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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

RETINA 15




16



ACROANEURISMA

ARTERIAL RETINIANO (MA)

Descritos pela primeira vez em 1973.

Sao dilatacoes aneurismaticas, fusiformes ou
arredondadas, adquiridas, situadas geralmente nas
trés primeiras bifurcacoes arteriais, € que causam
hemorragias retinianas ou subretinianas.
Ocorre frequentemente em doentes
Tipicamente é unilateral e isolado.

O principal factor de risco é a HTA (ocorre em
45-67% dos casos). Também existe associacao com
oclusao vascular retiniana, doenca cardiovascular
(30%), artrite reumatéide (10%) e Diabetes

idosos.

Mellitus.

FISIOPATOLOGIA:

Os vasos arteriais envelhecem, aumentando o
colagénio, substituindo as fibras musculares

lisas, o que origina uma maior susceptibilidade a
dilatacao, por menor elasticidade.

A HTA conduz a degenerescéncia hialina, perda
do ténus de auto-regulacao vascular e dilatacao
arterial.

EPIDEMIOLOGIA:

Mais frequente no sexo masculino (3:1).

Em 2/3 dos casos aperece como um fenémeno
isolado. Em 1/3 dos casos, esta associado a oclusao
venosa retiniana.

Em % dos casos esta associado com HTA.

SINTOMAS:
Diminuicao da AV, devido a proximidade a macula,
ao edema, exsudacdao, hemorragia. Importante
também a duracao e a localizacao anatomica da
hemorragia.

CLINICA:

A localizacao retiniana mais frequente sao as
arcadas vasculares temporais.

Bilateral em 32,5% dos casos.

Os cruzamentos A-V sao o local predilecto para a
formacao de macroaneurismas, devido ao facto de
ambos os vasos partilharem a mesma adventicia.
Podem apresentar graus varidveis de hialinizacao
das suas paredes, rodeando-se de exsudados e
hemorragias.

Tipos clinicos:

a) MA quiescente - hemorragias ou
exsudacao em pequena quantidade, sem
afectar a macula.

b) MA exsudativo, com descompensacao
aneurismatica cronica. Exsudacao
superior a 1 disco de diametro, com
atingimento macular.

9) MA hemorrdgico, com descompensacao
aneurismdtica aguda. Predominam as
hemorragias.

Quando se produz a ruptura dos MA, podem
sangrar paraa cavidade vitrea (hemorragia
pré-retiniana ou intravitrea) ou provocar
uma hemorragia subretiniana.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Hiperfluorescéncia correspondente ao MA.
Podem estar presentes telangiectasias a envolver o
aneurisma.

Descritos 2 tipos de MA:

o a) fusiformes, em que o contraste afecta
por igual todo o espaco vascular, na fase
arterial.

o b) sacular, preenchimento nas fases

médias e tardias da AF. O preenchimento
vascular pode ser irregular, aparecendo
em 50% dos casos, dilatacio capilar,
telangiectasias ou oclusao.
ICG: Util em delimitar o macroaneurisma, em
presenca de hemorragia pré-retiniana.
OCT: Visualizacao das alteracoes estruturais
intraretinianas que cursam no MA: edemaretiniano

RETINA 17




Macroaneurisma arterial retiniano (MA)

e exsudacao. O OCT evidencia um espessamento
retiniano difuso com espacos quisticos.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Exsudacao macular

° D. Coats

° D. von Hippel-Lindau

° Oclusao venosa retiniana de ramo
° Retinopatia diabética
Hemorragia subretiniana

° DMI

o S. pseudohistoplasmose
° Miopia patolégica

° Traumatismo

° Melanoma coréide

° OVCR

A presenca de aneurismas ateriais multiplos e
bilaterais € descrita no IRVAN (vasculite retiniana
idiopatica, aneurismas e neuroretinite).

Macroaneurismas adquiridos descritos na D. Coats.

PROGNOSTICO:
O prognéstico visual dependerd do grau de
atingimento macular, sendo de melhor prognéstico

Fig. m.1 Macroaneurisma arterial retiniano (Retinografia)

18

os MA hemorragicos do que os MA exsudativos.

TRATAMENTO:

A atitude terapéutica depende das manifestacoes e
da apresentacao clinica dos MA.

Vigilancia, em caso de ser um achado casual e as
paredes vasculares se apresentem integras, sem
ruptura ou exsudacao.

Se a exsudacao é a manifestacao principal, a
atitude terapéutica de eleicao é a fotocoagulacao
argon laser. Fotocoagulacao directa com laser
argon/diodo directamente no MA, com um spot
de 150-200p e duracao de 150-200ms.

E tema de controvérsia o tratamento com laser
directo ou indirecto dos MA. O maior risco é a
oclusao arterial distal ao aneurisma.

Se a hemorragia é a manifestacao principal, nao
tem indicacao para tratamento.

Vitrectomia via pars plana, em caso de hemorragia
vitrea.

Membranectomia com Yag-laser pode ser
considerada, na hemorragia retrohialéideia ou
préretiniana.

Fig. m.2 Macroaneurisma arterial retiniano (Aneritica)



Fig. m.3 Macroaneurisma arterial retiniano (AF) Fig. m.4 Macroaneurisma arterial retiniano (ICG)

Fig. m.5 Macroaneurisma arterial retiniano (ICG) Fig. m.6 Macroaneurisma arterial retiniano (OCT).

Fig. m.7 Macroaneurisma arterial retiniano (OCT) 3D Fig. m.8 Macroaneurisma arterial retiniano (fase reabsorgao)
(Retinografia)
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Macroaneurisma arterial retiniano (MA)

Fig. m.9 Macroaneurisma arterial retiniano (Retinografia)
(Foto cedida pela Dra. Maria Picoto).

Fig. m.11 Macroaneurismas multiplos (Retinografia) (Foto Fig. m.12 Macroaneurismas multiplos (Aneritica) (Foto
cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira) cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)
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Fig. m.13 Macroaneurismas multiplos (AF) (Foto cedida
pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)

- Vi

Descritos em 1973 por Brown, para designar
vasos de calibre anormalmente grande(mais
frequentemente veias), com percursos atipicos
e passando frequentemente pela zona avascular
central.

Ocorrem raramente isolados. Acompanham-se de
dilatacao capilar e micro-shunts, a nivel pré e pos
capilar.

Devido a presenca frequente de anastomoses
arteriovenosas, podemos falar da doenca como
uma variante de aneurisma cirsoéide.

Fig. m.14 Macroaneurismas multiplos (AF) (Foto cedida
pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)

ACROVASOS
CONGENITOS

AEINANON

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Preenchimento precoce e atraso no
esvaziamento do vaso sanguineo, e um leito capilar
dilatado, envolvido por um macrovaso.

PROGNOSTICO:
Habitualmente sao bem  tolerados. Bom
prognostico visual.
Podem ocorrer hemorragias maculares, que

resolvem espontaneamente.
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m Macrovasos congénitos retiniana

Fig. m.15 Vaso sanguineo congénito macular (Retinografia)

Fig. m.16 Vaso sanguineo congénito macular (AF)

A

Fig. m.17 Vaso sanguineo congénito macular (AF)

- Vi

E uma anomalia anatémica do polo posterior, no
alto miope®.

Consiste numa protusao convexa da macula, no
seio dum estafiloma midpico.

Caracteriza-se por uma diminuicao da AV nos
doentes atingidos.

A micula “Dome-shaped” ocorre na miopia
degenerativa (a refraccao média situa-se em -10D).

22

Fig. m.18 Vaso sanguineo congénito macular (OCT)

‘DOME-SHAPED”

EPIDEMIOLOGIA:

Rara.

Mais frequente no sexo feminino (67% - 80% dos
casos) 69,

Bilateral em 50% dos casos.

FISIOPATOLOGIA:
Desconhecida.



Hipoéteses: Espessamento da cordide, fraqueza da
parede escleral posterior por insuficiéncia da pressao
intraocular ou trac¢ao vitreomacular tangencial.
Imamura et coll, referenciaram que a espessura
escleral sub-macular é duas vezes maior do que nos
olhos sem mécula “Dome-shaped”™.

Provavel que factoreslocais, genéticos e /ouambientais
regulem o crescimento e as caracteristicas do tecido
escleral no decurso duma miopia degenerativa.

SINTOMAS:
Assintomitica. Ou pode apresentar uma
diminuicao da acuidade visual e metamorfopsias.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: A area centromacular é o local de

hiperfluorescéncia por efeito janela. Os depositos
pigmentados podem causar um efeito mascara.
ICG: Vascularizacao coroidea € normal. Em tempos

Fig. m.19 Dome Shaped (Retinografia)

tardios, observam-se placas hipofluorescentes
correspondentes a atrofia da coriocapilar e do EPR.
OCT: Mostra uma protusao anémala da macula
(evidencia do espessamento escleral). Pode estar
presente um descolamento seroso da retina, no
vértice da protusao.

EVOLUCAO:

Diminuicao da AV devido as alteracoes do EPR e
ao descolamento seroso retina, se estao presentes.
O descolamento seroso retina pode regredir
espontaneamente (mas pode permanecer durante
meses ou anos).

TRATAMENTO:
Nao ha tratamento eficaz.

Sem resultados satisfatorios a fotocoagulacao laser,
a terapia fotodinamica e as injeccoes intravitreas
anti-VEGF.

Fig. m.20 Dome Shaped (Retinografia)

Fig. m.21 Dome Shaped (Aneritica)

Fig. m.22 Dome Shaped (AF)
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Macula "‘Dome-shaped’

Fig. m.23 Dome Shaped (ICG)

Fig. m.24 Dome Shaped (OCT)

ACULOPATIA

DE DEPOSITO

A

Na maioria dos casos, resulta da acumulacao
de substancias metdlicas sobre a retina apos a
introducao dum corpo estranho intraocular.

Os factores preditivos negativos sao: CEIO maior
ou igual a 4 mm, localizacao desconhecida e AV
< 0.05.

CLINICA:

Importante determinar a presenca de infeccao
intraocular no momento da avaliacao inicial. A
endoftalmite é uma complicacao devastadora do
CEIO e o prognéstico esta em funcao de vdrios
factores.

A deterioracao produzida no olho pelo CEIO
depende sobretudo de factores inflamatoérios,
mecanicos e toxicos.

O CEIO mais frequente é metdlico, sendo mais
comum o ferro, seguindo-se em ordem de
frequéncia o cobre. O ferro provoca a Siderose e o
cobre provoca a Calcose. Os dois CEIO provocam
reaccoes adversas toxicas graves intra-oculares.

o SIDEROSE
o Do seu grau e extensao dependera do
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conteudo férrico do corpo estranho, do
tempo de permanéncia intraocular, do
seu tamanho e da sua forma.

Os corpos estranhos grandes e irregulares
SA0 0s Mmais perigosos.

O ferro tem uma grande afinidade pelo
EPR. Em estadios avancados de siderose, a
arquitectura normal da retina periférica é
substituida por células gliais.

CV: Contraccao periférica concéntrica
progressiva.

CALCOSE

O cobre tem uma afinidade pelas
membranas basais de diferentes estruturas
oculares.

Os CEIO contendo cobre poder
permanecer intraocularmente durante
anos, sem provocar calcose, bem como
podem formar uma cdpsula fibrosa ao seu
redor.

Podem provocar umareaccao inflamatoria
grave, com hipépion e abcesso estéril.

A toxicidade do CEIO contendo cobre



esta relacionada com a concentracao
deste elemento : Com < 70% contendo
cobre sao relativamente inertes; entre 70-
90% produzem calcose e entre 90-100%
provocam uma reaccao inflamatéria

aguda.

EXAMES COMPLEMENTARES:

A ecografia pode determinar a localizacao do
CEIO.

ATAC é o método de diagnoéstico de eleicao porque
localiza o CEIO radiopaco e radiotransparente em
3 dimensoes.

A TAC tem limitacoes e os CEIO criam artefactos
significativos, que podem dificultar a localizacao exacta.

- Vi

Consiste em 2 entidades distintas: o edema macular
(associado ou nao a anomalias da interface
vitreomacular) e a isquémia macular.

A difusao de fluoresceina nao € sinénimo de
edema, mas sim a capacidade de reabsorcao
liquida que pode compensar a exsudacao e que
nao leva a um espessamento retiniano.

TIPOS CLINICOS:
A) EDEMA MACULAR
Consiste numa acumulacao de liquido extracelular
na area macular, originando o seu espessamento.
O edema macular resulta duma difusao anémala
dos constituintes plasmdticos por ruptura das
barreiras hematoretinianas internas e externas.
O exame biomicroscépico permite objectivar
o espessamento da darea macular. Contudo, sé
consegue diagnosticar espessamentos superiores a
1,6 vezes o normal’’.
EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Permite visualizar a difusao de contraste
na retina a partir das paredes dos capilares
retinianos alterados. Indispensavel para
avaliar o grau de isquémia retiniana

A RMN € uma técnica diagnoéstica contraindicada,
porque os CEIO se podem deslocar de modo
descontrolado.

ERG: Quer a Siderose, quer a Calcose provocam
alteracoes no ERG, antes que produzam alteracoes
ou danos oculares. As alteracoes consistem em
alteracoes nas amplitudes.

TRATAMENTO:

Cirurgia, com extraccao do CEIO.

Se o CEIO é inerte, ha autores que deixam o CEIO,
quando nao existam danos estruturais.

Se o corpo estranho nao € inerte, deve proceder-se
a sua extraccao, mesmo que os danos estruturais
nao requeiram uma intervencao cirurgica.

ACULOPATIA

DIABETICA

associada ao edema.

OCT: E o método de eleicio para
o diagndstico, para monitorizar um
tratamento e seguir a evolucao do edema
macular. Traduz-se por um espessamento
da area macular, com um aumento da
hiporreflectividade das camadas externas
da retina (traduzindo uma acumulacao
do liquido nestas camadas). As locas
cistéides surgem como cavidades quisticas,
opticamente vazias. Um espessamento
retiniano € definido por uma espessura
retiniana superior ao espessamento
retiniano médio normal de mais de 2
desvios standard.

O edema macular de origem traccional
esta associado a anomalias da interface
vitreoretiniana.

B) ISQUEMIA MACULAR:

A zona avascular central é uma area central da
macula, desprovida de capilares, cujo diametro
esta entre 350 a 750 pm.

Nos seus bordos, os capilares perifoveais formam
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Maculopatia diabética

2 a 3 filas de arcadas e estao dispostos numa Unica
camada.
EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: observa-se uma dilatacao anémala dos
capilares, oclusoes dos capilares no seio
duma arcada anastomética perifoveal,
dando um aspecto irregular a zona
avascular central e um aumento dos
espacos intercapilares maculares.
A extensao das zonas de oclusao capilar
resulta num aumento progressivo da ZAC.
Fala-se de maculopatia diabética quando
o aumento da zona avascular central é
superior a 2 vezes o diametro normal.
Bresnick notou que a visao s6 comeca a alterar-se
quando o diametro da ZAC é superior a 1000 pm.

TRATAMENTO:

Equilibrio da glicémia: O estudo UKPDS em
diabéticos tipo 2 e o estudo DCCT nos diabéticos
tipo 1, confirmaram que o desequilibrio da
glicémia tem um papel importante na incidéncia e
na progressao da maculopatia diabética.
Normalizacao da TA: O objectivo é manter uma TA
em valores inferiores a 130/80 mmHg. O estudo
UKPDS descreve que um equilibrio tensional
estrito reduz a incidéncia da diminuicao da AV em
47% dos casos.

Equilibrio lipidico: O estudo FIELD, ACCORD-
EYE revelaram a importancia do equilibrio lipidico
na progressao da RD.

SINDROME DE APNEIA DO SONO (SAS):
Devido a hipoxemia e a modificacao metabolica
que provoca, o SAS tem um papel importante no
estabelecimento da maculopatia diabética.
Fotocoagulacao laser: Em caso de edema focal
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(difusao a partir dos microaneurismas e localizados
a mais de 750 pm da févea) o tratamento de 1*
intencao € a fotocoagulacao laser.

A tendéncia terapéutica actual nao é a
fotocoagulacao directa dos microaneurismas, mas
efectuar uma grelha na zona de espessamento
do OCT (habitualmente no centro da coroa de
exsudados).

Em caso de edema difuso, a fotocoagulacao laser
nao é o tratamento de 1 intencao, mas sim a
injeccao intravitrea. Em caso de grelha macular
nestes casos € aconselhado efectuar disparos a
distancia superior a 1.500 pm do centro da févea.
Vitrectomia: Em caso da presenca duma interface
vitreomacular, a vitrectomia € eficaz na reducao
do edema macular diabético (em caso da nao
anomalia da interface vitreoretiniana a indicacao
da vitrectomia é mais controversa).

Corticoides: Os corticoides inibem a sintese de
mediadores da inflamacao, tal como a accao dos
VEGEF.

O acetonido de triamcinolona esta indicado
actualmente no EMD refractario ao laser e ao
equilibrio glicémico e tensional.

Os implantes a base de corticéides de libertacao
prolongada constituem uma alternativa
terapéutica, sendo mais eficazes em pseudofaquicos
e nao glaucomatosos. O implante de libertacao
prolongada da dexametasona tem uma actividade
anti-inflamatéria 5x superior a triamcinolona.
O implante a base de acetonido de fluocinolona
estd a ser testado, apresentando um indice alto de
complicacoes.

Injeccoes intravitreas de anti-VEGFE.

Farmacos em estudo: Inibidores do VEGF via
inibicao do factor HIF. VEGF trap.



ACULOPATIA

IDIOPATICA AGUDA

[

Doenca inflamatéria muito rara, que atinge
preferencialmente adultos jovens.
Unilateral. Prodromo de sindrome pseudogripal.

SINTOMAS:
Diminuicao subita e intensa da AV.

SINAIS:

Descolamento cuneiforme da retina sensorial ao nivel
da mdcula, de contornos irregulares.

Espessamento subretiniano pequeno, acinzentado, ao
nivel do EPR, sob o descolamento da retina sensorial.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Hipofluorescéncia subretiniana na fase venosa
precoce, que evolui para hiperfluorescéncia.
Em fase tardia ocorre a coloracao completa do
descolamento sob a retina sensorial.

ICG: Hipofluorescéncia macular precoce e uma
hiperfluorescéncia tardia.

~ Vi

Patologia rara.

Usualmente bilateral.

Contrariamente a coroidopatia  serpiginosa
macular sao mais simétricas, podendo permanecer
estaveis por longos periodos.

SINAIS:
Lesoes tipo placa,
bem delimitadas,

esbranquicadas, centrais,
clinicamente semelhantes a

OCT: Espessamento ao nivel da retina externa que
se associa a uma hiperreflectividade do EPR.

ERG multifocal: Depressaio na drea foveolar,
enquanto que o ERG standart é normal.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Afeccoes do EPR.
DEP infeccioso (sifilis)

EVOLUCAO:

A evolucao faz-se para uma cicatrizacao em que se
apresenta como uma hiperpigmentacao ao nivel
da lesao subepitelial, com uma metaplasia fibrosa,
envolvida por uma hipopigmentacao.

PROGNOSTICO:
Frequentemente favoravel.

COMPLICACAO:
NVSR.

ACULOPATIA

PLACOIDE PERSISTENTE

coroidopatia serpiginosa macular.

EVOLUCAO:
A AV ¢ relativamente preservada até que possa
ocorrer uma NVSR.

COMPLICACAO:
NVSR.
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ACULOPATIA

POR HIPOTONIA

(R

Afeccao caracterizada pelo aparecimento de pregas
corioretinianas no polo posterior em doentes com
pressao intraocular baixa croénica.

ETIOLOGIA:
o Bolha po6s trabeculectomia hiperfiltrante
o Ferida ocular perfurante

SINTOMAS:
Perda de acuidade visual central resultado de
pregas corioretinianas.

SINAIS:

Pregas corioretinianas a radiar temporalmente a
partir do disco 6ptico. Nasalmente ao disco 6ptico,
as pregas estao distribuidas concentricamente.

A coréide peripapilar esta edemaciada.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:
A pressao intraocular habitualmente € inferior a

- Vi

Um traumatismo ocular pode originar uma
maculopatia  adquirida, cuja  gravidade e
repercussao funcional varia em funcao da natureza
e da gravidade desse traumatismo.

EDEMA BERLIN
Atingimento funcional variavel.
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5 mmHg,
Sinais consistentes com cirurgia ou traumatismo
antecedente.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Pregas corioretinianas resultado de etiologia
diversa: idiopdtica, hipermetropia, tumores 6rbita,
esclerite posterior, explante escleral, tumores
coroide, NVSR e cicatrizes corioretinianas.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Linhas alternantes hipo e hiperfluorescentes,
correspondentes as pregas.

OCT: Pode revelar as pregas retinianas ou o edema
macular.

TRATAMENTO:

Resolucao das pregas através da correccao cirtirgica
da afeccao subjacente. Podem ficar como sequelas
uma alteracao residual linear do EPR.

ACULOPATIA

TRAUMATICA

Em horas, a retina apresenta-se esbranquicada e
opaca.
OCT: Hiperreflectividade membrana Bruch-EPR

RUPTURA COROIDEA
Surge como uma estria amarelada, concéntrica ao
epicentro papilar, podendo atingir a mécula.



Acompanha-se inicialmente duma hemorragia

subretiniana.

BURACO MACULAR POS TRAUMATICO

Consecutivo a uma hiperextensao e a uma traccao

Fig. m.25 Rasgadura da area macular p6s traumatismo
contuso do globo ocular (Retinografia)

tangencial retiniana no polo posterior, até a sua
ruptura.

ACULOPATIA

VITELIFORME

POLIMORFA AGUDA

Também chamada Retinopatia paraneopldsica
viteliforme.

Ocorre em individuos de meia idade,
acompanhados de cefaleias e sindrome pseudo-

gripal.

SINTOMAS: Diminuicao da acuidade visual,
relacionada com a extensao da retina afectada.

FUNDO OCULAR: Lesoes viteliformes multiplas,
de tamanhos varidveis.

Autofluorescéncia presente de forma variavel.
Pode desenvolver um pseudohipopion.

EXAMES COMPLEMENTARES:

ERG: Diferente relativamente a doenca de Best.
Importante  despistar sempre a presenca
dum melanoma da dvea ou um melanoma
dermatolégico.
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m Maculopatia viteliforme polimorfa aguda

Fig. m.26 Maculopatia viteliforme polimoérfica exsudativa
aguda (Retinografia) (Foto cedida pela Dra. Sara Vaz-Pereira)

-V

Descrita em Doyne.

-V

Usualmente ocorre na 1* década de vida.
A maioria ocorre no corpo ciliar e, mais raramente,
na iris, retina ou nervo éptico.

SINAIS:

Massa nao pigmentada, com epicentro no corpo
ciliar, mais comumente na regiao inferior ou
temporal inferior. Coloracao branco-rosada.

Com o crescimento pode invadir a camara anterior
e a cavidade vitrea.
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Fig. m.27 Maculopatia viteliforme polimorfica
exsudativa aguda (Retinografia) (Foto cedida pela Dra. Sara
Vaz-Pereira)

ALATTIA
ERVENIIINESS

EDULOEPITELIOMA

INTRAOCULAR

Pode ocorrer no disco 6ptico.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Fluorescéncia tardia da massa.
ECOGRAFIA: Ecos altamente reflectivos.

TRATAMENTO:

Iridocicletomia

Enucleacao, se ocorrer um envolvimento do nervo
optico.



-V

Manifesta-se como dum disco 6ptico normal, mas
aumentado de tamanho

SINTOMAS:
Afecta a AV ocasionalmente.

SINAIS:
Os diametros horizontais e verticais do disco
optico sao iguais ou superiores a 2,1 mm.

-~V

Neoplasia uveal melanocitica benigna,
caracteristicas clinicas e patologias distintas.
E um tumor benigno, muito pigmentado, do disco
optico.

Provavelmente é uma variante clinica do nevo da
cordide.

com

HISTOPATOLOGIA:
Melanoécitos muito pigmentados, proximos da
lamina crivosa.

EPIDEMIOLOGIA:

Pode estar presente ao nascimento, mas a idade
média sao os 50 anos.

Nao ha predileccao por sexo. Bilateralidade € rara.
Nao ha padrao hereditdrio.

Usualmente unilateral.

EGALOPAPILA

Achados comuns sao distirbios do EPR peripapilar.

EXAMES COMPLEMENTARES:
CV: Alargamento mancha cega. Quadrantanopsia
temporal superior parcial ocorre em 30% dos casos.

ANOMALIAS SISTEMICAS ASSOCIADAS:

Encefalocelo basal, fenda palato e dysostose
mandibulofacial.

ELANOCITOMA

N. OPTICO

SINTOMAS.

Usualmente  assintomaticos.
referem um escotoma.

Se o tumor apresentar um grande tamanho, pode
ocorrer diminuicao da AV.

Ocasionalmente

SINAIS:
Defeito pupilar aferente pode estar presente
(>30%).
Tumor aplanado ou discretamente elevado,
de coloracao  escura, uniforme, localizado

excentricamente sobre o bordo do disco 6ptico,
comumente ocupando o quadrante temporal inferior.
Bordo fibrilhar estendendo-se para as fibras do
n.éptico.

Tamanho variavel (desde < 1 disco diametro até
uma lesao maior, que se estende para o vitreo,
retina e coréide adjacentes.
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m Melanocitoma n. Optico

Em 50% dos casos, um nevo da coréide apresenta-
se contiguo ao melanocitoma.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: E caracteristica. Hipofluorescéncia devido ds
células densamente pigmentadas. Pode ocorrer
um leakage do disco peripapilar associado.
ECOGRAFIA: Para diferenciar de melanoma maligno.
OCT: Aspecto dome-shaped, com efeito sombra
dos tecidos subjacentes.

RMN ou TAC: Para detectar o envolvimento do n.éptico.

EVOLUCAO:

A maioria dos tumores permanece estivel ou
cresce pouco (15%).

Raramente sofre transformacao maligna.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Melanoma coroideu justapapilar
Hiperplasia do EPR

Hipertrofia congénita EPR

Nevo coroideu peripapilar

Hamartoma combinado da retina e EPR

COMPLICACOES:

Edema disco 6ptico

Oclusao vascular retiniana
Descolamento exsudativo retina
Estrela macular

TRATAMENTO:

Nao esta indicado, a nao ser em caso de
degenerescéncia maligna.

Enucleacao considerada em caso de transformacao
maligna.

Fig. m.28 Melanocitoma do nervo 6ptico (Retinografia)
(Fotos cedidas pelo Dr. Jodo Cabral).

Fig.m.29 Melanocitoma do nervo 6ptico (Retinografia e
AF) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Cabral)

Fig. m.30 Melanocitoma nervo optico (Retinografia) (Foto
cedida pelo Dr. Jodo Cabral)
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Fig. m.31 Melanocitoma nervo o6ptico (Retinografia)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Cabral)



Fig. m.32 Melanocitoma n.optico (Retinografia)
(Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)

-~V

E o tumor intraocular primario mais comum.
Aspecto em dome-shaped ou em forma de
cogumelo. Pigmentacao variavel.

Bilateral em 0,18% dos casos.

Propensao para metdstase hepatica.

EPIDEMIOLOGIA:

Incidéncia de 1/ 2.000 a 1.2500 em caucasianos.
Representam 90% de todos os tumores oculares
em idade > 15 anos, na Europa™.

Nao ha predileccao por sexo.

FACTORES DE RISCO:

o Exposicio  prolongada  aos  raios
ultravioletas.

o Melanocitose oculodérmica congénita

o Historia familiar.

HISTOPATOLOGIA:

o Células epitelidides

o Células fusiformes

GENETICA:

Rara, mas descrita uma associacao com uma
alteracao do cromossoma 3.

SINTOMAS:

Diminuicdo da AV (85% casos), escotomas,

ELANOCITOMA

COROIDE

floaters, metamorfépsias, assintomaticos (6%),
dor, hipermetropia e fosfenos.

SINAIS:

Duas formas clinicas: nodular e difuso (menos frequente).
Aspecto clinico varidvel em termos de coloracao,
tamanho, vascularizacao e crescimento.

FORMA NODULAR: Configuracao em abébada,
irregular em circunferéncia e altura varidvel.
A existéncia de rupturas ou adelgacamento da
membrana de Bruch confere-lhe um aspecto em
cogumelo (20% casos).

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

o Hemorragia vitrea

o Hemorragia subretiniana

L NVSR

o Invasao 6rbita, por extensdo extraescleral.
EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Tempos iniciais (aspecto mosqueado
hiperfluorescente), tempos médios e tardios

(confluéncia dos focos punctiformes até atingir
areas hiperfluorescentes amplas).

ECOGRAFIA: Forma de ab6bada, em cogumelo
ou bilobuladas. Reflectividade média ou baixa.
Escavacao coroidea.

RMN: Imagem tipica (hiperintenso em T1 e

RETINA 33




m Melanocitorma cordide

hipointenso em T2). Interesse para estudo da invasao
escleral e extraescleral e para observacao do n. éptico.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Nevo coroide

Metastase coroide

Hamartoma combinado da retina e EPR.
Hipertrofia congénita EPR

Proliferacao melanocitica uveal difusa
bilateral

° Osteoma coroideu

PROGNOSTICO:

Aos 5 anos a média de sobrevivéncia é de 80%.

O prognoéstico € varidvel, dependendo da idade do
diagnéstico, localizacao intraocular, extensao das
metastases, tamanho do tumor e tipo celular do tumor.
Aos 5 anos, a mortalidade para o tipo de células
epitelidides ¢ de 42% e para o tipo de células
fusiformes é de 10%. Aos b anos, a mortalidade é de
50% em casos de diametro basal superior a 15 mm
e de 20% com um didmetro basal inferior a 20%.

A localizacao adiante do equador é um factor
de mau prognéstico, independentemente do
tamanho do tumor™.

FACTORES DE RISCO PARA METASTIZACAO:

° Crescimento documentado.
° Proximidade ao disco 6ptico.
° Grande espessura do tumor.
TRATAMENTO:

O objectivo do tratamento € a prevencao de metdstases.
A enucleacao é o tratamento standard para
tumores grandes (didmetro basal superior a 12
mm e 8 mm espessura).

Para tumores mais pequenos:

° Braquiterapia em placas ou irradiacao externa.

° Resseccao local (reservada para tumores
anteriores).

° Termoterapia transpupilar.

AVALIACAO SISTEMICA:

A avaliacao sistémica deve ser efectuada em cada doente.

Fig. m.35 Melanoma coréide (AF)
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Fig. m.36 Melanoma coroéide (Ecografia)



Fig. m.37 Melanoma coréide (RMN) Fig. m.38 Melanoma cordide (TAC)

Fig. m.39 Melanoma coroideu

Fig. m.41 Melanoma coroideu (histologia) Fig. m.42 Melanoma coroideu (histologia)
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m Melanocitorna cordide

Fig. m.43 Melanoma cordide (Retinografia) Fig. m.44 Melanoma cordide (Retinografia)

Fig. m.45 Melanoma cordide (AF) Fig. m.46 Melanoma cordide (OCT)

Fig. m.47 Melanoma coréide (TAC) Fig. m.48 Melanoma cordide. (Foto cedida pela Dra.
Sara Vaz-Pereira).
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Fig. m.49 Melanoma da cordide (foto cedida pela Dra. Ana
Almeida).

~ Vi

E um tumor extremamente raro.

Localiza-se habitualmente no centro do disco
optico, originando dificuldade de diagnoéstico
com o melanocitoma.

EXAMES COMPLEMENTARES:
RMN: E o melhor exame para avaliar a extensao
tumoral ao longo do nervo 6ptico.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Melanocitoma  (distinguem-se  pelo

Fig. m.50 Melanoma da cordide (Foto cedida pela Dra.
Ana Almeida)

ELANOMA

PAPILAR PRIMITIVO

atingimento precoce da funcao visual e
pela evolucao)

EVOLUCAO:
A invasao do n.éptico é rapida.

TRATAMENTO:
A enucleacao é a melhor opcao terapéutica.
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EMBRANAS

EPIRETINIANAS (MER)

(R

Consiste  numa  proliferacao  fibrocelular
transldcida ou semi-translicida, que se forma na
area macular, ao nivel da superficie interna da
retina. Usualmente desenvolvem-se ap6s um DPV
parcial ou completo.

Geralmente a evolucao é boa, causando escassa
sintomatologia.

Consoante os graus de contraccao da membrana
epiretiniana, assim podem surgir aumento da
espessura retiniana, edema macular cistéide
e degenerescéncia da retina subjacente, com
consequente diminuicao da acuidade visual e
metamorfopsia.

EPIDEMIOLOGIA:

Sao um achado frequente em individuos com
idade superior a 50 anos.

Incidéncia de 7-11,8% em individuos caucasianos
acima dos 50 anos.

Bilateralidade em 20-30% dos casos. A gravidade
das membranas é assimétrica.

As MER idiopaticas tém uma prevaléncia superior
as MER secundarias.

ETIOLOGIA:

o Idiopadticas (ocorrem sem evidéncia de
outra patologia intraocular. Associada a
descolamento posterior do vitreo).

° Secundarias (a cirurgia ocular, a doencas
vasculares da retina, traumatismos
oculares, doencas inflamatorias

corioretinianas, distrofias corioretinianas
e tumores intra-oculares). As MER
em doentes jovens sao quase sempre
secundarias.

PATOGENESE: Papel relevante do descolamento
posterior do vitreo.

As hipéteses para a formacao duma MER ap6s um
DPV sao:
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° Proliferacao de células gliais, que acedem
a retina por rupturas da membrana
limitante interna.

o Permanéncia de residuos do cortex vitreo
posterior na superficie interna da retina,
originando proliferacao de hial6citos e
organizacao.

SINTOMAS:

A maioria dos doentes com MER idiopaticas sao
assintomaticos. Pode ser um achado casual.

Com o espessamento e contraccao da membrana,
os pacientes referem diminuicio da AV,
metamorfopsia, macropsia, micropsia, fotopsia e
diplopia.

A maioria dos pacientes apresenta uma AV superior
a3/10.

Classificacao proposta por Gass*:

Grau 0 — Maculopatia em celofane . Membrana
translicida nao associada com distorcao retiniana.
Grau 1 - Maculopatia de celofane plissada.
Membranas que causam enrugamento da retina
interna.

Grau 2 — Pucker macular. Presenca de membrana
opaca que obtrui os vasos subjacentes e marcada
distorcao retiniana.

SINAIS:

A traccao tangencial exercida sobre a retina
neurosensorial tende a elevar a mesma.

A traccao vascular origina uma tortuosidade
caracteristica.

Em alguns casos, podem observarse manchas
algodonosas.

Podem observarse deiscéncias da membrana,
originando um pseudoburaco da macula.

Com a progressao da contraccio da membrana,
surge edema retina e pregas radiarias. Os casos
mais evoluidos podem apresentar metaplasia do



EPR.
O DPV esta presente em 90% dos casos.

EXAMES COMPLEMENTARES

AF: Permite analisar as repercussoes da membrana
sobre as estruturas da retina, diferenciar um
buraco macular dum pseudoburaco da macula e
avaliar a causa possivel da membrana epiretiniana.
OCT: As membranas epiretinianas surgem como
linhas hiperreflectivas anteriores e aderentes a
retina de forma variavel.

As membranas epiretinianas podem ser planas
(aproximadamente 70% dos casos), com uma
aderéncia firme a superficie interna da retina (mais
frequentes nas MER idiopdticas), ou apresentar
focos de contraccao, em franja (mais frequentes
nas MER secundarias).

A imagem caracteristica é a perda da depressao
foveal normal, o aumento difuso da espessura,
a presenca de quistos intraretinianos e o
descolamento ocasional da retina neurosensorial.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Edema macular cistéide

° NVSR

° Buraco macular

° Pregas coroideas

° Hamartoma combinado da retina

PROGNOSTICO:

A maioria dos pacientes com MER unilateral
apresentam uma AV > 3/10. Com uma AV inferior
e com distorcao intoleravel podem requerer
vitrectomia com peeling.

TRATAMENTO:

O objectivo do tratamento dum MER sintomatica
consiste em restabelecer o funcionamento normal
da retina, mediante a libertacao da traccao que
a MER exerce sobre a retina e restabelecendo a
transparéncia normal da fovea.

Em termos gerais deve colocar-se a hipétese de
cirurgia vitreoretiniana em caso de acuidade
inferior ou igual a 3/10. Pode igualmente
equacionar-se a cirurgia em caso de metamorfépsia
invalidante ou diplopia, mesmo com uma acuidade
visual superior.

O tratamento cirirgico da MER ocorreu pela
primeiravez em 1978, por Machemer, que efectuou
vitrectomia, disseccao e extraccao da MER.

As MER operadas antes de 2 anos de evolucao
recuperam uma melhor AV relativamente aos
outros™,

Tratamento enzimatico: A plasmina é dos enzimas
mais estudados para liquefazer o gel vitreo e
desencadear o DPV.

Fig. m.51 Membrana préretiniana (Retinografia)

Fig. m.52 Membrana préretiniana (Aneritica)
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Membranas epiretinianas (MER)

Fig. m.53 Membrana préretiniana, evidenciando Fig. m.54 Linha hiperreflecitva fina adiante da retina
a distor¢do dos vasos retinianos (AF) (OCT).

Fig. m.55 Membrana préretiniana (Retinografia) Fig. m.56 Membrana préretiniana, evidenciando a
distor¢@o dos vasos retinianos (AF)

Fig. m.57 Membrana préretiniana, evidenciando Fig. m.58 Linha hiperreflectiva fina adiante da retina (OCT).
a distor¢do dos vasos retinianos (Retinografia).



Fig. m.59 Membrana préretiniana, evidenciando Fig. m.60 Membrana préretiniana (Aneritica)
a distorcao dos vasos retinianos (Retinografia)

Fig. m.61 Membrana préretiniana, evidenciando a distor¢ao Fig. m.62 Membrana préretiniana, com leakage (AF)
dos vasos retinianos (Aneritica)

Fig. m.63 Linha hiperreflectiva fina adiante da retina, com Fig. m.64 Membrana pré-retiniana (OCT)
aumento da espessura retiniana (OCT).
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Membranas epiretinianas (MER)

Fig. m.65 Membrana préretiniana (Retinografia) Fig. m.66 Linha fina hiperreflectiva, com pregas na MLI
(OCT)

Fig. m.67 Membrana préretiniana (OCT) Fig. m.68 Membrana préretiniana (OCT)

Fig. m.69 Membrana préretiniana (Retinografia) Fig. m.70 Membrana préretiniana (AF)
(Foto cedida pela Dra. Maria Picoto) (Foto cedida pela Dra. Maria Picoto)
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Fig. m.71 Membrana préretiniana (OCT)(Foto cedida pela Dra. Maria Picoto)

ENINGIOMA

N. OPTICO

(R

Predominio do sexo feminino, entre os 35 e os 60
anos de idade.

SINTOMAS:
Episédio de amaurose fugaz
diminuicao ligeira AV.

transitoria ou

SINAIS:

Proptose moderada em 50 a 75% dos casos.
Inicialmente apresenta um edema moderado do
disco optico e dilatacao das veias retinianas.

Apo6s meses a alguns anos de evolucao, ocorre
perda AV, aumento do edema do disco optico,
corpos refracteis e palidez do disco 6ptico. Em 20
a 40% dos casos, ocorrem shunts do disco 6ptico e
colaterais®. Pregas corioretinianas.

EXAMES COMPLEMENTARES:

CV: Alargamento mancha cega.

AF: Leakage do disco 6ptico. Mais tarde ocorre
atrofia optica.

TAC: Avaliacao do alargamento da bainha dural.
1/3 dos doentes apresenta calcificacao.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
o Glioma n.6ptico

o Papiledema

o Quistos n.6ptico

PROGNOSTICO:

Perda de visao ocorre tipicamente entre meses a
alguns anos. A extirpacao cirdrgica estda associada
a uma profunda diminuicao da AV.

TRATAMENTO:
Cirdrgia ou irradiacao.
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ETASTASE

COROIDEA

(R

Sao os tumores malignos intra-oculares mais
frequentes. A coréide é o local mais frequente
devido a sua rica vascularizacao™.
Caracteristicamente sao multifocais, bilaterais e de
localizacao preferencial no polo posterior.

EPIDEMIOLOGIA:

A prevaléncia real é dificil de avaliar (ocorre em
2,329,2 % dos adultos com carcinoma)'.

O tumor maligno primario mais comum €é o
carcinomadamamanosexofeminino e o carcinoma
do pulmao no sexo masculino. As metastases do
carcinoma do pulmao sao usualmente unifocais.
As metastases do cancro da mama tendem a ser
multifocais e bilaterais.

Em 8% dos casos ndo se detecta o tumor primario.

PATOGENESE:

As estruturas intra-oculares nao possuem canais
linfaticos, razao pela qual a via hematogenea é a
via de metastizacao.

O aspecto histopatolégico depende em parte das
caracteristicas do tumor primario.

SINTOMATOLOGIA:

Diminuicao da AV, escotoma, amputacao do CV,
metamorfépsia ou miodesopsia, dor ocular ou
dilatacao das veias episclerais.

No momento da descoberta da lesao metastatica, b
a 20% dos doentes sao assintomaticos®.

CLINICA:

O aspecto clinico varia segundo se trata duma lesao
carcinomatosa primitiva, dum melanoma ou dum
tumor carcinéide.

O descolamento seroso da retina estda comumente
presente.

o Metastase coroidea de carcinoma
E varidavel em nimero e dimensoes. Tipicamente
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apresentam-se com uma coloracao amarelada,
subretiniana, arredondada ou ovalada, nodular,
difusa e multilobulada.

A superficie é lisa, mas pigmentada.

A localizacao mais frequente é retroequatorial
(90% dos casos). E predominantemente macular
em 10% dos casos.

Bilaterais em 10% dos casos e multiplas em 40%
dos casos.

Em % dos casos
exsudativo da retina.
Em cerca de 5% podem localizarse no disco
optico.

ocorre um descolamento

o Metastase retiniana dos carcinomas

Mais raras.

Apresentam-se como uma lesiao esbranquicada
intraretiniana infiltrantes vascularizadas adjacentes
ou perivasculite.

Sao menos coesivas e podem ter sementeira no vitreo.

o Metastases coroideas dos carcinéides

Os tumores carcindides sao tumores malignos, de
crescimento lento, de origem neuroenddcrina.
Mais frequente no sexo feminino.

Lesao de coloracao alaranjada, arredondada ou
ovalada, bem delimitada.

Sao frequentemente bilaterais e multiplas.

. COLORACAO DAS LESOES:

Amarela pdlida (de carcinoma mama e pulmoes).
Vermelho alaranjada (carcinoma renal e tiréideu)
Amarelo alaranjada ou rosada (carcinoéides)

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Em geral sao hipofluorescentes em tempos
precoces e com hiperfluorescéncia tardia. No
centro da lesao podem apresentar “pinpoints”.
ICG: Hipofluorescéncia precoce. Em tempos
tardios a fluorescéncia € variavel e uniforme.



ECOGRAFIA: Lesao que apresenta
isoecogeneicidade, uniforme, sem escavacao
coroidea.

OCT: Banda hiporeflectiva no seio da cordide,
associada a alargamento do espaco supracoréideu.
RMN: Lesao hiperintensa em sequéncia ponderada
T1 e hipointensa em sequéncia ponderada T2).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Melanoma coroideu amelanético
Hemangioma coroideu circunscrito
Astrocitoma

Esclerite posterior

Calcificacoes esclerocoroideas
Linfoma intraocular

Osteoma coroideu

Granuloma coroideu

S. efusao uveal

Nevo nao pigmentado

D. Harada

Cicatriz disciforme

PROGNOSTICO:

Depende da natureza do tumor primitivo, da
sua evolucao, mas também das possibilidades
terapéuticas do doente.

A maioria das metastases coroideas sao de
progressao rapida e tendem a crescer mais rapido
do que o tumor primario coroideu.

O prognéstico € menor no caso das metastases
do cancro broncopulmonar (3,3 a 13 meses)
relativamente ao cancro da mama (7-11,5 meses)°®.
Nao tratadas, ocorre descolamento da retina e
glaucoma agudo angulo fechado.

Perda visao ap6s edema do disco 6ptico.

TRATAMENTO:

Tem como objectivo preservar a AV. Depende do
grau de actividade do tumor, da sintomatologia
ocular, da localizacao e extensao do tumor, do
grau de resposta a quimioterapia, da localizacao
do tumor primario.

Radioterapia.

Protonterapia

Braquiterapia (consiste na aplicacaio dum disco
radioactivo suturado a episclera).

Fig. m.72 Metastase de carcinoma da laringe (Retinografia)

Fig. m.74 Metastase de carcinoma da laringe

Fig.m.73 Metastase de carcinoma da laringe (Retinografia)

Fig. m.75 Metastase de carcinoma da laringe (Aneritica)
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Metastase coroidea

Fig. m.76 Metastase de carcinoma da laringe (AF) Fig. m.77 Metastase de carcinoma da laringe (AF)

Fig. m.78 Metastase de carcinoma da laringe (ICG) Fig. m.79 Metastase de carcinoma da laringe (TAC)

Fig. m.80 Metastase de carcinoma da laringe (RMN) Fig. m.81 Metastase de carcinoma da laringe (CV)
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Fig. m.82 Metastase de carcinoma da laringe (Ecografia) Fig. m.83 Metastase de carcinoma da laringe (Ecografia)

Fig. m.84 Metastase coroidea (Retinografia) Fig. m.85 Metastase coroidea (Retinografia)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Cabral) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Cabral)
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Fig. m.86 Metastase coroidea (Retinografia) (Foto cedida Fig. m.87 Metastase coroidea (Ecografia) (Foto cedida pelo
pelo Dr. Jodo Cabral) Dr. Jodo Cabral)

Fig. m.88 Metastase coroidea (Retinografia) (Foto cedida Fig. m.89 Metastase coroidea (Retinografia) (Foto cedida
pelo Dr. Jodo Cabral) pelo Dr. Jodo Cabral)
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ETASTASE PRIMITIVAS

DO

N.OPTICO

Os tumores secunddrios do nervo 6ptico sao mais
frequentes do que os tumores primitivos.

A invasao produzse frequentemente através da
lamina crivosa, a partir dum tumor intraocular.
Patologia rara. As metdstases do disco Ooptico

representam cerca de 5% das metastases
intraoculares.
EPIDEMIOLOGIA:

Mais frequente no sexo feminino (80% dos casos).
A idade média a descoberta é 55 anos.
Usualmente é unilateral.

ETIOLOGIA:
Cancro mama (40% dos casos), pulmao (27%),

rim, prostata, intestino ou melanoma’ .

SINTOMAS:

Caracterizam-se por uma perda precoce da funcao
visual relacionada directamente com a invasao do
n.6ptico ou a sua consequéncia vascular.

SINAIS:

Pode apresentar o aspecto dum edema papilar
de estase ou duma massa esbranquicada papilar.
Hemorragias retinianas associadas.

PROGNOSTICO:
Mau. A média de sobrevivéncia € de 13 meses.

ICROFTALMIA

POSTERIOR

A

Anomalia congénita.
Rara. Bilateral. Isolada.
Causa potencial de cegueira.

Caracterizada por apresentar um segmento
posterior pequeno, com um segmento anterior
normal. Comprimento axial de pequena

dimensao. Acuidade visual diminuida, com alta
hipermetropia. Pregas papilomaculares e um disco
optico elevado.

ASSOCIACAO:
° Coloboma iris ou corioretiniano
o Catarata congénita
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IELINIZACAO

FIBRAS NERVOSAS

A mielinizacao do nervo 6ptico inicia-se na vida
fetal, progredindo pelas radiacoes opticas até a
por¢ao posterior da lamina crivosa.

Em cerca de 0,3 a 0,6% da populacio, a
mielinizacao vai continuar, apés o nascimento,
para além da lamina crivosa, atingindo a porcao
anterior do nervo 6ptico e a retina sensorial™.
Bilateral em cerca de 20% dos casos.

PATOGENIA:
Fisiopatologia desconhecida.

HISTOLOGIA:

As fibras de mielina correspondem a camadas
de mielina, acompanhadas de células gliais tipo
oligodendrocitos a envolver as fibras retinianas. A
retina adjacente € normal.

SINTOMAS:
Habitualmente assintomatica. A acuidade visual
central é normal.

SINAIS:

Tipicamente apresenta-se como uma lesao
esbranquicada, opaca, estriada, correspondente a
distribuicao das fibras retinianas.

Classicamente, as lesoes sao isoladas. O caracter
hereditario das fibras de mielina é muito raro.
Frequentemente estao associadas a presenca duma
alta miopia unilateral™.

EXAMES COMPLEMENTARES:
OCT: Aumento da reflectividade, com sombra
posterior na camada de fibras nervosas peripapilares.

EVOLUCAO:
E uma patologia nao evolutiva.

Fig. m.90 Fibras nervosas mielinizadas (Retinografia)
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Fig. m.91 Fibras nervosas mielinizadas (Aneritica)



Fig. m.92 Fibras nervosas mielinizadas (Retinografia)

Fig. m.93 Fibras nervosas mielinizadas (Retinografia)

IOPIA

DEGENERATIVA

A miopia degenerativa ¢é caracterizada por
apresentar um erro refractivo > 6 D e um
comprimento axial do globo ocular > 26 mm.

A alta miopia esta associada a diferentes
complicacées retinianas ou nao retinianas
(glaucoma croénico, catarata precoce, alteracoes
da oculomotricidade)*.

O estafiloma posterior € patognomoénico de miopia
degenerativa. Esta ectasia localizada envolve a
esclera, a cordide e o EPR.

CLINICA:

A) COROIDOSE MIOPICA

Adelgacamento do EPR: caracterizado por
uma hipopigmentacao global do fundo ocular
tornando visiveis os vasos coroideus através do EPR
hipotroéfico.

B) ANOMALIAS DO DISCO OPTICO
A obliquidade de insercao do disco 6ptico estda

frequentemente associado a alta miopia.

O eixo maior do disco 6ptico pode ser vertical ou
obliquo, em particular no estafiloma inferior.

A relacao diametro vertical/diametro horizontal
do disco 6ptico aumenta com o grau de miopia.
Regra geral, a papila do alto miope é de grande
dimensao.

C) CRESCENTE PERIPAPILAR
Corresponde adeslocacao do complexo membrana
bruch/EPR, ligada a distensao escleral posterior
do globo ocular.

Consiste num crescente, substituido por um anel
localizado, arredondado, ovalado ou policiclico,
envolvendo completamente o disco 6ptico.

O crescente estende-se habitualmente com a
idade, paralelamente ao comprimento axial.

D) PLACAS ATROFICAS
Constituem uma das complicacoes mais graves da
alta miopia. Provoca uma perda do CV e, por
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Miopia degenerativa

vezes, hemeralopia.

As placas atréficas por vezes estao dispersas ao
acaso. A sua evolucao faz-se para uma extensao em
superficie e tendéncia a coalescéncia.

Algumas placas de atrofia correspondem a
evolucao espontanea de linhas de ruptura da m.
Bruch.

E) ESTAFILOMAS

Consiste numa distensao (ectasia evolutiva da
parede do globo ocular). Abrange a esclera, a
coroide e a retina.

Ao exame do fundo ocular, o estafiloma é
caracterizado por uma palidez relativa e localizada
do fundo ocular, com visualizacao da cordide.
Num estadio ulterior ocorre uma alteracao da
curvatura do polo posterior. Observa-se um bordo
arciforme, correspondendo ao limite entre o
estafiloma e a curvatura do resto da parede ocular.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Identifica NVSR.

ERG multifocal: As amplitudes N1, P1 e N2 estao
correlacionadas com a gravidade da miopia.

COMPLICACOES:

o Retinosquise macular

Espessamento macular consecutivo a criacao dum
espaco vazio hiporreflectivo. Frequentemente
acompanha-se de uma traccao vitrea tangencial.

o Buraco macular

° Hemorragia macular e ruptura da

Fig. m.94 Atrofia corioretiniana extensa (Retinografia)
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m.Bruch
Asintomatologia pode ser subita, caracterizada por
uma diminuicao de AV associada a metamorfépsia.
As hemorragias podem ser surgir ap6s um esforco
tipo valsalva ou secundaria a traumatismo ocular.
E frequente uma hemorragia isolada, arredondada
ou ovalada, na area foveolar.
Mais frequentemente, as hemorragias estao
relacionadas com as linhas de ruptura da m. bruch.
As linhas de ruptura da m. Bruch sao observadas
frequentemente no polo posterior dos doentes
miopes.
o Anomalias juncionais
Alteracoes pigmentares lineares, NVSR,
pontos de fuga com localizacao na linha

de juncao.
o Micula “dome-shaped”
o NVSR do alto miope

E a principal causa de NVSR de doentes
com idade < 50 anos.

o Cavitacoes intracoroideas peripapilares
E caracterizada por uma elevacao
assintomadtica,  peripapilar, amarelo-
alaranjada. Localizacao habitual
peripapilar, frequentemente em posicao
inferior.

Pode aumentar com o tempo.

TRATAMENTO:

Fotocoagulacao laser na NVSR nao definida, por
falta de estudos randomizados.

Injec¢oes intravitreas de anti-VEGF sao eficazes.

Fig. m.95 Atrofia corioretiniana extensa (Retinografia)



Fig. m.96 Atrofia corioretiniana extensa (Aneritica) Fig.m.97 Atrofia corioretiniana extensa (Aneritica)

Fig. m.98 Atrofia corioretiniana extensa (ICG) Fig.m.99 Atrofia corioretiniana extensa (ICG)

Fig. m.100 Atrofia corioretiniana extensa (OCT) Fig. m.101 Atrofia corioretiniana extensa (OCT)
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m Miopia degenerativa

Fig. m.102 Atrofia corioretiniana peripapilar (Retinografia) Fig. m.103 Atrofia corioretiniana peripapilar (Retinografia)

Fig. m.104 Atrofia corioretiniana midpica (Retinografia) Fig. m.105 Atrofia corioretiniana miopica (Aneritica)

Fig. m.106 Atrofia corioretiniana midpica (AF) Fig. m.107 Atrofia corioretiniana miopica (OCT)
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Fig. m.108 Atrofia corioretiniana focal (Retinografia) Fig. m.109 Atrofia corioretiniana focal (Aneritica)

Fig. m.110 Atrofia corioretiniana miopica (Retinografia) Fig. m.111 Atrofia corioretiniana midpica (AF)

Fig. m.112 Mancha de Fuchs (Retinografia) Fig. m.113 Mancha de Fuchs (Aneritica)
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m Miopia degenerativa

Fig. m.114 Mancha de Fuchs (AF) Fig.m.115 Mancha de Fuchs (ICG)

Fig. m.116 Mancha de Fuchs (OCT)

N,

<

K.

Fig. m.117 Lacquer cracks Fig. m.118 Hiperplasia EPR foveolar (Retinografia)
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ONOCROMATISMO

CONGENITO

A) MONOCROMATISMO  BASTONETES
COMPLETO

Transmissao autossémica recessiva.

SINTOMAS: Diminuicao da AV (1/10). Fotofobia.
SINAIS: Madcula de aspecto normal. Nistagmo
congénito.

ERG fotépico: anémalo.

VISAO CROMATICA: Quase ausente.

B) MONOCROMATISMO
INCOMPLETO
Transmissao autossémica recessiva ou ligada ao X.

BASTONETES

SINTOMAS: Diminuicao da AV
Fotofobia.

SINAIS: Mdcula normal. Nistagmo presente.

ERG fotépico: anémalo.

VISAO CROMATICA: E possivel algum grau de
visao das cores.

(< 5/10).

C) MONOCROMATISMO A CONES
SINTOMAS: AV de 3/10 a10/10. Sem fotofobia.
SINAIS: Mdcula normal. Sem nistagmo.

VISAO CROMATICA: Totalmente ausente.

ERG: normal.
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ECROSE

RETINIANA AGUDA (NRA)

E uma doenca herpética da retina produzida pela
familia do herpes virus.

Caracteriza-se pela presenca duma necrose retiniana
periférica, uma vasculite retiniana e uma papilite®.
Existe uma predisposicao imunogenética a doenca.
A causa da activacao é desconhecida.

E uma doenca do adulto jovem. Distribui¢io em
termos de idade com 2 picos (20 anos e 50 anos).
O diagnéstico ¢ fundamentalmente clinico. A
técnica de reaccao em cadeia da polimerase do
humor aquoso orienta ao diagnoéstico etiolégico
especifico.

Requer um tratamento urgente.

O prognoéstico é mau, devido a uma alta incidéncia
de complicacoes (o descolamento da retina é a
principal complica¢ao).

SINTOMAS:
Dor ligeira, fotofobia, lacrimejo, olho vermelho e
perda da acuidade visual.

CRITERIOS CLINICOS DE DIAGNOSTICO DA

NRASO:

1- Um ou mais focos de necrose, de aspecto
granular, esbranquicados, na periferia .

2- Progressao rapida em direccao ao polo
posterior.

3- Vasculite oclusiva.

4- Inflamacao acentuada do vitreo e camara
anterior.

A primeira manifestacao clinica pode ser uma
uveite anterior, com precipitados queraticos finos
ou granulomatosos.

SINAIS: Lesoes arredondadas, polimorfas, branco-
amareladas, localizadas ao nivel do EPR e nas
camadas profundas da retina.

A maioria estd localizada entre a média periferia e
a ora serrata.

A vasculite afecta as artérias (embainhamento do
polo posterior e nas areas de necrose).
A vitrite € densa.

A evolucao natural é a extensao da necrose para o
polo posterior. A retina apresenta-se adelgacada e
esbranquicada.

Estadio final: Produz-se uma atrofia da retina,
com coloracao esbranquicada inicialmente e com
evolucdao posterior para uma pigmentacao sal e
pimenta.

Organizacao e condensacao do vitreo, com
descolamento do vitreo e vitreoretinopatia
proliferativa.

Sem tratamento, a doenca cicatriza em 6-12
semanas.

DIAGNOSTICO:

A NRA diagnostica-se pela clinica e pela evolucao
da infeccao.

AF: Na fase aguda, evidencia-se o aumento da
permeabilidade vascular, a oclusao vascular e a
neovascularizacao da retina periférica.

Na fase da cura, surge uma atrofia do EPR,
destruicio da coriocapilar e diminuicio da
perfusao retiniano.

Ecografia ocular: Util quando exista opacidade
meios Opticos ou vitrite.

OCT: Util para demonstrar quando o nervo éptico
esta afectado ou edema macular.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
D. Behcet

Retinite por CMV
Sarcoidose
Toxoplasmose

Linfoma intraocular
Tuberculose ocular
Sifilis ocular
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Necrose retiniana aguda (NRA)

COMPLICACOES:

No segmento anterior (atrofia iris, sinéquias,
glaucoma secundario, cataratas, hipotonia e
phthisis bulbi).

O descolamento da retina ocorre em 75% dos
casos nao tratados, entre a 6* e a 12* semanas.
Neuropatia 6ptica

Edema macular associado.

TRATAMENTO:

Terapia antiviral (Aciclovir. A aplica¢ao inicial deve
ser EV, devido a ma absorcao gastro-intestinal. 15
mgr/Kg em 3 doses durante 7-21 dias e depois
administracao oral 2-4 gr/dia durante 4-6 semanas).

Os corticosteroides sistémicos devem iniciar-se
apos a terapia antiviral.

Profilaxia com fotocoagulacao laser nas zonas
afectadas para prevenir o descolamento da retina.
Vitrectomia.

PROGNOSTICO:

Mau, em relacao a funcao visual. Dependerd da
existéncia de descolamento da retina, oclusao
vascular e neuropatia 6ptica.

Em mais de 60% dos casos, a acuidade visual é de
20/50 ou pior.

A isquémia retiniana e a atrofia do nervo 6ptico
sao as principais causas do mau resultado final.

Fig. n.1 Sindrome necrose retiniana aguda (Retinografia)

Fig.n.2 Sindrome necrose retiniana aguda (Retinografia)

Fig. n.3 Sindrome necrose retiniana aguda (Aneritica)

Fig. n.4 Sindrome necrose retiniana aguda (Aneritica)



Fig.n.5 Sindrome necrose retiniana aguda (AF)

Fig. n.7 Sindrome necrose retiniana aguda (AF) Fig.n.8 Sindrome necrose retiniana aguda (AF)

Fig. n.9 Sindrome necrose retiniana aguda (AF) Fig. n.10 Sindrome necrose retiniana aguda (AF)
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ECROSE RETINIANA

Descrita em doentes com SIDA. E uma retinite
necrotica rara, mas devastadora.

E uma retinite presumida, com menos inflamacao
e uma evolucao clinica mais agressiva que a necrose
retiniana aguda.

Unilateral em 75% dos casos®.

APRESENTACAO INICIAL:
Diminuicao rapidamente progressiva da acuidade
visual.

CLINICA:

Retinite precoce que surge como um agrupamento
de infiltrados retinianos multifocais, brancos ou
amarelados, que podem aparecer em qualquer
localizacao do fundo ocular. Inflamacao ligeira do
vitreo associada.

As areas opacificadas tornam-se confluentes ao
longo do tempo, com a retinite a evoluir em toda a
espessura retiniana e com atingimento macular®.
A tendéncia ao envolvimento circunferencial

Fig. n.11 Necrose retiniana externa progressiva.
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precoce da retina periférica, acompanhada de
progressao posterior rapida.

A vasculopatia retinana (embainhamento e
oclusao) é observada numa minoria de casos.
Alinflamacao do segmento anterior ¢ minima.

A rdpida propagacao da retinite ¢ um dos factores
distintos mais importantes desta patologia. O
envolvimento macular pode ocorrer (cherry-red

spot)

EXAMES COMPLEMENTARES:
Pesquisa DNA do virus em amostra vitrea.

PROGNOSTICO
Mau.

TRATAMENTO:

Ganciclovir EV, isolado ou associado ao foscarnet
é decepcionante. A cegueira pode ocorrer em
algumas semanas apés a necrose macular ou
descolamento da retina.



EOVASCULARIZACAO

COROIDEA DO JOVEM

Afeccao grave.

A NVSR desenvolve-se em resposta a estimulos nao
especificos, ao nivel do EPR, que induz a libertacao
de factores de crescimento angiogénicos.

Na maioria dos casos, 0os neovasos coroideus sao do
tipo pré-epiteliais (tipo 2 ou cldssicos) e associam-se
a uma reaccao exsudativa mais ou menos marcada.

ETIOLOGIA:

Cohen e coll, mostararam que 62% da NVSR
em jovens estd associada a uma miopia, 17% dao
idiopdticos, 12% coroidite multifocal, 5% estrias
angidides e 4% de etiologia variada.

NVSR idiopaticos — Consiste em NVSR que surge
em jovens, com um exame oftalmolégico normal,
excepto a NVSR descrita.Nao se encontra patologia
sistémica associada.

CLINICA:

Diminuicao da acuidade visual, metamorfépsia e
escotoma central.

O fundo ocular mostra uma lesao neovascular
sem outra anomalia e um exame normal do olho
adelfo.

PROGNOSTICO:

Mandal reportou que em 96% dos casos houve
uma melhor AV ou estabilizacao.

O prognostico é melhor do que na NVSR da DMI.

TRATAMENTO:

Injeccao intravitrea de anti VEGF ¢é o tratamento
de 17 intencao.

O tratamento tem como objectivo a cicatrizacao o
mais rapido possivel da NVSR.

EOVASCULARIZACAO

COROIDEA PERIPAPILAR

Ha causas variadas possiveis de NVSR peripapilar:
DM, coroidite peripapilar, S.pseudohistoplasmose
ocular, drusens hialinos disco Optico, estrias
angioides, vasculopatia polipoidal.

SINTOMAS:

Habitualmente é assintomatico e nao afecta a
AV. A diminuicao da AV ocorre secundaria ao
envolvimento da fovea.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Permite estabelecer o diagnéstico. Leakage
moderado em tempos precoces. Leakage marcado
em tempos tardios.

CV: Alargamento mancha cega e escotoma
paracentral.

EVOLUCAO:
Pode permanecer estaciondria durante muito tempo.
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n Neovascularizacdo coroideia peripapilar

COMPLICACOES:
EMC, descolamento EPR, descolamento retina e
hemorragia vitrea,

TRATAMENTO:
Fotocoagulacao laser, dependendo da localizacao

e crescimento.
Injeccao intravitrea de anti-VEGFE.

EOVASCULARIZACAO

DO DISCO OPTICO

Os neovasos surgem como resposta a isquémia
retiniana (o risco neovascular é proporcional a
extensao da nao perfusao capilar retiniana).

A rapidez do seu crescimento € varidvel, podendo
ser lenta ou muito rdpida, como acontece na
Retinopatia diabética florida.

ETIOLOGIA:
Patologias vasculares retinianas isquémicas e
inflamatérias.

Fig. n.12 Neovasos do disco Optico na retinopatia diabética
(Retinografia)
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SINAIS:

Os neovasos apresentam-se como uma rede
vascular avermelhada, desenvolvida adiante do
disco 6ptico (neovasos prépapilares). Acompanha-
se dum suporte fibroglial, de importancia variavel.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF. Permite detectar neovasos iniciais.

Fig.n.13 Neovasos do disco optico na retinopatia diabética
(AF)



Fig. n.14 Neovascularizagdo disco optico (Retinografia) Fig. n.15 Neovascularizagdo disco 6ptico (Retinografia)

Fig. n.16 Neovascularizagdo disco optico (Aneritica) Fig. n.17 Neovascularizagao disco optico (Aneritica)

Fig. n.18 Neovascularizagao disco optico (AF) Fig. n.19 Neovascularizagao disco optico (AF)
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EOVASCULARIZACAO

RETINIANA PERIFERICA

Ocorre como resultado de diversas patologias
oculares e de causa iatrogénica.

ETIOLOGIA:

Drepanocitose, retinopatia da prematuridade,
oclusao venosa retiniana ramo, diabetes mellitus,
sarcoidose, sindrome isquémico ocular, pars
planite, D. Eales, D. Coats, vitreoretinopatia
exsudativa  familiar, descolamento retina,
retinopatia pigmentar, leucemia crénica.

CLINICA:
O aspecto bdsico € a isquémia retiniana periférica.

EURITE

OPTICA

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Identifica as dreas de nao perfusao capilar
retiniana.

COMPLICACOES:

Hemorragia vitrea

Descolamento regmatogéneo retina
Descolamento traccional retina.

TRATAMENTO:
Fotocoagulacao laser, diatermia e crioterapia.

Definida como wuma afeccao inflamatéria ou
desmielinizante do nervo 6ptico e caracterizada por
uma perda subita ou diminuicao insidiosa da visao.

EPIDEMIOLOGIA:

Idade de apresentacao clinica entre os 20 e os 45
anos de idade.

Predominio do sexo feminino.

Em criancas, o envolvimento é habitualmente
bilateral.

ETIOLOGIA:

Esclerose multipla (a mais comum), sarampo,
parotidite, herpes zoster, cytomegalovirus, HIV,

tuberculose, sifilis, D. Lyme, histoplasmose,
cryptococose, toxoplasmose, toxocara.

SINTOMAS:

Diminuicao da AV aguda ou subaguda, variando
de 6/10 a auséncia de percepc¢ao luminosa. Hd um
rapido agravamento nos proximos dias, atingindo
um maximo em 1-2 semanas.

Dor ocular associada, que se agrava aos movimentos
oculares.

SINAIS:
Defeito pupilar aferente relativo.
Tipos clinicos de acordo com o aspecto do disco



optico e os achados oftalmoscopicos:

o Neurite retrobulbar (o disco 6ptico esta
normal)
° Papilite (edema e hiperémia do disco

optico  associada com  hemorragias

EURITE

superficiais peripapilares, células no
vitreo e embainhamento vascular).
Neuroretinite (edema do disco optico
associado com edema da retina e estrela
macular).

OPTICA RETROBULBAR

Também chamada neuropatia 6ptica isquémica
posterior (NOIP).

Menos comum do que a forma anterior.

Resulta duma isquémia da porcao retrolaminar do
nervo 6ptico, que ¢ nutrida pelo plexo capilar pial,
que a envolve.

3 contextos:
o NOIP p6s cirurgica, que surge apos
diversasintervencoes cirargicas, sobretudo

Fig. n.20 Neurite Optica retrobulbar (retinografia)

da coluna cervical. Os principais factores
de risco sao: a anemia e a hipotensao
hipovolémica. E frequente o atingimento
bilateral. O prognéstico visual ¢ mau.
NOIP arteritica . O prognostico visual é
muito mau.

NOIP nao arteritica estd associada aos
mesmos factores de risco sistémicos que
a NOIA. O prognéstico é semelhante a
NOIA nao arteritica.

Fig. n.21 Neurite 6ptica retrobulbar (retinografia)
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n Neurite Optica retrobulbar

Fig. n.22 Neurite 6ptica retrobulbar (AF)

Fig. n.23 Neurite Optica retrobulbar (aneritica)

EUROPATIA OPTICA

ALCOOL-TABAGICA

Ou neuropatia 6ptica toxica. Ou neuropatia 6ptica
nutricional.

Atinge tipicamente os grandes fumadores e
alcodlicos, que estao carenciados em proteinas e
vitaminas do grupo B.

Alguns sofrem igualmente dum défice de absorcao
davitamina B12 e podem desenvolver uma anemia
perniciosa.

APRESENTACAO INICIAL:
Diminuicao da acuidade visual, insidiosa,
progressiva, bilateral, geralmente simétrica,

associada a discromatoépsia.

SINAIS:

Aquando do aparecimento da doenca, as papilas
Opticas estao normais na maioria dos doentes.
Alguns apresentam ligeira palidez temporal.
Hemorragias em chama, ao redor das papilas.

Edema papilar ligeiro.

EXAMES COMPLEMENTARES:

CV: Escotomas bilaterais, relativamente simétricos,
centro-cecais. Os bordos dos escotomas sao dificeis
de delimitar.

PROGNOSTICO:

Bom, nos casos iniciais.

A recuperacao da acuidade visual € lenta.

Nos casos avancados, a perda de acuidade visual é
definitiva, devido a atrofia optica.

TRATAMENTO:

Injeccao de Hidroxicobalamina durante 10
semanas.

Alimentacao equilibrada.

Proibicao de fumar ou beber alcool.



Fig. n.24 Neuropatia optica alcool-tabagica (Retinografia) Fig.n.25 Neuropatia Optica alcool-tabagica (Retinografia)

Fig.n.26 Neuropatia optica alcool-tabagica (Aneritica) Fig.n.27 Neuropatia Optica alcool-tabagica (Aneritica)

Fig. n.28 Neuropatia optica alcool-tabagica (AF) Fig. n.29 Neuropatia optica alcool-tabagica (AF)
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Neuropatia optica dlcool-tabagica

Fig. n.32 Neuropatia dptica alcool-tabagica (CV)
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Fig. n.34 Neuropatia optica alcool-tabagica (ERG)
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EUROPATIA OPTICA

HEREDITARIA DE LEBER

Afecta tipicamente adultos jovens do sexo
masculino (entre a 2* e a 3* décadas de vida),
mas em casos atipicos atinge o sexo feminino.
Pode ocorrer em idades entre os 10 e os 60 anos.
Patologia rara.

O diagnéstico devera ser colocado em qualquer
doente que apresente uma neurite optica bilateral,
independentemente da idade.

GENETICA:
Ocorre devido a mutacao do DNA mitocondrial
materno, nomeadamente 4 mutacao 11778%,

SINTOMAS:

Tipicamente apresenta uma diminuicao da
acuidade visual unilateral, aguda ou subaguda,
grave e indolor®.

O 2° olho ¢ atingido da mesma maneira em dias ou
semanas (nao mais de 2 meses) ap6s o primeiro olho.

SINAIS:

Sintomatologia discreta no decurso do estadio
agudo. O disco 6ptico pode estar normal.

Nos casos tipicos, observam-se capilares dilatados
na superficie do disco o6ptico, que se podem
estender a retina adjacente (microangiopatia
telangiectdsica), uma tortuosidade vascular e

uma tumefaccao da camada de fibras nervosas
peripapilares.

Na evolucao, os vasos telangiectdsicos regridem e
instala-se uma atrofia 6ptica grave.

Os reflexos fotomotores pupilares estao presentes.

EXAMES COMPLEMENTARES:

Reaccoes pupilares e visao cromdtica anémalas.
AF: Auséncia de extravasamento de contraste.
PEV: Anomalia.

ERG: Normal.

CV: Escotomas centrocecais.

PROGNOSTICO:

Mediocre. A maioria dos doentes apresenta uma
perda de visao grave, bilateral e definitiva, com uma
AV. final < 1/10. A mutacao 11778 ¢é responsavel
pelo prognéstico mais grave.

Pode observarse algum grau de recuperacao da
visaio num pequeno numero de doentes.

TRATAMENTO:

Geralmente é ineficaz, apesar das tentativas com
ester6ides, hydroxicobalamina e intervencao
cirurgica.

Deve ser evitado o tabagismo e o consumo de
alcool.
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n Neuropatia optica hereditaria de Leber

Fig. n.36 Neuropatia 6ptica de Leber (Retinografia) Fig. n.37 Neuropatia 6ptica de Leber (Retinografia)

Fig. n.38 Neuropatia optica de Leber (Aneritica) Fig. n.39 Neuropatia optica de Leber (Aneritica)

Fig. n.40 Neuropatia optica de Leber (AF) Fig. n.41 Neuropatia optica de Leber (AF)
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Fig. n.44 Neuropatia optica Leber (PEV)
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Fig. n.45 Neuropatia optica Leber (ERG)

EUROPATIA OPTICA

ISQUEMICA ANTERIOR

ARTERITICA

E causada por um enfarte da por¢io laminar e pré-
laminar causado por uma perfusao inadequada
das artérias ciliares posteriores e € comumente
associada com a arterite células gigantes. A NOIA
arteritica € a principal causa da diminuicao da AV
na D. Horton (80%). Ocorre entre os 62 e os 72
anos de idade®84,

Outras causas: Herpes zoster, artrite reumatéide,
arterite takayasu, LES e periarterite nodosa.

EPIDEMIOLOGIA:
A idade média de apresentacao clinica é 55 anos.
Predominio do sexo feminino.

SINTOMAS:

Inicio subito de diminuicao AV unilateral, dolorosa,
que se pode tornar bilateral rapidamente.

Pode ter uma amaurose fugaz precedente.
Cefaleias, mialgia, febre e perda peso.
Sensibilidade e dor nas artéria temporal nao pulsatil.
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n Neuropatia optica isguemica anterior arterttica

SINAIS:

Edema e palidez do disco 6ptico. Hemorragia
superficial peripapilar.

Surge uma atrofia 6ptica apés 1 a 2 meses de
evolucao.

EXAMES COMPLEMENTARES:

Biopsia da artéria temporal.

CV: Défice altitudinal frequentemente inferior.
Também se podem encontrar escotoma central,
défice arciforme, quadrantépsia, estreitamento
concéntrico das isépteras.

Fig. n.46 Neuropatia optica isquémica anterior arteritica
(Retinografia) (Foto cedida pelo Dr.Joaquim Canelas e pela
Dra. Sara Vaz-Pereira)

EVOLUCAO:

O edema papilar desaparece em 3 a 6
semanas, dando lugar a uma palidez papilar
difusa ou segmentar. A palidez acompanha-se
caracteristicamente duma escavacao papilar.

A melhoria da AV pode encontrar-se em 13 a 34%
dos casos.

TRATAMENTO:
E uma urgéncia.
Corticéides mega dose EV

Fig. n.47 Neuropatia Optica isquémica anterior arteritica
(Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e pela
Dra. Sara Vaz-Pereira)

Fig. n.48 Neuropatia optica isquémica arteritica
(retinografia)
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Fig. n.49 Neuropatia optica isquémica arteritica (aneritica)



EUROPATIA OPTICA

ISQUEMICA ANTERIOR

NAO ARTERITICA (NOIANA

E a patologia do nervo éptico mais frequente entre
os 40 e os 60 anos de idade, os quais podem ser
saudaveis ou apresentar HTA ou diabetes mellitus.
1/3 desenvolvem NOIANA no olho adelfo em

meses a anos.

EPIDEMIOLOGIA:
Atinge 2,3 a 10,3 pacientes
individuos com mais de 50 anos®.

/1000.000 em

FACTORES DE RISCO:

o Disco 6ptico de pequeno tamanho, sem
escavacao.

o Drusen do disco 6ptico

o Factores de risco cardiovasculares.

SINTOMAS:

Diminuicao subita, unilateral e indolor da AV, em
grau moderado. E tipica ao acordar.

Perda parcial do CV.

Défice visao cromatica.

SINAIS:
Defeito pupilar aferente relativo esta presente.
Edema do disco o6ptico, difuso ou sectorial,

Fig. n.50 NOIA (Retinografia)

hemorragias superficiais peripapilares e manchas
algodonosas associadas.

EXAMES COMPLEMENTARES:

CV: Defeito altitudinal, principalmente no
quadrante inferior. Defeitos arqueados, constricao
difusa dos CV e uma quadrantépsia podem estar
presentes.

AF: Atraso de preenchimento dos capilares, com
impregnacao em tempos tardios.

EVOLUCAO:

Em 6 a 12 semanas o edema papilar reabsorve-se,
deixando um disco 6ptico palido.

O prognéstico visual é melhor em doentes com
idade < 50 anos.

ASSOCIACOES SISTEMICAS:
Arteriosclerose, dislipidémias,
migraine.

coagulopatia e

TRATAMENTO:

Corticéides nao estao provados ser eficazes na fase
aguda, nem a administracao de aspirina.
Controlar os factores de risco da arteriosclerose.

Fig. n.51 NOIA (Retinografia)
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Neuropatia optica isquemica anterior n&o arterttica (NOIANA)

Fig. n.52 NOIA (AF)

Fig. n.53 NOIA (AF)

EUROPATIA OPTICA

TRAUMATICA

O n.6ptico apresenta 4 porcoes anatémicas entre o
globo ocular e o quiasma 6ptico; porcaointraocular,
intraorbitaria, intracanalicular e intracraniana.
Uma lesao de qualquer das 4 por¢oes anatomicas
constitui uma neuropatia éptica traumatica.
Quanto mais proximo do globo ocular for o
traumatismo, mais precoce sera a atrofia 6ptica.

O traumatismo causa uma lesao do n. éptico de
diversos maneiras.

A neuropatia O6ptica traumatica é um evento
indirecto que ocorre apés um traumatismo
contuso da orbita.

FISIOPATOLOGIA:

Pouco entendida. Pensa-se que a forca de
compressao dum traumatismo € transmitida via
ossos da orbita até ao apex e canal 6ptico. Isto
ocasiona uma contusao dos axénios do n.6ptico
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intracanalicular causando edema e isquémia do
n.éptico.

SINTOMAS:

Acompanha-se duma diminuicio da AV
homolateral imediata, indo até a cegueira. Defeito
pupilar aferente homolateral presente.

SINAIS:
3 quadros clinicos: avulsao do n.6ptico,
traumatismo directo e traumatismo indirecto ou
contusao.

EXAMES COMPLEMENTARES:
CV: Atingimento variavel.

PEV: Confirma o diagnéstico.
RMN: Para pesquisar outros
traumaticos.

mecanismo



EUROPATIAS OPTICAS

HEREDITARIAS

Representam um grupo de neuropatias nas quais a
histéria familiar ou a analise genética sugerem que
a causa € hereditdria.

Sao caracterizadas por uma diminuicao da AV
bilateral, simétrica e indolor.

Na maioria dos casos, o atingimento do n.6ptico é
permanente € progressivo.

GENETICA:
Transmissao autossomica dominante, recessiva e
materna (mitocondrial).

TIPOS:
ISOLADA

o Neuropatia 6ptica hereditaria Leber

o Atrofia 6ptica dominante

ASSOCIADA A SINAIS NEUROLOGICOS OU
SISTEMICOS

SECUNDARIAA UMAAFECCAONEUROLOGICA
HEREDITARIA.

SINAIS:

Apresentacao clinica muito varidvel.
Palidez do disco 6ptico.
Estreitamento das artérias retinianas

EXAMES COMPLEMENTARES:
ERG: Anomalia.

EURORETINITE

E o termo usado para descrever uma neurite 6ptica
com um envolvimento retiniano secundario.
Diversas patologias podem produzir um sindrome
clinico de perda de visao unilateral, edema do
disco optico e estrela macular com resolucao
espontanea.

O termo neuroretinite estrelar idiopatica de Leber
é reservado para os casos onde nao ha agente
etiolégico identificado.

ETIOLOGIA:

° Doenca do arranhao gato
° HTA

° Diabetes Mellitus

° NOIA

APRESENTACAO INICIAL:

Diminuicao unilateral e indolor da acuidade
visual, que se inicia insidiosamente e que ap6s 1
semana, se agrava’.

Prodromo viral é encontrado em 50% dos casos.

PATOGENESE:

A maculopatia estrelar € causada por qualquer
patologia que afecte a permeabilidade capilar do
n.éptico.

Com a reabsorcao dos componentes serosos,
os precipitados lipidicos e proteicos na camada
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Neuroretinite

plexiforme externa sao envolvidos pelos
macréfagos, criando uma estrela  macular
caracteristica.
SINTOMAS:

Diminuicao variavel da acuidade visual unilateral.
A AV esta entre 1/10 e 5/10.

A anomalia de visao cromatica esta afectada além
da proporcao das alteracoes da AV.

SINAIS:

o Os sinais de atingimento do n. 6ptico sao
geralmente minimos ou ausentes, devido
a que a diminuicao da acuidade visual é
devida ao edema macular cistéide e nao
ao mau funcionamento do n. éptico.

o Papilite associada a um edema peripapilar
e macular (dilatacao venosa e hemorragias
superficiais podem estar presentes nos
casos graves).

° Estrela macular formada por um exsudado
duro surge posteriormente.

° Retinocoroidite focal e areas de vasculite
retiniana.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Extravasamento difuso intenso ao nivel dos
vasos superficiais da papila.

CV: Escotoma centrocecal, ou menos comum, um

Fig n.54 Estrela macular na Neuroretinite (Retinografia)
(Foto cedida pela Dra. Marta Guedes).
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escotoma central ou arqueado.
Visao cromatica: Subnormal.

EVOLUCAO:

Evolui em 6 a 12 meses, com recuperacao da
acuidade visual normal ou quase normal, na
maioria dos casos, e desaparecimento da papilite e
dos exsudados duros.
Arecorrénciaérelativamente rarae o quadro clinico
¢é diferente; caracteriza-se pelo disfuncionamento
do n. éptico e por um progndstico visual mau.

ASSOCIACOES SITEMICAS:

o 25% sao idiopaticos (Neuroretinite
estrelar idiopatica Leber).

° Em 60% dos casos ocorre a doenca do
arranhao do gato.

° Outras causas: Sifilis, D.Lyme, leptospirose.

TRATAMENTO:

Nao ha tratamento indicado na neuroretinite
estrelar idiopdtica de Leber.

Os achados do n.6ptico resolve espontaneamente
em 6-12 semanas e a estrela macular resolve em
6-12 meses.

Nalguns casos permanece uma palidez do n.6ptico
e alteracoes maculares.

A maijoria dos doentes recupera uma boa AV (66%
dos casos atingem uma AV de 10/10).



EUROPATIA DIFUSA

UNILATERAL SUBAGUDA

Rara.

Descrita pela primeira vez por Gass e Scelfo, em 1978.
Caracterizam-se por apresentar vitrite, alteracao
focal e difusa do EPR, estreitamento vascular,
atrofia 6ptica, aumento do tempo de circulacao
retiniana e alteracao do ERG*.

EPIDEMIOLOGIA
Doentes jovens (a idade média de apresentacao,
segundo Gass, ¢ 12 anos).

ETIOPATOGENIA:

O agente causal é um nemdtodo.

Transmissao apés ingestao de larvas ou por
infeccao transcutanea.

Nao se reproduzem no héspede humano.

O nemdtodo ocupa o espaco subretiniano e
desloca-se nesse mesmo espaco.

CLINICA:

No estadio precoce:

Refere-se uma perda de acuidade visual e/ou
escotomas.

Defeito pupilar aferente.

Escotomas com alteracoes periféricas varidveis.

O achado mais caracteristico é o nematodo
subretiniano, com mobilidade.

FUNDO OCULAR: Lesoes branco-amareladas na
retina externa, entre 1.200 a 1.500 micras, a nivel
peripapilar e justamacular, com descolamento
seroso da retina suprajacente.

Estreitamento arterial.

Vitrite e edema do disco 6ptico podem ocorrer em
50% dos casos.

No estadio crénico:

A vitrite € menos frequente.

E caracteristico o estreitamento e o embainhamento
arterial, a atrofia 6ptica e alteracoes do EPR focais
e difusas, a nivel peripapilar e retina periférica.

A acuidade visual esta muito afectada.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: (Fase inicial) - Hipofluorescéncia das lesoes
focais e coloracao tardia

(Fase crénica) — Atraso do tempo de circulacao
retiniana. As alteracoes do EPR evidenciam-se
como lesoes hiperfluorescentes difusas.

ERG: Diminuicao da funcao dos cones e bastonetes.
A onda b é a mais afectada.

EOG: S6 50% evidenciam alteracoes no EOG,
apesar do atingimento do EPR.

DIAGNOSTICO:
Serologia para o parasita.

TRATAMENTO:

Farmacos antihelminticos (tiabendazol,
dietilcarbamacina, albendazol) e fotocoagulacao laser
directa do nematodo subretiniano, caso seja visivel.
Vitrectomia e extraccao do nematodo é outra
opcao terapéutica.
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n Neuropatia difusa unilateral subaguda

Fig. n.55 Neuroretinite subaguda unilateral difusa.

EUROPATIA
MACULAR AGUDA

Patologia idiopatica rara.

Afecta tipicamente mulheres sauddveis entre os 10
e os 30 anos de idade.

Uni ou bilateral.

Prodomos de sindrome pseudogripal.

A doenca é autolimitada.

SINTOMAS:
Diminuicao subita da AV e escotomas paracentrais.

SINAIS:
Lesoes cuneiformes escuras, dispostas em pétalas

Fig. n.56 Neuroretinopatia macular aguda
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de flor, ao redor do centro da macula. O aspecto
avermelhado resulta do desaparecimento dos
receptores externos da retina®'.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Normal
ERG: Normal

EVOLUCAO:
Normalizacao da AV em meses e desaparecimento
das lesoes do fundo ocular em alguns anos.



EVO DA

COROIDE

E o tumor intraocular mais frequente.

Localiza-se mais frequentemente no polo posterior.
Apesar de ser um tumor benigno pode apresentar
um risco de perda de visao.

EPIDEMIOLOGIA:

Incidéncia de 2-20% em caucasianos.

A sua prevaléncia aumenta com a idade.
Nao tem predileccao por sexo.

HISTOPATOLOGIA:

Aspecto massa tipo placa, de espessura inferior a 2
mm e pigmentacao variavel.

As alteracoes degenerativas estao em relacao com
o tempo de evolucao e com a espessura da lesdo.

PATOGENESE:

Nao sao congénitos.

Ocorrem no final da 1* década ou durante a 2°
década de vida.

SINTOMAS:

Assintomaticos (a maioria)

Diminui¢ao da AV (11% dos casos, por desc. seroso
retina, degenerescéncia fotoreceptores e NVSR).

SINAIS:

Lesao arredondada ou ovalada, de bordos nao
muito bem definidos. Podem apresentar um
aspecto em placa. Coloracdo cinzento escura, com
pigmentacao variavel.

Uni ou bilaterais.

Localizacao preferencial: (no equador ou posterior
aele (90%), periféricos (5%) e corpo ciliar (6%)).
Diametro de 0,5 a 10 mm e altura até 2 mm.
Associacao frequente a drusens (50% dos casos).
Difusos, agrupados ou localizados inclusive fora do
tumor. Significa a cronicidade da lesao.

A pigmentacao alaranjada resulta duma
acumulacao de macréfagos com granulos de

lipofuscina ao nivel do EPR. Grandes areas
geograficas bem definidas podem indicar uma
transformacao maligna.

Pode associar-se um descolamento seroso da retina.
Considera-se um factor de risco de crescimento.

TIPO ESPECIFICO:

NEVO AMELANOTICO - Ocorrem em 56%
dos casos. DD com osteomas, placas de esclerite
posterior, hemangioma e melanomas amelanoticos.

EXAMES COMPLEMENTARES:

RETINOGRAFIA COM FILTRO VERMELHO:
Exame preciso para delimitar os bordos da lesao.
ECOGRAFIA: E um método diagnéstico essencial
para o estudo dos tumores intra-oculares. Permite
definir a estrutura interna, a altura e a base.

AF: Lesoes hipofluorescentes ao longo do
angiograma. Se drusens associados, estes
apresentam-se como lesoes hiperfluorescentes em
fases precoces e impregnacao tardia.

ICG: Lesao hipofluorescente, com bordos nitidos
e irregulares.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

Descolamento seroso da retina neurosensorial ou
do EPR.

NVSR

EVOLUCAO:

No estudo de Thiagaliangam, s6 0.6% dos nevos

apresentam crescimento.

O nevo da corédide é uma lesao estavel e benigna.

Factores de risco de crescimento tumoral'?":

° A espessura (2 2 mm) é o factor mais
importante no tamanho (38% de risco
individual), relativamente ao diametro (>
10 mm).

o Liquido subretiniano (risco individual de
39%).
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n Neévo coroide

o Fotopsias, miodesopsia e diminuicao da
AV tem um risco individual de crescimento
de 33%.

o Pigmento alaranjado — E frequente nos
melanomas. Tem um risco individual de
37%.

o Lesoes justapapilares — Risco individual de
crescimento de 44%.

SHIEDS et col. definiu o risco combinado (4%

sem factores de risco, 36% se apresenta um factor

de risco e 56% se apresenta os b factores de risco)®.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Lesao pigmentada
° Hipertrofia congénita do EPR

Fig. n.57 Nevo coroide (Retinografia)
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Melanoma coroide

Hiperplasia congénita do EPR
Hiperplasia adquirida do EPR
Hamartoma combinado EPR e retina

Lesao amelanotica

Osteoma coroide

o Metastase cordide

° Lesao inflamatoria

° Hemangioma coroideu circunscrito
TRATAMENTO:

Nevo nao suspeito — Vigilancia anual.

Nevo suspeito — Vigilancia 6/6 meses.

Nevo altamente suspeito de melanoma — Tratar de
acordo como tal.

Fig n.58 Nevo cordide (Retinografia)



Fig. n.59 Nevo cordide (Aneritica) Fig. n.60 Nevo cordide (Filtro vermelho)

Fig. n.61 Nevo coréide (Retinografia) (Foto cedida pela Dra. Fig. n.62 Nevo coroide (Aneritica) (Foto cedida pela Dra.
Ana Almeida) Ana Almeida)

Fig. n.63 Nevo coroide (OCT) (Foto cedida pela Dra. Ana Almeida)
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Névo cordide

Fig.n.64 Nevo coroide, com drusens na sua superficie Fig.n.65 Nevo cordide, com drusens na sua superficie
(Retinografia) (Retinografia)
Fig. n.66 Nevo cordide (aneritica) Fig.n.67 Nevo cor6ide(AF)

Fig. n.68 Nevo cordide (AF) Fig. n.69 Nevo cordide (OCT)
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v EVO OTA

Descrito em melanose oculodérmica.

Fig. n.70 Nevo Ota (Retinografia) Fig. n.71 Nevo Ota (Retinografia)
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CLUSAO ARTERIA

CENTRAL RETINA (OACR)

Consiste no bloqueio agudo do fluxo sanguineo
na artéria central da retina.

Descrita pela primeira vez por Von Graefe em 1859
num doente com endocardite e diversos émbolos
sistémicos.

EPIDEMIOLOGIA:

Tipicamente ocorre em doentes com idade
superior a 65 anos.

75% dos doentes com OACR tem aterosclerose
generalizada. Associacao frequente com HTA e
Diabetes mellitus (25%) .

Ocorre em 1/10.000 doentes™.

Maior incidéncia no sexo masculino.

Bilateral em 1-2%.

ETIOLOGIA:

Em 20-40% dos doentes sao visualizados émbolos
(colesterol,  cdlcio, fibrinoplaquetdrios). A
presenca de émbolos no sistema arterial associa-se
a uma maior mortalidade®.

Vasculite, hipotensao nocturna, vasoespasmo.
HTA ocorre em 70% dos casos e diabetes mellitus

em 25%.

SINTOMAS:

Perda subita, indolor, unilateral e intensa da AV.
Ocorre em segundos.

Pode existir um episédio prévio de amaurose
fugaz.

SINAIS:

Defeito pupilar aferente esta presente.

FUNDO OCULAR: Retina de coloracao branco-
amarelada, excepto na drea foveal com aspecto
cor de cereja. A macula cor cereja resulta da retina
delgada, o que permite a visualizacao da coréide
e EPR.

Aspectode aglutinacao intravascular e segmentacao
da coluna sanguinea.

Em 10% dos casos, a artéria cilioretiniana poupa a
zona foveal.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Atraso no preenchimento arterial e venoso
retiniano.

ERG: Reducao da onda b, correspondente 4s
camadas internas da retina (células de Muller e
bipolares).

OCT: Aumento da reflectividade das camadas
internas da retina e uma diminuicao da
reflectividade nas camadas externas.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Micula cor cereja:

° Doenca de Tay-Sachs, Doenca Niemann
Pick, Doenca Farber

Edema Berlin

Oclusao artéria oftalmica.

PROGNOSTICO:

O prognéstico ap6s uma oclusao da artéria central
da retina é mau, excepto em caso de preservacao
da artéria cilioretiniana.

Quando ocorre o desaparecimento do edema da
retina, a AV nao recupera devido a necrose das
camadas internas da retina. Um estudo realizado
por Brown e col. revela que 66% apresentam uma
AV < 0.05 e 56 18% apresenta uma AV > 5/10.

Se esta presente a artéria cilioretiniana, 80% dos
doentes recuperam em 2 semanas, uma AV de
5/10a10/10.

Rubeosis iridens ocorrem em 18% dos casos,
com uma média de 4-5 semanas desde o inicio do
quadro clinico.

TRATAMENTO:

Nao ha tratamento eficaz para melhorar a AV.
Massagem do globo ocular e paracentese da
camara anterior tém beneficios minimos.
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Ocluséo artéria central retina (OACR)

Tratamento com agentes fibrinoliticos estd em  considerada a Panfotocoagulacdo retiniana.
investigacao. Embolectomia com yag laser tem resultados
Em caso de neovascularizacao iridiana, deve ser  variaveis.

Fig. 0.1 Oclusao artéria central retina (Retinografia) Fig. 0.2 Oclusao artéria central retina (Aneritica)

Fig. 0.3 Oclusao artéria central retina (AF) Fig.0.4 Oclusao artéria central retina (AF)



Fig. 0.5 Oclusio artéria central retina (OCT)

Fig. 0.6 Oclus@o artéria central retina (OCT)

CLUSAO ARTERIA

CILIORETINIANA

Consiste no bloqueio agudo do fluxo sanguineo
na artéria cilioretiniana.

A artéria cilioretiniana é um ramo da artéria ciliar
posterior e éidentificada melhor angiograficamente
(32%) do que clinicamente (15-30%)".

O aspecto da isquémia retiniana ¢ idéntico a da
oclusao arterial retiniana de ramo, mas a area
isquémica é mais limitada.

EPIDEMIOLOGIA:

Tipicamente ocorre em doentes com mais de 65
anos de idade.

Ocorre em 1/100.000 doentes*.

Unilateral em 99% dos casos.

Nao ha padrao hereditario.

FISIOPATOLOGIA:
Embolos

Necrose arterial hipertensiva
Inflamatoéria

Associacao com OVCR.

SINTOMAS:
Diminuicao aguda, unilateral, indolor do CV em

segundos. Em 10% dos casos houve um episédio
de amaurose fugaz.

SINAIS:

Defeito pupilar aferente esta presente.

FUNDO OCULAR: Embranquecimento retiniano
superficial usualmente localizado no feixe
papilomacular. Pode desenvolver-se em horas.

3 variantes clinicas:

o Isolada (45% dos casos)
° com oclusao veia central da retina
o com NOIA (15% dos casos)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Retinites inflamatérias (Toxoplasmose,
CMV)
PROGNOSTICO:

O prognostico €é semelhante a da oclusao arterial
retiniana de ramo e depende da isquémia da
macula.
A oclusao da artéria cilioretiniana isolada tem um
bom prognéstico visual. 90% recuperam uma AV
>5/10.
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E Ocluséo artéria cllioretiniana

A oclusao da artéria cilioretiniana pode estar
associada a NOIA no individuo idoso. Tem um
mau prognostico visual.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Defeito de preenchimento arterial

AVALIACAO SISTEMICA:

Para despistar HTA, Diabetes Mellitus, patologia
coronaria e colagenoses.

A arterite de células gigantes pode ocorrer em

1-2% dos casos.

Fig. 0.7 Oclusao artéria cilioretiniana

Fig. 0.8 Oclusdo artéria cilioretiniana associada a Oclusdo
veia central retina (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e
Dra. Sara Vaz-Pereira).

CLUSAO ARTERIA

OFTALMICA

Consiste no bloqueio agudo da artéria oftalmica.
Provoca uma oclusao no territério coroideu e
retiniano.

EPIDEMIOLOGIA:

Ocorre em 1/100.000.

A idade de apresentacao clinica é a 6 década.
Nao ha padrao hereditario.

FISIOPATOLOGIA:

Embolos
Trauma

Infeccao (mucormycose da 6rbita)

Inflamatoria

Coagulopatias

A etiologia mais comum € uma sequela de injeccao
retrobulbar.

SINTOMAS:
Diminuicao aguda, unilateral, indolor da AV.
Sem percepc¢ao luminosa em 90% dos casos.

SINAIS:
Defeito pupilar aferente esta presente.



FUNDO OCULAR: Embranquecimento retiniano
superficial do polo posterior mais pronunciado do
que na OACR.

Micula em cor cereja variavel (1/3 dos doentes
nao apresentam).

A presenca de émbolos € varidvel.

Alateracoes do EPR em “sal e pimenta” ocorre
semanas apos a oclusao.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Atraso no preenchimento coroideu e retiniano.
Impregnacao focal e difusa do EPR.

ERG: Diminuicao ou auséncia da onda a e onda b.

EVOLUCAO:
Em semanas, desenvolvem-se anomalias
pigmentares retinianas. Atrofia 6ptica é comum.

PROGNOSTICO:
A maioria dos casos apresenta uma AV de
percepcao luminosa ou sem percepc¢ao luminosa.

TRATAMENTO:
Nao ha tratamento eficaz para melhorar a AV.

CLUSAO COMBINADA
DA ARTERIA CENTRAL

DA RETINA £ DA VEIA
CENTRAL DA RETINA

SINTOMAS:
Diminuicao aguda ou subaguda, unilateral e
indolor da AV.

SINAIS:

Defeito pupilar aferente esta presente.

FUNDO OCULAR:

Embranquecimento retiniano superficial do polo
posterior. Mdcula cor cereja. Veias retinianas
dilatadas e tortuosas. Hemorragias retinianas.
Edema macular.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Retinite a CMV
OVCR (nao estd presente a mdcula em cor cereja).

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Atraso no preenchimento arterial e venoso
retiniano. Areas de ma perfusio capilar retiniana
presentes.

PROGNOSTICO:

A AV habitual é entre percepcao luminosa e conta
dedos.

80% dos casos progridem para neovascularizacao
da iris, em média 6 semanas apo6s a oclusao.

TRATAMENTO:
Nao hd tratamento eficaz para melhorar a AV.
Panfotocoagulacao  laser, em  caso de

neovascularizacao da iris.
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CLUSAO PARCIAL DA

VEIA CENTRAL DA RETINA

Patologia rara.

APRESENTACAO INICIAL:
Visao desfocada, sobretudo ao acordar.

SINAIS:
Dilatacao ligeira e tortuosidade venosa retiniana,
acompanhada de hemorragias superficiais.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Aumento do tempo de circulacao retiniano.

EVOLUCAO:
Pode desaparecer ou progredir para uma oclusao
completa.

TRATAMENTO:

Correc¢ao das doencas sistémicas predisponentes.
Diminuicao da pressao intraocular com o objectivo
de melhorar a perfusao.

CLUSAO RAMO

ARTERIAL RETINIANA

Ocorre em 38% de todas as oclusoes arteriais
retinianas.

Em 90% dos casos as oclusoes de ramo arterial
afectam os ramos temporais.

EPIDEMIOLOGIA:

Tlpicamente ocorre em doentes com idade
superior a 65 anos.

Ocorre em 1/15000-20000 pessoas.

Unilateral em 90% dos casos.

Nao ha padrao hereditario.

FISIOPATOLOGIA:
Embolos (colesterol, calcicos e fibrinoplaquetarios)
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Necrose arterial hipertensiva

Inflamatoria

SINTOMAS:

Perda aguda, indolor e unilateral do CV.
CLINICA:

Defeito pupilar aferente pode estar presente.
Embranquecimento retiniano superficial,

correspondente ao edema retiniano ao longo
do vaso ocluido nas horas ou dias posteriores ao
episodio. Estreitamento do calibre arterial. Podem
estar presentes os émbolos.



EXAMES COMPLEMENTARES: AV > 5/10 sem tratamento. Pode persistir um
AF: Atraso do preenchimento arterial. défice de CV na drea correspondente 4 obstruccao.

Nao ha tratamento para melhorar a AV.
PROGNOSTICO:

Fig. 0.9 Oclusdo ramo arterial retiniano temporal superior Fig. 0.10 Oclus&o ramo arterial retiniano temporal superior
(Retinografia) (Aneritica)

Fig. 0.11 Ocluséo ramo arterial retiniano temporal superior Fig. 0.12 Ocluséo ramo arterial retiniano temporal superior
(AF) (AF)
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Fig. 0.13 Oclusdo ramo arterial retiniano temporal superior
temporal superior (OCT).
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Fig. 0.14 Oclusdo ramo arterial retiniano (CV)

CLUSAO VASCULAR

COROIDEA AGUDA

Sao patologias raras. Traduzem-se por uma

hipoperfusao da coréide.

A D. Horton € a causa mais frequente de isquémia

coroidea aguda.

Em funcao do local da oclusao da rede vascular

coroidea, distinguem-se 2 quadros clinicos:

° Isquémia coroidea em sector, que traduz
uma hipoperfusao das artérias ciliares
posteriores (Sindrome triangular, decrito
por P. Amalric, em 1963).

° Isquémia coréidea multifocal, que traduz
uma hipoperfusao ao nivel da coriocapilar
(Toxémia gravidica).

A) ISQUEMIA COROIDEA EM SECTOR (S.
TRIANGULAR)
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A diminuicao da AV é variavel. Numa fase
inicial, a AV é diminuida moderadamente
ou apenas um episédio de amaurose
transitoria.

A retina apresenta um aspecto normal na
fase aguda da isquémia coroidea, Quando
a isquémia é mais grave, surge uma
opacificacao esbranquicada em sector, de
aspecto triangular.

AF: Hipofluorescéncia profunda, sectorial
em tempos precoces

A fase cicatricial apresenta uma lesao
efeito janela, devido a atrofia do EPR e
migracoes pigmentares, que constituem o
sindrome triangular.

ETIOLOGIA: D. Horton, terapia



fotodinamica.

B) ISQUEMIA COROIDEA MULTIFOCAL

J Consistem em oclusoes multiplas da
coriocapilar (e nao das artérias ciliares
posteriores).

J A fase aguda  manifesta-se  por

descolamentos retinianos exsudativos e as
sequelas por manchas de Elschnig.

o AF: Atraso de perfusao coroidea (aspecto
lobulado em mosaico).

o ETIOLOGIA: Toxémia gravidica e HTA
maligna.

CLUSAO VEIA

CENTRAL RETINA (OVCR)

Consiste em bloqueio do fluxo sanguineo na veia
central da retina.

EPIDEMIOLOGIA:

Tipicamente ocorre em doentes com idade > 65
anos.

Usualmente esta associada com doencas sistémicas.
No Beaver Dam Study, a prevaléncia é de 0,1%"".
Bilateralidade ocorre em 10% dos casos.

Nao ha padrao hereditdrio.

FISIOPATOLOGIA:

Evidéncias patologicas sugerem que o local
da obstruccao esta situado na lamina crivosa.
A anatomia normal da veia central da retina
evidencia uma constriccao da veia quando passa
pela lamina crivosa. Esse facto podera predispor a
oclusao da veia.

O aumento da PIO pode originar turbuléncia ao
nivel da lamina crivosa, lesao endotelial e formacao
de trombos.

TIPOS CLINICOS:
° OVCR nao isquémica (o mais frequente

— 75% dos casos). Ligeiras alteracoes do
fundo ocular, sem defeito pupilar aferente
e com uma AV frequentemente superior a

1/10.
° OVCR  isquémica (provoca uma
diminuicao da  perfusao retiniana,

oclusao dos capilares e hipoxia retiniana).
Marcada tortuosidade e dilatacao venosa,
hemorragias extensas, multiplas manchas
algodonosas, edema e hiperémia do disco
optico, defeito pupilar aferente e uma AV
usualmente < 1/10.

SINTOMAS:

A diminuicao da AV inicial é variavel tal como a sua
rapidez de instalacao.

Diminuicao unilateral e indolor da AV.

OVCR nao isquémica estd associada com uma AV
de 1/10, enquanto que na OVCR isquémica a AV é
habitualmente de conta dedos.

SINAIS:

Pode estar presente um defeito pupilar aferente.
Neovascularizacao da irsi ocorre em 20% dos casos.
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Ocluséo veia central retina (OVCR)

FUNDO OCULAR: Veias retinianas dilatadas e
tortuosas, hemorragias retinianas difusas nos 4
quadrantes retinianos, edema da retina, edema
papilar e neovascularizacao da retina e disco
optico. O edema macular é a principal causa de
diminuicao AV.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Retinopatia diabética
° Sindrome isquémico ocular

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Atraso no preenchimento venoso retiniano.
Areas de nio perfusao capilar retiniana na forma
isquémica.

OCT: Detecta edema macular nao detectavel
oftalmoscopicamente  ou  angiograficamente.
Papel importante na monitorizacao da resposta ao
tratamento.

ERG: Diminuicao da amplitude onda b, nas formas
isquémicas.

Eco-dopler dos vasos centrais da retina é um
método nao invasivo que permite medir as
velocidades de circulacao na veia central da retina.
A velocidade esta muito diminuida na OVCR

AVALIACAO SISTEMICA:

HTA, diabetes mellitus, sindrome de
hiperviscosidade, dislipidémias, inflamacoes ou
infeccoes (LED, sifilis, sarcoidose) e coagulopatias.

EVOLUCAO:

OVCR nao isquémica: A maioria das manifestacoes
agudas desaparece em 6-12 meses. Os elementos
residuais sao a formacao de colaterais papilares.
OVCRisquémica: os sinais agudos desaparecem em
6-12 meses. Podem persistir os colaterais papilares,
a gliose epiretiniana macular e as anomalias
pigmentares.

PROGNOSTICO:

Naauséncia de evolucao das formas nao isquémicas
para uma forma isquémica, a recuperacao visual
normal ocorre em 50% dos casos. A principal
complicacao é o edema macular cistéide crénico.
20% das formas nao isquémicas evoluem para as
formas isquémicas.

O prognéstico das formas isquémicas é mau,
devido 4 isquémia macular. A rubeosis iridens
ocorre em 50% dos casos e a neovascularizacao
retiniana em 5% dos casos.

COMPLICACOES:
° Edema macular persistente
° Glaucoma neovascular

TRATAMENTO

Injeccoes intravitreas de anti VEGF e acetonido
de triamcinolona eficazes no edema macular
associado.

Panfotocoagulacao laser retiniana na
neovascularizacao da iris.
Neurotomia  6ptica  radidria  usada  para

descomprimir a veia na drea da lamina crivosa.

Fig. 0.15 Oclusao veia central retina (Retinografia)

Fig. 0.16 Oclusdo veia central retina (AF)



Fig. 0.17 Oclusao veia central retina (Retinografia)

Fig. 0.18 Oclusdo veia central retina (AF)

CLUSAO VENOSA

RETINIANA DE RAMO

(OVRR)

Consiste numa obstrucao ao fluxo de sangue
dentro dum ramo venoso retiniano.

As principais ccomplicacoes sao: edema macular
créonico e a neovascularizacao préretiniana ou
prépapilar, nas formas isquémicas.

Tém melhor prognéstico visual do que as oclusoes
da veia central da retina.

Bilateral em 10 a 15% dos casos.

EPIDEMIOLOGIA:

Aumenta a incidéncia com a idade.

Nao é conhecido padrao hereditario.
Aincidéncia € mais elevada do que a OVCR.
Segundo a Blue Montain study, a incidéncia a 10
anos é de 1,2% na OVRR e de 0,4% na OVCR®,.
Segundo o Beaver Dam Study, a prevaléncia de

OVRR é de 0,6% comparada com 0,1% na OVCRY".
Segundo um estudo em beneficiarios Medicare
nos USA, a incidéncia de OVRR é de 0,16% e de
OVCR é de 0,09%%.

PATOGENIA:

Papel dos cruzamentos A-V (a artéria e a veia estao,
do ponto de vista anatémico), solidarias ao nivel
do cruzamento, numa bainha adventicial comum.
O estreitamento mecanico do limen venoso nestas
interseccoes tem um papel etiopatogénico.

FACTORES DE RISCO:
Arteriosclerose e HTA.

SINTOMAS:
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Oclus&o venosa retiniana de ramo (OVRR)

Sao sintomadticos, se provocarem complicacoes
a nivel macular (hemorragia, edema macular,
descolamento exsudativo ou isquémia da macula).
Diminuicao unilateral e indolor da AV. A AV
é variavel, dependendo da importincia do
atingimento macular.

SINAIS:

Dilatacao venosa tortuosidade,
hemorragias e edema retiniano, na drea de
distribuicao do sistema venoso obstruido. Manchas
algodonosas dispersas.

A neovascularizacao do disco 6ptico ou da retina
pode desenvolverse em meses a anos apos a
oclusao.

Defeito pupilar aferente pode estar presente,
dependendo do tamanho da oclusao venosa e do
grau de isquémia retiniana.

Neovascularizacao da 1iris pode ocorrer em
5% a 10% no caso da oclusdo venosa retiniana
hemisférica e em 1% a 2% na OVRR.

retiniana e

FORMAS TOPOGRAFICAS:

° Oclusao venosa ramo temporal principal
A mais frequente. Sao mais frequentes,
devido a que os cruzamentos A-V sao mais
frequentes nos vasos temporais superiores.

° Oclusao venular macular
A oclusao pode estar limitada a uma
vénula de drenagem macular.

° Oclusao venosa retiniana hemisférica
Menos grave do que a OVCR. O potencial
de desenvolver circulacao colateral é de
assinalar.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Hemangioma cavernoso retiniano.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Atraso no preenchimento arterial e venoso na
area de distribuicao do vaso ocluido. Pode estar

presente uma nao perfusao capilar retiniana.
OCT: Detecta um edema macular Descolamento
seroso da retina ocorre em 70% dos casos.

PROGNOSTICO:

O prognéstico visual € razoavel. Aos 6 meses, 50%
dos casos desenvolvem vasos colaterais eficazes. A
recuperacao visual depende da dimensao da veia
ocluida e da gravidade da isquémia macular.

COMPLICACOES:
° Edema macular cronico
o Neovascularizacdo prépapilar (10% dos

casos) e neovascularizacao extrapapilar
(20-30% dos casos). A neovascularizacao
habitualmente ocorre apés um intervalo
de tempo de 6-12 meses.

AVALIACAO SISTEMICA:
Avaliacao da HTA, obesidade e glaucoma.

TRATAMENTO:

Segundo Branch Oclusion Study, olhos com OVRR
nao tratados, apresentam uma AV média de 3/10.
Fotocoagulacao laser no edema macular- De
acordo com Vein Oclusion study, a fotocoagulacao
grelha macular pode ser considerada no edema
macular por OVRR com os seguintes critérios:

o AVdel1/10a5/10

o Capilares perifoveais intactos na AF
Fotocoagulacao laser sectorial

o Em caso de neovascularizacao do segmento

posterior ou neovascularizacao da iris.

Os ant-VEGF sao eficazes no tratamento do
edema macular e da neovascularizacao da iris.
Ranibizumab (BRAVO Clinical Trial demonstrou
que a média de AV, em olhos nao tratados é de
3/10 e com o Ranibizumab intravitreo apresentam
uma AV média de 8/10).

Bainhotomia arteriovenosa foi tentada nalguns
€asos.



Fig. 0.19 Oclusdo venosa retiniana hemisférica inferior Fig. 0.20 Oclusio venosa retiniana hemisférica inferior
(Retinografia) (Aneritica)

Fig. 0.21 Oclusao venosa retiniana hemisférica inferior Fig. 0.22 Oclusao venosa retiniana hemisférica inferior (AF)
(AF)

RETINA 99




Oclus&o venosa retiniana de ramo (OVRR)

Fig. 0.23 Oclus&o venosa retiniana ramo temporal inferior Fig. 0.24 Ocluséo venosa retiniana ramo temporal inferior
(Retinografia) (Angiografia fluoresceinica)

Fig. 0.25 Ocluséo venosa retiniana ramo temporal superior Fig. 0.26 Oclusdo venosa retiniana ramo temporal superior
(Retinografia) (Angiografia fluoresceinica)

FTALMIA

SIMPATICA

E uma panuveite granulomatosa bilateral, que simpatizado”.

ocorre ap6s um traumatismo ocular perfurante ou  Representa uma reaccao auto-imune contra os
cirurgia. melandcitos da cordide, que sobrevém num terreno
O olho traumatizado chama-se “olho simpatizante” predisposto, eventualmente potencializado por
e o olho nao traumatizado chama-se “olho  um agente infeccioso.
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EPIDEMIOLOGIA:

Incidéncia de 0,1 a 0,3% apdés uma ferida
traumadtica e entre 0,02 a 0,09 apés uma cirurgia
ocular.

Predominio no sexo masculino.

APRESENTACAO INICIAL:

Ocorre em média 2 a 12 semanas apds o
traumatismo ocular. Diminuicao insidiosa da
visao acompanhada de dor ocular, olho vermelho,
fotofobia e lacrimejo.

Hiperémia ciliar, uveite anterior granulomatosa
com precipitados endoteliais em gordura de
carneiro, sinéquias posteriores e nédulos iridianos.

FUNDO OCULAR:
Lesoesbranco-amareladasoucorcreme, profundas,
na periferia da retina, que correspondem aos
nédulos de Dalen-Fuchs. Nas formas graves ocorre
descolamento seroso da retina e edema da papila.
Hialite de intensidade variavel.

Outras manifestacoes clinicas: Vasculite
retiniana, lesoes  coroideas  peripapilares,
neovascularizacao papilar recorrente.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: As lesoes branco-amareladas sao
hipofluorescentes em tempos precoces e
impregnam-se progressivamente em fases tardias.
E frequente uma hiperfluorescéncia do disco

optico.
ICG: Anomalias semelhantesa VKH (Hipoperfusao
coroidea, hiperpermeabilidade vascular

coroideia, lesoes hipofluorescentes pequenas e
arredondadas).

ECOGRAFIA: Espessamento coroideu difuso,
marcado e bilateral.

OCT: Confirma a presenca dum descolamento
seroso da retina.

EVOLUCAO:

Evolucao crénica, com remissoes e recidivas.

O tratamento precoce baseado em 17 linha pelos
corticoides deve ser precoce. Na auséncia de
tratamento evolui para a cegueira e phthisis bulbi.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Doenca V-K-H

° Sarcoidose, sifilis, tuberculose.

° Corodite multifocal, linfoma intraocular e

sindrome efusao uveal.

TRATAMENTO:

E essencialmente médico. Corticéides associados
ou nao a imunossupressores.

° Corticoides
E o tratamento de 1* intencao. A dose
inicial é 1 a2 mgr/kg/dia de prednisolona
oral (durante 1 més).
Nos casos mais graves, um bolus de
metilprednisolona com dose de lgr/dia
durante 3 dias seguidos.
Injeccao intravitrea de triamcinolona.
Implante intravitreo de acetonide de
fluocinolone.

. Imunosupressores
Em caso de resisténcia ou contraindicacao
aos corticoéides. O imunossupressor mais
utilizado € a ciclosporina A, em dose de 3
a5 mgr/kg/dia. Ap6s 3 meses, administra-
se a dose todos os 1-2 meses de 0,5 mgr/
kg/dia.
Outros imunossupressores (metotrexato,
azatioprina, clorambucil e ciclofosfamida).

O infliximab tem sido utilizado
recentemente, com resultados
promissores.

° Enucleacao
A enucleacio do olho simpatizante,
que nao Vvé, nos primeiros 14 dias
ap6s o traumatismo ocular, diminui

significativamente o risco de oftalmia
simpatica. Ap6s as 2 semanas, a enucleacao
preventiva é ineficaz.
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FTALMOMIASE

INTERNA

Consiste na invasao do olho ou dos anexos
pelas larvas da mosca, da espécie Cuterebra ou

Hypoderma.

As larvas atingem o segmento posterior,
atravessando a esclera e coroide.

SINAIS:

As larvas localizam-se no espaco subretiniano,
deixando tracos caracteristicos de coloracao

branco-acinzentada, ao nivel do EPR.
As larvas podem atingir o vitreo e originar uma

LEO

inflamacao intraocular.

COMPLICACOES:
Atrofia corioretiniana, descolamento retina
exsudativo e cicatrizes subretinianas com

descolamento retina traccional.

TRATAMENTO:

Fotocoagulacao laser das larvas subretinianas e
cirurgia vitreoretiniana para exérese das larvas
intravitreas.

SILICONE

O dleo de silicone é uma substancia usada como
tamponamento intraocular.

Esta associado com diversas complicacoes graves
(6leo silicone supracoréideu, subretiniano,

Fig. 0.27 Oleo silicone pos vitrectomia
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adréncia a superficie posterior das LIO,
proliferacao vitreoretiniana, hipotonia crénica,
membranas epiretinianas maculares, alteracoes
refractivas.).

Fig. 0.28 Oleo silicone pos vitrectomia



NCHOCERCOSE

E devido a0 Onchocerca volvulus.

Transmissao por picada, dolorosa, duma mosca
negra.

Também chamada cegueira dos rios. E devido ao
Onchocerca volvulus.

Transmissao por picada, dolorosa, duma mosca
negra.

Também chamada cegueira dos rios.

EPIDEMIOLOGIA:

17 milhées de pessoas infectadas.

Ap6s uma incubacao de 9-18 meses, as moscas
adultas, fémea e macho, reproduzem-se originando
microfilarias que migram através da pele e dos olhos.

CLINICA:

As manifestacoes precoces sao a queratite ponteada
e a uveite anterior.

A corioretinite € geralmente bilateral e atinge
preferencialmente o polo posterior.

Fig. 029 Onchocerquiase

FUNDO OCULAR: Alteracoes do EPR
(inicialmente um aspecto manchado que evolui
posteriormente para um aspecto tigréide. O
estadio terminal apresenta um aspecto em lama
seca e rachada, com restricao grave dos CV, seguida
de atrofia optica e glaucoma.

EVOLUCAO:

A corioretinite  apresenta-se  lentamente
progressiva, com episédios agudos de uveite,
glaucoma e doenca do n.éptico.

PROGNOSTICO:

Reversivel com um tratamento precoce e repetitivo.
A queratite eslerosante e as lesoes do fundo ocular
constituidas sao irreversiveis.

TRATAMENTO:
Ivermectine (150 mg todos os 6 meses).
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STEOMA

COROIDEU

Tumor ossificante da coroéide, raro, benigno, com
aspecto clinico e histopatolégicos distintos.

A ossificacao intraocular pode ocorrer num
contexto de phthisis bulbi ou de uma inflamacao
intraocular crénica™

Encontra-se mais frequentemente em mulheres
jovens, especialmente em idade inferior a 30 anos
(86%).

Unilateral frequentemente (75% dos casos).
Usualmente ocorre esporadicamente. Reportados
raros casos familiares.

PATOGENESE:

Desconhecida.  Observada  ap6s  coroidite
recorrente associada com edema n.optico e apoés
pseudotumor inflamatério recorrente orbita.

SINTOMAS:

Os sintomas sao variaveis na apresentacao clinica,
dependendo da localizacao e tempo de evolucao.
Usualmente assintomaticos.

Metamorfopsia, escotomas e diminuicao da AV, se
ocorrer um envolvimento directo da mdcula ou
por neovascularizacao coréidea.

CLINICA:

Lesao alaranjada ou amarelada, com aspecto tipo
placa, ovalada ou arredondada, delgada, e bordos
em declive. Usualmente tem menos de 3 mm de
espessura.

Habitualmente localiza-se no polo posterior,
adjacente ao n.6ptico ou na macula.

Pode aumentar ligeiramente de tamanho. Nao
tem potencial maligno.

A causa mais comum de perda de visao é a NVSR,
que ocorre habitualmente no bordo temporal
do tumor e leva ao aparecimento dum fluido
subretinino, lipidico ou hemorrégico.
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EXAMES COMPLEMENTARES:

A ecografia modo B evidencia uma estrutura tipo
placa, hiperreflectiva, ligeiramente elevada, com
sombra acustica.

TAC: Mostra um sinal importante da presenca de
calcio na lesao (hiperintensidade focal). Placa
calcificada radiopaca.

AF: Revela uma hiperfluorescéncia precoce, com
impregnacio tardia do osteoma. Util para despistar
NVSR.

ICG: Revela a extensao do tumor mais claramente
que na AF.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL::

Melanoma coroideu amelandético
Mestastase coroidea

Nevo da coroéide

Hemangioma coroideu circunscrito
Cicatriz disciforme da DMI
Calcificacao esclerocoroidea idiopatica

PROGNOSTICO:
Variavel. Depende da presenca ou nao de um
descolamento da retina ou NVSR.

COMPLICACOES:

° NVSR

° Descolamento seroso retina (60% dos
€asos).

TRATAMENTO:
Vigilancia ou tratamento da NVSR.

AVALIACAO SISTEMICA:
Nao ha anomalia sistémica associada ao osteoma
coroideu.



Fig. 030 Osteoma coroideu (Retinografia) (Foto cedida pela Dra. Sara Vaz-Pereira).
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ANENCEFALITE

ESCLEROSANTE
SUBAGUDA

Também chamada encefalite Dawson. E uma
doenca neurolégica progressiva ap6s um episédio
de sarampo em criancas ou adolescentes, com um
intervalo médio de 7 anos.

Maior predominio do sexo masculino (3:1).
Demeéncia, convulsoes, mioclonus e morte.

50% apresentam sintomatologia visual.

SINTOMAS:
Perda da AV central.

SINAIS:

Lesao retiniana, dnica ou multipla, pequena,
aplanada, esbranquicada ou lesoes maiores em
areas cinzento-esbranquicada.

Quando envolve a madcula, estd presente uma
macula em cor cereja.

As lesoes retinianas esbranquicadas resolvem
rapidamente, sendo substituidas por atrofia

irregular de EPR, acompanhadas de alteracoes

. APILA

pigmentares.
Disco 6ptico pode apresentar-se edemaciado ou
atréfico.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Alteracoes subtis do EPR.
CV:Pode apresentar uma hemian6psia homénima.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Estadio agudo:

o Toxoplasmose

o EPPMPA

° Infeccao CMV

Estadio tardio

o D. Stargardt

TRATAMENTO:
Nao ha tratamento eficaz.

BERGMEISTER

Unilateral.

Pouco frequente.

A regressao incompleta da papila de Bergmeister
deixa um reliquat, de tamanho varidvel, que se
estende a partir do disco 6ptico.

A escavacao fisiolégica habitualmente estd

diminuida ou ausente.

Caracteriza-se por uma elevacao do tecido glial na
superficie da papila.

O aspecto do reliquat pode ser um véu acinzentado
por cima da papila ou uma protuberancia mais
s6lida branco-amarelada e refringente.
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n Papila Bergmeister

Drusen
Hamartoma do nervo 6ptico
Fibras de mielina

Localiza-se preferencialmente no bordo nasal do
disco 6ptico.
A acuidade visual é geralmente boa.

) Edema papila
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Retinoblastomas de pequena dimensao

Fig. p.1 Papila de Bergmeister (Retinografia) Fig. p.2 Papila de Bergmeister (Retinografia)

Fig. p.3 Papila de Bergmeister (Aneritica) Fig. p4 Papila de Bergmeister (Aneritica)

108



APILAS

OPTICAS DUPLAS

Apresentam-se sob duas formas:

o Duplicacao do n.6ptico

o Papila 6ptica separada em duas por uma
artéria anémala.

PATOGENESE:
Resultam duma malformacao colobomatosa.

. APILEDEMA OU EDEMA

PAPILAR DE ESTASE

E um edema hidrostitico nio inflamatério, da
cabeca do nervo 6ptico, secunddrio a uma elevacao
da pressao intracraniana.

O edema papilar corresponde a um sofrimento
dos ax6nios das células ganglionares na sua porcao
papilar prélaminar.

Quase sempre bilateral. Pode ser assimétrico. A
sintomatologia visual é inconstante e tardia.

Deve suspeitarse da existéncia de uma massa
intracraniana nos doentes com edema da papila
6ptica. Mas um edema papilar nao ocorre em todos
0s pacientes com pressao intracraniana elevada.
Os tumores dos hemisférios cerebrais tém
tendéncia a induzir um edema papilar mais
tardiamente do que os da fossa posterior.

Os pacientes que tiveram previamente um
episodio de edema papilar podem ter um aumento
importante da pressao intracraniana, mas sem que
surja um edema papilar. Isso resulta da cicatriz
glial do disco 6ptico.

ESTADIOS DO EDEMA PAPILAR:
1) INICIAL

° Sintomas visuais minimos a acuidade
visual normal.
o Hiperémia e elevacao ligeira da papila.

Os bordos do disco o6ptico sao mal
delimitados (primeiro o bordo nasal,
depois os superior, inferior e temporal).

o Desaparecimento da pulsacao venosa
espontanea. 20% dos individuos sdos nao
apresentam pulsacao venosa espontanea,
nao tendo hipertensao intracraniana.
Inversamente, a persisténcia de pulsacao
venosa espontanea torna pouco provavel
o diagnéstico de edema papilar™.

2) CONSTITUIDO
° A acuidade visual é normal ou diminuida.
o O disco 6ptico apresenta uma hiperémia

grave e uma elevacao moderada, com bordos mal
delimitados e assimétricos.

o Dilatacao venosa, hemorragias
peripapilares em chama e manchas algodonosas
frequentemente.

o Pregas circunferenciais no lado temporal
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ﬂ Papiledema ou edema papilar de estase

o Os exsudados duros podem radiar a
partir do centro da févea (estrela macular
incompleta).

o Aumento da macha cega

3) ANTIGO

o Acuidade visual variavel.

° Constricao dos campos visuais

o Papilas opticas elevadas, com aspecto em
rolha de champanhe.

° Estio ausentes as hemorragias e as
manchas algodonosas.

o Os shunts opticociliares e os depositos

de cristais assemelham-se aos drusens na
superficie da papila.

4) ATROFICO (Atrofia 6ptica secundaria)

° A acuidade visual esta diminuida
acentuadamente.

° Os discos Opticos apresentam uma

coloracao acinzentada, estao ligeiramente
elevados, cruzados por vasos sanguineos

EXAMES COMPLEMENTARES:

Reaccao pupilar e visao cromitica nao afectadas
até aos estadios tardios.

CV: Alargamento da mancha cega

AF: Nao é um exame util para o diagnéstico
nas formas tipicas. Apresenta uma
hiperfluorescéncia, com difusao tardia de
corante.

RMN e/ou TAC, para evidenciar a causa da
hipertensao intracraniana.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

a) Elevacao bilateral da papila

° Alta hipermetropia

° Drusens n.6ptico

b) Edema papilar bilateral

° HTA maligna

° Papilite bilateral

° Oftalmopatia tiréideia compressiva
bilateral

o Neuropatia 6ptica isquémica anterior
bilateral simultanea.

° Perturbacao da drenagem venosa bilateral,

no decurso duma oclusao da veia central
retina ou duma fistula carétido-cavernosa.

Fig. p5 Papiledema precoce (Retinografia)
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Fig. p6 Papiledema precoce (AF)



Fig. p7 Papiledema precoce (CV)

Fig. p8 Papiledema estabelecido (Retinografia) Fig. p9 Papiledema estabelecido (AF)

Fig. p10 Papiledema estabelecido (Retinografia) Fig. p11 Papiledema estabelecido (AF)
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ﬂ Papiledema ou edema papilar de estase

Fig. p12 Papiledema estabelecido (Retinografia) Fig. p13 Papiledema estabelecido (AF)

Fig. p14 Papiledema cronico (Retinografia) Fig. p15 Papiledema cronico (Retinografia)

Fig. pl6 Papiledema cronico (Aneritica) Fig. p17 Papiledema crénico (Aneritica)
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Fig. p18 Papiledema cronico (AF)

Fig. p19 Papiledema cronico (AF)

. APILITE

Consiste numa inflamacao da porcao intraocular
do nervo 6ptico.

E um processo patolégico que afecta o disco
optico, de forma primdria ou secundaria a uma
inflamacao retiniana adjacente.

Diversas patologias idiopaticas, inflamatorias
ou infecciosas, oculares ou sistémicas, isoladas e
meningeas podem modificar o aspecto do disco
optico™.

E o tipo mais frequente de neurite Optica em
criancas.

Unilateral frequentemente.

ETIOLOGIA:
° Idiopatica
° Infecciosa (Stfilis, tuberculose,

toxoplasmose, varicela, sarampo, D. Lyme).

° Nao infecciosa (Sarcoidose, D. Behcet,
auto-imunes, retinopatia Birdshot, poés
vacinacao).

SINTOMAS:

Diminuicao da AV. Dor aos movimentos oculares.

SINAIS:

Indistinguivel clinicamente do papiledema.
Hiperémia e edema varidvel do disco o6ptico.
Hemorragias em chama peripapilares. Veias
dilatadas e tortuosas. Edema retiniano peripapilar.

EXAMES COMPLEMENTARES:
CV: Escotoma central ou centrocecal.
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ﬂ Papilite

Fig. p.20 Papilite por neurosarcoidose (Retinografia) Fig. p.21 Papilite por neurosarcoidose (Aneritica)

Fig. p.22 Papilite por neurosarcoidose (AF) Fig. p.23 Papilite por neurosarcoidose (AF)

. APILOFLEBITE

Ou vasculite da papila 6ptica. individuos saos com idade < 50 anos.

E essencialmente uma oclusio da veia central da

retina que ocorre em jovens pacientes e saudaveis. ~ HISTOPATOLOGIA:

Patologia pouco frequente. Afecta tipicamente  Flebite extensa e obliteracaio do lumen das
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arteriolas e infiltracao inflamatoria da veia central
da retina.

APRESENTACAO INICIAL:
Diminuicao da AV ligeira (evidente ao acordar).

SINAIS:

Edema dapapila, associadoamanchas algodonosas.
Dilatacao e tortuosidade das veias retinianas, com
hemorragias peripapilares.

Alargamento da mancha cega.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Atraso do preenchimento venoso e

hiperfluorescéncia.

ASSOCIACAO SISTEMICA:

° HTA

° Diabetes mellitus
° Hiperlipidémia

° Hiperviscosidade
PROGNOSTICO:

Bom prognéstico visual (80% recuperam uma AV
>5/10).

Tipicamente a papiloflebite é uma oclusao nao
isquémica que resolve em 3 a 6 meses.

APILOPATIA

DIABETICA

Consiste num edema do disco 6ptico, uni ou
bilateral, num doente diabético, sem evidéncia ou
minima disfuncao do nervo 6ptico ou aumento da
pressao intracraniana.

Patologia rara.

Diagnéstico diferencial com neovascularizacao
prépapilar.

EPIDEMIOLOGIA:

Ocorre em doentes adultos jovens, diabéticos tipo
1 (70% dos casos) e diabetes mellitus de longa
duracao.

60% sao unilaterais.

Etiopatogenia desconhecida

SINTOMAS:

Assintomatica ou visao desfocada (em 75% dos
casos a AV é > 5/10)%.

Estao ausentes sintomas neurologicos.

SINAIS:

Edema do disco 6ptico, uni ou bilateral, hiperémia
e dilatacao dos capilares epipapilares.

Defeito pupilar aferente esta presente.

Associa-se a uma retinopatia diabética minima ou
moderada.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Impregnacao da rede vascular peripapilar, com
hiperfluorescéncia papilar tardia. O diagnéstico
angiografico com a neovascularizacao prépapilar
inicial pode ser dificil.

C.V.: Evidéncia do alargamento da mancha cega.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Neovascularizacao do disco 6ptico.
o NOIA

o Neurite 6ptica

o Papiledema

o Drusen do disco 6ptico

PROGNOSTICO:

O prognéstico funcional ¢é favoravel, com
recuperacao visual e desaparecimento espontaneo
do edema papilar em meses.

Estao descritos casos ocorridos em diabéticos tipo
2, mais idosos e com um prognoéstico funcional
mais reservado.
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ﬂ Papilopatia diabética

TRATAMENTO:
Nao esta indicado. Recuperacio espontanea
ocorre em semanas ou meses.

Fig. p.24 Papilopatia diabética (Retinografia) Fig. p.25 Papilopatia diabética (Retinografia)
Fig. p.26 Papilopatia diabética (Aneritica) Fig. p.27 Papilopatia diabética (AF)
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DA ORA SERRATA

Sao corpos esferéides esbranquicadas, brilhantes,
proximo dos processos dentados.

Usualmente sao unicas.

Na fase inicial do desenvolvimento, surgem como
uma coloracao acastanhada escura, arredondada,
devido a cobertura pelo EPR.

Localizam-se em qualquer quadrante da retina.
Alta percentagem de bilateralidade e simetria das
pérolas.

HISTOPATOLOGIA:

Sao estruturas drusen like, andlogas a drusens
gigantes da retina.

Situam-se entre o EPR e a membrana de Bruch.

CLINICA:
Sao benignas.

. ERSISTENCIA

DA ARTERIA HIALOIDEIA

Os reliquats da artéria hialéideia encontram-se
frequentemente em criancas prematuras (95% dos
casos) e, mais raramente, em criancas de termo.
Unilateral. Assintomatica

Associada a outras anomalias congénitas do disco
optico (colobomas, hipoplasia e persisténcia da papila
de Bergmeister e persisténcia do vitreo primitivo).

A artéria hial6ideia pode sofrer anomalias de
regressao em todo o seu trajecto, estendendo-se da
papila até a face posterior do cristalino. Apresenta

um aspecto transparente, exsangue, que se estende
adiante do disco 6ptico.

Em casos extremos, o reliquat estende-se do
disco O6ptico ao cristalino sobre o qual existe
uma opacidade posterior inferonasal — Mancha
Mittendorf.

TRATAMENTO:
Nao € necessario tratamento
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OS INJECCAO
INTRAVITREA

TRIAMCINOLONA

A Triamcinolona é um corticéide potente. COMPLICACOES:
As injeccOes intravitreas de corticdides usadas  Endoftalmite infecciosa (0,29 a 0,87% casos),
como tratamento adjuvante no edema macular, hipertensao ocular, descolamento da retina e

telangiectasia justafoveal idiopatica, e outras. cataratas.

Potencialidade para diminuir a inflamacao e o

edema.

Fig. p.28 Pos injec¢do Triamcinolona intravitrea Fig. p.29 Pos injec¢do Triamcinolona intravitrea
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Fig. p.30 Pés injeccdo Triamcinolona Intravitrea Fig. p.31 Pés injeccdo Triamcinolona intravitrea
(retinografia)

1
e

Fig. p.32 Pos injeccao Triamcinolona intravitrea (OCT) Fig. p.33 Pos injeccao Triamcinolona intravitrea (OCT)
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CORIORETINIANAS

As pregas corioretinianas consistem num
enrugamento ou pregueamento da coréide
interna, membrana Bruch, EPR e retina interna®'.
Uni ou bilaterais.

A afeccao pode ser idiopdtica, frequentemente
associada a hipermetropia. Neste caso, as pregas
sao paralelas, bilaterais e predominam no lado
temporal®.

SINTOMAS:

Os pacientes com a presenca créonica de pregas
coroideas sao usualmente assintomaticos.

Doentes com hipotonia ocular ou com um inicio
agudo das pregas coroideas podem apresentar
uma visao diminuida e/ou metamorfoépsia.

SINAIS:

Sao estrias visiveis no polo posterior, que irradiam
ao longo da macula. Disposicao paralela, como
linhas claras e escuras.

As pregas podem ter uma disposicao horizontal,
vertical ou obliqua.

As faixas hiperfluorescentes ocorrem na fase
arteriovenosa precoce e persistem na fase venosa
tardia, sem leakage.

As faixas hipofluorescentes sao as bases da
inclinacao do EPR e o bloqueio da fluorescéncia
coroidea subjacente.

HISTOLOGIA:
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Confirma o pregueamento ao nivel do EPR, m.
Bruch e coréide, dando um aspecto similar ao
cérebro.

EXAMES COMPLEMENTARES:

TAC e ECOGRAFIA OCULAR: Revelam um
aplanamento anémalo do polo posterior, um
espessamento da esclera e um encurtamento axial
do globo ocular.

AF: demonstra a presenca de faixas
hiperfluorescentes na fase precoce e tardia,
sem sinais de leakage, enquanto as faixas
hipofluorescentes adjacentes permanecem escuras
ao longo da angio.

OCT: Pregueamento do complexo EPE-
coriocapilar hiperreflectiva na area papilomacular.
Estao normais a espessura, a reflectividade e o
contorno da superficie da retina.

ASSOCIACOES:

Usualmente sdo idiopdticas, mas podem ocorrer
em associacdo com traumatismo, hipotonia,
hipermetropia, esclerite posterior, tumores 6rbita,
tumores coroideus, explante escleral, cicatrizes
corioretinianas, doencas da tiréide, NVSR e S. de
efusao uveal.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
o Pregas retinianas (resultado de membrana
epiretiniana ou descolamento da retina).



Fig. p.34 Pregas retinianas na metade superior da retina , Fig. p.35 Pregas retinianas na metade superior da retina ,
verticais (Retinografia) verticais (Aneritica)

Fig. p.36 Pregas retinianas na metade superior da retina Fig. p.37 Pregas retinianas na metade superior da retina
(AF) (AF)

Fig. p.38 Pregas retinianas (OCT)
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MERIDIONAIS

Sao anomalias estruturais da extrema periferia
retiniana. E uma redundancia de tecido retiniano
fusiforme, que esta elevada para o vitreo.
Caracterizam-se por uma aderéncia vitreoretiniana
muito forte.

EPIDEMIOLOGIA:

Achado muito comum na populacio em geral.
Podem ocorrer em 26% da populacio e ser
bilaterais em 55% dos casos®.

Afecta predominantemente o sexo masculino.
Constituem a causa de DR em menos de 1%.

SINTOMAS:
Assintomaticas, excepto quando ocorra um DR.

SINAIS:
Consistem numa redundancia de pregas da retina.

Localizacao preferencial no quadrante
superonasal. Apresentam-se perpendiculares a ora
serrata. E frequente a presenca de degenerescéncia
cistéide adjacente a estas pregas.

Podem ocorrer buracos retinianos pequenos no
seu bordo posterior.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Buracos retina

° Snowball
COMPLICACOES:

o Rasgaduras da retina.

° Descolamento da retina
TRATAMENTO:

Tratamento profildctico nao estd indicado.

. ROLIFERACAO

ANGIOMATOSA RETINIANA

Consiste numa manifestacao pouco frequente da
DMI exsudativa, em que a neovascularizacao surge
dos vasos retinianos, por oposicao a proveniéncia
habitual da coriocapilar.

E uma variante de DMI, com um aspecto clinico
diferente.

EPIDEMIOLOGIA:
Afecta tipicamente individuos da raca caucasiana e
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idade avancada.
Representam 10 a 15% do total dos doentes
diagnosticados como DMI.

APRESENTACAO CLINICA INICIAL:
Idénticas 2a DMI. Tende a ser bilateral.

SINAIS

Os aspectos clinicos mais comuns sao: as



hemorragias intra e préretinianas, exsudados

duros, edema intraretiniano e DEP.

E caracteristico o aparecimento de uma hemorragia

intra e préretiniana adjacente a lesao.

Yannuzi e associados estabeceram 3 estadios (por

ordem cronolégica):

° Neovascularizacao
(semelhante as IRMA).
Neovascularizacao subretiniano.

NVSR associada a DEP fibrovascular e
anastomoses corioretinianas.

mais frequente o aparecimento de edema

intraretiniana

i

macular, relativamente as outras formas de DMI.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Aspecto similar a NVSR oculta.

ICG: Hot spot em tempos tardios.

OCT: Evidencia a localizacao intraretiniana da
neovascularizacao.

TRATAMENTO:
Fotocoagulacao laser é geralmente ineficaz.
Injeccao intravitrea de corticéides ou anti-VEGF.

ROLIFERACAO

MELANOCITICA UVEAL
DIFUSA BILATERAL

Diferem das Retinopatias paraneoplasicas, embora
alguns autores a incluam nessas retinopatias,
porque sao lesoes infiltrativas e nao degenerativas
dos tecidos.

Patologia rara. Pode produzirse em doentes com
neoplasia maligna sistémica.

FISIOPATOLOGIA:
Pouco conhecida. Caracteriza-se por uma
proliferacao de melandécitos benignos na camada
externa da cordide.

SINTOMAS:

Diminuicao insidiosa, progressiva e indolor da
AV, que precede habitualmente a descoberta da
neoplasia.

SINAIS:

Multiplas lesoes coroideas, semelhantes a nevos,
arredondadas ou ovais, localizadas ao nivel do
EPR, dispersas pelo polo posterior. Descolamento
exsudativo retina, catarata, células vitreo e nodulos
episclerais.

EXAMES COMPLEMENTARES:

Ecografia: Engrossamento coroideu difuso e
tumores multiplos.

ERG: Diminuido. Afecta mais a resposta escotopica.
AF: Lesoes hiperfluorescentes  multifocais,
correspondentes as lesoes do fundo ocular.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Infiltracoes coroideas ou uveais:
S.efusao uveal
Leucemia

Linfoma

Carcinoma metastatico
Coroidite multifocal
Lesoes pigmentadas:

° Melanoma metastatico

° Hematoma subretiniano
° Nevo coroide

° Hiperplasia EPR
TRATAMENTO:

O tratamento do tumor primdrio pode originar
uma regressao.
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. SEUDOBURACO

MACULAR

Resultam habitualmente da distorcao retiniana  OCT: Configuracao do contorno da escavacao
ocasionada pelas membranas epiretinianas. foveal, espessamento do bordo macular e presenca
A contraccao continua da membrana epiretiniana  de tecido retiniano normal reflectivo na base do
induz um pseudoburaco macular, arredondado ou  pseudoburaco macular.

ovalado.
PROGNOSTICO.
SINTOMAS: O prognéstico visual é geralmente bom, uma vez
A diminuicao da AV é limitada. que a estrutura foveal nao ¢ afectada.
EXAMES COMPLEMENTARES:

Fig. p.39 Membrana pré-retiniana (Retinografia) Fig. p.40 Membrana pré-retiniana (Aneritica)

Fig. p.41 Membrana pré-retiniana (OCT) Fig. p.42 Membrana pré-retiniana (OCT)
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. SEUDOHISTOPLASMOSE

OCULAR

Consiste numa triade de cicatrizes corioretinianas
atrofica periféricas, atrofia peripapilar e cicatriz
disciforme macular hemorragica.

EPIDEMIOLOGIA:

Exposicao prévia a Histoplamose capsulatum,
através da inalacao de esporos fungicos. A
doenca é prevalecente em algumas areas dos USA
(Ohio e Vale do rio Mississipi). Mais de 90% dos
doentes apresenta um teste dérmico positivo a
histoplasmina.

Atinge adultos saudaveis entre a 2* e a 5* década
de vida.

PATOGENESE:

As evidéncias sao:

a) A maioria dos casos ocorre em ares
endémicas dos USA.

b) Quase todos os pacientes viveram uma
parte das suas vidas nas dreas endémicas

) A reaccao positiva ao teste de histoplasmina
é mais comum nos doentes com lesao
disciforme

d) Reportada uma possivel activacao de lesoes

inactivas de histoplasmose ocular, ap6s o
teste dérmico.

SINTOMAS:

A maioria dos doentes sao assintomaticos.

Entre os sintomas possiveis sao a metamorfopsia,
escotoma ou perda de visao consequéncia do
aparecimento de NVSR macular.

CLINICA:
As cicatrizes corioretinianas da histoplasmose

ocular sao multiplas, discretas, aspecto de lesoes
atroficas com bordos pigmentados hipertroéficos.
As lesoes podem originar bandas lineares
periféricas.

A cicatrizacao periférica é bilateral em mais de
60% dos doentes.

A histoplasmose ocular é caracterizada por uma
cicatrizacao atroéfica peripapilar.

ANVSR pode surgir a partir de cicatrizes maculares
ou peripapilares. Tipicamente observa-se uma
lesao cinzento-esverdeada sob a retina.

As lesoes corioretinianas nao estao associadas com
uma inflamacao vitrea ou aquosa.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Para a pesquisa de NVSR. As lesoes cicatriciais
corioretinianas evidenciam na AF defeitos de
efeito janela.

TRATAMENTO:

As cicatrizes periféricas nao requerem tratamento.
A maioria dos casos de NVSR surgem a partir das
cicatrizes maculares.

Macular Photocoagulation Study demonstrou um
efeito benéfico da fotocoagulacao laser na NVSR
extra e justafoveal.

Cirurgia (remocao cirirgica da NVSR).

As injeccoes intravitreas de anti-VEGF estabilizam
e melhoram a AV em mais de 85% dos casos®*%.

AVALIACAO SISTEMICA:
RX torax revela lesoes pumonares calcificadas.
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ﬂ Pseudohistoplasmose ocular

Fig. p.43 Pseudo-histoplasmose (Retinografia) Fig. p.44 Pseudo-histoplasmose (Retinografia)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho)

Fig. p.45 Pseudo-histoplasmose (Aneritica) Fig. p.46 Pseudo-histoplasmose (Aneritica)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho)
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Fig. p.47 Pseudo-histoplasmose (AF) Fig. p.48 .Pseudo-histop}asmose (AF)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho)

Fig. p.49 .Pseudo-histoplasmose (AF) Fig. p.50 Pseudo-histoplasmose (AF)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho)
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. SEUDOPAPILEDEMA

Refere-se a uma patologia do nervo 6ptico, em que globos oculares com um comprimento
parece estar edemaciado, mas que de facto nao axial < 21 mm).
estd. o Papiloflebite

° Doenca oclusiva venosa retiniana
ETIOLOGIA: ° Neovascularizacao disco 6ptico
o Drusens n.6ptico o Papilopatia diabética
o Hipermetropia  (frequentemente em e Fibras mielina

. SEUDOVITRITE

Sao patologias cuja clinica mimetiza uma vitrite. Nao malignas
o Heterocromia de Fuchs

ETIOLOGIA: o Ligadas a rasgadura ou descolamento da
Malignas retina.
o Linfoma intraocular
o Sindromes paraneoplasicos
o Retinoblastoma
o Sindrome “CAR” (retinopatia associada a

cancro)
o Sindrome “MAR” (retinopatia associada a

melanoma)
o Melanoma coréideu
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ASGADURA

DO EPR

A rasgadura do EPR é uma entidade evolutiva,
observada na evolucao dum DEP seroso ou
fibrovascular.

E uma complicacio irreversivel e que se manifesta
por um sindrome funcional grave.

Pode ser espontianea ou surgir ap6s fotocoagulacao
laser, PDT, termoterapia transpupilar.

PATOGENESE:

Teoria inicial: Baseada na existéncia dum plano de
clivagem entre a membrana basal do EPR e a m.
Bruch.

Teoria neovascular: Associacao da rasgadura EPR
com NVSR.

Teoria mecanica: Tensao de superficie radidria e
tensao de curvatura.

SINAIS CLINICOS:

Na fase aguda da constituicaio duma rasgadura
EPR, o Sindrome macular surge ou acentua-se
subitamente, com uma diminuicdo importante da
acuidade visual, quando a rasgadura atinge a zona
foveolar.

No fundo ocular, aprecia-se uma darea coroidea
hipopigmentada desnudada e uma zona adjacente
hiperpigmentada, que corresponde ao EPR
enrolado.

A'lesao subdivide-se em 3 partes:

- 1* zona, central, escura, rectilinea ou fusiforme,
corresponde a retraccao do EPR rasgado.

- 2% zona, clara, evoca pelo seu aspecto translicido,
uma placa de atrofia do EPR, correspondente a
membrana de Bruch e a coriocapilar colocada a
nu.

- 3" zona, corresponde ao descolamento limitado
e residual do EPR, do outro lado da zona escura.
Se a lesao é observada tardiamente, podem existir
exsudados profundos ou um edema macular
cistoide.

ASSOCIACAO:

° DMI

° Trauma

° Efusao coroidea

° Panuveite

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Hiperfluorescéncia precoce, por transmissao
da fluorescéncia coroidea, sem difusao em
tempos tardios. O EPR retrdctil é constantemente
hipofluorescente, enquanto que o descolamento
residual se preenche moderada e tardiamente.
ICG: Sao visiveis os grandes vasos cordideus, no
seio da zona desnudada, enquanto que o EPR
retractil permanece hipofluorescente.

OCT: Evidéncia de 2 zonas: a 1* zona, onde o EPR
esta elevado, retractil e parcialmente enrolado; a
2% zona, onde a coroide é colocada a nu, com um
espaco opticamente vazio atras da retina sensorial
e uma area hiperreflectiva da coréide.

EVOLUCAO:

A reabsorcao progressiva do descolamento seroso
da retina origina uma proliferacao fibrovascular
que vai recobrir toda a lesao e levar a uma cicatriz
macular disciforme.

Menos frequentemente, a evolucao conduz a uma
placa de atrofia macular.

A evolucao compreende uma sucessao de 3
quadros clinicos, que podem ser individualizados
segundo a sua cronologia:

o Fase de pre-rasgadura, com modificacoes
progressivas dos neovasos e da parte
serosa do DEP.

o Fase de rasgadura constituida, ou aguda

° Fase de cicatrizacao

PROGNOSTICO:

Mau prognéstico visual se a localizacao da
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n Rasgadura do EPR

rasgadura da retina é subfoveal.
A maioria das rasgaduras do EPR podem cursar
com uma diminuicao da AV, habitualmente < 1/10.

TRATAMENTO:
Nao ha tratamento eficaz.
Tentada a translocacao do EPR e cordide.

Fig. r.1 Rasgadura EPR

Fig. r.2 Rasgadura EPR

I ) ASGADURA

RETINA E BURACOS

DA BETINA

Consiste num defeito em toda espessura da retina,
habitualmente na retina periférica.

Os buracos da retina que ocorrem como resultado
duma traccao vitrea sao conhecidos como
rasgaduras da retina.

A avaliacao clinica é importante para prevenir o
descolamento da retina regmatogéneo.

EPIDEMIOLOGIA:

As rasgaduras da retina sao mais frequentes em
miopes, pseudofaquicos e ap6s traumatismo.
Podem ser bilaterais e multiplos.

PATOGENESE:
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Os buracos retinianos resultam de traccao exercida
pelo DPV na aderéncia vitreoretiniana anémala
preexistente. A traccao produz uma rasgadura no
tecido retiniano normal adjacente ao ponto de
fixacao.

Os buracos retinianos atréficos usualmente sao
causados por um adelgacamento progressivo e
lento do tecido retiniano dentro das lesoes da
degenerescéncia em palicada.

SINTOMAS:

Quando o DPV ocorre, habitualmente esta
associado com sintomas de floaters ou flash
luminoso ou, raramente, uma perda de campo



visual periférico.

Os buracos retinianos atroficos usualmente
sao arredondados e pequenos, resultando
habitualmente de degenerescéncia em palicada.
Nao sao sintomaticos e s6 raramente levam a um
descolamento da retina (2%).

CLINICA:

O flap retiniano estd aderente habitualmente ao
bordo periférico. Se recente, pode apresentar
hemorragias intraretinianas dispersas.

TIPOS CLINICOS:

° Em ferradura: E aberta anteriormente.
Muitas vezes persiste uma traccao
vitreoretiniana.

° Operculado: Um fragmento da retina fica

livre no vitreo sobre a rasgadura. Nao ha
traccao vitrea.

° Buraco atréfico: usualmente arredondado,
pequeno. Nao esta associado com tracc¢ao
vitrea.

° Dialise retina: Desinsercao da retina da

pars plana a ora serrata. Frequentemente
¢é temporal inferior.

° Rasgadura gigante: Espontinea ou
traumdtica. Dimensao superior a 90°.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

Células do EPR no vitreo (Tobacco dust).

DPV hemorragico em 70% dos casos.

Hemorragia vitrea.

Pigmento ao redor da rasgadura (indicativo de

Fig. r.3 Rasgadura da retina, com flap periférico

cronicidade).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Tufo vitreoretiniano

o Pregas meridionais

. Retinosquise

o Degenerescéncia em palicada
o Degenerescéncia pavimentada

EXAMES COMPLEMENTARES:

Oftalmoscopia indirecta com depressao escleral
ECOGRAFIA: Util em presenca de cataratas ou
hemorragia vitrea.

PROGNOSTICO:

Se estiverem associados com flaps aderentes,
50% das rasgaduras sintomadticas originam um
descolamento da retina clinico.

TRATAMENTO:

Os buracos da retina sintomaticos com traccao
persistente (rasgaduras em ferradura) tém um alto
risco de DR e devem ser rapidamente circundados
por laser ou crioterapia.
Osburacosretinianossemsintomasvitreoretinianos
relacionados tém um risco baixo de descolamento
da retina.

Buracos  atroficos, buracos  assintomaticos
operculados e buracos com pigmento ao redor
nao requerem tratamento profildctico. Excepc¢oes
consistem em doentes com historia de DR no olho
adelfo e historia familiar de DR.

Fig. r.4 Rasgadura da retina, com flap periférico

RETINA 131




H Raasgadura retina e buracos da retina

Fig. 1.5 Rasgadura grande da retina, com vaso em ponte Fig. 1.6 Rasgadura da retina, com um vaso em ponte.
Fig. r.7 Rasgadura grande da retina Fig. r.8 Rasgadura grande da retina
Fig. 1.9 Rasgadura da retina, em ferradura Fig. 1.10 Rasgadura da retina, em ferradura
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Fig. r.11 Rasgadura da retina, em descolamento da retina

ETINITE

MULTIFOCAL AGUDA

Patologia idiopatica muito rara.
Bilateral. Prédromo de sindrome pseudogripal.

SINTOMAS:
Diminuicao subita de AV.

SINAIS:

Infiltrados diversos retinianos esbranquicados, de
tamanho variavel.

Podem ocorrer inflamacao do vitreo, edema

papilar e estrela macular.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Hipofluorescéncia precoce, com impregnacao
tardia.

EVOLUCAO:
Em 2 — 3 meses ocorre o desaparecimento das
lesoes do fundo ocular e a normalizacao da AV.
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PUNCTATA ALBESCENS

Sinénimo: Albipunctate dystrophy

Caracterizada pela distribuicao variavel de
depositos esbranquicados, entre o polo posterior
e o equador.

GENETICA:
Transmissao autossémica recessiva. Mutacao do
gene RLBPI.

SINTOMAS:
Hemeralopia grave desde a infancia.

SINAIS: Palidez do disco optico, atenuacao
arteriolar retiniana e depositos branco-amarelados
discreto e alteracoes difusas do EPR.

DD com fundus albipunctatus: Contrariamente
a retinite punctata albescens, apresentam discos
Opticos normais, vasos sanguineos retinianos e
campos visuais normais.

EVOLUCAO:
Lenta.

Fig. .12 Retinite punctata albescens (Retinografia)
(Foto cedida pela Dra. Maria Picoto)
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Fig. .13 Retinite punctata albescens (Retinografia)
(Foto cedida pela Dra. Maria Picoto)



Greyscale of values

30°

Fig. r.14 Retinite punctata albescens (CV)
(Foto cedida pela Dra. Maria Picoto)

Greyscale of values

30°

Fig. r.15 Retinite punctata albescens (CV)
(Foto cedida pela Dra. Maria Picoto)

| ) ETINOBLASTOMA

-

E o tumor intraocular maligno mais comum em
criancas.
A maioria sao esporadicos, mas pode ser familiar.

EPIDEMIOLOGIA:

Incidéncia aproximada de 1/ 15.000 a 1/34000
nascimentos®. Incidéncia aumentada na India.

A maioria das criancas ¢ diagnosticada aos 18
meses de idade.

Unilateral em 2/3 dos casos. Os casos bilaterais
sao usualmente familiares, multifocais e com idade
média de 12 meses.

GENETICA:

Mutacao ou perda dos alelos do gene Rb, localizado
no cromossoma 13q14.

Historia familiar positiva em 5 a 10% das criancas.

SINAIS:

A apresentacao clinica €é muito variada,
dependendo do estadio e tipo clinico do tumor.
Leucocoria e estrabismo. Alguns retinoblastomas
tém o aspecto dumamassaretiniana esbranquicada,
translucente, aplanada. Com o crescimento,
o tumor surge mais solido, elevado e calcario
esbranquicado, com vasos tortuosos na superficie.

TIPOS CLINICOS:

. Endofitico (o tumor cresce da retina
semeando a cavidade vitrea e a camara
anterior). A sementeira vitrea e camara
anterior pode mimetizar um hipépion
(pseudohipopion).

o Exofitico (O tumor cresce para o espaco
subretiniano, causando um descolamento
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Retinoblastorna

exsudativo da retina). Os vasos retinianos
suprajacentes estao dilatados e tortuosos.
° Infiltracao difusa (a forma menos comum.
Caracteriza-se por uma propagacao
superficial na retina).
Todos os tipos clinicos evidenciam uma
calcificacao, que lhe confere um aspecto
esbranquicado fofo.

SINAIS CLINICOS OCULARES:
Neovascularizacao iris e pseudohipopion.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

° Heterocromia iris
° Hifema espontaneo
° Extensao escleral

EXAMES COMPLEMENTARES:

ECOGRAFIA: Massa  intraocular elevada,
arredondada, com alta reflectividade interna.
TAC: Detecta calcificacao intraocular (ocorre em
80% dos casos) e extensao extraescleral.

AF: Hiperfluorescéncia tardia do tumor.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Leucocoria (D.Coats, toxocara ocular, retinopatia
da prematuridade, astrocitoma retiniano, catarata,
D.Norrie??)

Sementeira vitrea  (inflamacao
endoftalmite, hemorragia vitrea).

intraocular,

TRATAMENTO:

Crioterapia (para os tumores inferiores a 3 mm e
anteriores ao equador. Eficacia de 80%)®.
Fotocoagulacao laser (para os tumores pequenos e
posteriores ao equador)

Enucleacao

Irradiacao external-beam (numerosas complicacoes
posradicas, especialmente o aumento do risco de
sarcoma das partes moles na adolescéncia™'").
Radioterapia em placas

Quimioterapia

Termoterapia

Aconselhamento familiar

PROGNOSTICO:

A regressao espontanea é rara e leva a phthisis
bulbi.

Tipicamente, se nao for tratada, a crianca morre
nos 2 primeiros anos apo6s o diagndstico. A
deteccao precoce e o tratamento rdpido diminui a
mortalidade para 10%.

O factor determinante da mortalidade é a invasao
do nervo 6ptico.

O modo primario de disseminacao € a via
hematogénea para a medula 6ssea e pelo nervo
6ptico para o SNC.

As criancas portadoras da anomalia do gene RB1
tém um risco aumentado de desenvolver outros
cancros na adolescéncia®.

Fig. .16 Retinoblastoma (Foto cedida pelo Dr. Jodo Cabral).
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Fig. .17 Retinoblastoma. Sementeira vitrea. (Foto cedida
pelo Dr. Jodo Cabral).



Fig. .18 Retinoblastoma (Fotos varias cedidas pelo Dr. Jodo Cabral).

Fig. 1.19 Retinoblastoma (TAC) (Foto cedida pelo Dr. Joao
Cabral).

Fig. 1.20 Retinoblastoma bilateral (Foto cedida pela seccao Retina do Hospital Fernando da Fonseca)
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Retinoblastoma

Fig. r.21 Retinoblastoma (Foto cedida pela Secgdo de retina Fig. r.22 Retinoblastoma (Foto cedida pela Secgdo de
do Hospital Fernando da Fonseca). retina do Hospital Fernando da Fonseca).

Fig. r.23 Retinoblastoma (Foto cedida pela Secgao retina do Fig. r.24 Retinoblastoma (Foto cedida pela Secgdo retina
Hospital Fernando da Fonseca). do Hospital Fernando da Fonseca).

Fig. .25 Retinoblastoma — recidiva pos-tratamento Fig. 1.26 Retinoblastoma — recidiva pds-tratamento
(foto cedida pela Dra. Sara G. Carrasquinho) (foto cedida pela Dra. Sara G. Carrasquinho)
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Fig. .27 Retinoblastoma — recidiva pds-tratamento
(foto cedida pela Dra. Sara G. Carrasquinho)

Fig. r.28 Retinoblastoma — recidiva pds-tratamento
(foto cedida pela Dra. Sara G. Carrasquinho)

ETINOCITOMA

Ou retinoma.

Consistenumavariante benignadoRetinoblastoma.
Caracteriza-se por uma massa lisa, em cdpula.
Ocorre uma involucdo espontanea até ter o
aspecto duma massa calcificada, associada a atrofia

Fig. 1.29 Retinocitoma (Retinografia) (Foto cedida pelo
Dr. Jodo Cabral).

corioretiniana.

O aspecto final é semelhante ao retinoblastoma
pos irradiacao.

Raramente se transforma em retinoblastoma.
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I ) ETINOCOROIDITE

JUSTAPAPILAR

ETIOLOGIA: o Sifilis

o Retinocoroidopatia Birdshot o Toxoplasmose
o S. Pseudohistoplasmose o Tuberculose

o Sarcoidose

Fig. r.30 Coroidite justapapilar (Retinografia)

Fig. r.31 Retinocoroidite justapapilar (Retinografia) Fig. .32 Retinocoroidite justapapilar (AF)
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Fig. .33 Retinocoroidite justapapilar (AF) Fig. .34 Retinocoroidite justapapilar (OCT)

| ) ETINOPATIA
ALTITUDE

SINAIS SISTEMICOS: hemorragias retinianas
Cefaleia grave progressiva, vomitos, diplopia, e Dilatacao venosa grave e multiplas
ataxia e coma. hemorragias retinianas

o Engurgitamento venoso, hemorragias
SINAIS OCULARES (por ordem cronolégica): retinianas e edema papila.
o Dilatacao venosa ligeira e pequenas

| ) ETINOPATIA
ASSOCIADA A TERAPIA

PARA O CANCRO

a) RETINOPATIA POR INTERFERON leucemia administram altas doses de interferon.
Os pacientes com melanoma cutaneo, linfoma e =~ CLINICA: Retinopatia isquémica (manchas
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Retinopatia associada a terapia para o cancro

algodonosas, hemorragias retinianas, areas de nao
perfusao capilar retiniana, oclusao arteriolar),
edema macular e neuropatia 6ptica.

b) RETINOPATIA POR QUIMIOTERAPIA
Descritas  alteracoes pigmentares maculares,
edema macular, oclusao artéria central retina,

hemorragias retina, estreitamento  arterial,
manchas algodonosas e exsudados duros.
CARMUSTINE (Periarterite e periflebite).
TAMOXIFEN (Cristais maculares, drusens e

manchas branco-amareladas na retina)

D ETINOPATIA

Ocorre primariamente em criangas recém-
nascidas e adultos imunocompetentes. E a infeccio
oportunista ocular mais comum na SIDA. Afecta
6-38% dos doentes.

A prevaléncia da  patologia  decresceu
consideravelmente, desde a introducao da terapia
antiretroviral em 1996.

SINTOMAS:

Presentes em mais de 75% dos olhos infectados.
Aretinopatia a CMV periférica tipicamente produz
uma amputacao do CV.

A doenca com localizacdo no polo posterior é
acompanhada habitualmente por visao desfocada.

A doenca macular isolada ou a neurite 6ptica a CMV
sao raras, mas podem originar uma perda subita da AV.

CLINICA:

A retinopatia a CMV tem duas apresentacoes
clinicas: fulminante e indolente. A retinopatia
a CMV fulminante ¢é descrita classicamente
como um fundo ocular com aspecto em pizza:
causa uma retinite necrotizante que origina um
embranquecimento retiniano confluente, polo
posterior e periferia, associado com hemorragias
retinianas e embainhamento vascular.

A inflamacao da camara anterior e vitrea esta
presente.

Quando a hemorragia é extensa, a infeccao
necrética pode ser dificil de reconhecer.

A retinite a CMV indolente ou granular apresenta
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menos edema, opacificacio acinzentada, com
poucas hemorragias e embainhamento vascular.
O bordo da infeccao evidencia um aspecto
granular, irregular, com lesoes satélites isoladas.

A retinite pode apresentar uma combinacao de
formas granular e fulminante.

A forma de apresentacio menos comum € a
frosted branch angiitis, em areas nao directamente
envolvidas com retinite.

Ao curar, as lesdes apresentam um aspecto
cicatricial retiniano fibroglial e um aspecto
mosqueado do EPR subjacente.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Necessaria para o diagnéstico e para o
tratamento da retinite a CMV.

PATOGENESE:
Histopatologicamente, a retinite a CMV destréi a
arquitectura retiniana.

COMPLICACAO:
O descolamento da retina ¢ uma complicacao
grave (pode ocorrer em 15-40% dos olhos).

TRATAMENTO:

Os 3 primeiros farmacos aprovados para o
tratamento da retinite a CMV sao: ganciclovir,
foscarnet e o ciclofovir.

Aproximadamente 85% dos doentes tratados
respondem favoravelmente, mas a reactivacao € regra.



Fig. r.35 Opacifica¢do branco-acinzentada. Retinite Fig. 1.36 Pizza fundus. Retinite necrotizante.
indolente ou granular.

Fig. r.37 Retinite a CMV (Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. Fig. .38 Retinite a CMV (Aneritica) (Foto cedida pelo Dr.
Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira). Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira).

Fig. .39 Retinite a CMV (Aneritica) (Foto cedida pelo Dr. Fig. r.40 Retinite a CMV (Aneritica) (Foto cedida pelo Dr.
Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira). Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira).
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Retinopatia CMV

Fig. r41 Retinite a CMV (AF) (Foto cedida (Foto cedida  Fig. r42 Retinite a CMV (AF) (Foto cedida pelo Dr.
pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira). Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira).

Fig. r.43 Atrofia pos retinite a CMV (Retinografia) Fig. r.44 Atrofia pos retinite a CMV (Retinografia)

Fig. r.45 Atrofia pos retinite a CMV (Retinografia) Fig. r.46 Atrofia pos retinite a CMV (Aneritica)
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I ) ETINOPATIA

DE BIRDSHOT

Descrita na Corioretinopatia de Birdshot

Fig. .47 Retinopatia Birdshot (Retinografia) Fig. r.48 Retinopatia Birdshot (Retinografia)

| ) ETINOPATIA DE
TRANSPLANTE DA

MEDULA OSSEA

A retinopatia usualmente pode ocorrer 6 meses O aumento do risco de retinopatia de transplante

ap6s o transplante da medula 6ssea. da medula 6ssea estd relacionado com a radiacao
Os achados clinicos retinianos sao bilaterais e pré-transplante, nomeadamente com um intervalo
simétricos. de tempo muito curto entre a radiacao e o
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E Retinopatia de transplante da medula 6ssea

transplante da medula 6ssea. A quimioterapia é
um dos factores causais.

SINAIS:

Multiplas manchas algodonosas, telangiectasias,
microaneurismas, edema macular, exsudados
duros e hemorragias retinianas.

Clinicamente é similar a retinopatia da radiacao.

No entanto, a retinopatia de transplante da medula
Ossea € reversivel e resolve habitualmente em 2-4
meses, apos a suspensao da dose de ciclosporina.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Areas de nio perfusao capilar retiniana,
anomalias microvasculares intraretinianas,
microaneurismas e edema macular.

I ) ETINOPATIA

DIABETICA

E uma microangiopatia afectando principalmente
as arteriolas pré-capilares, os capilares e as vénulas
pos-capilares.

EPIDEMIOLOGIA:

E a principal causa de cegueira nos paises
ocidentais em doentes com idade inferior a 50
anos e a terceira causa de cegueira no total das
idades'".

Na europa, o Eurodiab Study, encontrou uma
prevaléncia de cegueira de 2,3%'%%.

O factor de risco mais importante paraaretinopatia
diabética é a duracao da diabetes mellitus.

Apés 15 de duraciao de diabetes mellitus, 95%
evidenciam algum grau de retinopatia diabética.

FACTORES DE RISCO:
Duracao da diabetes mellitus
Mau controle metabélico

HTA

Gravidez

Nefropatia

PATOGENESE:

. Alteracoes capilares (espessamento da
membrana basal dos capilares retinianos,
perda de pericitos e proliferacio das
células endoteliais).

° Anomalias hematolégicas (deformacao
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dos glébulos vermelhos e aumento da
agregacao plaquetdria).

SINTOMAS.
Assintomaticos ou floaters e visao desfocada.

CLASSIFICACAO:

A) RETINOPATIA DIBETICA NAO

PROLIFERATIVA

LIGEIRA:

As manifestacoes precoces sao:

o Hemorragias intraretinianas

o Hemorragias superficiais

o Microaneurismas

o Exsudacao lipidica

o Edema macular

MODERADA

o Manchas algodonosas

° Dilatacao venosa

o Anomalias microvasculares intraretinianas
(IRMA)

GRAVE

o Hemorragias e microaneurismas ou

ambos, nos 4 quadrantes.
EDEMA MACULAR CLINICAMENTE
SIGNIFICATIVO:

Espessamento retiniano dentro 500 pm do centro
fovea.



Ou exsudados dentro de 500 pm do centro foévea,
com espessamento adjacente.

Ou espessamento de 1 disco de didmetro, dentro
de 1 disco diametro do centro fovea.

EDEMA MACULAR:

° Difuso  (extravasamento difuso dos
capilares)

° Focal (leakage local)

Exsudados duros (por edema retiniano
localizado cronico). Localizam-se na
camada plexiforme externa.
Exsudados circinados (os exsudados formados
por lipoproteinas e macroéfagos cheios de lipidos a
envolver os pontos de fuga).

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:
Diminuicao sensibilidade corneana
Catarata nuclear e cortical

Glaucoma primario de angulo aberto
Paralisias dos nervos cranianos
frequentemente o 6° par)

(mais

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: As indicacoes sao:

° Determinacao do leakage focal e difuso

° Perda de capilares perifoveais

° Pesquisa de vasculite

° Perda visao inexplicavel

OCT: Determinacao da presenca de fluido intra
e subretiniano. Monitorizacao da resposta ao
tratamento.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Retinopatia hipertensiva

Oclusao venosa retiniana
Hemoglobinopatias

Anemia ou leucemia

Sindrome isquémico ocular
Retinopatia radiacao

D. Coats

Telangiectasias justafoveais idiopaticas

° Vasculite

PROGNOSTICO:

Progride gradualmente em meses ou anos. O

tratamento da doenca sistémica reduz mas nao

elimina a progressao e perda de visao.

Fotocoagulacao laser, segundo os guidelines da

ETDRS:

o Tratar directamente as areas de leakage
focal ou grelha macular modificada em
casos de leakage capilar difuso.

Injeccoes intravitreas de anti-VEGF no edema

macular.

Injeccao intravitrea de acetonido Triamcinolona.

B) RETINOPATIA DIABETICA

PROLIFERATIVA

Representa a manifestacao mais grave de Diabetes

ocular.

Resulta da perda de perfusao retiniana normal

e subsequente desenvolvimento de tecido
proliferativo neovascular.

SINAIS:

o Neovascularizacao do  disco  6ptico

(Tipicamente tém um aspecto irregular,
sobre a superficie do disco 6ptico).

° Neovascularizacao retiniana (forma-se na
juncao entre a retina perfundida e a nao
perfundida).

° Neovascularizacao iris

Hemorragia vitrea

TRATAMENTO

Panfotocoagulacao laser retiniana.

Injeccao intravitrea de anti-VEGF.

Vitrectomia (em caso de hemorragia vitrea
persistente  ou descolamento traccional da
macula).

Isquémia macular (nao hd tratamento eficaz).
Descolamento traccional da retina
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E Retinopatia diabética

Fig. r.49 Retinopatia diabética fundo (Retinografia) Fig. .50 Retinopatia diabética fundo (Retinografia)

Fig. r.51 Retinopatia diabética fundo (Aneritica) Fig. 1.52 Retinopatia diabética fundo (Aneritica)

Fig. .53 Retinopatia diabética fundo (AF) Fig. r.54 Retinopatia diabética fundo (AF)
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Fig. r.55 Retinopatia diabética fundo (Retinografia)

Fig. 1.57 Retinopatia diabética fundo (Aneritica) Fig. 1.58 Retinopatia diabética fundo (Aneritica)

Fig. .59 Retinopatia diabética fundo (AF) Fig. 1.60 Retinopatia diabética fundo (AF)
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Retinopatia diabética

Fig. .61 Retinopatia diabética fundo. Exsudados duros
(OCT)

Fig. 1.62 Retinopatia diabética pré-proliferativa Fig. 1.63 Retinopatia diabética pré-proliferativa
(Retinografia) (Retinografia)

Fig. r.64 Retinopatia diabética pré-proliferativa. Areas de Fig. r.65 Retinopatia diabética pré-proliferativa. Areas de
ndo perfusdo capilar retiniana (AF) nao perfusdo capilar retiniana (AF)
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Fig. .66 Retinopatia diabética pré-proliferativa. Areas de Fig. .67 Retinopatia diabética pré-proliferativa.

ndo perfusdo capilar retiniana (AF) Areas de nio perfusio capilar retiniana (AF)

Fig. .68 Retinopatia diabética pré-proliferativa. Areas de Fig. r.69 Retinopatia diabética pré-proliferativa. Areas de
ndo perfusdo capilar retiniana (AF) ndo perfusdo capilar retiniana (AF)

Fig. r.70 Retinopatia diabétia com extensas areas de nao Fig. r.71 Retinopatia diabétia com extensas areas de
perfusdo capilar retiniana (AF) ndo perfusio capilar retiniana (AF)
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n Retinopatia diabética

Fig. .72 Retinopatia diabética proliferativa (Retinografia) Fig. r.73 Retinopatia diabética proliferativa (AF)

Fig. r.74 Retinopatia diabética proliferativa (Retinografia) Fig. r.75 Retinopatia diabética proliferativa (AF)

Fig. .76 Retinopatia diabética proliferativa (AF) Fig. .77 Retinopatia diabética proliferativa (AF)
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I' ) ETINOPATIA

DIABETICA FLORIDA

E uma forma clinica rara da Retinopatia diabética
do jovem (diabéticos tipo I com idade < 40 anos),
caracterizada por uma evolucao muito rapida
(passagem por 2 estadios em menos de 6 meses)
para as formas graves de neovascularizacao.

FACTORES DE RISCO:

o Mau controle da glicémia (HbAlc > 10%)
° Duracao diabetes (> 5 anos)

° Puberdade

SINTOMAS:

AV conservada inicialmente, excepto em caso de
EMC.

Em fase tardia, diminuicao da AV por descolamento
da retina traccional e hemovitreo.

SINAIS:

FOTICA

Zonas extensas de isquémia, hemorragias
retinianas numerosas, IRMA e anomalias venosas.
Proliferacao  neovascular associada a uma
proliferacao fibrosa.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Para identificar a maculopatia isquémica.

PROGNOSTICO:
Risco de glaucoma neovascular de 5 a 73%.

TRATAMENTO:

Reequilibrio glicémico é o tratamento preventivo
apos a descoberta da Diabetes mellitus.

A fotocoagulagao panretiniana rdpida e densa € o
tratamento a realizar em 1* intencao.
Injeccoes intravitreas de anti-VEGF.
Vitrectomia em  caso de
fibrovasculares extensas.

proliferacoes

ETINOPATIA

A lesao por efeito luminoso é mediada por efeito
fotoquimico, fotomecanico, fototérmico ou a
combinacao destes mecanismos.

Ocorre devido a que os mecanismos de defesa da
retina sao lesados pela producao de radicais livres
toxicos a partir da luz.

A susceptibilidade a lesao luminosa aumenta com
a diminuicao do comprimento de onda, razao pela

qual a luz ultravioleta tem uma maior risco.
A lesao fética aumenta com o aumento da tensao
do oxigénio e a temperatura corporal.

FACTORES PREDISPONENTES:

Luz azul (439 nm), farmacos fotossensibilizantes
(derivados porfirina), albinismo ocular, afaquia e
pseudofaquia.

RETINA 153




E Retinopatia fotica

SINTOMAS:
A AV depende da extensao da lesao retiniana.
Usualmente esta entre 1/10 e 5/10.

SINAIS:
Manchas esbranquicadas na févea e alteracoes do
EPR.

EXMES COMPLEMENTARES:
AF: Evidencia alteracoes do EPR subfoveal ou

justafoveal.
OCT: Detecta alteracoes quisticas da macula.
ERG multifocal: Para avaliar a lesao foveal.

COMPLICACOES:
Buraco lamelar macular
NVSR

TRATAMENTO:
Filtros protectores. Uso 6culos escuros.

| ) ETINOPATIA :
HEMORRAGICA IDIOPATICA

BENIGNA

Patologia rara.

APRESENTACAO CLINICA:
Inicio na vida adulta, com diminuicao aguda e
unilateral da AV.

SINAIS:

Hemorragias intraretinianas multiplas, grandes e
unilaterais no polo posterior e ao redor do disco
optico.

Auséncia de anomalias vasculares associadas ou do
disco éptico.

Fig. .78 Retinopatia hemorragica idiopatica benigna

154

EVOLUCAO:
Recuperacao da AV em 4 meses.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Retinopatia por Valsalva

S. Terson

Vasculite retiniana benigna
Retinopatia por altitude

PROGNOSTICO:
Bom, mesmo na auséncia de tratamento.



I ) ETINOPATIA

HIPERTENSIVA

Referese as alteracoes vasculares retinianas
associadas com HTA. A coroidopatia hipertensiva
pode acompanhar as fases agudas da retinopatia
hipertensiva.

Resulta da associacao de lesoes de origem vascular
devido a HTA e ao envelhecimento das paredes
vasculares (arteriosclerose).

A retinopatia pode manifestar-se de modo crénico
e irreversivel (ligada a alteracoes progressivas da
parede arteriolar (o mais frequente) ou de maneira
aguda e reversivel (ligada a interaccao entre a
elevacao da pressao arterial sistémica elevada e a
autoregulacao vascular).

E importante o facto da retinopatia hipertensiva
poder agravar a retinopatia diabética.

A vascularizacao da retina tem a capacidade de
se autoregular, até certo ponto. A vascularizacao
coroidea responde a uma elevacao de T.A. por
uma regulacao via SN auténomo.

A retinopatia hipertensiva corresponde aos sinais
de atingimento microvascular da retina, que se
desenvolvem em resposta a um aumento da tensao
arterial sistémica, e que ultrapassam a capacidade
de autoregulacao'®.

A retinopatia hipertensiva pode ser dividida em
fases aguda e crénica.

HIPERTENSAO ARTERIAL AGUDA:

Os sinais de retinopatia hipertensiva sao o
reflexo duma elevacao da T.A. sistémica sobre as
diferentes tinicas vasculares e resposta das tanicas
a pressao. Quando ocorre um aumento agudo da
pressao arterial, estabelece-se um vasoconstricao
activa das arteriolas retinianas, que pode originar
uma oclusao das arteriolas e capilares, nos casos
mais graves.

Clinicamente, os sinais de retinopatia hipertensiva
traduzem-se por um estreitamento vascular
localizado ou difuso, associado a uma oclusao

arteriolar e manchas algodonosas.

Em caso de uma elevacao importante da pressao,
o sistema de autoregulacdao pode ser ultrapassado,
0 que origina uma ruptura da barreira
hematoretiniana, identificada pelo aparecimento
de hemorragias retinianas superficiais, um edema
da papila e exsudados duros, frequentemente com
disposicao estrelar, na regiao macular.

A coréide nao se autoregula e pode originar um
aumento da passagem transcapilar.

Em caso de normalizacao da pressao arterial, estes
sinais desaparecem em semanas.

HIPERTENSAO ARTERIAL CRONICA:

A arteriosclerose retiniana (espessamento da
parede arteriolar) surge de modo mais acelerado
nos doentes em que a pressao arterial esta mal

equilibrada.
E assintomadtica, na auséncia de complicacoes.
Histolégicamente, encontra-se uma alteracao

dos vasos retinianos (arteriolares e capilares),
espessamento da camada muscular lisa, membrana
basal e degenerescéncia hialina.

O atingimento € focal ou difuso, originando uma
acentuacao do reflexo arteriolar, secundario
a um espessamento da parede vascular e um
estreitamento do Iimen arteriolar.
Microaneurismas, manchas algodonosas,
cruzamentos A-V, estreitamento arteriais
segmentares e diminuicao do calibre arterial em
relacao as veias (relacao de diametro A/V normal
0,75-1).

COMPLICACOES:
° Oclusao venosa retiniana de ramo.
° Macroaneurisma arterial.

CLASSIFICACOES:
Classificacao Keith-Wagener-Barker:
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Retinopatia hipertensiva

o Grau 1 - estreitamento arterial retiniano

o Grau 2 — entalhe arteriovenoso retiniano

o Grau 3 — hemorragia retiniana, manchas
algodonosas, exsudados duros.

o Grau 4 — edema disco 6ptico, além dos
anteriores.

Classificacao de Kirkendall'™, segundo

a) Retinopatia Hipertensiva:

o Estadio I — Estreitamento arterial grave e
difuso

o Estadio II - Estadio I acrescido de
hemorragias e manchas algodonosas.

o Estadio III — Estadio II + edema papilar.

b) Segundo as lesoes de arteriosclerose
retiniana

Estadio I — Sinais de cruzamento A-V
Estadio II — Estadio I + estreitamento
arteriolar localizado.

o Estadio III — Estadio II + presenca de
oclusao venosa e embainhamento vascular.

Classificacao baseada no risco de desenvolver um
AVC!® (Wong et Mitchell, 2004):

° Estadio I - Presenca de sinais de
cruzamento A-V e/ou estreitamento
focal do lumen vascular (Estadio de
atingimento arteriolar).

° Estadio II — Presenca de hemorragias e/
ou manchas algodonosas (atingimento

Fig. .79 Estreitamento arteriolar generalizado
(Retinografia)
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capilar)

° Estadio III — Presenca de edema papilar
(atingimento do n. 6ptico)

O risco de AVC a 8 anos é de 1-1,5% no estadio I e
de 4-6% no estadio 2.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Retinopatia diabética

° Retinopatia radiacao

° Oclusao venosa retiniana
° Oclusao artéria carotida

PROGNOSTICO:

Nos graus 1 e 2, a AV é tipicamente nao afectada.
No grau 3, a AV diminui ligeiramente.

No grau 4, a AV estd intensamente diminuida
devido a edema da retina, exsudados duros e a
presenca de descolamento seroso da retina.

Se a TA nao for corrigida em doentes com grau 4
de retinopatia hipertensiva, a mortalidade aos 18
meses € de 94%.

TRATAMENTO:

Correccao das condigoes sistémicas subjacentes
alteradas, nomeadamente a normalizacao da TA.
Fotocogulacao laser nao é benéfico no tratamento
da perda de visao associada com a retinopatia
hipertensiva grau 3 e 4.

Injeccao intravitrea de anti-VEGF pode estabilizar
a parede dos vasos retinianos

Fig. r.80 Estreitamento arteriolar generalizado
(Aneritica)



Fig. r.81 Sinal de Gunn (Retinografia) Fi

—

g. .82 Sinal de Gunn (Aneritica)

Fig. r.83 Manchas de Elschnig Fig. r.84 Estrias de Siegrist
Fig. 1.85 Retinopatia hipertensiva grave (Retinografia) Fig .r.86 Retinopatia hipertensiva grave (Retinografia)
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Retinopatia hipertensiva

Fig. r.87 Retinopatia hipertensiva grave (Aneritica) Fig. 1.88 Retinopatia hipertensiva grave (Aneritica)

Fig. r.89 Retinopatia hipertensiva grave (AF) Fig. 1.90 Retinopatia hipertensiva grave (AF)

| ) ETINOPATIA

Também chamada microvasculatura retiniana.  retiniana ocorre em cerca de 70% dos doentes
E um dos achados mais comuns nos doentes  atingidos por SIDA.
infectados com H.LV. Uma microangiopatia =~ As manchas algodonosas sao mais comuns em
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doentes com HIV adquirida por actividade
homossexual/bissexual, comparativamente ao uso
de drogas endovenosas.

SINTOMAS:

A retinopatia nao infecciosa é geralmente
assintomatica. A doenca sintomatica € muitas vezes
secundaria a doenca infecciosa, ocorrendo com o
desenvolvimento da SIDA.

CLINICA:

O achado mais comum ¢é a retinopatia
nao infecciosa, caracterizada por manchas
algodonosas, hemorragias retinianas e alteracoes
microvasculares.

PATOGENESE:

Asmanchas algodonosas resultam de microenfartes
da camada de fibras nervosas.

O depésito arteriolar de Ig na microvasculatura
ao redor das manchas algodonosas sugere uma
doenca de complexo imune.

Outras caracteristicas angiograficas:

Telangiectasias

Microaneurismas

Areas focais de nio perfusio capilar
retiniana

Perda capilares.

As lesoes da retina e coréide podem ser o 1° sinal
de infeccao oportunista disseminada.

ASSOCIACAO COM OUTRAS PATOLOGIAS:

Retinite a cytomegalovirus
Toxoplasmose

Mycobacterium avium
Coroidite a cryptococos
Coroidite a pneumocystii carini

TRATAMENTO

A retinopatia a H.I.V. nao infecciosa nao requer
tratamento.

A retinopatia infecciosa deve ser tratada de modo
agressivo.

Fig .91 Embainhamento vascular e exsudagdo profunda
na retinopatia por HIV (foto cedida pela Dra. Manuela
Bernardo)

Fig. .92 Uma mancha algodonosa pode ser o inico sinal
inicial duma retinopatia a HIV (Retinografia)
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n Retinopatia H.I.V.

Fig. 1.93 Uma mancha algodonosa pode ser o unico
sinal inicial duma retinopatia a HIV (Retinografia)

Fig. .94 Uma mancha algodonosa pode ser o unico sinal
inicial duma retinopatia a HIV (Aneritica)

D ETINOPATIA

PARANEOPLASICA

Consiste numa alteracao visual paraneopldsica,
resultando em disfuncao dos cones e bastonetes.
Patologia rara.

Ocorre uma reaccao cruzada dos autoAc com a
proteina recoverin, localizada nos fotoreceptores.
Inclui a retinopatia associada ao cancro e a
retinopatia associada ao melanoma.

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
Variavel.

SINTOMAS:

Diminuicao grave, progressiva e bilateral da AV.
Os sintomas visuais podem preceder o diagnéstico
do tumor maligno subjacente.

CLINICA:

Disfuncao cones:

° Diminuicao da AV

° Fotossensibilidade

° Diminuicao visao cromatica
° Escotoma central
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Disfuncao bastonetes:

° Nictalopia

° Prolongada adaptacao ao escuro
° Escotoma anular.

FUNDO OCULAR:

Nos estadios iniciais o fundo ocular é normal.
Nos estadios finais apresentam um estreitamento
das arteriolas retinianas, aspecto pigmentar
mosqueado e uma palidez do disco 6ptico.

TIPOS CLINICOS:

a) RETINOPATIA ASSOCIADA A CANCRO

° Mais frequentes no carcinoma brénquico,
ginecolégico e da mama.

° SINTOMAS: Perda da AV bilateral em

6-18 meses, perda de visao cromatica,
fotossensibilidade, escotoma central.

o OUTROS SINTOMAS: Nictalopia,
escotoma anular e perda CV periférico.
° SINAIS: Fundo ocular normal, atenuacao



arteriolas, palidez disco 6ptico e alteracao
do EPR.

ERG: Atenuado.

Prognéstico: Mau.

b) RETINOPATIA  ASSOCIADA COM
MELANOMA

° SINTOMAS: Nictalopia e luzes brilhantes.

° SINAIS: Perda subita visao central,

fundo ocular normal inicialmente e
posteriormente, palidez disco 6ptico,
atenuacao vascular retiniana e células
vitreo.

° ERG: Reducao marcada onda b, com
conservacao da onda a.

° PROGNOSTICO: Bom para a visao.
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL::

o Doenca Stargardt

° Distrofia cones

o Retinopatia toxica

o OVRR e OARR

PROGNOSTICO:

Se os fotoreceptores estiverem lesados a funcao
estd permanentemente alterada.

TRATAMENTO:
Tratamento do tumor maligno de base, corticéides,
plasmaferese, Ig EV. Beneficios nao provados.

» ETINOPATIA

PIGMENTAR (RP)

Sin6énimos: Degenerescéncia tapetoretiniana,
distrofia cones-bastonetes e retinopatia pigmentar.
Consiste num grupo de patologias hereditarias
caracterizadas por uma anomalia primaria do
complexo foto-receptores/EPR.

Tipicamente, caracteriza-se por ser uma
degenerescéncia retiniana progressiva hereditaria,
bilateral e presente na 1*-2* décadas de vida®.

GENETICA:

Base hereditaria estabelecida apenas em 50% dos
casos.

A forma esporddica é a forma mais comum. Nao
ha histéria familiar de RP.

Transmissao autossomica dominante, autossomica
recessiva e recessiva ligada ao X.

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
Variavel. Depende do padrao hereditdrio.

SINTOMAS:
Sintomas cldssicos: Nictalopia e constricao dos

campos visuais.

A nictalopia inicia-se na infancia ou na 2°-3* década
de vida. Pelos 30 anos de idade habitualmente 75%
dos doentes sao sintomaticos’.
Aperdadevisaocentralocorre maisfrequentemente
nas formas ligada ao X e autossémica recessiva.

SINAIS:

Triade classica de alteracoes fundo ocular:

J Palidez cérea do disco 6ptico

° Atenuacao arteriolar

J Pigmentacao em espiculas oOsseas na

média periferia.
Envolvimento macular: Edema macular cistéide,
pregueamento da superficie e alteracoes atroficas.

SINAIS OCULARES ASSOCIADOS:

J Drusen n.6ptico

Glaucoma crénico angulo aberto
Catarata subcapsular posterior
Queratocone

Miopia
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n Retinopatia pigmentar (RP)

EXAMES COMPLEMENTARES:

CV: Inicialmente um escotoma anular na média
periferia, que progride anterior e posteriormente
levando a um ilhéu central, nos estadios finais.
ERG: Importante para o diagnoéstico. Pode ser 1til
para distinguir o padrao hereditario. Subnormal ,
mesmo com alteracoes minimas do fundo ocular.
ERG escotopico gravemente reduzido, enquanto
que o ERG fot6pico é normal.

EOG: Reduzido.

AF E OCT: Detectam o edema macular

FOLLOW-UP: Campos visuais periédicos

PROGNOSTICO:

Y4 dos pacientes tém boa visao ao longo das suas
vidas. Pelos 50 anos de idade uma % significativa
apresenta uma AV < 0.05'.

A forma autossomica dominante é a forma com
melhor prognéstico e a forma ligada ao X o pior
prognostico.

ERG ¢é util para identificar as mulheres
transportadores na forma ligada ao X e que tém o
fundo ocular normal.

TRATAMENTO:
° Aconselhamento genético
o Suplementos de vitamina A. Administracao

de vitamina A em altas doses. Retinyl
palmitate 15.000 U, com um follow-up
de 4-6 anos (mostrou haver beneficio
na estabilizacao da amplitude dos cones
no ERG, C.V. e na acuidade visual).
Controversa.
° Chips retinianos artificiais

Terapia genética (O gene alvo é o RPE65)
Transplante de EPR, foto-receptores e

stem cells.

COMPLICACOES:

° NVSR (é uma complicacao rara).

° Edema macular cistéide (Dorzolamida
topica tem bons resultados).

° Esquise foveal.

SINDROMES ASSOCIADOS COM RETINOPATIA
PIGMENTAR:
Estao descritos cerca de 30 sindromes associados
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com RP™,

° Sindrome de Usher (RP e surdez.
Ocorrem em 10-20% dos casos de RP)

° Sindrome Bardet-Biedel (Ocorrem em
5-6% dos casos de RP)

° Abetalipoproteinémia (Sindrome Bassen-
Kornzweig) (RP, ataxia, neuropatia
periférica e esteatorreia)

° Doenca Refsum (Surdez, défice conducao

cardidca, ataxia, polineuropatia, anésmia, RP)

OUTROS TIPOS CLINICOS:

. Retinopatia pigmentar central

Ou Retinopatia pigmentar inversa.

Caracteriza-se por envolver preferencialmente a
macula

A acuidade visual central é afectada.

Défice de visao cromatica.

SINAIS: palidez do disco o6ptico, atenuacao
arteriolar e alteracoes pigmentares da macula.

o Retinopatia pigmentar em sector

E uma variante de Retinopatia pigmentar.
Usualmente é bilateral, envolvendo
preferencialmente o quadrante inferonasal. Com
o avancar da idade, pode envolver toda a metade
inferior do fundo ocular.
A nictalopia pode nao
apresentacao.

SINAIS: Pigmentacao em espiculas 6sseas, atrofia
corioretiniana e atenua¢ao dos vasos sanguineos.
EXAMES COMPLEMENTARES:

CV.: O defeito tipico é uma quadrantépsia
bitemporal superior ou uma hemianépsia superior
bilateral.

ser o sintoma de

ERG: Anomalia grave na RP  global,
comparativamente 4 RP em sector.
o Retinopatia pigmentar sine pigmento

Contrariamente a RP tipica, as espiculas osseas
estdo quase ausentes.

SINAIS: Atenuacao dos vasos sanguineos e diversos
graus de palidez do disco 6ptico. Pode ocorrer
atrofia do EPR macular.

EXAMES COMPLEMENTARES:

Défice de adaptacao ao escuro e ERG anémalo,
permitem o diagnostico.



Fig. 1.95 Retinopatia pigmentar (Retinografia) Fig. 1.96 Retinopatia pigmentar (Retinografia)

Fig. .97 Retinopatia pigmentar (AF) Fig. .98 Retinopatia pigmentar (AF)

Fig. 1.99 Retinopatia pigmentar (Retinografia) Fig. r.100 Retinopatia pigmentar (Retinografia)
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Retinopatia pigmentar (RP)

Fig. r.101 Retinopatia pigmentar (Aneritica) Fig. r.102 Retinopatia pigmentar (Aneritica)

Fig. r.103 Retinopatia pigmentar (AF) Fig. 1.104 Retinopatia pigmentar (AF)

Fig. r.105 Retinopatia pigmentar (OCT) Fig. 1.106 Retinopatia pigmentar (OCT)
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Fig. r.110 Retinopatia pigmentar (E.O.G.)
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Retinopatia pigmentar (RP)

Fig. r.111 Retinopatia pigmentar (Retinografia) Fig. r.112 Retinopatia pigmentar (Retinografia)

Fig. r.113 Retinopatia pigmentar (Aneritica) Fig. r.114 Retinopatia pigmentar (Aneritica)

Fig. r.115 Retinopatia pigmentar (AF) Fig. r.116 Retinopatia pigmentar (AF)
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Fig. r.117 Retinopatia pigmentar (Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. José Galveia)

Fig. r.118 Retinopatia pigmentar segmentar
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D ETINOPATIA

POR CANTAXANTINA

A cantaxantina é um pigmento avermelhado usado
para colorir alimentos.

A sua ingestao prolongada provoca a presenca de
depdsitos , habitualmente perifoveais.

SINTOMAS:
Habitualmente é assintomatica.

SINAIS:
Pequenas pontos amarelados, finos, simétricos,
ao redor da madcula, dando um aspecto tipo

lantejoulas de ouro”.

EVOLUCAO:

Pouco evolutiva.

Regressao lenta dos pontos amarelados apés a
suspensao do pigmento.

Bom prognéstico visual.

TRATAMENTO:
Suspensao do produto toxico.

I ) ETINOPATIA

POR CLOROQUINA E

HIDROXICLOROQUINA

Consiste numa degenerescéncia do EPR e retina
neurosensorial resultante da ingestao didria e
crénica da cloroquina e hidroxicloroquina.

EPIDEMIOLOGIA:
Ocorre em doentes que ingerem cloroquina como
tratamento antimaldrico e doentes com ingestao

de hidroxicloroquinana, na artrite reumatéide ou
LES.

ANAMNESE:
Historia de ingestao de 250 mgr de cloroquina ou

400 mgr de hidroxicloroquina’.

SINTOMAS:
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A diminuicao da AV € variavel.
Um escotoma paracentral ¢ um sinal precoce.

SINAIS:

Alteracao do reflexo foveal.

Um pontilhado EPR parafoveal precede a presenca
de um anel de atrofia do EPR ao redor da regiao
foveal (classica maculopatia “em olho de boi”).

OUTROS SINAIS OCULARES:
Atenuacao vasos sanguineos retinianos, coérnea
verticillata.

EXAMES COMPLEMENTARES:
CV: Escotoma pacentral.



Visao cromitica: Discromatépsia.

ERG e EOG: Anomalia

OCT: Adelgacamento retina macular e parafoveal,
com perda de células ganglionares.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Distrofia cones
° Distrofia anular concéntrica benigna.

o Maculopatia Stargardt
DMI

PROGNOSTICO:

A suspensao da terapéutica usualmente previne a
lesao do EPR e retina.

Em casos avancados, apesar da suspensio
terapéutica, a perda de visao pode ser permanente.

I ) ETINOPATIA

POR DREPANOCITOSE

Doenca hematolégica hereditaria, de transmissao
autossémica recessiva, que conduz a producao
duma hemoglobina anémala, por mutacao do
gene 3 da hemoglobina.

EPIDEMIOLOGIA:
Particularmente frequente em Africa, América,
Mediterraneo e India.

PATOGENIA:
Diversos mecanismos estao implicados na origem
da obstruccao capilar.

SINDROMES DREPANOCITARIOS:

o Drepanocitose homozigética S/S (a forma
mais grave e a mais frequente).

° Drepanocitose heterozigética S/C, S/B°
talassémia e S/ P+ talassémia (mais rara).

o Drepanocitose heterozigética composta.

o Drepanocitose heterozigética AS (sao
assintomaticos € nao  apresentam
complicacoes da doenca).

CLINICA:

Dominada  pelas  manifestacoes  retinianas

(directamente relacionadas com os fenémenos
vaso-oclusivos e as suas consequéncias).
Conjuntiva: Aspecto segmentado da circulacdo.
Iris: atrofia iridiana em sector (por necrose

isquémica da iris).

Fundo Ocular:

heterozigético SC.

a) Alteracoes proliferativas: Classificacao de

Goldberg.

o Estadio I: oclusoes arteriolares periféricas.
A periferia  retiniana  apresenta-se
desprovida de capilares.

o Estadio II: Anastomoses arteriovenosas
visiveis na fronteira entre as zonas
isquémicas e zonas perfundidas.

° Estadio III: Proliferacao neovascular no
limite posterior da zona isquémica. Forma
uma lesao com aspecto em “sea fan” e
desenvolve-se na vertente venosa das
anastomoses.

Estadio IV: Hemorragia vitrea
Estadio V: Proliferacao fibrosa periférica
na zona de aderéncia vitrea posterior.

b) Manifestacoes nao proliferativas

o Hemorragias cor salmao: drea ovalada,
com bordos nitidos, de hemorragias intra
e pré-retinianas.

o Manchas iridescentes: Adelgacamento da
retina interna, associado a uma esquise
pequena na retina superficial, que surge
apo6s a reabsorcao das hemorragias pré-
retinianas.

o Lesoes

Mais frequente no duplo

“black  sunburst”:  Aspecto
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E Retinopatia por Drepanocitose

arredondado  ou ovalado de uma
coleccao de células do EPR. Localizam-
se habitualmente na média periferia.
Ocorrem em 1/3 dos
Drepanocitose.

doentes com

OUTROS SINAIS CLINICOS:

° MACULAR: Aumento da area da zona
avascular central e depressao macular, por
adelgacamento da retina interna.

° Estrias angioides: ocorrem mais
frequentemente em doentes HbSS (1 a
2% dos casos'™).

° Brancos sem pressao na
retiniana.

periferia

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Revela areas de nao perfusao capilar retiniana
e neovascularizacao retiniana.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Retinopatia diabética
e OVCR

Vitreoretinopatia exsudativa familiar
D. Eales

Retinopatia radiacao

Sarcoidose

Retinopatia prematuridade.

COMPLICACOES:

e  Isquémia retiniana periférica e
neovascularizacao retiniana

e  Hemorragia vitrea

e Descolamento da retina.

TRATAMENTO:

O objectivo do tratamento € evitar a ocorréncia de
complicacoes.

Fotocoagulacao laser térmico: Fotocoagulacao
periférica confluente nos territérios isquémicos
anteriores a proliferacao neovascular retiniana.
Crioterapia.

Cirurgia vitreoretiniana (em caso de hemorragia
vitrea de mais de 6 meses ou descolamento da
retina).

Fig. r.119 Anastomose A-V periférica
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Fig. 1.120 “Sea-fan” na periferia da retina.



Fig. r.121 Hemoglobinopatia AS (Retinografia) (Foto Fig. 1.122 Hemoglobinopatia AS (Retinografia) (Foto
cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira) cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)

Fig. r.123 Hemoglobinopatia AS (Aneritica) (Foto cedida Fig. r.124 Hemoglobinopatia AS (Aneritica) (Foto cedida
pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira) pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)

Fig. r.125 Hemoglobinopatia AS (AF) (Foto cedida pelo Fig. r.126 Hemoglobinopatia AS (AF) (Foto cedida pelo
Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira) Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)
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E Retinopatia por Drepanocitose

Fig. r.128 Black sunburst

POR MALARIA

O envolvimento retiniano na malaria é raro.

SINAIS:
Hemorragias retinianas, manchas algodonosas,
papiledema, edema intraretiniano,

embranquecimento retiniano, oclusao vascular,
estreitamento arteriolar, distensao e tortuosidade
venosa.

Fig r.129 Hemorragias retinianas na Malaria.

172

A gravidade das hemorragias retinianas estd
correlacionada com a afeccao cerebral.

PROGNOSTICO:

O risco relativo de morte em doentes com
papiledema é 6,7 vezes superior ao risco sem
papiledema'.



I ) ETINOPATIA

POR PNEUMOCYSTIS

CARINI

A pneumocystis carinii pneumonia é uma das
infec¢oes oportunistas mais comuns na SIDA.

CLINICA:

Aspectos em placas, de coloracao amarelada ou
palida, na coréide, encontrada no polo posterior.
Usualmente sao arredondadas, com bordos
irregulares. Progridem tornando-se confluentes.
Os infiltrados coréideus nao estao associados com
inflamacao vitrea.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Hipofluorescéncia precoce,com impregnacao
tardia das lesoes.

TRATAMENTO:
Trimetroprim-sulfamethoxazole ou pirimetamina
E.V.

As lesoes coroideas usualmente desaparecem
lentamente.

D ETINOPATIA

POR RUBEOLA

Resulta duma infeccao viral da mae, da 4* até a 8*
semana de gestacao.

A retinopatia por rubéola é a manifestacao mais
comum e mais caracteristica de rubéola congénita.
Associacao com surdez.

SINTOMAS:
Usualmente nao ha diminuicao da AV, a nao ser
quando ocorra um envolvimento macular.

SINAIS:

Pigmentacao dispersa da drea macular e, mais
frequentemente, da periferia da retina. Manchas
de despigmentacao associadas. Aspecto em “sal e
pimenta”.

Catarata congénita habitualmente presente.
Microftalmia, glaucoma, opacificacao cérnea.

EXAMES COMPLEMENTARES:

Estudo serolégico.

ERG: Normal (o que permite distinguir do S.
Usher, em que esta profundamente anémalo).

AF: Hiperfluorescéncia mosqueada, causada por
perda de pigmento do EPR.
AUTOFLUORESCENCIA: Diminuicao autofluo-
rescéncia mosqueada, correspondente as dreas de
perda de EPR.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° S. Usher

o Sifilis congénita

° Retinites virais

° Toxicidade a tioridazina
° D. Refsum
COMPLICACOES:

NVSR e descolamento macular disciforme.
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» ETINOPATIA

POR SIFILIS

A sifilis € uma doenca transmitida por via sexual
pelo espiroqueta Treponema pallidum.

SIFILIS CONGENITA:

Caracterizada pela triade classica de Hutchinson:
queratite intersticial, surdez neurosensorial e
entalhes incisivos.

A infeccao materno-fetal resulta num padrao
variavel de uveite, alteracoes retinianas
pigmentares “sal e pimenta” e manchas isoladas de
hiperpigmentacao pigmentar retiniana, com halos
envolventes de despigmentacao®.

SIFILIS ADQUIRIDA:

Caracterizadas pelas manifestacoes de uveite
(anterior e /ou posterior), corioretinite (difusa/
localizada) e vasculite retiniana.

CLINICA:

A manifestacao ocular mais comum de Sifilis
ocular em doentes com SIDA inclui uveite, neurite
retrobulbar ou neurite éptica, retinite necrotizante

e vitrite.

A retinite necrotizante sifilitica com
embainhamento dos vasos retinianos e infiltrados
retinianos, com hemorragias.

Vitrite e lesoes placéides bilaterais e grandes e
pigmentos pigmentados em estadios tardios.

Pode estar associada a descolamento da retina
seroso, corioretinite periférica, papilite ligeira e
perivasculite retiniana.

ENVOLVIMENTO NEUROOFTALMOLOGICO:
Afecta frequentemente o nervo 6ptico. O aspecto
do nervo 6ptico e funcao varia de clinicamente
inaparente neurite 6ptica até hiperémia ligeira e
normal AV, ou menos comumente, atrofia 6ptica
em estadio final.

TRATAMENTO:
Penicilina G EV. (12-24 milhoes de U/dia, durante
10-14 dias).

Fig. 1.130 Corioretinite placoide posterior por Sifilis (Foto
cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)
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Fig. r.131 Corioretinite placdide posterior por Sifilis.
(Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-
Pereira)



Fig. r.132 Manifestagao clinica da Sifilis (Foto cedida pelo Fig. r.133 Corioretinite placdide posterior por Sifilis.
Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira). (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-
Pereira).

Fig. 1.134 Corioretinite placdide posterior por Sifilis. (Foto Fig. 1.135 Corioretinite placoide posterior por Sifilis.
cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira) (Aneritica). (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra.
Sara Vaz-Pereira)

Fig. r.136 Corioretinite placéide posterior por Sifilis (AF). Fig.r.137 Corioretinite placoide posterior por Sifilis (AF).
(Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz- (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-
Pereira) Pereira)
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ﬂ Retinopatia por Sifiis

Fig.r.138 Corioretinite a sifilis congénita (Retinografia)

ETINOPATIA

POR TALCO

Caracteriza-se pela presenca de substancias
amareladas, refracteis, intraretinianas em doentes
toxicodependentes, especialmente os que usam
comprimidos esmagados.

SINTOMAS:
Diminuicao da AV, resultado da nao perfusao
capilar na drea macular ou por hemorragia vitrea.

SINAIS:

Elementos refricteis no espaco intravascular
retiniano, localizados sobretudo na area macular.
Neovascularizacao da retina periférica, pucker
macular ou fibrose hemorragia vitrea.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Toxicidade a canthaxantina
° Tamoxifen
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o Telangiectasias parafoveais

o Cistinose

o Anestesia com metoxyfluorano
o Distrofia cristalina Bietti
EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Revela areas de nao perfusao capilar retiniana
na retina periférica.

OCT: Corpos hiperreflectivos correspondendo a
depdsitos criatlinos na retina interna.

PROGNOSTICO:
Variavel.

TRATAMENTO:
Fotocoagulacao laser periférico em caso de
neovascularizacao retiniana.



D ETINOPATIA

POR TIORIDAZINA

A tioridazina (Melleril ®) é um neuroléptico usado
para tratar os sintomas psicéticos.

Caracteriza-se por apresentar distirbios visuais e
retinopatia pigmentar.

O factor predicitivo mais importante é a dose
didria, mais do que a dose cumulativa.

PATOGENESE:
Acumulacao do medicamento ao nivel do EPR.

ANAMNESE:
Uma dose diaria superior a 800 mgr dia esta
associada com retinopatia.

SINTOMAS:

Diminuicao suabita da AV, nictalopia ou
discromatopsia.

SINAIS:

Estadio precoce: Pigmentacao granular do EPR,

posterior ao equador.

Estadios intermediarios: Perda numular do EPR
Estadio tardio: Atrofia Optica, atenuacao vasos
sanguineos, atrofia coriocapilar.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Atrofia 6ptica

° Retinopatia pigmentar
° Coroiderémia

° Sifilis

° Traumatismo
PROGNOSTICO:

A suspensao terapéutica origina a reversao dos
distirbios visuais.

O uso prolongado da medicacao pode originar
uma perda de visao progressiva.

ETINOPATIA

POR TUBERCULOSE

A incidéncia de Tuberculose em pacientes com
SIDA ¢é 500 vezes superior a popula¢cao normal.
Usualmente ¢é bilateral.

CLINICA:

Tubérculos cordideus e tuberculomas sao
as manifestacoes oculares mais comuns de
Tuberculose.

cordideus sao arredondados
esbranquicados ou cinzento-

Os tubérculos
ou ovalados,

esbranquicados.
Usualmente estao confinados ao polo posterior,
mas podem ser observados na periferia da retina.

Os  tuberculomas cordideus devem  ser
diferenciados de outros granulomas cordéideus,
como a toxoplasmose, sifilis e histoplasmose.
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» ETINOPATIA

PREMATURIDADE (ROP)

E uma retinopatia proliferativa em prematuros e
baixo peso ao nascimento.

Com a reanimacao de criancas prematuras em
idades cada vez mais precoce, torna-se uma
patologia inevitavel.

E essencial o despiste precoce da ROP, para se
tratar mais precocemente.

EPIDEMIOLOGIA:

Criancas com menos do que 30 semanas de gestacao
e um peso inferior a 1500 gr ao nascimento devem
ser examinadas por oftalmoscopia indirecta.

Um peso inferiora 1000 grao nascimento representa
um alto risco de desenvolvimento de ROP¥.

CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DA
RETINOPATIA DA PREMATURIDADE'"":
LOCALIZACAO:

o Zona I — Circulo posterior da retina,

centrado no n. 6ptico, com um raio de
duas vezes a distancia entre o disco 6ptico

e a fovea.

° Zona II — Area circular da retina desde o
bordo da zona I até a area nasal da ora
serrata.

o Zona III — Remanescente temporal da
retina.

EXTENSAO

° Numero de sectores ou horas envolvida

GRAVIDADE

° Estadio 1: Linha demarcacao entre a
retina vascularizada e a retina avascular
anterior.

° Estadio 2: Linha de demarcacao com
ponte.

o Estadio 3: Ponte com proliferacao
fibrovascular extraretiniana.

° Estadio 4: Descolamento retina subtotal.

o 4A: extrafoveal
o 4B: envolvimento da fovea
° Estadio 5: descolamento total retina, em funil
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SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

o “PLUS”: denota aumento da gravidade.
Quando um olho apresenta dilatacao e
tortuosidade dos vasos retinianos no polo
posterior, dizemos que tem uma doenca
“plus”e mau prognostico.

o “RUSH” E definida pela presenca
duma “PLUS disease”, com a zona 1.
Extremamente grave e progressao rapida.

o “PRETHRESHOLD”: definida como uma
zona 1 de retinopatia da prematuridade

a qualquer estdidio menor que
“THRESHOLD”.
o “THRESHOLD” caracteriza-se por ser

o nivel em que ha 50% de hipétese de
progredir para descolamento retina,
sem tratamento. Quando a doencga
“Threshold” é atingida, é recomendado o
tratamento.

o Lesoes “POPCORN?” caracterizam-se pela
formacao de tecido neovascular atras da
ponte ou linha de demarcacao. Nao tém
significado prognéstico.

o Complicacoes traccionais na fase precoce
cicatricial.
EVOLUCAO:

Em muitos casos, a retinopatia da prematuridade
regride sem sequelas.
Ap6s a regressao da ROP pode ocorrer: miopia,
astigmatismo, ambliopia, estrabismo, glaucoma,
catarata, ectopia macular, pregas retinianas e
descolamento retina.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Na fase menos grave da doenca:

o Vitreoretinopatia exsudativa familiar
o Incontinentia pigmenti

o Retinosquise ligada ao X

o D. Norrie

Na fase avancada da doenca:



Catarata

Toxocara ocular

D. Coats

Retinoblastoma hemorragia vitrea
Descolamento retina

TRATAMENTO:

A maioria das criancas com ROP apresentam uma
regressao espontianea (85% dos casos).
7% das criancas com um peso ao nascimento

Fig 1.139 Retinopatia da prematuridade - regressao
espontanea (Foto cedida pela Dra. Sara G. Carrasquinho)
(retinografia)

inferior a 1251 gr desenvolvem ROP “Threshold”.
Crioterapia da zona avascular central reduz o
prognostico desfavoravel, com melhoria dos resultados
visuais.

Fotocoagulacao laser na zona anterior a4 zona
avascular substituiu a crioterapia no ROP
“Threshold”.

Injeccoes intravitreas de anti-VEGF investigadas.
Descritos casos de sucesso!'®.

Vitrectomia nos estadios 4 e 5 da ROP.

Fig. 1.140 Retinopatia da prematuridade - regressao
espontanea (Foto cedida pela Dra. Sara G. Carrasquinho)
(retinografia)

g 1.141 Retinopatia da prematuridade - regressao
espontanea (Foto cedida pela Dra. Sara G. Carrasquinho)
(retinografia)

Fig. 1.142 Retinopatia da prematuridade - regressao
espontanea (Foto cedida pela Dra. Sara G. Carrasquinho)
(retinografia)
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Retinopatia prematuridade (ROP)

g r.143 Retinopatia da prematuridade - regressao
espontanea (Foto cedida pela Dra. Sara G. Carrasquinho)

(retinografia)

Fig. r.144 Retinopatia da prematuridade - regressao
espontanea (Foto cedida pela Dra. Sara G. Carrasquinho)
(retinografia)

ETINOPATIA

PURTSCHER

Descrita em 1910 por Otmar Purtscher. Referia-se
a presenca de placas peripapilares bilaterais, de
retina esbranquicada e hemorragias, em doentes
que sofreram um traumatismo craniano.

Causada por lesao microvascular, com obstrucao e
isquémia associada a traumatismo grave (craniana
e compressao toracica)!®.

O termo retinopatia Purtscher-like, é usado para
descrever a afeccao associada a pancreatite, doenca
renal, tumores da infancia e patologias auto-
imunes (LES, esclerodermia e dermatomiosite).

PATOGENESE:

O mecanismo ¢é desconhecido. Teorias incluem
embolismo ar, embolismo gordo, agregacao
granulocitica  induzindo  complemento e
leucoembolismo.

O traumatismo grave e pacreatite aguda podem
activar o sistema de complemento.

A activacao de complemento originando émbolos
a leucécitos pode ocluir capilares retinianos
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peripapilares.

SINTOMAS: Perda de visao subita, intensa e
indolor, em ambos os olhos. Pode ser assimétrica e
unilateral. Pode apresentar escotoma central.

CLINICA:

Diminuicao bilateral da AV e dos CV, que
corresponde ao atingimento da retina.

O defeito pupilar aferente esta presente.

FUNDO OCULAR: Placas grandes de retina
isquémica  esbranquicada e  hemorragias
intraretinianas ao redor do disco 6ptico. O edema
do disco 6ptico estd tipicamente ausente.
Hemorragias superficiais peripapilares.

Os achados tardios incluem: estreitamento
arteriolar e atrofia de fibras nervosas nas areas de
isquémia, tal como a palidez do n. éptico.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Evidéncia de auséncia de perfusao capilar nas



areas de isquémia retiniana.

ICG: Demonstra dreas de nao perfusao coroidea,
que persiste por meses.

OCT: Edema da camada de fibras nervosas e fluido
subretiniano.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Retinopatia Purtscher like (pancreatite,
embolismo fluido amniético, colagenose,
fractura ossos longos)

Oclusao da artéria ou veia central da
retina.

TRATAMENTO:

Tratamento da causa subjacente.

A isquémia retiniana e as hemorragias retinianas
resolvem gradualmente.

Fig. .145 Retinopatia de Purtscher (Retinografia)

A AV depende do grau de envolvimento retiniano.

PROGNOSTICO:

Variavel. A reabsorcao das manchas algodonosas
e hemorragias faz-se em algumas semanas. O
prognéstico visual é geralmente mau em caso de
atingimento inicial grave.

Em 50% dos casos, ha uma diminuicao variavel da
AV permanente, resultado da afeccao macular ou
do nervo 6ptico. Pode evoluir para atrofia 6ptica''’.

AVALIACAO SISTEMICA:
Descritas:  pancreatite  aguda, coagulopatia
intravascular disseminada, purpura

trombocitopénica trombética e sindrome urémico-
hemolitico.

Fig. 1.146 Retinopatia de Purtscher (Retinografia)

Fig. r.147 Retinopatia de Purtscher (AF)

Fig. r.148 Retinopatia de Purtscher, com descolamento
neurosensorial da retina (OCT)
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Retinopatia Purtscher

Fig. r.149 Retinopatia de Purtscher (Retinografia)

Al o

Fig. r.150 Retinopatia de Purtscher, com descolamento
neurosensorial da retina (OCT)

» ETINOPATIA

RADIACAO

Ocorre ap6s a radioterapia de tumores intra-
oculares ou irradiacaio de tumores malignos
nasofarigeos, orbitdrios ou visuais.

Apresenta-se como uma microangiopatia oclusiva
de aparecimento tardio e lentamente evolutiva.
Quanto mais alta for a dose administrada e mais alta
a dose por sessao, maior € o risco de retinopatia.

APRESENTACAO CLINICA:
Intervalo de tempo varidvel entre a exposicao
irradiacao e o aparecimento das lesoes retinianas
(em média 6 meses a 3 anos).

SINTOMAS:

o Metamorfopsia

o Perda AV completa e subita
° Escotoma central

° Visao desfocada

SINAIS:
Microaneurismas,
hemorragias

retinianas,
edema macular,

telangiectasias
intraretinianas,
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exsudados duros, manchas algodonosas, oclusoes
vasculares, papilopatia e retinopatia proliferativa.
Se a irradiacao foi suficientemente importante, a
retinopatia progride, com extensao dos territorios
de oclusao vascular.

FACTORES QUE AUMENTAM O RISCO DE
RETINOPATIA RADIACAO:

Os principais factores de risco de retinopatia sao a
idade jovem e a diabetes mellitus''.

o Diabetes Mellitus

o HTA

o Doencas colagénio

o Administracao de quimioterapia

demasiado cedo ap6s a radiacao.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Evidéncia de dreas de nao perfusao capilar
retiniana, anomalias  vasculares retinianas,

neovascularizacao, defeitos em efeito janela.

EVOLUCAO:



A regressao espontanea da retinopatia ocorre
raramente.

Arepercussao funcional da retinopatia da radiacao
¢ varidvel, dependendo da localizacao das lesoes e
da sua extensao, do predominio do componente
isquémico ou edematoso, da ocorréncia de
complicacoes neovasculares e da resposta ao
tratamento.

Usualmente, ocorre neovascularizacao,
descolamento traccional da retina e glaucoma
neovascular 3 meses apos o aparecimento da
retinopatia.

COMPLICACOES:

o Proliferacao neovascular do disco 6ptico,
retina e iris. Hemorragia vitrea, glaucoma
neovascular e descolamento traccional

Fig. r.151 Retinopatia radiag¢@o (Retinografia)

Fig. r.153 Retinopatia radiacdo (AF)

retina.
° NVSR
° Alteracoes pigmentares da madcula em

padrao de sal e pimenta.

TRATAMENTO:
Panfotocoagulacao
proliferativa

Em caso de edema macular, pode ser benéfico a
injeccao intravitrea de Triamcinolona ou anti-VEGF.
Cirurgia vitreoretiniana na hemorragia vitrea,
descolamento traccional retina e proliferacao
fibrovascular.

laser na retinopatia

PROGNOSTICO:
Os sinais de mau prognoéstico sao a papilopatia e a
retinopatia proliferativa.

Fig. 1.152 Retinopatia radiacdo (Aneritica)

Fig. r.154 Retinopatia radia¢ao (AF)
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E Retinopatia Radiacéo

Fig. r.155 Retinopatia radia¢ao (Retinografia) (Foto cedida Fig. r.156 Retinopatia radiacdo (Aneritica)(Foto cedida
pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz- Pereira) pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)

Fig. r.157 Retinopatia radia¢do (AF) (Foto cedida pelo Dr. Fig. r.158 Retinopatia radiacdo (AF) (Foto cedida pelo
Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz- Pereira) Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz- Pereira)
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ETINOPATIA

SOLAR

Resulta de uma lesao do EPR e foto-receptores
consequéncia duma observacao directa ou
indirecta do Sol.
Uni ou bilateral.

FISIOPATOLOGIA:
Lesao das camadas nucleares externas.

EPIDEMIOLOGIA:
Incidéncia alta em paises onde ¢é frequente a
observacao de eclipses.

APRESENTACAO CLINICA INICIAL:

Ocorre 1-4 horas ap6s a exposicao solar.
Diminuicao da AV central, metamorfépsia e
escotomas centrais.

SINAIS:

Pode apresentar diversas apresentacoes clinicas.
Usualmente revela uma mancha amarelada
central num estddio precoce. Tardiamente, a lesao
amarelada é substituida por uma lesao pequena
avermelhada ou uma lesao hipopigmentada com
margens irregulares.

Descritas: alteracao do reflexo foveal, pontos
amarelados foveais ou perifoveais, defeitos na
espessura da retina semelhante a um buraco
macular lamelar ou defeitos irregulares do EPR.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Defeito em janela centrado na févea.

OCT:

Alteracoes precoces: Hiperreflectividade em todas
as camadas da fovea 48 horas apos a observacao
dum eclipse solar. Usualmente desaparece em 1
semana a 1 més.

Alteracoes tardias: Lesao selectiva da EPR e foto-
receptores. Contorno foveal preservado. Presenca
dum espaco opticamente vazio ou hiporreflectivo
na regiao foveal na drea correspondente aos foto-
receptores externos e EPR.

ERG multifocal: Evidencia um embotamento do
pico foveal, que melhora parcialmente com o
tempo'".

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Pseudoburaco macular
o Maculopatia fética

° Distrofias maculares

PROGNOSTICO:
E bom na maioria dos casos, com uma quase
normalizacao da AV em 6 meses.

TRATAMENTO:
Nao ha tratamento eficaz.
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E Retinopatia Valsalva

Fig. r.159 Retinopatia solar (Retinografia)

Fig. r.160 Retinopatia solar (Aneritica)

ETINOPATIA

VALSALVA

Consiste numa ruptura dos capilares retinianos
superficiais, que ocorre quando um aumento
importante da pressao intratoracica e intra-
abdominal ocasiona um aumento associado da
pressao venosa intraocular.

Ocorre habitualmente ap6s levantar pesos, tosse,
espirros, vomitos.

Pode nao ter um factor precipitante identificado.
Uni ou bilateral.
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SINTOMAS:

Perda subita da visao central e escotomas.
CLINICA:

Hemorragia pré-retiniana, bem delimitada,

dome-shaped, sob a membrana limitante interna,
avermelhada, arredondada ou ovalada. Unica ou
multipla.

O local mais comum da hemorragia é o polo



posterior, onde existe um espaco anatémico
prémacular,  préexistente. A hemorragia
esta localizada na interaface vitreoretiniana,
directamente sob a hialéideia posterior do vitreo
ou sob a membrana limitante interna®.

Pode apresentar estrias na retina circundante.

Na forma ligeira ha hemorragia plana, que ocorre
mais frequentemente no centro da mdcula.
Podem ocorrer hemorragias vitreas, pré-retinianas,
intraretinianas e, menos comumente, hemorragias
subretinianas.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Hipofluorescéncia, resultado do bloqueio do
sangue.

Nao ha anomalias vasculares retinianas associadas.
OCT: Revelaa presenca de sangue sob a membrana
limitante interna.

PATOGENESE:

Na manobra de Valsalva, o aumento da pressao
intratoracica é gerado pela forca exercida contra
a glote fechada.

O aumento da pressao intratordcica pode causar
um aumento da pressao venosa intracraniana
seguido por uma diminuicao da pressao venosa
intraocular de retorno. O resultado consiste na
ruptura de um ou mais capilares retinianos.

Em adicao, a membrana limitante interna nao tem

Fig. r.161 Hemorragia preretiniana na area foveal
(Retinografia)

uma aderéncia firme a retina, no polo posterior.
O laser punctiforme ou fotodisrupcao da face
hial6éideia posterior ou da membrana limitante
interna, propicia a drenagem para a cavidade
vitrea, onde é reabsorvida mais rapidamente.
Ocasionalmente  a retinopatia de Valsalva é
bilateral.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Macroaneurisma
Retinopatia diabética
Oclusao venosa

Anemia

PROGNOSTICO:
O prognéstico visual € bom. Cura espontanea sem
sequelas.

TRATAMENTO:

Vigilancia.

Em caso de hemorragia vitrea ou hemorragia pré-
retiniana de grande dimensao, nao reabsorvivel,
esta indicada a vitrectomia. Pode estar indicado o

Yag-laser.

A maioria das  hemorragias  reabsorve
espontaneamente.

AVALIACAO SISTEMICA:

Teste coagulacaosanguinea e controle da HTA.

Fig.r.162 Hemorragia préretiniana pequena e edema
macular apds um episodio de tosse (Retinografia)
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ETINOPATIAS

CRISTALINAS

Caracterizadas por apresentar lesoes
esbranquicadas ou amareladas, brilhantes e
refringentes.

Os cristais podem localizarse subretinianos,
intraretinianos ou préretinianos, no polo posterior
ou média periferia da retina.

ETIOLOGIA:

o Causas por farmacos (Tamoxifeno,

cantaxantina, nitrofurantoina, talco,
metoxiflurano)

° Causas locais (Drusens calcificados,
telangiectasias  tipo 2, descolamento
cronico da retina)

° Causas genéticas e/ou  sistémicas

(Distrofia cristalina de Bietti, cistinose,
oxalose, S. Sjogren-Larsson).

ETINOPATIA

METABOLICAS

Sao patologias muito raras.

Sao caracteristicas duma etiologia metabdlica:

o Micula em cor cereja

o Aspecto electronegativo dum ERG, em
crianca que apresenta uma diminuicao progressiva
da AV.

SINAIS:

Micula cor cereja, bilateral e simétrica.

Macula amarelada ou em “olho boi”

Retinopatia pigmentar

Em estadios tardios, as retinopatias metabolicas
apresentam um aspecto clinico similar a uma
retinopatia pigmentar, com uma atrofia 6ptica
marcada.
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FORMAS CLINICAS:
° Doencas lisossomicas (secundarias
a um défice de hidrélases: esfingolipidoses,

glicoproteinoses e ceréides lipofuscinoses).
o Doencas dos peroxyssomas (S. Zellweger,
adrenoleucodistrofia infantil e D.Refsum infantil)

EXAMES COMPLEMENTARES:

ERG: Esta alterado, excepto no inicio da doenca.
Diminuicao da onda b com preservacao da onda a.
RMN: Evidencia de organomegdlias e atrofia
cerebral.

Doseamento dos enzimas em défice: Permite o
diagnéstico especifico.



ETINOPATIA

DEGENERATIVA

E uma doenca intraretiniana
hereditdria.

Origina uma separacao da porcao sensorial
da retina em duas camadas, que resulta numa

elevacao bolhosa elevada.

degenerativa

EPIDEMIOLOGIA:

E um processo degenerativo que se inicia com uma
degenerescéncia cistéide periférica. A separacao
posterior na camada plexiforme externa origina
uma elevacao evidente clinicamente.

Prevaléncia aumentada apés os 40 anos de idade.
Estd presente em 7% dos individuos acima daquela
idade’.

Usualmente bilateral, mas assimétrica.

Mais frequente no quadrante temporal inferior.
Frequentemente sao hipermetrépicos.

PATOGENESE:

O processo de separacao inicia-se na camada
plexiforme externa ou na camada nuclear interna
da retina periférica.

A drea envolvida inicia-se a coleccionar substancia
viscosa, que contém mucopolissacarideos.

O processo gradualmente progride aarea envolvida
torna-se em 2 camadas degenerativas, resultando
em perda permanente e total da funcao visual, na
area afectada.

SINTOMAS:
Na maioria dos casos é assintomatica.
Em casos raros, o doente refere uma perda dos CV.

CLINICA:

Mais frequente nos quadrantes externos, mas pode
ocorrer em qualquer localizacao.

Elevacao dome-shaped, transparente, uniforme,
com um bordo posterior convexo. A retina esta
imoével, sem ondulacao com o0s movimentos

oculares, e sem pigmentacao do EPR.

Melhor observacao com oftalmoscopia indirecta,
com indentacao escleral.

Durante a indentacao escleral, a lesao com os
espacos ocupando fluido, tende a aumentar com
a indentacao (contrariamente ao descolamento
regmatogéneo da retina).

Em 15% dos casos contém uma rasgadura retina.
A degenerescéncia vitrea estd quase sempre
associada com a retinosquise adquirida.

TIPOS CLINICOS

o Tipica: A separacao ocorre na camada
plexiforme externa.
Bilateral, anterior ao equador, no

quadrante temporal inferior. Nao invade o
polo posterior. Elevacao leve a moderada
e aplanada. Aspecto em metal batido.

o Reticular: A separacao ocorre na camada
de fibras nervosas. FElevacao bolhosa.
Tipicamente estende-se posterior ao
equador. Bilateral, quadrante temporal
inferior. Forma arredondada ou ovalada.
Padrao em rede dos vasos sanguineos.
Buracos retinianos externos ocorrem em
20% dos casos.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

Flocos de neve esbraquicados na camada nuclear

interna.

Buracos circulares da parede externa.

2 tipos de descolamento da retina associados:

o Tipo 1 — descolamento localizado, que
nao se estende além da drea da esquise.

Assintomadtico. Estaciondrio ou muito
lentamente progressivo.
o Tipo 2 — Sao progressivos, extensos e

requerem cirurgia. Menos comum do que
o tipo 1. Tém buracos retinianos externos.
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E Retinopatia degenerativa

EXAMES COMPLEMENTARES: PROGNOSTICO:

Oftalmoscopia indirecta com depressao escleral. Risco de 0.05% de descolamento da retina.

CV: Défice absoluto dos CV, correspondente adarea O risco de progressio da retinosquise para a
da retinosquise. macula é extremamente raro.

) Raramente provoca perda AV.
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.:

° DR regmatogéneo AVALIACAO SISTEMICA:

° DR exsudativo Nao € necessario avaliacao sistémica.
o Retinosquise juvenil ligada ao X

[ )

Branco com e sem presséo.

Fig. r.163 Retinosquisis degenerativa (Retinografia) Fig. r.164 Retinosquisis degenerativa (Retinografia)
(Foto cedida pela Dra. Fernanda Vaz) (Foto cedida pela Dra. Fernanda Vaz)

Fig. 1.165 Retinosquisis degenerativa (OCT) (Foto cedida pela Dra. Fernanda Vaz)
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Fig. r.166 Retinosquisis degenerativa (Retinografia)
(Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e pela Dra. Sara
Vaz-Pereira)

ETINOSQUISE

MACULAR MIOPICA

Nao é um descolamento da retina, mas um
descolamento foveal com retinosquise ao redor da
fovea.

Caracteriza-se por uma separa¢ao intraretiniana
num olho miope, com estafiloma posterior,
descolamento foveal, uma membrana epiretiniana
ou uma traccao vitreomacular.

Afecta 9-20% dos olhos com alta miopia e
estafiloma posterior (geralmente com um erro
refractivo suprior a 8 D).

PATOGENESE:

Controversa. Doenca multifactorial.

Pode ocorrer em olhos com alta miopia sujeitos
a traccoes ocasionadas pelo sindrome traccional,
onde se encontra uma hial6ideia incompletamente
descolada e uma combinacao de MER e estafiloma
posterior.

Outro mecanismo possivel é a traccao vascular
retiniana.

SINTOMAS:
Perda de AV, metamorfépsia e escotoma central
relativo. Podem ser assintomaticos.

EXAMES COMPLEMENTARES:
OCT: E o exame essencial para o diagnéstico.

EVOLUCAO:

Resolucao espontanea, provavelmente resultante
de um DPV, pode ocorrer, mas € rara.

Pode ocasionar um buraco macular lamelar ou de
espessura completa.

Os dois factores predictivos de mau prognostico
sao a presenca duma estrutura prémacular e o
descolamento foveal.

TRATAMENTO:

Cirurgia vitreoretiniana quando existe uma
deterioracao da acuidade visual associada a um
agravamento progressivo.
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ETINOSQUISE RETINIANA

CONGENITA LIGADA A X

E uma patologia hereditiria e congénita,
caracterizada por uma disfuncao retiniana difusa
com uma maculopatia quistica, retinosquise
periférica e diminuicao da amplitude da onda b
no ERG.

Afecta quase exclusivamente o sexo masculino.

GENETICA.

E uma vitreoretinopatia, que é primariamente
transmitida como padrao autossomico recessivo
ligado ao X.

Na retinosquise congénita ligada ao X, o gene
XLRS1, esta localizado no Xp22-2.

A vitreoretinopatia é devida a expressao duma
proteina aberrante chamada Retinoschisin. Esta
proteina tem um papel importante na integridade
estrutural e funcional da retina.

EPIDEMIOLOGIA.

Patologia rara, tipicamente bilateral. E a causa
mais comum de degenerescéncia macular juvenil,
no sexo masculino.

Afecta 1/5.000 a 1/25.000 nados vivos em todo o
mundo.

As maes sao transportadoras assintomadticas, com
retina normal ao exame clinico.

FISIOPATOLOGIA:

Produz-se uma separacao da retina interna ao nivel
da camada das fibras nervosas, mas também pode
ocorrer na camada de células ganglionares e na
membrana limitante interna.

A causa exacta da esquise € desconhecida.

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA.

A idade de apresentacao é entre os 5 e os 10 anos
de idade. Pode apresentar-se na infancia, como
nistagmo ou estrabismo.

A evolucao clinica é variavel, com efeitos variaveis
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na AV, desde moderada (0.05 a 3/10), até sem
percepcao luminosa.

SINTOMAS:

Os pacientes apresentam-se com diminuicao da AV
devido a esquise foveal ou baixa de visao subita,
devido ao descolamento da retina ou hemovitreo.
Podem apresentar floaters'.

SINAIS:

O achado mais frequente e caracteristico é a
separacao, ou esquise, das camadas retinianas.
As alteracoes microquisticas simétricas bilaterais
dentro da macula (padrao tipo roda dentada) sao
observadas em quase todos os doentes, embora
as alteracoes foveais tipicas ocorram apenas em
68% dos casos’. A medida que a doenca progride
poderao ocorrer alteracoes e atrofia do EPR.

A retinosquise  periférica  ocorre em
aproximadamente 50% dos casos. A localizaciao
mais comum é no quadrante temporal inferior.
Podem ocorrer rasgaduras da retina e hemorragia
vitrea. Pode ocorrer um  descolamento
regmatogéneo da retina.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

o Ectopia macular
o Hipermetropia
o Catarata

o Estrabismo

EXAMES COMPLEMENTARES:

OCT: A esquise foveal é evidenciada na retinosquise
congénita ligada ao X, mesmo em casos ligeiros. A
separacao ocorre em todas as camadas da retina,
sendo mais comuns na camada plexiforme externa.
ERG: Tipicamente, mostra uma onda a normal e
uma amplitude diminuida da onda b.



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Retinopatia da prematuridade.

° Doenca Goldmann-Favre

° Vitreoretinopatia exsudativa familiar
° Retinopatia pigmentar.

EVOLUCAO:

A progressao da doenca é rapida nos primeiros
5 anos de vida, depois progride lentamente e
estabiliza pelos 20 anos de idade.

COMPLICACOES:
° Hemorragia vitrea.
° Descolamento da retina.

PROGNOSTICO:

O prognéstico é bom, dado que a maioria das
retinosquises sao estdveis € nao ameacam a AV
central.

TRATAMENTO:

O objectivo é a manutencao ou melhoria da
integridade estrutural retiniana.

Nao ha tratamento para as alteracoes maculares da
patologia.

A retinopexia laser pode ser usada para criar
uma inflamacao e cicatrizacao da retina e do
EPR subjacente, de modo a criar uma aderéncia
mecanica e uma barreira a progressao da esquise
intraretiniana.

A cirurgia vitreoretiniana visa remover o
componente traccional do vitreo e ocluir as
cavidades da esquise. A remocao das forcas
traccionais é dificil, requerendo frequentemente
a ajuda dum enzima, a plasmina, de modo a
provocar a clivagem das aderéncias nao celulares.
A oclusao a longo prazo das esquises requer um
agente tamponante, o 6leo de silicone.
Aconselhamento genético.

Fig r.167 Retinosquise juvenil ligada ao X (Retinografia)

Fig r.168 Retinosquise juvenil ligada ao X (Retinografia)

Fig 1.169 Retinosquise juvenil ligada ao X (AF)

Fig r.170 Retinosquise juvenil ligada ao X (AF)
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Retinosquisis retiniana congénita ligada a X

Fig r.171 Retinosquise juvenil ligada ao X (OCT) Fig r.172 Retinosquise juvenil ligada ao X (OCT)

Fig r.173 Retinosquise juvenil ligada ao X (OCT) Fig r.174 Retinosquise juvenil ligada ao X (OCT)

Fig. r.175 Retinosquise juvenil ligada ao X (Retinografia) Fig. r.176 Retinosquise juvenil ligada ao X (Retinografia)
Foto cedida Pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz- (Foto cedida Pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-
Pereira). Pereira).
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Fig. r.177 Retinosquise juvenil ligada ao X (Aneritica) Fig. r.178 Retinosquise juvenil ligada ao X (Aneritica)
Foto cedida Pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara (Foto cedida Pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara
Vaz-Pereira). Vaz-Pereira).

Fig. 1.179 Retinosquise juvenil ligada ao X (OCT) Fig. r.180 Retinosquise juvenil ligada ao X (OCT)
Foto cedida Pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara (Foto cedida Pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara
Vaz-Pereira). Vaz-Pereira).

» ICKETTSIOSE

Sao doencas infecciosas devido a bactérias gram  afinidade pelo endotélio vascular, traduzindo-se
— intracelulares (Rickettsias), cuja transmissao é  por uma vasculite generalizada, explicando o seu
efectuada por artrépodes. polimorfismo clinico.

A maioria das rickettsioses tem uma grande  Patologia suspeita em presenca da triade de febre,
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Rickettsiose

cefaleias e rush cutaneo.
Evolucao frequentemente favordvel,
previsiveis as complicacoes viscerais.

mas Sao

CLINICA:

Aretinite e avasculite retiniana sao as manifestacoes
oculares mais frequentes das rickettsioses.
RETINITE:

E uma das manifestacoes mais caracteristicas da
febre mediterranica, encontrando-se em 30-50%
dos doentes na fase aguda da doenca.
Frequentemente € assintomatica.

Olho vermelho, dor ocular, uveite anterior,
miodes6psia, diminuicao da AV e amputacao do
CV.

FUNDO OCULAR

Manchas esbranquicadas retinianas,
frequentemente multiplas, uni ou bilaterais, de
tamanho variavel. Tipicamente estao centrados
por um vaso retiniano.

Reaccao vitrea celular minima.

AF: manchas hipofluorescentes em tempos
precoces, que se impregnam em tempos tardios.

EVOLUCAO. Favoravel. As manchas regridem em 3-10
semanas, sem deixar cicatrizes. Pode ocorrer NVSR.

VASCULITE:
A vasculite retiniana é frequente e pode revestir
diversos aspectos clinicos (embainhamento

UPTURA

COROIDE

vascular focal ou difuso, difusao de fluoiresceina
em tempos tardios, hemorragias retinianas,
oclusao arterial retiniana e venosa de ramo.

OUTROS SINAIS CLINICOS

CORIORETINANOS:

° Descolamento seroso retiniano
° Edema macular cistéide

° Estrela macular

SINAIS OCULARES ASSOCIADOS:

° Edem da papila

° Papilite

° Neuroretinite

° NOIA

° Paralisias oculomotoras

DIAGNOSTICO:
Serologico

EVOLUCAO:

Favoravel. A maioria fica com uma AV normal, mas
pode acontecer um défice visual persistente, mais
ou menos profundo.

TRATAMENTO:

Doxyciclina.

Corticéides sistémicos podem estar indicados
em caso de formas graves de retinite, vasculite
retiniana ou neuropatia 6ptica.

E uma rasgadura da membrana de Bruch, coréide
e EPR, secundariamente a um traumatismo ocular
contuso.

Entre 5-10% de todos os traumatismos oculares
contusos originam uma ruptura coroidea indirecta.
2 tipos de ruptura coroideas:

° Directa: Ocorre no local do impacto e esta

orientado paralelamente a ora serrata.
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o Indirecta: As mais comuns. Ocorrem
predominantemente no polo posterior,
longe do local do impacto.

A ruptura é em forma de crescente e estd alinhada

concentricamente ao disco Optico, com uma

concavidade para o disco 6ptico.

25% apresentam rupturas multiplas. A maioria

(82% dos casos) das rupturas sao temporais ao



disco 6ptico e em 66% envolvem a macula®.

PATOGENESE:

A elasticidade da retina normalmente resiste a
rasgadura. A esclera previne a ruptura e protege
o globo ocular. O mecanismo vascular é a hipotese
mais fidedigna de lesao nas rupturas da coréide.

CLINICA:

A ruptura da membrana de Bruch pode ser
obscurecida no inicio por uma hemorragia
subretiniana. A reabsorcao do sangue permite
evidenciar uma faixa amarelada.

Uma ruptura recente apresenta-se como um
aspecto em crescente, inica, concéntrica ao disco
optico e afectando frequentemente a macula.
Uma ruptura antiga caracteriza-se por apresentar
uma estria esbranquicada em  crescente,
correspondendo a esclera visivel.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Demonstra um atraso de preenchimento em
forma de crescente, com um pico no local da
ruptura da coréide

Precocemente hd uma hipoperfusao da
artéria coroideia. A evidéncia de ruptura da
cordide manifesta-se em tempos tardios por
hiperfluorescéncia.

ICG: Anel hipofluorescente ao longo das
veias coroideas como sinal de um aumento

Fig. r.181 Ruptura coroidea e edema de Berlin pos
traumatismo directo (Retinografia)

de permeabilidade da coriocapilar. As mnovas
proliferacaoes originam-se a partir dos vasos
cor6ideus da camada de Sattler.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL::
° Lacquer cracks e estrias angioides
° Macroaneurisma arterial retiniano,

retinopatia Valsalva e anemia.

COMPLICACOES:

Crescimento de tecido fibrovascular
Migracao de células do EPR

Formacao de membrana epiretiniana
Perda de fotoreceptores

Atrofia 6ptica

Descolamento da retina

NVSR (A ruptura maior do que 4.000
microns de comprimento e localizadas
dentro de 1.500 microns do centro da
fovea sao mais frequentemente associados
com neovascularizacao coroidea).

PROGNOSTICO

Depende da presenca ou da auséncia do
atingimento da macula e se existe uma hemorragia
subretiniana associada.

NVSR pode ocorrer em qualquer altura da
evolucao clinica.

A recorréncia da NVSR é observada em 15 a 30%
dos casos, no primeiro ano.

Fig. r.182 Ruptura coroidea p6s traumatismo directo
(AF)
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Fig. r.183 Ruptura coroidea recente, pds traumatismo Fig. r.184 Ruptura coroidea recente, pds traumatismo
directo com sapato (Retinografia) directo (Aneritica)

Fig. 1.185 Ruptura coroidea recente, pds traumatismo Fig. 1.186 Ruptura coroidea recente, pds traumatismo
directo (AF) directo (OCT).
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ARCOIDOSE

Doenca  sistémica  cronica de  etiologia
desconhecida.
Caracterizada pela presenca de granulomas

epiteli6ides, sem necrose caseosa e umaacumulacao
de linfécitos T e fagocitos mononucleares,
responsaveis pelas alteracoes da arquitectura
normal dos tecidos atingidos.

Todos os orgaos podem estar afectados.

Todas as estruturas do globo ocular podem ser
atingidas'".

A uveite da sarcoidose (ocorre em 25-50% de
doentes com sarcoidose) caracteriza-se pelo
aparecimento durante os primeiros meses e €
frequentemente reveladora da doenca''*!'"s..

EPIDEMIOLOGIA:
Predominio do sexo feminino (1 a 65: 1).

APRESENTACAO CLINICA:

A uveite anterior € tipicamente granulomatosa
crénica, uni ou bilateral. Os precipitados
endoteliais sao em gordura de carneiro. Os
noédulos iridianos sao menos constantes: nédulos
de Koeppe, no rebordo pupilar ou os nédulos de
Busacca no estroma da iris.

A uveite anterior sarcoidésica € hipertensiva,
aguda e unilateral.

A uveite posterior é encontrada em 10-30% dos
casos, com hialite e atingimento retiniano e
cordideu associados.

Os granulomas coroideos sao amarelados se forem

evolutivos, multiplos e bilaterais.

A principal causa de diminuicao da AV na uveite
posterior é o edema macular cistéide (ocorre em
20 a 60%dos casos). E crénico e niao responde
favoravelmente aos corticéides.

O edema da papila, clinico ou angiografico, é
encontrado em cerca de 40% dos casos.
Periflebites segmentares e focais. Podem ser

oclusivas e acompanharse duma isquémia
retiniana.
DIAGNOSTICO:

Assenta nos critérios internacionais propostos para
a sarcoidose, em 1999'16,

Sinais oftalmolégicos:

o Precipitados endoteliais em gordura de
carneiro.

Nodulos iridianos (Koeppe e Busacca)
Sinéquias anteriores periféricas
Opacidades vitreas

Coroidite periférica multifocal.
Periflebite segmentar ou nodular

Noédulo coroideu solitario

Sinais paraclinicos:

o Anergia tuberculinica num doente
vacinado 4 BCG

o Aumento do enzima de conversao da
angiotensina sérica

o Adenopatias hilares bilaterais

o Perturbacao das analises hepaticas

o Tomodensitometria toracica positiva
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Fig. s.1 Sarcoidose (Retinografia e AF) (Foto cedida pelo
Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)

EMENTEIRA

VITREA

Ocorre a partir dum tumor primario ou metastatico
ou por circulacao de células tumorais no sangue.

ETIOLOGIA.
Linfoma  intraocular, melanoma  cordide,
retinoblastoma, meduloepitelioma do corpo ciliar

HUNT

e hamartoma astrocitico. Metdstase do pulmao e
mama.

SINTOMAS:
Assintomaticos ou floaters e diminuicao da AV.
Nao ha dor ocular

OPTICOCILIAR

Representa uma comunicacao anémala entre a
retina e a circulacao coroidea, causada por uma
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obstrucao a drenagem venosa retiniana.



ETIOLOGIA: causado por meningioma (preenchem durante a
Meningioma perioptico, pseudotumor cerebralea  fase arteriovenosa) e causado por OVCR (preenche

oclusdo veia central da retina prévia. durante a fase venosa).
TAC: Despiste meningioma
EXAMES COMPLEMENTARES: Puncao lombar

AF: Permite diferenciar entre os shunts vasculares

Fig. s.2 Shunt opticociliar (Retinografia) Fig. s.3 Shunt opticociliar (AF)

INDROME ALARGAMENTO

IDIOPATICO AGUDO DA
MANCHA CEGA

Patologia peripapilar rara. mas de tamanho variavel.

Atinge s6 o sexo feminino. Edema papilar ou hiperémia com anomalias
Sintomatologia comum com o MEWDS. pigmentares peripapilares em 50 % dos casos.
SINTOMAS: EXAMES COMPLEMENTARES:

Apresentacao clinica inicial entre os 20 e os 50  AF: Impregnacao tardia do n. 6ptico.
anos, com fotépsia e diminuicao da AV?!.

EVOLUCAO:
SINAIS: AV melhora espontaneamente, mas o alargamento
Defeito pupilar aferente esta presente. da mancha cega pode persistir.

Alargamento da macha cega, de bordos nitidos, Recidiva pode acontecer.
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INDROME DE AVULSAO

DOS VASOS SANGUINEOS

A traccao vitrea associada a avulsao dos vasos
sanguineos € uma causa importante de hemorragia

vitrea.
Associacao com rasgaduras da retina.

PATOGENESE:
Aderéncia vitrea firme ajacente
sanguineos retinianos.

Fig. s.4 Sindrome avulsdo vasos sanguineos
(Retinografia)
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a0s

vasos

ASSOCIACAO COM PATOLOGIAS OCULARES:

Ap6s fotocoagulacao laser na D. Eales
Retinopatia da prematuridade cicatricial
Retinopatia diabética fundo

Retinopatia diabética proliferativa, apos
fotocoagulacao laser.

Pars planite

Fig. s.5 Sindrome avulsdo vasos sanguineos
(Retinografia)



INDROME

DE BEHR

Atrofia 6ptica hereditdria, caracterizada por uma
atrofia 6ptica bilateral.
Transmissao autossémica recessiva.

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
Em idade < 10 anos, com uma perda da AV, que se
estabilizara.

SINAIS:

INDROME

Atrofia 6ptica difusa.

PROGNOSTICO:
Variavel. Perda da AV de moderada a grave e
nistagmo.

ANOMALIAS SISTEMICAS:
Marcha espastica, ataxia e atraso mental

DE EFUSAO UVEAL

E uma doenca idiopatica rara, que atinge
predominantemente o sexo  masculino,
hipermetropes e de idade média.

Corresponde a acumulacao de transudado, no
espaco supracoroideu (que é uma cavidade
virtual entre a esclera e a coréide), proveniente
da coriocapilar. Provoca o aparecimento dum
espessamento e dum descolamento da coréide.
Foi descrita pela primeira vez em 1963 por
Schepens et Brockhurts, referindo uma aumento
da espessura escleral.

Unilateral usualmente, mas pode ser bilateral.

FISIOPATOLOGIA:
Anomalias da permeabilidade escleral, compressao

das veias vorticosas, inflamacao da cordide e
hipotonia ocular.

E frequente um descolamento exsudativo da
retina.

ETIOLOGIA:

o Hipotonia ocular (traumatismo, cirurgia
filtrante)

o Causas inflamatorias (uveite posterior,
ap6s panfotocoagulacao, esclerite).

° Causas vasculares (HTA, manobras de
valsalva, aumento da pressao venosa
episcleral).

Farmacos (analogos de prostaglandinas)
Espessamento  escleral  (nanoftalmo,
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H Sindrome de efusdo uvesl

Doenca Hunter).

CLINICA:

O aspecto clinico depende da sua causa e da sua
importancia.

A diminuicao da AV é importante. A dor ocular é
inconstante, mas intensa.

Diminuicao da profundidade da camara anterior
(responsdvel pela miopia adquirida transitoria).
FUNDO OCULAR: Bolsa uni ou mdultiplas de
descolamento coroideu, acinzentado, protuindo
para o vitreo.

Tyndall vitreo presente.

EVOLUCAO:

Com a regressao da efusao uveal, surge um aspecto
em “pele de leopardo”. Placas de hiperplasia do
EPR.

EXAMES COMPLEMENTARES:
ECOGRAFIA: E o exame complementar mais

importante. Massa anecogénica, circunferencial.
Espessamento da coréide).

Eco dopller: Caracter liquido duma parte do
descolamento cordideu e auséncia de circulacao
intratumoral que permite o diagnoéstico.

UBM: Hipoecogénico entre a esclera e a coréide.
A AF e o OCT nao sao tuteis para o diagnostico de
efusao uveal.

AF: Siléncio na zona de descolamento coroideu.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Tumores solidos (particularmente o
melanoma em anel).

TRATAMENTO:

Corticoides  (dexametasona) e
topicos.

Corticéides sistémicos propostos.
Incisao em toda a espessura ou parcial da esclera
na nanoftalmia.

ciclopégicos

INDROME DE FIBROSE

SUBRETINIANA

PROGRESSIVA E UVEITE

Consiste numa patologia idiopdtica rara, que
atinge preferencialmente mulheres sas.

SINTOMAS:
Diminuicao unilateral e progressiva da AV. Torna-
se bilateral habitualmente.

SINAIS:

Lesoes subretinianas amareladas que confluem
para formar dreas elevadas.

Inflamacao do vitreo.
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EXAMES COMPLEMENTARES:
ERG: Diminuido.

EVOLUCAO:

Crénica. Mau prognéstico devido a formacao de
bandas fibrosas opacas subretininas a anomalias
do EPR na area macular.

TRATAMENTO:
Agentes imunossupressores benéficos.
Corticoides ineficazes.



INDROME DE TRACCAO

VITREOMACULAR

Afeccao adquirida em que existe uma separacao
da hialéideia posterior, com aderéncia persistente
damacula e, ocasionalmente, ao disco éptico.
Caracteriza-se pela presenca duma distorcao da
morfologia da mdcula, resultado duma traccao
vitreomacular persistente, ap6s um descolamento
posterior vitreo incompleto®.

A aderéncia vitreoretiniana pode ser extensa, do
disco optico a mdcula, ou apenas uma aderéncia
focal a fovea.

EPIDEMIOLOGIA:
E rara em idades inferiores a 50 anos.

SINTOMAS: Diminuicao da acuidade visual
central, metamorfépsia e diplopia monocular.

A traccao persistente pode causar um aumento
da permeabilidade vascular retiniana, originando
um agravamento dos sintomas e degenerescéncia
quistica.

SINAIS:

Espessamento da hial6ideia posterior. Distorcao
macular, frequentemente com descolamento
traccional da mdcula. Estrias retinianas presentes.

Pode estar presente uma membrana epiretiniana.

EXAMES COMPLEMENTARES:

OCT: Evidencia a traccao vitremacular, induzindo
uma elevacdo retiniana significativa e edema.

AF: Revela uma distorcao vascular retiniana e
leakage. Pode ocorrer edema macular cistéide e
edema papilar.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Membrana macular epiretiniana
Hamartoma combinado da retina e EPR

EVOLUCAO:
Ocasionalmente, ocorre umamelhoria espontanea,
caso ocorra um DPV.

TRATAMENTO:

Cirurgia vitreoretiniana quando a acuidade visual
é igual ou inferior a 3/10.

Vitrectomia para remocao da traccao vitrea
anterior e posterior.

Vitredlise com microsplasmina sob investigacao,
com resultados promissores.
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H Sindrome de tracgao vitreomacular

Fig. s.6 Trac¢do vitreomacular (Retinografia)

Fig. 5.8 Tracg@o vitreomacular (AF) Fig. s.9 Tracgdo vitreomacular (OCT)

INDROME

DE TERSON

Inicialmente o termo referiase a associacao de  Actualmente, aplicase a qualquer hemorragia
hemorragia vitrea com hemorragia subaracnéideia  intracraniana, com hemorragia pré-retiniana ou
aguda. vitrea secundaria.
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A incidéncia de hemorragia intraocular ap6s uma
hemorragia subaracnoidea varia de 10 a 50% e
duma hemorragia vitrea varia de 3 a 13%".

PATOGENESE:

Um aumento suabito da pressao intracraniana
origina um défice de retorno venoso intraocular,
causando a hemorragia pré-retiniana.

Um aumento subito da pressio intracraniana,
devido a uma hemorragia intracraniana
ou traumatismo, origina uma estase venosa
intraocular, que leva a ruptura dos capilares
retinianos superficiais.

A hemorragia resultante é tipica no espaco sob a
membrana limitante interna.

SINTOMAS:

Evento intracraniano agudo, nomeadamente uma
ruptura de aneurisma intracraniano ou hematoma
subdural.

Perda AV unilateral ou bilateral na apresentacao
clinica incial, que tipicamente varia de 0.05 a
percepcao luminosa.

CLINICA:

As hemorragias intra-oculares sao usualmente
bilaterais e superficiais.

As hemorragias estao localizadas no espaco sob
a membrana limitante interna ou na regiao
peripapilar.

As hemorragias vitreas podem ocorrer e ser densas.
Nao ha defeito pupilar aferente relativo.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

° Paralisias dos nervos cranianos

Fig. s.10 Sindrome Terson

° Membrana epiretinianas
° Descolamento traccional da retina.
EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Hipofluorescéncia correspondente as dreas de
hemorragias pré-retinianas.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL::
Descolamento posterior vitreo
Oclusao venosa retiniana
Rasgadura retina

Retinopatia diabética proliferativa
Retinopatia Valsalva
Macroaneurisma arterial retiniano

PROGNOSTICO:

E geralmente bom, a nio ser que ocorra um
descolamento da retina neurosensorial.

Na infancia, a nao reabsorcao duma hemorragia
pré-retiniana grande ou hemorragia vitrea pode
levar a uma ambliopia de privacao.

TRATAMENTO:

A maijoria das hemorragias pré-retinianas,
particularmente as que nao envolvam a févea,
reabsorvem espontaneamente.

Hemorragias de grande dimensao que obstruam a
madcula podem requerer uma vitrectomia via pars
plana.

AVALIACAO SISTEMICA:

A avaliacao neurolégica em casos de doentes com
cefaleias e hemorragias sob a membrana limitante
interna ou hemorragia vitrea espontanea.
Necessaria a avaliacao da coagulacao sanguinea.
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INDROME

FOSTER-KENNEDY

Um tumor do lobo frontal origina uma compressaio ~ aumento da pressao intracraniana é evidente s6 no
directa do n. 6ptico causando uma atrofia 6ptica  olho adelfo,
primdria. Um papiledema subsequente devido ao

Fig. s.11 Sindrome Foster Kennedy por meningioma Fig. s.12 Sindrome Foster Kennedy por Meningioma
(Retinografia) (Retinografia)

Fig. s.13 Sindrome Foster Kennedy (AF) Fig. s.14 Sindrome Foster Kennedy (OCT)
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INDROME

GOLDMANN-FAVRE

Patologia rara.
E uma degenerescéncia vitreoretiniana progressiva
bilateral, autossémica recessiva.

SINTOMAS:
Diminuicao da AV e nictalopia.

SINAIS:
. Esquise foveal
. Retinosquise periférica

° Retinopatia pigmentar (manchas em
leopardo)
o Vitreo opticamente vazio (devido a

liquefaccao e degenerescéncia )

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Para diferenciar quistos e edema macular

cistoide.
ERG: An6émalo desde uma idade precoce.

INDROME IRVAN
(VASCULITE RETINIANA

IDIOPATICA, ANEURISMA E
NEURORETINITE).

o . Gl
Caracteriza-se por apresentar ectasias multiplas
predominantemente nas bifurcacoes arteriais no
polo posterior e disco 6ptico®.

; . bi métrica.
Entidade rara, bilateral e simétrica. Ocorre em
jovens.

ETIOLOGIA:
Desconhecida.

APRESENTACAO CLINICA INICIAL:
Pode apresentar-se inicialmente com um edema do
disco optico e elevacao da pressao intracraniana.

SINAIS:
Caracterizada pela presenca de
arteriais retinianos e a superficie do disco 6ptico.

aneurismas

O numero de aneurismas pode aumentar.
Embainhamentos periarteriais, tortuosidade e
irregularidade arterial.

Isquémia da retina periférica.

EVOLUCAO
Podem regredir espontaneamente.

COMPLICACOES:

Perda visao, consequéncia de sequela de alteracoes
proliferativas ou devido a exsudacao macular grave
ou, raramente, a uma oclusao vascular secundaria.

TRATAMENTO:
Fotocoagulacao laser pode ser benéfica.

RETINA 209




INDROME

ISQUEMICO OCULAR

Patologia pouco frequente. Descreve sintomas
e sinais oculares atribuiveis a uma acentuada
obstruccao da artéria carétida ou oftalmica.

E secunddrio a hipoperfusio ocular crénica
resultante duma estenose ipsilateral grave da
carétida (superior a 90% de estenose).
Mortalidade de 40% aos 5 anos.

Unilateral em 80% dos casos®

EPIDEMIOLOGIA:

Aproximadamente 2000 novos casos ocorrem cada
ano nos USA®.

Ocorre em 5% dos doentes com obstruccao artéria
carétida’®,

Idade média: 65 anos.

FISIOPATOLOGIA:
Nao ocorre uma perturbacao do fluxo sanguineo
na artéria carétida ou artéria oftdlmica até que
ocorra 70% da obstruccdo. A pressao de perfusiao
na artéria central da retina diminui 50%, com uma
obstruccao de 90%.

ETIOLOGIA:

° Aterosclerose (90% dos casos)

o Arterite células gigantes

o Prolapso da vdlvula mitral, estenose
valvula aética

° Drepanocitose, coagulopatias

APRESENTACAO CLINICA INICIAL:
Sintomatologia variavel.

Diminuicao progressiva da AV em semanas ou
meses.

Em 12% dos casos ha uma diminuicao aguda da
AV.

Histéria de amaurose fugaz em 10% dos doentes.
Dor periorbitdria (ocorre em 40% dos casos).

SINAIS.
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Segmento anterior:

° Neovascularizacao iris (67%)

Segmento posterior

° Estreitamento das arteriolas retinianas

° Dilatacao venosa retiniana

° Microaneurismas

o Hemorragias profundas (em 80% dos
€asos)

° Edema macular

° Micula cor cereja (em 12% dos casos).

Neovascularizacao do disco 6ptico.

ASSOCIACAO SISTEMICA:

° Diabetes Mellitus (50%)

o HTA (65%)

o Cardiopatia isquémica (50%)

o Doenca vascular periférica grave
° I. vascular cerebral

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Atraso de preenchimento coroideu em 60 %
casos. Atraso preenchimento arterial e venoso
retiniano.

ERG: Diminuicao onda a e onda b.

Doppler carétidas: Pode ser util.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o OVCR

o Retinopatia diabética
o Retinopatia radiacao
PROGNOSTICO:

75% evoluem para uma AV inferior a conta dedos
no periodo de 1 ano.

45% de risco de mortalidade aos 5 anos, por
doenca cardiaca.

TRATAMENTO:
Panfotocoagulacao  retiniana,
neovascularizacao iris.

em caso de



Endarterectomia estd indicada para pacientes da cardétida ipsilateral.
sintomaticos e que apresentem 70-90% estenose

Fig. s.15 Sindrome isquémico ocular (Retinografia) Fig. s.16 Sindrome isquémico ocular (Aneritica)
(Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara
Vaz-Pereira) Vaz-Pereira)

Fig. s.17 Sindrome isquémico ocular (AF) Fig. s.18 Sindrome isquémico ocular (AF)
(Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz- (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-
Pereira) Pereira)
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Sindrome de isguémico ocular

Fig. s.19 Sindrome isquémico ocular (Rubeosis Iridens)
(Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-
Pereira)

INDROME

Fig. s.20 Sindrome isquémico ocular (Dilatagdo veias
episclerais (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra.
Sara Vaz-Pereira)

MAUS TRATOS

(SHAKEN BABY)

Consiste em hemorragias intra-oculares em
criancas, resultado de maus tratos. Associacao com
diminuicao da AV.

SINTOMAS:

Diminuicao da funcao visual

A crianca apresenta-se agitada e irritada. Pode
apresentar convulsoes, letargia, vOmitos e
dificuldade respiratoéria.

CLINICA:

Pode nao apresentar sinais de traumatismo
externo.

Pode revelar equimose periorbitdria, laceracao da
palpebra, hemorragias subconjuntivais, abrasoes
corneanos, hifema, rasgadura do esfincter iris e
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catarata®.

FUNDO OCULAR: Hemorragias intraretinianas,
pré-retinianas e€/ou subretinianas extensas uni ou
bilaterais. Forma arredondada ou dome-shaped.
Outros achados: hemorragia vitrea, edema do disco
optico, pregas retinianas, retonosquise, didlise ou
rasgadura retina e cicatrizes corioretinianas.

EXAMES COMPLEMENTARES:
ECOGRAFIA: Util em criancas com hemorragia
vitrea grave.

PATOGENESE:
Mecanismo de aceleracao-desaceleracao subitos. As
hemorragias resultam da traccao vitreoretiniana.



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: PROGNOSTICO:

° Traumatismo (férceps, por exemplo) Mortalidade correlacionada com a extensao da
o Leucemia perda de visao e da area de hemorragias retinianas.
° Infeccoes oculares

AVALIACAO SISTEMICA:
TRATAMENTO: A presenca de hemorragias retinianas em criancas
Vitrectomia, em caso de hemorragia pré-retiniana  com idade inferior a 3 anos, deve alertar para a
ou hemorragia vitrea extensa, que obstrui a visao  crianca ter sofrido de maus tratos.
central e nao reabsorvivel.

Fig. s.21 Sindrome maus tratos . Hemorragias retinianas
¢ embranquecimento retiniano por edema.

Fig s.22 Shaken baby S. (Retinografia) (Foto cedida Fig s.23 Shaken baby S. (Retinografia) (Foto cedida
pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira) pelo Dr. Joaquim Canelas e Dra. Sara Vaz-Pereira)
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INDROME

MORNING GLORY

Patologia congénita. Muito rara.

Usualmente € unilateral. Os casos bilaterais podem
ser hereditarios.

Ocorre mais frequentemente no sexo feminino.
A acuidade visual varia de 1/10 a conta dedos.

SINAIS:

Escavacao em forma de tunel do fundo ocular, que
incorpora o disco éptico.

Caracteriza-se pela presenca dum disco O6ptico
grande, de coloracao rosa-alaranjada, com um
tufo central glial (correspondendo aos vestigios
hialéideus persistentes), uma rede vascular
anémala e uma anel pigmentar peripapilar
corioretiniano elevado®.

Os vasos sanguineos tém uma disposicao radidria a
emergir do bordo da escavacao, como os raios de
uma roda. E dificil distinguir as artérias das veias.

ASSOCIACAO SISTEMICA':

o Encefalocelo basal transesfenoidal
(é sugestivo da associacdo com uma
despigmentacao infrapapilar em forma
de lingua ou V adjacente a anomalia
morning glory.)

o Agenesia do corpo caloso.

o Neurofibromatose  tipo 2  (menos
frequente).

COMPLICACOES:

o Descolamento seroso/regmatogéneo da
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retina (ocorre em 26-38% e usualmente
envolve a retina peripapilar).

o NVSR

TAC ORBITA:

o Alargamento em funil da porcao distal do
nervo 6ptico na sua juncao com o globo
ocular.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Coloboma do disco 6ptico (a escavacao
esta dentro do disco 6ptico).
o Estafiloma peripapilar (a escavacao ao

redor do disco 6ptico € mais profunda do
que na anomalia morning glory e os vasos
retinianos sao normais).

TRATAMENTO:

o Ambliopia funcional

o Cirurgia vitreoretiniana

o Descompressaio da bainha do nervo
optico.

DISCO OPTICO PULSATIL.

E conhecida pela associacio com a anomalia
morning glory. Os movimentos sao atribuidos a
comunicacao anémala entre o espaco subretiniano
e o espaco subaracnoideu que permite o fluxo de
fluido entre os dois compartimentos.



Fig. s.24 S. Morning Glory

INDROME MULTIPLO
EVANESCENTE WHITE DOT

(MEWDS)

O MEWDS afecta primariamente jovens entre os
20 e os 45 anos de idade.

Ha predileccao pelo sexo feminino.

Tipicamente unilateral, mas estao descritos casos
bilaterais.

Recuperacao espontinea usualmente ocorre em
semanas a meses.

Nao ha associacao hereditaria ou racial.

SINTOMAS:

Usualmente apresentam alteracoes visuais subitas
e unilaterais.

Visao desfocada, escotomas temporais ou
paracentrais, fotopsia e discromatépsia.
Reportado um prédromo viral em 1/3 dos casos.

CLINICA:

A AV é€ variavel, variando de 1/10 a 0.05

Comum um pequeno grau de miopia.

Defeito pupilar aferente relativo.

O segmento anterior € normal, sem sinais
inflamatérios.

As células do vitreo sio moderadas.

Disco 6ptico hiperemiado ou edemacidado.

As lesoes caracteristicas sao multiplas, pequenas,
manchas brancas mal definidas, localizadas ao
nivel da retina externa ou EPR.

As lesoes podem ser subtis e desaparecer dentro
das primeiras semanas de vida.

A févea apresenta uma granulosidade amarelada
inabitual, que persiste ap6s a resolucao da afeccao.
As lesoes atipicas incluem placas circumpapilares,
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E Sindrome mditiplo evanescente white dot (MEWDS)

com ou sem envolvimento paramacular e
neovascularizacao coroideia.

EXAMES COMPLEMENTARES:

Os CV revelam um alargamento da mancha cega.
Podem surgir escotomas paracentrais e temporais.
AF: Hiperfluorescéncia precoce e tardia das
manchas brancas, ao nivel do complexo retina
externa/EPR. Odisco6pticoestahiperfluorescente
na fase tardia.

ICG: Multiplas  manchas  hipofluorescentes
pequenas, arredondadas, no polo posterior e
média periferia (o nimero de manchas observadas
no ICG é maior do que é observado clinicamente
ou pela AF).

ERG: onda a reduzida.

EOG: subnormal.

As anomalias do ERG e EOG normalizam com a
resolucao dos sintomas.

PATOGENESE:

Causa desconhecida.

Sugerida etiologia viral.

AF e electrofisiologia revelam um envolvimento do
EPR e fotoreceptores.

ICG revela que afecta também a circulacao

Fig. s.25 MEWDS (AF) (Foto cedida pela Dra. Fernanda
Vaz)

216

coroidea.

ASSOCIACAO:
Neuroretinopatia macular e coroidite multifocal,
com panuveite.

TRATAMENTO:
Resolve espontaneamente, sem necessidade de
tratamento.

PROGNOSTICO:

Excelente, com retorno ao normal em semanas ou
meses, quer da AV, quer dos CV.

A recorréncia € rara.

Os casos bilaterais, com envolvimento assimétrico
ou bilateral progressivo sao raros.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Sindrome de alargamento idiopdtico mancha
cega.

AVALIACAO SISTEMICA:

Nao é necessaria.

Casos descritos apds vacinacao por hepatite B
(associacao pouco clara).

Fig. s.26 MEWDS (AF) (Foto cedida pela Dra. Fernanda
Vaz)



INDROME

PAPILORENAL

Também chamado sindrome rim-coloboma.

E uma afeccio autossémica dominante. Implica
frequentemente uma mutacao do géne PAX2.
Caracterizada por uma hipoplasia renal, uma
insuficiéncia renal e uma disgenésia do disco
optico.

SINAIS:
As papilas parecem vazias, com substituicao dos

vasos centrais da retina pelos vasos de origem
cilioretiniana.

A escavacao habitualmente é minima, com um
aspecto de um coloboma.

As anomalias papilares sao geralmente bilaterais.

INDROME RETINIANO

FLECK BENIGNO

Afeccao  congénita  autossdmica  recessiva,
caracterizada pela presenca de lesoes tipo fleck
discretas amarelo-esbranquicadas ao nivel do EPR,
de tamanho e configuracao variavel®.

Bilateral. Estensao para a extrema periferia
retiniana.

SINTOMAS:
AV tipicamente normal. Sem nictalopia.

SINAIS:
Os flecks variam de tamanho desde pequenos no
polo posterior até flecks confluentes na periferia
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H Sindrome retiniano fleck benigno

retiniana.

EXAMES COMPLEMENTARES:

INDROME

AF: Hipofluorescéncia irregular generalizada, que
nao correspondem as lesoes tipo flecks.

STURGE-WEBER

E a mais comum das facomatoses.

O Sindrome consiste na presenca dum nevo
flameus unilateral na area de distribuicao do nervo
trigémio, envolvendo as palpebras, as conjuntivas
e a episclera, malformacoes do angulo da camara
anterior, glaucoma ipsilateral e hemangioma
coroideu homolateral®.

SINTOMAS:
Diminuicao da AV devido a presenca de
descolamento da retina exsudativo e glaucoma
secundario.

INDROME

DE SUSAG

SINAIS:

A lesao caracteristica € um hemangioma coroideu
difuso envolvendo todo o fundo ocular ou apenas
metade ou s6 o polo posterior.

E usualmente unilateral.

A coloracao do fundo ocular é vermelho escuro
relativamente ao olho adelfo. Chamado fundo
ocular em “ketchup”.

EXAMES COMPLEMENTARES:
ECOGRAFIA: Mostra um espessamento coroideu
com uma alta reflectividade interna.

Também chamado Sindrome Sicret.

Associa uma surdez de percepcao, perturbacoes
confusionais, hipersinais na RMN e oclusoes
arteriais retinianas®'.
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Patologia rara. Atinge preferencialmente mulheres

jovens (90% dos casos).

Etiologia : habitualmente uma patologia embolica
(valvulopatia cardiaca).



IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
A idade média € 24 anos.

SINAIS:

Oclusoes arteriais retinianas periféricas, com
territérios esbranquicados de edema e isquémia
retiniana.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Difusoes segmentares arteriais e oclusoes
arteriais.

INDROME

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
° LES

EVOLUCAO:
A fase activa dura habitualmente varios meses. As
sequelas auditivas e oftalmolégicas sao definitivas.

TRATAMENTO:
Imunosupressores. Fotocoagulacao
territérios isquémicos.

laser nos

TRACCAO PAPILAR

Trata-se duma traccao dos vasos retinianos, do
polo posterior em direccao a periferia.
Congénita pu adquirida.

ETIOLOGIA:

Pregas retinianas congénitas, retinopatia da
prematuridade estadio regressivo, vitreoretinopatia
exsudatica familiar, D. Eales, incontinentia

INDROME

pigmenti, hamartoma combinado, toxocara.

SINAIS:
Aspecto duma traccao da papila. Pregas retinianas
associadas.

TRATAMENTO:
Depende da etiologia

VOGT-KOYANAGI-HARADA

E uma patologia sistémica, com sintomatologia
envolvendo varios orgdos (olhos, ouvidos, pele e
meninges).

E um sindrome inflamatério que afecta
primdriamente os individuos pigmentados entre
0s 20-50 anos de idade.
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Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada

Mais frequentemente afectados os asidticos,

hispanicos e nativos americanos.

PATOGENESE:

Desconhecida.

Doenca autoimune mediada por células contra
melanocitos.

SINTOMAS:

Diminuicao da visao associada com sintomas
meningeos e auditivos, incluindo cefaleias e
vertigens.

A perda de visao é usualmente bilateral, mas pode
ser assimétrica.

Airidocilite causa fotofobia, hiperémia ciliar e dor
ocular ligeira/moderada.

Disacusia, zumbidos e perda de audicao ocorrem
em 75% dos pacientes.

O envolvimento dermatolégico inclui alopecia,
poliose e vitiligo.

CLINICA:

Uveite granulomatosa bilateral e assimétrica
encontrada desde o inicio da doenca.

As alteracoes mais graves e caracteristicas ocorrem
no segmento posterior.

Diminuicao da AV por vitrite e coroidite exsudativa
difusa.

Espessamento da cordide associado com
descolamento da retina neurosensorial bolhoso e
bilateral.

O edema do disco 6ptico surge precocemente e é
sugestivo da patologia.

Células inflamatoérias no vitreo.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Placas de atraso de preenchimento coréideu,
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seguidas de dreas de pinpoint
hiperfluorescentes, ao nivel do EPR.
ECOGRAFIA: Espessamento da coroide,
descolamento da retina seroso , opacidades vitreas
e espessamento escleral posterior.

Puncao lombar: Pleocitose celular nos estadios
precoces da doente.

RMN: Pode ser necessaria para distinguir de uma
esclerite posterior.

multiplos

COMPLICACOES:

Neovascularizacao do disco 6ptico.
Neovascularizacao coroidea, com descolamento
macular hemorragico.

Despigmentacao e agrupamento pigmentar do
EPR.

Catarata

Glaucoma

EVOLUCAO:
Variavel. Os doentes podem sofrer apenas um
episodio ou a doenca tornar-se crénica.

TRATAMENTO:

Os corticosteroides sao a 1* linha de tratamento
para diminuir a doenca inflamatéria.

O prognéstico visual com tratamento é favoravel.
O descolamento da retina usualmente resolve
rapidamente, com resolucao da inflamacao do
segmento anterior.

Imunosupressores (ciclosporina e clorambucil)
usados quando a resposta aos corticosterdides é
inadequada.

AVALIACAO SISTEMICA:
Avaliacao neurolégica para doenca meningea
associada.



Fig. s.27 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (Retinografia) Fig. s.28 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (Retinografia)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho)

T — \

Fig. .29 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (Aneritica) Fig. s.30 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (Aneritica)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho)

Fig.s.31 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (AF) Fig. s.32 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (AF)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho)
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E Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada

Fig.s.33 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (AF) Fig. s.34 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (AF)
(Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho) (Foto cedida pelo Dr. Jodo Carvalho)

Fig. s.35 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (Retinografia) Fig. s.36 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (Retinografia)

Fig. s.37 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (Retinografia) Fig. s.38 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada
(Retinografia)
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Fig. s.39 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada Fig. s.40 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (Aneritica)
(Aneritica)

Fig. s.41 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (AF) Fig. s.42 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (AF)
1

A 200,

Fig. s.43 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (OCT) Fig. s.44 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (OCT)
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E Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada

Fig. s.45 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (Fotos cedidas
pela Dra. Sara Vaz-Pereira)

INDROME
VON-HIPPEL-LINDAU

E um Sindrome tumoral familiar multisistémico, Hemangiomas capilares retinianos ocorrem em
causado por uma mutacao de um gene. 40 a 70% dos doentes e frequentemente sao a
Autossémica dominante. primeira manifestacao clinica.

Hemangiomas justapapilares estao presentes em
SINAIS: 10 a 15% dos pacientes.

Manifestacoes diversas e lesoes em varios orgaos.

INDROME

WYBURN-MASON

Consiste na coexisténcia de malformacoes A-V ~ As manifestacoes oculares sao usualmente
entre a retina e o cérebro. unilaterais.
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SINTOMAS:

A acuidade visual varia de normal até gravemente
afectada.

A perda visao ocorre secundariamente a vasos
anémalos na madcula, hemorragia vitrea,
hemorragia descompensacao
microvascular ou perda da camada fibras nervosas,
formacao de buraco macular, oclusao venosa
retiniana ou glaucoma neovascular®.

retiniana,

CLINICA:

Vasos retinianos tortuosos e dilatados,
unilateralmente, malformacoes A-V da o6rbita com
proptose, paralisia n.cranianos 3°, 4° e 6° par e
defeitos CV.

A sintomatologia sistémica inclui: malformacoes
vasculares intracranianas ipsilaterais, cefaleias,
convulsoes, hemiparesia, malformacoes da
mandibula/maxila, atraso mental.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Preenchimento rapido das malformacoes A-V,
sem leakage.

PATOGENESE:
Nao é hereditaria.
Nao ha predileccao racial ou por sexo.

TRATAMENTO:

Tipicamente, nao sao tratadas.

O papel da fotocoagulacao no edema retiniano
nao esta estabelecido.

Pode requerer uma cirurgia do estrabismo.

AVALIACAO SISTEMICA:

Avaliacao neurolégica.

RMN e TAC para despiste de malformacoes
vasculares do SNC.

ITUS INVERSUS DO DISCO

OPTICO

Consiste numa variacao morfolégica das artérias e
veias temporais da retina que fazem uma angulacao
nasal, em lugar de se dirigirem directamente para
a area temporal.

Encontra-se em 80% de olhos com disversao
papilar.

SINTOMAS:
A AV nao é afectada.

EXAMES COMPLEMENTARES:
CV: Défice temporal.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Compressao do quiasma O6ptico (se o
atingimento ¢ bilateral).
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YNCHISIS

CINTILANTE

Ou colesterolosis. Ou hemoftalmos.

E uma degenerescéncia do vitreo.

O termo Synchysis scintillans refere-se a corpos
altamente refractivos semelhantes a cristais.

ETIOLOGIA:

Surge quase exclusivamente em doentes com
episodios acidentais ou cirirgicos, repetidos, com
hemorragia intraocular intensa. Pode ocorrer apos
uma inflamacao ocular recorrente grave®.

SINAIS:
Consiste na presenca de cristais de colesterol

multicoloridos, numerosos, branco-amarelados,

Fig. s.46 Synchisis scintillans (retinografia)
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dourados, localizados no vitreo ou, eventualmente,
na camara anterior.
Movimentam-se livremente.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Em contraste com a hialite asteréide, em que
as opacidades se distribuem difusamente pela
cavidade vitrea, os olhos com synchysis scintillans,
frequentemente tém DPV, o qual origina que os
cristais se localizem inferiormente. Associacao
com liquefaccao vitrea.

TRATAMENTO:
Nao € necessario.

Fig. s.47 Synchisis scintillans (aneritica)



ELANGIECTASIAS

MACULARES IDIOPATICAS

(MAC TEL)

As telangiectasias parafoveais podem ser congénitas
ou adquiridas.

As telangiectasias maculares idiopdticas sao
caracterizadas por exsudacao e difusdo a partir
de capilares retinianos ectasicos (vasos dilatados
e tortuosos) e incompetentes, na area justafoveal.
Descritas pela primeira vez por Gass em 1968.
Gass e Blodi posteriormente reclassificaram as
Telangiectasias maculares idiopaticas em 3 grupos.
As telangiectasias maculares do grupo 1 sao
unilaterais e complicam-se de edema macular
cistéide e exsudados lipidicos; as telangiectasias
do grupo 2 sao bilaterais, ocultas e evoluem para
atrofia macular; as telangiectasias do grupo 3,
isquémicas, sao muito raras.

EPIDEMIOLOGIA:

Incidéncia desconhecida.

Nao tem caracter hereditario.

As telangiectasias maculares do tipo 1 apresentam
30% de casos de teste anémalo de tolerdncia a
glicose enquanto nas telangiectasias maculares do
tipo 2 ocorrem em 60% dos casos.

DIAGNOSTICO ~ DE
MACULARES:

As telangiectasias maculares do tipo 1 ocorrem em
idades inferiores a 40 anos, sexo masculino, sao
unilaterais e associam-se com edema macular. O
tratamento € a fotocoagulacao laser em caso de
diminuicao da acuidade visual. Por vezes associam-
se com anomalias capilares periféricas.

As telangiectasias maculares do tipo 2 (MAC
TEL 2) ocorrem em idades superiores a 50 anos,
sem predileccao sexual, sao bilaterais e pouco
visiveis. Acompanham-se duma atrofia macular
progressiva. Os neovasos subretinianos podem
complicar a evolucao e respondem favoravelmente
aos anti-VEGF.

TELANGIECTASIAS

As telangiectasias maculares do tipo 3 sao muito
raras, bilaterais e oclusivas.

a) Telangiectasias maculares do tipo 1.
Telangiectasias retinianas visiveis e exsudativas.
Atinge habitualmente jovens do sexo masculino.
Unilateral (90% dos casos).

Associacao com edema macular cistoide.
Provocam uma diminuicao da acuidade visual,
unilateral, quando ocorre o edema macular.

As  dilatacoes  capilares localizam-se  mais
frequentemente no sector temporal da macula.
Podem apresentar-se envolvidas por uma coroa de
exsudados duros.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Revela as telangiectasias desde os tempos
precoces.

OCT: Permite quantificar a gravidade do edema
macular. O achado mais consistente é a presenca
de espacos intraretinianos hiporeflectivos, na
auséncia de espessamento retiniano (ocorre em
87,56% dos casos).

MICROPERIMETRIA: Pode revelar a presenca de
escotomas parafoveais.

EVOLUCAO:
Faz-se para um agravamento do edema macular e
exsudados lipidicos, no polo posterior.

TRATAMENTO:

Em caso duma diminuicao da acuidade visual,
abaixo de 5/10 pode ser eficaz um tratamento com
fotocoagulacao laser (verifica-se uma melhoria da
acuidade visual e desaparecimento dos exsudados
intraretinianos apos a fotocoagulacao laser!'”!1%),
As recidivas dos exsudados podem ocorrer.

b) Telangiectasias maculares tipo 2 (MAC
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Telangiectasias maculares idiopaticas (MAC TEL)

TEL 2)

Telangiectasias  retinianas
exsudativas e ocultas.
Manifesta-se a partir dos 50-60 anos de idade.

Nao tem predileccao por sexo.

As lesoes sao bilaterais e associam-se a atrofia
macular.

Podem complicar-se de neovasos subretinianos.
Rara. Prevaléncia 5-20 /100.000'°,

idiopaticas, nao

CLINICA:

Manifestam-se por uma diminuicao da acuidade
visual pelos 50-60 anos.

FUNDO OCULAR: Discretas alteracoes de
coloracao da retina, sob a forma de crescente, mais
claro, temporal a mdcula, ou uma apresentacao
ovalada, mais clara, ocupando toda a superficie
macular.

As telangiectasias localizam-se no sector temporal
macula ou, por vezes, estende-se até a porcao nasal
da macula.

TRATAMENTO:
Injeccoes intravitreas de anti-VEGF sao uteis em

Fig. t.1 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(Retinografia)
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caso de NVSR.

9) Telangiectasias maculares tipo 3

Muito raras. Associam-se a anomalias do SNC.
Caracterizadas por um alargamento da zona
avascular central, por obliteracio dos capilares
maculares'?.

Acompanham-se duma diminuicao importante da
acuidade visual.

Nao ha tratamento eficaz.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Distrofia viteliforme

° Maculopatia diabética

° Retinopatia radiacao

° Doenca Coats

° Sindrome isquémico ocular

o DMI

ASSOCIACAO:

1/3 dos pacientes tém Diabetes Mellitus.
FOLLOW-UP:

Cada 4-6 meses.

Fig. t.2 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(Retinografia)



Fig. t.3 Telangiectasias retinianas justafoveolares Fig. t.4 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(Aneritica) (Aneritica)

Fig. t.5 Telangiectasias retinianas justafoveolares (AF) Fig. t.6 Telangiectasias retinianas justafoveolares (AF)

Fig. t.7 Telangiectasias retinianas justafoveolares (AF) Fig. t.8 Telangiectasias retinianas justafoveolares (AF)
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Ll [clangiectasias maculares idiopaticas (MAC TEL)

Fig. t.9 Telangiectasias retinianas justafoveolares Fig. t.10 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(Retinografia) (Aneritica)

Fig. t.11 Telangiectasias retinianas justafoveolares (AF) Fig. t.12 Telangiectasias retinianas justafoveolares (AF)

Fig. t.13 Telangiectasias retinianas justafoveolares (AF) Fig. t.14 Telangiectasias retinianas justafoveais (OCT)
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Fig. t.15 Telangiectasias retinianas justafoveolares Fig. t.16 Telangiectasias retinianas justafoveais
(Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas (Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas
¢ Dra. Sara Vaz-Pereira). e Dra. Sara Vaz-Pereira).

Fig. t.17 Telangiectasias retinianas justafoveolares Fig. t.18 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(Aneritica) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas (Aneritica) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas
e Dra. Sara Vaz-Pereira). e Dra. Sara Vaz-Pereira).

Fig. t.19 Telangiectasias retinianas justafoveolares Fig. t.20 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(AF) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas (AF) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas

¢ Dra. Sara Vaz-Pereira). ¢ Dra. Sara Vaz-Pereira).
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Telangiectasias maculares idiopaticas (MAC TEL)

Fig. t.21 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(OCT) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas
e Dra. Sara Vaz-Pereira).

Fig. t.22 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(OCT) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas
e Dra. Sara Vaz-Pereira).

ORTUOSIDADE ARTERIAL

RETINIANA HEREDITARIA

Rara. Anomalia retiniana hereditaria. Bilateral.
Habitualmente sao isoladas.

GENETICA:

Transmissao autossomica dominante.

Deve-se a mutacao do gene COL 4 Al, situado no
cromossoma 13 (q34).

SINTOMAS:
A acuidade visual nao estd afectada até que possam
ocorrer hemorragias maculares

SINAIS:

Caracterizadas pela presenca de tortuosidades
marcadas das arteriolas de 2 e 3* ordem,
com aspecto em saca rolhas. Hemorragias

intraretinianas superficiais intermitentes.
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A rede venosa é normal.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Sistema vascular competente.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° Coartacao aorta
o Hipermetropia com tortuosidades mistas.

EVOLUCAO:
Tendéncia a aumentar com a idade.

COMPLICACAO:
Diminuic¢ao da AV por hemorragia macular.

TRATAMENTO:
Nao ha tratamento indicado.



Fig. t.23 Tortuosidade arteriolar retiniana familiar. Fig. t.24 Tortuosidade arteriolar retiniana familiar.
(Retinografia) (Retinografia)

Fig. t.25 Tortuosidade arteriolar retiniana familiar. Fig. t.26 Tortuosidade arteriolar retiniana familiar. (AF)
(Retinografia)

ORTUOSIDADE ARTERIAL

= VENOSA COMBINADA

ETIOLOGIA:
D. Fabry, S. Maroteaux-Lamy, macroglobulinémia,
crioglobulinémia, leucemias e a D. Vaquez.

RETINA 233




Tortuosidade arterial e venosa combinada

Fig. t.27 Tortuosidade vascular retiniana (Retinografia) Fig. t.28 Tortuosidade vascular retiniana (Aneritica)

Fig. t.29 Tortuosidade vascular retiniana (AF) Fig. t.30 Tortuosidade vascular retiniana (OCT)

OXICIDADE RETINIANA

INDUZIDA POR FARMACOS

Ha um ntmero diverso de firmacos que causam dose diaria ou é secundaria ao efeito cumulativo

toxicidade retiniana. do farmaco. A toxicidade pode ser reversivel ou
permanente.

A toxicidade retiniana esta relacionada com a
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FARMACOS: OCT: Evidencia alteracoes quisticas na mdcula.

DISFUNCAO EPR: ERG e EOG: Detecta uma disfuncao da retina e

° Tioridazina EPR.

° Clorpromazina

° Cloroquina e hidroxicloroquina TIORIDAZINA:

o Desferrioxamina E rara em doses menores que 800 mg/dia.

o Cisplatina e BCNU Causa atrofia e desorganizacao dos fotoreceptores,

ISQUEMIA MACULAR: com uma perda secundaria do EPRe coriocapilar.

° Gentamicina Nos estddios precoces, o fundo ocular é normal ou

° Amicacina apresenta uma pigmentacao granular. Em estadios

EDEMA MACULAR CISTOIDE tardios, ocorrem dreas circulares de perda EPR.

° Epinefrina AF: Lesoes efeito em janela.

o Latanoprost CV: Constricao CV e escotomas paracentrais.

RETINOPATIA CRISTALINA:

° Tamoxifen ETAMBUTOL

° Cantaxantina A neurite 6ptica induzida pelo etambutol é dose e

NEURITE OPTICA duracao dependente.

° Etambutol Incidéncia de 18% de neurite 6ptica em doentes
que recebem mais de 35 mg/kg/dia.

SINTOMAS: O intervalo de tempo entre o inicio de terapia e

A diminuicao da AV habitualmente é reversivel  efeitos toxicos reportado em 3 a 5 meses.
ap6s a descontinuidade da administracao farmacos ~ CV: Escotoma central.
em alteracoes retinianas precoces.
DESFERRIOXAMINA:
CLINICA: Altas doses causam perda AV, nictalopia e alteracoes
Apresentacao clinica diversa, dependendo da  pigmentares da macula e periferia.
camada retina envolvida.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Para detectar isquémia macular.

Fig. t.31 Toxicidade a Cloroquina (Retinografia) Fig. t.32 Toxicidade a Cloroquina (Retinografia)
(Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e pela (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e pela
Dra. Sara Vaz-Pereira). Dra. Sara Vaz-Pereira)
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Toxicidade retiniana induzida por farmacos

Fig. t.33 Toxicidade a Cloroquina (Aneritica) Fig. t.34 Toxicidade a Cloroquina (Aneritica)
(Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e pela (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e pela
Dra. Sara Vaz-Pereira). Dra. Sara Vaz-Pereira).

Fig. t.35 Toxicidade a Cloroquina (AF) Fig. t.36 Toxicidade a Cloroquina (AF)
(Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e pela (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e pela
Dra. Sara Vaz-Pereira). Dra. Sara Vaz-Pereira).

OXOCARA

OCULAR

Infestacao ocular pelo Toxocara canis. Agentes etiolégicos: Toxocara canis e, mais
Endémica nos caes e gatos. raramente, Toxocaracatis.
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No homem, a transmissao faz-se pela ingestao
de alimentos contaminados. A larva atravessa os
intestinos, atinge o sangue, até atingir os tecidos
onde se reproduz’.

No globo ocular, a larva penetra por via sanguinea,
atinge a cordide, a retina e o vitreo. A inflamacao
regride lentamente com a morte da larva.

HISTOPATOLOGIA:
Granulomas eosindfilos envolvidos por células
epitelicides e células gigantes na retina ou no vitreo'?'.

SINTOMAS:

Diminuicao da acuidade visual, miodesopsias,
fotofobia, leucocoria unilateral. Sem olhos
vermelhos.

SINAIS:

Upveite anterior minima.
Hialite que pode ser intensa.

FUNDO OCULAR:

A manifestacio mais tipica é o granuloma
corioretiniano branco-acinzentado, sem
hemorragia, localizado na periferia ou no polo
posterior (frequentemente na area macular) 2!,
O tamanho varia de 0.7 a 6 mm.

Pregas retinianas ou bandas de traccao vitreas.

COMPLICACOES
Membranas epiretinianas, descolamento da retina,
cataratas, glaucoma neovascular, phthisis bulbi.

Fig. t.37 Retinocoroidopatia a Toxocara (Retinografia)

DIAGNOSTICO:

Deve pensarse em Toxocara diante duma
inflamacao posterior em criancas, unilateral e com
granuloma.

MANIFESTACOES ATIPICAS:
Papilite, neuroretinite, pars planite, vasculite
oclusiva.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Retinoblastoma, endoftalmite endogena,
Toxoplasmose, D. Coats e retinopatia da
prematuridade.

EXAMES COMPLEMENTARES:

Serologia positiva no soro e no vitreo.

Ecografia modo B: Massa hiperreflectiva, sélida,
sem calcificacoes, nem corpos estranhos.

OCT: Localizacao da larva'®: Pesquisa de
membrana epiretiniana.

Nao ha hipereosinofilia sanguinea.

TRATAMENTO:

Nao ha tratamento curativo.

O tratamento médico é ineficaznalarvaintraocular.
A sua progressao continua.

Os corticosteroides sistémicos associados a
antihelminticos como o Albendazol, limitam a
hialite e a formacao da membrana epiretiniana.

A extraccao cirdrgica da larva é impossivel.
Prevencao com medidas de higiene.

Fig.t.38 Retinocoroidopatia a Toxocara (Retinografia)
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Fig. .39 Retinocoroidopatia a Toxocara (Aneritica) Fig. t.40 Retinocoroidopatia a Toxocara (AF)

Fig. t.41 Retinocoroidopatia a Toxocara. Circulagdo Fig. t.42 Retinocoroidopatia a Toxocara (OCT)
colateral (AF)

Fig. t.43 Retinocoroidopatia a Toxocara (OCT)
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OXOPLASMOSE

Infeccao, congénita ou adquirida, com Toxoplasma
gondii.

E usualmente uma manifestacio recorrente da
doenca congénita.

E a infec¢io a protozodrios mais comum e a causa
mais frequente de retinite necrotizante focal.

2/3 das toxoplasmoses oculares serao de origem
adquirida'®.

PATOGENESE:

Transmissao a partir da ingestao de odcitos a partir
de gatos ou via transplacentaria materna.

O parasita atinge o globo ocular, a infeccao
progride para a retina e cordide e produz a
corioretinite.

SINTOMAS:
Floaters e diminuicao da AV (em 90% dos casos).

SINAIS:

Lesao retiniana branco-amarelada unilateral com
vitrite adjacente.

Uma lesao esbranquicada sobre o disco optico
associada a uma hialite devera fazer suspeitar do
diagnoéstico, mesmo sem a presenca duma lesao

Fig. t.44 Toxoplasmose (Retinografia)
(Foto cedida pela Dra. Marta Guedes)

corioretiniana evocadora'?’.

Pode ocorrer um descolamento neurosensorial da
retina.

Uma cicatriz hiperpigmentada pode estar presente
adjacente a lesao.

Vasculite localizada e hemorragias retinianas
associadas.

ACHADOS CLINICOS ASSOCIADOS:
Papilite, irite granulomatosa moderada e esclerite.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Impregnacao em dreas de
hiperfluorescéncia tardia do n. 6ptico.

retinite e

PROGNOSTICO:
E favoravel na maioria dos casos.

TRATAMENTO:

Classicamente uma terapia com pirimetamina,
sulfadiazina, acido félico e corticoides.

A duracao do tratamento devera ser em funcao da
evolucao.

Fig. t.45 Toxoplasmose (AF)
(Foto cedida pela Dra. Marta Guedes)

RETINA 239




L [ Oxoplasmose

Fig. t.46 Toxoplasmose (Retinografia)
(Foto cedida pela Dra. Marta Guedes)

Fig. t.47 Toxoplasmose congénita (Retinografia) Fig. t.48 Toxoplasmose congénita (Retinografia)

Fig. t.49 Toxoplasmose congénita (Aneritica) Fig. t.50 Toxoplasmose congénita (Aneritica)
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Fig. t.51 Toxoplasmose congénita (AF) Fig.t.52 Toxoplasmose congénita (AF)

!
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Fig. t.53 Toxoplasmose congénita (OCT) Fig. t.54 Toxoplasmose congénita (OCT)

Fig. t.55 Retinite focal na Toxoplasmose congénita Fig. t.56 Toxoplasmose congénita (AF)
(Retinografia)
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Fig. t.57 Toxoplasmose congénita (OCT)

Fig. t.58 Toxoplasmose (Retinografia) (Foto cedida
pela Dra. Sara Vaz-Pereira)

Fig. t.59 Toxoplasmose (Retinografia) (Foto cedida
pela Dra. Sara Vaz-Pereira)

RAUMATISMO DO NERVO

OPTICO

Pode ser um traumatismo directo ou indirecto.

A) TRAUMATISMO DIRECTO

Uma lesao directa do nervo o6ptico por um
traumatismo penetrante raramente € tratavel. A
perda de visao € subita e irreversivel.

Avulsao parcial ou completa do n.éptico.

B) TRAUMATISMO INDIRECTO

Uma lesao do n.éptico ocorre em cerca de 4% de
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doentes com fracturas da 6rbita.

Walsh  diferenciou em lesoes primdrias e
secundarias. Os mecanismos de lesoes primarias
incluem hemorragias n.6ptico ou da sua bainha,
laceracoes do n.6ptico ou da sua bainha e necrose
pos contusao do n.6ptico. Os mecanismos
secundarios de lesao do n.optico incluem o edema
n.o6ptico e a necrose por obstruccao vascular e a



compressao dos vasos sanguineos. Em caso de fractura do canal optico, pode ser

efectuada uma descompressao cirdrgica.
TRATAMENTO: Corticéides sistémicos.

Fig. t.60 Hemorragias extensas peripapilares, associadas Fig. t.61 Hemorragias extensas peripapilares, associadas
a Edema Berlin e ruptura coroidea (Retinografia) a Edema Berlin e ruptura coroidea (Retinografia)

Fig. t.62 Hemorragias extensas peripapilares, associadas Fig. t.63 Hemorragias extensas peripapilares, associadas
a Edema Berlin e ruptura coroidea (Aneritica) a Edema Berlin e ruptura coroidea (AF)

Fig. t.64 Hiperreflectividade das camadas internas e do Fig. t.65 Status po6s 2 meses. Cicatrizes peripapilares
e cicatriz da ruptura coroidea (OCT) (Retinografia)
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UBERCULOSE

OCULAR

Patologia rara, causada pelo Mycobacterium
tuberculosis. Afecta 1 a 2% de pacientes com
doenca activa.

A tuberculose ocular pode ser primaria (quando
o globo ocular € a porta de entrada) e secundaria
(em caso de disseminacao hematogénea).

A prevaléncia do atingimento ocular varia entre 1

a 50%, entre os pacientes com tuberculose!'?"!%,
SINTOMAS:

A manifestacao clinica € variada.

Visao desfocada, floaters, dor e fotofobia.

SINAIS:

Segmento anterior: queratoconjuntivite flictenular,
queratite intersticial, uveite granulomatosa,
esclerite.

Segmento posterior: Uveite posterior, granulomas
coroide e vasculite retiniana.

A apresentacao mais comum ¢é a coroidite
disseminada. Os tubérculos coroideos podem ser
os sinais mais precoces da doenca disseminada.
Numero variavel. Tamanho variavel de 0,5 a 3
mm. Coloracao amarelada, esbranquicada ou
acinzentada. Bordos mal definidos.
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A 2" apresentacao mais comum ¢é o tubérculo
simples, também chamado coroidite focal, que
ocorre no polo posterior. Aspecto de massa
coroidea, que pode medir 4 mm diametro,
tipicamente elevada e associada a descolamento
retina seroso.

Podem estar presentes um abcesso subretiniano e
uma estrela macular.

O atingimento retiniano isolado é raro.
Habitualmente é uma extensao do atingimento
coroideu ao tecido retiniano.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Lesoes hiper ou hipofluorescentes em tempos
precoces. Impregnacao tardia.

ECOGRAFIA: Massa elevada, com auséncia de
ecos esclerais.

COMPLICACAO:
NVSR

TRATAMENTO:

Tratamento sistémico com Isoniazida, rifampicina,
pirazinamida e estreptomicina ou etambutol por 6
a9 meses.



Fig t.66 Granuloma coroideu na Tuberculose ocular
(Retinografia)

Fig. .68 Tuberculose ocular (Retinografias) (Fotos cedidas
pela Dra. Sara Vaz-Pereira).

Figt.67 Granuloma coroideu na Tuberculose ocular
(Retinografia)
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UFOS

VITREORETINIANOS

Conhecidos como tecido granular.

Consistem em pequenas dreas de degenerescéncia
glidtica da retina periférica, associados com
traccao vitrea.

EPIDEMIOLOGIA:
Patologia muito comum. Frequentemente
bilaterais.

Causa de DR em menos de 1% da populacio.

SINTOMAS:
Assintomaticos, a nao ser que originem DR. Podem
originar fotépsias devido a traccao vitrea.

SINAIS:

Consiste em pequenas dreas de traccao vitrea
focal, que produzem uma pequena elevacao
baca, irregular e pequena. Apresentam uma
pigmentacao ao redor. Solitdrios ou multiplos.
Alocalizacao mais comum € posterior a ora serrata.
Tipos clinicos:
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° nao quisticos (< 0,1 mm. Sao projeccoes
internas).

° quisticos (> 0.1 mm. Sao projeccoes
nodulares de tecido retiniano)

° Traccao zonular

A tracgao vitrea esta usualmente presente.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Rasgadura retina
o Snowball
EVOLUCAO:

Permanecem habitualmente estacionarias em
tamanho e numero.

COMPLICACOES:
Buracos retinianos
Descolamento da retina (s6 em 0,28% dos casos).

TRATAMENTO:
Nao é requerido tratamento profilactico.



UMORES

VASOPROLIFERATVOS DA

RETINA

Ou massas telangiectdsicas periféricas.

E uma lesio gliovascular, rara, que ocorre em
individuos saos.

Sao lesoes benignas periféricas, soélidas, de
natureza glial, na superficie da qual se observam
telangiectasias retinianas, que podem provocar
uma exsudacao lipidica macica que pode atingir o
polo posterior.

IDADE DE APRESENTACAO:

A doenca inicia-se entre os 40 e os 60 anos de
idade, por uma diminuicao da acuidade visual
habitualmente resultado duma exsudacao macular.

HISTOPATOLOGIA:

Controversa'® " | Massa intraretiniana glial,
benigna, pouco vascularizada. As telangiectasias
ocorrem em resposta a proliferacao glial.

CLINICA:

Presenca duma massa subretiniana ou retiniana,
solitaria, preferencialmente localizada na periferia
retiniana inferior, diante do equador, de coloracao
amarelo-rosada ou alaranjada, profusamente
vascularizada, com telangiectasias retinianas a
superficie, bem caracterizada pela AF.

Sao responsaveis por uma exsudacao lipidica
intra e subretiniana, e eventualmente por um
descolamento da retina associado.

Auséncia de vasos nutritivos dilatados, que se
observam na D. von Hippel-Lindau.

TIPOS CLINICOS:

o Tumores vasoproliferativos retinianos
idiopaticos ou primarios (a forma mais
frequente). Define-se pela auséncia de
doencas oculares associadas.

o Tumores vasoproliferativos retinianos
secundarios (associam-se com doencas
retinovitreas, particularmente uveites

posteriores).

COMPLICACOES:

o Os exsudados lipidicos podem ocupar
a retina inferior e acumularse na area
macular.

Membrana epiretiniana

Edema macular cistéide

Hemorragia vitrea.

Fibrose epiretiniana

Descolamento exsudativo da retina.

ETIOLOGIA:
Habitualmente sao idiopaticas.
Podem ser secundarias a:

o Pars planite, por proliferacao de neovasos
intraretinianos de forma glomerular.

o Neurofibromatose

° Complicacao tardia duma identacao

escleral, por descolamento da retina.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° D. Coats

EVOLUCAO:

Sem tratamento, ocorre uma hemorragia vitrea
grave, descolamento exsudativo da retina, rubeosis
iridens e glaucoma neovascular.

PROGNOSTICO:
Muito reservado, sobretudo se existir maculopatia.

TRATAMENTO:
Radioterapia por placa radioactiva, resseccao trans-

escleral, endoresseccao, terapia fotodinamica,
antiVEGF e Infliximab.
Fotocoagulacao  laser  das  telangiectasias

responsaveis pela exsudacao.
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Tumores vasopraliferativos da retina

Fig. t.69 Tumor vasoproliferativo
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VEITE

POSTERIOR

A inflamacao intraocular do segmento posterior
(inflamacao da retina e da coré6ide) € uma afeccao
ocular grave, que pode comprometer a acuidade
visual a curto ou longo prazo.

A inflamacao do segmento ocular posterior pode
ser consequéncia de afeccoes inflamatorias,
infecciosas, tumorais e sistémicas. No caso de
doencas sistémicas, o atingimento ocular pode ser
o dado revelador da doenca.

O diagnéstico de uveite posterior pode ser dificil.
E necessirio colocar as diferentes hipéteses
diagnoésticas e estabelecer uma  estratégia
diagnoéstica. O Sindrome de manchas brancas
multiplas evanescentes tem habitualmente um
bom prognéstico, porque tem uma resolucao
espontanea. Contudo, alguns casos de MEWDS
podem ser facilmente confundidos com o estadio
inicial de coroidite serpiginosa, que tem um
progndéstico muito pior™.

A estratégia diagnoéstica envolve sempre uma
anamnese, um exame clinico rigoroso e os exames
complementares de diagndstico, os quais nunca
deverao ser entendidos separadamente. Como
exemplo, um doente com positividade para o Ag
HLA A29, nao significa que o doente tenha uma
Retinopatia Birdshot, nomeadamente se o exame
clinico nao corresponder.

CLASSIFICACAO ANATOMICA:

Com base na localizacao anatémica relativamente
a0 local primario da inflamacao:

-UVEITE ANTERIOR - inflamacao intraocular do
segmento anterior.

- UVEITE POSTERIOR E UVEITE INTERMEDIA
— inflamacao intraocular do segmento posterior.

- PANUVEITE - inflamacao combinada do
segmento anterior e posterior.

As uveites posteriores podem subdividir-se em
coroidites, retinites e corioretinites.

BIOMICROSCOPIA

o CORNEA

- tlceras superficiais (herpes)

- infiltrados estroma

- precipitados retro descemet (largos, sinénimos
de uveites granulomatosas)

- Tyndall

o IRIS

- noédulos (sarcoidose ) (Busacca, pequenos
acinzentados na superficie anterior iris e Koeppe,
esbranquicados no rebordo pupilar ).

o CRISTALINO  (catarata  subcapsular
posterior, induzida pela uveite posterior e pela
corticoterapia).

o VITREO - Vitrite (secunddria a ruptura
da barreira hematoretiniana, induzida pela
inflamacao da retina e da coréide).

o RETINA - apreciacao da superficie da
retina, em relevo e as lesoes corioretinianas.

CLINICA:

As uveites posteriores podem apresentar um ou
mais dos seguintes aspectos clinicos:

- VITRITE - infiltrados celulares no vitreo.

- VASCULITE RETINIANA - inflamacao dos vasos
sanguineos retinianos.

- INFILTRADOS DE CELULAS INFLAMATORIAS
NA COROIDE OU CORIORETINIANAS - lesdes
esbranquicadas ou branco-amareladas.

- EDEMA, localizado na macula (edema macular
cistéide) ou do nervo 6ptico (edema disco 6ptico),
ou difuso, produzindo um descolamento retina
exsudativo.

ETIOLOGIA:

Podem ser causadas por um espectro variado de
etiologias, como bactérias, virus, fungos, parasitas,
doencas imunes, trauma. Em muitos casos, no
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u Uveite posterior

entanto, a causa é desconhecida (idiopatica).
Podem ser classificadas etiologicamente, de
maneira diferente:

- infecciosa ou nao infecciosa

- aguda ou crénica

- endogena ou exoégena

- anterior/média/posterior

a) CLASSIFICACAO CRONOLOGICA®!;
UVEITE AGUDA (inicio subito e duracao inferior
a 3 meses):

° Retinite necrosante herpética

Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada
Toxoplasmose

Sindrome manchas brancas evanescentes
Epiteliopatia em placas

Coroidite Serpiginosa

Endoftalmite

UVEITE CRONICA:

RetinocoroidopatiaBirdshot
Endoftalmite cronica

Oftalmia simpdtica

Coroidite multifocal

Parsplanite

b) CLASSIFICACAO SEGUNDO O FOCO DE
PARTIDA:

* UVEITES ENDOGENAS (idiopaticas ou
sintomaticas de doenca sistémica)

-Sarcoidose

-MEWDS

-Coroidite multifocal
-Corioretinite Birdshot
-Retinite interna ponteada
-Epitelite pigmentar aguda
-Neuropatia macular aguda
-Coroidite serpiginosa
-Epiteliopatia em placas
-Histoplasmose
-Neuroretinite difusa subaguda

* UVEITES EXOGENAS
- PARASITOSES
- Toxoplasmose
- Toxocara canis
- Helmintiase
- Oncocercose
- Cysticercose
- VIRAIS
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-CMV
-Herpes simplex
-Herpes zoster
-Virus Epstein-barr
-Rubéola
-Hepatite
-HIV
-FUNGICAS
-Histoplasmose
-Candidiase
-Aspergilose
-BACTERIANAS
-Tuberculose
-Sifilis
-Lepra
-Brucelose
-Borreliose
-Leptospirose
-Rickettsioses

¢) ETIOLOGIA SEGUNDO A LOCALIZACAO
ANATOMICA:

PARS PLANA:
-Nao infecciosos
- parsplanite
- sarcoidose
- esclerose multipla
- Infeciosos
- Toxocariase
VITREO:

- Nao infecciosos
- Vitrite idiopatica
- Linfoma ocular
- Sarcoidose

- Infecciosos
- Endoftalmite
-HTLV-1
-D.Lyme
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- Nao infecciosos
- Sarcoidose
- D.Behcet’s

- Infecciosos
- Toxoplasmose
- Cytomegalovirus
- Necrose retiniana aguda
- Necrose retiniana
externa progressiva.

VASOS RETINIANOS:
- Nao infecciosos

- Vasculite retiniana



idiopatica
- D.Behcet’s
- Sarcoidose
- Infecciosos
-C.M.V.
- Sifilis
-D.Lyme
EPR/COROIDE:
- Nao infecciosos
- EPPMPA
- Coroidite multifocal
idiopatica
- Outros sindromes white
dots.
- Infecciosos

- Histoplasmose ocular
- Neuroretinite subaguda
unilateral difusa.

d) CLASSIFICACAO SEGUNDO ACHADOS
OCULARES OU ASSOCIADOS A DOENCA
SISTEMICA

1) Doencas achados oculares
caracteristicos
° Infecciosos
- Toxoplasmose
- Retinite viral
° Nao infecciosos
- Parsplanite
- Coroidite serpiginosa
- Histoplasmose ocular
- Oftalmia simpatica
Doenca sistémica, com achados oculares
que podem confundir-se com uma doenca ocular
primaria
° Infecciosos
- Coroidite multifocal, por Tuberculose miliar
- Doenca Lyme
° Nao infecciosos
- Sarcoidose
-L.ED
- Esclerose Multipla
2) Doencas em que é necessario a presenca
de sinais e sintomas sistémicos para estabelecer o
diagnostico
° D.Behcet’s
° S.Vogt-Koyanagi-Harada

com

e) CLASSIFICACAO EM TERMOS DE IDADE DO

DOENTE

° IDADE INFERIOR A 16 ANOS

- Retinocoroidite a Toxoplasmose

- Toxocariase

- Heterocromia iridiana de Fuchs

- Pars planite

- eliminar as falsas uveites (Retinoblastoma, Coats )
° ADULTO JOVEM

- Todas as etiologias sao possiveis.

° IDADE SUPERIOR A 65 ANOS

- Retinopatia Birdshot

- Tuberculose

- Retinite viral

- Toxoplasmose

-eliminar as falsas uveites( linfoma, endoftalmite
pOs cirurgia, catarata)

F) CLASSIFICACAO  PERANTE  UMA
CORIORETINITE
° FOCO CORIORETINIANO
UNILATERAL
- Toxoplasmose
- Toxocariase
- Tuberculose
- Pseudo-Histoplasmose
° FOCOS CORIORETINIANOS
MULTIPLOS
A) Na mesma zona
- Toxoplasmose recidivante
B) Na média periferia
- Sarcoidose
- Coroidite multifocal idiopatica
- Stfilis
- Tuberculose
° FOCOS CORIORETINIANOS ou
COROIDEUS
- Sarcoidose
- R. Birdshot
- sifilis
- Tuberculose
- MEWDS
° RETINITE
-Retinite viral
-Stfilis
-D. Behcet
- EPPMA
EPIDEMIOILOGIA.

As uveites sao a 4" causa mais comum de cegueira
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u Uveite posterior

nos paises desenvolvidos.

As uveites posteriores sao responsaveis por 10% do
total de cegueira nos paises desenvolvidos (devido
a edema macular, cicatriz macular, descolamento
retina e atrofia 6ptica)'®.

A causa primdria de perda visio na uveite é
geralmente o edema macular cistoide.

SINTOMATOLOGIA:

A diminuicao da visao pode ser aguda ou gradual.
Floaters. Fotofobia

Outros sintomas: flash luminoso, metamorfépsias,
micrépsia, macrépsia, escotomas, desconforto
ocular, dor ocular grave € rara.

SINAIS:
Os quadros clinicos comuns de uveite posterior
sao:

o VITRITE

° VASCULITE RETINIANA

° COROIDITE (infiltrados inflamatorios
coroideus multifocais)

VASCULITE RETINIANA

Pode ser:

. PERIFERICA (PRE-EQUATORIAL)

. POSTERIOR (POS-EQUATORIAL)

. CENTRAL (LOCALIZADA SO NO DISCO
OPTICO)

SINTOMAS:

° PERIFERICA - habitualmente é

assintomatica até que desenvolva complicacoes
como as hemorragias vitreas.

° POSTERIOR - Apresenta perda subita
de visao, afectando metade do campo visual. . Os
defeitos C.V. sao tipicamente altitudinais. A visao
central é afectada se a macula for afectada.

° CENTRAL - Assintomatica nos estadios
precoces da doenca.

SINAIS:

A camara anterior tem poucas células.
° PERIFERICA - Os vasos retinianos
periféricos estio embainhados. Podem estar

presentes hemorragias perivasculares. A retina
periférica surge “isquémica”, o que é um elemento
de mau prognostico.

° POSTERIOR - A wvasculite retiniana
apresenta-se frequentemente como uma alteracao
oclusiva venosa afectando um ramo principal e

252

sendo acompanhada por uma dilatacao venosa.

o CENTRAL - edema do disco optico,
dilatacao venosa, hemorragias retinianas e
manchas algodonosas.

VITRITE

Também chamadas inflamacoes do corpo vitreo.
Caracteriza-se  pela  presenca de  células
inflamatérias e exsudados proteicos na cavidade
vitrea.

SINTOMAS:

° Moscas volantes, sem diminuicao da
acuidade visual.

o Visao enevoada - quando as opacidades
vitreas sao suficientemente grandes.

° Assintomaticos

° Perda visao — Na maioria dos casos de

vitrite, a visao enevoada nao é importante, ou
podera ser apenas intermitente ou postural.
SINAIS:

o Opacidades vitreas finas.

° VITRITE ANTERIOR- é uma condicao em
que ha um predominio no espaco retrocristalino.
° VITRITE POSTERIOR - é uma condicao

caracterizada por um infiltrado celular difuso, no
vitreo cortical.

EXAMES COMPLEMENTARES:

O diagnéstico é habitualmente clinico, baseado
na historia clinica e no exame do fundo ocular.
Poderao ser necessdrios exames laboratoriais para
a exclusao de causas infecciosas.

AF: Para detectar infiltrados retinianos e
coroideus. Edema n. 6ptico. Confirmar a presenca
de neovascularizacao.

ICG: Para avaliacao da extensao da doenca
inflamatéria  coroideia ECOGRAFIA: Para
documentar a extensao da doenca.

BIOPSIA: A biopsia da conjuntiva bulbar é util no
diagnostico de sarcoidose.

TRATAMENTO:

O tratamento duma uveite posterior pressupoe
uma colaboracao multidisciplinar.

Devera ser pesquisada uma doenca sistémica ou
infecciosa, de modo a ser prescrito um tratamento
especifico, antes da prescricao de corticosteroéides.
Corticoterapia local topica.

Corticoterapia sistémica, inicialmente em altas
doses (Solumedrol ou prednisona com doses de
1 mg/kg/dia), diminuir depois lentamente, num



plano terapéutico de 6 meses ou mais.
Discutir a prescricao dum imunomodulador
(interferon alfa) ou dum imunosupressor.

PRECAUCOES A TER ANTES DA INSTITUICAO
DO TRATAMENTO COM CORTICOSTEROIDES
1) ELIMINAR UMA INFECCAO SISTEMICA
(tratamento especifico primeiro)

2) ELIMINAR UMA ETIOLOGIA
INFECCIOSA (tratamento especifico primeiro)

- Toxoplasmose

- Tuberculose

- Sifilis

- Infeccao viral herpética

3) Precaucao no doente diabético, psiquidtrico

COMPLICACOES:

Sao numerosas e podem comprometer a acuidade
visual.

As complicacoes da uveite posterior sao
essencialmente secundarias a inflamacao cronica
Sao essencialmente:

- edema macular cistéide ( ocorre particularmente
na Corioretinopatia Birdshot, Vasculite retiniana
crénica, pars planite e sarcoidose ).

-membrana epiretiniana

- papilite

- inflamacao arterial, venosa ou capilar oclusiva

- neovascularizacao pré-retiniana ou subretiniana
- catarata

- glaucoma

ERROS A NAO COMETER NUMA UVEITE

POSTERIOR
° Desconhecer uma causa infecciosa
° Prescrever exames diagndsticos exaustivos,

sem pesquisar devidamente a anamnese e exame
objectivo rigoroso.

° Estabelecer o diagnoéstico de
anterior, sem pesquisar o fundo ocular.
° Introduzir corticosteroéides,
exames laboratoriais primeiro.

° Tratar o doente com doses baixas de
corticosteroides, ou tratar com doses muito altas e
diminuir rapidamente.

° Nao verificar os sinais de gravidade de
uveite posterior

- edema macular cistoide

- vasculites retinianas

- retinites

- vitrite

° Nao pesquisar uma pseudo-uveite

uveite

sem fazer

Fig. u.1 Uveite posterior idiopatica (Retinografia)

Fig. u.2 Uveite posterior (Retinografia)
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Uveite posterior

Fig. u.3 Uveite posterior (Aneritica) Fig. u.4 Uveite posterior idiopatica (AF)

OCT.Image Fundus Image

Fig. u.5 Uveite posterior idiopatica (AF) Fig. u.6 Uveite posterior (OCT)
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ASCULITE

Correspondem por definicao a numa inflamacao
da parede dos vasos sanguineos retinianos.
Integram-se habitualmente no quadro clinico das
uveites posteriores.

Trata-se dum atingimento das veias retinianas, das
veias e artérias, ou s6 das artérias retinianas.

A vasculite ocular pode ocorrer como uma
entidade isolada ou como uma parte de outra
doenca ocular ou sistémica.

As vasculites associadas com doencas sistémicas
podem ser imune mediadas ou secundarias a
infeccbes ou neoplasias. E imperativo eliminar
uma causa infecciosa. As causas paraneopldsicas
ou téxicas sdo raras'®!¥,

Ocorrem mais frequentemente em pacientes
jovens. Predominio do sexo feminino.

CLASSIFICACAO CLINICA:

Infecciosa ou nao infecciosa.

Arterial, venosa e arterial e venosa

Uni ou bilateral

Polo posterior ou periferia da retina
Focal, segmentar e difusa

Oclusiva, activas com difusao e limitada as

paredes.

PATOLOGIAS ASSOCIADAS COM VASCULITE:
Doencas auto-imunes

Sarcoidose

Poliarterite nodosa

LES

Granulomatose Wegener

Esclerose multipla

D. Behcet

D. Crohn, colite ulcerosa

Doencas infecciosas

° Sifilis
° Tuberculose
° D. Lyme

D. Whiple

Enoftalmite bacteriana
Toxoplasmose

Retinite viral
Endoftalmite fungos

SINTOMAS:
Floaters. Fotopsia. Défice visao cromatica.

SINAIS:

A vasculite activa pode envolver arteriolas ou
vénulas e podem ocorrer com ou sem inflamacao
significativa do vitreo.

A vasculite pode ser evidente como um infiltrado
perivascular macio esbranquicado, de bordos fluos
na fase activa, difuso ou localizado. Esta associada
uma anomalia do calibre vascular.

Se as arteriolas estiverem envolvidas ocorrem
manchas algodonosas e areas de isquémia retiniana
visiveis como areas opacas.

Se as vénulas estiverem envolvidas, estao associadas
hemorragias retinianas, edema da retina e
anomalias microvasculares como telangiectasias e
microaneurismas.

Ainflamacao frequentemente pode ocluir os vasos
sanguineos.

o VASCULITE RETINIANA IDIOPATICA
Sao raras. Atingem os jovens com idade < 40 anos.
Nao ha predominio ligado ao sexo, excepto a D.
Eales, onde ha um predominio no sexo masculino.
O atingimento € ocular (sem sinais sistémicos) e a
vasculite € isolada.

Quadros clinicos de vasculites retinianas
idiopaticas: D. Eales, vasculites hemorragicas
multifocais, S. IRVAN, S. Susac.

ASSOCIACOES OCULARES:
° D. Eales

RETINA 255




\asculite

o Pars planite

o Coroidopatia Birdshot
o D. Coats

° IRVAN

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Impregnacao de contraste periarterial e
perivenoso. Evidéncia de oclusao vascular.

PROGNOSTICO:

O prognoéstico visual é variavel em funcao da
causa e das manifestacoes inflamatorias associadas
(hialite, edema macular cist6ide).

Fig. v.1 Vasculite retiniana (Retinografia)

COMPLICACOES:
Oclusoes vasculares.

TRATAMENTO:

Eliminar uma causa infecciosa diante duma
inflamacao ocular, qualquer que seja a sua
localizacao.
Uma vez

controlada a infeccao ocular, os

corticoides sao utilizados para limitar as lesoes
teciduais provocadas pela reaccao inflamatoria.
Agentes citotoxicos (Clorambucil, metotrexato e
azatioprina).

Fig. v.2 Vasculite retiniana (Retinografia)

Fig. v.3 Vasculite retiniana (Retinografia)
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Fig. v.4 Vasculite retiniana (Retinografia)



Fig. v.5 Vasculite retiniana (Aneritica) Fig. v.6 Vasculite retiniana (Aneritica)

Fig. v.7 Vasculite retiniana (AF) Fig. v.8 Vasculite retiniana (AF)

ASCULOPATIA

COROIDEA POLIPOIDAL
IDIOPATICA (VCP)

Consiste numa anomalia hemorragica idiopdtica  constituem uma rede dilatada e com multiplas

da macula. protuberancias terminais, de aspecto polipoidal*.
Também chamado Sindrome hemorragico uveal
posterior. EPIDEMIOLOGIA:

Os vasos sanguineos coroideus superficiais  Afeccao da rede vascular coroidea interna.
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Vasculopatiacoroideiapolipoidal idiopatica (VCP)

Representam uma forma de NVSR, mas com
clinica e prognostico visual diferente das outras
formas de NVSR.

Nao ha predileccao sexual.

Predileccao por individuos de raca pigmentada.

A idade de apresentacao inicial é menor do que
na DMI.

Bilateral usualmente, mas assimétricas.

APRESENTACAO CLINICA INICIAL:
Em idade avancada, surge uma diminuicao da AV
subita e unilateral.

SINTOMAS:
Diminuicao e distorcao da visao em caso de
atingimento macular.

SINAIS:

Descolamentos  serohematicos
recorrentes da retina e EPR.
Aspecto alaranjado ou avermelhado das lesoes
polipoidais ou esferoidais.

Classicamente nao hd a presenca importante de
drusens.

Localizacao preferencial peripapilar, mas podem
ocorrer na periferia ou macula.

Se as lesoes polipoidais sao muito grandes, o EPR
€ fino e atrofico.

crénicos e

2 formas clinicas**:

° Forma exsudativa: DEP seroso e
descolamento seroso da retina, associados
a dep6sitos lipidicos intraretinianos.

o Forma hemorragica: DEP hemorragico e
hemorragia subfoveal.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:
HTA ¢é um factor importante associado com a
evolucao e gravidade da VCP e perda de visao.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: A fluorescéncia da coriocapilar bloqueia as
lesoes vasculares.

ICG: Permite a melhor visualizacao das lesoes
activas e dos componentes vasculares.

OCT: Lesao com bordos agudos, “dome-shaped”,
opticamente vazia, com sombra posterior.

ERG multifocal ¢ um exame usado para o follow-
up da membrana neovascular coroidea.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° DMI

° CRCS

° DEP

PROGNOSTICO:

O prognéstico é bom em 50% dos casos.

As lesoes serohematicas reabsorvem
espontaneamente, sem progressio para a

proliferacao fibrosa.
Em contraste, as lesoes vasculares continuam a
crescer. Desenvolvem cicatrizacao fibrovascular.

TRATAMENTO:
Fotocoagulacao laser considerada.
Injeccoes intravitreas de anti-VEGFE.

Fig. v.9 Vasculopatia coroidea polipoidal
(Retinografia)

idiopatica
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Fig. v.10 Vasculopatia coroidea polipoidal
(Aneritica)

idiopatica



Fig. v.11 Vasculopatia coroidea polipoidal Fig. v.12 Vasculopatia coroidea polipoidal
idiopatica (AF) idiopatica (ICG)

.

Fig.v.13 Vasculopatia coroidea polipoidal idiopatica (ICG) Fig. v.14 Vasculopatia coroidea polipoidal idiopatica, com
descolamento seroso retina (OCT)

Fig. v.15 Vasculopatia coroidea polipoidal idiopatica Fig. v.16 Vasculopatia coroidea polipoidal idiopatica
(Retinografia) (Fotos cedidas pelo Dr. Fernando Trancoso Vaz). (Aneritica e angiografia fluoresceinica) ) (Fotos cedidas pelo
Dr. Fernando Trancoso Vaz)
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Vasculopatiacoroideiapolipoidal idiopatica (VCP)

Fig. v.17 Vasculopatia coroidea polipoidal  idiopatica Fig. v.18 Vasculopatia coroidea polipoidal idiopatica (ICG)
(Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. Fernando Trancoso Vaz). (Foto cedida pelo Dr. Fernando Trancoso Vaz)

Fig. v.19 Vasculopatia coroidea polipoidal idiopatica Fig. v.20 Vasculopatia coroidea polipoidal idiopatica
(Retinografia) (Foto cedida pelo Dr. Fernando Trancoso Vaz) (Retinografia)(Foto cedida pelo Dr. Fernando Trancoso Vaz).

260



Fig. v.21 Vasculopatia coroidea polipoidal idiopatica (ICG)
(Foto cedida (Foto cedida pelo Dr. Fernando Trancoso Vaz).

Fig. v.22 Vasculopatia coroidea polipoidal idiopatica (ICG)
pelo Dr. Fernando Trancoso Vaz)

ITREORETINOPATIA

FROSIVA

E uma distrofia vitreoretiniana hereditaria.
Patologia autoss6mica dominante

SINTOMAS:
Nictalopia, perda progressiva CV.

SINAIS:
Anomalias vitreas, atrofia progressiva EPR na retina
periférica e descolamento retina regmatégeneo e

traccional combinados.

EXAMES COMPLEMENTARES:
ERG: Disfuncao cones e bastonetes.

PROGNOSTICO:
20% resultam em cegueira, devido ao descolamento
retina.
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ITREORETINOPATIA

EXSUDATIVA FAMILIAR

Descrita pela primeira vez em 1969, por Criswick
e Schepens.

Caracteriza-se por um défice de desenvolvimento
dos capilares retinianos periféricos que origina
uma neovascularizacao intraretiniana periférica
temporal, uma exsudacao lipidica macica e um
descolamento exsudativo da retina e traccional.

PATOGENIA:
Desconhecida.

GENETICA:

Patologia hereditaria. Forte penetrancia na sua
forma dominante.

Descritos varios tipos de transmissao: recessiva
ligada ao X, autossémica dominante e autossomica
recessiva.

O 1° gene identificado foi o gene da Doenca de
Norrie NDP, responsavel pela forma recessiva
ligada ao X.

As mutacoes do gene FRIZZLED-4 (FZD4),
localizado no 11q13-q23 representam 20% das
formas autossémicas dominantes

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
A idade de apresentacao é varidvel segundo a
precocidade dos sintomas.

CLINICA:

Aspectos clinicos variaveis, bilaterais e assimétricos.
Tipicamente, caracteriza-se pela emergéncia,
em angulo agudo, do disco 6ptico, rectilineos,
estirados para a periferia.

Pode ocorrer uma neovascularizacao
intraretiniana, na periferia temporal.

O estiramento dos vasos temporais, artérias e veias,
em olhos que nao sao altos miopes é evocador. A
macula esta estirada no lado temporal.

A paragem da vascularizacao periférica no equador
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€ manifesta em angiografia, onde o leito capilar
forma um aspecto festonado, deixando difundir
fracamente o contraste atrds da zona avascular.

A neovascularizacao periférica tem um aspecto
glomerular, intraretiniano, frequentemente em
parte fibrosa. Esta localizada no equador, na retina
periférica.

Se os achados clinicos sao graves, podem apresentar
estrabismo ou leucocéria.

FORMAS CLINICAS:

a) FORMA MINOR

Algumas formas sao totalmente assintomaticas,
devido a heterogeneidade da doenca.

O estiramento dos vasos retinianos €é pouco
marcado e nao ha exsudacao.

O exame da periferia retiniana evidencia as lesoes
do tipo degenerescéncia em palicada.

b) PREGA FALCIFORME

As formas mais graves podem originar o aspecto
duma prega retiniana (prega falciforme),
congénita, que se estende do disco Optico a
periferia temporal.

EVOLUCAO:

Pode ocorrer um agravamento da exsudacao
lipidica, que pode atingir a mdcula. Paralelamente,
desenvolve-se uma fibrose pré-retiniana ao
longo dos vasos temporais, originando um
agravamento do estiramento do polo posterior e
do descolamento macular.

Pode ocorrer um edema macular cistéide.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:
Cataratas
Queratopatia em banda

Glaucoma neovascular
Phthisis bulbi



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

° Retinopatia da prematuridade - O
estiramento dos vasos sanguineos € a paragem
circulatéria atras do equador sao os elementos
comuns. A auséncia de prematuridade ou do baixo
peso ao nascimento e a auséncia de oxigenoterapia
reorienta o diagnoéstico para Vitreoretinopatia
exsudativa familiar.

° D. Coats

° Incontinentia pigmenti
° Doenca Norrie

[ )

Retinosquise ligada ao X.

PROGNOSTICO:
Quanto mais novo o doente afectado, mais grave
é a patologia.

TRATAMENTO:

Na forma exsudativa, com atingimento da mdcula,
o tratamento deve ser a fotocoagulacao directa dos
glomérulos neovasculares periféricos.

A fotocoagulacao deve estenderse a periferia
temporal.

Cirurgia vitreoretiniana nas formas exsudativas
complicadas de  fibrose  préretiniana e
descolamento macular exsudativo e traccional'®.

AVALIACAO FAMILIAR:

Todos os membros da familia do doente afectado
devem ser examinados, devido as alteracoes
progressivas ao longo da idade.

ITREORETINOPATIA

PROLIFERATIVA

Caracteriza-se pelo desenvolvimento de uma
proliferacao fibrosa pré, intra e subretiniana que
induz uma traccao e distorcao da retina, apos a
faléncia duma cirurgia do descolamento da retina.
Consiste numa resposta modificada a um
descolamento da retina (ap6s atraso na
cirurgia vitreoretiniana ou apds uma cirurgia
vitreoretiniana).

PATOGENESE

Resulta da formacao de membranas contracteis
fibrocelulares em ambas as superficies da retina
neurosensorial descolada, na face vitrea posterior
e na base do vitreo.

A activacao das células vitreas gliais e a metaplasia
das células do EPR, na presenca dum DR, produz
um tecido fibroso que prolifera. As células nao s6
proliferam, mas também sao capazes de contrair e
exercer trac¢ao na retina.

FACTORES DE RISCO:

o Muiltiplos buracos da retina
o Rasgaduras grandes

o Cronicidade

o Traumatismo

(]

Hemorragia vitrea.

SINTOMAS:

A contraccao das membranas vitreoretinianas pode
reabrir um buraco da retina ou originar uma nova
rasgadura retina e um descolamento da retina.
Assintomadtica na auséncia de rasgaduras da retina.
Nas membranas localizadas na madcula podem
causar metamorfoépsia e visao central desfocada.

CLASSIFICACAO:
De acordo com a sua gravidade e localizacao:
o Grau A - Vitreo turvo e agrupamentos
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Vitreoretinopatia proliferativa

pigmentares no vitreo.

° Grau B - Contraccao da retina, com
tortuosidade vascular.

o Grau C - Pregas da retina em toda a
espessura.

SINAIS:

Retina relativamente imével, com pregas fixas.
Bordos da rasgadura da retina enrolados
Extensa pigmentacao no vitreo

Bandas vitreas proeminentes.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

° Hipotonia

° Upveite anterior

° Rubeosis iridens
EXAMES COMPLEMENTARES:

Oftalmoscopia indirecta.
ECOGRAFIA: Exame util na determinacao da

configuracaio do descolamento da retina, na
presenca de opacidade dos meios 6pticos.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
° DR traccional
° DR exsudativo

PROGNOSTICO:
Usualmente progride sempre, causando perda
visao grave.

TRATAMENTO:
Vitrectomia para libertar a traccao.
Recorréncias sao frequentes.

AVALIACAO SISTEMICA:

Nao existe associacao sistémica.

Fig. v.23 Vitreoretinopatia proliferativa (Retinografia)
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Fig. v.24 Vitreoretinopatia proliferativa (Retinografia)



Fig. v25 Vitreoretinopatia proliferativa (Aneritica)

Fig. v.27 Vitreoretinopatia proliferativa (AF) Fig. v.28 Vitreoretinopatia proliferativa (AF)

Fig. v29 Vitreoretinopatia proliferativa (Retinografia) Fig. v.30 Vitreoretinopatia proliferativa (AF)
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ITRITE

As principais manifestacoes inflamatérias do
vitreo sao a presenca de células inflamatoérias e a
elevacao do teor em proteinas séricas.

Também denominada como hialite.

Atinge sobretudo pacientes com idade < 40 anos.
Bilateralidade em 70 a 80% dos casos®'.

ETIOLOGIA:

Idiopatica, sarcoidose, esclerose em placas, D.
Lyme, Toxoplasmose, sifilis, D. Whiple, Doencas
inflamatorias intestinais.

SINTOMAS:
Miodesopsias e diminuicao da AV.

SINAIS:

As células inflamatoérias do vitreo surgem como
pequenos pontos esbranquicados, arredondados
e brilhantes visiveis no vitreo pelo feixe de luz da
lampada de fenda.

O Tyndall do vitreo corresponde a uma
concentracao anormalmente alta de proteinas
no vitreo, consequéncia da ruptura da barreira
hemato-retiniana.

SINAIS OCULARES ASSOCIADOS:

EMC, edema papilar, rasgadura retina,
neovascularizacao pré-retiniana ou pré-papilar,
descolamento retina exsudativo.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Patologias associadas a retinite

o Patologias associadas a coroidite
o Patologias associadas a vasculite
o Patologias poscirurgicas

o Patologias p6s traumadticas

o Patologias malignas
EVOLUCAO:

Frequentemente € crénica, com periodos de
remissao e exacerbacao. E possivel uma evolucao
de 15 a 20 anos.

Classicamente descrevem-se 3 tipos evolutivos:

o Formas benignas, sem recidivas (10% dos
€asos).

° Formas cronicas, sem exacerbaciao (60%
dos casos)

° Formas crénicas, com exacerbacao (30%
dos casos).

PROGNOSTICO:

O prognoéstico funcional visual estd dependente da
gravidade da inflamacao e da sua duracao.

TRATAMENTO:

Tratamento etiolégico especifico

O tratamento de 1" intencao sao os corticoides (via
oral, peribulbares, intravitrea).

Vitrectomia.



Figv31 Vitrite bilateral por Sifilis (Retinografias) (Foto cedida pelo Dr. Joaquim Canelas e pela Dra. Sara Vaz-Pereira)

ITRITE

IDIOPATICA

Também chamada vitrite senil idiopdtica

Causa comum de diminuicao da AV e floaters.
Ocorre mais comumente em mulheres, a partir
dos 60 anos de idade.

PATOGENESE:
Desconhecida.

SINTOMAS:
Floaters e diminuicao da AV, uni ou bilateral. A
diminuicao da AV é variavel e assimétrica.

SINAIS:
As células novitreo sao a caracteristica da patologia.
EMC esta presente. Edema do disco optico.

Membrana epiretiniana®.
Periferia retina: Vasos estreitos e embainhados.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Confirma a presenca do EMC.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

o Pars planite

o Linfoma intraocular

° Retinopatia pigmentar sine pigmenti

TRATAMENTO:
Anti-inflamatorios nao esteroides e corticoides
administrados cronicamente.
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