antecedentes virais.

PERDA DOS CAMPOS VISUAIS:

Os defeitos dos campos visuais sio mais comumente
notados nos quadrantes superior e temporal,
sendo usualmente assimétricos.

Qualquer drea do campo visual pode ser afectada.
Habitualmente, as alteracoes dos campos visuais
incluem a mancha cega (90%), que se apresenta
frequentemente alargada.

Os campos visuais sao o melhor parametro para
monitorizar a patologia, devendo ser repetidos
regularmente.

Gass, num estudo realizado a longo prazo verificou
uma estabilizacao dos campos visuais a 6 meses em
78% dos casos, que progrediram em 4% casos e
que pioraram parcialmente em 20% dos casos.

No decurso do tempo, os defeitos dos campos
visuais podem alargar e progredir perifericamente
e centralmente.

Outros defeitos dos campos visuais sdo:
alargamento mancha cega, escotoma em anel,
escotoma em hemianoépsia, contrac¢ao concéntrica
a 360°, escotomas arquedos e escotomas isolados
multiplos.

EVOLUCAO:

Unilateral em 60% dos casos.

A bilateralizacio ocorre em cerca de 76% dos
€asos.

O risco de bilateralizacao é de 100% no sexo
masculino.

Um terco dos doentes tera uma ou mais recidivas.
Ocorre uma perda de fotoreceptores na zona dos
escotomas.

Os aspectos tardios reproduzem frequentemente
uma pseudoretinite pigmentar (osteoblastos e



reducao do calibre das artérias na zona dos défices
campimétricos (em 43% dos casos).

O fundo ocular permanecerd normal em 57% dos
€asos.

EXAMES
DIAGNOSTICO:
Na fase inicial, o fundo ocular é normal, em cerca
de 95% dos casos, apesar do atingimento dos
fotoreceptores.

Na zona atingida, a retina aparece despigmentada.
Nesta zona, os vasos retinianos estao estreitados.
A andlise do OCT e da electrofisiologia ¢é
indispensavel para afirmar precocemente o
diagnoéstico de AZOOR.

A angiografia é util para detectar as alteracoes
precoces e a distribuicao de melanina no seio das
células do EPR.

No OCT, a linha de fotoreceptores (linha
hiperreflectiva, ao nivel do articulo externo dos
fotoreceptores) é ausente ou descontinua na zona
dos defices campimétricos.

Fora desta zona afectada, a linha é regular, bem
individualizada.

O estreitamento da retina e da camada nuclear
externa na zona dos défices campimétricos é
classico, mas inconstante (40% dos casos).

O ERG “campo total” é indispensavel ao
disgnoéstico. O ERG multifocal pode ser normal
em casos de escotomas fora da zona de analise do
ERG multifocal.

NO ERG, a laténcia dos flickers 30Hz ¢é
anormalmente aumentada na maioria dos doentes.
A angiografia, na apresentacao inicial, é normal.
Alguns doentes podem apresentar contudo um
leakage do disco 6ptico e dos vasos sanguineos.
Nalguns casos, verificou-se mneovascularizacao
coroidea e edema macular.

COMPLEMENTARES DE

COMPLICACOES:
NVSR sao raros.
Edema macular ocorre em cerca de 8% dos casos.

PROGNOSTICO:

Relativamente bom.

A evolucao da doenca é variavel.

Em 85% dos casos, apresentam uma acuidade final
superior 5/10 num olho.

Contudo 8% estavam legalmente cegos.

Os défices campimétricos podem melhorar em
cerca de 20% dos casos (sendo mais frequente no
caso dos doentes com fundo ocular normal).
Ocorrem recidivas em cerca de % dos doentes.

TRATAMENTO:

Nao ha tratamento eficaz.

Discutido se os corticosteroides alteram a evolucao
da doenca.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Neurite 6ptica.

Retinopatia pigmentar.

Sifilis.

D.Lyme.

Distrofia de cones.

Sindrome paraneoplasico.

MEWDS - sindrome muiltiplo evanescente manchas
brancas.

Sindrome alargamento mancha cega idiopatico
agudo.

Coroidite multipla com panuveite.

Neuropatia macular aguda.

TIPOS, segundo os achados fundoscépicos e

angiograficos de Gass:

J TIPO I - Envolvimento primario dos
receptores retinianos: (a) auséncia de
alteracoes fundoscopicas e angiograficas,
correspondendo as dreas da perda do
campovisual e b) alteracoes fundoscépicas,
correspondendo as dreas de perda campo
visual).

J TIPO II- Envolvimento combinado dos
receptores retinianos e do EPR (ocorrem
alteracoes do fundo ocular e angiograficas,
correspondendo as areas do campo visual
afectada).

FORMA PARTICULAR (RETINOPATIA ANULAR
EXTERNA AGUDA)

Existéncia de uma linha cinzento-
esbranquicada na juncao das zonas retinianas
sas e afectadas. A linha desloca-se paralelamente
a progressao dos défices campimétricos.

O diagndstico € mais precoce.
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u AZOOR (Retinopatia externa oculta zonal aguda)

Fig. a.70 Azoor (Retinografia) Fig. a.71 Azoor (Retinografia)

Fig. a.72 Azoor (Aneritica) Fig. a.73 Azoor (Aneritica)

Fig.a.74 Azoor (AF) Fig. a.75 Azoor (AF)



Fig. a.76 Azoor (AF) Fig. a.77 Azoor (AF)

Fig. a.78 Azoor (ICG) Fig. a.79 Azoor (ICG)

Fig. a.80 Azoor (OCT) Fig. a.81 Azoor (OCT)
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u AZOOR (Retinopatia externa oculta zonal aguda)

Fig. a.82 Azoor (Autofluorescéncia)
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SENSORY ELECTRO-OCULOGRAM VISUAL ELECTROPHYSIOLOGY EXAM
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Fig. a.85 Azoor (EOG) Fig. a.86 Azoor (ERG)
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Branco com pressao é um fenémeno 6ptico, no
qual a coloracao do fundo ocular varia da coloracao
vermelho alaranjada a esbranquicada translucente,
secundaria a depressao escleral.

Branco sem pressao significa que tem a mesma
coloracao e aspecto, sem a aplicacao de depressao
escleral.

A localizacao pode migrar em subsequentes
observacoes.

O bordo posterior tende a ser agudo e bem
delimitado.

Atraccaovitreacontinuaé responsavel pelaalteracao
da transparéncia da interface vitreoretiniana.

ETIOLOGIA:
Desconhecida.

EPIDEMIOLOGIA:

Em idade inferior a 20 anos apresenta uma
incidéncia de 5%. Acima dos 70 anos de idade a
incidéncia aumenta para 66%.

Incidéncia mais elevada em doentes miopes

(22,8%)%.

CLINICA:
Aspecto atréfico e adelgacado da retina. Aplanada,

. RANCO COM PRESSAQ E
. BRANCO SEM PRESSAO

com bordos irregulares e coloracao esbranquicada.
Associacdo com  degenerescéncia vitrea e
descolamento posterior do vitreo.

EVOLUCAO:

Possibilidade pouco frequente de rasgaduras
em ferradura ou rasgaduras gigantes no bordo
posterior.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
o Buraco retina.
o Retinosquise (o bordo posterior do branco

sem pressao ¢ coOncavo relativamente
ao polo posterior, contrariamente a
retinosquise e descolamento retina, em
que sao convexos).

o Descolamento retina (branco sem pressao
nao tem pregas da retina, nao ondula com
os movimentos oculares e nao se eleva
com a depressao escleral).

TRATAMENTO:

Em olhos com grande risco de desenvolvimento
de rasgaduras retina, o tratamento profilactico
com fotocoagulacao laser ou crioterapia pode ser
usado.
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Consiste num defeito em toda espessura da retina,
na area central da mécula.

Manifesta-se inicialmente por uma alteracao
relativamente assintomatica ou uma alteracao
grave da visao central.

EPIDEMIOLOGIA:

Ocorrem tipicamente entre a 6" e a 8" década de
vida.

Incidéncia de 3/1000 pessoas.

Predominio no sexo feminino (3:1).
Bilateralidade ocorre em 5 a 10% dos casos.

PATOGENESE:
A traccao tangencial vitreoretiniana é a causa
presumivel.

SINTOMAS:
Diminuicao da AV, associada a escotoma central.
Pode ocorrer metamorfépsia.

SINAIS:

Localizam-se na macula, apresentando-se mais
escuros do que o tecido adjacente. Ha uma mancha
amarelada pequena no centro do buraco, ao nivel
do EPR.

Os bordos estao bem definidos e algumas vezes
elevados. Existe algum edema dos tecidos
adjacentes, dando o aspecto duma maculopatia
em “olho de boi”.

No pavimento do buraco macular encontra-se uma
despigmentacao irregular.

Os buracos lamelares causam um escotoma central.

ESTADIOS DO  BURACO
IDIOPATICO, segundo Gass*’:
Estadio 1 — Pequeno quisto amarelado ao redor da
fovea, com perda da depressao foveal.

MACULAR
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URACO MACULAR

IDIOPATICO

Estadio 2 — Defeito pequeno arredondado ou em
crescente na fovea.

Estadio 3 — Defeito arredondado escuro na fovea,
com acumulacao de fluido subretiniano.

Estadio 4 — Sao mais largos do que no estadio 3 e
estao associados com DPV.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Nos estadios 2, 3 e 4
hiperfluorescéncia central precoce.
OCT: Permite distinguir entre um buraco toda
espessura e parcial.

revela uma

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Edema macular cistéide
Traumatismo ocular contuso
Alta miopia

CRCS

NVSR

Retinopatia solar

Distrofia viteliforme do adulto.

PROGNOSTICO:

Os factores negativos de prognoéstico sao a duracao
da presenca do buraco macular (maior do que 1
ano) e o diametro do buraco macular.

TRATAMENTO:

No estadio 1 nao é necessario tratamento, devido a
resolucao espontinea que ocorre em 50% dos casos.
Vitreolise (ocriplasmina) - A taxa de sucesso para
um buraco macular inferior a 250 pm é de 58,3%,
enquanto que nos buracos entre 250 e 400 pm ¢ de
24,6%%.

O sucesso da cirurgia no buraco macular depende do
diametro do buraco. A taxa de oclusao é de 92%nos
buracos maculares inferiores a 400 pm e de 56% nos
buracos maculares com um didmetro > 400 pm?®.



Fig. b.1 Buraco macular . Estadio 1a (OCT) Fig. b.2 Buraco macular . Estadio 2 (OCT)

Fig. b.3 Buraco macular (Retinografia) Fig. b.4 Buraco macular (Aneritica)

Fig. b.5 Buraco macular (AF) Fig. b.6 Buraco macular. Estadio 3 (O.C.T.)
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E Buraco macular idiopatico

Fig. b.7 Buraco macular (Retinografia) Fig. b.8 Buraco macular (Retinografia)

Fig. b.9 Buraco macular. Estadio 4 (OCT) Fig. b.10 Buraco macular (OCT)



Consiste num buraco macular em toda a espessura,
que ocorre ap6s uma contusao ocular.

EPIDEMIOLOGIA:

Ocorre como consequéncia da deformacao do
globo ocular, originando uma traccao vitrea ou
uma necrose.

SINTOMAS:
Manifesta-se por uma diminuicao da AV, escotoma
central e metamorfopsia.

SINAIS:

Um buraco macular em toda espessura, com
bordos irregulares.

Alteracoes pigmentares maculares.

Outros sinais: Hemorragia subretiniana, ruptura
cordidea, commotio retinae ou hemorragia vitrea.

Fig. b.11 Buraco macular apds traumatismo (Retinografia)

. URACO MACULAR
. TRAUMATICO

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
J Retinopatia solar.
° Pseudoburaco macular secundario a uma

membrana epiretiniana.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Mancha hiperfluorescente na drea foveal,
correspondente ao defeito do EPR.

OCT: Perda de tecido da retina neurosensorial na
area foveal.

PROGNOSTICO:
O prognéstico visual € variavel.

TRATAMENTO:

A oclusao espontanea do buraco macular
traumatico esta descrita em jovens.

Vitrectomia pode ser benéfica, com uma AV
superior a 4/10 em cerca de 64% de doentes.

Fig. b.12 Buraco macular ap6s traumatismo
(Aneritica)
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Buraco macular traumatico

Fig. b.13 Buraco macular apds traumatismo (AF) Fig. b.14 Buraco macular apds traumatismo (OCT)



ALCIFICACOES

ESCLEROCOROIDEAS
IDIOPATICAS

Ocorrem sobretudo em idosos.

Podem ser de origem distréfica ou metastdtica.
Os precipitados que os compoem podem ocorrer
em presenca ou na auséncia de anomalias do
metabolismo fosfocdlcico.

SINAIS: Elevacoes amareladas do EPR. A sua forma
€ nimero sao variaveis.

Localizam-se no quadrante temporal superior, por
fora das arcadas vasculares e atras do equador.

EXAMES COMPLEMENTARES:
ECOGRAFIA: Hiperreflectividade tumoral com

ALCOSE

um cone de sombra posterior, caracteristico de
formacao calcaria.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Osteoma coroideu, que sao
melhor delimitados e ocorrem em doentes
mais jovens.
° Metastases coroideas, linfoma
intraocular ou melanoma acromatico.

E um processo degenerativo crénico no globo
ocular, devido a retencao de cobre ou de uma liga
de cobre.

Ocorre habitualmente ap6s uma lesao com arame
ou cartuchos de bronze.

Tendéncia para que os ides de cobre se depositem

na membrana de Descemet, capsula do cristalino e
na membrana limitante interna.

CLINICA:
Um alto contetido de cobre no organismo provoca
uma inflamacao aguda grave, incluindo hipépion
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(o (Calcose

e abcesso localizado. Nao tratado, origina uma
phthisis bulbi.

Corpos com baixo conteddo em cobre tém
tendéncia para encapsular.

SINAIS:
A retina apresenta particulas brilhantes ao longo
da rede vascular retiniana. Ocasionalmente ocorre

um deposito na macula.

EVOLUCAO:

Evolucao indolente habitualmente.

A calcose aguda € similar clinicamente a uma
endoftalmite e requer uma remocao cirurgica
imediata.

ANDIDA ALBICANS

E a infeccio fiingica mais comum da retina e da
cordide, com um envolvimento subsequente do
vitreo.

Ainfeccao externa ocorre apos trauma ou cirurgia.
Alinfeccao endogena ocorre via hematogénea.

E uma afeccio frequente em toxicémanos.

EPIDEMIOLOGIA:
70% sao isoladas puras
50% ocorrem na septicémia.

SINTOMAS:

Visao enevoada, dor e olho vermelho que
aumentam gradualmente e sio temporariamente
melhorados com corticéides.

SINAIS:

A'lesao tipica é um foco de corioretinite, inico ou
multiplo, branco-amarelado, menor que 1 mm de
tamanho, com um haze vitreo e embainhamento
vascular®.
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Usualmente bilateral.
Iridocilite é frequente. Hip6pion.

EXAMES COMPLEMENTARES:
As hemoculturas s3o negativas em 50% dos casos.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
o Aspergilus fumigatus

o Crytptococos neoformans
o Cocidiodomicose

TRATAMENTO:

E funcio do grau do atingimento.

Classicamente: ~ Vitrectomia com  injeccao
intravitrea de Anfotericina B. Estd indicada a
associacao com a administracao sistémica de
antifingicos. Recentemente, vitrectomia + injec¢ao
intravitrea de Voriconazole (100 microgramas) e
Voriconazole per os (200 mgr 2 x dia durante 5
semanas).



Fig. c.1 Céndida albicans

EGUEIRA NOCTURNA

CONGENITA ESTACIONARIA

Descreve um grupo heterogéneo de doencas:

° com fundo ocular normal
° com fundo ocular anémalo
(o] D. Oguchi
(o] Fundus albipunctatus

Clinicamente, apresentam uma cegueira nocturna
nao progressiva e uma AV central excelente.

a)  Cegueira nocturna congénita estacionaria
(com fundo ocular normal)

- E nio progressiva.

-Autossémica dominante, autossomica recessiva
e recessiva.

b)  Cegueira nocturna congénita estaciondria
(com fundo ocular anémalo)
- D. Oguchi (Rara. Predominio em japoneses.

Autossomica

recessiva.  Caracteristica

a

coloracao amarelada metalica. AF normal. ERG
com resposta fotopica normal).

- Fundus

albipunctatus  (Envolve

o

armazenamento e o metabolismo da vitamina
A ou a regeneracao dos pigmentos visuais.
Caracteriza-se pela presenca de manchas
esbranquicadas, regulares,
envolvendo desde o polo posterior até a média

pequenas,

periferia).
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ICATRIZ CORIORETINIANA

Ocorre como resultado dum processo inflamatério
da coroide e da retina, habitualmente associado a
uma infeccao ou traumatismo.

Aspecto duma drea fibrética esbranquicada,
frequentemente com bordos pigmentados.
Aderéncia firme do vitreo as cicatrizes resultado
dum processo inflamatério. Por vezes formam
bandas vitreas em direccao do vitreo.

HISTOPATOLOGIA:
Destruicao de tecido da retina e cordide, com
substituicao por tecido fibrético.

ETIOLOGIA:
o Toxoplasmose

o Histoplasmose

o Retinite a CMV

o Corpos estranhos intraoculares
SINTOMAS:

Assintomadticas, a nao ser quando localizadas na
macula.

Podem tornar-se sintomaticas, se ocorrer uma
reactivacao.

EVOLUCAO:

A cicatriz corioretiniana é geralmente estdvel e
quiescente, pelo facto de representar a fase de
cura de um processo inflamatério.

ICATRIZ DISCIFORME

Corresponde ao processo tltimo da lesao por DMI.
A cicatriz fibrovascular desenvolve-se sob a retina
neurosensorial, ou sob a camada de EPR ou sob a
retina neurosensorial, ou ambos.
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25% das cicatrizes sao nao vascularizadas e 75%

sao vascularizadas.

SINTOMAS:



AV < 0.05 e Parinaud 14. Podem evoluir além das arcadas vasculares,
tornando-se salientes e associadas a pregas radiarias

3 Formas clinicas: (forma pseudotumoral).

° Fibroatroficas A bilateralizacido é frequente (50%) em caso da
o Fibrovascular lesao do primeiro olho apresentar uma superficie
° Predominantemente hemorragica > 30 mm?2.

EVOLUCAO:

Fig.c.2 Fibrose sub-retiniana (cicatriz disciforme) Fig. c.3 Fibrose sub-retiniana (cicatriz disciforme) (AF)
(Retinografia)

Fig. c.4 Fibrose subretiniana (OCT) Fig. ¢.5 Fibrose subretiniana (OCT)
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ILIOPATIAS RENAL E

ASSOCIADA

Ha distrofias corioretinianas hereditdrias que
podem estar associadas com anomalias renais.

° Sindrome Senior-Loken
° S. Sjogren-Larson

Cistinose

S. Alport
Hiperoxaliria primaria
S. Alstrom

ISTICERCOSE

E uma infestacio por um parasita, Cysticercus
cellulosae, forma larvar da Taenia solium. E
adquirida pela ingestao de carne mal passada ou
por contaminacao fecal de vegetais ou fruta.

A localizacao intraocular pode atingir a camara
anterior, a cordide, o espaco subretiniano e o
vitreo. As larvas atingem o espaco subretiniano,
provavelmente pelas artérias ciliares posteriores.

SINTOMAS:
Visao enevoada e floater arredondado escuro.
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SINAIS:

Quistos translucentes esbranquicados, com uma
mancha esbranquicada densa formada pelo
escolex no interior.

EXAMES COMPLEMENTARES:
ECOGRAFIA: Evidencia o quisto.

TRATAMENTO:
Eliminacao cirurgica das larvas.



Fig. c.6 Cisticercose

OLOBOMA

Fig. c.7 Cisticercose

CORIORETINIANO

E uma malformacao rara.

Anomalia congénita que resulta da faléncia da
oclusao da fenda embrionaria (contrariamente
a colobomata macular, que é causada por
Toxoplasmose e nao pela faléncia da oclusao da
fenda embrionaria).

Ocorre em 0,14% da populacao geral.

23-42% desenvolve descolamento da retina.

Uni ou bilateral.

Tipicamente localizado no quadrante inferonasal.
O défice visual depende do envolvimento da

macula e do disco 6ptico. A ma acuidade visual
resulta dos bordos pigmentados e da atrofia
corioretiniana se o coloboma for justamacular.

EPIDEMIOLOGIA:

Anomalia congénita. Casos raros de transmissao
autossomica recessiva.

A retina e a cordide estao ausentes nas areas
afectadas.

ASSOCIACAO comum: Nistagmo e microftalmia.
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E Coloboma corloretiniano

GENES RELACIONADOS COM O COLOBOMA:
° SHH e SIX3.

SINTOMAS:
Usualmente siao assintomdticos, a nao ser que o
nervo 6ptico e a macula estejam envolvidos.

SINAIS: A drea esbranquicada colobomatosa
central consiste numa camada delgada de tecido
retiniano hipoplasico. A coréide e o EPR nao estao
suficientemente desenvolvidos nesta regiao e a
esclera apresenta-se delgada e ectdsica, sob a darea
colobomatosa, originando um estafiloma.

O pavimento do coloboma ¢é irregular. Os
bordos dos colobomas estio bem definidos.
Frequentemente, o bordo que marca a transicao
entre o coloboma e a retina normal apresenta-se
pigmentado.

TIPOS CLINICOS DE COLOBOMAS E RELACAO
COM O DISCO OPTICO®":

Tipo 1 — Coloboma afastado do disco 6ptico e
disco 6ptico normal.

Tipo 2 - Disco 6ptico anémalo e coloboma afastado
do disco 6ptico.

Tipo 3 — Coloboma independente e afastado do
disco 6ptico.

Tipo 4 — Disco 6ptico normal dentro do coloboma
cordideu.

Tipo 5 — Disco 6ptico colobomatoso dentro do
coloboma cordéideu (o tipo mais comum).

Tipo 6 — Disco 6ptico indefinido, com os vasos
sanguineos a emergir do bordo superior do
coloboma.

A acuidade visual é melhor nos tipos 1, 2 e 3.

Fig.c.8 Coloboma coroideu (Retinografia)
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EXAMES COMPLEMENTARES:

OCT: Para documentacao da morfologia da
membrana intercalar e do descolamento da retina
associado.

AF: Para detectar NVSR.

COMPLICACOES:

° Descolamento retina (cerca de 40% dos
€asos).

° NVSR (rara).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Corioretinopatia inflamatoéria
(Toxoplasmose)

° Atrofia corioretiniana

o Miopia degenerativa

SINDROMES ASSOCIADOS AO COLOBOMA:
Devido a anomalia cromossémica no 22q11.

o Sindrome do olho gato
o S. Velo-cardiofacial
o Sindrome Di George

AVALIACAO SISTEMICA:

Para detectar anomalias do SNC e renais.

Em criancas, os colobomas estao habitualmente
associados a malformacoes letais.

TRATAMENTO:

o Vitrectomia e explante esclera, se
coloboma da coréide e descolamento da
retina associado.

o Terapia da ambliopia se unilateral.

o Terapia da NVSR.

Fig. ¢.9 Coloboma cordideu (Retinografia)






OLOBOMA

DISCO OPTICO

Resulta da oclusao incompleta ou anémala da
fenda embrionaria.

Geralmente sao casos isolados.

Transmissao
esporadica.

autossomico dominante ou

SINAIS:

Caracteriza-se por apresentar uma escavagao em
forma de tigela, esbranquicada, bem delimitada,
ocupando um disco 6ptico grande.

Uni ou bilateral. O disco optico pode estar
aumentado de tamanho, mas os vasos retinianos
Sa0 normais.

Tendéncia para desenvolver um descolamento da
retina.

ASSOCIACAO OCULAR:

° Microftalmia
o Colobomas  iris, corpo ciliar e
corioretinianos.

ASSOCIACAO SISTEMICA:

° Associacao CHARGE (Coloboma, defeito
cardiaco, atraso crescimento, anomalias
ouvido e genitais).

° Anomalias cromossomicas, no Sindrome
de Patau (Trissomia 13), Sindrome de
Edward (Trissomia 18) e Sindrome do
olho de gato (Trissomia 22).

Sindrome Walker-Warburg.
Hipoplasia dérmica focal Goltz.
° Sindrome Aicardi.
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EXAMES COMPLEMENTARES:

TAC:  Escavacao tipo cratera do globo ocular,
posterior, na juncao com o n. 6ptico.

CV: Amputacao superior.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Fossetas colobomatosas

o S. Morning glory

COMPLICACOES:

o Descolamento seroso da retina pode
ocorrer com o atingimento da mdcula.

o Aumento progressivo da escavacao, com

adelgacamento do anel neuroretiniano,
apesar da pressao intraocular normal.

o Descolamento regmatogéneo da retina.
TRATAMENTO:

o Se assintomatico — Vigilancia.

o Se  descolamento  macular  seroso

(Vitrectomia e fotocoagulacao laser).

TIPOS PARTICULARES:

o Coloboma do disco 6ptico associado a
coloboma corioretiniano.

o O sindrome coloboma renal é uma
patologia  autossémica  dominante,
caracterizada por um coloboma n. 6ptico,
hipoplasia renal e refluxo vésico-uretérico.

o Coloboma do disco o6ptico com
mielinizacao das fibras nervosas.
o Coloboma do disco 6ptico com drusen do

disco o6ptico.



OMUNICACOES

ARTERIOVENOSAS

Antigamente chamado hemangioma racemoso ou
aneurisma circéide da retina.

Estas anomalias sao comunicacoes (shunts) entre
uma artéria e uma veia.

Nas formas graves, podem estar associadas a uma
afeccao cutinea e a malformacoes vasculares
cerebrais.

Unilaterais. Nao sao hereditarias.

CLASSIFICACAO ARCHER (1978), segundo a
gravidade:

Tipo 1 — Anastomoses arteriovenosas e dilatacao
capilar. Habitualmente ¢ isolada. Sem atingimento

visual.

Tipo 2 — Anastomoses arteriovenosas directas (sem
interposicao capilar), localizadas. S6 afectam os
vasos sanguineos de médio calibre.

Tipo 3 — Anastomoses arteriovenosas directas,
multiplas, complexas. Afectam os grandes vasos da
retina. Ma funcao visual.

As comunicacoes arteriovenosas dos grupos 1 e 2
nao devem ser confundidas com as anastomoses
arteriovenosas adquiridas e que sao sequelas de
oclusoes venosas retinianas de ramo.

ORIORETINITE

ESCLOPETARIA

Consiste numa disrup¢ao da retina e cordide,
secunddria a uma forca contusiva de projéctil em
alta velocidade.

EPIDEMIOLOGIA:

Mais comum em jovens do sexo masculino.

FISIOPATOLOGIA.

O projéctil em alta velocidade cria ondas de choque
que originam a ruptura da coréide, mantendo a
esclera intacta. A presenca de tecido fibroso sera o
resultado final®®.
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Corioretinite esclopetaria

SINTOMAS:
A AV ¢é varidavel, dependendo da presenca de
hemorragia vitrea, preretiniana, intraretiniana ou
subretiniana.

SINAIS:

Padrao das lesoes tipo arranhao. Pode ser visivel a
esclera nua.

Habitualmente as lesoes localizam-se na periferia
da retina. Hemorragias podem estar presentes
sobre a area.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Perfuracao do globo ocular.

° Ruptura coroidea (as lesoes localizam-se
no poélo posterior).

EXAMES COMPLEMENTARES:
TAC (para avaliar a integridade do globo ocular).

PROGNOSTICO:

O prognostico visual dependera da localizacao da
esclopetaria.

Habitualmente o prognéstico visual é mau devido
a cicatrizacao subretiniana e a lesao concomitante
do n.é6ptico.

TRATAMENTO:

Vigilancia.

Cirurgia vitreoretiniana em caso de descolamento
da retina ou hemorragia vitrea que persiste.

ORIORETINITE POR VIRUS

DO OESTE DO NILO

E uma arbovirose, causada por um flavovirus.
Trata-se duma zoonose transmitida ao homem por
uma picada de um mosquito.

O reservatério principal do virus sao as aves
migratorias.

MANIFESTACOES SISTEMICAS:

O periodo de incubacao varia de 3 a 14 dias.

O atingimento sistémico é assintomdtico em 80%
dos casos. Somente 20% apresentam um sindrome
febril pseudogripal.

MANIFESTACOES OFTALMOLOGICAS:

A manifestacao ocular mais tipica e mais frequente
é uma corioretinite multifocal, frequentemente
bilateral.

Ocorre em 80% dos casos de doentes com
manifestacoes neurologicas®. A diabetes mellitus
€ o factor de risco associado.

CORIORETINITE:

Lesoes arredondadas, profundas, cremosas.
Localizacao tipica na média periferia, com ou
sem atingimento do polo posterior. E tipica uma
disposicao linear das lesoes, seguindo a disposicao
das fibras n.6ptico, evocando a propagacao
neurogena do virus*.

As lesoes inactivas sao atroficas, com ou sem
pigmentacao central associada.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Aspecto em medalhao tipico: hipofluorescéncia



central e hiperfluorescéncia periférica.
ICG: Lesoes bilaterais hipofluorescentes, mais
numerosas do que as observadas clinicamente.

EVOLUCAO:
Frequentemente favoravel. A maioria recupera a
AV inicial®-,

COMPLICACOES:
° Cicatriz corioretiniana foveolar
° NVSR

o Vasculite retiniana oclusiva
o Hemorragia vitrea

o Atrofia 6ptica
TRATAMENTO:

Nao hd tratamento curativo especifico.

O tratamento € essencialmente sintomatico.
Os corticoides sistémicos devem ser evitados.
Corticoides topicos.

Fotocoagulacao laser.

ORIORETINOPATIA

BIRDSHOT

Rara.

Uveite bilateral posterior.
Associacao com HLA A29.
Caracterizada por episodios
intermitente e recidivas.
Tipicamente afecta individuos saudaveis pela 5*7*
década de vida.

O sexo feminino é o mais afectado.

de exacerbacao

PATOGENESE:

Etiologia desconhecida.
Associacao com HLA A29.
SINTOMAS:

° Visao desfocada

° Floaters

° Fotofobia

o Nictalopia

o Discromatopsia

° Perda de visao insidiosa.

CLINICA:
O segmento anterior é usualmente normal.

Células vitreas proeminentes.

Fundo ocular caracterizado por lesoes ovaladas,
cor creme, bilaterais, localizadas na coréide e EPR.
As lesoes tém um diametro de % a % de discos
de didmetro. Localizacdo pés-equatoriais®.
Usualmente sao mais evidentes na area nasal ao
disco 6ptico.

As  alteracoes  vasculares retinianas  sdo:
estreitamento, tortuosidade vascular e hemorragias
intraretinianas.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Hipofluorescéncia das lesoes na fase precoce,
com ou sem hiperfluorescéncia nas fases tardias.
O leakage vascular e o edema macular cistoide sao
comuns.

ICG: Lesoes hipofluorescentes nas fases
precoces e média do angiograma. Tornam-se
hiperfluorescentes nas fases tardias.

ERG: Subnormal.

AVALIACAO SISTEMICA:
Associacao com vitiligo e perda de audicao.
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Corioretinopatia Birdshot

Fig. c.14 Corioretinopatia Birdshot (Retinografia)

Fig. c.15 Corioretinopatia Birdshot (Retinografia)

ORIORETINOPATIA

CENTRAL SEROSA (CRCS.)

Patologia idiopatica, geralmente unilateral, que
apresenta um descolamento seroso da retina,
circunscrito, usualmente confinado ao pdlo
posterior. Pode ocorrer um descolamento do EPR
associado.

E uma patologia esporddica autolimitada.

EPIDEMIOLOGIA:

Jovens saudaveis ou homens de meia idade.
Mais comum em doentes com personalidade A.
Bilateral em 40-50% dos casos.

PATOGENESE:
Desconhecida. Pensa-se ser devida:
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o A uma disfuncao do EPR%,
A uma hiperpermeabilidade coroidea™*.
A uma hiperactividade simpatica e
hipoactividade parasimpatica*’.

FACTORES CAPAZES DE INDUZIR OU AGRAVAR
A CRCS:

° Ansiedade aumentada

HTA

LES

P6s transplante de orgaos

D. Cushing

P6s administracao corticéides inalados ou
orais



SINTOMAS:
Assintomaticos,
envolvimento da macula.

Diminuicao subita da AV central (corrigida com um
aumento da hipermetropia), com metamorfépsia.
Macro6psia ou micropsia.

Visao cromatica afectada.

Escotoma relativo.

a nao ser que ocorra um

SINAIS:

Elevacao bolhosa, arredondada ou ovalada, da
retina sensorial ao nivel da macula. O liquido pode
ser claro ou turvo.

DEP isolado ou associado sob um descolamento
seroso da retina.

Faixas atroficas de EPR, em forma de frasco e que
se estendem inferiormente. Resultam de episodios

anteriores.

Descolamento retina bolhoso com fibrina
subretiniana.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Diversos padroes angiograficos.

Ponto hiperfluorescente precoce (ponto de fuga
do EPR). Em tempos tardios ocorre um “pooling”
da fluoresceina no descolamento neurosensorial.
Aspectos angiograficos em “ fumo de chaminé” e
“mancha de tinta sobre o mata- borrao”.

Podem observar-se multiplos pontos de leakage.
Hiperfluorescéncia mosqueada difusa pode
observar-se sem ponto de fuga (na CRCS crénica
ou atipica).

ICG: Podem observarse multiplos pontos de
hiperpermeabilidade coroidea. A area do DEP ¢é
hipofluorescente com um halo hiperfluorescente
em fases tardias.

OCT:

CRCS tipica ou aguda: espessamento da camada
neurosensorial da macula, com descolamento.
DEP.

CRCS atipica ou crénica: Presenca de atrofia foveal
ou adelgacamento. Alteragoes cistoides da fovea.
ERG multifocal: Demonstra a disfuncao retiniana
difusa. Amplitudes significativamente diminuidas
e laténcias aumentadas.
Como

Autofluorescéncia: diagnostico e

prognostico.

DIAGNOSTICO DIFERENCIA:

NVSR

Fosseta colobomatosa

D. Harada

Maculopatia idiopdtica aguda unilateral.
Descolamento regmatogéneo retina
Hemangioma coroideu circunscrito
Esclerite posterior

PROGNOSTICO:

Devem ser suspensos imediatamente os corticéides,
caso estejam a ser administrados.

Resolucao espontanea em 1 a 3 meses, com
normalizacao da AV.

Em pequena percentagem de casos, a patologia
persiste por mais de 12 meses, caracterizando-se
por alteracoes progressivas do EPR e originando
uma perda definitiva da AV.

Recorréncias ocorrem em 20 a 40% dos casos.

COMPLICACOES:
NVSR (pouco frequente).
Edema macular cistoéide.

TRATAMENTO:

Em caso de diminuicao da AV (a AV deve ser <
5/10), com persisténcia de fluido além de 3 a 4
meses pode ter indicacao para fotocoagulacao
laser ou injeccao intravitrea de anti-VEGE E
recomenddvel esperar pelo menos 4 meses, antes
de instituir tratamento, no 1° episédio ou 2 meses
antes de episédios de recidivas.

A fotocoagulacao laser esta contraindicada quando
o ponto de fuga estd na proximidade ou no interior
da ZAC (<500 pm).

Injeccao intravitrea de anti-VEGF em caso de
NVSR associada.

0 Tipica

Classicamente unilateral. Caracterizada por um ou
mais focos de leakage do EPR evidenciados na AF.
O descolamento da retina neurosensorial contém
um fluido subretiniano claro.

Tipicamente é autolimitada e resolve sem sequelas.

RETINA 83




E Corioretinopatia central serosa (CRCS )

Fig. c.16 C.R.C.S. tipica (Retinografia) Fig. c¢.17 C.R.C.S. tipica (Aneritica)
Fig.c.18 C.R.C.S. tipica (AF) Fig.c.19 C.R.C.S. tipica (AF)

Fig. ¢.20 C.R.C.S tipica (AF) Fig.c.21 C.R.C.S. tipica (AF)
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Fig. c.22 C.R.C.S. tipica (Retinografia) Fig. c.23 C.R.C.S. tipica (AF)

Fig. c.24 C.R.C.S. tipica (O.C.T.)

Fig. ¢.25 C.R.C.S. tipica (Retinografia) Fig. ¢.26 C.R.C.S. tipica (AF)
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Corioretinopatia central serosa (CRCS )

Fig. ¢.27 C.R.C.S., com descolamento da retina neurosensorial (OCT) (Foto cedida pela Dra. Sara Patricio)

Fig. ¢.28 C.R.C.S., com descolamento da retina neurosensorial (OCT) (Foto cedida pela Dra. José Galveia)

o] Atipica

Ou forma crénica. Caracteriza-se por uma afeccao
difusa do EPR, que ocorre em grupos etarios mais
velhos e € usualmente bilateral.

Caracterizada por anomalias progressivas do
EPR, sem DEP. Pode ocorrer NVSR. Apresenta

alteracoes atroficas difusas do EPR, graus variados
de fluido subretiniano e alteracoes pigmentares.
AF: Hiperfluorescéncia granulosa, com multiplos
pontos de fuga.

O prognéstico visual é pior, devido a atrofia do
EPR associada e as alteracoes cistéides da macula.

Fig. ¢.29 C.R.C.S. atipica (Retinografia)

Fig. ¢.30 C.R.C.S. atipica (AF)



Fig. ¢.31 C.R.C.S. atipica (AF) Fig. c.32 C.R.C.S. atipica (ICG)

o Gestacional indolor, acompanhada de fotépsias e miodesopsias.
Rara. Bilateral. Ocorre durante a gravidez. EVOLUCAO: A maioria apresenta resolucio
Associada a pré-eclampsia e anomalias vasculares  espontinea completa ou quase completa da
da coréide. acuidade visual, no ultimo trimestre da gravidez

APRESENTACAO INICIAL: Diminui¢io ligeira  ou apés o parto.
a moderada da acuidade visual, subita, gradual e

Fig. ¢.33 C.R.C.S. gestacional (Retinografia) Fig. ¢.34 C.R.C.S. gestacional (Aneritica)

Fig. ¢.35 C.R.C.S. gestacional, com descolamento Fig. ¢.36 C.R.C.S. gestacional, com descolamento
neurosensorial retina (OCT) neurosensorial retina (OCT)
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Corioretinopatia central serosa (CRCS )

Fig. c.37 C.R.C.S. gestacional (Retinografia)

Fig. ¢.38 C.R.C.S. gestacional (Aneritica)

ORIORETINOPATIA

TRAUMATICA

Apresentacao clinica variavel com ou sem perda da
integridade estrutural do globo ocular.

O coréide e amembrana Bruch sao mais susceptiveis
a lesao, devido a sua natureza nao elastica.

O mecanismo de trauma ocular é directo ou
indirecto.

TRAUMA OCULAR DIRECTO:

Edema Berlin, contusao retina, ruptura coréide,
corioretinite esclopetaria, buraco macular, avulsao
n.optico e didlise/descolamento retina.

TRAUMA OCULAR INDIRECTO:

Retinopatia  Valsalva, retinopatia  Purtscher,

sindrome shaken baby, sindrome Terson.

EXAMES COMPLEMENTARES:

OCT: Para detectar descolamento retina ou NVSR.
AF: Para detectar NVSR.

Ecografia: Para detectar a integridade do segmento
posterior.

TRATAMENTO
Fotocoagulacao laser
retina e dialise retina).
Cirurgia vitreoretiniana.

profilactico  (rasgadura



OROIDEREMIA

Designacao atribuida em 1871 por Mauthner, o
que significa “Desolation of the choroid”. Referiu
uma perda quase completa da coréide em ambos
os olhos de um doente do sexo masculino.

E uma degenerescéncia progressiva e difusa da
cordide, do EPR e dos foto-receptores retinianos.
Verifica-se uma atrofia considerdvel em quase todo
o fundo ocular. Auséncia de vasos coroideus.

E uma doenca rara, mas grave.

Os sintomas de nictalopia e perda de visao
periférica, associado a uma extincao do ERG
estabelecem frequentemente o diagnostico.

ORIGEM PATOLOGIA:

Podera estar numa deficiéncia enzimatica — a
deficiéncia de Rab Geranylgeranyl transferase
(Rab GG transferase).

A fisiopatologia permanece pouco conhecida.

TRANSMISSAO:

- Segundo um modo XL recessivo, com localizacao

do gene em Xq21.

Atingimento nas seguintes situacoes:

° Todas as filhas de homens atingidos sao
portadoras, mas nenhum dos filhos tem a
doenca ou é portador.

° Metade dos filhos de mulheres portadoras
estao afectados.
° Metade das filhas de mulheres portadoras

sao afectadas.
A doenca apresenta uma expressao caracteristica:
Enquanto os homens apresentam uma atrofia
generalizada da coroide e as mulheres apresentam
apenas uma alteracao pigmentar do fundo ocular,
sem repercussoes sobre a acuidade visual.
A coroideremia nao esta associada com anomalias
do cariétipo.

DIAGNOSTICO:

- Surge em idade inferior aos 10 anos, com
nictalopia.
- O sintoma major € a ma visao nocturna.

SINAIS:

Ponteado pigmentar na média periferia e placas

de atrofia da coroide e do EPR.

° Atrofia difusa da coriocapilar e do EPR,
com preservacao dos vasos coroideus de
calibre médio e grande.

° Atrofia dos vasos coroideus de médio
e grande calibre, deixando visivel a
esclerética subjacente.

o S6 persistem os reliquats dos vasos
coroideus ao nivel da macula, na extrema
periferia da retina e junto ao disco éptico.

o A févea € poupada até ao estadio tardio, o
que faz o D.D. com as distrofias retinianas.

CLINICA:

° Durante a infancia observa-se uma
dispersao pigmentar em todo o fundo
ocular.

° Aos 10 anos de idade, as criancas do sexo

masculino apresentam um adelgacamento
da cordide e areas de atrofia na média-
periferia da retina, com exposicao da
esclera.
Os depésitos de pigmento nao tém
um aspecto em espiculas, como na
Retinopatia Pigmentar, porque se trata
duma dispersao pigmentar intraretiniana.
o O jovem adulto afectado apresenta uma
atrofia coroideia difusa, poupando apenas
as areas peripapilar e perimacular.
° Aos 40-50 anos de idade, o individuo
afectado apresenta uma atrofia coroidea
extensa. Continuam relativamente

NOTA:
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Coroiderémia

poupadas as dreas perimacular e
peripapilar. Evidencia-se um estreitamento
arteriolar discreto, mantendo as veias
retinianas um calibre normal.

NOTA: A liquefaccao vitrea generalizada, que
ocorre na Retinopatia Pigmentar, nao
ocorre na Coroiderémia, embora se
evidencie algum grau de degenerescéncia.

° As mulheres portadoras apresentam uma
dispersao pigmentar por sectores ou em
todas as areas retinianas. A acuidade visual
nao esta afectada, a nao ser nas fases mais
evoluidas da doenca.

NOTA: Muitos doentes com Coroiderémia,
apresentam uma acuidade visual normal,
com um campo visual reduzido a 5°.

Na coroiderémia, contrariamente ao que ocorre

na Retinopatia Pigmentar, as artérias retinianas

sao ligeiramente mais delgadas do que na retina
normal. As veias retinianas sao normais. O disco
optico apresenta-se ligeiramente palido.

EXAMES COMPLEMENTARES:

ERG fotépico — subnormal.

O ERG fotopico esta extinto mesmo nos doentes
jovens do sexo masculino que ainda tém algum
campo visual.

A mulher portadora tem um ERG normal ou
subnormal.

EOG - Subnormal.

AF: Os vasos retinianos apresentam-se normais na
angiografia fluoresceinica.

Ocorre um aumento da duracao das fases coroidea
e retiniana. Ocorre o preenchimento dos vasos
retinianos e coroideus, mas nao preenche a
coriocapilar. Nota-se uma zona hipofluorescente,
correspondente a foévea intacta, envolvida por uma
zona hiperfluorescente.

Ocorre também um aumento de tempo entre a

fase arterial e a fase venosa.

No doente jovem verifica-se a presenca de
escotomas na area de 25 - 30°. Mais tarde surge o
escotoma em anel. Contraccao do C.V. periférico
associada ao aparecimento de escotomas em anel.
C.V. reduzido a 3°-4° centrais nas fases finais da
doenca, podendo ocorrer a perda deste ilhéu de
C.V. central pelos 40-60 anos de idade.

As mulheres apresentam campos visuais normais.
VISAO CROMATICA - E normal nos doentes
afectados e nos doentes portadores.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Retinopatias pigmentares
° D. Birdshot

° Distrofias coroideas
EVOLUCAO:

Muito gradual, com progressao das dreas atroficas,
poupando a area da fovea até tarde na evolucao da
doenca.

Os doentes com idade < 60 anos apresentam em
média uma AV>5/10 em 84% dos casos, enquanto
que se apresenta < 1/10 em 33% dos casos*.

PROGNOSTICO

Mau!

Conservacao de uma visao util até aos 50 — 60 anos
de idade. Perda grave da acuidade visual depois
disso.

TRATAMENTO:

Proteccao dos raios solares com o6culos vermelho
escuro, de modo a evitar a ruptura do pigmento
visual dos bastonetes.

Aconselhamento genético.

Outros tratamentos propostos sao altas doses de
vitamina A.



Fig. ¢.39 Coroiderémia (Retinografia)

Fig. c.41 Coroiderémia (Aneritica) Fig. ¢.42 Coroiderémia (Aneritica)

Fig. c.43 Coroiderémia (AF) Fig. c.44 Coroiderémia (AF)
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(o Coroiderémia

Fig. c.45 Coroiderémia (OCT)

Fig. ¢.46 Coroiderémia (Retinografia) (Foto cedida pela Fig. ¢.47 Coroiderémia (Retinografia) (Foto cedida pela
Dra. Sara Vaz-Pereira) Dra. Sara Vaz-Pereira)

Fig. c.48 Coroiderémia. Mulher portadora (Retinografia) Fig. ¢.49 Coroiderémia. Mulher portadora (Retinografia)
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Fig. c.50 Coroiderémia. Mulher portadora (Aneritica) Fig. c.51 Coroiderémia. Mulher portadora (Aneritica)

Fig. ¢.52 Coroiderémia. Mulher portadora (AF) Fig. c.53 Coroiderémia. Mulher portadora (AF)

Fig. c.54 Coroiderémia. Mulher portadora (AF) Fig. c.55 Coroiderémia. Mulher portadora (AF)
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OROIDITES

Dois tipos de coroidites devem ser distinguidas: as
coriocapilarites e as coroidites do estroma'.

CLASSIFICACAO:

CORIOCAPILARITES

o Coriocapilarites primdrias
o MEWDS
o APMPPE
o Coroidite multifocal
o Coroidite serpiginosa
o Azoor

o Coriocapilarites secunddrias
o Toxoplasmose
o VKH

COROIDITES DO ESTROMA

o Coroidites estroma primadrias
o VKH

o Oftalmia simpdtica
o Corioretinopatia Birdshot
° Coroidite estroma secundaria
o Sarcoidose
o Sifilis
o Tuberculose
EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Nao permite visualizar a coriocapilar além dos
60 segundos.

ICG: Permite compreender o tipo e a localizacao
das coroidites.

O sinal principal da coriocapilarite é a presenca
de zonas hipofluorescentes, de aspecto geogrifico,
de tamanho variavel, mais ou menos confluentes,
indicando uma nao perfusao da coriocapilar.

OROIDITE AMPIGINOSA

Também chamada corioretinite plac6ide inexoravel.

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
Entre os 30 e os 50 anos de idade.

CLINICA:
Patologia em que as lesoes se assemelham as
lesoes placoides da APMPPE, mas em que algumas
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coalescem, continuando a crescer em tamanho e
nuamero.

Contrariamente a coroidite serpiginosa, as lesoes
sao multifocais e envolvem todas as areas retinianas.
Vitrite € usual.

TRATAMENTO:
Similar a Coroidopatia helicoidal peripapilar.



OROIDITE IDIOPATICA

SOLITARIA

Entidade clinica distinta. Problema de diagnoéstico
diferencial com tumores amelanicos®.

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
Inicia-se entre os 30 e os 40 anos.

SINTOMAS:
Diminuicao ligeira da AV e floaters.

SINAIS:

Lesao coroidea amarelada, pés equatorial, bordos
bem delimitados, associada com uma bolsa
subretiniana.

Vitrite em 1/3 dos casos.

Dilatacao vasos retinianos e hemorragias retinianas
focais.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF:  As lesoes activas apresentam  uma

hipofluorescéncia precoce e uma

hiperfluorescéncia tardia intensa.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Granuloma  coroideu  solitirio  por
sarcoidose, tuberculose ou toxocara.

Tumores amelanicos (melanoma

amelanico, metastase coroide, osteoma coroideu e
hemangioma coroideu circunscrito).

EVOLUCAO:

Croénica.

TRATAMENTO:

A maioria das lesdes inactivas sao estaveis ou
desaparecem, sem tratamento.

Corticoides sistémicos em presenca de lesoes
activas.

OROIDITE MULTIFOCAL

E uma doenca inflamatéria corioretiniana
posterior, de etiologia desconhecida, com vitrite
proeminente e uveite anterior.

Uveite bilateral cronica caracterizada pela
presenca de lesoes esbranquicadas corioretinianas

no poélo posterior e média periferia retiniana.

EPIDEMIOLOGIA:
Ocorre tipicamente no sexo feminino, entre os 20
e os b0 anos de idade, com uma idade média aos
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E Coroldite multifocal

33 anos. Miopia moderada associada.
Usualmente bilateral (66 a 79% dos casos)*.

PATOGENESE:
Desconhecida. Hip6tese que um estimulo exégeno
estimule a resposta imunitaria.

SINTOMAS:

Visao desfocada, de inicio agudo, fotopsias e
escotomas.

E uma doenca progressiva, que se pode complicar
de uma diminuicao da AV (70% dos casos).

SINAIS:

As lesoes agudas ou activas sao branco-amareladas
ou acinzentadas, envolvendo a cordide e o EPR.
(Tamanho variavel, de 50 a 100 pm de diametro).
Podem ser numerosas.

As lesoes podem progredir para cicatrizes
corioretinianas com bordos pigmentados no pélo
posterior e média periferia da retina.
O disco optico é usualmente normal. Cicatrizes
peripapilares podem estar presentes.

DIAGNOSTICO:

Correlacao entre o exame clinico, a AF e o OCT.
AF:  As lesoes agudas apresentam uma
hipofluorescéncia precoce e uma

Fig. c.56 Coroidite multifocal (Retinografia)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Rosendo)

hiperfluorescéncia em tempos tardios.

CV: Perda periférica de CV. Alargamento da
mancha cega.

ERG multifocal: Demonstra uma diminuicao da
funcao macular.

COMPLICACAO:
NVSR (A complicacao mais frequente. Ocorre em

30% dos casos).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° S. Pseudohistoplasmose ocular
° Sarcoidose

° Retinocoroidopatia Birdshot
PROGNOSTICO:

Reservado, Pode ocorrer perda visao por cicatriz
disciforme, cicatrizacao fibrética macular, atrofia e
edema macular cistéide cronico.

Em 66% dos casos, a AV é > 5/10.

TRATAMENTO:
Evolucao cronica,
inflamatoérios.

O tratamento consiste em corticoides sistémicos e
topicos, se uveite anterior.

Injeccao intravitrea de anti-VEGF, em caso de
NVSR.

com ataques recorrentes

Fig. c.57 Coroidite multifocal (Retinografia)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Rosendo)



Fig. c.58 Coroidite multifocal (Aneritica) Fig. c.59 Coroidite multifocal (Aneritica)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Rosendo) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Rosendo)

Fig. ¢.60 Coroidite multifocal (AF) Fig. c.61 Coroidite multifocal (AF)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Rosendo) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Rosendo)

Fig. c.62 Coroidite multifocal (AF) Fig. c.63 Coroidite multifocal (AF)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Rosendo) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Rosendo)

RETINA 97




(ol Coroidite multifocal

Fig. c.64 Coroidite multifocal (OCT)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Rosendo)

Fig. c.65 Coroidite multifocal (OCT)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Rosendo)

OROIDITE SERPIGINOSA

E uma corioretinopatia (afecta o EPR e a coroide)
inflamatoria, rara, multifocal, idiopdtica, aguda,
mas recidivante, de evolucao progressiva, que
atinge tipicamente os pacientes com idades entre
0s 30 e os 50 anos.

E geralmente bilateral,
Comeca por ser unilateral.
Atinge igualmente os dois sexos (com ligeiro
predominio do sexo masculino).

Mau prognéstico.

E uma patologia individualizada em 1967 por
Hyvarinen e, posteriormente, definida em 1974
por Laatikainen e Erkkila.

Apresenta as mesmas caracteristicas angiograficas
do que a EPPMA, mas a coroidite serpiginosa
diferencia-se pela topografia das lesoes iniciais
ao redor do disco 6ptico e pelo seu prognostico
funcional muito mais grave.

Sao uma regra os ataques recorrentes, podendo
ocorrer em semanas ou em anos apos o episédio

embora assimétrica.

de apresentacao inicial.

A patogenia é mal conhecida.
Também chamada Coroidopatia
helicoidal geografica.

Nao apresenta historia familiar.

peripapilar

PATOGENIA

Mal conhecida.

Hipotese de vasculite por hipersensibilidade
tipo II (com Ac anti-retinianos), tipo III
(imunocomplexos) ou tipo IV (celular, com
atingimento da coriocapilar).

Umaorigem tuberculose também foi estabelecida®.

CLINICA

Inicio é geralmente assintomdtico, até que a
macula seja afectada.

Diminuicao da visao central e metamorfopsia, se
atingimento da macula.

O 2° olho ¢é atingido, com um intervalo de tempo



variavel.

APRESENTACAO CLINICA

Afeccao rara

Sobrevém entre os 30-40 anos

Caracteriza-se por uma diminuicao da acuidade
visual subita, intensa e unilateral, com
aparecimento de uma placa amarelada, profunda,
ao nivel do EPR, bem delimitada, iniciando-se ao
redor do disco 6ptico (helicoidal) e estendendo-
se em prolongamento “serpiginoso® para a regiao
macular.

As lesoes activas sao subretinianas, de coloracao
branco-acinzentadas até branco-amareladas, de
bordos fluos, sobretudo localizadas ao redor do
disco 6ptico, com extensao em forma de dedos,
polipoidais*.

Progressivamente, estendem-se para a periferia,
ao longo das grandes arcadas vasculares e para a
macula.

A inflamacao do vitreo (vitrite) habitualmente é
leve. Atinge 30% dos olhos.

Uveite anterior minima.

EXAMES COMPLEMENTARES

AF:

FASE PRECOCE:

° Hipofluorescéncia precoce devido a
auséncia de perfusao da coroide e efeito
mascara do EPR alterado.

° Hiperfluorescéncia tardia devido a
impregnacao tecidual.

FASE CICATRIZACAO - Hiperfluorescéncia

tardia, irregular, por coloracao das placas.

AO NIVEL DAS PLACAS CICATRICIAIS -
Hipofluorescéncia precoce por atrofia da
coriocapilar. Os bordos das lesoes cicatriciais
apresentam um efeito hiperfluorescente.

ZONAS ACTIVAS OU RECIDIVANTES - Aspecto
caracteristico: hipofluorescéncia e sem bordos
limitantes hiperfluorescentes.

ESTADIO CICATRICIAL — A superficie da lesao é
profundamente atréfica e atravessada somente por
alguns vasos coroideus.

ANGIOGRAFIA VERDE DE INDOCIANINA
FASE AGUDA - Lesoes escuras e hipofluorescentes
(desde a fase precoce até a fase tardia).

As lesoes hipofluorescentes contrastam com a
hiperfluorescéncia coroideia tardia, o que sugere
uma reaccao inflamatoéria da vizinhanca.

No caso de neovascularizacao coroidea, a ICG
contribui para a diferenciacao entre as placas
agudas escuras e os neovasos hiperfluorescentes.

EOG — Diminuido.

EVOLUCAO

Aevolucao faz-se por episdédios agudos, intervalados
por meses ou anos.

As recidivas apresentam-se como extensoes
amareladas, ao nivel da coriocapilar, na
vizinhanca ou sendo satélites de zonas de atrofia
corioretinianas.

LESOES INACTIVAS - caracterizam-se por zonas
de atrofia coroidea dentada.

A neovascularizacao coroidea macular pode
ocorrer na periferia das lesoes, agravando o
prognéstico funcional.

As cicatrizes sao muito atroficas, com uma
necrose do EPR e com uma migracao pigmentar
e hiperplasia das fibras, mais ou menos acentuada.

ANATOMOPATOLOGIA
Infiltrado difuso e nodular, linfocitario, ao nivel da
cordide (no bordo das cicatrizes).

PROGNOSTICO

Geralmente é mediocre!

Perda de AV, por atingimento da févea (ocorre em
50% dos casos).

NVSR asociada a cicatriz antiga, desenvolve-se em
alguns olhos. Responde mal a fotocoagulacao-laser
(Ocorre em cerca de 25 % dos casos).
Complicacao tardia (rara!) - Fibrose subretiniana.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

° EPPPMA - E unilateral.

Nao tem recorréncias (e se acontecerem, € nas

primeiras semanas ou meses apos a apresentacao

inicial).

E raraa perda de visao permanente.

As lesoes tendem a ser ovaladas ou arredondadas

irregulares.

Afecta pacientes jovens.

Historia de infeccoes prévias respiratorias virais.

Cicatrizacao coroidea grave.

° CAUSAS DE NVSR PERIPAPILAR
(Pseudohistoplasmose ocular, DMI ou
estrias angioides).

° TOXOPLASMOSE RETINIANA
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Coroidite serpiginosa

ESCLERITE POSTERIOR

LESOES INFILTRATIVAS COROIDEAS
(linfoma nao Hodgkin, tumor
metastatico, osteoma coroideu).

TRATAMENTO
Nao ha estratégia terapéutica elaborada.
Na fase aguda, o tratamento utiliza corticosteréides

Fig. c.66 Coroidite serpiginosa em Tuberculose
(Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas
e Dra. Sara Vaz-Pereira.

Fig. ¢.68 Coroidite serpiginosa em Tuberculose
(Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas
e Dra. Sara Vaz-Pereira.
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em grandes doses, em bolus E.V. A associacao com
imunosupressores  (associacao de  azatioprina,
ciclosporina e prednisona) no caso de ameaca grave
para a visao, poderd ter resultados por vezes tteis.

Fig. ¢.67 Coroidite serpiginosa em Tuberculose
(Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas
e Dra. Sara Vaz-Pereira.



OROIDOPATIA

PONTEADA INTERNA

E uma corioretinopatia multifocal inflamatoéria, de
etiologia desconhecida.

Foi descrita pela primeira vez por Watzke, em 1984.
Pouco frequente. Atinge preferencialmente jovens
mulheres miopes.

Bilateralidade é frequente, mas nao em simultaneo.

SINTOMAS:
Diminuicao da AV central, fotépsias e escotomas.

SINAIS:

Lesoes muiltiplas, discretas, planas, amareladas
ou esbranquicadas e arredondadas (50 a 300
microns), ao nivel do EPR e coréide interna. O
seu nimero pode variar de 12 a 25. Localizacao
predominantemente no polo posterior, o que
a diferencia da coroidite multifocal, em que as
lesoes se localizam predominantemente na média
periferia®.

E caracteristica a auséncia de sinais inflamatérios
na camara anterior e no vitreo.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Hiperfluorescéncia precoce e impregnacao

Fig c¢.69 Coroidopatia ponteada interna (Retinografia)

tardia.
ERG: Normal.

EVOLUCAO:

Raramente tem recorréncias.

As lesoes iniciais desaparecem em semanas,
tornando-se atroficas e cicatriciais, de bordos bem
definidos e que se podem pigmentar.

COMPLICACAO:
Em 1/3 dos casos, a NVSR desenvolve-se no local
das cicatrizes.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Coroidite multifocal com panuveite
° Histoplamose ocular

° Maculopatia mi6pica
TRATAMENTO:

Nao € necessdrio tratamento, excepto em presenca
de NVSR.

Corticéides podem ser considerados na presenca
de ma AV inicial e numa abundancia de lesoes
concentradas na fovea.

Fig ¢.70 Coroidopatia ponteada interna (Retinografia)
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E Coroidopatia ponteada interma

Fig c.71 Coroidopatia ponteada interna (Aneritica) Fig c.72 Coroidopatia ponteada interna (Aneritica)

Fig c.73 Coroidopatia ponteada interna (AF) Fig c.74 Coroidopatia ponteada interna (AF)

Fig c.75 Coroidopatia ponteada interna Fig c.76 Coroidopatia ponteada interna
(Fotos cedidas pela Dra. Sara Vaz-Pereira) (Fotos cedidas pela Dra. Sara Vaz-Pereira)
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ORPO ESTRANHO

INTRAOCULAR

Consiste na presenca dum corpo estranho no
globo ocular, ap6s um traumatismo perfurante.
70% dos corpos estranhos que entram no globo
ocular alojam-se no segmento posterior.

EPIDEMIOLOGIA:

Mais frequente em jovens do sexo masculino.

O corpo estranho intraocular serve como nidus
para endoftalmite ou reaccao inflamatéria grave®.

SINTOMAS:
A diminuicao da AV é variavel.

SINAIS:
Os vegetais, o ferro, o cobre e o aco podem levar a
uma inflamacao ou infeccao.

SINAIS OCULARES ASSOCIADOS:

° Hemorragia vitrea

° Trauma

° Descolamento da retina
EXAMES COMPLEMENTARES:

TAC: Exame de escolha para detectar corpos
estranhos nao organicos. Madeira ou vegetais

podem escapar a deteccao.

RMN: Para detectar corpos estranhos de madeira e
matérias organicas.

ECOGRAFIA: Permite detectar corpos estranhos,
rasgaduras da retina e descolamentos da retina.
ERG: Para detectar metalose toxica.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Endoftalmite
° Uveite

PROGNOSTICO:

Depende da localizacao e da natureza do corpo
estranho intraocular.

O corpos estranhos de cobre, aco e ferro causam a
reaccao inflamatéria mais intensa.

COMPLICACAO:
A endoftalmite associada a corpo estranho
intraocular ocorre em 20% dos casos.

TRATAMENTO:

Correccao cirurgica da ruptura do globo ocular.
Vitrectomia realizada em 24 horas para diminuir a
incidéncia de endoftalmite.
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(ol Corpo estranho intraocular

Fig. ¢.77 Cicatriz corioretiniana pds dupla perfuragdo por Fig. ¢.78 Cicatriz corioretiniana po6s perfuragdo de corpo
corpo estranho — fragmento de ago- que se alojou na orbita, estranho (Aneritica)

retro-ocular. Banda fibrosa vitrea a partir da cicatriz até ao

disco optico. (Retinografia)

Fig. ¢.79 Corpo estranho intraretiniano (chumbo), Fig. ¢.80 Corpo estranho intraretiniano (chumbo), envolvido
envolvido por hemorragias pré-retiniana, intra e por hemorragias pré-retiniana, intra e subretiniana.
subretiniana. (Retinografia) (Retinografia)
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Fig. ¢.81 Corpo estranho intraretiniano, nasal inferior ao
disco optico. (Foto cedido pela Dra. Angelina Meireles)

Fig. c.82 Exerese de corpo estranho intraretiniano. (Foto
cedida pela Dra. Angelina Meireles)

RYPTOCOCOSE

Infeccao provocada pelo Cryptococcus
neoformans. Atinge frequentemente o SNC em
doentes com SIDA.

E raro o atingimento ocular.

SINAIS:
Coroidite multifocal assintomadtica.
Retinite rara. Caracterizada por pequenas esférulas

brilhantes, ao nivel da interface vitreoretiniana'.

Edema papilar
intracraniana.

TRATAMENTO:
Anfotericina B E.V.

por

elevacao da

pressao

Vitrectomia pode ser necessaria em caso de

endoftalmite.
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EFICIENCIA VITAMINA A

As manifestacoes oculares da deficiéncia de
vitamina A representam cerca de 500.000 casos de
cegueirainfantil em todo o Mundo, principalmente
devido a cicatrizacao corneana (xeroftalmia).

A deficiéncia em vitamina A resulta de malnutricao,
malaborcao e por doenca hepatica.

SINTOMAS:
Nictalopia, perda de
diminuicao da AV.

CV, discromatopsia e

SINAIS:
Manchas branco-amareladas multiplas ao nivel do

EPR e dispersas pela retina periférica.
Com a progressao da doenca surgem alteracoes
atroficas e pigmentares.

EXAMES COMPLEMENTARES:
ERG: Diminuicao da amplitude dos cones.

TRATAMENTO:
Suplementos de vitamina A.

EGENERESCENCIA

CISTOIDE PERIFERICA

Caracteriza-se pela presenca de microquistos na
retina periférica.

EPIDEMIOLOGIA:

Ocorre em adultos com idade superior a 20 anos.
Encontra-se em cerca de 20% dos adultos, podendo
evoluir para retinosquise degenerativa reticular®.
E bilateral em 41% dos casos.

CLINICA.
Apresenta-se como um padrao linear ou reticular,

seguindo o trajecto dos vasos retinianos. Apresenta-
se com um aspecto avermelhado devido ao
aumento de visibilidade da coroide. Com a idade,
a lesao torna-se mais esbranquicada.

Ocorre mais frequentemente na metade temporal
e superior da retina. A degenerescéncia cistéide
periférica reticular estd quase sempre localizada
posteriormente a  degenerescéncia  cistéide
periférica tipica.

EVOLUCAO:
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n Degenerescéncia cistoide periférica

Podem ocorrer buracos retinianos nestas areas,
mas raramente levam a descolamento da retina.
Podem levar a formacao de retinosquise.

TRATAMENTO:
Nao requerem tratamento com fotocoagulacao
laser.

EGENERESCENCIA
CORIORETINIANA

ASSOCIADA COM NECROSE
PROGRESSIVA DA RIS

Patologia descrita por Margo e col.

Trata-se duma atrofia do EPR progressiva, que se
inicia na madcula e justapapilar, associada a irite
ligeira, aumento da PIO, dor intensa e atrofia
progressiva da iris.

SINAIS:
Atrofia corioretiniana marcada, com placas de

preservacao da retina e coréide na periferia retina.

EXAMES COMPLEMENTARES:
ERG: Diminuicao das amplitudes.

EGENERESCENCIA

=M BABA DE CARACOL

Consiste numa degenerescéncia em palicada like,
mas sem a pigmentacao caracteristica e vasos
esbranquicados a percorrer a lesao.

Caracteriza-se ~ por apresentar uma  area
esbranquicada brilhante. Sao geralmente mais
compridas do que a degenerescéncia em palicada
e estdo associadas a uma liquefaccao de vitreo
adjacente.

80% ocorrem anterior ao equador®.

Alguns autores pensam que se trata duma forma
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inicial de degenerescéncia em palicada. Bec et al.
afirmaram que se trata de entidades distintas.

CLINICA:

Flecks branco-amarelados, pequenos e brilhantes.
A retina adjacente € atréfica primaria ou
secundadria.

Forma variavel, desde uma forma oval alongada
até fusiforme.

Alteracoes vitreas associadas (liquefaccao e



aderéncias vitreoretinianas).

EVOLUCAO:
Pode originar buracos da retina.

PROGNOSTICO:

Bom prognéstico dado que uma pequena

percentagem origina descolamento da retina.

TRATAMENTO:

Com buracos da retina associados deve ser
efectuada fotocoagulacao laser profilactica.
Follow-up cada 2-3 meses.

EGENERESCENCIA

=M GEADA OU

FHLOCOS DE NEVE

Degenerescéncia vitreoretiniana hereditaria.
Pode nao se manifestar até aos 25 anos de idade.

GENETICA:
Transmissao hereditaria, autossomica dominante.

SINAIS:

Manchas  branco-amareladas, brilhantes e
cristalinas, na extrema periferia retiniana. Perda
de transparéncia retiniana associada.

O bordo posterior ¢ mal definido e de forma
irregular.

Localizacao preferencial no quadrante temporal
superior (95% dos casos).

Pode evidenciar um embainhamento vascular.
Agrupamento pigmentar posterior ou no interior
da degenerescéncia.

Bandas vitreas associadas.

ACHADOS CLINICOS ASSOCIADOS:
J Miopia
J Retinopatia pigmentar

EXAMES COMPLEMENTARES:
CV: Escotomas anulares irregulares.
ERG: Anomalia onda a e b.

EVOLUCAO:

Pode originar a formacao de buracos e rasgaduras
da retina.

Risco de descolamento da retina.

PROGNOSTICO:
Mau prognoéstico da cirurgia do descolamento da
retina.

TRATAMENTO:
Fotocoagulacao
indicados.

laser ou crioterapia estao
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n Degenerescéncia em geada ou flocos de neve

Fig. d.1 Degenerescéncia em geada Fig. d.2 Degenerescéncia em geada

EGENERESCENCIA

MACULAR LIGADA
A IDADE (D.M.1.)

A) ATROFICA

DRUSENS

EPIDEMIOLOGIA:

Prevaléncia de drusens (10% a 5* década e 35%
na 7* década)’.

SINTOMAS:

O doente ¢é habitualmente assintomatico se
apresentar inicamente drusens.

Com drusens multiplos e anomalias do EPR,
atrofia do EPR ou hiperpigmentacao focal podem
apresentar visao central diminuida.

SINAIS:

Os drusens sao a caracteristica clinica da
DMI atréfica. Consistem em depositos entre
a membrana basal do EPR e a membrana de
Bruch. O drusens serosos sao o marcador mais
significativo dos estdadios iniciais da DMI.

TIPOS DE DRUSENS:
e  Drusens serosos (> do que 64 pm).
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Drusens miliares (< do que 63 pm).
Drusens calcificados (amarelados e
brilhantes).

e Drusens laminares basais (pequenos,
arredondados e difusos, que siao mais
evidentes na angiografia do que no exame do
fundo ocular).

FISIOPATOLOGIA DOS DRUSENS:

Pensase que representam um  produto
degenerativo das células do EPR. Sao compostos
por lipidos e glicoproteinas.

OUTROS SINAIS DE DMI ATROFICA:
o Anomalias do EPR (atrofia nao geografica,
hiperpigmentacao focal e atrofia geografica).

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Lesoes hiper e hipofluorescentes, sem leakage. Os
drusens serosos apresentam uma hipofluorescéncia
precoce e hiperfluorescéncia tardia.

OCT: Os drusens serosos evidenciam-se como



uma elevacao multipla localizada de banda
hiperreflectiva  do complexo  EPR-memb.
Bruch-coriocapilar. Os drusens miliares nao sao
habitualmente detectaveis no OCT, possivelmente
devido ao seu pequeno tamanho.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:
° Granulosidade e atrofia do EPR

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Embolos retinianos, manchas algodonosas
e lipidos intraretinianos.

° Distrofia em padrao

° Doenca Best

° Distrofia viteliforme do adulto

PROGNOSTICO:

A presenca de drusens serosos multiplos é um
factor de risco para a NVSR, particularmente se o
olho adelfo jd apresenta uma DMI exsudativa.

Apé6s 5 anos de evolucao, um doente com DMI
exsudativa num olho, tem um risco de 40 a 85%
num olho vir a desenvolver NVSR no olho adelfo.

FACTORES DE RISCO DE NVSR EM DOENTES
COM DRUSENS:

o Drusens serosos multiplos
° Hiperpigmentacao focal
° HTA

J Tabagismo
TRATAMENTO:

AREDS demonstrou que um suplemento em
micronutrientes e antioxidantes pode ter um
reducao, embora modesta, da progressao clinica

da DMI.

ATROFIA GEOGRAFICA

Caracterizada por uma perda progressiva de visao
central, devido a perda e células do EPR, com
atrofia da coriocapilar e morte dos fotoreceptores,
com um didmetro pelo menos de 175 pm.

Estas areas sao habitualmente arredondadas ou
ovaladas, com predileccao pela macula central.

FISIOPATOLOGIA.

o Extensao e coalescéncia de pequenas dreas
de atrofia do EPR e dos fotoreceptores.

o A regressao dos drusens resulta em
pequenas dreas atroficas perifoveais que
se alargam.

o Aplanamento e desaparecimento do

fluido do descolamento EPR drusendide.

SINAIS:

Hipopigmentacao ou despigmentacao do EPR com
areas de atrofia, com ou sem migracao pigmentar
e drusens. Associacao a perda grave da AV.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Areas atréficas com defeitos em janela, que
persistem nas fases tardias.

ICG: Hipofluorescéncia de todas as dreas atroficas.
Quando a NVSR surge como complicacao da DMI
atrofica, é visivel habitualmente no bordo das
areas atroficas.

OCT: Diminuicao da espessura da retina
neurosensorial, desaparecimento da banda

hiperreflectiva, aumento da hiperreflectividade do
complexo EPR-coriocapilar.

Fig. d.3 Drusens serosos (Retinografia)

Fig. d.4 Drusens serosos (Retinografia)
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Degenerescéncia macular ligada a idade (D.M.1,)

Fig. d.5 Lesdes hiperfluorescentes dos drusens e areas Fig. d.6 Lesdes hiperfluorescentes dos drusens e areas
circulares hiperfluorescentes de atrofia EPR (AF) circulares hiperfluorescentes de atrofia EPR (AF)
Fig. d.7 Atrofia geografica (Retinografia) Fig. d.8 Areas circulares de atrofia EPR (Retinografia)

Fig. d.9 Lesoes hiperfluorescentes dos drusens e areas Fig. d.10 Lesdes hiperfluorescentes dos drusens e areas
circulares hiperfluorescentes de atrofia EPR (AF) area geografica hiperfluorescente de atrofia EPR (AF)
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Fig. d.11 Drusens serosos multiplos e confluentes Fig. d.12 Drusens serosos multiplos e confluentes
(Retinografia). (Retinografia).

Fig. d.13 Drusens serosos multiplos e confluentes Fig. d.14 Drusens serosos multiplos e confluentes
(Aneritica). (Aneritica).

Fig. d.15 Drusens serosos multiplos e confluentes (AF). Fig. d.16 Drusens serosos multiplos e confluentes (AF)
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Degenerescéncia macular ligada a idade (D.M.1,)

Fig. d.17 Drusens serosos multiplos (Retinografia). Fig. d.18 Drusens serosos multiplos (AF)
(Foto enviada pela Dra. Sara Patricio) (Foto enviada pela Dra. Sara Patricio)

Fig. d.19 Drusens serosos multiplos (AF). Fig. d.20 Drusens serosos multiplos (Autofluorescéncia)
(Foto enviada pela Dra. Sara Patricio) (Foto enviada pela Dra. Sara Patricio)

Fig.d.21 Drusens duros e serosos (Retinografia) Fig. d.22 Drusens duros e serosos confluentes (Retinografia)
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Fig. d.23 Drusens duros e serosos (Aneritica) Fig. d.24 Drusens duros e serosos confluentes (Aneritica)

Fig. d.25 Drusens duros e serosos (ICG)

Fig. d.27 Drusens duros e serosos (Autofluorescéncia) Fig. d.28 Drusens duros e serosos confluentes
(Autofluorescéncia)
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n Degenerescéncia macular ligada a idade (D.M.1,)

B) EXSUDATIVA

Caracterizada por um leakage, hemorragia e
exsudacao lipidica intraretinianos, subretinianos
ou sob o EPR.

NVSR consiste em crescimento anémalo de
neovasos coroideos para o espaco subretiniano
através de defeitos na membrana de Bruch.

O descolamento do EPR pode ser vascularizado
(fibrovascular)ou puramente seroso.

O estadio final da NVSR e DEP é uma fibrose
progressiva e perda da funcao dos fotoreceptores
maculares (cicatriz disciforme).

A prevaléncia de forma exsudativa da DMI é baixa
(apenas 10% de todas as formas de DMI), mas
representam 90% dos casos de cegueira.

EPIDEMIOLOGIA:
E a principal causa de cegueira em idosos nos USA.

PATOGENIA:

NVSR é derivada das vénulas da coréide e invade
por cima e por baixo do EPR através da membrana
de Bruch.

SINTOMAS:
Diminuicao da AV e metamorfopsia.
Podem apresentar-se assintomaticos.

SINAIS:
Edema da retina, fluido subretiniano, exsudacao
lipidica e hemorragia intra e subretiniana.

EXAMES COMPLEMENTARES:

OCT: A NVSR classica revela sinais directos e
indirectos:

Os sinais directos evidenciam uma area fusiforme
hiperreflectiva de espessamento. O “shadowing”
sob o EPR ¢é usualmente marcado.

Os sinais indirectos sao:

° Aumento da espessura retiniana, devido
a acumulacao de fluido subretiniano ou
intraretiniano

° Desaparecimento ou diminuicao da

depressao foveal.
Descolamento da retina neurosensorial.
Descolamento do EPR (seroso,
hemorrégico ou fibrovascular).
AF: Para classificacao da DMI.
NVSR classica revela uma lesao subretiniana, bem
delimitada, cinzento esverdeada, associada com
fluido submacular, hemorragias ou exsudacao
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lipidica. Na AF surge um leakage precoce, que se
mantém nas fases tardias.

NVSR oculta enfatiza que o tipo de NVSR é
dificil de visualizar, analisar e localizar na AF.
Revela uma elevacao irregular do EPR. O 1° tipo
é o DEP fibrovascular, caracterizado por uma
hiperfluorescéncia irregular com bordos mal
definidos. O 2° tipo caracteriza-se por um leakage
tardio de causa indeterminada.

NVSR misto, classica e oculta. A maioria dos casos.
ICG: Hiperfluorescéncia precoce. A ICG pode
evidenciar uma drea hiperfluorescente extensa
devida a NVSR oculta associada.

COMPLICACOES:
o Rasgaduras EPR. Podem ocorrer em
associacao com DEP.
Perda da AV.
AF: Hiperfluorescéncia intensa precoce,
correspondendo a area desnudada do EPR.
° Hemorragia submacular
° Cicatriz disciforme
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Descolamento seroso da macula:
° CRCS
Hemorragia intraretiniana:
° Doenca venosa oclusiva retiniana
° Retinopatia hipertensiva
° Retinopatia diabética
Hemorragia subretiniana extensa:
° Trauma
° Tumor coroideu
° Macroaneurisma arterial retiniano
Edema macular cistéide
o EMC do pseudofiaquico
° Telangiectasias perifoveais
Maculopatia exsudativa:
° Vasculopatia coroidea polipoidal
PROGNOSTICO:

90% dos doentes conseguem manter a AV com
injeccoes frequentes de antiVEGFE.
Fotocoagulacao laser térmico: Macular
Photocoagulation study em 1980 estabeleceu que
a fotocoagulacao era o tratamento de escolha na
NVSR extrafoveal (60% desenvolvem recidiva de
NVSR, razao pela qual actualmente sao preferiveis
as injecgoes anti-VEGF).

Cirurgia submacular nao demonstrou beneficios.



Fig. d.29 NVSR classica na DMI (Retinografia) Fig. d.30 NVSR classica na DMI (AF)

Fig. d.31 NVSR na DMI (AF) Fig. d.32 NVSR, com DEP (OCT)

Fig. d.33 N.V.S.R. na D.M.IL. (Retinografia) Fig. d.34 N.V.S.R. na D.M.L. (Aneritica)
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n Degenerescéncia macular ligada a idade (D.M.1,)

Fig. d.35N.V.S.R. na D.M.I. (AF) Fig. d.36 N.V.S.R. na D.M.I. (ICG)

Fig. d.37 Estadio terminal DMI. Atrofia EPR, fibrose Fig.d.38 Estadio terminal DMI. Atrofia EPR, fibrose
subretiniana, prolifera¢do glial, migra¢ao pigmentar subretiniana, prolifera¢do glial, migra¢ao pigmentar
(Retinografia) (Aneritica)

EGENERESCENCIA

=M PALICADA (DP)

E uma anomalia congénita da retina periférica. EPIDEMIOLOGIA:

Consiste num adelagacamento da retina, com Ocorre em cerca de 8% de individuos da
perda de tecido retiniano interno e aderéncia populacao.

forte aos bordos da lesao. Ocorre mais frequentemente em doentes com
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miopia moderada.
Habitualmente € bilateral (em 1/3 a % dos doentes
afectados) e simétrica.

GENETICA:
Predileccao familiar presente.
Padrao de transmissao autossomica dominante.

HISTOPATOLOGIA:

Descontinuidade da membrana limitante interna,
area discreta de adelgacamento da retina,
membrana fibrocelular na superficie do lado
vitreo e aderéncia exagerada vitreoretiniana®.

PATOGENESE:

Proposta uma teoria isquémica (uma isquémia
retiniana localizada origina uma degenerescéncia
retiniana e vitrea, estando associada a uma
aderéncia forte vitreoretiniana anémala ao redor
dalesao. O vitreo justaposto a degenerescéncia em
palicada esta liquefeito).

A teoria de predisposicao genética refere uma
anomalia da membrana limitante interna.

SINTOMAS:

Assintomitica, a nao ser que ocorra uma rasgadura
ou descolamento da retina associados.

Ap6s os 45 anos de idade, se ocorrer um DPV, deve
ser pesquisada uma eventual rasgadura da retina.

CLINICA:
DP tipica
Zonas fusiformes ou ovaladas, de adelgacamento
retiniano, bem delimitadas, geralmente

localizadas na zona equatorial ou bordo posterior
da base do vitreo. E caracteristica a presenca de
linhas lineares, esbranquicadas, com aspecto em
“fishbone”, no seio das ilhotas da DP, associada a
hiperplasia do EPR.

A localizacao preferencial é na metade temporal
do fundo ocular.

Ocasionalmente, observam-se pequenos buracos
retinianos atréficos.
E  varidvel em
circunferencial

pigmentacao, extensao
e orientacao. Usualmente €

concéntrica com a ora serrata.

DP atipica

Caracteriza-se pela existéncia de lesoes de
orientacao radiaria, em continuidade com os vasos
sanguineos. Localiza-se atras do equador.

EVOLUCAO:

O risco de descolamento da retina ocorre em
cerca de 2% dos casos, mas cerca de 20-30% dos
olhos com descolamento regmatogéneo da retina
apresentam degenerescéncia em palicada.

O risco de descolamento da retina aumenta com
a extensao da DP (devido ao adelgacamento
progressivo da retina, a aderéncia vitreoretiniana
forte nos bordos da lesao e a liquefaccao vitrea
justaposta).

ASSOCIACAO CLINICA:

° Miopia
° Sindrome Stickler
° Rasgadura retina

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Degenerescéncia pavimentada
° Degenerescéncia cistoide

° Retinosquise

° Tufos vitreoretinianos

]

Cicatrizes atroficas e pigmentadas

AVALIACAO DIAGNOSTICA

Oftalmoscopia indirecta, com depressao escleral.
A depressao escleral dinamica é crucial para a
observacao da escavacao retiniana interna.

TRATAMENTO:

Habitualmente nao tem significado clinico.
Tratamento profilactico (fotocoagulacao laser e
crioterapia) geralmente nao estd indicado, a nao
ser que o olho adelfo tenha tido descolamento
da retina e DP ou exista uma historia familiar de
rasgaduras de retina e descolamento da retina.

AVALIACAO SISTEMICA:

Nao € necessaria.
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Degenerescéncia em palissada (DP)

Fig. d.39 Rasgadura da retina em degenerescéncia em Fig. d.40 Rasgadura da retina em degenerescéncia em

palicada palicada

Fig. d.41 Degenerescéncia em paligada Fig. d.42 Degenerescéncia em paligada
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EGENERESCENCIA

PAVIMENTADA

(ATROFA CORIORETINIANA)

Ocorre na presenca de dreas circulares de atrofia
periférica da retina, EPR e coriocapilar.

EPIDEMIOLOGIA:

Ocorre em 22 a 27% dos adultos, com um aumento
da prevaléncia relacionado com a idade. Mais
comum em idosos. Usualmente bilateral.
Altaincidéncia de atrofia corioretiniana em miopes.

ETIOLOGIA:
Desconhecida. Pensase ser o resultado de uma
oclusao de um unico l6bulo da circulacao coroidea.

SINTOMAS:
Assintomatica.

SINAIS:
Areas circulares de adelgacamento da retina, com

despigmentacao.

Localizacao preferencial na porcao inferior da retina
(mais de 50% localizam-se entre as 5 e as 7 horas)
Por vezes, apresenta um halo pigmentado.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Rasgaduras da retina
Degenerescéncia em palicada
Hipertrofia congénita EPR

AVALIACAO DIAGNOSTICA:
Oftalmoscopia indirecta.

PROGNOSTICO:
Nao tem significado clinico.
Nao evolui para descolamento da retina.

EGENERESCENCIA

TAPETORETINIANA
PERIFERICA

Também chamada degenerescéncia pigmentar
senil periférica.

Caracteriza-se por apresentar um aspecto granular,
pigmentado, na retina periférica. Localiza-se
habitualmente entre a ora serrata e o equador.

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:

Usualmente ocorrem apés a 5* década de vida.

SINTOMAS:
Assintomatica.

CLINICA:
Areas de hiperpigmentacao e hipopigmentacao
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numa banda circunferencial difusa. O bordo
anterior € irregular.

Drusens retinianos periféricos estao por vezes
associados.

ASSOCIACAO CLINICA:
Miopia axial.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Retinopatia pigmentar.

TRATAMENTO:
Nao requer tratamento.

ESCOLAMENTO

COROIDEU

FFUSAO CILIOCOROIDEA

Consiste na colec¢ao anémala de fluido, no espaco
supracoroideu, resultando em descolamento da
cordide ou corpo ciliar.

Usualmente inicia-se na extrema periferia. Observa-
se como uma elevacao cinzento-acastanhada, lisa,
s6lida, que progride de um modo anular para
envolver toda a periferia.

O quadrante inferior é usualmente o 1° quadrante.
O envolvimento anterior pode resultar numa camara
anterior estreita e glaucoma de angulo fechado.

ETIOLOGIA:

o Efusao uveal idiopatica
o Efusao hidrodinamica
o Patologias inflamatérias (S.Vogt-Koyanagi-

Harada e oftalmia simpatica)

EXAMES COMPLEMENTARES:

ECOGRAFIA: Confirma o diagnéstico e permite
distinguir entre descolamento coroideu seroso
e hemorragico (ecogenicidade baixa sugere um
descolamento seroso).

AF: Numerosos “pinpoints” e impregnacao do
disco 6ptico.

ESCOLAMENTO

COROIDEU HEMORRAGICO

Caracteriza-se pela elevacao da retina e coréide,
resultado da acumulacao de sangue no espaco
supracoroideu.

A hemorragia  coroidea

pode  ocorrer
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espontaneamente, intraoperatoria, traumatica ou
associada com anomalias intra-oculares, como a
NVSR.

A hemorragia coroidea pode ocorrer quando um



vaso sanguineo fragil é exposto a uma compressao
subita e descompressao.

A hemorragia coroidea maci¢a tem um volume
suficiente para mover a superficie retiniana em
aposicao (descolamento coroideu em beijo).

SINTOMAS:
Doloroso. Causa uma diminuicao da AV.

SINAIS:

Elevacao  “dome-shaped” castanho-alaranjada,
bolhosa, superficie lisa da retina e cordide, que
nao transilumina.

O descolamento da cordide ocorre anterior ao
equador e estende-se de modo anular ao redor do
globo ocular.

A visualizacao da ora serrata sem depressao
escleral é um sinal de descolamento coréideu pré-
equatorial.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

° Aumento acentuado da pressao
intraocular
Hemorragia vitrea
Pregas retinianas

° Estreitamento da camara anterior

Fig. d.43 Descolamento hemorragico da cordide

EXAMES COMPLEMENTARES:
ECOGRAFIA: Demonstra
reflectividade interna alta. No B-scan surge como

uma lesao com
uma membrana dome-shaped, espessa, lisa na
periferia.

As hemorragias coroideas traumaticas tendem
a ser mais difusas e menos elevadas. Os coagulos
sanguineos sao vistos como hiperreflectivos, massa

s6lida, com uma estrutura interna irregular.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Metastase coroidea
° Melanoma coroéide
° Retinosquise

° Explante escleral

TRATAMENTO:

Drenagem cirargica da hemorragia coroidea
macica inclui uma esclerotomia posterior, incisao
na area de elevacao coroidea. Usuamente ¢é
recomendada em caso de dor intensa ou elevacao
da pressao intraocular, bem como no “kissing

choroidals”.

Fig. d.44 Descolamento hemorragico da cordide
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n Descolamento cordideu hemorragico

Fig. d.45 Descolamento hemorragico da cordide
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Fig. d.46 Membrana dome-shaped, lisa, espessa, com sinais
hiperreflectivos no seu interior. (Ecografia)

ESCOLAMENTO

COROIDEU SEROSO

Caracteriza-se por uma elevacao da retina e
coroide devido a acumulacao de fluido seroso no
espaco supracoréideu.

ETIOLOGIA:

Habitualmente é secundario a uma afeccao
subjacente:

Hipotonia

Deiscéncia ferida operatéria

Cirurgia glaucoma

Inflamacao
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CLINICA:
Elevacao dome-shaped da retina e coréide.
Hipotonia.

PROGNOSTICO:
E geralmente favoravel, com a reversio da
patologia subjacente.

TRATAMENTO:
Normaliza¢ao da PIO e tratamento da inflamacao.



ESCOLAMENTO

DRUSENOIDE

Definesse como um aumento progressivo e
confluéncia dos drusens serosos. Surge como
uma lesao amarelo-acinzentada, com um anel de
pigmentacao, caracteristico de uma evolucao lenta.
O OCT identifica as formas drusenoides, como
uma elevacao do EPR, em numero variavel ou
como um unico DEP preenchido com material
hiperreflectivo.

Bilateral em 91% dos casos.

Quando os drusens serosos (com tamanho > 63
micras), na area macular, confluem, predispoem
ao descolamento drusenoide do EPR. Este termo
¢é atribuido a lesoes superiores a 1000 microns e,
pelo geral, as lesoes podem ter um tamanho de 1
didmetro papilar.

APRESENTACAO CLINICA INICIAL:
Metamorfépsias (40% dos casos).

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: O DEP drusendide cora gradualmente, sem
originar leakage e com uma densidade variavel.
ICG: ajuda a pesquisar NVSR.

EVOLUCAO:

Pode evoluir com boa visao inicial.

Evolucao lenta até uma forma geografica em 49%,
desenvolvendo NVSR em 13% deles.

A evolucao em 10 anos: 75% evoluem para uma
forma geografica e 25% desenvolvem NVSR.

O OCT ¢é de grande ajuda no diagnoético e
prediccao de ruptura do EPR.

Leiritz, utilizando o OCT stratus, afirma que as
probabilidades de ruptura aumentam de maneira
exponencial em relacio com o tamanho do DEP:

TRATAMENTO:

Nao ha tratamento especifico para as formas de
DEP drusendide.

Vigilancia periodica.

Fig. d.47 Descolamento drusendide (Retinografia)

Fig.d.48 Descolamento drusendide (Retinografia)
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n Descolamento drusenoide

Fig. d.49 Descolamento drusendide (Aneritica) Fig. d.50 Descolamento drusendide (Aneritica)

Fig.d.51 Descolamento drusendide (AF) Fig. d.52 Descolamento drusendide (AF)

Fig. d.53 Descolamento drusendide (OCT) Fig.d.54 Descolamento drusendide (OCT)
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Fig. d.55 Descolamento drusendide exuberante Fig. d.56 Descolamento drusenoide exuberante
(Retinografia) (Retinografia)

Fig. d. 57 Descolamento drusendide exuberante (AF) Fig. d.58 Descolamento drusenodide exuberante (AF)

Fig. d.59 Descolamento drusenoide exuberante (ICG) Fig. d.60 Descolamento drusenoide exuberante (ICG)
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n Descolamento drusenoide

Fig. d.61 Descolamento drusendide exuberante (OCT)

Fig. d.62 Descolamento drusenodide exuberante (OCT)

ESCOLAMENTO

EPR

Aspectos clinicos muito diversos. Consiste numa
manifestacao clinica frequente de multiplas
patologias corioretinianas.

Sao uma forma grave de DMI exsudativa.
Histologicamente correspondem a uma clivagem
da membrana Bruch, entre a m. basal do EPR e a
camada de colagénio interna da m. Bruch.

A superficie interna das células do EPR apresenta
digitacoes que servem para aumentar a superficie
de contacto com os segmentos externos dos
fotoreceptores e manter unidas estas estruturas.
Podem ser serosos ou fibrovasculares'.

ETIOLOGIA:

° Inflamatéria  (ocorre inflamacao da
coréide que aumenta a permeabilidade
capilar por ruptura da barreira hemato-

retiniana externa — S. Vogt-Koyanagi-
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Harada).

o Isquémica (o dano vascular origina a
ruptura da barreira hematoretiniana,
acumulando liquido sob o neuroepitélio
e EPR- HTA maligna, eclampsia).

° Idiopatica (hiperpermeabilidade
multifocal, associada a défice da barreira
EPR, que origina acumulacao de liquido
no espaco subretiniano - CRCS).

° Degenerativa (o 1° tipo de DEP associado
a DMI é a forma drusenodide. Com a idade,
os drusens depositam-se na membrana
Bruch, na porcao mais externa da
membrana basal do EPR).

SINAIS FUNCIONAIS
O sindrome macular acentua-se progressivamente.
Os sinais funcionais variam em funcao do estado



evolutivo e do local e tamanho do DEP e da sua
localizacao relativamente a foveola.

O DEP pode ser assintomdtico ou apresentrar uma
hipermetropiadiscreta, distorcao e metamorfopsia.

SINAIS:

Saliéncia marcada do EPR,
ovalada.

A presenca de neovasos coroideus é suspeitada na
presenca de uma hemorragia fina e ponteada na
area do DEP e duma hemorragia subepitelial em
menisco inferior, nivel horizontal ou preenchendo
o DEP.

Pode estar associado, sobretudo nas
evoluidas, a um edema macular cistéide.

arredondada ou

formas

TIPOS CLINICOS:

Podem ser reconhecidos diferentes tipos de DEP
secundarios a DMI:

° DEP seroso avascular

DEP drusenoéide

DEP fibrovascular

DEP hemorrégico

DEP seroso associado NVSR

a) DESCOLAMENTO EPR SEROSO
O DEP seroso ou sero-hemitico apresenta-se como
uma elevacao amarelo-alaranjada, com bordos
bem definidos.

O OCT identifica um espaco opticamente vazio,
com a retina bem posicionada sobre o EPR.

AF: Hiperfluorescéncia precoce uniforme, com
“pooling” tardio dentro do DEP.

AICG é um exame diagnostico de grande utilidade,
mais do que a AF para o diagnostico e classificacao
dos NVSR associados a DEP seroso.

A evolucao € estivel muito tempo ou aumentar

progressivamente.
b) DESCOLAMENTO EPR
FIBROVASCULAR

Define-se como uma drea elevada e irregular
(contrariamente  ao  DEP  seroso), que
corresponde na AF, a uma area hiperfluorescente
granular e irregular. Em tempos tardios, ocorre
hiperfluorescéncia.

Yannuzi et all, referem 3 formas angiograficas: a
forma focal ou hotspot (29% dos casos), a NVSR
em placa (78% dos casos) e a forma combinada.
O OCT é de grande ajuda diagnoéstica no DEP
fibrovascular. O contetudo é hiperreflectivo.

O DEP fibrovascular pode aplanar e tornarse
fibrético.

Risco elevado de rasgaduras do EPR.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Impregnacao homogénea e tardia, cujos
bordos se apresentam hiperfluorescentes. Os
sinais que fazem suspeitar de neovascularizacao
coroidea sao um entalhe no bordo do DEP, uma
hiperfluorescéncia lenta e incompleta, uma
fluorescéncia tardia no DEP e a presenca de pregas
corioretinianas radidrias.

ICG: Permite visulizar o descolamento EPR que
fica hipofluorescente ao longo da sequéncia
angiografica.

Os tempos tardios identificam os neovasos, cuja
hiperfluorescéncia contrasta nitidamente com a
hiperfluorescéncia do DEP.

O ICG permite distinguir o DEP seroso avascular e
o DEP seroso vascularizado.

OCT: Diferencia os DEP serosos bolhosos,
homogéneos e regulares em biomicroscopia e
hiporeflectivos no OCT, dos DEP fibrovasculares,
organizados, irregulares e festonados
em biomicroscopia e moderadamente
hiperfluorescente no OCT.

EVOLUCAO :

A evolucao é variavel segundo o tipo clinico e a
importancia potencial das complicacoes.

Em 24-34% dos casos, o aparecimento de NVSR
ocorre dentro de 2 anos.

Quando os neovasos coroideus sao contiguos com
o DEP, terminam por o invadir progressivamente,
transformando um DEP inicial seroso em um DEP
fibrovascular.

Mais frequentemente, os neovasos estao no seio do
DEP.

A ruptura do EPR é uma complicacao importante.
A patogénese requer uma traccao tangencial que
origina uma deiscéncia a esse nivel. A traccao
vitreomacular é outro dos mecanismos possiveis. A
AV diminui intensamente.

A rasgadura da retina tem um risco de ocorrere
em ambos os olhos, sendo o prognéstico mau do
ponto de vista funcional.

TRATAMENTO:

As formas de DEP fibrovascular sao tratadas
actualmente com anti-VEGF.

No DEP seroso, o tratamento dos NVSR associado
a DEP, usando fotocoagulacao laser guiada com AF.
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Fig. d.63 Descolamento EPR (Retinografia) Fig. d.64 Descolamento EPR (AF)

Fig. d.65 Descolamento EPR (AF) Fig. d.66 Descolamento EPR (OCT)

Fig. d.67 Descolamento do EPR fibrovascular (Retinografia) Fig. d.68 Descolamento do EPR fibrovascular (Aneritica)
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Fig. d.69 Descolamento do EPR fibrovascular (AF) Fig. d.70 Descolamento do EPR fibrovascular (ICG)

Fig. d.71 Descolamento do EPR fibrovascular (OCT) Fig. d.72 Descolamento do EPR fibrovascular (O.C.T.)

Fig. d.73 Descolamento do EPR fibrovascular Fig. d.74 Descolamento do EPR fibrovascular (Aneritica)
(Retinografia)
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Fig. d.75 Descolamento do EPR fibrovascular (AF)

Fig. d.76 Descolamento do EPR fibrovascular (OCT)

ESCOLAMENTO

POSTERIOR VITREO (DPV)

Com o envelhecimento, ha uma ruptura da
associacao normal entre o acido hialurénico e a
o colagénio. Isto resulta numa diminuicao do
volume do gel e num aumento do liquido no
vitreo, com subsequente colapso e agregacao das
fibrilhas de colagénio.

O gel vitreo estd aderente a base do vitreo de modo
firme, numa zona circunferencial que se estende 2
mm anterior e 4 mm posterior a ora serrata.

O cortex vitreo posterior adere mais intimamente
a base do vitreo, aos bordos do disco 6ptico, a
macula, ao longo dos vasos sanguineos major, nos
bordos da degenerescéncia em palicada e nos
locais das cicatrizes corioretinianas.

O descolamento posterior do vitreo ocorre quando
0 cortex vitreo se separa da membrana limitante
interna, atras da base do vitreo e do disco 6ptico.
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EPIDEMIOLOGIA:

Alguns estudos sugerem que
frequentemente no sexo feminino.
E mais comum entre a 6* e 7* década de vida,
excepto na miopia, em que € mais precocemente.
O DPV ocorre em 58% acima dos 50 anos de idade
e em 65% dos doentes entre os 65 e 85 anos®.

A prevaléncia do DPV aumenta com o aumento do
comprimento axial do globo ocular e com a idade.
Bilateralidade em 90% dos casos e simétrica.

ocorre mais

PATOGENESE:

Degradacao do colagénio vitreo (sinquise e
synerese), produzindo a liquefaccao do gel vitreo.
Aliquefaccao do corpo vitreo permite que o vitreo
colapse em direccao anterior e inferior, devido a
gravidade. Acompanha-se de adelgacamento da
hial6ideia posterior.



CLASSIFICACAO

Segundo o modo de inicio:

° Agudo (o mais frequente. Produzse de
modo subito).

° Crénico (desenvolve-se progressivamente
em semanas ou meses).

Segundo a extensao:

o Completo (a totalidade do vitreo
apresenta-se descolada, até ao bordo
posterior da base do vitreo).

° Incompleto (persistem
vitreoretinianas residuais).

aderéncias

SINTOMAS:

Na maioria dos casos, o DPV ocorre assintomatico.
Floaters, fotopsia e visao desfocada. O anel glial
peripapilar estd préximo do eixo visual, razao pela
qual pode ser o primeiro sintoma de DPV. Acima
dos 50 anos de idade, o sintoma de inicio subito de
floaters esta associado a DPV em 95% dos casos.

CLINICA:
Os estidios precoces sao habitualmente
assintomaticos. Pode permanecer subclinico

durante anos até que ocorra a separacao do
disco optico e se torne evidente o anel de Weiss
(fragmento de condensacao vitrea, resultante da
separacao do nervo 6ptico).

A existéncia dum espaco opticamente vazio
atrds da hialdideia posterior, é sugestivo de DPV.
Hemorragias intraretinianas secunddrias a DPV
sao usualmente observadas.

A existéncia de hemorragia vitrea ou pigmentos
no vitreo anterior (tobacco dust), em doentes com
DPV, é altamente sugestivo de rasgadura da retina
associada.

15% de todos os doentes com DPV sintomdtico
agudo tém uma rasgadura da retina'.

EXAME: Oftalmoscopia indirecta a 360°, com
depressao escleral ou exame com lente de 3
espelhos.

Pode ser clinicamente dificil determinar se o vitreo

estd aderente ou separado da superficie da retina.

ASSOCIACAO: O descolamento regmatogéneo da
retina esta associado a um DPV agudo, enquanto
que o descolamento traccional da retina esta
associado a um DPV incompleto e crénico.
Patologias associadas com a sinérese vitrea e o
DPV:

Afaquia

Doenca inflamatéria

Trauma

Miopia

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Hemorragia vitrea

° Rasgadura retina

° Descolamento retina

° Inflamacao retina, coroide e vitreo.
COMPLICACAO:

o Descolamento da retina (estimado que

3 a 5% dos olhos com DPV sintomaticos
desenvolvem descolamento da retina).
Edema macular
Buraco macular

° Membranas préretinianas

TRATAMENTO:

Nao ha tratamento necessario.

Em doentes com DPV associado a hemorragia vitrea
e traccao vitreoretiniana periférica aconselha-se a
vigilancia.

Rasgaduras da retina na altura dum DPV
sintomatico devem ser tratadas com retinopexia
profildctica.

AVALIACAO SISTEMICA:
Nao ha associacao sistémica com DPV.

Estudos em autopsias revelaram que o DPV esta
presente em menos de 10% de doentes abaixo dos
50 anos de idade, mas ocorre em 63% dos doentes
acima dos 70 anos.

RETINA 133




u Descolamento posterior vitreo (DPV)

Fig. d.77 Anel de Weiss (Descolamento posterior vitreo) Fig. d.78 Anel de Weiss (Descolamento posterior vitreo)

Fig. d.79 Anel de Weiss (Descolamento posterior vitreo)
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ISPLASIA

DA PAPILA OPTICA

Trata-se dum disco 6ptico malformado, que nao
corresponde a uma categoria identificavel.

Fig. d.80 Displasia da papila éptica (Retinografia)

Fig. d.81 Displasia da papila optica (Retinografia)

ESCOLAMENTO

DA RETINA EXSUDATIVO

Caracteriza-se por uma elevacido da retina por
transudacao ou exsudacao de fluido para o espaco
subretiniano.

A doenca ocorre secundaria a uma doenca do
EPR ou da coréide ou quando o leakage de fluido
excede o mecanismo fisiolégico para remover o
fluido do espaco subretiniano.

A coleccao de fluido varia desde uma pequena
bolsa até uma elevacao bolhosa macica de toda a
retina.

EPIDEMIOLOGIA:
A elevacao da retina nao resulta de um rasgadura
da retina, mas de uma ruptura da barreira
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n Descolamento retina exsudativo

hematoretiniana interna e externa.

ETIOLOGIA:

Inflamatoria

o S. Vogt-Koyanagi-Harada-Harada
° Oftalmia simpdtica

° EPPMPA

Infecciosa

° Sifilis

° Esclerite posterior

° Retinite a CMV

° Herpes zoster

° Corioretinite Toxoplasma
Vascular

° Doenca Coats

° Hemangioma capilar retiniano
° HTA aguda

° Eclampsia

° L.renal cronica
Neoplasias

° Melanoma coréide

° Metastase cordide

° Retinoblastoma

Varias

° CRCS

° S. efusao uveal

SINTOMAS:

Perda de visao periférica, progressiva.
Alteracoes visuais posicionais.

Pode ser dolorosa.

SINAIS:

Elevacao “dome-shaped” transparente, sem pregas
da retina.

O fluido muda rapidamente com a gravidade.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° DR regmatogéneo
° Retinosquise
° Descolamento coréide

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Pode revelar a origem do fluido.
ECOGRAFIA: Espessamento da esclera, obervado
na inflamacao da orbita e esclerite. A calcificacao
sugere um retinoblastoma.

PROGNOSTICO:
Variavel, dependendo da etiologia subjacente.

TRATAMENTO:
Depende da etiologia subjacente.

ESCOLAMENTO

RETINA REGMATOGENEO

Consiste numa separacao entre a retina
neurosensorial e o EPR por fluido, que atinge o
espaco subretiniano devido aos buracos retinianos.

EPIDEMIOLOGIA:
As rasgaduras da retina sao a causa e estao sempre
presentes.

PATOGENESE:

Combinacao de tracc¢ao vitreoretiniana e correntes
fluidicas, que causam o movimento do fluido
vitreo pelos buracos da retina.
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SINTOMAS:
Perda de CV, associado a floaters e flash luminoso.

SINAIS:

Elevacao daretina por fluido subretiniano. A retina
torna-se translicida e com aspecto enrugado.

Um descolamento crénico da retina nao ondula
com os movimentos oculares.

E crucial a identificacao dos buracos da retina.

SINAIS OCULARES ASSOCIADOS:
o Pigmento: A perda de pigmento do EPR é



comum, especialmente em DR croénicos.

° Linha de demarcacao: Pigmentacao linear
que traduz um DR croénico.

Hipotonia ocular: relativamente ao olho
adelfo.

Neovascularizacao retiniana,
uveite anterior, rubeosis iridens.
Hemorragia vitrea.

catarata,

EXAMES COMPLEMENTARES:

Oftalmoscopia indirecta com depressao escleral:
Crucial.

ECOGRAFIA: Revela a elevacao retiniana.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Retinosquise

° DR exsudativo

° DR traccional

° Descolamento coroideu
PROGNOSTICO:

A regressao espontanea é rara.

DR cronico e assintomatico,
estaciondrio: Nao requer tratamento.
A maioria dos DR progridem, causando perda
permanente da visao, na auséncia de tratamento.

permanece

TRATAMENTO:

Fotocoagulacao laser: Tem um papel limitado,
dado que na presenca de fluido subretiniano nao
€ eficaz. Pode ser usado para criar uma barreira, de
modo a prevenir a progressao do DR.

Crioterapia: Ocasionalmente pode ser usada em
DR aplanados.

Retinopexia pneumdtica: Usada para tamponar
temporariamente as rasgaduras da retina.
Explante escleral: 95% de sucesso de reparacao de
DR primadrios.

Vitrectomia: Especialmente indicada em DR com
rasgaduras da retina posteriores, PVR, hemorragia
vitrea ou Orbitas estreitas. Permite a libertacao
directa da traccao vitreoretiniana.

Fig. d.82 Descolamento inferior da retina (Retinografia)

Fig. d.84 Descolamento da retina, com uma
rasgadura da retina (Retinografia)

Fig. d.83 Descolamento inferior da retina (Retinografia)

Fig. d.85 Descolamento da retina (Retinografia)
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n Descolamento retina regmatogéneo

Fig. d.86 Descolamento da retina (Retinografia)

Fig.d.87 Descolamento da retina

ESCOLAMENTO

DA RETINA TRACCIONAL

Resulta da separacao entre a retina sensorial e o
EPR causada por uma traccao vitrea. Isto resulta
da formacao de membranas ao nivel do vitreo, na
superficie da retina ou, raramente, subretiniana.

ETIOLOGIA:

Retinopatia diabética
Drepanocitose

Pars planite

Vitreoretinopatia proliferativa
Deg. vitreoretiniana Wagner
Traumatismo

Hemorragia vitrea

SINTOMAS:
Fotopsias e floaters estao ausentes.
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Perda do CV lentamente progressivo.

SINAIS:

E um descolamento usualmente localizado, com
uma superficie concava, como uma tenda. Os
bordos estao mal definidos. A mobilidade da retina
é muito reduzida'.

O DPV esta presente, mas incompleto.

EVOLUCAO:
Usualmente o descolamento traccional permanece
estacionario ao longo do tempo.

TRATAMENTO:
Vitrectomia para libertar a traccao vitrea.



ISGENESIA

UNILATERAL DO EPR

Também chamada lesao em “pele de leopardo”.
Descrita pela primeira vez em 2002.

Trata-se duma lesao unica e isolada do EPR,
composta de fibrose e hiperplasia na periferia,
que se associa a remanescentes atréficos e
adelgacamento do seu centro.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Manchas punctiformes hipofluorescentes e
reticulada hiperfluorescente, semelhante a pele
de leopardo.

OCT: Alteracao de natureza fibroglial, da retina
superficial.

COMPLICACOES:

Pregas corioretinianas, tortuosidade vascular
retiniana, zonas de hiperplasia do EPR, NVSR e,
raramente, descolamento da retina.

EVOLUCAO:
Alargamento rdpido da zona atingida.

DISPLASIA

DA RETINA

Resulta dum défice de desenvolvimento da retina
e do vitreo.
Uni ou bilateral.

SINAIS:

° Cegueira congénita, com movimento
erratico dos olhos.

° Massas retrocristalinas, rosadas ou
esbranquicadas (Leucocoéria).

o Microftalmia, camara anterior pouco

profunda e alongamento dos processos
ciliares.

ASSOCIACOES SISTEMICAS:

Ocorrem habitualmente nos casos bilaterais.

D. Norrie

Incontinentia pigmenti

S. Warburg

S. Patau

S. Edward

S. Osteoporose-pseudoglioma-atraso
mental.
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ISTROFIA

AREOLAR CENTRAL

Descrita inicialmente por Nettleship, em 1884.

E uma distrofia macular, hereditaria, autossomica
dominante.

E uma patologia pouco frequente, mas grave.
Clinicamente, pode considerar-se numa linha
de fronteira entre a distrofia de cones e a
degenerescéncia macular ligada a idade, tipo
atrofico.

GENETICA:

A maioria dos casos de Distrofia areolar central
ocorre esporadicamente.

Contudo, a transmissao autossomica dominante
esta bem documentada.

Transmissao  autossomica dominante, com
localizacao do gene em 17p (descritos também
casos esporadicos). E causada por uma mutacio
Arg-142 Trp do gene periferina/RDS.

HISTOPATOLOGIA:

- Atrofia do EPR, fotoreceptores e coriocapilar na
area da lesao.

- Diminuicao da espessura da camada nuclear
externa.

SINTOMAS.

A doenca apresenta uma idade de inicio entre os
20 e os 40 anos, e manifesta-se por diminuicao
progressiva e bilateral da visao central. Nas fases

mais evoluidas, a acuidade visual esta reduzida a
1/10 ou 2/10.

CLINICA:

Por ordem cronolégica:

o Aspecto  granuloso  (despigmentacao
granular) inespecifico da févea.

° Atrofialimitada do EPR e desaparecimento
da coriocapilar ao nivel da macula.

° Atrofia geogrifica, de progressao lenta, no
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seio da qual se encontram visiveis grandes
vasos coroideus proeminentes.
Nas fases finais constitui-se uma area atroéfica
central, nao s6 do EPR, mas também da
coriocapilar. Esta drea atrofica esta bem delimitada
relativamente a retina normal envolvente.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Hiperfluorescéncia moderada, nao uniforme,
correspondendo a despigmentacao granular
da area macular, onde sobressaem minusculos
pontos hiperfluorescentes sem difusao. O aspecto
do fundo ocular e angiogrifico é comparavel as
formas clinicas descritas na distrofia progressiva
de cones.

ERG:Normal.

ERG multifocal — Esta alterado.

EOG: Normal (pode ser subnormal).

CV: O escotoma central, inicialmente relativo,
torna-se absoluto, sendo normais as isopteras
periféricas.

EVOLUCAO:

E caracteristica. Assintomadtica até aos 35-40 anos
de idade. A diminuicao da AV ocorre a partir dos
45-50 anos. Em idade > 60 anos a AV habitualmente
é, em média, 1/10%.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° DMI - No entanto, a distrofia areolar
central nao se acompanha de drusens.

° D. STARGARDT - A distrofia areolar
central nao apresenta manchas
flavimaculatus, nem ocorre o siléncio
coréideu angiografico tipico da D. Stargart.

° DISTROFIA CONES E BASTONETES
— A distrofia areolar central nao
apresenta alteracoes electroretinograficas
caracteristicas.



o ESTAFILOMA MIOPICO. A complicac¢ao evolutiva é a atrofia macular.
° CORIORETINOPATIASEROSA CENTRAL  TRATAMENTO:

Nao ha tratamento eficaz.

COMPLICACOES:

Fig. d.88 Distrofia areolar central (Retinografia) Fig. d.89 Distrofia areolar central (Retinografia)

Fig. d.90 Distrofia areolar central (Aneritica) Fig. d.91 Distrofia areolar central (Aneritica)
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n Distrofia areclar central

Fig. d.92 Distrofia areolar central (OCT) Fig. d.93 Distrofia areolar central (OCT)

Fig. d.94 Distrofia areolar central (OCT) Fig. d.95 Distrofia areolar central (OCT)

Fig. d.96 Distrofia areolar central (Retinografia) Fig. d.97 Distrofia areolar central (Retinografia)
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Fig. d.98 Distrofia areolar central (AF)

Fig. d.99 Distrofia areolar central (AF)

Fig. d.100 Distrofia areolar central (OCT)

Fig.d.101 Distrofia areolar central (OCT)

ISTROFIA

CONES PROGRESSIVA

Grupo heterogéneo de doencas raras.
Dependendo do défice genético, a afeccao esta
limitada aos cones ou pode ocorrer também uma
disfuncao de bastonetes.

Espordadica ou transmissao
dominante, recessiva ou ligada ao X.

autossomica

IDADE DE APRESENTACAO:

Na 1%-2* década de vida, com prejuizo bilateral
e gradual da visao cromatica e visao central,
associadas a fotofobia e nistagmo pendular.

SINTOMAS:

A perda de visao precede as alteracoes maculares.
A AV diminui gradualmente e, em casos avan¢ados,
pode levar a conta dedos.

Ma discriminacao cromatica.

SINAIS:
Grande variabilidade quanto a gravidade e ao nivel
de progressao entre familias e dentro da mesma
familia.
Em termos de fundo ocular, por vezes é dificil
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Distrofia cones progressiva

diferenciar entre uma degenerescéncia de cones

e uma deficiéncia cones-bastonetes generalizada,

no qual os sintomas predominam os sintomas

relacionados com a disfuncao de cones.

Ha 3 tipos clinicos de alteracoes maculares':

a) Tipo 1, em que ocorre a aparéncia em
“olho de boi”, consistindo numa zona de
atrofia do EPR, envolvida por uma area
escura central homogénea.

b) Tipo 2, com um distirbio do EPR
pontilhado e agrupamentos pigmentares
arredondados difusos no pélo posterior.

c) Tipo 3, observa-se uma atrofia da
coriocapilar, visualizando-se os grandes
vasos da coroéide. O disco 6ptico apresenta
uma palidez temporal e uma atrofia 6ptica
atrdia.

Em estadios avancados, é observada uma atrofia

corioretiniana profunda em todos os doentes.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: No tipo “em olho de boi”, apresenta uma

zona ovoide  horizontal  hiperfluorescente,
envolvendo uma zona central hipofluorescente.
Nos casos de alteracao do EPR irregulares, é visivel
uma combinacao de hipo e hiperfluorescente,
correspondendo a um aspecto em “sal e pimenta”.
Nos casos de atrofia coroideia central observa-se
uma hiperfluorescéncia central.

OCT: Defeito de espessamento central largo que
reflecte uma atrofia geral de todas as camadas,
com acentuacao da depressao foveal fisiologica.

2 tipos: atrofia foveal gradual e atrofia foveal
abrupta.

Em ambos os tipos de distrofia de cones progressiva
a espessura da retina € normal, em contraste
com a retinopatia pigmentar inversa, onde o
envolvimento periférico se pode encontrar com os
achados maculares.

CV: Normal, excepto um escotoma central bilateral.
ERG: ERG fot6pico e escotépico extintos.

ERG multifocal contribui para o diagndstico,
particularmente nos estadios precoces.

ISTROFIA

CONES-BASTONETES

Caracterizada por um envolvimento primario dos
cones ou, por vezes, uma perda concomitante de
ambos os cones e bastonetes, o que explica os
sintomas.

CLINICA:
Diminuicao da AV, diminuicao da sensibilidade nos
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CV centrais, défice de visao cromadtica, seguida por
perda progressiva de visao periférica e nictalopia.

EVOLUCAO:
Evolucao grave e rapida.



Fig. d.102 Distrofia cones (Retinografia) Fig. d.103 Distrofia cones (Retinografia)

Fig. d.104 Distrofia cones (AF) Fig. d.105 Distrofia cones (OCT)

Fig. d.106 Distrofia cones (OCT) Fig. d.107 Distrofia cones (OCT)

RETINA 145




ISTROFIA COROIDEA

(CORIORETINIANA)

PERIPAPILAR HELICOIDAL

Também chamada Atrofia Areata.

E extremamente rara. Estio descritos 2 casos na
literatura.

Transmissao autosséomica dominante, com o locus
génico no 11pl5.

A doenca inicia-se na infancia.

E caracterizada por uma atrofia retiniana e
coroidea, lentamente progressiva, que irradia a
partir do disco 6ptico.

A maioria dos doentes apresenta miopia e
astigmatismo.

SINAIS:

e Bandas, bem delimitadas, de crescimento lento,
de atrofia corioretiniana, irradiando a partir do
disco o6ptico e assemelhando-se a hélice dum aviao.
e Lesoes circulares, periféricas e separadas.

e Os vasos coroideus sao escassos na area atrofica.
e Sem alteracao da vascularizacao retiniana

Fig. d.108 Distrofia coroidea peripapilar helicoidal
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SINTOMAS:

A acuidade visual é boa, com correccao 6ptica
adequada, inicialmente, Comeca a deteriorar-
se quando as placas atréficas envolvem a drea
macular.

EXAMES COMPLEMENTARES:

VISAO CROMATICA: Normal

CV: Escotoma, correspondente a drea atroéfica.
ERG: Varia de normal a gravemente anémala.

PROGNOSTICO:

Variavel, ja que se pode encontrar uma doenca
grave em jovens e uma doenca leve num doente
mais velho.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
- Estrias angi6ides (durante muito tempo pensou-
se que produziam lesoes similares).



Muito rara. Descrita a primeira vez em 1937.
Afecta predominantemente o cromossoma X ou
autossomica recessiva.

Atinge predominantemente o sexo masculino,
cerca dos 30 anos de idade

Caracteriza-se por depositos de cristais na periferia
da cérnea e na retina. Os depositos cristalinos
refringentes observam-se em todas as camadas da
retina e estao associados a varios graus de perda de
coriocapilar e EPR.

GENETICA:
Autossémica recessiva. O gene causal é o CYP4V2+"

APRESENTACAO CLINICA INICIAL:
3" década de vida, com perda de visao progressiva.

SINTOMAS:

A acuidade visual varia entre 4/10 a 7/10 no
momento do diagnostico.

SINAIS, por ordem cronolégica:

ISTROFIA

CRISTALINA BIETT]

Cristais  branco-amarelados, refringentes, no
polo posterior. Localizados sobretudo na drea
perimacular.

Atrofia localizada no EPR e coriocapilar, no pélo
posterior.

Atrofia difusa da coriocapilar.

Confluéncia gradual e expansao das dreas atréficas
para a retina periférica

Em cerca de 50% dos casos, ocorre igualmente o
depdsito de cristais refringentes na periferia da
cornea.

CONSTITUICAO BIOQUIMICA DOS CRISTAIS:
Sao compostos de acidos gordos e particularmente
de cristais de colesterol.

EXAMES COMPLEMENTARES:
ERG/EOG: Normais.

PROGNOSTICO:
Variavel, devido a progressao diversa da doenca.

Fig. d.109 Distrofia cristalina Bietti (Retinografia)

Fig. d.110 Distrofia cristalina Bietti (Retinografia)
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n Distrofia cristalina Bietti

Fig.d.111 Distrofia cristalina Bietti (Aneritica) Fig. d.112 Distrofia cristalina Bietti (Aneritica)

Fig. d.113 Distrofia cristalina Bietti (AF) Fig. d.114 Distrofia cristalina Bietti (AF)

Fig. d.115 Distrofia cristalina Bietti (AF) Fig. d.116 Distrofia cristalina Bietti (AF)
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Fig. d.117 Distrofia cristalina Bietti (OCT)

Fig.d.118 Distrofia cristalina Bietti (OCT)

ISTROFIA

EM PADRAO DO EPR

Doenca  macular  hereditaria, autossomica
dominante, com expressividade variavel.
Caracterizada pela acumulacao de lipofuscina, ao
nivel do EPR. Aspecto de depésito amarelado ou
acinzentado, de forma variavel, na area macular.
Heterogeneidade genética, com mutacoes da
periferina, RDS, localizacao cromossémica 6p21.2-
cen',

Tipicamente é autossémica dominante. Descritos
casos de transmissao autossomica recessiva. Existe

uma variabilidade fenotipica

Gass classificou as distrofias em padrao, em 4
entidades distintas, em funcao do seu aspecto
oftalmoscopico*:

° Distrofia macular viteliforme do adulto
(lesao amarelada ou ovalada, amarelada,
subretiniana, com um tamanho de 1/3
de diametro papilar, bilateral e simétrica.
EOG normal.

Distrofia reticular (disposicao em rede).
Distrofia em padrao multifocal (flecks
amarelados na area macular).

(manchas
com

o Fundus pulverulentus
mosqueadas no polo posterior,
extensao para a periferia).

Alguns autores sugerem que a distrofia em padrao
é relativamente benigna, embora estejam descritos
casos de diminuicao da acuidade visual em estadios
tardios, por atrofia do EPR e NVSR.

SINTOMAS:

Usualmente assintomaticos.

Surgem tipicamente na 4°-5° década de vida.
Metamorfépsia ligeira e diminuicao ligeira da
acuidade visual®.

SINAIS:
A lesao pigmentar € geralmente bilateral e
simétrica, envolvendo a macula.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: A deposicio de material amarelado no
espaco subretiniano bloqueia a fluorescéncia
coroidea dando um padrao tipico na angiografia.
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n Distrofia em padréo do EPR

A atrofia ao redor da atrofia do EPR produz uma
hiperfluorescéncia.

CV: Normal ou uma ligeira diminuicao da
sensibilidade retiniana ma area macular.

ERG: Normal ou, ocasionalmente, subnormal.
EOG: Variavel. Anomalia moderada, o que é
consistente com uma disfuncao do EPR.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Drusens largos.

PROGNOSTICO:
O progndstico para a visao central € bom.

TRATAMENTO:
Anti-VEGF em caso de NVSR.

Fig. d.119 Distrofia em padrao (Retinografia)

Fig. d.120 Distrofia em padrio (AF)

Fig. d.121 Distrofia em padrao (Retinografia)

Fig. d.123 Distrofia em padrao (AF)
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Fig. d.124 Distrofia em padrio (AF)



Fig. d.125 Distrofia em padrdo,com descolamento da retina
neurosensorial (OCT)

Fig. d.126 Distrofia em padrdo (Retinografia) Fig. d.127 Distrofia em padrao (AF)

Fig. d.128 Distrofia em padrao (Retinografia) Fig. d.129 Distrofia em padrio (Aneritica)
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n Distrofia em padréo do EPR

Fig. d.130 Distrofia em padrdo (AF)

Fig. d.131 Distrofia em padrao (OCT)

ISTROFIA FAMILIAR DA

MEMBRANA LIMITANTE

INTERNA

Transmissao autossomica dominante.

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
Entre os 20 e os 40 anos de idade.

SINTOMAS:
Diminuicao da acuidade visual.

SINAIS:
Superficie retiniana interna com aspecto brilhante
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em todo o polo posterior.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Anomalias difusas da permeabilidade retiniana.
ERG: Diminuicao da onda b.

PROGNOSTICO:
Mau prognéstico devido ao desenvolvimento de
retinosquise, edema retiniano e pregas retinianas.



ISTROFIA MACULAR

ANULAR CONCENTRICA
BENIGNA

Caracteriza-se por apresentar inicialmente uma
hipopigmentacao parafoveal, com uma boa
acuidade visual.

GENETICA:

Transmissao autossomica dominante.

Locus génico 18 associado.

Parece ser causada por um defeito no gene
localizado no cromossoma 6.

Proposta como causadora da doenca, a mutacao
Leub79Pro®.

SINTOMAS:
Inicia-se na vida adulta por uma pequena alteracao
da visao central.

SINAIS:
Maculopatia em “olho boi”.

Fig. d.132 Distrofia macular anular concéntrica benigna

Ligeira atenuacao vascular.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Defeito em janela do EPR, de forma anular.
CV: Escotoma anular paracentral.

EOG: Subnormal.

ERG: Normal.

VISAO CROMATICA: Alteracio minima ou
moderada.

PROGNOSTICO
Evolucao  para
pigmentar like.
O prognoéstico visual é bom. Pode ocorrer, no
entanto, uma diminuicao da AV e hemeralopia.

uma patologia retinopatia
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ISTROFIA MACULAR

CAROLINA DO NORTE

Rara. década de vida. Assintomatica.
Heranca autossomica dominante, de penetrancia e Grau 2 - Depésitos maculares profundos
completa. e confluentes. Prognéstico visual menos
favoravel. NVSR e fibrose subretinianas podem
GRAUS E PROGNOSTICO"; ocorrer.
e Graul-Depésitos branco-marelados, drusens- e  Grau 3 — Lesao bilateral macular, atroficas,
like, na periferia retina e na darea macular. 1* semelhante a um coloboma.

Fig. d.133 Distrofia macular Norte Carolina Fig. d.134 Distrofia macular Norte Carolina
(Retinografia) (Foto cedida pela Dra. Sara Vaz-Pereira). (Retinografia) (Foto cedida pela Dra. Sara Vaz-Pereira).

ISTROFIA

MACULAR OCULTA

Também conhecida como Distrofia central de 1989.
cones. E uma distrofia macular rara.
Foi descrita pela primeira vez por Miyake, em  Nao tem predileccao por sexo.
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Caracteriza-se por uma diminuicao progressiva e
bilateral da acuidade visual, sem alteracoes visiveis
no fundo ocular e com uma AF normal®'.

GENETICA:

Transmissao autossémica dominante.
casos esporadicos.

Nao se conhece o défice genético responsavel.

Descritos

IDADE DE APRESENTACAO:

2* — 7* década de vida.

Aidade de inicio da sintomatologia € tardia (cerca
de 95% tém mais de 20 anos).

SINTOMAS: Diminuicao lentamente progressiva
da acuidade visual bilateral.

Outros sintomas: Fotofobia, diminuicao visao
cromatica, perda sensibilidade ao contraste.

SINAIS:

Fundo ocular normal.

EXAMES COMPLEMENTARES:

CV: Escotoma central, com campo visual periférico
intacto.

Visao cromatica: Pode ser normal, mas as vezes
apresenta um défice do eixo vermelho-verde ou
amarelo-azul.

ERG fotépico e escotdpico sao normais, mesmo
em estadios avancados da doenca. ERG pattern e
multifocal estao gravemente afectados.

OCT: Diminuicao da espessura da fovea,
fundamentalmente da camada nuclear externa.
AF: Normal.

O ERG multifocal e o OCT sao fundamentais para
o diagnéstico.

PROGNOTICO:
Mau.

ISTROFIA MACULAR

PSEUDOINFLAMATORIA
SORBY

Também chamadade Distrofiamacularhemorragica
hereditaria. Inicialmente descrita em 1949.

Muito rara, mas grave.

Autossémica dominante.

A apresentacao clinica inicial consiste em
diminuicao visao central e nictalopia pela 3"-4"
década de vida.

Apresenta muitos aspectos clinicos parecidos com
aD.M.L

APRESENTACAO:
e 2°4* década de vida, com diminuicao unilateral
da visao central e metamorfoépsia.

SINAIS:

e Manchas branco-amareladas, localizadas ao
longo das arcadas e nasal ao disco 6ptico.

ACUIDADE VISUAL.:

e A perda de visao estd atribuida a atrofia da
coriocapilar, EPR, retina sensorial e a NVSR.

e Nos estadios avancados da doenca, estd presente
uma cicatriz disciforme macular.

HISTOPATOLOGIA:

e Ha uma acumulacdao anormal de material lipidico
(drusens like) na camada interna da membrana
Bruch, o que origina um espessamento da camada
interna da membrana de Bruch, pensando-se ser
a causa do défice da actividade metabdlica da
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n Distrofia macular pseudoinflamatoria Sorby

coriocapilar e do EPR"*.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Ocorre um atraso de preenchimento da
coriocapilar (considerado um sinal precoce da
doenca).

ERG: Normal ou diminuicao onda b, relativo a
diminuicao da sensibilidade dos bastonetes.

PROGNOSTICO.
Mau, devido a ocorréncia de maculopatia
exsudativa, na 5* década de vida e cicatriz

subretiniana. Na fase final da doenca ocorre
degenerescéncia da coriocapilar, EPR e segmento
externo da camada células fotoreceptoras, com
neovascularizacao coroidea.

TRATAMENTO:

e Recentemente, um estudo de Jacobson e al.
afirmou que a nictalopia nestes doentes seria
resultado duma privacao crénica de uptake de
vitamina A pelos fotorecepetores. A adm. de 50.000
IU por dia de vitamina A nestes doentes levava a
uma reversao da sintomatologia.

Fig. d.135 Distrofia macular pseudo-inflamatoria Sorsby
(Retinografia)

Fig. d.136 Distrofia macular pseudo-inflamatoéria Sorsby
(Retinografia)

Fig. d.137 Distrofia macular pseudo-inflamatéria Sorsby (AF)
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Fig. d.138 Distrofia macular pseudo-inflamatdria Sorsby (AF)



ISTROFIA

RETICULAR SJOGREN

Patologia muito rara.
Descrita pela primeira vez por Sjogren em 1950.
Transmissao autossémica dominante e recessiva.

IDADE DE APRESENTACAO INICIAL:
As alteracoes reticulares estao desenvolvidas aos 15
anos de idade.

SINTOMAS:
Nao hd ou ocorrem apenas alteracoes minimas da AV.

SINAIS:

Padrao reticular e simétrico de agrupamentos
pigmentares e hiperplasia EPR e alteracoes
atroficas, assemelhando-se a “uma rede de pesca
com nos”.

A média periferia e periferia estao poupadas.

COMPLICACAO:
NVSR

ISTROFIA

VITELIFORME DO ADULTO

Pertence ao grupo das distrofias em padrao. E
provavelmente a causa mais comum de distrofia
macular em adultos.

GENETICA:
Podem ser esporadicos ou transmissao autossomica
dominante, com penetrancia incompleta e

expressao variavel.
Mutacao no gene RDS (periferina 2, PRPH2).

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
Os sintomas tipicamente iniciam-se na 3* — 5
décadas de vida.

a

SINAIS:

Depositos amarelados ou esverdeados, < 1 disco
diametro, subretinianos, isolado ou multiplos, uni
ou bilateral. Por vezes, apresentam pigmentacao
dentro da lesao. Hiperautofluorescéncia'.

Lesoes multifocais podem simular uma D. Stargardt.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Efeito madscara em tempos precoces e
impregnacao contraste em fases tardias.

COMPLICACAO:
NVSR
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n Distrofia viteliforme do adulto

Fig. d.139 Distrofia viteliforme do adulto (Retinografia) Fig. d.140 Distrofia viteliforme do adulto (Retinografia)

Fig. d.141 Distrofia viteliforme do adulto (AF) Fig. d.142 Distrofia viteliforme do adulto (AF)

Fig. d.143 Distrofia viteliforme do adulto. Fig. d.144 Distrofia viteliforme do adulto.
Superficie macular elevada, por um depdsito de um material Superficie macular elevada, por um deposito de um material
denso e hiperreflectivo, em forma de ctpula (OCT). em forma de ctpula (OCT)
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Fig. d.145 Distrofia viteliforme adulto (Autofluorescéncia)
(Foto cedida pela Dra. Sara Vaz-Pereira)

Fig. d.146 Distrofia viteliforme adulto (Autofluorescéncia)

(Foto cedida pela Dra. Sara Vaz-Pereira)

ISVERSAO

PAPILAR

Anomalia congénita. Nao hereditdria.
Corresponde a insercao obliqua do n.6ptico sobre
o globo ocular, que se traduz no fundo ocular por
uma anteroversao da porc¢ao superior da papila.
Relativamente frequente (1-2% dos individuos).
Bilateral em % dos casos.

Ocorre em 1-3% da populacao.

ANOMALIAS CLINICAS ASSOCIADAS:
e  Crescente atréfico peripapilar inferior.

e Anomalia de insercao dos vasos sanguineos

retinianos
e Kstafiloma inferior.
e Miopia e astigmatismo.

FISIOPATOLOGIA:

Resulta duma anomalia da oclusao da fenda

embriondria, na 5" - 6 semana de gestacao.

A localizacao inferonasal ou inferior da escavacao
sugere uma forma mais ou menos frustre de
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Disverséo papllar

coloboma. E possivel encontrar um coloboma
peripapilar dum olho e uma disversao papilar do
olho adelfo.

SINTOMAS:

Assintomdticos. A acuidade visual é geralmente
conservada ou pouco alterada.

Astigmatismo midpico associado. Nao é evolutivo.

CINICA:

O aspecto inclinado do eixo vertical da papila é
devido a translacao da papila as 12 horas, para o
lado nasal do quadrante superonasal.
Alinclinacao da escavacao papilar que acompanha
esta anomalia, muda a orientacao dos vasos
que emergem do disco O6ptico, apresentando
frequentemente um situs inversus (os vasos
temporais apresentam uma orientacao nasal).
Geralmente existe um crescente da esclera nua
ou da cordide na porcao inferior da papila.
Adelgacamento corioretiniano inferonasal.
Frequentemente apresentam um aumento do
comprimento axial, existindo uma correlacao entre
a miopia, o comprimento axial e a importancia da
disversao*”

EXAMES COMPLEMENTARES:

CV: Défices campimétricos que podem levar a
confusao de interpretacao por glaucoma crénico
ou compressao quiasmatica.

Quando a disversao ¢ bilateral, as anomalias
campimétricas podem ser superiores,
temporosuperiores ou temporais.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

O aspecto escavado da porcao inferior da escavacao
optica pode ser confundido com uma escavacao
glaucomatosa.

O aspecto dos campos visuais pode fazer suspeitar
dum tumor da hipdéfise.

COMPLICACOES:

e Alteracoes pigmentares (localizam-se na
juncao entre a retina normal e o estafiloma
inferior).

NVSR

Vasculopatia polipoidal coroidea

Pregas corioretinianas

Complicacoes nao especificas (Membranas
epiretinianas, foveoesquise, buraco macular
lamelar)

Fig. d.147 Disverséo papilar (Retinografia)
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Fig. d.148 Disversdo papilar (Retinografia)



Fig. d.149 Disversao papilar (Retinografia) Fig. d.150 Disversdo papilar (Retinografia)

Fig. d.151 Disversdo papilar (Aneritica) Fig. d.152 Disversdo papilar (Aneritica)
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OENCA ARRANHAO GATO

(BARTOLENOSE)

A causa mas frequente é um bacilo gram -.

E uma infecgio bacteriana subaguda. A zona de
inoculacao é uma pdpula ou pustula, com uma
linfadenite regional.

SINAIS:

Segmento anterior: Conjuntivite com nédulos
ulcerados e adenopatia satélite.

Uveite com neurite 6ptica e retinite.

Neuroretinite:  tipicamente unilateral, com
diminuicao da AV, escotoma cecocentral,
discromatépsia e defeito pupilar aferente.

Exsudados maculares estrelares surgem alguns
dias depois do edema papilar se apresentar menos
saliente’.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Hiperfluorescéncia acentuada do disco 6ptico,

devido ao edema papilar.
ICG: Hipofluorescéncia
coroideus.

devido aos focos

EVOLUCAO:
Sindrome autolimitado, com resolucao em 4 a 12
meses.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Sifilis

o D. Lyme

o Toxoplasmose

o Toxocara

TRATAMENTO:

Rifampicina, trimetroprim-sulfametoxazol ou
cirpofloxacina.

OENCA

DE BEHCET

E uma vasculite sistémica recorrente grave, de tipo
oclusivo e de etiologia determinada.
A idade média de inicio da doenca € na 3* década.
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Associacao com HLA B51.
Envolvimento ocular em cerca de 70% dos
pacientes. E uma das principais complicacoes .



EPIDEMIOLOGIA: AF e OCT: Permite avaliar a gravidade da lesao
A prevaléncia varia segundo a distribuicao  inflamatorio e as suas complicagoes.
geogrifica. E de 0,4/100.000 por habitantes nos  ICG: Permite avaliar a lesao coroidea.
USAL

EVOLUCAO:
SINAIS: Na auséncia de tratamento, a taxa de cegueira aos
O achado cldssico de uveite ndo granulomatosa, 3 anos ¢ de 70%.
com hipé6pion, ocorre em 1/3 dos doentes. ;

COMPLICACOES:
FUNDO OCULAR: Cicatrizes maculares, atrofia Optica, catarata,
Vasculite retiniana. Dilata¢dao venosa, hemorragias ~ membrana epiretiniana e edema macular.
retinianas, exsudados retinianos e edema do disco

optico. TRATAMENTO:

Pode ocorrer oclusao vascular, células no vitreo e Corticoéides sistémicos associada a azatioprina.

neovascularizacao retiniana. Os anti-TNF alfa, interferao alfa ou ciclosporina
podem estar associados.

DIAGNOSTICO: Injeccdo intravitrea anti-VEGF sdo tteis como

O diagnéstico da D. Behget € baseado em critérios  adjuvantes.

clinicos.

Fig. d.153 D. Behget (Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. Fig. d.154 D. Behget (Aneritica) (Foto cedida pelo Dr.
Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira) Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)

Fig. d.155 D. Behget (AF) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Fig. d.156 D. Behget (AF) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim
Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira) Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)
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OENCA

DE BEST

A distrofia viteliforme macular de Best é uma
doenca hereditaria, autossomica dominante, com
penetrancia forte, mas de expressividade variavel.
Foi descrita pela primeira vez por Friedrich Best,
em 1905.

O gene VMD2 localizado no cromossoma 11q13
esta associado com esta doenca'.

Caracteriza-se por apresentar tipicamente, um
depésito de material amarelado, em forma de
“gema de ovo” na area macular, associado a um
EOG an6émalo e ERG normal.

FISIOPATOLOGIA:
E uma anomalia do EPR generalizada, que
resulta na acumulacao anémala de granulos de
lipofuscina. O lipopigmento acumula-se dentro
do EPR, com macréfagos no espaco subretiniano
e dentro da cordide.

IDADE DE APRESENTACAO:

Ocorre principalmente na infincia, mas pode
ocorrer mais tardiamente (até 60 anos).

A apresentacdo usualmente ocorre na 1*-2* década
de vida (7-12 anos), com défice gradual da visdo
central e metamorfopsia.

SINTOMAS:

Existe uma correlacao entre a diminuicao da AV
e a idade do doente no inicio da sintomatologia.
A hipermetropia é comum.

ESTADIOS EVOLUTIVOS

Gass classificou a patologia em 6 estadios,

referentes ds alteracoes do fundo ocular®:

a) ESTADIO  PRE-VITELIFORME:  Os
doentes sao assintomdticos e apresentam
um fundo ocular normal ou por vezes,
apenas um aspecto bolhoso. O EOG ¢é
usualmente anomalo, com um indice de
Arden < 140%.
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b) ESTADIO  VITELIFORME:  Aspecto
de “gema de ovo”. E caracterizado por
uma elevacao amarelada ou alaranjada,
arredondada ou ovalada, com bordos
bem definidos. A lesao € tnica e centrada
na févea e tem 0,5-2 discos de diametro
de tamanho. Simétrica e bilateral. A AV é
tipicamente preservada (6-10/10).

) ESTADIO VITELIRUPTIVO: Também
chamado de  pseudohipopion. E
caracterizado  por apresentar uma
sedimentacao horizontal de material
viteliforme. A AV comeca a diminuir.

d) ESTADIO DE “OVOS MEXIDOS”:
caracterizado  por apresentar uma
dispersao nao homogénea de material
viteliforme. A AV continua a diminuir.

e) ESTADIO ATROFICO: Placa homogénea
de atrofia centrada na macula. A atrofia
envolve principalmente o EPR, com um
aspecto em “sal e pimenta”.

f) ESTADIO DE FIBROSE: O estadio de
fibrose coexiste com atrofia. A lesao
é branco-amarelada. A NVSR ocorre
frequentemente neste estadio.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: A autofluorescéncia é de maior importancia
diagnoésticadevido a caracteristicaautofluorescente
do material viteliforme.

Em estadios precoces, a lesao viteliforme evidencia
uma hiperfluorescéncia marcada e homogénea da
lesao.

A AF nao € util nesta patologia, a nao ser que se
suspeite de NVSR.

No estadio viteliforme, a AF revela um disco
hipofluorescente, com bloqueio da coréide
subjacente.

No estadio pseudohipopion, é normal ou apresenta
uma ligeira hiperfluorecéncia na porcao superior



dalesao, onde o material esta ausente, contrastando
com a hipofluorescéncia da parte inferior da lesao.
No estadio “ovos mexidos”, ocorrem dreas dispersas
de hipo e hiperfluorescente.

No estadio atréfico, apresenta um defeito em
janela, da atrofia do EPR.

No estadio fibrético, apresenta
hiperfluorescéncia precoce intensa.

ICG: Investiga a suspeicao de NVSR. Evidencia
anomalias periféricas com o aspecto de spots
hiperfluorescentes.

CV: Inicialmente os CV sao normais, mas pode
surgir posteriormente um escotoma relativo.
OCT: No estadio préviteliforme, o OCT é normal.
No estadio viteliforme, um aspecto em “dome-
shaped”. A retina neurosensorial preserva a sua
estrutura e espessura.

No estadio pseudohipopion, o OCT distingue duas
diferentes zonas: a zona superior, hiporreflectiva,
opticamente vazia e uma zona inferior
hiperreflectiva.

No estadio “ovos mexidos”, é visivel no OCT uma
lesao opticamente vazia.

No estadio atrofico, o OCT revela um
adelgacamento de todas as camadas retinianas,
com um aumento da reflectividade do EPR.

No estadio fibrético, apresenta uma configuracao
de espessamento hiperreflectivo proeminente
ao nivel do EPR e um adelgacamento da retina

uma

Fig. d.157 Doenga Best (Retinografia)

sensorial suprajacente.

EOG: Diminuicao do indice de Arden.

ERG: Serve como indicador da extensao da funcao
retiniana, em doentes com boa AV.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Uma lesao viteliforme que surja em idade adulta
nao deve ser diagnosticada como doenca de Best,
a nao ser que apresente um EOG an6émalo e um
ERG normal.

Hemorragia prémacular.

COMPLICACOES:
NVSR (ocorre em 2 a 9% dos casos).
Descolamento da retina.

PROGNOSTICO:

A AV € boa até ao estadio pseudohipopion.

A diminuicao da AV habitualmente ocorre
gradualmente e inicia-se pelos 40 anos de idade.
Com NVSR a AV é pior, mas em geral, o prognéstico
visual é bom. A AV de 4/10 ou mais, mesmo sem
tratamento®,

TRATAMENTO:

Injeccao intravitrea de anti-VEGF, em caso de
NVSR.

Terapia genética, em investigacao.

Fig.d.158 Doenga Best (Retinografia)
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n Doenca de Best

Fig. d.159 Doenca Best (Aneritica) Fig. d.160 Doenca Best (Aneritica)

Fig. d.161 Doenca Best (AF) Fig. d.162 Doenca Best (AF)

Fig. d.163 Doenca Best (OCT) Fig. d.164 Doenca Best (OCT)
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Fig. d.165 Doenca Best. Estadio tardio (Foto cedida pela Fig. d.166 Doenca Best. Estadio tardio (Foto cedida pela
Dra. Sara Patricio) Dra. Sara Patricio)

Fig. d.167 Doenca Best. Estadio tardio (Foto cedida pela Fig. d.168 Doenca Best. Estadio tardio (Foto cedida pela
Dra. Sara Patricio) Dra. Sara Patricio)

OENCA

DE COATS

Descrita pela primeira vez, em 1908, por Georges e unilateral, caracterizada pela presenca de

Coats. telangiectasias anomalas ou aneurismas dos vasos
Atinge habitualmente criangas ou jovens adultos, retinianos, associada com exsudados subretinianos
do sexo masculino. ou intraretinianos.

E uma anomalia vascular retiniana idiopatica  Patologia rara. Incidéncia anual de 0,1/100.000,
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Doenca de Coats

com cerca de 60 novos casos por ano’.

Nao estd associada a patologias oculares ou
sistémicas.

Caracterizadas pela presenca, em um ou mais
sectores do fundo ocular, de anomalias vasculares,
localizadas na periferia da retina e que provocam
uma exsudacao que se estende até ao polo
posterior.

Gravidade variavel, indo de anomalias vasculares
periféricas até quadros clinicos mais graves, com
leucocoria neonatal secundaria a uma exsudacao
macica intra e subretinianas.

Shields propos uma definicao mais estrita
da Doenca Coats: telangiectasias retinianas
idiopaticas, congénitas, associadas a uma
exsudacao intra ou sub-retiniana, sem a presenca
de traccao vitreoretinianas significativas, isoladas
ou esporadicas.

EPIDEMIOLOGIA:

Patologia idiopdtica. Na maioria dos casos o
diagnoéstico é efectuado em idade inferior a 20
anos, com um pico de incidéncia no final da 1°
década de vida (em 2/3 dos casos ocorre em idade
inferior aos 10 anos).

Ocorre predominantemente no sexo masculino
(85% dos casos).

A gravidade da doenca varia desde a presenca de
telangiectasias retinianas periféricas assintomaticas
até um descolamento exsudativo total da retina.

FISIOPATOLOGIA:

Etiologia desconhecida. O mecanismo patogénico
da D.Coats consiste numa desorganizacao da
parede vascular, provocando uma permeabilidade
anémala das células endoteliais dos capilares
retinianos, ou seja, uma ruptura da barreira
hemato-retiniana interna.

EXAME DO FUNDO OLHO:

Exsudacao lipidica e subretiniana por vezes,
extensa, acumulada no polo posterior.

A periferia da retina, observam-se telangiectasias
caracteristicas da Doenca de Coats, sob a forma
de aneurismas, de tamanhos diversos, associados
a anomalias capilares, num ou varios sectores do
fundo ocular.

Localizam-se  preferencialmente,
decrescente, no quadrante
inferior, nasal e superior.

ordem

depois

por
temporal,
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O Sindrome de Coats (de inicio em adulto) difere
da Doenca de Coats tipica por:
° Menos extenso ( < 6 horas)

° Vasos periféricos nao estao afectados

o Lenta progressao

° Hemorragiasjunto as dilatagoes vasculares.
o Hipercolesterémia.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Evidencia de capilares dilatados e espacados.
Arteriolas de calibre irregular e ectasiadas. Vénulas
igualmente dilatadas.

OCT: Pode revelar um edema macular cistéide ou a
presenca duma membrana epiretiniana associada.
Util a medicao da espessura macular no OCT.

CLASSIFICACAO (Shields):
Estadio 1- anomalias vasculares nao associadas a
exsudacao intraretiniana (s6 ocupam um pequeno

sector).
Estadio 2 — As anomalias vasculares estao associadas
a uma exsudacao intraretiniana periférica,

envolvendo as anomalias vasculares.

Estadio 3 — Ha um descolamento exsudativo da
retina parcial (A) ou total(B).

Estadio 4 e 5 — As formas mais graves, com
descolamento  total da retina, glaucoma
neovascular e phthisis bulbi.

DIAGNOSTICO:

Presenca de exsudacao intraretiniana atingindo ou
ameacando a macula, associada a vascularizacao
retiniana periférica. A AF confirma o diagnéstico.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Diferenca consoante estamos em presenca de um
recém nascido ou de um jovem adulto.
Recém-nascido:

o Patologias complicadas de descolamento
exsudativo total da retina.

° Retinoblastoma  (sobretudo a forma
exofitica).

Jovem adulto

o Hemangioblastoma capilar retiniano da

doenca von Hippel-Lindau.
Tumores vasoproliferativos
Vitreoretinopatia exsudativa familiar
Retinosquise ligada ao X
Hemorragia vitrea.



EVOLUCAO

Evolui para um agravamento da exsudacao
lipidica, a partir das telangiectasias e do leito
capilar anémalo.

As formas graves sao habitualmente diagnosticadas
nas crianc¢as pequenas por leucocoéria ou estrabismo.
A evolucao € particularmente agressiva, sobretudo
em criancas com idade inferior a 5 anos.

PROGNOSTICO:

O prognéstico visual depende da presenca ou nao
de exsudados localizados na area macular. Sem
tratamento evolui para descolamento exsudativo
da retina.

O tratamento possibilita a regressao da exsudacao.
Asrecidivas podem ocorrer, porque as telangiectasias
aumentam de tamanho, com o tempo.

GENETICA:

Nao é uma doenca hereditaria.

Ocasionalmente, sao encontradas mutacoes
somaticas no gene NDP (o gene da doenca de
Norrie).

TRATAMENTO:

O objectivo do tratamento € estabilizar a visao e
reduzir o leakage e exsudacao.

O tratamento mais eficaz para destruir as anomalias
vasculares € a fotocoagulacao laser.

O laser aconselhado é o laser verde, com um
comprimento de onda de 532 nm.

A regressao completa dos exsudados € lenta,
podendo durar 1 ano.

No estadio 3A (descolamento exsudativo
subtotal) o tratamento mais eficaz é a crioterapia
transescleral.

O prognostico estd estreitamente correlacionado
a importancia e a extensao das telangiectasias
periféricas e 4 presenca ou nao de atingimento
macular ou a um descolamento da retina.

Os doentes diagnosticados nos estadios 1 e 2 A

tétm um bom prognéstico visual, contrariamente
aos doentes com descolamento total da retina, que
tém um mau prognostico.

Recentemente, foi proposto a injeccao intravitrea
de Bevacizumab para tratar as formas muito
exsudativas da doenca.

FORMAS PARTICULARES

1) Pseudo-Coats do adulto

Apresenta um quadro clinico similar a Doenca
Coats, mas é diagnosticado na idade adulta (sexo
masculino, superior a 50 anos).

Clinica: Anomalias dos capilares e das arteriolas
retinianas. Unilateral. Telangiectasias e
macroaneurismas arteriais associados a uma
exsudacao intraretiniana.

Alocalizacao preferencial das anomalias vasculares
é sobretudo na média periferia e no polo posterior.
Ao redor dos macroaneurismas arteriais sao
frequentes as hemorragias intraretinianas.
Associacao com HTA é frequente.
PROGNOSTICO: Menos grave do que a doenca
de Coats da crianca, embora o edema macular seja
dificil de tratar.

2) Sindrome de Coats

Consiste numa quadro clinico similar a doenca
de Coats, mas associado a diversos sindromes ou
associacoes.

Designa-se por Sindrome de Coats, qualquer
sindrome sistémico que apresente alteracoes

vasculares retinianas periféricas e exsudacao
lipidica.

Associacao com:

° Alport

° Distrofia facio-escapulo-umeral

° Retinopatia pigmentar

° Nevo epidérmico

° Sindrome Turner

[ ]

Leucoencefalopatia, calcificacao e quistos
intracerebrais.
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n Doenca de Coats

Fig. d.169 Doenga de Coats (Retinografia) Fig. d.170 Doenga de Coats (Retinografia)

Fig. d.171 Doenca de Coats (Aneritica) Fig. d.172 Doenca de Coats (AF).

Fig. d.173 Doenga de Coats (AF) Fig. d.174 Doenga de Coats (AF)
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Fig. d.175 Doenga de Coats (ICG)

Patien Clinic Gray: Lincar
Patient ID: 119385 : Depth: 4.0
Eye: 08/

Fig. d.177 Doenca de Coats (Fotos cedidas pelo Dr. Jodo Fig. d.178 Doenga de Coats (Ecografia) (Foto cedida pelo
Cabral). Dr. Jodo Cabral)

Fig. d.179 Doenga Coats (Retinografia) (Foto cedida pelo
Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)
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OENCA

DE EFALES

Caracterizada por uma periflebite oclusiva da
retina periférica, idiopatica, bilateral e associada
a neovascularizacao, que afecta jovens do sexo
masculino, entre as idades de 20 a 30 anos.

Associacao a hipersensibilidade a
tuberculoproteinas.
SINTOMAS:

Diminuicao da AV por hemorragias vitreas
recorrentes.

SINAIS:

Embainhamento vascular periférico.
Neovascularizacao periférica
Hemorragia vitrea recorrente

CLASSIFICACAO, segundo Saxena e Kumar,
baseada em  achados  fundoscépicos e
angiograficos':

Estadio la: Periflebite de vasos de pequeno calibre,
com hemorragias retinianas superficiais.

Estadio 1b: Periflebite de vasos de maior calibre,
com hemorragias retinianas superficiais.

Estadio 2a: Nao perfusao capilar periférica

Estadio 2b: Neovascularizacao retina/
Neovascularizacao do disco 6ptico

Estadio 3a: Proliferacao fibrovascular

Estadio 3b: Hemorragia vitrea

Estadio 4a: Descolamento combinado
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regmatogéneo e traccional
Estadio 4b: Rubeosisiridens, glaucomaneovascular,
catarata e atrofia optica.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Impregnacao das paredes dos vasos sanguineos
na fase venosa precoce, com leakage na fase
tardia. Areas de nio perfusio capilar retiniana e
neovascularizacao retiniana sao evidentes.
ECOGRAFIA: Monitorizacao dos doentes com
hemorragia vitrea.

COMPLICACOES

Descolamento traccional da retina
Rubeosis iridens

Glaucoma

Catarata

TRATAMENTO:

Depende da gravidade da doenca. A estratégia
terapéutica deve ser definida de acordo com os
estadios da doenca.

Panfotocoagulacao nos estadios proliferativos da
doenca.

Cirurgia vitreoretiniana em caso de hemorragia
vitrea persistente ou descolamento traccional da
retina.

Injeccoes intravitreas de anti-VEGF eficazes no
tratamento da neovascularizacao da retina.



Fig. d.180 Hemorragia vitrea na Doenga Eales Fig.d.181 Hemorragia vitrea na Doenca Eales

Fig. d.182 Doenga de Eales (AF) Fig. d.183 Doenga de Eales , com multiplos pontos leakage
(AF)

Fig. d.184 Doenga de Eales , com multiplos pontos leakage Fig. d.185 Doenga de Eales , com multiplos pontos leakage
(AF) (AF)
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n Doenca de Eales

Fig. d.186 Doenga de Eales. Apds fotocoagulagdo laser
laser (Retinografia)

Fig.d.187 Doenca de Eales . Apds fotocoagulagao
(Retinografia)

Fig. d.188 Doenga de Eales. (Retinografia) (Foto cedida
pela Dra. Marta Guedes)

Fig. d.189 Doenga de Eales. (AF) (Foto cedida pela Dra.
Marta Guedes)

OENCA

DE NORRIE

Transmissao autossOmica recessiva, bilateral.
E caracterizada por uma disgenesia ocular
associada com défice progressivo auditivo e mental.

SINAIS:

Pregas  falciformes, hemorragias  vitreas
recorrentes, descolamento da retina e formacao
de membrana retrocristalina.
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PROGNOSTICO:

O estadio final da doenca é a presenca duma
retina descolada e vascularizada retrolental, a qual
origina a cegueira.

OUTROS SINDROMES ASSOCIADOS:

° Trissomia 13

° S. Meckel

° Incontinentia pigmenti
[ )

S. Walker-Warburg



OENCA

DE WHIPPLE

E uma uveite infecciosa, devido a uma bactéria
chamada Trophryma Whipplei.

Provoca uma uveite crénica, predominantemente
posterior, classicamente associada a diarreia
crénica.

ACHADOS CLINICOS SISTEMICOS:
Diarreia crénica, sindrome febril,
poliadenopatia ou meningite.

artrite,

EPIDEMIOLOGIA:

Incidéncia desconhecida.

Idade média (50 anos).

Predominio no sexo masculino (3:1).
Factores de risco pouco conhecidos.

CLINICA:
Diversidade de sintomas visuais.
Queratite, uveite anterior moderada, hialite de

intensidade variavel, retinite e coroidite.

DIAGNOSTICO:

Dificil.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Uveite posterior bilateral:

° Sarcoidose

° Tuberculose

° D.Behcet

o Histoplasmose

° Coroidite multifocal

° Linfoma intraocular

TRATAMENTO:

Cloranfenicol, rifampicina, penicilina, sulfamidas
ou trimetroprim-sulfametoxazol (melhoria apoés
2-7 dias de tratamentoi).

OENCA STARGARDT

= FUNDUS
FLAVIMACULATUS

Distrofia macular caracterizada pela presenca de
flecks discretos, amarelados, ao nivel do EPR.
Autossémica recessiva.

Caracteriza-se por apresentar uma idade de
apresentacao juvenil, uma evolucao rapidamente
progressiva € um mau prognostico visual.

A doenca de Stargardt e o fundus flavimaculatus

sao variantes da mesma patologia. Quando os
flecks caracteristicos estao dispersos pelo fundo
ocular e tém um inicio mais tardio e uma evolucao
lenta, chama-se fundus flavimaculatus e se estao
confinados ao polo posterior e sio acompanhados
de atrofia macular, chama-se doenca de Stargardt.
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n Doenca Stargardt e Fundus Flavimaculatus

EPIDEMIOLOGIA

Nao ha predileccao por sexo.

Usualmente é uma patologia autossémica recessiva,
mas ha alguns casos descritos de autossomica
dominante. O gene esta localizado no cromossoma
1. A mutacao homozigoética no gene ABCR causa o
fundus flavimaculatus.

HISTOPATOLOGIA.
Acumulacao de material anémalo tipo lipofuscina
no EPR.

IDADE DE APRESENTACAO:

Idade de 8 a 12 anos, com diminuicao da AV
central. O fundo ocular apresenta-se normal a data
de apresentacao.

SINTOMAS:
Diminuicao da AV central.
Deuteranomalia.

SINAIS:

O 17 sinal oftalmoscépico € o desaparecimento do
reflexo foveolar e um aspecto granulado do EPR.
Os flecks (depositos  perifoveais  branco-
amarelados) sao usuais na D. Stargardt e no
fundus flavimaculatus. Os flecks sao polimorfos,
arredondados, fusiformes, pequenos ou grandes,
justamaculares ou difusos. Inicialmente os flecks
sao branco-amarelados e bem delimitados e mais
tarde tornam-se acinzentados e mal definidos. Os
flecks podem envolver ou nao a mdcula.

Com a progressao da doenca, torna-se evidente
uma pigmentacao perifoveal.

Posteriormente surge uma atrofia do EPR
parafoveal, ovalada, descrita como atrofia
em”bronze batido”. Corresponde a atrofia do
EPR central em estadios avancados da doenca. O
padrao em “olho de boi” angiogrifico torna-se
aparente.

No estadio final da D. Stargardt ha uma atrofia
central retiniana.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Na fase precoce surge uma hipofluorescéncia,
correspondente ao material esbranquicado. E
patognomonico o siléncio coroideu, embora nao
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ocorra em todos os casos. Padrao “em olho de boi”.
ICG: Os flecks sao sempre hipofluorescentes.
Persistem até as fases terminais, com o
aparecimento de “pin points”.

OCT: Diminuicao da espessura retiniana, nao
correlacionada com a perda de fotoreceptores.
CV: Escotoma central, mas também podem ocorrer
escotomas paracentrais e constriccao central.
EOG: subnormal

ERG: Funcao escotépica e fotépica normal.

ERG multifocal: Funcao macular anémala.

ASSOCIACOES SISTEMICAS:

° Diabetes materna

° Pseudoxantoma elasticum
° Distrofia mioténica

° Doenca McArdle

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Distrofia cones (o que diferencia a D.
Stargardt da distrofia cones é a presenca dum ERG
fotépico normal).

Maculopatia “em olho de boi”

O siléncio coroideu pode ocorrer também na
argirose.

° DMI atréfica (em doentes > 60 anos)

EVOLUCAO:

Perda progressiva da visao central resultando em
atrofia central.

A diminuicao da AV é precoce e grave e estabiliza
habitualmente pelos 1/10 a 2/10°"

PROGNOSTICO.

A maioria dos doentes consegue preservar uma AV
de 1/10 até 3/10, ao menos num olho.

Pior prognostico visual para os que apresentam
uma atrofia macular geografica a mimetizar a DMI.
O desenvolvimento de flecks na média periferia é
um indicador de um envolvimento do fundo mais
extenso, o que induz um prognéstico visual pior.

COMPLICACAO:
NVSR € rara.

TRATAMENTO:
Nao ha tratamento eficaz.



Fig. d.190 Doenga de Stargardt (Retinografia). Fig. d.191 Doenga de Stargardt (Retinografia).

Fig. d.192 Doenca de Stargardt (Aneritica). Fig. d.193 Doenga de Stargardt (Aneritica).

Fig. d.194 Doenca de Stargardt (AF) Fig. d.195 Doenga de Stargardt (AF)
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Doenca Takayasu

Fig. d.196 Doenca de Stargardt (AF) Fig. d.197 Doenga de Stargardt (AF)

Fig. d.198 Doenga de Stargardt, estadio terminal, Fig. d.199 Doenga de Stargardt, estadio terminal
(Retinografia) (Foto cedida pela Dra. Sara Patricio) (Retinografia) (Foto cedida pela Dra. Sara Patricio)

OENCA

TAKAYASU

E uma vasculopatia obstrutiva inflamatéria auto-  das artérias.
imune, das artérias de grande e médio calibre.

Afecta os grandes troncos da aorta. CLINICA:

Cronica. Muito rara. Os aspectos classicos da doenca resultam
duma diminuicao da perfusao ocular, que se

HISTOPATOLOGIA: manifesta por alteracao retiniana hipéxica como

Alteracoes na porcao externa damédia e adventicia ~ microaneurismas, anastomoses arteriovenosas e
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areas de nao perfusao capilar retiniana.

SINAIS OCULARES:

a) RETINOPATIA
Atenuacao arteriolar, manchas
algodonosas, hemorragias retinianas,
microaneurismas, malformacoes
A-V, neuropatia 6ptica isquémica e
neovascularizacao.

b) SEGMENTO ANTERIOR
Edema corneano, Tyndall +, rubeosis
iridens, glaucoma neovascular.

EXAMES COMPLEMENTARES:
Arteriografia
AF: Evidencia aspectos da retinopatia isquémica.

PROGNOSTICO:
Mau.

TRATAMENTO:
Corticosteroides sistémicos e
(Metotrexato e azatioprina)

citotoxicos

OENCAS

FUNGICAS

As infeccoes fungicas do segmento posterior

ocorrem em prematuros € em doentes com

imunodeficiéncia ou secundaria a neoplasias.

Os fungos podem penetrar o globo ocular

directamente ap6s uma ferida perfurante, apos

uma perfuracao duma udlcera da cérnea ou apos

uma septicémia a candida'.

. CANDIDIASE OCULAR

A Candida albicans é o agente mais comum da

endoftalmite a fungos.

A infeccao exogena a Candida pode ocorrer apos

uma cirurgia intraocular, ap6s um trauma penetrante

ou como extensao duma tlcera corneana a Candida.

A endoftalmite a Candida endégena pode ocorrer

em toxicodependentes endovenosos ou em

doentes imunodeprimidos.

Areas focais de corioretinite surgem como um

aspecto em algodao branco.

Os microabcessos vitreos podem surgir com o

aspecto de um colar de pérolas.
TRATAMENTO:

Anfotericina B, Ketoconazole,

5-flucytosina e fluconazole.

O papel dos corticéides sistémicos é controverso.

Vitrectomia via pars plana para o diagnéstico e

tratamento.

o COCCIDIODOMICOSE OCULAR

miconazol,

O agente responsavel é o Coccidiodomicosis
immitis.

O envolvimento do segmento posterior ocorre sob
aforma de coroidite, corioretinite ou endoftalmite.
O tratamento de eleicao é a Anfotericina B.

° CRIPTOCOCCOSE OCULAR

O agente responsavel é o Cryptococcus
neoformans.

O  envolvimento intraocular ocorre  por
corioretinite, retinite, descolamento exsudativo da
retina ou uma massa retiniana isolada.
Anfotericina B é eficaz.

o BLASTOMICOSE OCULAR

E uma infeccio fingica granulomatosa crénica
causada pelo Blastomycosis dermatidis.
Anfotericina B( EV) ¢ a escolha.

o ASPERGILOSE E ESPOROTRICOSE
Aspergillus é uma causa rara de endoftalmite
que pode ocorrer primariamente em doentes
imunocomprometidos.

A vitrite e os infiltrados vitreos podem requerer
tratamento.

A esporotricose é uma causa rara de endoftalmite
a fungos.
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OENCAS

RETINIANAS “FLECKED”

Consistem em doencas caracterizadas pela
presenca de multiplas lesoes retinianas branco-
amareladas, de tamanho e configuracao variada.

CLINICA:

Assintomiticos ou visao desfocada, nictalopia e
hemeralopia.

Distribuicao das lesoes branco-amareladas e sua
profundidade na retina.

CLASSIFICACAO CLINICA®:

° Lesoes retinianas branco-amareladas na
doenca ocular primaria.
o] Doenca Stargardt e fundus
flavimaculatus
(o} Sindrome retiniano fleck benigno.
(o} Fundus albipunctatus
(o} Retinite punctata albescens

OYNE

o Sindrome S-cone aumentado
o Distrofia cristalina Bietti
° LesOes retinianas branco-amareladas em
doenca adquirida
o Deficiéncia vitamina A
o Corioretinopatias inflamatérias
o Retinopatias cristalinas provocadas por
farmacos
° Lesoes retinianas branco-amareladas em
doenca sistémica
o Abetalipoproteinémia
o S. Alport
o Pseudoxantoma elasticum
o Glomerulonefrite
membranoproliferativa tipo II
o Hiperoxaluria
o Sindrome Sjogren-Larsson

HONEYCOMB

Também chamado Malattia leventinese ou drusen
radial autossémico dominante.

GENETICA:

Padrao hereditario autossomico dominante.
Mutacao no gene EFEMPI, também conhecido
como fibulin 3 gene no cromossoma 2p16'.
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IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
Habitualmente na 2* — 3* década de vida.

SINTOMAS:

Podem estar assintomaticos até a 4* década de
vida, antes que refiram diminuicao da AV ou
metamorfépsia.



SINAIS:

Achado classico de drusens bilaterais num padrao
radidrio, na area macular, sendo mais proeminente
no lado temporal.

Podem ocorrer por fora das arcadas.

Podem estar presentes quantidades de EPR,
hiperplasia e metaplasia fibrosa subretiniana, com
ou sem NVSR.

Fig d.200 Doyne (Foto cedidas pela Dra. Sara Vaz-Pereira).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Distrofia viteliforme macular (devido a
coalescéncia dos drusens).

EVOLUCAO:
Atrofia geografica ou NVSR, devido a confluéncia
dos drusens.

RUSENS

CUTICULARES

Também chamados drusens laminares basais.
Patologiarara. Caracterizada por um espessamento
nodular da membrana basal do EPR. Dispersa pelo
fundo ocular.

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
40-60 anos de idade.

SINTOMAS:
Diminuicao moderada da AV.
Discromatopsia azul-amarelo.

SINAIS:

Coexisténcia de pequenas manchas dispersas
no polo posterior, associadas a um material
subretiniano central de 1 a 2 discos de diametro.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF. Visualizacao de mais lesoes do que na
retinografia.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
o Distrofia pseudoviteliforme do adulto.

EVOLUCAO:
Prognéstico satisfatério, na auséncia de NVSR
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n Drusens cuticulares

associada.

TRATAMENTO:
Nao ha tratamento eficaz.

RUSENS

DISCO OPTICO

Os corpos hialinos sao formados por material
pseudohialino, que pode calcificar, depositado no
seio da substancia do disco 6ptico.

Os drusens do n.6ptico sdo congénitos por aposicao
aos drusens retinianos, que sao adquiridos.
Podem provocar  alteracoes dos av,
frequentemente periféricas e que podem evoluir
para uma contraccao isépteras™

EPIDEMIOLOGIA:

A prevaléncia dos drusens papilares varia entre 0,34 a
2,0%. Sao frequentemente bilaterais (75% dos casos).
Em 50% doscasos apresentam anomalias dos vasos
sanguineos papilares e auséncia da cipula 6ptica.

Transmissao autossomica dominante.

FISIOPATOLOGIA:

Mal conhecida. Uma das hipé6teses é a sua formacao
a partir dos reliquats do sistema de transporte
axonal das células ganglionares degeneradas.

SINTOMAS:
A maioria dos doentes apresentam-se
assintomaticos. No entanto, cerca de 70%

apresentam anomalias do CV, habitualmente
periféricos™.

SINAIS:

Aspecto de pseudoedema papilar.

a) DRUSENS PROFUNDOS - O aspecto
pode simular um edema papilar crénico.

SINAISEVOCADORES DE DRUSENS PAPILARES:

° Elevacao da papila, com bordo festonado,
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sem escavacao fisiologica.

o Auséncia de hiperémia e mascaramento
dos vasos superficiais.

° Anomalias  vasculares ramificacao
precoce, aumento do numero dos

principais vasos retinianos e tortuosidade
vascular. E frequente a presenca da artéria

cilioretiniana.

o Pulsacao venosa espontanea em 80% dos
€asos.

o O diametro papilar pode estar aumentado

e ter um bordo fluo ou irregular. Aspecto
de pseudoedema papilar.

b) DRUSENS SUPERFICIAIS — Os drusens
emergem a superficie da papila, sob a
forma de pérolas irregulares, no inicio da

adolescéncia.
ASSOCIACOES:
° Retinopatia pigmentar
° Estrias angi6ides
o Sindrome Alagille
EXAMES COMPLEMENTARES:

ECOGRAFIA OCULAR: E o0 exame mais acessivel
para detectar depésitos calcificados.

CV: Défices fasciculares periféricos, alargamento
da mancha cega e estreitamento das isopteras
periféricas. As anomalias do CV podem ser
evolutivas.

TAC: E menos sensivel do que a ecografia e pode
nao detectar os drusens de pequeno tamanho.



AF: Autofluorescéncia anterior a
de contraste. Depois, evidencia
hiperfluorescéncia progressiva.

injeccao
uma

EVOLUCAO:

A maioria dos doentes estao assintomaticos e a sua
descoberta frequentemente € fortuita.

Quando sao sintomaticos, os drusens podem
traduzir-se por uma alteracao do campo visual
periférico, que atinge 2/3 dos doentes'

Sao evolutivos. Tendéncia a aumentar de tamanho
com a idade.

COMPLICACOES:

° Frequentemente as complicacoes

Fig. d.201 Drusens profundos do disco optico (Retinografia)

sao vasculares (hemorragias peripapilares,

NOIA, oclusoes venosas e arteriais
retinianas).
o NVSR  justapapilar. Pouco
frequente.
o Amputacao do campo visual, do

tipo fascicular. Progressiva, mas limitada.

TRATAMENTO:
Decepcionante. A fenestracao da bainha do
n.optico nao ¢ eficaz.

Fig. d.202 Drusens profundos do disco optico (Retinografia)

Fig. d.203 Drusens profundos do disco optico (Aneritica)

Fig. d.204 Drusens profundos do disco optico (Aneritica)
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Drusens disco optico

Fig. d.205 Drusens profundos do disco optico (AF) Fig.d.206 Drusens profundos do disco optico (AF)

Fig. d.207 Drusens profundos do disco optico (CV)

Fig. d.209 Drusens profundos do disco optico (Retinografia) Fig. d.210 Drusens profundos do disco optico (Retinografia)
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RUSENS

DOMINANTES

Também chamados Drusens hereditarios ou
drusens familiares.

E uma patologia hereditaria,
dominante, com penetrancia

expressao variavel.

autossémica
incompleta e

PATOGENESE:

Defeito metabdlico do EPR que origina uma
acumulacao de produtos de degradacao da retina
e do EPR, ao nivel da camada de colagénio interna
da membrana de Bruch.

SINTOMAS:
Diminuicao mais precoce da AV (em torno dos 50
anos).

SINAIS:
Aparecimento precoce de drusens pelas idades
de 20 a 30 anos, que apresentam um padrao

Fig. d.211 Drusens dominantes (Retinografia)

de distribuicao diferente no fundo ocular (a
localizacao mais frequente é na parte nasal).

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Fluorescéncia precoce, atingindo o pico
maximo no tempo arteriovenoso.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
. DMI

EVOLUCAO:
Evoluem progressivamente para uma atrofia do
EPR.

COMPLICACAO:
NVSR

TRATAMENTO:
Nao ha tratamento indicado.

Fig. d.212 Drusens dominantes (Retinografia)
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n Drusens dominantes

Fig. d.213 Drusens dominantes (Aneritica) Fig. d.214 Drusens dominantes (Aneritica)

Fig. d.215 Drusens dominantes (AF) Fig. d.216 Drusens dominantes (AF).

Fig. d.217 Drusens dominantes (ICG) Fig. d.218 Drusens dominantes (ICG)
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Fig. d.219 Drusens dominantes (OCT)

Fig. d.220 Drusens dominantes (OCT)

RUSENS

RETINIANOS PERIFERICOS

Caracterizam-se por apresentar lesoes amarelo-
esbranquicadas, arredondadas, dome-shaped,
profundas na retina.

Podem variar em tamanho e forma.

Podem apresentar-se esbranquicados se se tornam
calcificados.

Podem coalescer para formar corpos drusenoides.

CLINICA:
Geralmente sao considerados como uma

degenerescéncia benigna que aumenta com a
idade.

Nao tém consequéncias clinicas.

ASSOCIACAO SISTEMICA:
o Disproteinémia

° Leucemia cronica

° Pseudoxantoma elasticum
° Esclerodermia

° S. Rendu-Osler-Weber
COMPLICACAO:

NVSR periférica (rara).
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DEMA

BERLIN

Ou Commotio retinae.
Causado pela contusao
neurosensorial.

Definido como um espessamento opalescente
cinzento esbranquicado transitério ao nivel da
retina profunda sensorial, que ocorre apés um
traumatismo ocular contuso.

O embranquecimento e a elevacao da retina
surgem imediatamente ap6s um traumatismo e
pode ser limitado para a retina central ou podem
envolver dreas extensas da retina periférica que
progridem para necrose retiniana.

aguda da retina

TIPOS:

° Ligeiro (Concussao retiniana) com
menor alteracao cinzento-esbranquicada
e sem alteracoes pigmentares visiveis, com
progressao para cicatrizacao.

° Grave (Contusao retiniana) pode ocorrer
anterior ao ponto de impacto ou posterior
ao nivel do local de impacto remoto.

PATOGENESE:

No estadio agudo, hda uma disrupcao do segmento
externo dos foto-receptores. E seguida pela
fagocitose pelo EPR. As células do EPR podem
migrar para a retina pelas 48 horas até atingir a
camada plexiforme interna ou a camada de células
ganglionares.

O EPR apresenta-se desorganizado, com atrofia
dos segmentos externos. O embranquecimento
consecutivo € mais grave e uma descoloracao
creme do EPR surge 48 horas ap6s o traumatismo.

SINTOMAS:

Assintomatico, se localizado fora da area foveal.
Se afecta o centro da févea, o paciente refere um
escotoma central e uma visao central diminuida.

CLINICA:

Coloracao branco-acinzentada na retina externa
varias horas apés o traumatismo.

Elevacoes da retina, ao nivel da retina
neurosensorial e EPR na févea, com linhas
concéntricas esbranquicadas.

O disco 6ptico e os vasos da retina habitualmente
nao estao envolvidos.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Permeabilidade vascular retiniana alterada.
OCT: Revela uma lesao traumadtica ao nivel do
complexo foto-receptores-EPR, traduzivel por um
aumento da reflectividade nas dreas afectadas.
Os casos graves, com disrupcao extensa dos
fotoreceptores mostram uns espagos opticamente
vazios na drea correspondente aos fotoreceptores.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Oclusao artéria retiniana ramo
o Descolamento da retina aplanado

PROGNOSTICO:

O prognostico visual é bom se a localizacao
da lesao estiver fora da area da foévea. Os
traumatismos moderados sao acompanhados por
uma recuperacao da AV central e normalizacao
da coloracao normal da retina e sua funcao, sem
sequelas, em dias ou 1 semana ap6s™.

Contudo, se a fovea estiver envolvida, a perda de
visao pode manterse permanentemente. Pode
levar a formacao ulterior dum buraco macular.

TRATAMENTO:

Nao ha tratamento.

Pode ocorrer uma recuperacao completa da perda
de visao ou ser deixada com défice visual central.
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Edema Berln

AVALIACAO SISTEMICA:

Nao € necessaria.

Devem ser excluidos a ruptura do globo ocular e
descolamento da retina.

Fig. e.1 Commotio retinae

DEMA

MACULAR

Fig. e.2 Commotio retinae

O edema macular € uma das principais causas de
baixa da acuidade visual no Ocidente. Define-se
como um espessamento da area macular, devido
a acumulacao de liquido extracelular num
compartimento habitualmente virtual.

O edema macular resulta dum desequilibrio
em que a taxa de filtracao através dos capilares
ultrapassa a capacidade de reabsorcao do liquido
intersticial. Ou seja, a acumulacao de liquido
extracelular nao é compensada pela capacidade
normal de reabsorcao do epitélio pigmentar
retina, autoregulacao do débito sanguineo e
compliance tissular.

A patogenia do edema macular é complexa. Trata-
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se duma patologia inespecifica, resultado duma
uma ruptura da barreira hematoretiniana interna
(endotélio capilares retinianos) e€/ou barreira
hematoretiniana externa (epitélio pigmentar
retina). O OCT permite confirmar a relacao entre
a presenca do espessamento retiniano e a ruptura
da barreira hematoretiniana.

Aalteracao da permeabilidade vascular resulta quer
de um mecanismo “ quimico” (prostaglandinas,
VEGF) ou por mecanismo mecanico (forcas
traccionais ao nivel da interface vitreoretiniana).

FISIOPATOLOGIA
FACTORES METABOLICOS



O aumento da permeablidade vascular, nos doentes
diabéticos, precede sempre o aparecimento clinico
da retinopatia diabética.

Diversos factores crescimento (VEGF), insulin-like
growth factor (IGF1), PDGF, fibroblast growth
factor (FGF) podem estar implicados na ruptura
da barreira hemato-retiniana.

FACTORES MECANICOS

Papel da interface vitreoretiniana como um factor
mecanico que desencadeia o edema da macula.
Orientacao antero-posterior fibras vitreas, com
uma aderéncia intensa as células Muller.
FACTORES INFLAMATORIOS

ETIOLOGIA DO EDEMA MACULAR

Os mediadores da inflamacao, como as
prostaglandinas, as citoquinas proé-inflamatorias,
como o tumor necrosis factor X (FNF alfa) ou a
interleucina 1.

As citoquinas podem agir directamente sobre a
barreira hematoretiniana, mas podem igualmente
agir indirectamente através do VEGF.

FACTORES VASCULARES

A hipoxia é um factor que pode aumentar a
sinteses de VEGF.

Alisquemia pode provocar uma ruptura da Barreira
hematoretiniana externa. Leva a perda de auto-
regulacao do fluxo sanguineo retiniano.

POS-CIRURGIA

Po6s Cirurgia Catarata

P6s Yag-laser (capsulotomia posterior)
P6s Cirurgia Glaucoma

P6s Cirurgia Desc. Retina

Po6s Panfotocoagulacao na R.Diabética

VASCULAR

Retinopatia Diabética

Oclusao venosa e arterial retiniana
Telangiectasias retinianas
Retinopatia Hipertensiva

Retinopatia Radiacao

INFLAMACAO

Vasculites
Retinopatia Birdshot
Pars Planite
Toxoplasmose
Sarcoidose

Outras retinites
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E Fdema macular

DISTROFIAS RETINIANAS

Retinopatia pigmentar

Atrofia girata

Fundus Flavimaculatus

Edema Macular autossomico dominante
Retinosquisis Juvenil ligada ao X

Edema macular quistico infantil

SUBRETINIANA

NVSR coroidea
Epiteliopatia retiniana difusa

Melanoma coroide

MECANICA

Membranas pré-retinianas

Sind. Traccao Vitreoretiniana

TOXICA

Epinefrina. Latanoprost.Ac.nicotinico

ANATOMOPATOLOGIA

Anatomicamente, a mdcula é uma regiao com uma
predisposicao particular para a acumulacao de
liquido. A disposicao horizontalizada das fibras Henle
€ a causa de uma determinada laxidez tecidular.

Na mdcula localizam-se células com uma taxa
metabolica elevada.

A acumulacao de liquido efectua-se sobretudo
ao nivel da camada plexiforme externa e nuclear
interna (formacao de locas).

CLASSIFICACAO:

Baseada em achados angiograficos:

o Edema macular devido a ruptura da BHR

o Edema macular sem ruptura da BHR

° Edema macular misto (Edema macular
traccional, que se complica de ruptura da
BHR).

SINTOMAS

Sintomatologia clinica inespecifica.

A diminuicao da acuidade visual (habitualmente
proporcional a espessura macular) € variavel.
Micrépsia, metamorfépsias e escotoma central sao
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outros sintomas.

SINAIS
O diagnostico € essencialmente clinico.
Perda do reflexo foveal.

EXAMES COMPLEMENTARES

AF: Permite visualizar os pontos de difusao e
determinar o seu caracter focal ou difuso. Edema
macular cistéide visualizado pela acumulacao de
contraste ao nivel das diferentes locas.
O.C.T.—Permite medir a espessura macular retiniana.
Analisa qualitativa e quantitativa o edema macular.
Estuda a interface vitreo-retiniana, nomeadamente
a existéncia de forcas traccionais. Monitoriza a
eficacia do tratamento.

TRATAMENTO

ANTIINFLAMATORIOS NAO ESTEROIDES

o inibem a ciclo-oxygenase

CORTICOSTEROIDES

o Inibem a fosfolipaseA2, reduzindo deste
modo a libertacao de dcido araquidénico
(Diminuindo a sintese Prostaglandinas e



leucotrienos)
° Diminuem a taxa de diversos mediadores
inflamacao.
INJECCAO INTRAVITREA DE ACETONIDO DE
TRIAMCINOLONA
(C24H31F06) E um corticosteréide com uma
poténcia antiinflamatorio relativa 5x maior do que
a Hidrocortisona.
MECANISMOS ACCAO
- Estabilizador barreira (aumenta a actividade
e a densidade das aderéncias intercelulares do
endotélio retiniano).
- Efeito anti factor crescimento vascular endotelial
(anti-VEGF).
A dose habitual aceita-se como 4 mg. A
administracao de 4 mg de aceténido Triamcinolona
intravitreo equivale a uma megadose endovenosa
de 1000 mgr metilprednisolona.
E evidente uma diminui¢do intensa da espessura
macular (40% dos casos) e uma melhoria da
acuidade visual (3,5 linhas).
A maioria requer nova injeccao intravitrea de

Triamcinolona cada 3 ou 8 meses, dependendo da
dose inicial.

Diuréticos

° Acetazolamida

° Inibidores anidrase carbonica
Injeccao intravitea de anti-VEGF

° Pegaptanib ( macugen ®)

° Ranibizumab (lucentis ®)

° Bevacizumab (avastin ®)

Outras moléculas

Anticorpos monoclonais anti-tnf
Ciclosporina A

Oxigénio hiperbarico

Novas formulas

Retisert (fluocinolona)

(o] Edema macular focal

Caracteriza-se por um espessamento retiniano,
bem circunscrito, associado a exsudados duros
perifoveolares.

AF: Foco hiperfluorescente tardio, devido ao
extravasamento do contraste.

Fig. e.3 Edema macular focal, por Retinopatia diabética
(Retinografia)

o Edema macular difuso difuso
Espessamento retiniano difuso, que pode estar
associado a alteracoes cistoides.

Fig. e.4 Edema macular focal, por Retinopatia diabética
(Aneritica)

AF: Hiperfluorescéncia devido aos
microaneurismas e hiperfluorescéncia tardia
devido ao extravasamento tardio de contraste.
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Fdema macular

Fig. e.5 Edema macular difuso na Retinopatia diabética
(Retinografia)

DEMA

Fig. e.6 Edema macular difuso na Retinopatia diabética
(Aneritica)

MACULAR CISTOIDE (EMC)

Consiste na acumulacao de fluido intraretiniano
na area perifoveal, em espacos quisticos.

E uma das causas mais comuns de diminuicio
inexplicada de AV apés cirurgia da catarata.

EPIDEMIOLOGIA:

Observada mais comumente ap6s a cirurgia da
catarata. Também ocorre ap6s trabeculectomia,
panfotocoagulacao laser, crioterapia e
capsulotomia Yag-laser, explante escleral.

Menos comumente: Retinopatia diabética, uveite,
oclusao venosa retiniana, NVSR, telangiectasias
perifoveais, retinopatia pigmentar.

PATOGENESE:

Traccao vitrea da macula, encarceracao vitrea da
ferida operatoria, traccao vitrea-uveal, inflamacao
e lesao fotica.
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SINTOMAS:
Tipicamente ocorre uma diminuicao da AV 6 a 10
semanas apos a cirurgia da catarata.

SINAIS:

Perda de depressio foveal. Espacos quisticos
translucentes na drea perifoveal, espessamento
da macula central e hemorragias ponteadas
intraretinianas na margem da zona avascular central.
A area perifoveal apresenta uma coloracao
amarelada xantofilica.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Evidencia uma acumulacao de contraste
(pooling) na camada plexiforme externa, na
regiao perifoveal, num padrao em pétalas de flor.
Os espacos fusiformes podem estar dispostos numa
disposicao radiaria.



EMC angiografico ocorre em cerca de 60% apés
uma cirurgia da catarata. EMC clinicamente
significativo e sintomadtico ocorre em 2 a 10% apéds
uma cirurgia da catarata.

OCT: Evidencia cavidades quisticas intraretinianas,
opticamente vazias e associadas a aumento da
espessura macular. Define os parametros dos
volumes.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° NVSR

° Edema macular diabético

Fig. .7 Edema macular cistdide na Retinopatia diabética
(Retinografia)

PROGNOSTICO:

A maioria dos doentes com EMC ap6s uma cirurgia
da catarata, sofrem resolucao espontanea dentro
de 6 meses. A terapéutica estd indicada em doentes
sintomaticos com diminuicao da AV.

Corticoides topicos ou periocular, AINEs,

inibidores da anidrase carbénica orais.
Injeccao intravitrea de corticéides ou anti-VEGF.
Vitreolise com Yag-laser. Vitrectomia.

Fig. e.8 Edema macular cistoide na Retinopatia diabética
(Retinografia)

Fig. .9 Edema macular cistoide na Retinopatia diabética
(Aneritica)

Fig. e.10 Edema macular cistoide na Retinopatia diabética
(Aneritica)
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Edema macular cistdide (EMO)

Fig. e.11 Edema macular cistdide na Retinopatia Fig. e.12 Edema macular cistoide na Retinopatia
diabética (AF) diabética (AF)

Fig. e.13 Edema macular cistéide na Retinopatia diabética Fig. e.14 Edema macular cistéide na Retinopatia diabética
(OCT). (OCT)

Fig.e.15 Edema macular cistdide na Retinopatia diabética Fig. .16 Edema macular cistéide na Retinopatia diabética
(OCT). (OCT em 3D)
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DEMA

MACULAR DOMINANTE

Descrita pela primeira vez em 1976 por Deutman.
Também chamada distrofia macular cistéide
dominante.

Caracterizada por um inicio precoce de alteracoes
cistéides na mdcula, que posteriormente evoluem
para atrofia macular.

GENETICA:
Heranca autossomica dominante. Locus génico
em 7q.

IDADE DE APRESENTACAO:
1* — 2* décadas de vida.

SINTOMAS:

Diminuicao da acuidade visual na infancia, que
progride gradualmente com a idade. Escotomas
centrais.

Discromatopsia verde-vermelho e amarelo-azul.

DEMA

PAPILAR

SINAIS:

Edema macular cistéide bilateral. Hipermetropia.
Opacidades vitreas.

Nos estadios terminais ha uma atrofia da drea
foveal, circundado pelo edema cistéide. Podem
ocorrer alteracoes pigmentares na média e
periferia da retina.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Padrao em pétalas de flor, resultado do
extravasamento do contraste.

CV: Escotoma central.

VISAOCROMATICA: Discromatépsia.
ADAPTACAO AO ESCURO: Anémala.

ERG: Inicialmente normal, mas depois esta
diminuido em estadios tardios.

PROGNOSTICO:
Mau. Evolui para uma atrofia geografica.

Descrito em Papiledema.
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NCLOSED

ORA BAYS'

Também conhecida como anel num dente ou
buraco num dente.

Consiste num cerco dum ilhéu de epitélio da pars
plana pela retina periférica, ao nivel da ora serrata.
Representa uma variacao do desenvolvimento da
retina periférica, tal como a escavacao retiniana
periférica e pregas meridionais®.

Podem apresentar um aspecto de cerco parcial ou
total.

Bilateral em 8% dos casos.

HISTOPATOLOGIA:

Composta por delgadas camadas da pars plana,
envolvida por retina sensorial.

CLINICA:

Depressao acastanhada, envolvida por uma retina
de aparéncia normal.

Localizacao habitual no meridiano horizontal.
Pode estar presente uma trac¢ao vitrea forte.

EVOLUCAO:
Podem ocorrer buracos retinianos no bordo
posterior.

NDOFTALMITE

ENDOGENA

Definida como uma resposta inflamatéria a uma
invasao ocular de causa bacteriana, fungica ou
parasitaria.

E uma infec¢io grave, causa potencial de cegueira.
Bilateral em 15 a 25% dos casos.

FISIOPATOLOGIA:
Ligada a um processo infeccioso metastatico
secunddrio a uma disseminacao hematogénea®.

FACTORES DE RISCO:
Diabetes, cancro, cateterismo, imunodepressao,
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cirurgia abdominal, alimentacio parenteral,
neutropenia, po6s transplantes, antibioterapia
prolongada.

EPIDEMIOLOGIA:

A endoftalmite endégena consiste em 2 a 8% das
endoftalmites.

Idade média de 50 anos, sexo masculino.

O gérmen ¢ principalmente bacteriano.

O foco infeccioso primitivo é predominantemente
uma endocardite. Foco infeccioso génito-urinario,
dentario, hepdtico, biliar, intestinal, pulmonar ou



meningeo.

CLINICA:

Classicamente a afeccao bacteriana é mais
rapidamente evolutiva que a afeccao fangica.

Os sinais clinicos sao os de uma endoftalmite
(hiperémia  conjuntival, uveite, hip6pion,
hipertensao ocular, edema cérnea e hialite).
Orientam para uma pista endégena: hialite em
pérolas, noédulos de Roth e focos corioretinianos,
abcessos subretinianos e retrohialéideus®

PROGNOSTICO:
Depende do terreno e da rapidez de instalacao.

A mortalidade de doentes atingidos por
candidémia é de 58%.
A mortalidade de doentes atingidos por

endoftalmite bacteriana oscila entre 5 a 32%.

TRATAMENTO:

O tratamento curativo é pluridisciplinar.

Em caso de afeccao bacteriana o tratamento de 1?*
intenc¢ao sao asinjeccoes intravitreas de antibioticos
(Vancomicina 1 mg/0,1 ml e ceftazidima 2mg/0,1
ml).

Vitrectomia é benéfica em
bacterianas e fingicas.
Corticoides controversos.

endoftalmites

PITELIOMA

(ADENOMA) EPR

Descrito no Adenoma do EPR

PITELIOPATIA PIGMENTAR

PLACOIDE MULTIFOCAL
POSTERIOR AGUDA

Também conhecida por Epiteliopatia em Placas.

E uma patologia rara, idiopdtica, geralmente
bilateral, autolimitada e que provoca uma isquémia
coroidea multifocal.

Afecta tipicamente os jovens adultos (entre 20-50

anos de idade, com uma média de 25 anos).

Um terco dos casos ocorre apés um sindrome
pseudogripal.

Um pequeno numero de doentes apresenta
igualmente um eritema nodoso.
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Epiteliopatia pigmentar placdide multifocal posterior aguda

Descritos casos ap6s vacinacao anti-hepatite.

Pode ser descrita como uma manifestacao inicial
duma vasculite do SNC.

Nao tem preferéncia quanto ao sexo ou raca.
Relacao estabelecida com HLLA B27 e HLLA DR2.
Descrita por Gass, em 1968, como uma patologia de
inicio agudo, com multiplas lesoes esbranquicadas
no EPR e caracterizada por uma perda subita de
acuidade visual.

Resolucao espontinea ocorre, em média, 2-3
semanas, deixando cicatrizes discretamente
despigmentadas e atréficas.

O aspecto clinico é diferente segundo o estado
evolutivo ou cicatricial em que a doenca é
descoberta.

Aslesoes descritassao profundas, planas,localizadas
no plano do EPR. Nao existe habitualmente
uma reaccao inflamatéria do vitreo. Localizam-
se predominantemente no polo posterior,
principalmente ao redor da drea macular. A
localizacao centrada na fovéola é excepcional.

SINTOMAS:

As manifestacoes iniciais sao a diminuicao
subaguda da acuidade visual, assimétrica, e a
presenca de escotomas paracentrais, dependendo
do local das lesoes do epitélio pigmentar.

A acuidade visual pode ir de 10/10, se as placas
estiverem longe da mdcula ou ser inferior a 1/10,
se as placas se localizarem na foveola ou se existir
um descolamento seroso do neuroepitélio.
Fotofobia.

SINAIS

Lesoes  placéides, caracteristicas,  grandes,
multiplas, arredondadas, de coloracao branco
acinzentadas ou branco-amareladas, de dimensoes
variaveis, contornos mal delimitados, numero
varidvel (em média 2-15) separadas entre elas por
zonas de retina sa.

A localizacao inicial é no pdlo posterior,
progredindo depois até a regiao poés-equatorial.
Ocorre uma inflamac¢ao muito ligeira do vitreo em
50% dos casos.

Raramente ocorre uveite anterior, edema papila e
periflebite.

Ap6s 2 semanas, as lesoes deixam sequelas varidveis,
com cicatrizes despigmentadas.

Podem aparecer novas lesoes (recidivas), em média
3 semanas depois, sendo entao possivel visualizar
diferentes lesoes em diferentes estadios evolutivos.
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As lesoes periféricas tendem a ser ovaladas ou
lineares.

As lesoes descritas podem acompanhar-se, embora
raramente, de descolamento seroso retiniano.

LESOES OCULARES ASSOCIADAS
SEGMENTO ANTERIOR:

- Hiperémia conjuntival

- Episclerite

- Tyndall do humor aquoso

- Fenémeno de Marcus Gunn pupilar

- Hipertensao ocular
SEGMENTO POSTERIOR:

- Pars planite com edema macular cistéide

- Tyndall vitreo

- Edema papilar (frequente, embora discreto)

- Descrito um caso grave de 6ptica isquémica

- Vasculite retiniana

FORMAS CLINICAS OFTALMOSCOPICAS
Young, Bird e Selm, propuseram uma classificacao
da patologia em 3 grupos:

GRUPO I - Engloba as formas de pequenas placas,
que sao as mais frequentes.

GRUPO 1II - Engloba as grandes placas. No plano
angiografico, a impregnacao fluoresceinica
apresenta-se no centro das grandes placas. A
periferia fica hipofluorescente.

GRUPO III - As formas que apresentam
descolamento seroso do neuroepitélio.

PATOGENIA

Etiologia desconhecida. Multifactorial.

Um terco ocorre apés um sindrome gripal
(particularmente o adenovirus tipo V).
Possivelmente, a patogenia estd ligada a anomalia
da coriocapilar, nomeadamente a oclusao
localizada da coriocapilar ou a obliteracao das
arteriolas pré-capilares.

A existéncia de hiperfluorescéncia no fundo
coroideu, na vizinhanca de placas recentes,
em ICG, evoca, provavelmente, uma reaccao
inflamatoria extensa (Coscas, 1995).

Descrita a EPPMPA associada com Tuberculose,
vacinacao antihepatite B, Parotidite,
Granulomatosis Wegener, Poliarterite Nodosa,
Colite Ulcerosa, Sarcoidose, D.Lyme, Titoidite
Associacao p6s medicamentos.

EXAMES COMPLEMENTARES:
CV: Coloca em evidéncia os escotomas centrais ou



paracentrais, inicos ou multiplos.

VISAO CROMATICA: Normal ou evidencia uma

discromatopsia do eixo azul-amarelo (sobretudo

no estadio agudo da doenca).

CURVA DE ADAPTACAO A OBSCURIDADE:

Normal ou subnormal

ERG: E normal ou apresenta uma diminuicao da

amplitude das ondas fotopicas e escotépicas, no

estadio agudo.

EOG: Em geral estd alterado, com uma relacao

Arden diminuida.

AF: Sinais caracteristicos desta patologia consoante

as fases:

° FASE AGUDA- As lesoes apresentam-se
hipofluorescentes nos tempos precoces,
podendo persistir durante 1-2 minutos.
Nos tempos venosos tardios, as lesoes
tornam-se  hiperfluoprescentes  por
coloracao difusa homogénea (podendo
persistir por 30 minutos).

Existe um atraso no preenchimento
corodideu.

° FASE PRE-CICATRICIAL- Os grandes
vasos coroideus sao visiveis devido a uma
alteracao do EPR e das camadas internas
da coréide.

Haum aumento de contraste progressivamente
nos tempos venosos tardios angiograficos.

A coloracao é predominantemente no
bordo lesao, local da zona evolutiva.

° FASE CICATRICIAL- As lesoes iniciais sao
substituidas por placas hipofluorescentes
e de atrofia.

Nas formas graves, estas placas tomam o
aspecto de atrofia geografica EPR e da
coroide.

ICG: As placas recentes apresentam-se muito

hiperfluorescentes nos tempos precoces e bem

delimitadas. Nos tempos venosos, tornam-se visiveis
os grandes vasos atravessando a drea das placas.

Asplacasantigas, cicatriciais, sio hipofluorescentes,

atravessadas por um grande ndmero de vasos

coroideus.

EVOLUCAO E PROGNOSTICO

A maioria tem um progndstico excelente, com
recuperacao espontanea da AV superior a5/10 em
3-6 semanas.

Em 80% dos casos, a acuidade visual € superior ou
igual a 5/10.

60% dos casos ficam com algumas sequelas,

como escotomas pericentrais, miodesopsias e
metamorfépsias.

As lesoes do EPR diminuem de tamanho e
espessura em alguns dias, sendo substituidas em
7-12 dias, por dreas despigmentadas.

As recorréncias sao raras, com uma frequéncia
variavel. Em geral, sobrevém 6 meses apos os
primeiros sintomas. Sao mais frequentes quando
as placas sao grandes.

Sob o plano funcional, o prognéstico esta ligado
ao grau de atingimento da fovéola.

A bilateralizacao da patologia é a regra. Verifica-
se em algumas semanas ap6s o atingimento do 1°
olho. O intervalo livre entre o atingimento dos
dois olhos € variavel.

Ocorreram varios casos de neovascularizacao
subretiniana desenvolvidos nas cicatrizes das
placas. Sao mais frequentes nas formas de placas
grandes e nas formas recorrentes.

As formas recidivadas, uni ou bilaterais, tém um
prognostico funcional mais grave, devido a cicatrizes
foveolares e a rara neovascularizacao coroidea.

TRATAMENTO

A evolucao espontinea ¢é frequentemente
favoravel, nao sendo necessario tratamento.
Quando a mdcula é ameacada, propoe-se
corticoterapia em grandes doses.

S6 as formas recidivantes e graves, com lesoes
extensas e activas, justificam aindicacao terapéutica
de imuno-depressores.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

1) COROIDITE SERPIGINOSA - Sao ambas
patologias corioretinianas, que se caracterizam
pela presenca de placas, com caracteristicas
clinicas e angiograficas semelhantes, mas que
diferem quanto a topografia da lesao inicial e ao
seu potencial evolutivo. A coroidite serpiginosa
ocorre em pacientes mais velhos, tem recidivas
frequentes e um mau prognéstico funcional.

2) SINDROME  MANCHAS  BRANCAS
MULTIPLAS EVANESCENTES - Provoca uma
baixa da acuidade visual em adultos jovens e
tem um prognostico favordvel. As lesoes sao mais
pequenas e unilaterais e localizadas ao nivel
da retina externa e EPR. A angio revela uma
hipofluorescéncia precoce e uma impregnacao
tardia das lesoes.

3) D. HARADA - Apresenta um infiltrado
coroideu difuso no estadio agudo e anomalias
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E Epiteliopatia pigmentar placdide multifocal posterior aguda

residuais do EPR (similares a EPPMPA), no estadio
inactivo. Caracteriza-se por um descolamento
exsudativo da retina, edema da papila, vitrite e
uveite anterior granulomatosa. Afecta, no entanto,
grupos étnicos especificos.

4) OUTRAS CAUSAS - Neuroretinite

subaguda unilateral difusa. Coroidite multifocal

Fig. e.17 APMPPE (Retinografia)

com panuveite. Sarcoidose. Sifilis 2°. Oftalmia
simpatica. Infiltrados coroideus metastaticos.

COMPLICACOES:
° NVSR
° Alteracoes extensas do EPR.

PITELITE PIGMENTAR

RETINIANA AGUDA (EPRA)

Descrita pela primeira vez por Krill e Deutman.
Patologia inflamatoria idiopatica rara,
autolimitada, caracterizada pela inflamacao aguda
do EPR macular. Manifesta-se por uma alteracoes
transitorias e subtis ao nivel do EPR.

Alguns autores classificam esta patologia no quadro
das CRCS atipicas, enquanto outros autores a
classificam como uma entidade particular distinta
da CRCS. No entanto, a fronteira entre as duas
doencas nao esta bem estabelecida’.

EPIDEMIOLOGIA:
Tipicamente ocorre em jovens adultos saudaveis,
na 2" - 4" década de vida. Pode afectar individuos
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entre os 16 € os 75 anos de idade (a idade média
de inicio é cerca de 45 anos).

Predominio no sexo masculino (80% dos casos).
Unilateral em 75% dos casos.

PATOGENIA:
Desconhecida. Viral?

SINTOMAS:
Perda subita da AV central. Metamorfopsia.

SINAIS:
Lesoes pequenas, arredondadas, cinzento escuras
na area macular, que causam visao desfocada. As



lesoes estao envolvidas por um halo amarelado.
As lesoes estao confinadas a area macular. Podem
ser observadas lesoes extramaculares, embora
raramente.

A vitrite é rara.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Uma das caracteristicas da EPRA é o contraste
entre os sinais discretos observados no fundo
ocular e as alteracoes evidentes na angiografia.
Area hipofluorescente, envolvida por uma drea
hiperfluorescente. Na fase tardia da doenca
observa-se uma hiperfluorescéncia.

Um elemento caracteristico da EPRA é a existéncia
de bandas de despigmentacao que se estendem
verticalmente do polo posterior para a periferia
(aspecto em cauda da cometa).

CV: Escotoma central ou paracentral revelador.
OCT: Uma ou varios descolamentos serosos da
retina .

PEV: Normal

ERG: Normal

EOG: Anomalo

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o CRCS

o D. Harada

o Neuroretinopatia macular aguda.
EVOLUCAO:

A caracteristica essencial da EPRA € a sua evolucao
crénica, com episdédios agudos e remissoes,
frequentemente assintomaticos.

Asalteracoes cronicas do EPR deixam como sequela
uma atrofia epitelial, sem sequelas funcionais.

COMPLICACOES:
° Edema macular cistoide
° NVSR

PROGNOSTICO:
Os episodios agudos tém umaresolucao espontanea
em 6 - 12 semanas.

TRATAMENTO:
Nenhum tratamento eficaz.
Pode estar indicada a fotocoagulacao laser.

Fig. e.18 Epitelite pigmentar retiniana aguda (Retinografia)

Fig. e.19 Epitelite pigmentar retiniana aguda
(Retinografia)
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E Epitelite pigmentar retiniana aguda (EPRA)

Fig.e.20 Epitelite pigmentar retiniana aguda (Aneritica) Fig. e.21 Epitelite pigmentar retiniana aguda (Aneritica)

Fig.e.22 Epitelite pigmentar retiniana aguda (AF) Fig. e.23 Epitelite pigmentar retiniana aguda (AF)

Fig.e.24 Epitelite pigmentar retiniana aguda (ICG) Fig. .25 Epitelite pigmentar retiniana aguda (ICG)
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Fig. e.26 Epitelite pigmentar retiniana aguda (OCT)

Fig. .27 Epitelite pigmentar retiniana aguda (OCT)

SCAVACAO

O GLAUCOMATOSA
DO N. OPTICO

Causada pela perda de fibras nervosas, com
substituicao por gliose.

O disco 6ptico torna-se escavado apoés a destruicao
das fibras nervosas, apresentando uma palidez do
disco optico, com escavacao aumentada, bordos
irregulares, palidez do anel neuroretiniano e
visibilidade da lamina cribiforme®'.

PATOGENESE:
Nao esclarecida: Teoria mecanica ou vascular.

SINAIS:

Perda focal do anel neuroretiniano que ocorre
primariamente na regiao temporal inferior.
Relacao esvavacao/disco oOptico entre os dois
olhos.

Alargamento da escavacao no sentido vertical ou
obliquo.

Um entalhe do anel neuroretiniano, especialmente

inferior, acompanhado da presenca de uma

hemorragia splinder adjacente ao bordo disco

optico (ocorre em 10 a 30% de doentes com
glaucoma) e atrofia peripapilar sao sugestivos de
escavacao glaucomatosa.

A atrofia peripapilar pode ser classificada em:

° Zona alfa, mais periférica do que a
zona beta, ¢ caracterizada por um anel
pigmentado escuro. Pode envolver todo o
disco 6ptico ou apenas a regiao temporal.

° Zonabeta, a mais préoxima do disco 6ptico,
apresenta-se esbranquicada devido a perda
de EPR. A sua traducao campimétrica é
um alargamento da macha cega.

EXAMES COMPLEMENTARES:

A avaliacao da funcao da camada de fibras
nervosas € crucial no diagnostico e no tratamento
do glaucoma.
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E Escavacao gaucomatosa do n. Optico

Fig.e.28 Escavagio fisiologica (retinografia) Fig.e.29 Escavagio fisiologica (retinografia)

Fig.e.30 Escavagao fisiologica (retinografia) Fig.e.31 Escavagao fisiologica (retinografia)

Fig. .32 Escavagdo glaucomatosa (retinografia) Fig. .33 Escavagdo glaucomatosa (retinografia)
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Fig. e.34 Escavagdo glaucomatosa (retinografia) Fig. .35 Escavagdo glaucomatosa (C.V.)

Fig.e.36 Escavagdo glaucomatosa (retinografia) Fig.e.37 Escavagdo glaucomatosa (aneritica)
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SCAVACAO

RETINIANA PERIFERICA

Também conhecida como erosao ou rarefaccao
retiniana.

Incidéncia em 10% da populacao, sendo bilateral
em 43% dos casos.Tendéncia a ser simétricas.
Representa uma variacao de desenvolvimento da
retina periférica, como as “enclosed ora bays” e
pregas meridionais.

HISTOPATOLOGIA:
Perda das camadas retinianas
manutencao das outras camadas.

internas, com

CLINICA:

Consiste num depressao pequena, arredondada
ou ovalada, da retina.

Podem observar-se pequenos flecks esbranquicados

SCLERITE

na sua superficie.
transparente.
Localizam-se mais frequentemente no quadrante
nasal superior. Geralmente ocorrem em 4 discos
de diametro posterior a ora serrata.

A escavacao apresenta-se

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Buraco retiniano (é de cor avermelhada e
nao transparente).

EVOLUCAO:
Pode progredir para um buraco retiniano

TRATAMENTO:
Nao € necessario.

POSTERIOR

Doenca inflamatoria dolorosa, cronica,
que potencialmente pode causar cegueira.
Caracterizada por produzir uma infiltracao celular
e um edema dos tecidos esclerais e episclerais®.
Pode ser localizada, nodular ou difusa.

SINTOMAS:
Variaveis. Diminuicao da AV em 16% dos casos,
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dor e disturbios dos movimentos oculares.

SINAIS:

Pregas coroideas, massa subretiniana, edema
macular e do disco éptico.

Descolamento seroso da coréide e descolamento
seroso da retina.



ASSOCIACAO SISTEMICA:
Artrite reumatoide, LES, policondrite,
granulomatose Wegener, poliarterite nodosa.

EXAMES COMPLEMENTARES:

ECOGRAFIA: Aplanamento do segmento posterior
do globo ocular. espessamento da esclera e presenca
de fluido no espaco sub-Tenon (Sinal T).
TAC/RMN: Util para diferenciar uma doenca
inflamatéria da orbita e neoplasias Orbita,
alargamento da glandula lacrimal e espessamento
escleral posterior.

AF: Indicada para monitorizar a evolucao da

doenca, mais do que para o diagnéstico. Areas
flecked hiperfluorescentes.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Sindrome efusao uveal.
° D. Vogt-Koyanagi-harada
° CRCS

TRATAMENTO:

Tratamento da doenca subjacente.
Antiinflamatorios esteroides e nao esterdides
sistémicos.

STAFILOMA

PERIPAPILAR

E uma anomalia geralmente unilateral, na qual
uma papila relativamente normal assenta numa
escavacao profunda, onde a parede, tal como
a cor6ide e o EPR que o envolve, apresentam

alteracoes atroficas.

A acuidade visual esta muito diminuida. Pode estar
presente um descolamento de retina localizado.
A displasia frontonasal ¢ uma associacao ocasional.

STAFILOMA

POSTERIOR

Consiste numa ectasia das 3 tunicas do globo
ocular, no polo posterior.

Na miopia grave, desenvolve-se um crescente
peripapilar, originando uma evaginacao do globo
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E Estafiloma posterior

ocular. Pode estender-se para a drea macular.

SINTOMAS:
Diminuicao marcada da AV,
envolvimento da macula.

s€ ocorrer o

SINAIS:

Surge com um aspecto esbranquicado e brilhante,
porque a retina e a cor6ide, que preenchem a
cavidade, estao atroficas e finas.

Globalmente, cerca de 100% dos estafilomas
miépicos englobam a papila e 92% englobam a
madcula'.

CLASSIFICACAO STREIDL E PRUETT, sobre a
profundidade do estafiloma:

Grau 1 -<2 mm

Grau2 -2 -4 mm

Fig. e.38 Estafiloma posterior (Retinografia)

Grau 3 -4 a6 mm
Grau 4 -> 6 mm

EXAMES COMPLEMENTARES:
ECOGRAFIA: Permite medir a profundidade do
estafiloma e determinar o grau.

EVOLUCAO:
O estafiloma miépico evolui e modifica-se ao longo
do tempo.

COMPLICACOES:
Atrofia  corioretiniana,
macular, buraco macular.

NVSR,  retinosquise

TRATAMENTO:
Nao ha tratamento eficaz

Fig. e.39 Estafiloma posterior (Aneritica)

Fig. e.40 Estafiloma posterior (AF)
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Fig. e.41 Estafiloma posterior (ICG)



Fig. .42 Estafiloma posterior (OCT)

STRIAS

Fig. .43 Estafiloma posterior (OCT)

ANGIOIDES

Sao  linhas irregulares acastanhadas ou
avermelhadas que radiam do disco 6ptico.
Representam as rupturas na membrana de Bruch
espessada e calcificada.

EPIDEMIOLOGIA:

Idiopdticas em 50% dos casos. Podem ser
observadas em associacao com doencas sistémicas.
Usualmente bilaterais.

DOENCAS SISTEMICAS ASSOCIADAS:
° Pseudoxantoma elasticum, D. Paget,
Drepanocitose e S. Ehlers-Danlos.

SINTOMAS:

Assintomadtica, a nao ser que desenvolva NVSR.
Diminuicao da AV e metamorfépsia.

Os sintomas maculares, devido a progressao das
estrias angidides para a macula ou pela NVSR.
Usualmente surge ap6s a 3" década de vida.

SINAIS:

Linhas ou faixas vermelho-alaranjadas a vermelho-
acastanhadas. Formam um anel concéntrico ao
redor do disco 6ptico.

Bilaterais usualmente.

Proximo do disco o6ptico, muitas vezes estao
interconectadas com buracos circulares.

Com o tempo, tornam-se atroficas.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

° NVSR (ocorrem em 70% dos casos)

o Aspecto “pele de laranja” na média
periferia.

o Degenerescéncia macular disciforme.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Em tempos precoces, surge hiperfluorescente
devido a atrofia do EPR.

ICG: Linhas hipofluorescentes com “pinpoints”
hiperfluorescentes ao longo das estrias.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL::
o Ruptura traumatica da coréide.
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Estrias angidides

o Lacquer cracks na miopia patolégica intravitrea de anti-VEGF.
Prevencao em relacao aos traumas oculares (devido
TRATAMENTO: a maior susceptibilidade de ruptura coroidea).

Em caso de NVSR, fotocoagulacao laser ou injeccao

Fig. e.44 Estrias angioides (Retinografia) Fig. e.45 Estrias angidides (Retinografia)

Fig. e.46 Estrias angioides (Retinografia) Fig.e.47 Estrias angioides (Retinografia)

Fig. e.48 Estrias angioides (Aneritica) Fig. e.49 Estrias angioides (Aneritica)
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Fig. .50 Estrias angidides (AF) Fig. .51 Estrias angioides (AF)

Fig. e.52 Estrias angidides (ICG) Fig. e.53 Estrias angioides (OCT)

Fig. e.54 Estrias angidides (Retinografia) Fig. e.55 Estrias angidides (AF)
(Foto cedida pela Dra. Sara Vaz-Pereira) (Foto cedida pela Dra. Sara Vaz-Pereira)
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E Estrias angidides

Fig. e.56 Estrias angioides (Retinografia)
(Foto cedida pela Dra. Sara Vaz-Pereira)
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EBRE

HEMORRAGICA DE

DENGUE

Infeccao causada pelo virus de Dengue, da familia
da flaviviridae.

E transmitida a0 Homem por uma picada de
mosquito.

O periodo de incubacao varia de 3 a 14 dias.

O atingimento ocular € bilateral e assimétrico.

MANIFESTACOES SISTEMICAS:
Assintomdtica ou manifesta-se por um sindrome
febril nao especifico.

Febre elevada, cefaleias, artralgias, mialgias,
nauseas, vomitos e erupcao cutanea
maculopapular®®®.

SINTOMAS:

Diminuicao subita da AV, escotoma central e
miodesopsias.

SINAIS:
Hemorragias retinianas, embainhamento vascular

Fig. f.1 Hemorragias retinianas e pré-retinianas.

retiniano, lesdes amareladas subretinianas,
mancha amarelada retrofoveal, edema papilar,
efusao uveal.

EXAMES COMPLEMENTARES:

OCT: Para a deteccao da foveolite e dum eventual
descolamento seroso da retina ou edema macular.
AF: Lesao efeito mdscara, devido as hemorragias
retinianas, oclusoes venosas e difusao vascular.
ICG: Sinais de vasculite coroidea.

PROGNOSTICO:
Favoravel, excepto em caso de maculopatia ou
neuropatia.

TRATAMENTO:

Nao ha tratamento especifico para as manifestacoes
oculares.
Corticéides
preconizados.

topicos, perioculares ou EV
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IBROMATOSE

SUBRETINIANA
PROGRESSIVA

Patologia rara, caracterizada por uma placa espessa
esbranquicada fibrosa subretiniana, progressiva,
sem causa conhecida. Coroidite multifocal
associada.

SINTOMAS:
Diminuicao grave da AV.

OSSETA

EVOLUCAO:
Extensao das placas fibrosas esbranquicadas para a
area macular e periferia da retina.

PROGNOSTICO:
Cegueira em poucos anos ap6s o diagnostico.

COLOBOMATOSA

Resulta da oclusao imperfeita da fenda
embriondria. Um crescimento desigual de ambos
os lados origina uma oclusao atrasada da fenda as
5 semanas de gestacao.

Usualmente unilateral. Rara.

Bilateral em 10% dos casos.

Associacao com coloboma do disco 6ptico.

GENETICA:

Nao foram encontrados factores genéticos e/ou
predisposicao familiar. Descrita raramente uma
transmissao autossomica dominante.

Associacao com a mutacao do gene PAX2%

HISTOPATOLOGIA:

Tecido rudimentar definido e fibras nervosas
aberrantes na fosseta colobomatosa.
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SINTOMAS:
A acuidade visual é normal, na auséncia de
complicagoes.

SINAIS:

Depressao no disco 6ptico, cinzento-esbranquicada
ou amarelada, arredondada ou ovalada, de
tamanho variavel.

1/3 estao localizados centralmente e 2/3 sao
excéntricos. Envolve comumente o sector temporal
do disco 6ptico, mas pode ocupar uma posicao
central.

A profundidade e a colorac¢ao sao variaveis (60%
sao acinzentados, 30% sao amarelados e 10% sao
escuros).

O disco optico tem uma dimensao habitualmente
superior ao normal.



EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Esquise  foveal/ espacos quisticos/
descolamento neurosensorial da macula. Util para
se entender a patogénese da fosseta colobomatosa.
Hipofluorescéncia precoce e hiperfluorescéncia
tardia.

CV: Alargamento da mancha cega. Defeitos
em sector ou defeitos altitudinais. Escotoma
arqueado. Degrau nasal e temporal podem estar
presentes.

Grelha Amsler- Para detectar a metamorfépsia.
OCT: Conexao entre a fosseta colobomatosa e as
cavidades esquise like. As cavidades esquise like
iniciam-se na retina adjacente o disco 6ptico e
estendem-se a févea. Pode estar presente algum
grau de edema macular cistéide.

FOLLOW-UP: Vigilancia se assintomatico.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° S. morning glory
o Coloboma disco 6ptico

Fig. £.2 Fosseta colobomatosa (Retinografia)

EVOLUCAO:
Esta ligada a presenca ou nao duma elevacao macular.
Pode ocorrer atrofia do EPR.

COMPLICACAO:

Em 25-75% dos casos, ocorre um descolamento
seroso da macula. E mais comum na fosseta
colobomatosa localizada temporalmente. Sao mais
comuns na 2*-3* décadas de vida.

1/4 dos casos de descolamento seroso macular
desenvolvem um buraco macular lamelar. A
reaplicacao espontanea da elevacao neurosensorial
da macula ocorre em 25% dos casos. A origem do
fluido no descolamento seroso macular pode advir
da cavidade vitrea ou do fluido cerebroespinhal.

TRATAMENTO:

Cirurgia vitreoretiniana em presenca de um
descolamento seroso macular. A taxa de sucesso é
de cerca de 50-70%.

A cura espontinea do descolamento seroso da
madcula ocorre em cerca de 25% dos casos.

Fig. £.3 Fosseta colobomatosa (Retinografia)
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Fosseta colobomatosa

Fig. f.4 Fosseta colobomatosa (Retinografia) Fig. f.5 Fosseta colobomatosa (Aneritica)

Fig. .6 Fosseta colobomatosa (AF) Fig. £.7 Fosseta colobomatosa (OCT)

Fig. £.8 Fosseta colobomatosa (Retinografia) Fig. £.9 Fosseta colobomatosa (AF)
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Fig. .10 Fosseta colobomatosa (OCT) Fig. f.11 Fosseta colobomatosa (OCT)

Fig f.12 Fosseta colobomatosa (Retinografia (Foto cedida Fig f.13 Fosseta colobomatosa (AF) (Foto cedida pelo Dr.
pelo Dr. Joaquim Canelas e pela Dra. Sara Vaz-Pereira) Joaquim Canelas e pela Dra. Sara Vaz-Pereira)

UNDUS

ALBIPUNCTATUS

E um tipo de cegueira nocturna estaciondria  retina.

congénita associada a presenca de multiplas  Asmanchassao densas no polo posterior, poupando
manchas branco-amareladas pequenas localizadas ~ a mdacula e apresentam-se dispersas na periferia da
profundamente na retina. retina.

Estendem-se do polo posterior para a periferia da
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ﬂ Fundus albipunctatus

GENETICA: EXAMES COMPLEMENTARES:

Autossomica recessiva. ERG E EOG: Normais.

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA: DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Infancia. ° Retinite punctata albescens
° Retinopatias cristalinas

SINTOMAS: ° Drusens cuticulares.

Nictalopia nao progressiva.

Nao ha diminuicao da AV EVOLUCAO E PROGNOSTICO:

Nao € evolutiva. Bom progndstico.
SINAIS:
Numerosas manchas esbranquicadas, punctiformes, TRATAMENTO:
profundas, no polo posterior e média periferia. ~ Nao ha tratamento eficaz.
Poupam habitualmente a drea macular.

UNDUS

FLAVIMACULATUS

Transmissao autossémica recessiva. polo posterior e média periferia.
Chama-se fundus flavimaculatus a patologia e Desenvolvimento de novas lesoes,
que apresenta flecks difusos com ou sem enquanto que as mais antigas se atenuam.
lesoes maculares. Ocorre principalmente em e Atrofia  geogrdgica  pode  ocorrer
adultos. A doenca de Stargardt é uma patologia tardiamente.
predominantemente macular, com ou sem flecks
perifoveais e ocorre principalmente em jovens. EXAMES COMPLEMENTARES:

AF:  Sombra coroidea. Manchas recentes
PATOGENESE: hipofluorescentes e hiperfluorescéncia tardia.

Défice primario do metabolismo do EPR, o qual ~EOG: Subnormal.
causa uma acumulacao de dc. mucopolissacarideo  ERG escotépico normal. ERG fotépico normal ou

na metade interna das células. subnormal.
SINTOMAS: PROGNOSTICO:
Inicia-se na vida adulta. Relativamente bom.

Na auséncia de atingimento macular, a doenca por  Assintomadticos durante anos.
ser assintomatica e ser um achado casual.
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

SINAIS: ° Drusens dominantes
° Manchas bilaterais, simétricas, mal e Fundus albipunctatus
delimitadas, de coloracao amarelada no e Distrofia macular Carolina do Norte
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Fig. .14 Fundus flavimaculatus (Retinografia) Fig. £.15 Fundus flavimaculatus (Retinografia)

Fig. .16 Fundus flavimaculatus (Aneritica) Fig. .17 Fundus flavimaculatus (Aneritica)

Fig. £.18 Fundus flavimaculatus (AF) Fig. £.19 Fundus flavimaculatus (AF)
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LIOMA

DO N. OPTICO

Observado habitualmente em criancas,
exame de rotina.

Causa perda de visao insidiosa, proptose e atrofia
optica

Representam 1% de todos os tumores cranianos e
1,5 a 3,5% dos tumores da orbita®.

Em 75% dos casos, além do n.6ptico, envolve
também o tracto e o quiasma optico.

num

SINTOMAS:
Perda de visao insidiosa. Hipermetropia.

SINAIS:
Neuropatia 6ptica lentamente progressiva. Pregas
corioretinianas. Proptose.

EXAMES COMPLEMENTARES:
TAC:  Alargamento do  foramen
Alargamento fusiforme do n.éptico.

optico.

TRATAMENTO:
Controverso.

LOMERULONEFRITE

MEMBRANOPROLIFERATIVA

A sua definicao ¢ histologica. E uma afeccio renal,
caracterizada por uma proliferacao de células
mesangiais do rim, associadas a um espessamento
da membrana basal glomerular.

Esta associada a uma retinopatia caracteristica.

A sua expressao ¢ principalmente pediatrica.

E uma patologia esporadica.

SINTOMAS:
Habitualmente é assintomatica.

SINAIS:

A caracteristica principal é a presenca constante,
apo6s varios anos de evolucao, de drusens nao
ligados a idade, muito finos.

Os drusens sao tipicamente drusens cuticulares.
Podem apresentar também drusens serosos.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Hiperfluorescéncia desde os tempos precoces,
realizando o aspecto em céu estrelado ou via lactea.

EVOLUCAO:
Os drusens evoluem para drusens mais densos,
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E Glomerulonefrite memtbranoproliferativa

amarelados, de tamanho variavel. ° DEP seroso
° NVSR
PROGNOSTICO:
E geralmente bom, com pouco risco de NVSR e =~ TRATAMENTO:
evolucao para atrofia areolar central. Nao ha tratamento especifico da afeccao.
COMPLICACAO:

Fig. g.1 Glomerulonefrite membranoproliferativa Fig. g.2 Glomerulonefrite membranoproliferativa
(Retinografia) (Retinografia)

Fig. 9.3 Glomerulonefrite membranoproliferativa Fig. g.4 Glomerulonefrite membranoproliferativa
(Retinografia) (Retinografia)
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Fig. g.5 Glomerulonefrite membranoproliferativa Fig. g.6 Glomerulonefrite membranoproliferativa
(Aneritica) (Aneritica)

Fig. 2.7 Glomerulonefrite membranoproliferativa (AF) Fig. g.8 Glomerulonefrite membranoproliferativa (AF)

Fig. 2.9 Glomerulonefrite membranoproliferativa (OCT) Fig. .10 Glomerulonefrite membranoproliferativa (OCT)
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RANULOMAS

COROIDEUS

Representam as lesoes circunscritas da cordide,
mais ou menos volumosas, inicas ou multiplas.

ETIOLOGIA:

As principais sao:

° Granuloma sarcoidésico — Frequéncia
rara. Observa-se igualmente vasculite,

papilite, hialite, periflebite. Um bom
elemento diagnéstico é a boa evolucao
com corticosteroéides.

° Tuberculoma coroideu - Lesao branco-
cinzentadaouamarelada, elevada, contornos
fluos, que se localiza frequentemente no
polo posterior.

° Toxocara ocular - Caracteriza-se por
apresentar um granuloma.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Hipofluorescéncia precoce, que se impregna
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progressivamente em tempos tardios.

OCT: Lesao hiperreflectiva, que corresponde
ao granuloma, com uma zona de aderéncia
entre o complexo EPR-coriocapilar e a retina
neurosensorial, que realiza o sinal de contacto.
Pode associar-se a uma exsudacao e um infiltrado
inflamatoério das camadas profundas da retina.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Metastase coroidea

° Melanomas acromaticos.

COMPLICACOES:

° NVSR

° Neovascularizacao secundaria a oclusao
venosa.



AMARTOMA

DA RETINA E EPR

Malformacao  congénita.
proliferacio  desorganizada
vasculares e gliais da retina.
Raro. Habitualmente é unilateral.

E um tumor parcialmente pigmentado, benigno,
discretamente elevado.

Associacao  com  distorcao  da
vitreoretiniana e pregas retinianas.

A localizacao mais comum é adjacente ao disco
optico. Pode ocorrer também na mdcula. Sao raras
as lesoes periféricas.

Representa  uma
dos  elementos

interface

EPIDEMIOLOGIA:

Nao tem predileccao por sexo.

A maioria dos hamartomas combinados nao
se associa a patologias sistémicas, mas pode
apresentar-se associado a neurofibromatose tipo 2
ou Incontinentia pigmenti.

HISTOPATOLOGIA:
Desorganizacao da retina, infiltracao de EPR
hiperplasico nas camadas retinianas e gliose
proeminente, a qual produz pregas traccionais da
retina, alteracoes da interface vitreoretiniana e
tortuosidade vascular.

IDADE DE APRESENTACAO:

Final da infancia ou inicio da vida adulta (média
de 15 anos de idade).

O sintoma mais frequente de apresentacao clinica
é a perda indolor da AV.

ASSOCIACAO COM:

o Colobomas do disco 6ptico, drusen do
disco optico, fosseta colobomatosa, retinosquise
juvenil e hemangiomas faciais.

SINTOMAS:
Visao desfocada, metamorfépsia e estrabismo.

SINAIS:

Sao tumores solitarios e unilaterais.

TIPOS CLINICOS:

° Tipo justapapilar: Massa acinzentada,

mal definida, elevada, adjacente ou sobre o disco
optico. A membrana cinzento-esbranquicada
sobre o tumor causa graus variaveis de distorcao
e tortuosidade vascular retiniana. Alteracoes da
interface vitreoretiniana, com ou sem membrana
epiretiniana.

° Tipo periférico: Lesao com aspecto
de ponte, pigmentada, discretamente elevada,
concéntrica ao disco 6ptico

Exsudados duros associados.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

° NVSR
° Hemorragia vitrea.
EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Revela vasos sanguineos finos, multiplos,
dentro do tumor. Hipofluorescéncia na fase arterial
e hiperfluorescéncia na fase venosa e tardia.

OCT: Massa retiniana espessa com superficie
hiperreflectiva e efeito sombra.

Edema macular cistéide, membranas epiretinianas
e pregas retinianas secunddrias podem ser
visualizados.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Melanoma da coréide

° Nevo coroide

° Hiperplasia reactiva do EPR
° Melanocitoma
PROGNOSTICO:

Alesao é nao progressiva, estando indicada apenas
vigilancia. No entanto, a contraccao do tecido
fibroglial suprajacente podera originar distorcao
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n Hamartoma da retina e EPR

macular, secundaria e buracos

retinianos.

retinosquise

TRATAMENTO:

O tratamento dependerd da sintomatologia que
ocasionem.

Nao estd indicado habitualmente pelo facto de

Fig. h.1 Hamartoma combinado da retina e do EPR (Foto
cedida pelo Dr. Jodo Cabral)

serem tumores benignos, a ndo ser que ocorra
perda de visao por MER, buracos maculares
ou hemovitreo (vitrectomia). No entanto, a
recuperacao de visao € limitada.
Tratamento do estrabismo e
ocorrerem.

ambliopia se

Fig. h.2 Hamartoma combinado da retina e EPR
(Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. Filipe Braz)
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Fig. h.3 Hamartoma combinado da retina e EPR
(Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. Filipe Braz)



Fig. h.4 Hamartoma combinado da retina e EPR Fig. h.5 Hamartoma combinado da retina e EPR
(AF) (Foto cedida pelo Dr. Filipe Braz) (AF) (Foto cedida pelo Dr. Filipe Braz)

Fig. h.6 Hamartoma combinado da retina e EPR Fig. h.7 Hamartoma combinado da retina e EPR
(OCT) (Foto cedida pelo Dr. Filipe Braz) (OCT) (Foto cedida pelo Dr. Filipe Braz)

AMARTOMA

ASTROCITARIO DA RETINA

Descrito em Astrocitoma retiniano adquirido.
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AMARTOMA CONGENITO

SIMPLES DO EPR

Raro. Também chamado hiperplasia congénita do
EPR. Contrariamente a hipertrofia do EPR, em que
existe uma s6 camada de células hipertrofiadas,
na hiperplasia do EPR ocorre um aumento do
numero de células.

Normalmente é diagnosticado de forma casual em
criancas ou adultos jovens.

SINTOMAS:
A AV é usualmente normal. Pode estar alterada se
estiver presente uma traccao foveal circundante.

SINAIS:
Lesio nodular, pequena, circunscrita, de
coloracao negra e bordos bem definidos (aspecto

em cogumelo). 0,8 mm de didmetro e 1,6 mm de
espessura, envolvendo toda a espessura da retina e
protuindo para o vitreo.

A localizacao habitual é adjacente a fovéola.

Mede 1,5 mm diametro.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Lesao efeito mascara. Anel fluorescente ao
redor do tumor.

OCT: Aspecto “dome-shaped”, opticamente denso,
abruptamente elevado, com sombra nas camadas
profundas.

TRATAMENTO:
Nao esta indicado.

Fig. h.8 Hamartoma congénito simples do EPR
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Fig. h.9 Hamartoma congénito simples do EPR
(Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e
Dra. Sara Vaz-Pereira).



EMANGIOBLASTOMA

RETINIANO

Tumor raro, que afecta a AV.

Ocasionalmente é um tumor isolado.

Associacao de lesoes mualtiplas, em 100% dos casos,
com a D. von Hippel-Lindau.

HISTOLOGIA:

Canais vasculares de tipo capilar entre grandes
células espumosas.

Endofitico ou exofitico.

. TUMOR ENDOFITICO
Idade média de 18 anos de idade (se
associado a D. Von Hippel-Lindau) e
idade média de 31 anos (se nao associada
a D. Von Hippel-Lindau).
SINAIS:  Lesao  vermelha-alaranjada,
ovalada ou arredondada, pequena, bem
definida no leito capilar, com dilatacao e
tortuosidade da artéria e da veia.
Pode afectar o n.6ptico.
Os tumores fibréticos sao esbranquicados.
AF:  Hiperfluorescéncia  precoce e
extravasamento tardio de contraste.

COMPLICACOES: Exsudados ao redor
do tumor e drea macular. Hemorragias
vitreas, glaucoma secunddrio e atrofia do
globo ocular.

. TUMOR EXOFITICO
Apresentacao: Perda da AV, por exsudacao
e hemorragia.
SINAIS: Lesao séssil, mal definida,
placéide, justapapilar. Edema da retina,
exsudados e hemorragias.
AF: Hiperfluorescéncia do tumor.

TRATAMENTO:

Hemangiomas justapapilares assintomaticos e sem
exsudacao — Nao se aconselha tratamento.

Lesoes pequenas — Fotocoagulacao com laser.
Lesoes periféricas grandes, acompanhadas de
descolamento da retina exsudativo — crioterapia.
Lesoes demasiados grandes — Braquiterapia.
Hemorragias vitreas que persistem — cirurgia
vitreoretiniana.

Anti-VEGFE.

EMANGIOMA

CAPILAR

E um tumor vascular, histologicamente benigno,
que se localiza na retina periférica ou justapapilar.

Pode ser exofitico, endofitico, solitario ou multiplo.
Pode sobrevirisolado. 50% dos doentes apresentam
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hemangiomas capilares solitdrios e praticamente
todos os doentes portadores de lesoes multiplas
sao atingidos pela doenca de von Hippel-Lindau.

EPIDEMIOLOGIA:

A prevaléncia de hemangiomas capilares retinianos
nos doentes com Von Hippel-Lindau ocorre em
cerca de 60% dos casos™.

GENETICA:
Esporddico ou padrao de transmissao autossomica
dominante.

IDADE DE APRESENTACAO:
10-30 anos de idade.

TIPOS CLINICOS:

HEMANGIOMA CAPILAR RETINIANO (forma
exsudativa e vitreoretiniana) e HEMANGIOMA
CAPILAR PAPILAR OU JUSTAPAPILAR (forma
endofitico, exofitico e misto).

a) FORMA EXSUDATIVA
Caracteriza-se por apresentar fluido
subretiniano e exsudados duros ao redor
do tumor.

b) FORMA VITREORETINIANA
Oberva-se mais comumente entre a 1°
e 2% década de vida. Caracteriza-se por
apresentar uma proliferacao fibrovascular
na superficie do tumor, secundaria
a isquémia retiniana. A proliferacao
fibrovascular pode ser muito densa.

©) HEMANGIOMA ENDOFITICO
O diagnéstico € mais precoce nos
portadores de von Hippel-Lindau (18
anos) do que relativamente aos outros.

SINAIS (POR ORDEM CRONOLOGICA):
Pequena lesao avermelhada ou vermelho-
alaranjada, situada no leito capilar, entre a artéria
e uma vénula.

Pequeno nédulo bem delimitado.

Massa arredondada, de coloracao amarelo-
alaranjada, associadaaumadilatacao e tortuosidade
da artéria nutritiva e da veia de drenagem, devido
ao shunt A-V°.

Os angiomas fibrosos sio esbranquicados e
desprovidos de vasos nutritivos.
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COMPLICACOES:

Formacao de exsudados duros na area ao redor do
tumor e ao nivel da macula.

Edema macular e maculopatia em celofane.
Membranas epiretinianas

Descolamento traccional da retina, regmatogéneo
ou exsudativo.

Hemorragia vitrea.

Glaucoma secundario.

Phthisis do globo ocular

d) OUTROS TIPOS

o Hemangioma exofitico. (Menos
frequente. Desenvolve-se a partir da retina
externa, na area justapapilar. Caracteriza-
se por apresentar uma lesio menos bem
delimitada, séssil, acompanhada de vasos
dilatados, aos quais se pode associar um
edema da retina e hemorragias, e um
descolamento exsudativo da retina).

o Hemangioma do dico 6ptico (Desenvolve-
se ao nivel do disco 6ptico. A perda de
acuidade visual ocorre por exsudacao)

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: E o método de diagnoéstico mais  til.
Hiperfluorescéncia precoce e impregnacao tardia.
ICG: Identifica uma comunicacao coroidea entre
o tumor e a coroéide.

ECOGRAFIA modo B: Detecta tumores > do que
Imm, embora a sensibilidade seja maior para
tumores > do que 2 mm. Eco denso no bordo
interno, com alta reflectividade de toda a massa
tumoral e sem componente coroideu.

OCT: Espessamento e desorganizacao das
camadas retinianas. A lesao é opticamente densa.
E frequente uma sombra nas camadas profundas.

EVOLUCAO:

Os hemangiomas papilares podem permanecer
assintomaticos durante largos periodos de tempo.
No entanto, a evolucao natural é o crescimento
progressivo eum aumento da exsudacao.

O tratamento devera iniciarse quando o
tumor apresente algum sinal de exsudacao ou
crescimento.

Sem tratamento, a maioria dos olhos progride
para descolamento total da retina, glaucoma
neovascular e olho cego doloroso.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:



Hemangioma capilar retiniano:

o Hamartoma astrocitico retiniano
° Retinoblastoma

° Hemangioma cavernoso

o Hemangioma racemoso
Hemangioma capilar papilar:

o Edema da papila

o Glioma do n.6ptico

o NVSR peripapilar

[ ]

Metastase no n.6ptico

PROGNOSTICO:

O prognéstico visual € varidvel, dependendo
do tamanho e localizacao do tumor, da fibrose
subfoveal e préretiniana, da presenca de liquido
subretiniano.

Os tumores pequenos, com pouca exsudaciao
habitualmente tém bom prognéstico. Os tumores
com fibrose préretiniana e exsudacao abundante
tém mau prognoéstico, tal como os hemangiomas
capilares papilares.

TRATAMENTO:
O tratamento precoce dos angiomas capilares

Fig. h.10 Hemangioma capilar (Retinografia) (Foto cedida
pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)

retinianos origina melhores resultados.
Fotocoagulacao laser directa (para as lesoes
periféricas <2 mm). E o tratamento de elei¢io para
a maioria dos hemangiomas retinianos. Impactos
de 500 p, duracao de 0.2 a 0.5 segundos e baixa
intensidade. Em tumores maiores do que 2-3 mm,
a fotocoagulacao efectua-se com impactos sobre o
vaso aferente e uma 2° sessao 15 dias depois sobre
o vaso eferente.

CRIOTERAPIA — Para os tumores de grande
tamanho na retina periférica ou em caso de
descolamento da retina exsudativo associado.
BRAQUITERAPIA- Para as lesoes demasiado
grandes relativamente a crioterapia.
INJECCAO  INTRAVITREA DE
Beneficio limitado.

CIRURGIA VITREORETINIANA: Nas
hemorragias vitreas grandes, fibrose epiretiniana e
descolamento traccional da retina.

O tratamento dos hemangiomas capilares papilares
€ menos eficaz e mais complexo. O tratamento
mais indicado € a fotocoagulacao com laser argon
naregiao papilar e fotocoagulacao com laser diodo
na regiao peripapilar.

anti-VEGF-

€

Fig. h.11 Hemangioma capilar (AF) (Foto cedida pelo Dr.
Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)
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Fig. h.12 Hemangioma capilar pds-tratamento
(Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra.
Sara Vaz-Pereira)

Fig. h.13 Hemangioma capilar inicial Fig. h.14 Hemangioma capilar

EMANGIOMA

CAVERNOSO RETINA

E um tumor vascular congénito, benigno, E um tumor vascular da retina e do nervo 6ptico,
unilateral e raro. benigno, raramente progressivo, caracterizado
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por uma coleccio de aneurismas vVenosos,
arredondados, vermelho-escuros.

Formam uma anomalia Uinica e assintomatica.

HISTOPATOLOGIA:

Tumor vascular constituido por veias retinianas
dilatadas podendo afectar toda a espessura
retiniana. Pode  ocorrer associada uma
degenerescéncia quistica.

EPIDEMIOLOGIA

A maioria das vezes surge esporadicamente.

A incidéncia exacta dos hemangiomas cavernosos
retinianos isolados nao é conhecida.

Pode ser hereditario, com transmissao autossémica
dominante e estar assocido a lesoes da pele e do
SNC.

A genética dos hemangiomas cavernosos retinianos
é devida a mutacao dos 3 genes CCM sobre o
cromossoma 7.

Em casos raros, os cavernomas cerebrais estao
associados a cavernomas retinianos e cutaneos.
Estas formas sao hereditarias.

IDADE DE APRESENTACAO:

A doenca pode iniciar-se entre os 10 e os 30 anos
de idade, frequentemente num achado casual, ou
por hemorragias do vitreo.

SINTOMAS:

Usualmente sao assintomaticos.

A acuidade visual estd diminuida apenas em caso
de as anomalias vasculares se localizarem na drea
pupilar ou se sobrevir uma hemorragia vitrea.

SINAIS:

O aspecto clinico pode ser muito variavel.
Agregado séssil, vermelho-azulado, de aneurismas
saculares, asemelhando-se a um cacho de uvas ao
nivel da retina periférica ou do disco 6ptico.

As ectasias capilares estao organizadas ao redor
duma veia retiniana. O seu tamanho varia de
1-3 mm de diametro. Estao associados a uma
proliferacao glial retiniana localizada, responsavel
por um espessamento localizado da retina ao nivel
da lesao vascular.

Hemorragia vitrea pode ocorrer em10% dos casos.

Alguns cavernomas podem ocorrer no nervo
optico.

O fluxo sanguineo € lento no interior das ectasias,
razao pela qual os eritrécitos podem sedimentar e
separarse do plasma, originando niveis liquidos,
no seio da lesao (visivel em AF).

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: E o exame complementar mais util.
Hipofluorescente na fase arterial precoce e
hiperfluorescéncia na fase venosa tardia.

OCT: Massa opticamente densa, com uma
superficie lobulada.

ECOGRAFIA: Superficie irregular com alta
reflectividade, densidade acustica interna larga e
auséncia de escavacao coroidea.

EVOLUCAO:

Os hemangiomas cavernosos retinianos sao
lesoes assintomadticas pouco evolutivas. Em casos
excepcionais, podem apresentar com o tempo um
ligeiro aumento de tamanho.

COMPLICACOES:

Sao pouco frequentes.

o Hemorragia vitrea (10% dos casos)

° Formacao de membranas epiretinianas.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Hemangioma capilar (os hemangiomas
cavernosos nao tém vaso nutritivo e nao
produzem exsudacao importante).

° Hemangioma racemoso

Tumor vasoproliferativo adquirido
° Doenca Coats
PROGNOSTICO:

O progndstico visual é excelente.

TRATAMENTO:

Na maioria dos casos nao requer tratamento.

A fotocoagulacao deve ser evitada! Provoca
hemorragia ou mesmo um aumento do tamanho.
Em casos raros, em caso de uma hemorragia vitrea
que nao se reabsorva, pode ser necessdria uma
vitrectomia.
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Hermangioma cavermoso retina

Fig. h.15 Hemangioma cavernoso

EMANGIOMA

RACEMOSO

Também chamado aneurisma cirséide da retina e
do disco 6ptico ou malformacao arteriovenosa da
retina e do nervo éptico.

E uma malformacio congénita rara. E mais uma
malformacao vascular do que um tumor.
Esporadica. Habitualmente € unilateral.

Implica uma comunicacao directa entre as artérias
e as veias, sem a presenca de um leito capilar
intermediario.

Pode apresentar-se como uma lesao tnica isolada
ou como componente do Sindrome de Wiburn-
Mason.

Alguns pacientes apresentam umas lesoes
homolaterais  idénticas interessando o
mesencéfalo, a regiao basofrontal e a fossa
posterior (associada a doenca sistémica chama-se
Sindrome de Wyburn-Mason)*.

O atingimento cerebral pode ser o responsavel
pelo aparecimento de hemorragias espontaneas
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ou epilepsia.
As malformacoes podem afectar o maxilar superior,
a mandibula e a 6rbita.

CLASSIFICACAO:

As comunicacoes A-V classificam-se em?’:

o Tipo I-Plexo capilar anémalo interposto
entre uma arteriola e wuma vénula.
Assintomatico. Nao esta associado a um
envolvimento cerebral.

o Tipo II — Nao tem um leito capilar,
existindo uma comunicacao A-V directa.

o Tipo III - Extensa malformacao A-V. Perda
de visao. Aumento do risco de doenca
cerebral.

APRESENTACAO INICIAL:

Achado casual ou uma diminuicao da acuidade
visual.



SINAIS:

A clinica é caracteristica. Caracteriza-se pela
existéncia duma artéria retiniana dilatada que
comunica directamente com uma veia retiniana
dilatada, sem a presenca duma rede capilar
intermédia.

Vasos sanguineos dilatados e tortuosos, mais
numerosos do que no fundo ocular normal, com
aspecto idéntico nas artérias e veias.

Com o tempo, os vasos sanguineos tornam-se
mais dilatados e sinuosos (podendo evoluir para
esclerose).

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Hiperfluorescéncia vascular crescente, com
auséncia de pontos de fuga.

OCT: Massa quistica intraretiniana larga, devido
aos vasos dilatados.

RMN: Para detectar angiomas cerebrais.

Fig. h.16 Hemangioma cavernoso

EVOLUCAO:

A maioria sao estacionarios.

COMPLICACOES:

Exsudacao e hemorragia vitrea.
Oclusao venosa retiniana de ramo.
Atrofia o6ptica.

PROGNOSTICO:
O prognéstico varia em funcao da extensao do
atingimento retiniano e do nervo 6ptico.

TRATAMENTO:
A maioria dos casos nao requer tratamento.

AVALIACAO SISTEMICA:
Avaliacao neurolégica.

EMANGIOMA

COROIDE

E um tumor vascular benigno,que ocorre sob duas

formas: circunscrito e difuso.

Nao é detectavel clinicamente até a 2°-3* década
de vida.
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Hemangioma cordide

Tipicamente aparece como um tumor arredondado
ou ovalado, discretamente elevado.
O tamanho varia de 2 mm a 8-10 mm de diametro.

EPIDEMIOLOGIA:

Tipo circunscrito:  Esporadico. Usualmente
diagnosticado na 3"-4* década de vida. Usualmente
unilateral. Pode agravar na gravidez.

Tipo difuso:Ocorre em 1/3 dos doentes com
S. Sturge-Weber. Diagnosticado na infancia.
Usualmente unilateral, mas pode ser bilateral.

SINTOMAS:
Podem ser assintomaticos.
Diminuicao da AV indolor.

TIPOS CLINICOS:

o Tipo circunscrito: Massa “dome-shaped”,
coloracao variando de corne de carne
até  vermelho-alaranjada, usualmente
solitario, bordos pouco  definidos,
localizada  habitualmente no  polo
posterior'. Diagnosticado na 4* década de
vida.

Em 2/3 dos casos ocorre um descolamento
seroso da retina.

Pode apresentar hiperplasia ou metaplasia
do EPR a superficie.

o Tipo difuso: Associado com o S. Sturge-
Weber. A pupila ipsilateral apresenta
um reflexo vermelho brilhante,
marcadamente assimétrico e envolvendo
uma grande drea retiniana (fundo ocular
em “ketchup”). Tortuosidade dos vasos
retinianos suprajacentes.

Diagnosticada em idades jovens (a idade
média é 8 anos).

EVOLUCAO:

Usualmente exibe um alargamento ligeiro naidade
precoce e pela adolescéncia desenvolve alteracoes
atroficas do EPR, degenerescéncia cistéide da
retina sensorial e descolamento retina sensorial.

ASSOCIACAO:
O S. Sturge-Weber caracteriza-se por apresentar
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um hemangioma da coréide difuso associado
a um hemangioma facial. Em 100% dos casos
apresenta um nevo flammeus facial, anomalias
cerebrais e calcificacoes intracranianas. Assimetria
de escavacao do disco 6ptico (devido ao glaucoma
congénito) no lado ipsilateral do nevo flammeus
da palpebra superior®.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Padrao hiperfluorescente irregular nas fases
pré-arterial e arterial precoce. A hiperfluorescéncia
precoce corresponde aos vasos grandes do tumor.
Nas fases tardias, ha um leakage difuso.

ICG: Hiperfluorescéncia em tempos precoces.
Tardiamente apresenta um padrao difuso tipo
amoras.

OCT: A massa apresenta-se opticamente reflectiva
na superficie anterior.

ECOGRAFIA: Elevacao “dome-shaped”. Aumento
difuso da espessura da coréide. Alta reflectividade
interna com numerosas interfaces ecogénicas no
tumor.

TAC: Massa coroidea solida.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

° NVSR (tipo circunscrito)

° Alteracoes retinopatia
(tipo difuso)

pigmentar-like

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° CRCS

° Melanoma coroideu amelanotico

° Metastase coroide

° Inflamacao coroide

TRATAMENTO:

O hemangioma  circunscrito, caso seja
assintomatico, nao esta indicado qualquer

tratamento. O tratamento esta indicado se ocorrer
uma diminuicao da AV.

O tratamento do hemangioma difuso da coréide
pode ser dificil.

Radioterapia (externalbeam, braquiterapia
cobalto60 ou irradiacao protén beam).

Em caso de descolamento daretina, fotocoagulacao
laser e explante escleral.



4.85mm Horizontal
16.14mm

Fig. h.17 Hemangioma coroide (Retinografia)(Foto cedida Fig. h.18 Hemangioma cordide (Ecografia)
pelo Dr. Jodo Cabral) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Cabral)

Fig. h.19 Hemangioma coroide (RMN) (Foto cedida pelo Fig. h.20 Hemangioma cordide (Retinografia)
Dr. Jodo Cabral) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Cabral)
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DATE: ALG/89/15

ABram LEFT

< ) =307
G=88. 648

Fig. h.21 Hemangioma cordide (AF) Fig. h.22 Hemangioma cordide (Ecografia)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Cabral) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Cabral)

Fig. h.23 Hemangioma coréide (Retinografia) (Foto cedida Fig. h.24 Hemangioma coroide (Eco doppler) (Foto cedida
pelo Dr. Jodo Cabral) pelo Dr. Jodo Cabral)
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Fig. h.25 Hemangioma cordide (Eco doppler) (Foto cedida Fig. h.26 Hemangioma cordide (Retinografia) (Foto cedida
pelo Dr. Jodo Cabral) pelo Dr. Jodo Cabral)

] 2 .8Bmmn Horizontal
OD: B.89mm

Fig. h.27 Hemangioma cordide (Retinografia) (Foto cedida Fig. h.28 Hemangioma coroide (Ecografia) (Foto cedida
pelo Dr. Jodo Cabral) pelo Dr. Jodo Cabral)

Fig. h.29 Hemangioma cordide (Retinografia) (Foto cedida Fig. h.30 Hemangioma cordide (Retinografias) (Foto cedida
pela Dra. Sara Vaz-Pereira). pela Dra. Sara Vaz-Pereira).
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EMATOMA DA BAINHA DO

N.OPTICO

Consiste numa compressao do n.optico pela  edema do disco 6ptico.

acumulacao de sangue na bainha do n.éptico.

EXAMES COMPLEMENTARES:
SINTOMAS: TAC: Alargamento ligeiro a marcado do n.éptico.
Diminuicao lenta e progressiva da AV.

TRATAMENTO:
SINAIS: Descompressao da bainha do n.éptico.

Aspecto clinico similar a OVCR, com ou sem

EMERALOPIA

. ESTACIONARIA CONGENITA

Caracteristicas diversas consoante apresente ou e
nao o fundo ocular normal’.

COM FUNDO OCULAR NORMAL:

o Hemeralopia  congénita  autossémica
dominante

o Hemeralopia estaciondria autossémica
dominante, sem miopia

o Hemeralopia  congénita  autossomica e

dominante ou XL, com miopia.

COM FUNDO OCULAR ANOMALO
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D. Oguchi . Caracteriza-se por apresentar
um atraso de 2 a 12 horas dos valores
normais de adaptacao dos bastonetes
a obscuridade. Fenémeno de Mizuo
(alteracao de coloracao do fundo ocular,
de castanho dourado na adaptacao a
luz e coloracao normal na adaptacao a
obscuridade.

Fundus albipunctatus.  Caracterizada
por apresentar a presenca de manchas
amarelo-esbranquicadas, pequenas,
poupando a févea.



EMORRAGIA

RETINIANA PERIFERICA

Surgem como manchas avermelhadas, usualmente
com menos do que 1 disco didmetro. Podem
assumir formas variadas, mas a mais frequente € a
forma arredondada irregular ou ovalada.

ETIOLOGIA:

Podem ser secunddrias a qualquer tipo de
retinopatia hemorragica.

Diabetes mellitus, HTA, anemia, trombocitopénia,
policitémia, leucemia e DPCO.

Pode ocorrer secundaria a um descolamento
posterior do vitreo.
Usualmente sao multiplas.

EVOLUCAO:
Usualmente regridem sem sequelas.
As hemorragias pequenas reabsorvem

rapidamente, mas pode pode haver hemorragias
periféricas que demoram meses a reabsorver.

EMORRAGIA

SUBHIALOIDEIA OU
RETROHIALOIDEIA

Consiste numa hemorragia que se localiza no
polo posterior, ao nivel da macula, por baixo da
membrana limitante interna ou da hialdideia
posterior.

O tamanho e a intensidade sao variaveis.
Geralmente acompanha-se da perda subita e
indolor da acuidade visual.

Nio tem predileccao por idade ou sexo®.

Em jovens, a causa mais frequente é a manobra de
Valsalva.

Em pessoas idosas, a causa mais comum € ruptura
dum macroaneurisma arterial retiniano.

ETIOLOGIA:

Retinopatia diabética

DMI

Retinopatia Valsalva
Macroaneurisma arterial retiniano
S.Terson

D. Eales

Causas menos frequentes:
cocaina, cirurgia refractiva,
meningococos, linfoma linfobldstico.

Inalacao
meningite

SINTOMAS:

Perda subita e indolor da acuidade visual,
geralmente unilateral.

O grau de perda de visao e a percepcao dum
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Hemorragia subhialdideia ou retrohialdideia

escotoma central ou paracentral, de maior ou
menor tamanho, geralmente esta relacionado com
adrea afectada e com a intensidade da hemorragia.

CLINICA:

Quando a hemorragia é pequena pode acontecer
a reabsorcao progressiva da hemorragia em 3 - 5
semanas.

Quando a hemorragia ultrapassa os 3-4 diametros
do disco 6ptico, a hemorragia pode permanecer
durante meses sem ser reabsorvida, provocando
alteracoes permanentes na visao.

EXAMES COMPLEMENTARES:

OCT: Util para estabelecer a topografia correcta, a
identificacao das estruturas e a localizacao do nivel
de hemorragia.

TRATAMENTO:

O tratamento depende do tamanho e da densidade
da hemorragia.

Quando a hemorragia é pequena, nao é necessario
tratamento, dado que a rebsorcao ocorre em 2-3
semanas.

Quando a hemorragia tem um tamanho superior
a 4 discos de diametro e, sobretudo, se se
localiza por baixo da MLI e tem uma densidade
importante, € necessario algum tipo de tratamento:

Fig. h.31 Hemorragia retro-hial6ideia (Retinografia) (Foto
cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)
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Hialoidotomia ou membranectomia posterior
com laser Nd-Yag, vitrectomia e membranectomia
cirargica.

° Técnica de Hialoidotomia posterior
mediante laser Nd-Yag, com impactos de laser
entre 3,6 e 50 m]. Com uma energia superior a
11,5 m] pode acontecer um risco de descolamento
de retina regmatogéneo.

Injeccao intravitrea de gas, com ou sem activador
tissular de plasminogénio (tPA)

Cirurgia vitreoretiniana permite a limpeza do
sangue, da hial6ideia posterior e MLI localizada
na area macular.

COMPLICACOES:

A disrupcao da MLI pode ocasionar uma resposta
glidtica cicatricial, com formacao de membrana
epiretiniana ou persisténcia de cavidades residuais.
Ap6s a drenagem mediante laser Nd:Yag foram
descritos: buraco macular, descolamento retina e
lesao vascular retiniana de ramo.

PROGNOSTICO:

Bom prognoéstico em termos globais, em olhos
sem patologia prévia e com uma visao final
condicionada pelo tamanho epela densidade da
hemorragia.

Fig. h.32 Hemorragia retro-hialdideia (Retinografia) (Foto
cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. SaraVaz-Pereira)



Fig. h.33 Hemorragia retrohialoideia localizada
adiante do polo posterior (Retinografia).

EMORRAGIA

VITREA

Consiste no extravasamento de sangue num dos
espacos potenciais formados dentro ou ao redor
do corpo vitreo.

E uma causa de perda stbita da acuidade visual.

ETIOLOGIA:

Retinopatia dibética proliferativa, descolamento
posterior do vitreo, com ou sem descolamento da
retina.

Outras doencas
inflamatorias.

A etiologia em jovens: trauma, D. Eales e rasgaduras
da retina.

vasculares, hereditarias e

SINTOMAS:

Perda aguda da acuidade
habitualmente a noite).
Floaters, flash luminoso e fotofobia.

visual  (oorre

SINAIS:

. HEMORRAGIA  INTRAVITREA (na
cavidade vitrea).

. HEMORRAGIA RETROHIALOIDEIA

Se a hemorragia vitrea nao se reabsorver
em semanas, o sangue perde a
hemoglobina e torna-se cinzentado ou

esbranquicado.

PATOGENESE:

o DPV com ou sem rasgadura da retina, ou
descolamento da retina.

° Neovascularizacao devido a retinopatias
proliferativas

° NVSR

EXAMES COMPLEMENTARES:

ECOGRAFIA: Util para deteccao de descolamento
posterior vitreo, hemorragia submacular e
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n Hemorragia vitrea

rasgadura gigante da retina. Se nao ocorrer a reabor¢cao da hemorragia vitrea,
efectua-se a uma vitrectomia via pars plana.

COMPLICACOES: ) )

Hemosiderosis bulbi, glaucoma e floaters vitreos ~AVALIACAO SISTEMICA:

persistentes. Associacao com Diabetes Mellitus e HTA.

TRATAMENTO:

Pode reabsorver espontanamente.

Fig h.34 Hemorragia vitrea (Retinografia) Figh.35 Hemorragia vitrea (Aneritica)

Fig h.36 Hemorragia vitrea (Retinografia) Figh.37 Hemorragia vitrea (AF)
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Fig h.38 Hemorragia vitrea (Retinografia) Figh.39 Hemorragia vitrea (Aneritica)

Fig h.40 Hemorragia vitrea (Retinografia) Fig h.41 Hemorragia vitrea (AF)

IALITE

ASTEROIDE

E um processo degenerativo idiopatico do vitreo,  Unilateral em 75% dos casos®'.

que ocorre em idosos. Resulta do envelhecimento do colagénio ou a sua
Relacao estabelecida entre a hialite asteréide e a  formacao é precedida pela despolimerizacao do
Diabetes Mellitus e HTA. hialuronato.

Incidéncia de 1/200 pessoas (mais frequente

acima dos 50 anos de idade). SINTOMAS:
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n Hialite asterdide

Nao causa habitualmente diminuicao

significativa da acuidade visual.

uma

SINAIS:

Caracterizada pela presenca de opacidades
esbranquicadas ou prateadas, multiplas, no vitreo.
Sao constituidas por fosfolipidos contendo calcio®.
As opacidades permanecem suspensas no vitreo e
nao se depositam com a gravidade.
Movimentam-se com os movimentos oculares.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Util quando se suspeita de patologias da retina

Fig h.42 Hialite asterdide (Retinografia)

e ha dificuldade na visualizacao do fundo ocular.
ECOGRAFIA: As opacidades produzem ecos
moderados na cavidade vitrea.

TRATAMENTO:
Habitualmente nao é necessario tratamento.

A vitrectomia pode ser necessiria para remover
as opacidades significativas ou para facilitar
o tratamento da retinopatia proliferativa ou
neovascularizacao coroidea.

Figh.43 Hialite asterdide (Aneritica)

IPEROXALURIA

PRIMARIA

Consiste numa doenca congénita resultante dum
erro do metabolismo do oxalato, o que origina um
aumento dos niveis séricos e urindrios de oxalato.
A'IRC € a principal causa de morte prematura.

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
Infancia.

3 tipos clinicos distintos. (O tipo I é 0o mais comum).
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SINAIS:

Presenca de multiplos cristais amarelados ao nivel
do EPR. Localizacao preferencial no polo posterior
e ao longo das arcadas vasculares'.

Podem ocorrer lesoes maculares atréficas e
alteracoes pigmentares.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Hiperautofluorescéncia.
OCT: Lesoes hiperreflectivas sob o EPR



IPERPLASIA PRIMARIA DE

VITREO PRIMITVO (HPVP)

Afeccao congénita espordadica, caracterizada por
uma faléncia da regressao das estruturas vasculares
embriondrias, da artéria hial6ideia posterior e da
tinica vasculosa lentis.

A regressao do vitreo primitivo pode ser parcial ou
ausente.

Esta persisténcia do vitreo primitivo acompanha-se
dum certo grau de hiperplasia dos componentes
vasculares e fibrosos.

Unilateral em 90% dos casos. Ocorre mais
frequentemente em criancas de termo.
Acompanha-se tipicamente duma microftalmia.

PATOGENESE:

No 1° trimestre da gravidez, as estruturas internas
oculares sao supridas pela tinica vasculosa lentis.
A faléncia na regressao das estruturas vasculares
origina os achados clinicos de HPVP anterior'.

EPIDEMIOLOGIA:

Anomalia de desenvolvimento rara.

E quase sempre unilateral. Mais comum no sexo
masculino.

FORMAS CLINICAS:

Dependendo da estrutura envolvida, pode ser
classificada em: anterior, posterior e combinada
(anterior e posterior).

A forma posterior, em relacao com o disco 6ptico
e a forma anterior, mais frequente e a mais grave.
SINTOMAS:

A HPVP anterior,se presente no periodo neonatal,
ocorre leucocoria.

A HPVP posterior pode ser detectada mais
tarde, perante uma acuidade visual reduzida ou
estrabismo.

CLINICA:
A forma anterior consiste em camara anterior
estreita e membrana fibrosa vascularizada (a tinica

vasculosa lentis) atras do cristalino. O cristalino é
mais pequeno do que o normal. Os vasos anémalos
na membrana podem sangrar, levando a uma
hemorragia vitrea e descolamento da retina.

Na forma posterior as pregas de traccao retinianas
podem estender-se ao longo da superficie da
macula. A forma posterior traduz-se pela presenca
duma membrana pdlida, irregular, situada por
cima do disco 6ptico. Pode exercer uma traccao
sobre os vasos retinianos subjacentes e sobre a
retina®.

A acuidade visual é varidvel.

A forma mais comum é a forma combinada, que
inclui 1 ou mais, com um eixo vascularizado,
estendendo-se da superficie posterior do cristalino
ao disco optico.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

Cataratas e glaucoma angulo fechado podem
ocorrer na forma anterior.

Os casos mais graves podem evoluir para
descolamento da retina e phthisis bulbi.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Forma anterior:

° Leucocéria

Forma posterior

o Retinopatia da prematuridade
° Toxocara ocular

EXAMES COMPLEMENTARES:

ECOGRAFIA: Determinar a microftalmia. A eco
B-scan evidencia um eixo tecidual contendo a
artéria hialéideia posterior, que se estende da
superficie posterior do cristalino até ao n.6ptico.

COMPLICACAO:
Hemorragia pré-retiniana e descolamento da
retina.
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n Hiperplasia primaria de vitreo primitivo (HPVF)

PROGNOSTICO:

O prognoéstico é mau. Se o olho nao apresentar
microftalmia, a remocao cirdrgica do cristalino e
das membranas retrocristalinas pode prevenir o
glaucoma de angulo fechado.

O tratamento é melhor sucedido na forma anterior,
do que na forma posterior.

et T

Fig. h.44 Hiperplasia priméria vitreo primitivo (Foto cedida
pelo Dr. Jodo Cabral)

AVALIACAO SISTEMICA:
Nao ha associacao com doenca sistémica.

TRATAMENTO:
Vitrectomia via pars plana. Os resultados visuais
Sa0 maus.

Fig. h.45 Hiperplasia primaria vitreo primitivo (RMN)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Cabral)

IPERPLASIA

REACTIVA DO EPR

Consiste numa proliferacaio anémala das células
do EPR, resultado duma estimulacao provocada
por uma traccao crénica de baixo grau, trauma,
inflamacao, hemorragia, tumores da cordide,
corpos estranhos intra-oculares e degenerescéncias
retinianas.

SINAIS:
Manifesta-se
intraretinianas.

como  espiculas  pigmentadas
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Pode apresentar um aspecto focal ou difuso (com
uma dimensao que corresponderd a base do
vitreo).

Os locais de hiperplasia do EPR podem ser as dreas
antigas de inflamacao e traumatismo

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Melanoma maligno (a hiperplasia reactiva
do EPR é mais pigmentada e com bordos
menos regulares).



IPERTENSAQO
INTRACRANIANA IDIOPATICA

OU BENIGNA

Também chamada pseudotumor cerebral.
Define-se por um aumento da pressao
intracraniana, com uma imagiologia cerebral
normal e uma composicao normal do LCR.

Nao ha lesoes ocupando espaco intracranianas.
Predileccao pelo sexo feminino. Idade média: 30 anos.
Uni ou bilateral.

EPIDEMIOLOGIA:

Incidéncia anual de 0,9/100.000 individuos.
Incidéncia aumentada 20 vezes em caso de
mulheres entre os 20 e os 44 anos, com um excesso
de 20% de peso®.

FACTORES PREDISPONENTES":

Obesidade feminina.

Endocrinopatias  (D. Addison, D. Cushing,
hipotiroidismo)

Medicamentos (Vitamina A, tetraciclinas,

ciclosporina, amiodarona, corticéides)
Patologias diversas (IRC, anemia)
Apneia do sono

PATOGENESE:
Desconhecida.

SINTOMAS:

Podem ser assintomaticos.

A sintomatologia € a da hipertensao intracraniana.
Cefaleias € o sintoma de apresentacao clinica mais
comum (90% casos), sendo inespecifico quanto a
localizacao, tipo e frequéncia. Usualmente ¢ mais
intensa de manha e agrava com as manobras de
Valsalva.

Episédios de amaurose fugaz.

Diminuicao da AV progressivamente e tardiamente,
e metamorfoépsias.

Perda progressiva da visao periférica.

SINAIS:

Edema da papila ocorre em 98% dos casos (o
aspecto clinico nao difere do papiledema causado
por aumento da pressao intracraniano).

Pode estar associada uma paralisia do 6° par craniano.

EXAMES COMPLEMENTARES:

CV: E o método mais sensivel. Alargamento da
mancha cega, degrau nasal inferior, estreitamento
concéntrico das isopteras.

RMN: Para descartar um tumor cerebral, uma
hidrocefalia e uma tromboflebite cerebral.
PUNCAO LOMBAR: Composicao normal do LCR
e um aumento da sua pressao.

DIAGNOSTICO:

Assenta nos critérios de Dandy modificados®:

J Sintomatologia similar a hipertensao
intracraniana.

J RMN ou TAC que elimina um processo
ocupando espaco

J Aumento da pressao intracraniana (> 250
mm H20)

EVOLUCAO:

As recidivas podem ocorrer em 30% dos casos.

PROGNOSTICO:
O prognéstico visual sob tratamento é bom, com
20 % de sequelas visuais.

TRATAMENTO:

Eliminar os factores predisponentes.

O objectivo do tratamento é preservar a funcao
visual e eliminar as cefaleias.

A puncao lombar realizada para o diagnoéstico é o
primeiro tratamento, pois conduz a uma melhoria
das cefaleias.

Acetazolamida, 1 a 2 gr dia, associado a um
suplemento de K.
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n Hipertens&o intracraniana idiopatica ou benigna

Fig. h.46 Hipertensao intracraniana idiopatica (retinografia) Fig.h.47 Hipertensao intraraniana idiopatica (retinografia)

Fig. h.48 Hipertensao tracraniana idiopatica (AF) Fig. h.49 Hipertensao intracraniana idiopatica (AF)

IPERTROFIA

ADQUIRIDA DO EPR

Consiste numa alteracao degenerativa, relacionada  Localizacao habitual: Posterior a ora serrata.

com a idade, que ocorre mais frequentemente na

periferia da retina. Clinicamente assumem um aspecto similar a
HISTOPATOLOGIA: Células grandes e granulos  hipertrofia congénita do EPR “bear tracks” .

de melanina grandes.
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IPERTROFIA

CONGENITA DO EPR

Lesaio  pigmentada,
assintomatica e frequente.
Solitdria ou agrupada.
Consiste numa lesao nao progressiva, pigmentada,
aplanada, bem delimitada, usualmente encontrada
no equador ou na retina periférica.

congénita,  benigna,

HISTOPATOLOGIA:

Uma s6 camada de células hipertrofiadas do EPE,
com grandes granulos arredondados de pigmento,
localizados sobre uma membrana de Bruch
espessada. Raramente a hipertrofia congénita do
EPR origina adenomas ou adenocarcinomas (mas
estao descritas).

SINTOMAS:
Assintomadtica, a nao ser que afecte a macula.
Diagnésticada habitualmente como achado casual.

TIPOS CLINICOS:

Dois tipos:

o Tipica, isolada ou multipla.

o Atipica (pode ter consequéncias sistémicas
graves).

1) TIPICA

a) ISOLADA
Lesao unilateral, acinzentada, bem
delimitada, arredondada ou ovalada.
Tamanho variavel até 3 diametros

papilares. Ocasionalmente pode estar
rodeada por um anel fino de EPR
despigmentado.

Lacunas despigmentadas, frequentemente
confluentes, sobretudo em em idosos.
Algumas lesoes podem despigmentar-
se, ficando apenas um anel pigmentado
residual.

Pode  apresentarse em  qualquer
localizacao. Por vezes, a sua localizacao é

justapapilar.

b) MULTIPLAS
As lesoes unilterais, de tamanho variavel,
bem delimitadas, arredondadas ou
ovaladas, acinzentadas ou negras,
dao um aspecto tipo pegadas de urso.
Habitualmente as lesoes estao limitadas
a um sector apens ou um quadrante. As
lesoes mais pequenas ocupam um posicao
mais central.
Podem ser despigmentadas.

2) ATIPICA
Apresentam-se com lesoes bilaterais, bem
separadas, de forma ovalada ou fusiforme,
de tamanho variavel, associadas a uma
hiperpigmentacao num dos bordos.
As lesoes estao distribuidas ao caso,
despigmentadas ou heterogeneas.

EXAMES COMPLEMENTRES:

AF: Lesao efeito mascara. Sem leakage.

OCT: aumento da espessura da camada EPR,
com efeito sombra da lesao. A retina suprajacente
estd adelgacada e ha perda da camada de
fotoreceptores.

ECOGRAFIA: Confirma que a lesao € plana.

CV: Escotomas relativos em jovens e escotomas
absolutos em idosos.

ERG E EOG: Normais.

ASSOCIACAO SISTEMICA:

o Polipose adenomatosa familiar (80%
dos doentes com polipose adenomatosa
familiar apresentam wuma hipertrofia
congénita EPR atipica ao nascimento).

o Sindrome Gardner (o aparecimento
bilateral com lesoes multiplas esta
associado ao S. Gardner).

o Sindrome Turcot
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n Hipertrofia congénita do EPR

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: PROGNOSTICO:
o Melanoma maligno da coréide Excelente. E uma lesio estivel com o tempo,
° Nevo coréide embora haja casos descritos de crescimento a
° Hamartoma combinado da retina e EPR partir dos seus bordos.
° Melanocitoma
° Lesoes, inflamacao e toxicidade TRATAMENTO

farmacolégica. Nao é necessario tratamento.

Fig. h.50 Hipertrofia congénita do EPR (Retinografia) Fig. h.51 Hipertrofia do EPR (AF)

Fig.52 Hipertrofia congénita do EPR, lacunas de Fig. h.53 Hipertrofia congénita do EPR (Foto cedida pelo
despigmentagdo (Retinografia) Dr. Jodo Cabral)
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Fig. h.54 Hipertrofia congénita do EPR (Retinografia) (Foto Fig.h.55 Hipertrofia congénita do EPR (Retinografia) (Foto
cedida pelo Dr. Jodo Cabral) cedida pelo Dr. Jodo Cabral)

Fig. h.56 Hipertrofia congénita do EPR amelandtica Fig. h.57 Hipertrofia congénita do EPR (duas lesdes)
(Retinografia) (Foto cedida pelo Cabral) (Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Dr. Jodo Cabral)
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n Hipertrofia congénita do EPR

Fig. h.58 Hipertrofia congénita do EPR (2) (Retinografia) Fig. h.59 Hipertrofia congénita do EPR (Retinografia) (Foto
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Cabral) cedida pelo Dr. Jodo Cabral)

Fig. h.60 Hipertrofia congénita do EPR (Retinografia) Fig. h.61 Hipertrofia do EPR (AF)

Fig. h.62 Hipertrofia congénita do EPR (Retinografia)
(Foto cedida pela Dra. Sara G. Carrasquinho)
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Fig. h.63 Hipertrofia congénita do EPR (Bear tracks) (Foto
cedida pela Dra. Ana Almeida).

Fig. h.64 Hipertrofia congénita do EPR (Retinografia) (Foto Fig. h.65 Hipertrofia do EPR (Retinografia) (Foto cedida
cedida pela Dra. Sara Vaz-Pereira) pela Dra. Sara Vaz-Pereira)

IPOPLASIA

FOVEAL

Entidade que surge isolada ou em associacao A acuidade visual varia de 4/10a 1/10.

sistémica.

Bilateral. Sem predileccao por sexo. FUNDO OCULAR:

O sinal de apresentacao habitual é o nistagmo  Auséncia do pigmento macular xantofilico e
(pendular ou irregular). diminui¢ao ou auséncia do reflexo foveal.
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n Hipoplasia fovedl

A caracteristica patognomonica € a existéncia dum
padrao vascular macular anémalo atravessando a
zona avascular central.

HISTOPATOLOGIA:

A estrutura central da macula assemelha-se a da
macula periférica, com persisténcia das células
ganglionares e das camadas nucleares.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Auséncia da zona avascular central. A
fluorescéncia coroidea varia com a densidade do

pigmento macular.
OCT: Auséncia da escavacao foveal e preservacao
das camadas retinianas internas.

ASSOCIACOES SISTEMICAS:

Albinismo

Disgenesia do segmento anterior
Incontinantia pigmenti
Trissomia 8 mosaico

Sindrome Goldenhar-Gorlin
Sindrome Gillespie

IPOPLASIA

N. OPTICO

O nervo 6ptico apresenta-se hipoplasico, uni ou
bilateral, associado a uma diminuicao do nimero
de fibras nervosas.

Pode tratar-se duma anomalia isolada num olho
normal ou malformacao associada a um grupo
heterogéneo, que afecta frequentemente as
estruturas medianas do cérebro.

FACTORES PREDISPONENTES:

Agentes consumidos pela mae durante a gravidez,
alcool em excesso, LSD, quinina, corticosteréides,
diuréticos e firmacos antiepilépticos® %

Uma hipoplasia segmentar do disco 6ptico pode
estar associada a uma diabetes materna.

CLINICA.

A acuidade visual pode variar de 10/10 até uma
auséncia de percepc¢ao luminosa.

Papila pequena, acinzentada, envolvida por um
halo amarelado hipopigmentado, secundario a
uma atrofia corioretiniana concéntrica (sinal do
duplo anel)®.

A distancia entre a févea e o bordo temporal da
papila é igual ou superior ao triplo do didmetro da
papila é evocador de hipoplasia papilar.

Os vasos sanguineos retinianos sao de calibre
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normal, mas podem ser tortuosos.

A hipoplasia do segmento superior € caracterizada
por uma entrada relativa da artéria central da
retina, um défice do feixe de fibras nervosas
retinianas superiores e um halo amarelado
superior.

A acuidade visual é geralmente boa.

Existe uma relacao com a diabetes materna tipo L.
A tortuosidade das veias da retina em doentes
que apresentam uma hipoplasia bilateral do
nervo 6ptico pode ser um marcador de disfuncao
endocrina.

OUTROS SINAIS:

Defeito pupilar aferente relativo, hipoplasia da
févea, aniridia, microftalmia e nistagmo nas formas
bilaterais graves.

EXAMES COMPLEMENTARES:

CV: Amputacao do CV

VISAO CROMATICA: Discromat6psia
PEV: Varia desde normal até extinto.

ASSOCIACOES SISTEMICAS:
o Sindrome Morsier (Displasia septo-6ptica)
o Displasia frontonasal.



Fig. h.66 Hipoplasia unilateral nervo dptico (Retinografia)

Fig. h.68 Hipoplasia unilateral nervo optico (Aneritica)

Fig. h.70 Hipoplasia do nervo dptico (Retinografia) (Foto
cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e pela Dra. Sara Vaz-
Pereira).

Fig. h.69 Hipoplasia unilateral nervo 6ptico (AF)
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IPOTONIA

OCULAR
[

A hipotonia ocular resulta duma diminuicio do disco 6ptico. Resulta dum bloqueio do fluxo
da PIO pés cirurgia ou traumatismo, isquémia,  axoplasmico.
ciclodidlise, descolamento da coréide, agentes
osmoticos, coma diabético. PROGNOSTICO:

Ap6s a normalizacao da PIO, o edema do disco
A hipotonia é uma causa potencial de edema  6ptico resolve.

Fig. h.71 Hipotonia ap6s Trabeculectomia (AF)

ISTOPLASMOSE

OCULAR

Descrita em Pseudo-histoplasmose.
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NCONTINENTIA

PIGMENT]

Também chamado Sindrome de Bloch-Sulzberger.
Patologia rara, autossémica dominante, ligada
ao X. Caracteriza-se por apresentar anomalias do
globo ocular, pele, SNC, sistema dentdrio, 6sseo e
sistémicas.

PATOGENIA:

Desconhecida. Usualmente € letal em criancas do
sexo masculino.

Transmissao autossomica dominante ligada ao X
(gene Xq28)".

MANIFESTACAO INICIAL:

Erupcao vesiculobolhosa no tronco e membros
dias ap6s o parto, que é substituida por uma
hiperpigmentacao linear. A sintomatologia ocular
inicia-se na infancia, ou mais tarde.

SINAIS OCULARES:

1/3 dos doentes com Incontinentia pigmenti tém
sinais oculares e assimétricos.

FUNDO OCULAR: Vasos sanguineos retinianos
dilatados e tortuosos, area de ma perfusao capilar
retiniana com anastomoses A-Veneovascularizacao,
hipoplasia foveal, neovascularizacao disco 6ptico,

oclusao arterial de ramo, hemorragia vitrea e
palidez do disco optico*.

o Displasia ou neovascularizacao retiniana
originando um descolamento da retina
nos primeiros meses de vida (leucocoéria).

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:
° Catarata, atrofia Optica, estrabismo e
pigmentacao da conjuntiva.

SINAIS SISTEMICOS:
Malformacoes dentdrias, das unhas, pélos, ossos e
SNC.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Retinosquise ligada ao X

° Doenca Norrie

o Vitreoretinopatia exsudativa familiar.

TRATAMENTO:

A maioria dos doentes nao requer tratamento.
Em caso de neovascularizacao retiniana periférica,
fotocoagulacao laser ou crioterapia.

Anti-VEGF tém um sucesso limitado.
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INFOMA INTRAOCULAR

PRIMITNVO

E um linfoma niao Hodgkin, pouco frequente,
difuso, extremamente maligno, de grandes células
B.

Desenvolve-se no cérebro,
leptomeninges e globo ocular.
O prognoéstico é mau. A taxa de sobrevivéncia aos
5nos é de 33%.

E bilateral em 90% dos casos.

na medula Ossea,

FORMAS CLINICAS:
o Primdriamente no globo ocular e SNC
° Sistémica, usualmente visceral, linfoma,

metastase na uvea.

EPIDEMIOLOGIA:

Afecta usualmente individuos imunocompetentes,
na 6%-7* década de vida.

O linfoma intraocular € o sinal de apresentacao de
um linfoma do SNC. Pode preceder o envolvimento
do SNC em até 10 anos (em média 2 anos).

DIAGNOSTICO:

O Linfoma intraocular atinge a retina e o vitreo.
Frequentemente é diagnosticado quando simula
uma uveite.

SINTOMAS:
Floaters e diminuicao indolor da AV.

CLINICA:
° Uveite anterior créonica
° Uveite intermediaria (classicamente, o

vitreo apresenta grandes agrupamentos,
compostos de células malignas).

o SEGMENTO POSTERIOR (Caracteriza-
se por apresentar infiltrados multifocais,
sob o EPR, grandes, amarelados.
Frequentemente evoluem para
confluéncia e alargamento, num anel ao
redor do equador, o que é patognomonico

de linfoma. Menos frequentemente,
apresenta infiltrados retinianos difusos,
dando um aspecto de retinite viral).
Vitrite  crénica, nao responsiva a
corticoides.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

° Uveite anterior

o Vasculite retiniana

o Edema do disco 6ptico

EXAMES COMPLEMENTARES:

o Biopsia intraocular (por vitrectomia via

pars plana, biépsia do vitreo)

o Exame neurolégico

° RMN cerebral.

° Puncao lombar.

o AF: Aspecto granular, com uma
impregnacao tardia.

° ICG: Lesoes hipofluorescentes em tempos
precoces, menos aparentes em tempos
tardios tardios.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Vitrite

° Amiloidose

° Hemorragia vitrea antiga

Infiltrados retinianos

o Toxoplasmose

° Retinopatia a CMV

° Necrose retiniana aguda

Infiltrados subretinianos

° EPPMP

° Granuloma coroideu

° Metastase coroidea

° Melanoma coroideu amelanético

° Coroidite multifocal

PROGNOSTICO:

Nao tratados os doentes morrem alguns anos apos
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Linforna intraocular primitivo

o diagnéstico.

Associacao terapéutica de quimioterapia +
corticéides aumenta a sobrevida (aos 5 anos, 22%
estao livres da doenca).

TRATAMENTO:
J Sistémico (Irradiacao externa dos globos
oculares, associada a radioterapia do

Fig. 1.1 Linfoma intraocular

cérebro e quimioterapia sistémica ou
intratecal).

o Metotrexato  intravitreo (para o
tratamento primario e recidiva apés um
tratamento sistémico).

RECIDIVAS
E comum uma recidiva ocular dentro do 1° ano.

IPEMIA RETINALIS

numa coloracao cor salmao das
artérias e veias retinianas, devido a dislipidémia,
habitualmente hipertrigliceridémia.

Consiste

FISIOPATOLOGIA:
A dislipidémia pode causar oclusao vascular.

SINAIS:

Artéria e veias retinianas cor salmao.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Embranquecimento vascular difuso retiniano,
anteriormente a oclusao vascular ou vasculite
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retiniana.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Para avaliar a perfusao retiniana. Podem
observar-se telangiectasias retinianas.

PROGNOSTICO:
Bom, em caso de nao evolucao para doenca
vascular oclusiva.

TRATAMENTO:
Diminuicao do factor lipidémico etiolégico.



UPUS ERTEMATOSO

SISTEMICO (LES)

O LES ¢ uma patologia de etiopatogenia
desconhecida, na qual as células e os tecidos sao
alterados pelos autoAc e os complexos imunes
patogénicos

Patologia caracterizada por apresentar um mal
estar geral, fadiga, anorexia e febricula. Artrite,
rush facial, alopecia e pleurisia. Fenémeno de
Raynaud, tlceras orais e envolvimento do SNC.

O diagnéstico de presuncao baseia-se em achados
oculares.

O envolvimento ocular ocorre em cerca de 50%
dos casos™.

SINAIS:

Vasculite da coréide e daretina.

Uveites posteriores.

RETINOPATIA A LUPUS: Caracterizada pela
presenca de manchas algodonosas, exsudados

Fig. 1.2 Lupus eritematoso disseminado

perivasculares,  hemorragias  retinianas e
embainhamentos vasculares. Nas formas mais
graves ocorre um estreitamento arteriolar.

O atingimento coroideu é menos frequente.

O atingimento do n.éptico ocorre em 1% dos
Casos.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
HTA grave secundaria a nefrite por lupus.

COMPLICACAO:
Pode complicarse duma vasculite vaso-oclusiva
grave.

TRATAMENTO:
O tratamento das manifestacoes oculares do LES
assentam no tratamento da patologia sistémica.
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Luxac&o do cristalino

UXACAO

DO CRISTALINO

Consiste na luxacao do cristalino para a camara
anterior ou para a cavidade vitrea, resultado duma
disrupcao da zénula.

EPIDEMIOLOGIA:

Mais comum em jovens do sexo masculino.
Histéria familiar ou predisposicao metabdlica a
fraqueza zonular.

ANAMNESE:
Historia de traumatismo ocular contuso.

SINTOMAS:
Diminuicao da AV

SINAIS:
Presenca do cristalino na camara anterior ou na
cavidade vitrea.
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SINAIS ASSOCIADOS: Iridodonesis, profundidade
irregular da camara anterior, equimose,
hemorragia vitrea ou fractura 6rbita.

EXAMES COMPLEMENTARES:
ECOGRAFIA: Em presenca duma hemorragia
vitrea.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Sindrome Marfan

° S. Weil-Marchesani

° Homocistinuria.

° Sifilis, S. Ehlers-Danlos, aniridia, alta
miopia.

PROGNOSTICO:

Vitrectomia e lensectomia.
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