Sinopse da Retina

1. Rasgadura do EPR

A rasgadura do EPR é uma entidade evolutiva, observada na evolugdo de um
DEP seroso ou fibrovascular.

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

Pode ser espontanea ou surgir apds fotocoagulacéo laser, PDT, termoterapia
transpupilar.

PATOGENESE:

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

Teoria neovascular: Associagao da rasgadura EPR com NVSR.

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

SINAIS CLINICOS:

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

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

A lesao subdivide-se em 3 partes:

- 12 zona, central, escura, rectilinea ou fusiforme, corresponde a retracg¢ao do
EPR rasgado.

- 22 zona, clara, evoca pelo seu aspecto translucido, 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 € observada tardiamente, podem existir exsudados profundos ou
um edema macular cistéide.

ASSOCIACAO:
e DMI
e Trauma
e Efusao coroidea
e Panuveite

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Hiperfluorescéncia precoce, por transmissdo da fluorescéncia coroideia,
sem difusdo em tempos tardios. O EPR retracti é constantemente
hipofluorescente, enquanto que o descolamento residual se preenche
moderada e tardiamente.

ICG: S&o visiveis os grandes vasos coroideus, no seio da zona desnudada,
enquanto que o EPR retractil permanece hipofluorescente.
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OCT: Evidéncia de 2 zonas: a 12 zona, onde o EPR esta elevado, retractil e
parcialmente enrolado; a 2% zona, onde a cordide € colocada a nu, com um
espaco opticamente vazio atras da retina sensorial e uma area hiperreflectiva
da cordide.

EVOLUCAO:
A reabsorcao progressiva do descolamento seroso da retina origina uma
proliferacdo fibrovascular que vai recobrir toda a lesdo e levar a uma cicatriz
macular disciforme.
Menos frequentemente, a evolugdo conduz a uma placa de atrofia macular.
A evolugcao compreende uma sucessao de 3 quadros clinicos, que podem ser
individualizados segundo a sua cronologia:

e Fase de pre-rasgadura, com modificagbes progressivas dos

neovasos e da parte serosa do DEP.
e Fase de rasgadura constituida, ou aguda.
e Fase de cicatrizagao.

PROGNOSTICO:

Mau progndstico visual se a localizagao da rasgadura da retina € subfoveal.

A maioria das rasgaduras do EPR podem cursar com uma diminuigado da AV,
habitualmente < 1/10.

TRATAMENTO:
Nao ha tratamento eficaz.
Tentada a translocagao do EPR e cordide.

Fig. r.1 Rasgadura EPR Fig. r.2 Rasgadura EPR

2. Rasgaduras retina e buracos da retina

Consiste num defeito toda espessura daretina, habitualmente na retina
periférica.

Os buracos da retina que ocorrem como resultado duma tracgao vitrea sao
conhecidos como rasgaduras da retina.
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A avaliagdo clinica é importante para prevenir o descolamento da retina
regmatogéneo.

EPIDEMIOLOGIA:

As rasgaduras da retina sdo mais frequentes em miopes, pseudofaquicos e
apo6s traumatismo.

Podem ser bilaterais e multiplos.

PATOGENESE:

Os buracos retinianos resultam de traccdo exercida pelo DPV na aderéncia
vitreoretiniana andmala preexistente. A tracgdo produz uma rasgadura no
tecido retiniano normal adjacente ao ponto de fixagéo.

Os buracos retinianos atroficos usualmente sdo causados por um
adelgagcamento progressivo e lento do tecido retiniano dentro das lesbes da
degenerescéncia em palissada.

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 sado arredondados e pequenos,
resultando habitualmente de degenerescéncia em palissada. Ndo séo
sintomaticos e sé raramente levam a descolamento da retina (2%).

CLINICA:
O flap retiniano esta aderente habitualmente ao bordo periférico. Se recente,
pode apresentar hemorragias intraretinianas dispersas.
TIPOS CLINICOS:
e Em ferradura: E aberta anteriormente. Muitas vezes persiste uma
traccao vitreoretiniana.
e Operculado: Um fragmento da retina fica livre no vitreo sobre a
rasgadura. Nao ha tracgao vitrea.
e Buraco atrofico: usualmente arredondado, pequeno. Nao esta
associado com traccao vitrea.
e Dialise retina: Desinsergcao da retina da pars plana a ora serrata.
Frequentemente é temporal inferior.
e Rasgadura gigante: Espontanea ou traumatica. 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 cronicidade).
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Tufo vitreoretiniano
¢ Pregas meridionais
¢ Retinosquise
e Degenerescéncia em palissada
e Degenerescéncia pavimentada

EXAMES COMPLEMENTARES:
Oftalmoscopia indirecta com depresséao escleral.
ECOGRAFIA: Util em presenca de cataratas ou hemorragia vitrea.

PROGNOSTICO:
Se estiverem associados com flaps aderentes, 50% das rasgaduras
sintomaticas originam um descolamento da retina clinico.

TRATAMENTO:

Os buracos da retina sintomaticos com tracgao persistente (rasgaduras em
ferradura) tém um alto risco de DR e devem ser rapidamente circundados por
laser ou crioterapia.

Os buracos retinianos sem sintomas vitreoretinianos relacionados tém um risco
baixo de descolamento da retina.

Buracos atroficos, buracos assintomaticos operculados e buracos com
pigmento ao redor n&o requerem tratamento profilactico. Excepg¢des consistem
em doentes com histéria de DR no olho adelfo e histéria familiar de DR.

Fig. r.3 Rasgadura da retina, com flap periférico Fig. r.4 Rasgadura da retina, com flap periférico
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Fig. r.5 Rasgadura grande da retina, Fig. r.6 Rasgadura da retina, com um vaso em ponte.
com vaso em ponte

Fig. r.7 Rasgadura grande da retina

Fig. r.9 Rasgadura da retina, em ferradura Fig. r.10 Rasgadura da retina, em ferradura

Fig. r.8 Rasgadura grande da retina

Fig. r.11 Rasgadura da retina, em descolamento da retina
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3. Retinite 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 inflamagéo do vitreo, edema papilar e estrela macular.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: hipofluorescéncia precoce, com impregnagao tardia.

EVOLUCAO:
Em 2 — 3 meses ocorre o desaparecimento das lesbes do fundo ocular e
normalizacdo da AV.

4. Retinite punctata albescens

Sinénimo: Albipunctate dystrophy.

Caracterizada pela distribuicdo variavel de depdsitos esbranquigados, entre o
polo posterior e 0 equador.

GENETICA:

Transmissao autossdmica recessiva. Mutagdo do gene RLBP1.

SINTOMAS:
Hemeralopia grave desde a infancia.

SINAIS: Palidez do disco 6ptico, atenuagao arteriolar retiniana e depdsitos
branco-amarelados discretoa e alteragdes difusas do EPR.

DD com fundus albipunctatus: Contrariamente a retinite punctata albescens,
apresentam discos Opticos normais, vasos sanguineos retinianos e campos
visuais normais.

EVOLU(;AO:
Lenta.

5. Retinoblastoma
E o tumor intraocular maligno mais comum em criangas.
A maioria destes tumoresd sao esporadicos, mas pode ser familiar.

EPIDEMIOLOGIA:
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Incidéncia aproximada de 1/ 15.000 a 1/34000 nascimentos®. Incidéncia
aumentada na india.

A maioria das criangas é diagnosticada aos 18 meses de idade.

Unilateral em 2/3 dos casos. Os casos bilaterais sdo 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 criangas.

SINAIS:

A apresentacao clinica € muito variada, dependendo do estadio e tipo clinico

do tumor.

Leucocoria e estrabismo. Alguns retinoblastomas tém o aspecto duma massa
retiniana esbranquicada, translucente, aplanada. Com o crescimento, o tumor
surge mais sélido, elevado e calcario esbranquigcado, 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).

Exofitico (O tumor cresce para o espago subretiniano, causando um
descolamento exsudativo da retina). Os vasos retinianos
suprajacentes estao dilatados e tortuosos.

Infiltragdo difusa (a forma menos comum. Caracteriza-se por uma
propagacéao superficial na retina).

Todos os tipos clinicos evidenciam uma calcificacdo, que |he confere um
aspecto esbranquicado fofo.

SINAIS CLINICOS OCULARES:
Neovascularizagao iris e pseudohipopion.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

Heterocromia iris
Hifema espontaneo
Extensao escleral

EXAMES COMPLEMENTARES:
ECOGRAFIA: Massa intraocular elevada, arredondada, com alta reflectividade

interna.
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TAC: Detecta calcificagao 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.Norrie97).

Sementeira vitrea (inflamacéo intraocular, endoftalmite, hemorragia vitrea).

TRATAMENTO:

Crioterapia (para os tumores inferiores a 3 mm e anteriores ao equador.
Eficacia de 80%.

Fotocoagulagao laser (para os tumores pequenos e posteriores ao equador).
Enucleacéo.

Irradiacdo  external-beam (numerosas complicagbes pos-radicas, e
specialmente o aumento do risco de sarcoma das partes moles na
adolescéncia®"%).

Radioterapia em placas.

Quimioterapia.

Termoterapia.

Aconselhamento familiar.

PROGNOSTICO:

A regressao espontanea € rara e leva a phthisis bulbi.

Tipicamente, se nao for tratada, a criangca morre nos 2 primeiros anos apos o
diagndstico. A detecgao precoce e o tratamento rapido diminui a mortalidade
para 10%.

O factor determinante da mortalidade é a invas&do do nervo optico.

O modo primario de disseminagéo é a via hematogénea para a medula éssea e
pelo nervo Optico para o SNC.

As criangas portadoras da anomalia do gene RB1 tém um risco aumentado de
desenvolver outros cancros na adolescéncia®.

6. Retinocitoma

Ou retinoma.

Consiste numa variante benigna do Retinoblastoma.

Caracteriza-se por uma massa lisa, em cupula.

Ocorre uma involugao espontanea até ter o aspecto duma massa calcificada,
associada a atrofia corioretiniana.

O aspecto final € semelhante ao retinoblastoma pés irradiagao.

Raramente se transforma em retinoblastoma.
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7. Retinocoroidite justapapilar

ETIOLOGIA:
¢ Retinocoroidopatia Birdshot
e S. Pseudohistoplasmose
e Sarcoidose
o Sifilis
e Toxoplasmose
e Tuberculose

Fig. r.12 Coroidite justapapilar (Retinografia)

Fig. r.13 Retinocoroidite justapapilar (Retinografia) Fig. r.14 Retinocoroidite justapapilar (AF)

Fig. r.16 Retinocoroidite justapapilar (OCT)

Fig. r.15 Retinocoroidite justapapilar  (AF)
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8. Retinopatia altitude

SINAIS SISTEMICOS:
Cefaleia grave progressiva, vomitos, diplopia, ataxia e coma.

SINAIS OCULARES (por ordem cronoldgica):
¢ Dilatacdo venosa ligeira e pequenas hemorragias retinianas.
e Dilatagdo venosa grave e multiplas hemorragias retinianas.
¢ Engurgitamento venoso, hemorragias retinianas e edema papila.

9. Retinopatia associada a terapia para o cancro

a) RETINOPATIA POR INTERFERON
Os pacientes com melanoma cutaneo, linfoma e leucemia administram altas
doses de interferon.
CLINICA: Retinopatia isquémica (manchas algodonosas, hemorragias
retinianas, areas de nao perfusao capilar retiniana, ocluséo arteriolar), edema
macular e neuropatia optica.

b) RETINOPATIA POR QUIMIOTERAPIA
Descritas alteragdes pigmentares maculares, edema macular, oclusdo 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).

c) RETINOPATIA POR RADIACAO

10. Retinopatia CMV

Ocorre  primariamente em  criangas recém-nascidas e  adultos
imunocompetentes. E a infeccdo oportunista ocular mais comum na SIDA.
Afecta 6-38% dos doentes.

A prevaléncia da patologia decresceu consideravelmente, desde a introdugao
da terapia antiretroviral em 1996.

SINTOMAS:

Presentes em mais de 75% dos olhos infectados.

A retinopatia a CMV periférica tipicamente produz uma amputacao do CV.

A doenga com localizagc&do no polo posterior € acompanhada habitualmente por
visdo desfocada.

A doenga macular isolada ou a neurite 6ptica a CMV s&o raras, mas podem

originar uma perda subita da AV.

CLINICA:

A retinopatia a CMV tem duas apresentacdes 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

10
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embranquecimento retiniano confluente, pdlo posterior e periferia, associado
com hemorragias retinianas e embainhamento vascular.

A inflamac&o da cadmara anterior e vitrea esta presente.

Quando a hemorragia é extensa, a infeccdo necrotica pode ser dificil de
reconhecer.

A retinite a CMV indolente ou granular apresenta menos edema, opacificagao
acinzentada, com poucas hemorragias e embainhamento vascular.

O bordo da infecgdo evidencia um aspecto granular, irregular, com lesdes
satélites isoladas.

A retinite pode apresentar uma combinagao de formas granular e fulminante.

A forma de apresentacdo menos comum é 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 diagndstico e para o tratamento da retinite a CMV.

PATOGENESE:
Histopatoldgicamente, a retinite a CMV destrdi a arquitectura retiniana.

COMPLICACAO:
O descolamento da retina € uma complicagéo grave (pode ocorrer em 15-40%
dos olhos).

TRATAMENTO:

Os 3 primeiros farmacos aprovados para o tratamento da retinite a CMV séo:
ganciclovir, foscarnet e o ciclofovir.

Aproximadamente 85% dos doentes tratados respondem favoravelmente, mas
€ regra a reactivagao.

Fig. r.17 Opacificagdo branco-acinzentada. Retinite  Fig. r.18 Pizza fundus. Retinite necrotizante.
Indolente ou granular.

11
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Fig. r.19 Atrofia pds retinite a CMV (Retinografia) Fig. r.20 Atrofia p6s retinite a CMV (Retinografia)
Fig. r.21 Atrofia pds retinite a CMV (Retinografia) Fig. r.22 Atrofia pds retinite a CMV (Aneritica)

11. Retinopatia de Birdshot
Descrita na retinopatia Birdshot

Fig. r.23 Retinocoroidopatia Birdshot (Retinografia) Fig. r.24 Retinocoroidopatia Birdshot (Retinografia)

12. Retinopatia de transplante da medula 6ssea

A retinopatia usualmente pode ocorrer 6 meses apds o transplante da medula
ossea.

Os achados clinicos retinianos sao bilaterais e simétricos.

12
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O aumento do risco de retinopatia de transplante da medula 6ssea esta
relacionado com a radiagao pré-transplante, nomeadamente com um intervalo
de tempo muito curto entre a radiacdo e o transplante da medula éssea. A
quimioterapia é um dos factores causais.

SINAIS:

Multiplas manchas algodonosas, telangiectasias, microaneurismas, edema
macular, exsudados duros e hemorragias retinianas.

Clinicamente é similar & retinopatia da radiagdo. No entanto, a retinopatia de
transplante da medula 6ssea € reversivel e resolve habitualmente em 2-4
meses, apos a suspensio da dose de ciclosporina.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Areas de nado perfusdo capilar retiniana, anomalias microvasculares
intraretinianas, microaneurismas e edema macular.

13. Retinopatia diabética
E uma microangiopatia afectando principalmente as arteriolas pré-capilares, os
capilares e as vénulas pds-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 para a retinopatia diabética € a duracado da
diabetes mellitus.

Apos 15 de duragédo de diabetes mellitus, 95% evidenciam algum grau de

retinopatia diabética.

FACTORES DE RISCO:
Duracao da diabetes mellitus
Mau controle metabdlico
HTA

Gravidez

Nefropatia

PATOGENESE:

o Alteragcbes capilares (espessamento da membrana basal dos
capilares retinianos, perda de pericitose proliferacdo das células
endoteliais).

e Anomalias hematologicas (deformacédo dos gldébulos vermelhos e
aumento da agregacao plaquetaria).

13
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SINTOMAS.
Assintomaticos ou floaters e visido desfocada.

CLASSIFICACAO:
A) RETINOPATIA DIBETICA NAO PROLIFERATIVA
LIGEIRA:
As manifestagdes precoces sao:
¢ Hemorragias intraretinianas
e Hemorragias superficiais
e Microaneurismas
e Exsudacao lipidica
e Edema macular
MODERADA
e Manchas algodonosas
e Dilatacdo venosa
e Anomalias microvasculares intraretinianas (IRMA)
GRAVE
¢ Hemorragias e microaneurismas ou ambos, nos 4 quadrantes.

EDEMA MACULAR CLINICAMENTE SIGNIFICATIVO:

Espessamento retiniano dentro 500 um do centro fovea.

Ou exsudados dentro de 500 um do centro févea, com espessamento
adjacente.

Ou espessamento de 1 disco de diametro, dentro de 1 disco didmetro do centro
févea.

EDEMA MACULAR:

e Difuso (extravasamento difuso dos capilares)

e Focal (leakage local)
Exsudados duros (por edema retiniano localizado cronico). Localizam-se na
camada plexiforme externa.
Exsudados circinados (os exsudados formados por lipoproteinas e macréfagos
cheios de lipidos a envolver os pontos de fuga).

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

Diminuigéo sensibilidade corneana.

Catarata nuclear e cortical.

Glaucoma primario de éangulo aberto.

Paralisias dos nervos cranianos (mais frequentemente o 6° par).

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: As indicagdes sao:
e Determinagao do leakage focal e difuso

14
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e Perda de capilares perifoveais

e Despiste de vasculite

e Perda visao inexplicavel
OCT: Determinagao da presenca de fluido intra e subretiniano. Monitorizagao
da resposta ao tratamento.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
¢ Retinopatia hipertensiva
e Oclusao venosa retiniana
¢ Hemoglobinopatias
e Anemia ou leucemia
e Sindrome isquémico ocular
e Retinopatia radiagao
e D. Coats
e Telangiectasias justafoveais idiopaticas
e Vasculite

PROGNOSTICO:
Progride gradualmente em meses ou anos. O tratamento da doenga sistémica
reduz mas nao elimina a progresséao e perda de viséo.
Fotocoagulagao laser, segundo os guidelines da ETDRS:
e Tratar directamente as areas de leakage focal ou grelha macular
modificada em casos de leakage capilar difuso.
Injecgdes intravitreas de anti-VEGF no edema macular.
Injeccao intravitrea de acetonido Triamcinolona.

B) RETINOPATIA DIABETICA PROLIFERATIVA
Representa a manifestagao mais grave de Diabetes ocular.
Resulta da perda de perfusao retiniana normal e subsequente desenvolvimento
de tecido proliferativo neovascular.

SINAIS:
e Neovascularizagdo do disco o6ptico (Tipicamente tém um aspecto
irregular, sobre a superficie do disco 6ptico).
e Neovascularizagdo retiniana (forma-se na jungdo entre a retina
perfundida e a ndo perfundida).
e Neovascularizagao iris.
e Hemorragia vitrea.

TRATAMENTO

Panfotocoagulagao laser retiniana.
Injeccao intravitrea de anti-VEGF.

15
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Vitrectomia (em caso de hemorragia vitrea persistente ou descolamento
traccional da macula).

Isquémia macular (ndo ha tratamento eficaz).
Descolamento traccional da retina.

Fig. r.25 Retinopatia diabética fundo (Retinografia) Fig. r.26 Retinopatia diabética fundo (Retinografia)

Fig. r.27 Retinopatia diabética fundo (Aneritica) Fig. r.28 Retinopatia diabética fundo (Aneritica)

Fig. r.29 Retinopatia diabética fundo (AF) Fig. r.30 Retinopatia diabética fundo (AF)
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Fig. r.31 Retinopatia diabética fundo (Retinografia) Fig. r.32 Retinopatia diabética fundo (Retinografia)

Fig. r.33 Retinopatia diabética fundo (Aneritica) Fig. r.34 Retinopatia diabética fundo (Aneritica)

Fig. r.35 Retinopatia diabética fundo (AF) Fig. r.36 Retinopatia diabética fundo (AF)
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Fig. r.37 Retinopatia diabética fundo. Exsudados duros (OCT)

Fig. r.38 Retinopatia diabética pré-proliferativa Fig. r.39 Retinopatia diabética pré-proliferativa
(Retinografia) (Retinografia)

Fig. r.40 Retinopatia diabética pré-proliferativa. Fig. r.41 Retinopatia diabética pré-proliferativa. Areas de
Areas de nao perfusao capilar retiniana (AF) nao perfusao capilar retiniana (AF)

Fig. r.42 Retinopatia diabética pré-proliferativa.
Areas de nédo perfusao capilar retiniana (AF)

Fig. r.43 Retinopatia diabética pré-proliferativa. Areas de
nao perfusdo capilar retiniana (AF)

18

Anténio Ramalho



Sinopse da Retina

Fig. r.44 Retinopatia diabética pré-proliferativa.
Areas de n&o perfuséo capilar retiniana (AF)

Fig. r.45 Retinopatia diabética pré-proliferativa. Areas de
n&o perfusao capilar retiniana (AF)

Fig. r.46 Retinopatia diabétia com extensas areas de Fig. r.47 Retinopatia diabétia com extensas areas de nao
nao perfusado capilar retiniana (AF) perfusdo capilar retiniana (AF)

Fig. r.48 Retinopatia diabética proliferativa (Retinografia) Fig. r.49 Retinopatia diabética proliferativa (AF)
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Fig. r.50 Retinopatia diabética proliferativa
(Retinografia)

Fig. r.51 Retinopatia diabética proliferativa (AF)

Fig. r.52 Retinopatia diabética proliferativa (AF) Fig. r.53 Retinopatia diabética proliferativa (AF)

14. Retinopatia diabética florida

E uma forma clinica rara da Retinopatia diabética do jovem (diabéticos tipo |
com idade < 40 anos), caracterizada por uma evolugdo muito rapida
(passagem por 2 estadios em menos de 6 meses) para as formas graves de
neovascularizagao.

FACTORES DE RISCO:
e Mau controle da glicémia (HbA1c > 10%)
e Duracéao diabetes (> 5 anos)
e Puberdade

SINTOMAS:

AV conservada inicialmente, excepto em caso de EMC.

Em fase tardia, diminuicdo da AV por descolamento da retina traccional e
hemovitreo.

SINAIS:

Zonas extensas de isquémia, hemorragias retinianas numerosas, IRMA e
anomalias venosas.

Proliferagao neovascular associada a uma proliferagao fibrosa.
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EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Para identificar a maculopatia isquémica.

PROGNOSTICO:
Risco de glaucoma neovascular de 5 a 73%.

TRATAMENTO:

Reequilibrio glicémico é o tratamento preventivo apdés a descoberta da
Diabetes mellitus.

A fotocoagulagédo panretiniana rapida e densa é o tratamento a realizar em 12
intencéao.

Injecgbes intravitreas de anti-VEGF.

Vitrectomia em caso de proliferacdes fibrovasculares extensas.

15. Retinopatia fotica

A lesao por efeito luminoso é mediada por efeito fotoquimico, fotomecanico,
fototérmico ou a combinagao destes mecanismos.

Ocorre devido a que os mecanismos de defesa da retina sdo lesados pela
producgao de radicais livres toxicos a partir da luz.

A susceptibilidade a lesdo Iluminosa aumenta com a diminuicdo do
comprimento de onda, razdo pela qual a luz ultravioleta tem uma maior risco.

A leséo fotica aumenta com o aumento da tensdo do oxigénio e a temperatura
corporal.

FACTORES PREDISPONENTES:
Luz azul (439 nm), farmacos fotossensibilizantes (derivados porfirina),
albinismo ocular, afaquia e pseudofaquia.

SINTOMAS:
A AV depende da extensdo da lesao retiniana. Usualmente esta entre 1/10 e
5/10.

SINAIS:
Manchas esbranquicadas na fovea e alteragdes EPR.

EXMES COMPLEMENTARES:

AF: Evidencia alteragbes do EPR subfoveal ou justafoveal.
OCT: Detecta alteracdes quisticas da macula.

ERG mutlfocal: Para avaliar a les&o foveal.

COMPLICACOES:

Buraco lamelar macular
NVSR
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TRATAMENTO:
Filtros protectores. Uso éculos escuros.

16. Retinopatia hemorragica idiopatica benigna
Patologia rara.

APRESENTACAO CLINICA:
Inicio na vida adulta, com diminuicdo aguda e unilateral da AV.

SINAIS:

Hemorragias intraretinianas multiplas, grandes e unilaterais no p6lo posterior e
ao redor do disco optico.

Auséncia de anomalias vasculares associadas ou do disco optico.

EVOLUCAO:
Recuperacgao da AV em 4 meses.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Retinopatia por Valsalva

S. Terson

Vasculite retiniana benigna
Retinopatia por altitude

PROGNOSTICO:
Bom, mesmo na auséncia de tratamento.

r

Fig r.57 Hemorragias retinianas multiplas.

17. Retinopatia hipertensiva

Refere-se as alteracbes vasculares retinianas associadas com HTA. A
coroidopatia hipertensiva pode acompanhar as fases agudas da retinopatia
hipertensiva.

Resulta da associagdo de lesbes de origem vascular devido a HTA e ao
envelhecimento das paredes vasculares (arteriosclerose).
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A retinopatia pode manifestar-se de modo crénico e irreversivel (ligada a
alteracgdes progressivas da parede arteriolar (0 mais frequente) ou de maneira
aguda e reversivel (ligada a interacgdo entre a elevagdo da presséo arterial
sistémica elevada e a autoregulacdo vascular).

E importante o facto da retinopatia hipertensiva poder agravar a retinopatia
diabética.

A vascularizagdo da retina tem a capacidade de se autoregular, até certo
ponto. A vascularizagao coréideia responde a uma elevagao de T.A. por uma
regulagao via SN auténomo.

A retinopatia hipertensiva corresponde aos sinais de atingimento microvascular
da retina, que sedesenvolvem em resposta a um aumento da tensao arterial
sistémica, e que ultrapassam a capacidade de autoregulacdo'®.

A retinopatia hipertensiva pode ser dividida em fases aguda e cronica.

HIPERTENSAO ARTERIAL AGUDA:

Os sinais de retinopatia hipertensiva sao o reflexo de uma elevagao da T.A.
sistémica sobre as diferentes tunicas vasculares e resposta das tunicas a
pressao. Quando ocorre um aumento agudo da pressao arterial, estabelece-se
uma vasoconstricdo activa das arteriolas retinianas, que pode originar uma
oclusédo 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 ocluséo arteriolar
e manchas algodonosas.

Em caso de uma elevagao importante da presséao, o sistema de autoregulacéo
pode ser ultrapassado, o 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 corb6ide n&o 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 estda mal equilibrada.

E assintomatica, na auséncia de complicacdes.

Histolégicamente, encontra-se uma alteragdo dos vasos retinianos (arteriolares
e capilares), espessamento da camada muscuar lisa, membrana basal e
degenerescéncia hialina.

O atingimento é focal ou difuso, originando uma acentuagdo do reflexo
arteriolar, secundario a um espessamento da parede vascular e um
estreitamento do lumen arteriolar.
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Microaneurismas, manchas algodonosas, cruzamentos A-V, estreitamento
arteriais segmentares e diminuicdo do calibre arterial em relacdo as veias
(relacéo de diametro A/V normal 0,75-1).

COMPLICA(;C)ES:
e QOclusao venosa retiniana de ramo.
e Macroaneurisma arterial.

CLASSIFICACOES:
Classificagao Keith-Wagener-Barker:
e Grau 1 — estreitamento arterial retiniano
e Grau 2 — entalhe arteriovenoso retiniano
e Grau 3 — hemorragia retiniana, manchas algodonosas, exsudados
duros.
e Grau 4 — edema disco Optico, além dos anteriores.

Classificacdo de Kirkendall'®, segundo
a) Retinopatia Hipertensiva:
e Estadio | — Estreitamento arterial grave e difuso.

e Estadio ii — Estadio | acrescido de hemorragias e manchas
algodonosas.
e Estadio lll — Estadio Il + Edema papilar.

b) Segundo as lesdes de arteriosclerose retiniana
e Estadio | — Sinais de cruzamento A-V.
e Estadio Il — Estadio | + estreitamento arteriolar localizado.
e Estadio Ill — Estadio Il + pesengca de oclusdo venosa e
embainhamento vascular.

Classificacdo baseada no risco de desenvolver um AVC'® (Wong et Mitchell,

2004):

e Estadio | — Presengca de sinais de cruzamento A-V elou
estreitamento focal do lumen vascular (Estadio de atingimento
arteriolar).

e Estadio Il — Presenga de hemorragias e/ou manchas algodonosas
(atingimento capilar).

e Estadio Il — Presenga de edema papilar (atingimento do nervo
Optico)

O risco de AVC a 3 anos é de 1-1,5% no estadio | e de 4-6% no estadio 2.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Retinopatia diabética
¢ Retinopatia radiacao
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e Oclusao venosa retiniana
e Oclusao artéria carétida

PROGNOSTICO:

Nos graus 1 e 2, a AV é tipicamente nédo afectada. No grau 3, a AV diminui
ligeiramente.

No grau 4, a AV esta intensamente diminuida devido a edema da retina,
exsudados duros e a presencga de descolamento seroso da retina.

Se a TA néo for corrigida em doentes com grau 4 de retinopatia hipertensiva, a
mortalidade aos 18 meses € de 94%.

TRATAMENTO:

Correcgao das condigdes sistémicas subjacentes alteradas, nomeadamente a
normalizacédo da TA.

Fotocogulagao laser ndo é benéfico no tratamento da perda de visdo associada
com a retinopatia hipertensiva grau 3 e 4.

Injeccao intravitrea de anti-VEGF pode estabilizar a parede dos vasos
retinianos.

Fig. r.68 Estreitamento arteriolar generalizado Fig. r.59 Estreitamento arteriolar generalizado
(Retinografia) (Aneritica)

Fig. r.60 Sinal de Gunn (Retinografia) Fig. r.61 Sinal de Gunn (Aneritica)
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Fig. r.62 Manchas de Elschnig Fig. r.64 Estrias de Siegrist

Fig .r.66 Retinopatia hipertensiva grave (Retinografia)

Fig. r.68 Retinopatia hipertensiva grave (Aneritica)

Fig. r.65 Retinopatia hipertensiva grave
(Retinografia)

Fig. r.67 Retinopatia hipertensiva grave
(Aneritica)
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Fig. r.69 Retinopatia hipertensiva grave (AF) Fig. r.70 Retinopatia hipertensiva grave (AF)

18. Retinopatia H.I.V.

Também chamada microvasculatura retiniana. E um dos achados mais comuns
nos doentes infectados com H.l.V. Uma microangiopatia retiniana ocorre em
cerca de 70% dos doentes atingidos por SIDA.

As manchas algodonosas sdo mais comuns em doentes com HIV adquirida por
actividade homossexual/bissexual, comparativamente ao uso de drogas
endovenosas.

SINTOMAS:

A retinopatia nao infecciosa € geralmente assintomatica. A doenga sintomatica
€ muitas vezes secundaria a doenga infecciosa, ocorrendo com o
desenvolvimento da SIDA.

CLINICA:
O achado mais comum é a retinopatia ndo infecciosa, caracterizada por
manchas algodonosas, hemorragias retinianas e altera¢cdes microvasculares.

PATOGENESE:

As manchas algodonosas resultam de microenfartes da camada de fibras
nervosas.

O deposito arteriolar de Ig na microvasculatura ao redor das manchas
algodonosas sugere uma doenga de complexo imune.

Outras caracteristicas angiograficas:
e Telangiectasias
e Microaneurismas
e Areas focais de nao perfusao capilar retiniana
e Perda capilares
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As lesbes da retina e cordide podem ser o 1° sinal de infecgdo oportunista
disseminada.

ASSOCIACAO COM OUTRAS PATOLOGIAS:
e Retinite a cytomegalovirus
e Toxoplasmose
e Mycobacterium avium
e Coroidite a cryptococos
e Coroidite a pneumocystii carini

TRATAMENTO
A retinopatia a H.1.V. ndo infecciosa ndo requer tratamento.
A retinopatia infecciosa deve ser tratada de modo agressivo.

Fig. r.71 Uma mancha algodonosa pode ser o Unico
sinal inicial duma retinopatia a HIV (Retinografia)

Fig. r.72 Uma mancha algodonosa pode ser o Unico
sinal inicial duma retinopatia a HIV (Retinografia)

Fig. r.73 Uma mancha algodonosa pode ser o unico sinal
inicial duma retinopatia a HIV (Aneritica)

19. Retinopatia paraneoplasica

Consiste numa alteracdo visual paraneoplasica, resultando em disfuncdo dos
cones e bastonetes. Patologia rara.

Ocorre uma reacgao cruzada dos autoAc com a proteina recoverin, localizada
nos fotoreceptores.
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Inclui a retinopatia associada ao cancro e a retinopatia associada ao
melanoma.

IDADE DE APRESENTA(;AO CLINICA:
Variavel.

SINTOMAS:

Diminuic&o grave, progressiva e bilateral da AV.

Os sintomas visuais podem preceder o diagnéstico do tumor maligno
subjacente.

CLINICA:
Disfuncao cones:
e Diminuicdo da AV
e Fotossensibilidade
e Diminui¢do visdo cromatica
e Escotoma central
Disfungdo bastonetes:
¢ Nictalopia
e Prolongada adaptagao ao escuro
e Escotoma anular.

FUNDO OCULAR:

Nos estadios iniciais o fundo ocular € normal. Nos estadios finais apresentam
um estreitamento das arteriolas retinianas, aspecto pigmentar mosqueado e
uma palidez do disco optico.

TIPOS CLINICOS:

a) RETINOPATIA ASSOCIADA A CANCRO

e Mais frequentes no carcinoma broénquico, ginecologico e da mama.

e SINTOMAS: Perda da AV bilateral em 6-18 meses, perda de visao
cromatica, fotossensibilidade, escotoma central.

e OUTROS SINTOMAS: Nictalopia, escotoma anular e perda CV
periférico.

e SINAIS Fundo ocular normal, atenuacao arteriolas, palidez disco
optico e alteracdo EPR.

e ERG: Atenuado.

e Prognéstico: Mau.

b) RETINOPATIA ASSOCIADA COM MELANOMA
e SINTOMAS: Nictalopia e luzes brilhantes.

29

Anténio Ramalho



Sinopse da Retina

e SINAIS: Perda subita visdo central, fundo ocular normal inicialmente
e posteriormente, palidez disco 6ptico, atenuagao vascular retiniana
e células vitreo.

e ERG: Redugao marcada onda b, com conservacado da onda a.

e PROGNOSTICO: Bom para a visao.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Doencga Stargardt
Distrofia cones
Retinopatia toxica
OVRR e OARR

PROGNOSTICO:
Se os fotoreceptores estiverem lesados a funcéo esta permentemente alterada.

TRATAMENTO:
Tratamento do tumor maligno de base, corticoides, plasmaferese, Ig EV.
Beneficios nao provados.

20. Retinopatia pigmentar (RP)

Sindnimos: 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 12-22 décadas de vida®.

GENETICA:

Base hereditaria estabelecida apenas em 50% dos casos.

A forma esporadica € a forma mais comum. Nao ha histéria familiar de RP.
Transmissdo autossomica dominante, autossdmica recessiva e recessiva
ligada ao X.

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
Variavel. Depende do padrao hereditario.

SINTOMAS:

Sintomas classicos: Nictalopia e constricdo dos campos visuais.

A nictalopia inicia-se na infancia ou na 22-32 década de vida. Pelos 30 anos de
idade habitualmente 75% dos doentes s3o sintomaticos®.

A perda de visédo central ocorre mais frequentemente nas formas ligada ao X e
autossémica recessiva.
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SINAIS:
Triade classica de altera¢gdes fundo ocular:
e Palidez cérea do disco optico.
e Atenuacio arteriolar.
e Pigmentagdo em espiculas 0sseas na média periferia.
Envolvimento macular: Edema macular cistdide, pregueamento da superficie e
alteracdes atroficas.

SINAIS OCULARES ASSOCIADOS:
e Drusen nervo 6ptico
e Glaucoma croénico angulo aberto
e Catarata subcapsular posterior
e Queratocone
e Miopia

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 diagndstico. Pode ser util para distinguir o padréo
hereditario. Subnormal, mesmo com alteragdes minimas do fundo ocular. ERG
escotopico gravemente reduzido, enquanto que o ERG fotdpico € normal.

EOG: Reduzido.

AF E OCT: Detectam o edema macular.

FOLLOW-UP: Campos visuais periodicos.

PROGNOSTICO:

Ya dos pacientes tém boa visdo ao longo das suas vidas. Pelos 50 anos de
idade uma % significativa apresenta uma AV < 0.05™.

A forma autossdmica dominante € a forma com melhor progndstico e a forma
ligada ao X o pior prognéstico.

ERG é util para identificar as mulheres transportadores na forma ligada ao X e
que tém o fundo ocular normal.

TRATAMENTO:

e Aconselhamento genético.

e 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 estabilizacdo da amplitude dos cones
no ERG, C.V. e na acuidade visual). Controversa.

e Chips retinianos artificiais.

e Terapia genética (O gene alvo € o RPEGS).
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e Transplante de EPR, foto-receptores e stem cells.

COMPLICACOES:
e NVSR (é uma complicagao rara).
e Edema macular cistoide (Dorzolamida topica tem bons resultados).
e Esquise foveal.

SINDROMES ASSOCIADOS COM RETINOPATIA PIGMENTAR:
Estao descritos cerca de 30 sindromes associados com RP'.
e Sindrome de Usher (RP e surdez. Ocorrem em 10-20% dos casos
de RP).
e Sindrome Bardet-Biedel (Ocorrem em 5-6% dos casos de RP).
e Abetalipoproteinémia (Sindrome Bassen-Kornzweig) (RP, ataxia,
neuropatia periférica e esteatorreia).
e Doenga Refsum (Surdez, défice condugédo cardiaca, ataxia,
polineuropatia, anésmia, RP).

OUTROS TIPOS CLINICOS:
e Retinopatia pigmentar central
Ou Retinopatia pigmentar inversa.
Caracteriza-se por envolver preferencialmente a macula.
A acuidade visual central é afectada.
Défice de visdo cromatica.
SINAIS: palidez do disco 6ptico, atenuacéo arteriolar e alteragbes pigmentares
da macula.

¢ 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 n&o ser o sintoma de apresentagao.
SINAIS: Pigmentagdo em espiculas Osseas, atrofia corioretiniana e atenuagéo
dos vasos sanguineos.
EXAMES COMPLEMENTARES:
C.V.: O defeito tipico € uma quadrantépsia bitemporal superior ou uma
hemianopsia superior bilateral.
ERG: Anomalia grave na RP global, comparativamente a RP em sector.

e Retinopatia pigmentar sine pigmento
Contrariamente a RP tipica, as espiculas 6sseas estdo quase ausentes.
SINAIS: Atenuagao dos vasos sanguineos e diversos graus de palidez do disco
optico. Pode ocorrer atrofia do EPR macular.
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EXAMES COMPLEMENTARES:
Défice de adaptagao ao escuro e ERG andémalo, permitem o diagndstico.

Fig. r.74 Retinopatia pigmentar (Retinografia) Fig. r.75 Retinopatia pigmentar (Retinografia)

Fig. r.76 Retinopatia pigmentar (AF) Fig. r.77 Retinopatia pigmentar (AF)

Fig. r.78 Retinopatia pigmentar (Retinografia) Fig. r.79 Retinopatia pigmentar (Retinografia)
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Fig. r.80 Retinopatia pigmentar (Aneritica) Fig. r.81 Retinopatia pigmentar (Aneritica)

Fig. r.82 Retinopatia pigmentar (AF)

Fig. r.84 Retinopatia pigmentar (OCT) Fig. r.85 Retinopatia pigmentar (OCT)

Fig.
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Fig. r.88 Retinopatia pigmentar (E.R.G.)

Fig. r.90 Retinopatia pigmentar (Retinografia)

Fig. r.92 Retinopatia pigmentar (Aneritica)
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Fig. r.89 Retinopatia pigmentar (E.O.G.)

Fig. r.91 Retinopatia pigmentar (Retinografia)

Fig. r.93 Retinopatia pigmentar (Aneritica)
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Fig. r.94 Retinopatia pigmentar (AF) Fig. r.95 Retinopatia pigmentar (AF)

Fig. r.96 Retinopatia pigmentar segmentar

21. Retinopatia por cantaxantina

A cantaxantina é um pigmento avermelhado usado para colorir alimentos.

A sua igestao prolongada provoca a presenga de uns depdésitos, habitualmente
perifoveais.

SINTOMAS:
Habitualmente é assintomatica.

SINAIS:
Pequenas pontos amarelados, finos, simétricos, ao redor da macula, dando um
aspecto tipo “ lantejoulas de ouro”.

EVOLUCAO:

Pouco evolutiva.

Regresséo lenta dos pontos amarelados apos a suspenséo do pigmento.
Bom prognostico visual.
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TRATAMENTO:
Suspenséao do produto toxico.

22. Retinopatia por Cloroquina e hidroxicloroquina
Consiste numa degenerescéncia do EPR e retina neurosensorial resultante da
ingestao diaria e cronica da cloroquina e hidroxicloroquina.

EPIDEMIOLOGIA:
Ocorre em doentes que ingerem cloroquina como tratamento antimalarico e
doentes com ingestao de hidroxicloroquinana artrite reumatoéide ou LES.

ANAMNESE:
Histéria de ingestdo de 250 mgr de cloroquina ou 400 mgr de
hidroxicloroquina®.

SINTOMAS:
A diminuicao da AV é variavel.
Um escotoma paracentral € um sinal precoce.

SINAIS:

Alteracéo 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, cérnea verticillata.

EXAMES COMPLEMENTARES:

CV: Escotoma pacentral.

Visao cromatica: Discromatopsia.

ERG e EOG: Anémalo.

OCT: Adelgacamento retina macular e parafoveal, com perda de células
ganglionares.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Distrofia cones
e Distrofia anular concéntrica benigna.
e Maculopatia Stargadt
e DMI

PROGNOSTICO:

A suspenséo da terapéutica usualmente previne a lesao do EPR e retina.

Em casos avangados, apesar da suspensio terapéutica a perda de visao pode
ser permanente.
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23. Retinopatia por Drepanocitose

Doenga hematologica hereditaria, de transmiss&o autossomica recessiva, que
conduz a producdo duma hemoglobina anémala, por mutagdo do gene 3 da
hemoglobina.

EPIDEMIOLOGIA:
Particularmente frequente em Africa, América, Mediterraneo e india.

PATOGENIA:
Diversos mecanismos estao implicados na origem da obstrucgao capilar.

SINDROMES DREPANOCITARIOS™:

e Drepanocitose homozigotica S/S (a forma mais grave e amais
frequente).

e Drepanocitose heterozigética S/C, S/B° talassémia e S/B+ talassémia
(mais rara).

e Drepanocitose heterozigética composta.

e Drepanocitose heterozigotica AS (sdo assintomaticos e nao
apresentam complicagbes da doencga).

CLINICA:
Dominada pelas manifestagdes retinianas (directamente relacionadas com os
fendmenos vaso-oclusivos e as suas consequéncias).
Conjuntiva: Aspecto segmentado da circulagéo.
iris: atrofia iridiana em sector (por necrose isquémica da iris).
Fundo Ocular: Mais frequente no duplo heterozigético SC.
a) Alteracgdes proliferativas: Classificagao de Goldberg.

a. Estadio I: oclusbes arteriolares periféricas. A periferia retiniana
apresenta-se desprovida de capilares.

b. Estadio Il: Anastomoses arteriovenosas visiveis na fronteira entre
as zonas isquémicas e zonas perfundidas.

c. Estadio lll: Proliferagdo neovascular no limite posterior da zona
isquémica. Forma uma lesdo com aspecto em “sea fan” e
desenvolve-se na vertente venosa das anastomoses.

d. Estadio IV: Hemorragia vitrea.

e. Estadio V: Proliferacdo fibrosa periférica na zona de aderéncia
vitrea posterior.

b) Manifesta¢des nao proliferativas

a. Hemorragias cor salméo: area ovalada, com bordos nitidos, de
hemorragias intra e pré-retinianas.

b. Manchas iridescentes: Adelgagamento da retina interna,
associado a uma esquise pequena na retina superficial, que surge
apos a reabsorgédo das hemorragias pré-retinianas.
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c. Lesbes “black sunburst”: Aspecto arredondado ou ovalado de
uma coleccio de células do EPR. Localizam-se habitualmente na
meédia periferia. Ocorrem em 1/3 dos doentes com Drepanocitose.

OUTROS SINAIS CLINICOS:
e MACULAR: Aumento da area da zona avascular central e depressao
macular, por adelgagamento da retina interna.
o Estrias angioides: ocorrem mais frequentemente em doentes HbSS
(1 a 2% dos casos'®).
e Brancos sem pressao na periferia retiniana.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Revela areas de nao perfusdo capilar retiniana e neovascularizagao
retiniana.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Retinopatia diabética

e« OVCR
e Vitreoretinopatia exsudativa familiar
e D. Eales

¢ Retinopatia radiagao
e Sarcoidose
¢ Retinopatia prematuridade

COMPLICACOES:
e Isquémia retiniana periférica e neovascularizagao retiniana
e Hemorragia vitrea
¢ Descolamento da retina

TRATAMENTO:

O objectivo do tratamento € evitar a ocorréncia de complicagdes.
Fotocoagulagdo laser térmico: Fotocoagulagcdo periférica confluente nos
territdrios isquémicos anteriores a proliferagdo neovascular retiniana.
Crioterapia.

Cirurgia vitreoretiniana (em caso de hemorragia vitrea de mais de 6 meses ou
descolamento da retina).
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Fig. r.97 Anastomose A-V periférica Fig. r.98 “Sea-fan” na periferia da retina.

Fig. r.99 Placa cor salmao Fig. r.100 Black sunburst

24. Retinopatia por malaria
O envolvimento retiniano na malaria é raro.

SINAIS:

Hemorragias retinianas, manchas algodonosas, papiledema, edema
intraretiniano, embranquecimento retiniano, oclusdo vascular, estreitamento
arteriolar, distensao e tortuosidade venosa.

A gravidade das hemorragias retinianas esta correlacionada com a afecg¢ao
cerebral.

PROGNOSTICO:
O risco relativo de morte em doentes com papiledema ¢é 6,7 vezes superior ao
risco sem papiledema™.
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I-fig r.101 Hemorragias retinianas na Malaria.

25. Retinopatia por Pneumocystis carinii
A pneumocystis carinii pneumonia € uma das infecgbes oportunistas mais
comuns na SIDA.

CLINICA:

Aspectos em placas, de coloragdo amarelada ou palida, na coréide, encontrada
no poélo posterior.

Usualmente sdo arredondadas, com bordos irregulares. Progridem tornando-se
confluentes.

Os infiltrados coréideus n&o estdo associados com inflamacéo vitrea.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Hipofluorescéncia precoce, com impregnagao tardia das lesdes.

TRATAMENTO:
Trimetroprim-sulfamethoxazole ou pirimetamina E.V.
As lesdes coroideas usualmente desaparecem lentamente.

26. Retinopatia por Rubéola

Resulta de uma infecgéo viral da mae, da 42 até a 8% semana de gestagao.

A retinopatia por rubéola é a manifestagdo mais comum e mais caracteristica
de rubéola congénita. Associagao com surdez.

SINTOMAS:
Usualmente ndao ha diminuicdo da AV, a nao ser quando ocorra um
envolvimento macular.

SINAIS:

Pigmentacéo dispersa da area macular e, mais frequentemente, da periferia da
retina. Manchas de despigmentacéo associadas. Aspecto em “ sal e pimenta”.

41

Anténio Ramalho



Sinopse da Retina

Catarata congénita habitualmente presente. Microftalmia, glaucoma,
opacificagdo 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: Diminuigao autofluorescéncia mosqueada,
correspondente as areas de perda de EPR.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

e S. Usher
Sifilis congénita
Retinites virais
Toxicidade a tioridazina
D. Refsum

COMPLICACOES:
NVSR e descolamento macular disciforme.

27. Retinopatia 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 infeccdo materno-fetal resulta num padrao variavel de uveite, alteracdes
retinianas pigmentares “sal e pimenta” e manchas isoladas de
hiperpigmentacdo pigmentar retiniana, com halos envolventes de
despigmentacao®.

SIFILIS ADQUIRIDA:
Caracterizadas pelas manifestacbes de uveite (anterior e /ou posterior),
corioretinite (difusa/localizada) e vasculite retiniana.

CLINICA:

A manifestacdo ocular mais comum de Sifilis ocular em doentes com SIDA
inclui uveite, neurite retrobulbar ou neurite optica, retinite necrotizante e vitrite.
A retinite necrotizante sifilitica com embainhamento dos vasos retinianos e
infiltrados retinianos, com hemorragias.

Vitrite e lesdes placdides bilaterais e grandes e pigmentos pigmentados em
estadios tardios.
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Pode estar associada a descolamento da retina seroso, corioretinite periférica,
papilite ligeira e perivasculite retiniana.

ENVOLVIMENTO NEUROOFTALMOLOGICO:

Afecta frequentemente o nervo o6ptico. O aspecto do nervo 6ptico e fungao
varia de clinicamente inaparente neurite Optica até hiperémia ligeira e normal
AV, ou menos comumente, atrofia éptica em estadio final.

TRATAMENTO:
Penicilina G EV. (12-24 milhdes de U/dia, durante 10-14 dias).

Fig.r.102 Corioretinite a sifilis congénita( Retinografia)

28. Retinopatia por Talco

Caracteriza-se pela presenca de substancias amareladas, refracteis,
intraretinianas em doentes toxicodependentes, especialmente os que usam
comprimidos esmagados.

SINTOMAS:
Diminuicdo da AV, resultado da nao perfusao capilar na area macular ou por
hemorragia vitrea.

SINAIS:

Elementos refracteis no espacgo intravascular retiniano, localizados sobretudo
na area macular.

Neovascularizagao da retina periférica, pucker macular ou fibrose hemorragia
vitrea.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Toxicidade a canthaxantina
e Tamoxifen
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e Telangiectasias parafoveais

e Cistinose

e Anestesia com metoxyfluorano
e Distrofia cristalina Bietti

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Revela areas de nao perfusdo capilar retiniana na retina periférica.

OCT: Corpos hiperreflectivos correspondendo a depodsitos criatlinos na retina
interna.

PROGNOSTICO:
Variavel.

TRATAMENTO:
Fotocoagulagao laser periférico em caso de neovascularizagdo retiniana.

29. Retinopatia por Tioridazina

A tioridazina (Melleril ®) € um neuroléptico usado para tratar os sintomas
psicoticos.

Caracteriza-se por apresentar disturbios visuais e retinopatia pigmentar.

O factor predicitivo mais importante € a dose diaria, mais do que a dose
cumulativa.

PATOGENESE:
Acumulacado do medicamento ao nivel do EPR.

ANAMNESE:
Uma dose diaria superior a 800 mgr dia esta associada com retinopatia.

SINTOMAS:
Diminuicéo subita da AV, nictalopia ou discromatépsia.

SINAIS:

Estadio precoce: Pigmentagao granular do EPR, posterior ao equador.
Estadios intermediarios: Perda numular do EPR.

Estadio tardio: Atrofia 6ptica, atenuagao vasos sanguineos, atrofia coriocapilar.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Atrofia Optica
e Retinopatia pigmentar
e Coroiderémia
o Sifilis
e Traumatismo
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PROGNOSTICO:

A suspenséo terapéutica origina a reversao dos disturbios visuais.

O uso prolongado da medicagcdo pode originar uma perda de viséo
progressiva.

30. Retinopatia por Tuberculose

A incidéncia de Tuberculose em pacientes com SIDA é 500 vezes superior a
populagao normal.

Usualmente é bilateral.

CLINICA:

Tubérculos cordideus e tuberculomas sdo as manifestagcdes oculares mais
comuns de Tuberculose.

Os tubérculos cordideus sao arredondados ou ovalados, esbranquigcados ou
cinzento-esbranquigados.

Usualmente estao confinados ao pdlo posterior, mas podem ser observados na
periferia da retina.

Os tuberculomas coréideus devem ser diferenciados de outros granulomas
coroideus, como a toxoplasmose, sifilis e histoplasmose.

31. Retinopatia 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:

Criangas com menos do que 30 semanas de gestacdo e um peso inferior a
1500 gr ao nascimento devem ser examinadas por oftalmoscopia indirecta.

Um peso inferior a 1000 gr ao nascimento representa um alto risco de
desenvolvimento de ROP%.

CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DA RETINOPATIA DA
PREMATURIDADE"":
LOCALIZACAO:
e Zona | — Circulo posterior da retina, centrado no nervo Optico, com
um raio de duas vezes a distancia entre o disco Optico e a fovea.
e Zona Il — Area circular da retina desde o bordo da zona | até a area
nasal da ora serrata.
e Zona lll -Remanescente temporal da retina.
EXTENSAO
e Numero de sectores ou horas envolvida.
GRAVIDADE
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Estadio 1: Linha demarcacao entre a retina vascularizada e a retina
avascular anterior.
Estadio 2: Linha de demarcagao com ponte.
Estadio 3: Ponte com proliferagao fibrovascular extraretiniana.
Estadio 4: Descolamento retina subtotal.

o 4A: Extrafoveal.

o 4B: Envolvimento da févea.
Estadio 5: Descolamento total retina, em funil.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:

‘PLUS”: denota aumento da gravidade. Quando um olho apresenta
dilatacdo e tortuosidade dos vasos retinianos no polo posterior,
dizemos que tem uma doenca “plus”’e mau progndstico.

“RUSH”: E definida pela presenca duma “PLUS disease”, com a
zona 1. Extremamente grave e progressao rapida.
‘PRETHRESHOLD”: definida como uma zona 1 de retinopatia da
prematuridade a qualquer estadio menor que “THRESHOLD”.
“THRESHOLD” caracteriza-se por ser o nivel em que ha 50% de
hipétese de progredir para descolamento retina, sem tratamento.
Quando a doenga “Threshold” é atingida, € recomendado o
tratamento.

Lesbes “POPCORN” caracterizam-se pela formacdo de tecido
neovascular atras da ponte ou linha de demarcagdo. Nao tém
significado progndéstico.

Complicagdes traccionais na fase precoce cicatricial.

EVOLUCAO:

Em muitos casos, a retinopatia da prematuridade regride sem sequelas.

Apos a regressdo 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:

Vitreoretinopatia exsudativa familiar
Incontinentia pigmenti

Retinosquise ligada ao X

D. Norrie

Na fase avangada da doenca:

Catarata

Toxocara ocular

D. Coats

Retinoblastoma hemorragia vitrea
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e Descolamento retina

TRATAMENTO:

A maioria das criangcas com ROP apresenta uma regressao espontéanea (85%
dos casos).

7% das criangas com um peso ao nascimento inferior a 1251 gr desenvolvem
ROP “Threshold”.

Crioterapia da zona avascular central reduz o prognostico desfavoravel, com
melhoria dos resultados visuais.

Fotocoagulagao laser na zona anterior a zona avascular substituiu a crioterapia
no ROP “Threshold”.

Injeccdes intravitreas de anti-VEGF investigadas. Descritos casos de
sucesso'®.

Vitrectomia nos estadios 4 e 5 da ROP.

32. Retinopatia Purscher

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 lesdo microvascular, com obstrucgcdo e isquémia associada a
traumatismo grave (craniana e compressao toracica)'®.

O termo retinopatia Purtscher-like, € usado para descrever a afecgcao associada
a pancreatite, doenga 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 activagdo de complemento originando émbolos a leucdcitos pode ocluir
capilares retinianos peripapilares.

SINTOMAS: Perda de visao subita, intensa e indolor, em ambos os olhos. Pode
ser assimétrica e unilateral. Pode apresentar escotoma central.

CLINICA:

Diminuicdo 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 optico
esta tipicamente ausente.
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Hemorragias superficiais peripapilares.
Os achados tardios incluem: estreitamento arteriolar e atrofia de fibras
nervosas nas areas de isquémia, tal como a palidez do nervo 6ptico.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Evidéncia de auséncia de perfusao capilar nas areas de isquémia retiniana.
ICG: Demonstra areas de nao perfuséo coroideia, que persiste por meses.
OCT: Edema da camada de fibras nervosas e fluido subretiniano.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Retinopatia Purtscher like (pancreatite, embolismo fluido amnidtico,
colagenose, fractura ossos longos).
e Ocluséo da artéria ou veia central da retina.

TRATAMENTO:

Tratamento da causa subjacente.

A isquémia retiniana e as hemorragias retinianas resolvem gradualmente.
A AV depende do grau de envolvimento retiniano.

PROGNOSTICO:

Variavel. A reabsor¢do das manchas algodonosas e hemorragias faz-se em
algumas semanas. O prognostico visual € geralmente mau em caso de
atingimento inicial grave.

Em 50% dos casos, ha uma diminuicdo variavel da AV permanente, resultado

da afeccdo macular ou do nervo 6ptico. Pode evoluir para atrofia optica’™°.

AVALIACAO SISTEMICA:
Descritas: pancreatite aguda, coagulopatia intravascular disseminada, purpura
trombocitopénica trombdética e sindrome urémico-hemolitico.

Fig. r.103 Retinopatia de Purtscher
(Retinografia)

Fig. r.104 Retinopatia de Purtscher (Retinografia)
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Fig. r.105 Retinopatia de Purtscher (AF) Fig. r.106 Retinopatia de Purtscher, com descolamento

neurosensorial da retina (OCT)

Fig. r.107 Retinopatia de Purtscher (Retinografia) Fig. r.108 Retinopatia de Purtscher, com descolamento neurosensorial

da retina (OCT)

33. Retinopatia radiacao

Ocorre apos a radioterapia de tumores intra-oculares ou irradiacdo de tumores
malignos nasofarigeos, orbitarios 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 variavel entre a exposicao irradiacdo e o aparecimento das
lesbes retinianas (em média 6 meses a 3 anos).

SINTOMAS:
e Metamorfépsia
e Perda AV completa e subita
e Escotoma central
e Visao desfocada
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SINAIS:

Microaneurismas, telangiectasias retinianas, hemorragias intraretinianas,
edema macular, exsudados duros, manchas algodonosas, oclusdes
vasculares, papilopatia e retinopatia proliferativa.

Se a irradiagdo foi suficientemente importante, a retinopatia progride, com
extensdo dos territérios de ocluséo vascular.

FACTORES QUE AUMENTAM O RISCO DE RETINOPATIA RADIACAO:
Os principais factores de risco de retinopatia sdo a idade jovem e a diabetes
mellitus'"".

e Diabetes Mellitus

e HTA

e Doengas colagénio

¢ Administracdo de quimioterapia demasiado cedo apds a radiacao.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Evidéncia de areas de nao perfusao capilar retiniana, anomalias vasculares
retinianas, neovascularizagéo, defeitos em efeito janela.

EVOLUCAO:

A regressao espontanea da retinopatia ocorre raramente.

A repercussao funcional da retinopatia da radiacao é variavel, dependendo da
localizacdo das lesbes e da sua extensdo, do predominio do componente
isquémico ou edematoso, da ocorréncia de complicagbes neovasculares e da
resposta ao tratamento.

Usualmente, ocorre neovascularizacdo, descolamento traccional da retina e
glaucoma neovascular 3 meses apds o0 aparecimento da retinopatia.

COMPLICACOES:
e Proliferacdo neovascular do disco Optico, retina e iris. Hemorragia
vitrea, glaucoma neovascular e descolamento traccional retina.
e NVSR.
e Alteracbes pigmentares da macula em padréo de sal e pimenta.

TRATAMENTO:

Panfotocoagulagao laser na retinopatia proliferativa.

Em caso de edema macular, pode ser benéfico a injecgcdo intravitrea de
Triamcinolona ou anti-VEGF.

Cirurgia vitreoretiniana na hemorragia vitrea, descolamento traccional retina e
proliferacao fibrovascular.

PROGNOSTICO:
Os sinais de mau prognostico sao a papilopatia e a retinopatia proliferativa.
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Fig. r.109 Retinopatia radiacdo (Retinografia) Fig. r.110 Retinopatia radiagéo (Aneritica)

Fig. r.111 Retinopatia radiagéo (AF) Fig. r.112 Retinopatia radiagéo (AF)

34. Retinopatia solar

Resulta de uma lesdo do EPR e foto-receptores consequéncia de uma
observacao directa ou indirecta do Sol.

Uni ou bilateral.

FISIOPATOLOGIA:
Lesdo das camadas nucleares externas.

EPIDEMIOLOGIA:
Incidéncia alta em paises onde é frequente a observacao de eclipses.

APRESENTACAO CLINICA INICIAL:
Ocorre 1-4 horas apoés a exposicao solar.
Diminuicdo da AV central, metamorfopsia e escotomas centrais.

SINAIS:

Pode apresentar diversas apresentacdes clinicas.

Usualmente revela uma mancha amarelada central num estadio precoce.
Tardiamente, a lesdo amarelada €& substituida por uma lesdo pequena
avermelhada ou uma lesao hipopigmentada com margens irregulares.
Descritas: alteracdo do reflexo foveal, pontos amarelados foveais ou
perifoveais, defeitos na espessura da retina semelhante a um buraco macular
lamelar ou defeitos irregulares do EPR.

51

Anténio Ramalho



Sinopse da Retina

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Defeito em janela centrado na fovea.

OCT:

Alteragcbes precoces: Hiperreflectividade em todas as camadas da fovea
48horas apos a observagao dum eclipse solar. Usualmente desaparece em 1
semana a 1 més.

Alteracbes tardias: Lesao selectiva da EPR e foto-receptores. Contorno foveal
preservado. Presenga dum espago opticamente vazio ou hiporreflectivo na
regido foveal na area correspondente aos foto-receptores externos e EPR.
ERG multifocal: Evidencia um embotamento do pico foveal, que melhora

parcialmente com o tempo'".

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Pseudoburaco macular
e Maculopatia fética
e Distrofias maculares

PROGNOSTICO:
E bom na maioria dos casos, com uma quase normalizacdo da AV em 6
meses.

TRATAMENTO:
N&ao ha tratamento eficaz.

Fig. r.113 Retinopatia solar (Retinografia) Fig. r.114 Retinopatia solar (Aneritica)

35. Retinopatia 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 apds levantar pesos, tosse, espirros, vomitos.

Pode nao ter um factor precipitante identificado.

Uni ou bilateral.

SINTOMAS:
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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 mdltipla.

O local mais comum da hemorragia € o pdlo posterior, onde existe um espago
anatémico prémacular, préexistente. A hemorragia esta localizada na interaface
vitreoretiniana, directamente sob a hialdideia 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 macula.

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: Revela a presencga de sangue sob a membrana limitante interna.

PATOGENESE:

Na manobra de Valsalva, o aumento da presséao intratoracica € gerado pela
forca exercida contra a glote fechada.

O aumento da pressao intratoracica pode causar um aumento da presséo
venosa intracraniana seguido por uma diminuicdo da pressdao venosa
intraocular de retorno. O resultado consiste na ruptura de um ou mais capilares
retinianos.

Em adi¢cao, a membrana limitante interna ndo tem uma aderéncia firme a retina,
no polo posterior. O laser punctiforme ou fotodisrupgdo da face hialdideia
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
e Oclusao venosa
e Anemia

PROGNOSTICO:
O prognéstico visual € bom. Cura espontanea sem sequelas.

TRATAMENTO:
Vigilancia.
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Em caso de hemorragia vitrea ou hemorragia pré-retiniana de grande
dimenséo, n&o reabsorvivel, esta indicada a vitrectomia. Pode estar indicado o
Yag-laser.

A maioria das hemorragias reabsorve espontaneamente.

AVALIACAO SISTEMICA:
Teste coagulagdosanguinea e controle da HTA.

Fig. r.115 Hemorragia preretiniana na area foveal Fig.r.116 Hemorragia préretiniana pequena e edema macular
apos um episodio de tosse (Retinografia) (Retinografia)

36. Retinopatias cristalinas

Caracterizadas por apresentar lesbes esbranquicadas ou amareladas,
brilhantes e refringentes.

Os cristais podem localizar-se subretinianos, intraretinianos ou préretinianos,
no polo posterior ou média periferia da retina.

ETIOLOGIA:
e Causas por farmacos (Tamoxifeno, cantaxantina, nitrofurantoina,
talco, metoxiflurano).
e Causas locais (Drusens calcificados, telangiectasias tipo 2,
descolamento crénico da retina).
e Causas genéticas e/ou sistémicas (Distrofia cristalina de Bietti,
cistinose, oxalose, S. Sjogren-Larsson).

37. Retinopatias metabdlicas
Sao patologias muito raras.
Sao caracteristicas duma etiologia metabdlica:
e Macula em cor cereja.
e Aspecto electronegativo dum ERG, em crianga que apresenta uma
diminuigao progressiva da AV.
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SINAIS:

Macula cor cereja, bilateral e simétrica.

Macula amarelada ou em “olho boi”.

Retinopatia pigmentar.

Em estadios tardios, as retinopatias metabdlicas apresentam um aspecto
clinico similar a uma retinopatia pigmentar, com uma atrofia 6ptica marcada.

FORMAS CLINICAS:
e Doengas lisossomicas (secundarias a um défice de hidrélases:
esfingolipidoses, glicoproteinoses e cerdides lipofuscinoses).
e Doengas dos peroxyssomas (S. Zellweger, adrenoleucodistrofia
infantil e D.Refsum infantil)

EXAMES COMPLEMENTARES:

ERG: Esta alterado, excepto no inicio da doencga. Diminuicdo da onda b com
preservacao da onda a.

RMN: Evidencia organomegalias e atrofia cerebral.

Doseamento das enzimas em défice: Permite o diagnédstico especifico.

38. Retinosquise degenerativa

E uma doenca intraretiniana degenerativa hereditaria.

Origina uma separagao da porgao sensorial da retina em duas camadas, que
resulta numa elevagao bolhosa elevada.

EPIDEMIOLOGIA:

E um processo degenerativo que se inicia com uma degenerescéncia cistoide
periférica. A separagao posterior na camada plexiforme externa origina uma
elevacgao evidente clinicamente.

Prevaléncia aumentada apos os 40 anos de idade. Esta presente em 7% dos
individuos acima daquela idade®.

Usualmente bilateral, mas assimétrica.

Mais frequente no quadrante temporal inferior.

Frequentemente sao hipermetropicos.

PATOGENESE:

O processo de separacao inicia-se na camada plexiforme externa ou na
camada nuclear interna da retina periférica.

A area envolvida inicia-se a coleccionar substancia viscosa, que contém
mucopolissacarideos.

O processo gradualmente progride a area envolvida torna-se em duas
camadas degenerativas, resultando em perda permanente e total da fungéo
visual, na area afectada.

SINTOMAS:

Na maioria dos casos é assintomatica.
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Em casos raros, o doente refere uma perda dos CV.

CLINICA:

Mais frequente nos quadrantes externos, mas pode ocorrer em qualquer
localizag&o.

Elevacdo dome-shaped, transparente, uniforme, com um bordo posterior
convexo. A retina esta imovel, sem ondulagdo com os movimentos oculares, e
sem pigmentacgao do EPR.

Melhor observacédo com oftalmoscopia indirecta, com indentagao escleral.
Durante a indentagao escleral, a lesdo com os espacgos ocupando fluido, tende
a aumentar com a indentag&o (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

e Tipica: A separagao ocorre na camada plexiforme externa.

Bilateral, anterior ao equadro, no quadrante temporal inferior. Nao
invade o podlo posterior. Elevagdo leve a moderada e aplanada.
Aspecto em metal batido.

e Reticular: A separagdo ocorre na camada de fibras nervosas.
Elevacao 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.

Dois tipos de descolamento da retina associados:

e Tipo 1 — descolamento localizado, que ndo se estende além da area
da esquise. Assintomatico. Estacionario ou muito lentamente
progressivo.

e Tipo 2 — S&o0 progressivos, extensos e requerem cirurgia. Menos
comum do que o tipo 1. Tém buracos retinianos externos.

EXAMES COMPLEMENTARES:
Oftalmoscopia indirecta com depresséao escleral.
CV: Défice absoluto dos CV, correspondente a area da retinosquise.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e DR regmatogéneo.
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¢ DR exsudativo.
e Retinosquise juvenil ligada ao X.
e Branco com e sem presséo.

PROGNOSTICO:

Risco de 0.05% de descolamento da retina.

O risco de progressao da retinosquise para a macula é extremamente raro.
Raramente provoca perda AV.

AVALIACAO SISTEMICA:
Nao € necessaria avaliagao sistémica.

39. Retinosquise macular miépica

N&do é um descolamento da retina, mas um descolamento foveal com
retinosquise ao redor da févea.

Caracteriza-se por uma separagado intraretiniana num olho miope, com
estafiloma posterior, descolamento foveal, uma membrana epiretiniana ou uma
traccéo vitreomacular.

Afecta 9-20% dos olhos com alta miopia e estafiloma posterior (geralmente
com um erro refractivo suprior a 8 D).

PATOGENESE:

Controversa. Doenga multifactorial.

Pode ocorrer em olhos com alta miopia sujeitos a trac¢gdes ocasionadas pelo
sindrome traccional, onde se encontra uma hialdideia incompletamente
descolada e uma combinacao de MER e estafiloma posterior.

Outro mecanismo possivel é a tracgcao vascular retiniana.

SINTOMAS:
Perda de AV, metamorfopsia e escotoma central relativo. Podem ser
assintomaticos.

EXAMES COMPLEMENTARES:
OCT: E o exame essencial para o diagnéstico.

EVOLUCAO:

Resolugédo esponténea, 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 progndstico sdo a presenga de uma
estrutura prémacular e o descolamento foveal.
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TRATAMENTO:
Cirurgia vitreoretiniana quando existe uma deterioracdo da acuidade visual
associada a um agravamento progressivo.

40. Retinosquisis retiniana congénita ligada a X

E uma patologia hereditaria e congénita, caracterizada por uma disfungéo
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 padrdo
autossomico recessivo ligado ao X.

Na retinosquise congénita ligada ao X, o gene XLRS1, esta localizado no Xp22-
2.

A vitreoretinopatia € devida a expressao de uma 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 assintomaticas, com retina normal ao exame
clinico.

FISIOPATOLOGIA:

Produz-se uma separagao 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 apresentacdo € 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 na AV, desde moderada
(0.05 a 3/10), até sem percepgéo luminosa.

SINTOMAS:

Os pacientes apresentam-se com diminuicdo da AV devido a esquise foveal ou
baixa de visdo subita, devido ao descolamento da retina ou hemovitreo. Podem
apresentar floaters”.
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SINAIS:

O achado mais frequente e caracteristico € a separacdo, ou esquise, das
camadas retinianas. As alteracbes microquisticas simétricas bilaterais dentro
da macula (padréo tipo roda dentada) sdo observadas em quase todos os
doentes, embora as alteragdes foveais tipicas ocorram apenas em 68% dos
casos’. A medida que a doenca progride poderdo ocorrer alteracdes e atrofia
do EPR.

A retinosquise periférica ocorre em aproximadamente 50% dos casos. A
localizagdo mais comum € no quadrante temporal inferior. Podem ocorrer
rasgaduras da retina e hemorragia vitrea. Pode ocorrer um descolamento
regmatogéneo da retina.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:
Ectopia macular
Hipermetropia

Catarata

Estrabismo

EXAMES COMPLEMENTARES:

OCT: A esquise foveal é evidenciada na retinosquise congénita ligada ao X,
mesmo em casos ligeiros. A separagao 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.
Doenga Goldmann-Favre.
Vitreoretinopatia exsudativa familiar.
Retinopatia pigmentar.

EVOLUCAO:
A progressao da doencga é rapida nos primeiros 5 anos de vida, depois progride
lentamente e estabiliza pelos 20 anos de idade.

COMPLICA(;C)ES:
e Hemorragia vitrea.
e Descolamento da retina.

PROGNOSTICO:

O progndstico é bom, dado que a maioria das retinosquises sao estaveis e néo
ameacam a AV central.
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TRATAMENTO:

O objectivo é a manutenc&o ou melhoria da integridade estrutural retiniana.
N&o ha tratamento para as alteragbes maculares da patologia.

A retinopexia laser pode ser usada para criar uma inflamacéao e cicatrizagao 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 remocgao das forgas traccionais é dificil,
requerendo frequentemente a ajuda de uma enzima, a plasmina, de modo a
provocar a clivagem das aderéncias n&o celulares.

A ocluséo a longo prazo das esquises requer um agente tamponante, o 6leo de
silicone.

Aconselhamento genético.

Fig r.117 Retinosquise juvenil ligada ao X (Retinografia)

Fig r.119 Retinosquise juvenil ligada ao X (AF) Figr.120 Retinosquise juvenil ligada ao X (AF)

Fig r.118 Retinosquise juvenil ligada ao X (Retinografia)

ig r.121 Retinosquise juvenil ligada ao X (OCT) Fig r.122 Retinosquise juvenil ligada ao X (OCT)
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Fig r.123 Retinosquise juvenil ligada ao X Fig r.124 Retinosquise juvenil ligada ao X (OCT 3D)
(OCT 3D)

41. Rickettsiose

Sao doengas infecciosas devido a bactérias gram — intracelulares (Rickettsias),
cuja transmissao é efectuada por artropodes.

A maioria das rickettsioses tem uma grande afinidade pelo endotélio vascular,
traduzindo-se por uma vasculite generalizada, explicando o seu polimorfismo
clinico.

Patologia suspeita em presencga da triade de febre, cefaleias e rush cuténeo.
Evolugcao frequentemente favoravel, mas sio previsiveis as complicacdes
viscerais.

CLINICA:
A retinite e a vasculite retiniana sdo as manifestacées oculares mais frequentes
das rickettsioses.
RETINITE:
E uma das manifestagdes mais caracteristicas da febre mediterranica,
encontrando-se em 30-50% dos doentes na fase aguda da doenca.
Frequentemente é assintomatica.
Olho vermelho, dor ocular, uveite anterior, miodesopsia, diminuicado da AV e
amputacao do CV.

FUNDO OCULAR

Manchas esbranquigcadas retinianas, frequentemente multiplas, uni ou
bilaterais, de tamanho variavel. Tipicamente estdo 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 vascular focal ou difuso, difusdo de fluoiresceina em tempos
tardios, hemorragias retinianas, oclusao arterial retiniana e venosa de ramo).
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OUTROS SINAIS CLINICOS CORIORETINANOS:
e Descolamento seroso retiniano
e Edema macular cistéide
e Estrela macular

SINAIS OCULARES ASSOCIADOS:
e Edem da papila

e Papilite
e Neuroretinite
e NOIA

e Paralisias oculomotoras

DOAGNOSTICO:
Seroldgico

EVOLUCAO:
Favoravel. A maioria fica com uma AV normal, mas pode acontecer um défice
visual persistente, mais ou menos profundo.

TRATAMENTO:

Doxyciclina.

Corticdides sistémicos podem estar indicados em caso de formas graves de
retinite, vasculite retiniana ou neuropatia éptica.

42. Ruptura coréide
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
coroideia indirecta.
Dois tipos de ruptura coroideias:
e Directa: Ocorre no local do impacto e esta orientado paralelamente a
ora serrata.
e Indirecta: As mais comuns. Ocorrem predominantemente no podlo
posterior, longe do local do impacto.
A ruptura é em forma de crescente e esta alinhada concentricamente ao disco
optico, com uma concavidade para o disco optico.
25% dos casos apresentam rupturas multiplas. A maioria (82%) das rupturas
sdo 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 hipétese mais
fidedigna de lesao nas rupturas da coroide.
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CLINICA:

A ruptura da membrana de Bruch pode ser obscurecida no inicio por uma
hemorragia subretiniana. A reabsorgdo do sangue permite evidenciar uma faixa
amarelada.

Uma ruptura recente apresenta-se como um aspecto em crescente, Unica,
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 cordide

Precocemente ha uma hipoperfusdo da artéria coroideia. A evidéncia de
ruptura da cordide manifesta-se em tempos tardios por hiperfluorescéncia.

ICG: Anel hipofluorescente ao longo das veias coroideias como sinal de um
aumento de permeabilidade da coriocapilar. As novas proliferagaoes originam-
se a partir dos vasos coroideus da camada de Sattler.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Lacquer cracks e estrias angioides.
e Macroaneurisma arterial retiniano, retinopatia Valsalva e anemia.

COMPLICACOES:

e Crescimento de tecido fibrovascular.

e Migragao de células do EPR.

e Formacéao de membrana epiretiniana.

e Perda de fotoreceptores.

e Atrofia 6ptica.

e Descolamento da retina.

e NVSR (A ruptura maior do que 4.000 microns de comprimento e
localizadas dentro de 1.500 microns do centro da févea sdo mais
frequentemente associados com neovascularizagéo 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 evolugao clinica.

A recorréncia da NVSR é observada em 15 a 30% dos casos, no primeiro ano.
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Fig. r.125 Ruptura cordideia e edema de Berlin pds Fig. r.126 Ruptura cordideia p6s traumatismo directo
traumatismo directo (Retinografia) (AF)

Fig. r.127 Ruptura corédeia recente, pos
traumatismo directo com sapato (Retinografia)

Fig. r.128 Ruptura coroideia recente, pos traumatismo
directo (Aneritica)

Fig. r.129 Ruptura corédeia recente, pos Fig. r.130 Ruptura coroideia recente, pos traumatismo
traumatismo directo (AF) directo (OCT).

43. Sarcoidose

Doenca sistémica cronica de etiologia desconhecida.

Caracterizada pela presenga de granulomas epitelidides, sem necrose caseosa
e uma acumulagdo de linfécitos T e fagdcitos mononucleares, responsaveis
pelas alteragdes da arquitectura normal dos tecidos atingidos.

Todos os orgaos podem estar afectados.

Todas as estruturas do globo ocular podem ser atingidas''>.
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A uveite da sarcoidose (ocorre em 25-50% de doentes com sarcoidose)
caracteriza-se pelo aparecimento durante o0s primeiros meses e €
frequentemente reveladora da doenga’'*1"°,

EPIDEMIOLOGIA:
Predominio do sexo feminino (1 a 65: 1).

APRESENTACAO CLINICA:

A uveite anterior é tipicamente granulomatosa crénica, uni ou bilateral. Os
precipitados endoteliais sdo em gordura de carneiro. Os nodulos iridianos sédo
menos constantes: nédulos de Koeppe, no rebordo pupilar ou os ndédulos de
Busacca no estroma da iris.

A uveite anterior sarcoiddsica € hipertensiva, aguda e unilateral.

A uveite posterior € encontrada em 10-30% dos casos, com hialite e
atingimento retiniano e cordideu associados.

Os granulomas coroideos sdao amarelados se forem evolutivos, multiplos e
bilaterais.

A principal causa de diminuicdo da AV na uveite posterior € o edema macular
cistdide (ocorre em 20 a 60% dos casos). E crénico e nio 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 acompanhar-se de
uma isquémia retiniana.

DIAGNOSTICO:
Assenta nos critérios internacionais propostos para a sarcoidose, em 1999'"°.
Sinais oftalmoldgicos:
e Precipitados endoteliais em gordura de carneiro.
e Nodulos iridianos (Koeppe e Busacca).
e Sinéquias anteriores periféricas.
e Opacidades vitreas.
e Coroidite periférica multifocal.
e Periflebite segmentar ou nodular.
e Nodulo coroideu solitario.
Sinais paraclinicos:
e Anergia tuberculinica num doente vacinado a BCG.
e Aumento da enzima de conversido da angiotensina sérica.
e Adenopatias hilares bilaterais.
e Perturbagéo das analises hepaticas.
e Tomodensitometria toracica positiva.
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44. Sementeira vitrea
Ocorre a partir dum tumor primario ou metastatico ou por circulacéo de células
tumorais no sangue.

ETIOLOGIA.
Linfoma intraocular, melanoma cordide, retinoblastoma, meduloepitelioma do
corpo ciliar e hamartoma astrocitico. Metastase do pulmé&o e mama.

SINTOMAS:
Assintomaticos ou floaters e diminui¢do da AV.
N&o ha dor ocular.

45. Shunt opticociliar
Representa uma comunicagao andémala entre a retina e a circulacédo coroidea,
causada por uma obstrucgao a drenagem venosa retiniana.

ETIOLOGIA:
Meningioma periéptico, pseudotumor cerebral e a ocluséo veia central da retina
prévia.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Permite diferenciar entre os shunts vasculares causado por meningioma
(preenchem durante a fase arteriovenosa) e causado por OVCR (preenche
durante a fase venosa).

TAC: Despiste meningioma

Puncao lombar

Fig. s.1 Shunt opticociliar (Retinografia) Fig. s.2 Shunt opticociliar (AF)

46. Sindrome alargamento idiopatico agudo da mancha cega
Patologia peripapilar rara.

Atinge s6 o sexo feminino.

Sintomatologia comum com o MEWDS.
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SINTOMAS:
Apresentagado clinica inicial entre os 20 e os 50 anos, com fotopsia e
diminuicdo da AV®'.

SINAIS:

Defeito pupilar aferente esta presente.

Alargamento da macha cega, de bordos nitidos, mas de tamanho variavel.
Edema papilar ou hiperémia com anomalias pigmentares peripapilares em 50%
dos casos.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Impregnacao tardia do nervo 6ptico.

EVOLUCAO:

AV melhora espontaneamente, mas o alargamento da mancha cega pode
persistir.

Recidiva pode acontecer.

47. Sindrome de avulsao dos vasos sanguineos

A traccdo vitrea associada a avulsdo dos vasos sanguineos € uma causa
importante de hemorragia vitrea.

Associagado com rasgaduras da retina.

PATOGENESE:
Aderéncia vitrea firme ajacente aos vasos sanguineos retinianos.

ASSOCIACAOCOM PATOLOGIAS OCULARES:
e Apos fotocoagulacao laser na D. Eales.
e Retinopatia da prematuridade cicatricial.
e Retinopatia diabética fundo.
e Retinopatia diabética proliferativa, apds fotocoagulagao laser.
e Pars planite.

Fig. s.3 Sindrome avulsdo vasos sanguineos Fig. s.4 Sindrome avuls&o vasos sanguineos
(Retinografia) (Retinografia)
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48. Sindrome de Behr
Atrofia optica hereditaria, caracterizada por uma atrofia dptica bilateral’.
Transmissao autossdmica recessiva.

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
Em idade < 10 anos, com uma perda da AV, que se establizara.

SINAIS:
Atrofia optica difusa.

PROGNOSTICO:
Variavel. Perda da AV de moderada a grave e nistagmo.

ANOMALIAS SISTEMICAS:
Marcha espastica, ataxia e atraso mental.

49. Sindrome de efusao uveal

E uma doenca idiopatica rara, que atinge predominantemente o sexo
masculino, hipermetropes e de idade média.

Corresponde a acumulagdo de transudado, no espago supracoroideu (que é
uma cavidade virtual entre a esclera e a coroide), proveniente da coriocapilar.
Provoca o aparecimento de um espessamento e de um descolamento da
coroide.

Foi descrita pela primeira vez em 1963 por Schepens et Brockhurts, referindo
um aumento da espessura escleral.

Usualmente € unilateral, mas pode ser bilateral.

FISIOPATOLOGIA:

Anomalias da permeabilidade escleral, compressdo das veias vorticosas,
inflamacé&o da coroide e hipotonia ocular.

E frequente um descolamento exsudativo da retina.

ETIOLOGIA:

e Hipotonia ocular (traumatismo, cirurgia filtrante).

e Causas inflamatorias (uveite posterior, apdés panfotocoagulagao,
esclerite).

e Causas vasculares (HTA, manobras de valsalva, aumento da
pressao venosa episcleral).

e Farmacos (analogos de prostaglandinas).

e Espessamento escleral (nanoftalmo, Doenga 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.
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Diminuicdo da profundidade da camara anterior (responsavel pela miopia
adquirida transitoria).

FUNDO OCULAR: Bolsa uni ou multiplas de descolamento coroideu,
acinzentado, protuindo para o vitreo.

Tyndall vitreo presente.

EVOLUCAO:
Com a regressao da efusdo 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 cordide.

Eco dopller: Caracter liquido duma parte do descolamento cordideu e auséncia
de circulagao intratumoral que permite o diagnéstico.

UBM: Hipoecogénico entre a esclera e a cordide.

A AF e o0 OCT nao sao uteis para o diagnéstico de efusao uveal.

AF: Siléncio na zona de descolamento coroideu.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Tumores sdlidos (particularmente o melanoma em anel).

TRATAMENTO:

Corticdides (dexametasona) e ciclopégicos topicos.

Corticdides sistémicos propostos.

Incisdo em toda a espessura ou parcial da esclera na nanoftalmia.

50. Sindrome de fibrose subretiniana progressiva e uveite
Consiste numa patologia idiopatica rara, que atinge preferencialmente
mulheres sas.

SINTOMAS:
Diminuigéo unilateral e progressiva da AV. Torna-se bilateral habitualmente.

SINAIS:
Lesdes subretinianas amareladas que confluem para formar areas elevadas.
Inflamacao do vitreo.

EXAMES COMPLEMENTARES:
ERG: Diminuido.

EVOLUCAO:
Crénica. Mau prognoéstico devido a formagdo de bandas fibrosas opacas
subretininas a anomalias do EPR na area macular.
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TRATAMENTO:
Agentes imunossupressores benéficos.
Corticoides ineficazes.

51. Sindrome de trac¢ao vitreomacular

Afecgao adquirida em que existe uma separagao da hialdideia posterior, com
aderéncia persistente a macula e, ocasionalmente, ao disco o6ptico.
Caracteriza-se pela presenga duma distorgdo da morfologia da macula,
resultado duma tracgdo vitreomacular persistente, apdés um descolamento
posterior vitreo incompleto®.

A aderéncia vitreoretiniana pode ser extensa, do disco Optico a macula, ou
apenas uma aderéncia focal a fovea.

EPIDEMIOLOGIA:
E rara em idades inferiores a 50 anos.

SINTOMAS: Diminuicdo da acuidade visual central, metamorfopsia e diplopia
monocular.

A tracgao persistente pode causar um aumento da permeabilidade vascular
retiniana, originando um agravamento dos sintomas e degenerescéncia
quistica.

SINAIS:

Espessamento da hialdideia posterior. Distorcdo macular, frequentemente com
descolamento traccional da macula. Estrias retinianas presentes.

Pode estar presente uma membrana epiretiniana.

EXAMES COMPLEMENTARES:

OCT: Evidencia a tracgdo vitremacular, induzindo uma elevagao retiniana
significativa e edema.

AF: Revela uma distor¢cao 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 uma melhoria espontanea, caso ocorra um DPV.

TRATAMENTO:
Cirurgia vitreoretiniana quando a acuidade visual € igual ou inferior a 3/10.
Vitrectomia para remocéao da traccao vitrea anterior e posterior.
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Vitredlise com microsplasmina sob investigagao, com resultados promissores.

Fig. s.5 Tracgao vitreomacular (Retinografia) Fig. s.6 Tracgao vitreomacular (Aneritica)

Fig. s.7 Tracgéo vitreomacular (AF) Fig. s.8 Tracgéo vitreomacular (OCT)

52. Sindrome de Terson

Inicialmente o termo referia-se a associagdo de hemorragia vitrea com
hemorragia subaracnodideia aguda.

Actualmente, aplica-se a qualquer hemorragia intracraniana, com hemorragia
pré-retiniana ou vitrea secundaria.

A incidéncia de hemorragia intraocular apds uma hemorragia subaracnoidea
varia de 10 a 50% e duma hemorragia vitrea varia de 3 a 13%"°.

PATOGENESE:

Um aumento subito da presséo intracraniana origina um défice de retorno
venoso intraocular, causando a hemorragia pré-retiniana.

Um aumento subito da pressdo 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 espago sob a membrana limitante interna.

SINTOMAS:

Evento intracraniano agudo, nomeadamente uma ruptura de aneurisma
intracraniano ou hematoma subdural.

Perda AV unilateral ou bilateral na apresentacgéo clinica incial, que tipicamente
varia de 0.05 a percepg¢éao luminosa.
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CLINICA:

As hemorragias intra-oculares sdo usualmente bilaterais e superficiais.

As hemorragias est&o localizadas no espago 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:
e Paralisias dos nervos cranianos.
e Membrana epiretinianas.
e Descolamento traccional da retina.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Hipofluorescéncia correspondente as areas de hemorragias pré-retinianas.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Descolamento posterior vitreo.
e Ocluséo venosa retiniana.
¢ Rasgadura retina.
e Retinopatia diabética proliferativa.
¢ Retinopatia Valsalva.
e Macroaneurisma arterial retiniano.

PROGNOSTICO:

E geralmente bom, a ndo ser que ocorra um descolamento da retina
neurosensorial.

Na inféncia, a ndo reabsorcdo duma hemorragia pré-retiniana grande ou
hemorragia vitrea pode levar a uma ambliopia de privagao.

TRATAMENTO:

A maioria das hemorragias pré-retinianas, particularmente as que nao
envolvam a fovea, reabsorvem espontaneamente.

Hemorragias de grande dimensdo que obstruam a macula podem requerer
uma vitrectomia via pars plana.

AVALIACAO SISTEMICA:

A avaliagao neurolégica em casos de doentes com cefaleias e hemorragias sob
a membrana limitante interna ou hemorragia vitrea espontanea.

Necessaria a avaliagdo da coagulagédo sanguinea.
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Fig. s.9 Sindrome Terson

53. Sindrome Foster-Kennedy

Um tumor do lobo frontal origina uma compressao directa do nervo oOptico
causando uma atrofia optica primaria. Um papiledema subsequente devido au
aumento da pressao intracraniana é evidente s6 no olho adelfo.

Fig. s.10 Sindrome Foster Kennedy por Fig. s.11 Sindrome Foster Kennedy por
Meningioma (Retinografia) meningioma (Retinografia)

Fig. s.12 Sindrome Foster Kennedy (AF)

Fig. s.13 Sindrome Foster Kennedy (OCT)

54. Sindrome Goldmann-Favre

Patologia rara.
E uma degenerescéncia vitreoretiniana progressiva bilateral, autossémica
recessiva.
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SINTOMAS:
Diminuicdo da AV e nictalopia.

SINAIS:

Esquise foveal.

Retinosquise periférica.

Retinopatia pigmentar (manchas em leopardo).

Vitreo opticamente vazio (devido a liquefacgédo e degenerescéncia).

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Para diferenciar quistos e edema macular cistoide.
ERG: Andmala desde uma idade precoce.

55. Sindrome IRVAN (vasculite retiniana idiopatica, aneurisma e
neuroretinite).

Caracteriza-se por apresentar ectasias multiplas predominantemente nas

bifurcagdes arteriais no polo posterior e disco dptico®'.

Entidade rara, bilateral e simétrica. Ocorre em jovens.

ETIOLOGIA:
Desconhecida.

APRESENTACAO CLINICA INICIAL:
Pode apresentar-se inicialmente com um edema do disco 6ptico e elevacao da
pressao intracraniana.

SINAIS:

Caracterizada pela presenca de aneurismas arteriais retinianos e a superficie
do disco 6ptico. O numero de aneurismas pode aumentar.

Embainhamentos periarteriais, tortuosidade e irregularidade arterial.

Isquémia da retina periférica.

EVOLUCAO
Podem regredir espontaneamente.

COMPLICACOES:
Perda visdo, consequéncia de sequela de alteragbes proliferativas ou devido a
exsudagao macular grave ou, raramente, a uma oclusao vascular secundaria.

TRATAMENTO:
Fotocoagulagao laser pode ser benéfica.

56. Sindrome isquémico ocular

Patologia pouco frequente. Descreve sintomas e sinais oculares atribuiveis a
uma acentuada obstruccéo da artéria carétida ou oftalmica.
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E secundario a hipoperfusdo ocular crénica resultante de uma 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 obstruccéo artéria cardtida™.
Idade média: 65 anos.

FISIOPATOLOGIA:

N&o ocorre uma perturbacédo do fluxo sanguineo na artéria carétida ou artéria
oftalmica até que ocorra 70% da obstruccéo. A pressao de perfusao na artéria
central da retina diminui 50%, com uma obstrucc¢ao de 90%.

ETIOLOGIA:
e Aterosclerose (90% dos casos).
e Arterite células gigantes.
e Prolapso da valvula mitral, estenose valvula adtica.
e Drepanocitose, coagulopatias.

APRESENTACAO CLINICA INICIAL:

Sintomatologia variavel.

Diminuigéo progressiva da AV em semanas ou meses.
Em 12% dos casos ha uma diminuigdo aguda da AV.
Histdéria de amaurose fugaz em 10% dos doentes.

Dor periorbitaria (ocorre em 40% dos casos).

SINAIS.
Segmento anterior:
e Neovascularizagao iris (67%).
Segmento posterior:
e Estreitamento das arteriolas retinianas.
e Dilatagdo venosa retiniana.
¢ Microaneurismas.
e Hemorragias profundas (em 80% dos casos).
e Edema macular.
e Macula cor cereja (am 12% dos casos).
e Neovascularizagao do disco optico.

ASSOCIACAO SISTEMICA:
e Diabetes Mellitus (50%).
e HTA (65%).
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e Cardiopatia isquémica (50%).
e Doenga vascular periférica grave.
e |. vascular cerebral.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Atraso de preenchimento coroideu em 60 % casos. Atraso de

preenchimento arterial e venoso retiniano.
ERG: Diminuicdo onda a e onda b.
Doppler carétidas: Pode ser util.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e OVCR
e Retinopatia diabética
¢ Retinopatia radiagao

PROGNOSTICO:
75% evoluem para uma AV inferior a conta dedos no periodo de 1 ano.
45% de risco de mortalidade aos 5 anos, por doenga cardiaca.

TRATAMENTO:

Panfotocoagulagao retiniana, em caso de neovascularizagao da iris.
Endarterectomia esta indicada para pacientes sintomaticos e que apresentem
70-90% estenose da carotida ipsilateral.

57. Sindrome maus tratos (Shaken baby)
Consiste em hemorragias intra-oculares em criangas, resultado de maus tratos.
Associagao com diminuicao da AV.

SINTOMAS:

Diminuigéo da fungéao visual.

A crianga apresenta-se agitada e irritada. Pode apresentar convulsdes, letargia,
vomitos e dificuldade respiratéria.

CLINICA:

Pode nao apresentar sinais de traumatismo externo.

Pode revelar equimose periorbitaria, laceracdo da palpebra, hemorragias
subconjuntivais, abrasbes corneanos, hifema, rasgadura do esfincter iris e
catarata®.

FUNDO OCULAR: Hemorragias intraretinianas, pré-retinianas e/ou
subretinianas extensas uni ou bilaterais. Forma arredondada ou dome-shaped.
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Outros achados: hemorragia vitrea, edema do disco 6ptico, pregas retinianas,
retonosquise, dialise ou rasgadura retina e cicatrizes corioretinianas.

EXAMES COMPLEMENTARES:
ECOGRAFIA: Util em criangas com hemorragia vitrea grave.

PATOGENESE:
Mecanismo de aceleragado-desaceleragao subitos. As hemorragias resultam da
traccao vitreoretiniana.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Traumatismo (férceps, por exemplo)
e Leucemia
e Infecgbes oculares

TRATAMENTO:
Vitrectomia, em caso de hemorragia pré-retiniana ou hemorragia vitrea
extensa, que obstrui a visdo central e ndo reabsorvivel.

PROGNOSTICO:
Mortalidade correlacionada com a extensao da perda de visdo e da area de
hemorragias retinianas.

AVALIACAO SISTEMICA:
A presencga de hemorragias retinianas em criangas com idade inferior a 3 anos,
deve alertar para a crianca ter sofrido de maus tratos.

Fig. s.14 Sindrome maus tratos . Hemorragias retinianas e
Embranquecimento retiniano por edema.
58. Sindrome Morning glory

Patologia congénita. Muito rara.
Usualmente € unilateral. Os casos bilaterais podem ser hereditarios.

Ocorre mais frequentemente no sexo feminino.
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A acuidade visual varia de 1/10 a conta dedos.

SINAIS:
Escavacao em forma de tunel do fundo ocular, que incorpora o disco 6ptico.
Caracteriza-se pela presenga dum disco 6ptico grande, de coloragdo rosa-

alaranjada, com um tufo central glial (correspondendo aos vestigios hialdideus
persistentes), uma rede vascular anédmala e uma anel pigmentar peripapilar
corioretiniano elevado®'.

Os vasos sanguineos tém uma disposicdo radiaria a emergir do bordo da
escavagdo, como os raios de uma roda. E dificil distinguir as artérias das veias.

ASSOCIACAO SISTEMICA™:
e Encefalocelo basal transesfenoidal (é sugestivo da associagdo com
uma despigmentacao infrapapilar em forma de lingua ou V adjacente
a anomalia morning glory).
e Agenesia do corpo caloso.
e Neurofibromatose tipo 2 (menos frequente).

COMPLICACOES:
e Descolamento seroso/regmatogéneo da retina (ocorre em 26-38% e
usualmente envolve a retina peripapilar).
e NVSR

TAC ORBITA:
e Alargamento em funil da porgao distal do nervo Optico na sua jungao
com o globo ocular.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Coloboma do disco 6ptico (a escavagao esta dentro do disco 6ptico).
o Estafiloma peripapilar (a escavagao ao redor do disco optico € mais
profunda do que na anomalia morning glory e os vasos retinianos
Sd0 normais).

TRATAMENTO:
e Ambliopia funcional.
e Cirurgia vitreoretiniana.
e Descompressao da bainha do nervo 6ptico.

DISCO OPTICO PULSATIL.

E conhecida pela associagdo com a anomalia morning glory. Os movimentos
sao atribuidos a comunicacdo andmala entre o espaco subretiniano e 0 espago
subaracnoideu que permite o fluxo de fluido entre os dois compartimentos.
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Fig. s.15 S. Morning Glory

59. Sindrome multiplo evanescente white dot (MEWDS)

O MEWDS afecta primariamente jovens entre os 20 e os 45 anos de idade.
Ha predilecgao pelo sexo feminino.

Tipicamente unilateral, mas estdo descritos casos bilaterais.

Recuperagéo espontanea usualmente ocorre em semanas a meses.

Nao ha associagao hereditaria ou racial.

SINTOMAS:

Usualmente apresentam alteracdes visuais subitas e unilaterais.

Visdao desfocada, escotomas temporais ou paracentrais, fotopsia
discromatoépsia.

Reportado 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 sdo moderadas.

Disco optico hiperemiado ou edemacidado.

e

As lesdes caracteristicas sdo multiplas, pequenas, manchas brancas mal

definidas, localizadas ao nivel da retina externa ou EPR.

As lesbes podem ser subtis e desaparecer dentro das primeiras semanas de

vida.

A févea apresenta uma granulosidade amarelada inabitual, que persiste apos a

resolucao da afeccao.

As lesdes atipicas incluem placas circumpapilares, com ou sem envolvimento

paramacular e neovascularizacio coroideia.

EXAMES COMPLEMENTARES:
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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. O disco optico esta hiperfluorescente na fase
tardia.

ICG: Multiplas manchas hipofluorescentes pequenas, arredondadas, no poélo
posterior e média periferia (0 numero de manchas observadas no ICG €& maior
do que é observado clinicamente ou pela AF).

ERG: onda a reduzida.

EOG: subnormal.

As anomalias do ERG e EOG normalizam com a resolugao dos sintomas.

PATOGENESE:

Causa desconhecida.

Sugerida etiologia viral.

AF e electrofisiologia revelam um envolvimento do EPR e fotoreceptores.
ICG revela que afecta também a circulagao coroideia.

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 caos bilaterais, com envolvimento assimétrico ou bilateral progressivo s&o
raros.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Sindrome de alargamento idiopatico mancha cega.

AVALIACAO SISTEMICA:
Nao é necessaria.
Casos descritos ap6s vacinagao por hepatite B (associagédo pouco clara).

60. Sindrome Papilorenal

Também chamado sindrome rim-coloboma.

E uma afeccgdo autossémica dominante. Implica frequentemente uma mutagéo
do géne PAX2.

Caracterizada por uma hipoplasia renal, uma insuficiéncia renal e uma
disgenésia do disco optico.
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SINAIS:

As papilas parecem vazias, com substituicdo dos vasos centrais da retina pelos
vasos de origem cilioretiniana.

A escavagao habitualmente é minima, com um aspecto de um coloboma.

As anomalias papilares sdo geralmente bilaterais.

61. Sindrome retiniano fleck benigno

Afecgdo congénita autossdémica recessiva, caracterizada pela presenga de
lesdes tipo fleck discretas amarelo-esbranquicadas ao nivel do EPR, de
tamanho e configuragao variavel®?.

Bilateral. Estensdo para a extrema periferia retiniana.

SINTOMAS:
AV tipicamente normal. Sem nictalopia.

SINAIS:
Os flecks variam de tamanho desde pequenos no pdélo posterior até flecks
confluentes na periferia retiniana.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Hipofluorescéncia irregular generalizada, que n&o correspondem as lesdes
tipo flecks.

62. Sindrome Sturge-Weber

E a mais comum das facomatoses.

O Sindrome consiste na presenga dum nevo flameus unilateral na area de
distribuicdo do nervo trigémio, envolvendo as palpebras, as conjuntivas e a
episclera, malformag¢des do angulo da cédmara anterior, glaucoma ipsilateral e
hemangioma coroideu homolateral®’.

SINTOMAS:
Diminuicdo da AV devido a presenca de descolamento da retina exsudativo e
glaucoma secundario.

SINAIS:

A lesao caracteristica € um hemangioma coroideu difuso envolvendo todo o
fundo ocular ou apenas metade ou s6 o pélo posterior.

E usualmente unilateral.

A coloracdo do fundo ocular é vermelho escuro relativamente ao olho adelfo.
Chamado fundo ocular em “ketchup”.

EXAMES COMPLEMENTARES:
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ECOGRAFIA: Mostra um espessamento coroideu com uma alta reflectividade
interna.

63. Sindrome de Susac

Também chamado Sindrome Sicret.

Associa uma surdez de percepgao, perturbagdes confusionais, hipersinais na
RMN e oclusdes arteriais retinianas®'.

Patologia rara. Atinge preferencialmente mulheres jovens (90% dos casos).
Etiologia: habitualmente uma patologia embdlica (valvulopatia cardiaca).

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
A idade média é 24 anos.

SINAIS:
Oclusdes arteriais retinianas periféricas, com territérios esbranquicados de
edema e isquémia retiniana.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Difusbes segmentares arteriais e oclusdes arteriais.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
e LES

EVOLUCAO:
A fase activa dura habitualmente varios meses. As sequelas auditivas e
oftalmoldgicas séo definitivas.

TRATAMENTO:
Imunosupressores. Fotocoagulagao laser nos territérios isquémicos.

64. Sindrome tracgao papilar

Trata-se duma tracgdo dos vasos retinianos, do pélo posterior em direc¢ao a
periferia.

Congeénita pu adquirida.

ETIOLOGIA:

Pregas retinianas congénitas, retinopatia da prematuridade estadio regressivo,
vitreoretinopatia exsudatica familiar, D. Eales, incontinentia pigmenti,
hamartoma combinado, toxocara.

SINAIS:
Aspecto duma tracg¢ao da papila. Pregas retinianas associadas.
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TRATAMENTO:
Depende da etiologia.

65. Vogt-Koyanagi-Harada

E uma patologia sistémica, com sintomatologia envolvendo varios orgaos
(olhos, ouvidos, pele e meninges).

E uma sindrome inflamatéria que afecta primariamente os individuos
pigmentados entre os 20-50 anos de idade.

Mais frequentemente afectados os asiaticos, hispanicos e nativos americanos.

PATOGENESE:
Desconhecida.
Doenca autoimune mediada por células contra melandcitos.

SINTOMAS:

Diminuigdo da visdo associada com sintomas meningeos e auditivos, incluindo
cefaleias e vertigens.

A perda de visao € usualmente bilateral, mas pode ser assimétrica.

A iridocilite causa fotofobia, hiperémia ciliar e dor ocular ligeira/moderada.
Disacusia, zumbidos e perda de audigdo ocorrem em 75% dos pacientes.

O envolvimento dermatoldgico inclui alopecia, poliose e vitiligo.

CLINICA:

Uveite granulomatosa bilateral e assimétrica encontrada desde o inicio da
doenca.

As alteragdes mais graves e caracteristicas ocorrem no segmento posterior.
Diminuigdo da AV por vitrite e coroidite exsudativa difusa.

Espessamento da cordoide associado com descolamento da retina
neurosensorial bolhoso e bilateral.

O edema do disco 6ptico surge precocemente e € sugestivo da patologia.
Células inflamatérias no vitreo.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Placas de atraso de preenchimento cordideu, seguidas de éareas de
pinpoint multiplos hiperfluorescentes, ao nivel do EPR.

ECOGRAFIA: Espessamento da coroide, descolamento da retina seroso,
opacidades vitreas e espessamento escleral posterior.

Pungéao lombar: Pleocitose celular nos estadios precoces da doente.

RMN: Pode ser necessaria para distinguir de uma esclerite posterior.

COMPLICACOES:

Neovascularizacdo do disco 6ptico.

Neovascularizagao coroideia, com descolamento macular hemorragico.
Despigmentagao e agrupamento pigmentar do EPR.

Catarata.
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Glaucoma.

EVOLUCAO:
Variavel. Os doentes podem sofrer apenas um episddio ou a doenca tornar-se
cronica.

TRATAMENTO:

Os corticosteroides sao a 1?2 linha de tratamento para diminuir a doencga
inflamataria.

O prognéstico visual com tratamento é favoravel.

O descolamento da retina usualmente resolve rapidamente, com resolucéo da
inflamagéao do segmento anterior.

Imunosupressores (ciclosporina e clorambucil) usados quando a resposta aos
corticosterdides € inadequada.

AVALIACAO SISTEMICA:
Avaliagcao neuroldgica para doenga menigea associada.

Fig. s.16 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada
(Retinografia)

Fig. s.17 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (Retinografia)

Fig. s.18 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada
(Retinografia)

Fig. s.19 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (Retinografia)
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Fig. s.20 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada
(Aneritica)

Fig. s.21 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (Aneritica)

Fig. s.22 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (AF) Fig. s.23 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (AF)

Fig. s.24 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada Fig. s.25 Sindrome Vogt-Koyanagi-Harada (OCT)
(OCT)

66. Sindrome Von-Hippel-Lindau

E um Sindrome tumoral familiar multisistémico, causado por uma mutacdo de
um gene.

Autossdémica dominante.

SINAIS:

Manifestagbes diversas e lesdes em varios orgaos.

Hemangiomas capilares retinianos ocorrem em 40 a 70% dos doentes e
frequentemente sédo a primeira manifestagao clinica.

Hemangiomas justapapilares estao presentes em 10 a 15% dos pacientes.
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67. Sindrome Wyburn-Mason
Consiste na coexisténcia de malformacdes A-V entre a retina e o cérebro.
As manifestacdes oculares sao usualmente unilaterais.

SINTOMAS:

A acuidade visual varia de normal até gravemente afectada.

A perda visdo ocorre secundariamente a vasos andmalos na macula,
hemorragia vitrea, hemorragia retiniana, descompensag¢ao microvascular ou
perda da camada fibras nervosas, formagdo de buraco macular, oclusao
venosa retiniana ou glaucoma neovascular®.

CLINICA:

Vasos retinianos tortuosos e dilatados, unilateralmente, malformacées A-V da
orbita com proptose, paralisia n.cranianos 3°, 4° e 6° par e defeitos CV.

A sintomatologia sistémica inclui: malformacdées vasculares intracranianas
ipsilaterais,  cefaleias, convulsbes, hemiparesia, malformagbes da
mandibula/maxila, atraso mental.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Preenchimento rapido das malformagdes A-V, sem leakage.

PATOGENESE:
N&o é hereditaria.
Nao ha predilecgéo racial ou por sexo.

TRATAMENTO:

Tipicamente, ndo s&o tratadas.

O papel da fotocoagulagdo no edema retiniano nao esta estabelecido.
Pode requerer uma cirurgia do estrabismo.

AVALIACAO SISTEMICA:
Avaliagao neuroldgica.
RMN e TAC para despiste de malformacgdes vasculares do SNC.

68. Situs inversus do disco éptico

Consiste numa variagdo morfolégica das artérias e veias temporais da retina
que fazem uma angulagdo 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.
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EXAMES COMPLEMENTARES:
CV: Défice temporal.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Compressao do quiasma Optico (se o atingimento é bilateral).

69. Synchisis 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 episédios acidentais ou
cirurgicos, repetidos, com hemorragia intraocular intensa. Pode ocorrer apos
uma inflamagao ocular recorrente grave®.

SINAIS:

Consiste na presenga de cristais de colesterol multicoloridos, numerosos,
branco-amarelados, dourados, localizados no vitreo ou, eventualmente, na
camara anterior.

Movimentam-se livremente.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Em contraste com a hialite asterdide, 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. Associagao com liquefacgao vitrea.

TRATAMENTO:
N&o é necessario.

Fig. s.26 Synchisis scintillans (retinografia) Fig. s.27 Synchisis scintillans (aneritica)
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70. Telangiectasias maculares idiopaticas (MAC TEL)

As telangiectasias parafoveais podem ser congénitas ou adquiridas.

As telangiectasias maculares idiopaticas sao caracterizadas por exsudagao e
difus&do 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 cistoide e exsudados lipidicos; as telangiectasias do grupo 2
sdo bilaterais, ocultas e evoluem para atrofia macular; as telangiectasias do
grupo 3, isquémicas, s&o muito raras.

EPIDEMIOLOGIA:

Incidéncia desconhecida.

N&o tem caracter hereditario.

As telangiectasias maculares do tipo 1 apresentam 30% de casos de teste
anémalo de tolerancia a glicose enquanto nas telangiectasias maculares do
tipo 2 ocorrem em 60% dos casos.

DIAGNOSTICO DE TELANGIECTASIAS 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 é a fotocoagulagao laser em caso de diminui¢do 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 predileccdo sexual, sdo bilateraise pouco visiveis.
Acompanham-se de uma atrofia macular progressiva. Os neovasos
subretinianos podem complicar a evolugdo e respondem favoravelmente aos
anti-VEGF.

As telangiectasias maculares do tipo 3 sdo 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).
Associagao com edema macular cistdide.
Provocam uma diminuigdo da acuidade visual, unilateral, quando ocorre o
edema macular.
As dilatacdes 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.
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OCT: Permite quantificar a gravidade do edema macular. O achado mais
consistente é a presenca de espacos intraretinianoshiporeflectivos, na auséncia
de espessamento retiniano (ocorre em 87,5% dos casos).

Microperimetria: Pode revelar a presenca de escotomas parafoveais.

EVOLUCAO:
Faz-se para um agravamento do edema macular e exsudados lipidicos, no pélo
posterior.

TRATAMENTO:

Em caso duma diminuicdo da acuidade visual, abaixo de 5/10 pode ser eficaz
um tratamento com fotocoagulagao laser (verifica-se uma melhoria da acuidade
visual e desaparecimento dos exsudados intraretinianos apds a fotocoagulagao
laser'1'®)_ As recidivas dos exsudados podem ocorrer.

b) Telangiectasias maculares tipo 2 (MAC TEL 2)
Telangiectasias retinianas idiopaticas, ndo exsudativas e ocultas.
Manifesta-se a partir dos 50-60 anos de idade.

Nao tem predileccéo por sexo.

As lesdes séo bilaterais e associam-se a atrofia macular.
Podem complicar-se de neovasossubretinianos.

Rara. Prevaléncia 5-20 /100.000"%°.

CLINICA:

Manifestam-se por uma diminuicdo da acuidade visual pelos 50-60 anos.
FUNDO OCULAR: Discretas alteracdes de coloracado da retia, sob a forma de
crescente, mais claro, temporal a macula, ou uma apresentagcao ovalada, mais
clara, ocupando toda a superficie macular.

As telangiectasias localizam-se no sector temporal macula ou, por vezes,
estende-se até a porg¢ao nasal da macula.

TRATAMENTO:
Injecgdes intravitreas de anti-VEGF s&o uteis em caso de NVSR.

c) Telangiectasias maculares tipo 3
Muito raras. Associam-se a anomalias do SNC.
Caracterizadas por um alargamento da zona avascular central, por obliteragdo
dos capilares maculares'®.
Acompanham-se duma diminui¢do importante da acuidade visual.

N&ao ha tratamento eficaz.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Distrofia viteliforme
e Maculopatia diabética
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¢ Retinopatia radiagao
e Doenca Coats
e Sindrome isquémico ocular
e DMI
ASSOCIACAO:

1/3 dos pacientes tém Diabetes Mellitus.

FOLLOW-UP:
Cada 4-6 meses.

Fig. t.2 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(Retinografia)

Fig. t.1 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(Retinografia)

Fig. t.3 Telangiectasias retinianas justafoveolares Fig. t.4 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(Aneritica) (Aneritica)

Fig. t.5 Telangiectasias retinianas justafoveolares Fig. t.6 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(AF) (AF)
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Fig. t.8 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(AF)

Fig. t.9 Telangiectasias retinianas justafoveolares Fig. t.10 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(Retinografia) (Aneritica)

Fig. t.12 Telangiectasias retinianas justafoveolares
(AF)

Fig. t.7 Telangiectasias retinianas justafoveolares
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Fig. t.11 Telangiectasias retinianas justafoveolares
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Fig. t.13 Telangiectasias retinianas justafoveolares Fig. t.14 Telangiectasias retinianas justafoveais
(AF) (OCT)
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71. Tortuosidade arterial retiniana hereditaria
Rara. Anomalia retiniana hereditaria. Bilateral.
Habitualmente sao isoladas.

GENETICA:
Transmissao autossémica dominante.
Deve-se a mutacédo do gene COL 4 A1, situado no cromossoma 13 (q34).

SINTOMAS:
A acuidade visual ndo esta afectada até que possam ocorrer hemorragias
maculares.

SINAIS:

Caracterizadas pela presenca de tortuosidades marcadas das arteriolas de 22 e
3% ordem, com aspecto em “saca rolhas’. Hemorragias intraretinianas
superficiais intermitentes.

A rede venosa € normal.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Sistema vascular competente.

DUIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Coartacao aorta.
e Hipermetropia com tortuosidades mistas.

EVOLUQAO:
Tendéncia a aumentar com a idade.

COMPLICACAO:
Diminuigdo da AV por hemorragia macular.

TRATAMENTO:
N&ao ha tratamento indicado.
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Fig. t.15 Tortuosidade arteriolar retiniana familiar. Fig. t.16 Tortuosidade arteriolar retiniana familiar.
(Retinografia) (Retinografia)

Fig. t.17 Tortuosidade arteriolar retiniana familiar. Fig. t.18 Tortuosidade arteriolar retiniana familiar.
(Retinografia) (AF)

72. Tortuosidade arterial e venosa combinada

ETIOLOGIA:

D. Fabry, S. Maroteaux-Lamy, macroglobulinémia, crioglobulinémia, leucemias
e a D. Vaquez.

Fig. .19 Tortuosidade vascular retiniana (Retinografia)  Fig. t.20 Tortuosidade vascular retiniana (Aneritica)
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Fig. t.21 Tortuosidade vascular retiniana
(AF)

Fig. t.22 Tortuosidade vascular retiniana (OCT)

73. Toxicidade retiniana induzida por farmacos

Ha um numero diverso de farmacos que causam toxicidade retiniana.

A toxicidaderetiniana esta relacionada com a dose diaria ou € secundaria ao
efeito cumulativo do farmaco. A toxicidade pode ser reversivel ou permanente.

FARMACOS:
DISFUNCAO EPR:
Tioridazina
Clorpromazina
Cloroquina e hidroxicloroquina
Desferrioxamina

e Cisplatina e BCNU
ISQUEMIA MACULAR:

e Gentamicina

e Amicacina
EDEMA MACULAR CISTOIDE:

e Epinefrina

e Latanoprost
RETINOPATIA CRISTALINA:

e Tamoxifen

e Cantaxantina
NEURITE OPTICA:

e Etambutol

SINTOMAS:
A diminuicdo da AV habitualmente é reversivel apds a descontinuidade da
administracao farmacos em alteragdes retinianas precoces.

CLINICA:
Apresentacao clinica diversa, dependendo da camada retina envolvida.

94

Anténio Ramalho



Sinopse da Retina

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Para detectar isquémia macular.

OCT: Evidencia alteragdes quisticas na macula.

ERG e EOG: Detecta uma disfungéo da retina e EPR.

TIORIDAZINA:

E rara em doses menores que 800 mg/dia.

Causa atrofia e desorganizagao dos fotoreceptores, com uma perda secundaria
do EPRe coriocapilar.

Nos estadios precoces, o fundo ocular € normal ou apresenta uma
pigmentacao granular. Em estadios tardios, ocorrem areas circulares de perda
EPR.

AF: lesbes efeito em janela.

CV: Constricao CV e escotomas paracentrais.

ETAMBUTOL

A neurite 6ptica induzida pelo etambutol é dose e duragdo dependente.
Incidéncia de 18% de neurite 6ptica em doentes que recebem mais de 35
mg/kg/dia.

O intervalo de tempo entre o inicio de terapia e efeitos toxicos reportado em 3 a
5 meses.

CV: Escotoma central.

DESFERRIOXAMINA:
Altas doses causam perda AV, nictalopia e alteragdes pigmentares da macula e
periferia.

74. Toxocara ocular

Infestacdo ocular pelo Toxocara canis.

Endémica nos cées e gatos.

Agentes etiolégicos: Toxocara canis e, mais raramente, Toxocaracatis.

No homem, a transmissao faz-se pela ingestdo 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 epitelidides e células gigantes

na retina ou no vitreo'?".

SINTOMAS:

Diminuicdo da acuidade visual, miodesopsias, fotofobia, leucocoria unilateral.
Sem olhos vermelhos.

95

Anténio Ramalho



Sinopse da Retina

SINAIS:
Uveite anterior minima.
Hialite que pode ser intensa.

FUNDO OCULAR:
A manifestacdo mais tipica € o granuloma corioretiniano branco-acinzentado,
sem hemorragia, localizado na periferia ou no poélo posterior (frequentemente
na area macular)'?*'?®. O tamanho varia de 0.7 a 6 mm.
Pregas retinianas ou bandas de tracgéo vitreas.

COMPLICACOES
Membranas epiretinianas, descolamento da retina, cataratas, glaucoma
neovascular, phthisisbulbi.

DIAGNOSTICO:
Deve pensar-se em Toxocara diante duma inflamacao posteior em criancas,
unilateral e com granuloma.

MANIFESTACOES ATIPICAS:
Papilite, neuroretinite, parsplanite, vasculite oclusiva.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
Retinoblastoma, endoftalmite enddgena, Toxoplasmose, D. Coats e retinopatia
da prematuridade.

EXAMES COMPLEMENTARES:

Serologia positiva no soro e no vitreo.

Ecografia modo B: Massa hiperreflectiva, sdlida, sem calcificagbes, nem corpos
estranhos.

OCT: Localizagdo da larva'®: Pesquisa de membrana epiretiniana.

N&o ha hipereosinofilia sanguinea.

TRATAMENTO:

Nao ha tratamento curativo.

O tratamento médico é ineficaz na larva intraocular. A sua progressé&o continua.
Os corticosterdides sistémicos associados a antihelminticos como o
Albendazol, limitam a hialite e a formacdo da membrana epiretiniana.

A extracgao cirurgica da larva é impossivel.

Prevencdo com medidas de higiene.
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Fig. t.23 Retinocoroidopatia a Toxocara
(Retinografia)

Fig.t.24 Retinocoroidopatia a Toxocara (Retinografia)

Fig. t.25 Retinocoroidopatia a Toxocara
(Aneritica)

Fig. t.26 Retinocoroidopatia a Toxocara (AF)

Fig. t.27 Retinocoroidopatia a Toxocara.
Circulagdo colateral (AF)

Fig. t.28 Retinocoroidopatia a Toxocara (OCT)

Fig. t.29 Retinocoroidopatia a Toxocara (OCT)
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75. Toxoplasmose

Infecgdo, congénita ou adquirida, com Toxoplasmagondii.

E usualmente uma manifestacéo recorrente da doenca congénita.

E a infeccdo a protozoarios mais comum e a causa mais frequente de retinite
necrotizante focal.

2/3 das toxoplasmoses oculares serao de origem adquirida125.

PATOGENESE:

Transmissdo a partir da ingestdo de odcitos a partir de gatos ou via
transplacentaria materna.

O parasita atinge o globo ocular, a infecgado progride para a retina e coroide e
produz a corioretinite.

SINTOMAS:
Floaters e dominui¢do da AV (em 90% dos casos).

SINAIS:

Lesao retiniana branco-amarelada unilateral com vitrite adjacente.

Uma lesdo esbranquicada sobre o disco Optico associada a uma hialite devera
fazer suspeitar do diagnostico, mesmo sem a presengca de uma lesao
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: impregnacdo em areas de retinite e hiperfluorescéncia tardia do nervo
optico.

PROGNOSTICO:
E favoravel na maioria dos casos.

TRATAMENTO:

Classicamente uma terapia com pirimetamina, sulfadiazina, acido fdlico e
corticoides.

A duracgao do tratamento devera ser em fungao da evolugao.
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Fig. t.30 Toxoplasmose congénita (Retinografia) Fig. t.31 Toxoplasmose congénita (Retinografia)

Fig. t.32 Toxoplasmose congénita (Aneritica) Fig. .33 Toxoplasmose congénita (Aneritica)

Fig. t.34 Toxoplasmose congénita (AF) Fig.t.35 Toxoplasmose congénita (AF)

Fig. .36 Toxoplasmose congénita (OCT) Fig. .37 Toxoplasmose congénita (OCT)
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Fig. t.38 Retinite focal na Toxoplasmose congénita
(Retinografia)

Fig. t.39 Toxoplasmose congénita (AF)

Fig. t.40 Toxoplasmose congénita (OCT)

76. Traumatismo do nervo éptico
Pode ser um traumatismo directo ou indirecto.

A) TRAUMATISMO DIRECTO
Uma lesao directa do nervo 6ptico por um traumatismo penetrante raramente é
tratavel. A perda de visao é subita e irreversivel.
Avulsdo parcial ou completa do nervo optico.

B) TRAUMATISMO INDIRECTO
Uma lesdodon.optico ocorre em cerca de 4% de doentes com fracturas da
orbita.
Walsh diferenciou em lesbdes primarias e secundarias. Os mecanismos de
lesbes primarias incluem hemorragias n.optico ou da sua bainha, laceragbes do
nervo optico ou da sua bainha e necrose pds contusdo do nervo 6ptico. Os
mecanismos secundarios de lesdo do nervo oOptico incluem o edema nervo
oOptico e a necrose porobstrucgdo vascular e a compressdao dos vasos
sanguineos.

TRATAMENTO:

Em caso de fractura do canal 6ptico, pode ser efectuada uma descompressao
cirurgica.

Corticdides sistémicos.
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Fig. t.41 Hemorragias extensas peripapilares, associadas
a Edema Berlin e ruptura coroideia (Retinografia)

Fig. t.42 Hemorragias extensas peripapilares, associadas
a Edema Berlin e ruptura coroideia (Retinografia)

Fig. t.43 Hemorragias extensas peripapilares,
associadas a Edema Berlin e ruptura coroideia
(Aneritica)

Fig. t.44 Hemorragias extensas peripapilares, associadas
a Edema Berlin e ruptura coroideia (AF).

Fig. t.45 Hiperreflectividade das camadas internas e do Fig. t.46 Status pds 2 meses. Cicatrizes Complexo
EPR, coriocapilar (OCT peripapilares) e cicatriz da ruptua coroideia (Retinografia)

77. Tuberculose ocular

Patologia rara, causada pelo Mycobacteriumtuberculosis. Afecta 1 a 2% de
pacientes com doenga activa.

A tuberculose ocular pode ser primaria (quando o globo ocular é a porta de
entrada) e secundaria (em caso de disseminagcao hematogénea).

A prevaléncia do atingimento ocular varia entre 1 a 50%, entre os pacientes
com tubercuose 1?8,

SINTOMAS:

A manifestacgao clinica é variada.
Visao desfocada, floaters, dor e fotofobia.
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SINAIS:

Segmento anterior: queratoconjuntivite flictenular, queratite intersticial, uveite
granulomatosa, esclerite.

Segmento posterior: Uveite posterior, granulomas cordide e vasculite retiniana.

A apresentagdo mais comum ¢é a coroidite disseminada. Os tubérculos
coroideos podem ser 0s sinais mais precoces da doencga disseminada. Numero
variavel. Tamanho variavel de 0,5 a 3 mm. Coloracdo amarelada,
esbranquicada ou acinzentada. Bordos mal definidos.

A 22 apresentacdo mais comum € o tubérculo simples, também chamado
coroidite focal, que ocorre no pdlo posterior. Aspecto de massa coroidea, que
pode medir 4 mm didmetro, 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 € uma extensdo do
atingimento coroideu ao tecido retiniano.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: Lesdes hiper ou hipofluorescentes em tempos precoces. Impregnagao
tardia.

ECOGRAFIA: Massa elevada, com auséncia de ecos esclerais.

COMPLICACAO:
NVSR.

TRATAMENTO:
Tratamento sistémico com Isoniazida, rifampicina, pirazinamida e
espretomicina ou etambutol por 6 a 9 meses.

Fig t.47 Granuloma coroideu na Tuberculose ocular Figt.48 Granuloma coroideu na Tuberculose ocular
(Retinografia) (Retinografia)

78. Tufos vitreoretinianos

Conhecidos como tecido granular.

Consistem em pequenas areas de degenerescéncia glitica da retina periférica,
associados com tracgao vitrea.
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EPIDEMIOLOGIA:
Patologia muito comum. Frequentemente bilaterais.
Causa de DR em menos de 1% da populagao.

SINTOMAS:
Assintomaticos, a nao ser que originem DR. Podem originar fotopsias devido a
traccéao vitrea.

SINAIS:
Consiste em pequenas areas de traccdo vitrea focal, que produzem uma
pequena elevagao baga, irregular e pequena. Apresentam uma pigmentagao ao
redor. Solitarios ou multiplos.
A localizagdo mais comum é posterior a ora serrata.
Tipos clinicos:
e naoquisticos (< 0,1 mm. S&o projecgdes internas).
e quisticos (> 0.1 mm. Sao projecgdes nodulares de tecido retiniano).
e Traccao zonular.
A traccéo vitrea esta usualmente presente.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Rasgadura retina
e Snowball

EVOLUQAO:
Permanecem habitualmente estacionarias em tamanho e niumero.

COMPLICACOES:
Buracos retinianos.
Descolamento da retina (s6 em 0,28% dos casos).

TRATAMENTO:
N&o é requerido tratamento profilactico.

79. Tumores vasoproliferativos da retina

Ou massas telangiectasicas periféricas.

E uma les&o gliovascular, rara, que ocorre em individuos saos.

Séao lesbes benignas periféricas, solidas, de natureza glial, na superficie da
qual se observam telangiectasias retinianas, que podem provocar uma
exsudagao lipidica macissa que pode atingir o pélo posterior.

IDADE DE APRESENTACAO:
A doenca inicia-se entre os 40 e os 60 anos de idade, por uma diminuicdo da
acuidade visual habitualmente resultado duma exsudag¢ao macular.
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HISTOPATOLOGIA:
Controversa '?® " Massa intraretiniana glial, benigna, pouco vascularizada.
As telangiectasias ocorrem em resposta a proliferagéo glial.

CLINICA:

Presenca duma massa subretiniana ou retiniana, solitaria, preferencialmente
localizada na periferia retiniana inferior, diante do equador, de coloragdo
amarelo-rosada ou alaranjada, profusamente vascularizada, com
telangiectasias retinianas a superficie, bem caracterizada pela AF.

Sao0 responsaveis por uma exsudacao lipidica intra e subretiniana, e
eventualmente por um descolamento retina associado.

Auséncia de vasos nutritivos dilatados, que se observam na D. Vonhippel-
Lindau.

TIPOS CLINICOS:

e Tumores vasoproliferativos retinianos idiopaticos ou primarios (a
forma mais frequente). Define-se pela auséncia de doengas oculares
associadas.

e Tumores vasoproliferativos retinianos secundarios (associam-se com
doencas retinovitreas, particularmente uveites posteriores).

COMPLICACOES:

e Os exsudados lipidicos podem ocupar a retina inferior e acumular-
sena area macular.

¢ Membrana epiretiniana.

e Edema macular cistoide.

e Hemorragia vitrea.

e Fibrose epiretiniana.

¢ Descolamento exsudativo da retina.

ETIOLOGIA:
Habitualmente sao idiopaticas.
Podem ser secundarias a:
e Parsplanite, por proliferacdo de neovasos intraretinianos de forma
glomerular.
e Neurofibromatose.
e Complicacao tardia de uma identagao escleral, por descolamento da
retina.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e D. Coats

EVOLUCAO:
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Sem tratamento, ocorre uma hemorragia vitrea grave, descolamento
exsudativo da retina, rubeosisiridens e glaucoma neovascular.

PROGNOSTICO:
Muito reservado, sobretudo se existir maculopatia.

TRATAMENTO:

Radioterapia por placa radioactiva, ressecc¢ao trans-escleral, endoresseccao,
terapia fotodinamica, antiVEGF e Infliximab.

Fotocoagulagao laser das telangiectasias responsaveis pela exsudagao.

Fig. t.49 Tumor vasoproliferativo

80. Uveite posterior

A inflamacdo intraocular do segmento posterior (inflamagédo da retina e da
cordide) € uma afecgao ocular grave, que pode comprometer a acuidade visual
a curto ou longo prazo.

A inflamacgéo do segmento ocular posterior pode ser consequéncia de afecgdes
inflamatdrias, infecciosas, tumorais e sistémicas. No caso de doencas
sistémicas., o atingimento ocular pode ser o dado revelador da doenga.

O diagndstico de uveite posterior pode ser dificil. E necesséario colocar as
diferentes hipoteses diagndsticas e estabelecer uma estratégia diagndstica. O
Sindrome de manchas brancas multiplas evanescentes tem habitualmente um
bom progndstico, porque tem uma resolugdo espontanea. Contudo, alguns
casos de MEWDS podem ser facilmente confundidos com o estadio inicial de
coroidite serpiginosa, que tem um progndstico muito pior31.

A estratégia diagndstica envolve sempre uma anamnese, um exame clinico
rigoroso e os exames complementares de diagndéstico, 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 ndo corresponder.
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CLASSIFICACAO ANATOMICA:

Com base na localizagdo anatomica relativamente ao local primario da
inflamacao:

- UVEITE ANTERIOR - inflamac&o intraocular do segmento anterior.

- UVEITE POSTERIOR E UVEITE INTERMEDIA - inflamagéo intraocular do
segmento posterior.

- PANUVEITE - inflamagdo combinada do segmento anterior e posterior.

As uveites posteriores podem subdividir-se em coroidites, retinites e
corioretinites.

BIOMICROSCOPIA

e CORNEA

- Ulceras superficiais (herpes)

- Infiltrados estroma

- Precipitados retrodescemet (largos, sinonimos de uveites granulomatosas)

- Tyndall

e IRIS

- Noédulos (sarcoidose) (Busacca, pequenos acinzentados na superficie anterior
iris e Koeppe, esbranquicados no rebordo pupilar).

e CRISTALINO (catarata subcapsular posterior, induzida pela uveite
posterior e pela corticoterapia).

e VITREO - VITRITE (secundaria a ruptura da barreira hematoretiniana,
induzida pela inflamagéao da retina e da cordide).

e RETINA — apreciagdao da superficie da retina, em relevo e as lesdes
corioretinianas.

CLINICA:

As uveites posteriores podem apresentar um ou mais dos seguintes aspectos
clinicos:

- VITRITE - infiltrados celulares no vitreo.

- VASCULITE RETINIANA — inflamagéao dos vasos sanguineos retinianos.

- INFILTRADOS DE CELULAS INFLAMATORIAS NA COROIDE OU
CORIORETINIANAS - lesbes esbranqui¢cadas ou branco-amareladas.

- EDEMA - localizado na macula (edema macular cistdide) ou do nervo 6ptico
(edema disco Optico), ou difuso, produzindo um descolamento da retina
exsudativo.

ETIOLOGIA:

Podem ser causadas por um espectro variado de etiologias, como bactérias,
virus, fungos, parasitas, doengas imunes, trauma. Em muitos casos, no
entanto, a causa é desconhecida (idiopatica).

Podem ser classificadas etiologicamente, de maneira diferente:

- Infecciosa ou n&o infecciosa

- Aguda ou crénica
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- Endogena ou exégena
- Anterior/média/posterior

a) CLASSIFICACAO CRONOLOGICA™':

UVEITE AGUDA (in

icio subito e duragéo inferior a 3 meses):
Retinite necrosante herpética

Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada
Toxoplasmose

Sindrome manchas brancas evanescentes
Epiteliopatia em placas

Coroidite Serpiginosa

Endoftalmite

RetinocoroidopatiaBirdshot
Endoftalmite crénica
Oftalmia simpatica
Coroidite multifocal
Parsplanite

b) CLASSIFICACAO SEGUNDO O FOCO DE PARTIDA:

e UVEITES ENDOGENAS (idiopaticas ou sintométicas de doenca sistémica)

- Sarcoidose
- MEWDS

- Coroidite multifocal

- CorioretiniteBirdsh

ot

- Retinite interna ponteada
- Epitelite pigmentar aguda
- Neuropatia macular aguda
- Coroidite serpiginosa

- Epiteliopatia em placas

- Histoplasmose

- Neuroretinite difusa subaguda

e UVEITES EXOGENAS

- PARASITOSES

- Toxoplasmose
- Toxocara canis

- Helmintiase

- Oncocercose
- Cysticercose

o VIRAIS
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- CMV
- Herpes simplex
- Herpes zoster
- Virus Epstein-barr
- Rubéola
- Hepatite
- HIV

e FUNGICAS
-Histoplasmose
-Candidiase
-Aspergilose

e BACTERIANAS
-Tuberculose
-Sifilis
-Lepra
-Brucelose
-Borreliose
-Leptospirose
-Rickettsioses

c) 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
RETINA
- Nao infecciosos
- Sarcoidose
- D.Behget's
- Infecciosos
- Toxoplasmose
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- Cytomegalovirus
- Necrose retiniana aguda
- Necrose retiniana externa progressiva

VASOS RETINIANOS:
- Nao infecciosos
- Vasculite retiniana idiopatica
- D.Behget's
- Sarcoidose
- Infecciosos
-C.M.V.
- Sifilis
- D.Lyme
EPR/COROIDE:
- Nao infecciosos
- EPPMPA
- Coroidite multifocal idiopatica
- Outros sindromeswhitedots
- Infecciosos
- Histoplasmose ocular
- Neuroretinite subaguda unilateral difusa

d) CLASSIFICACAO SEGUNDO ACHADOS OCULARES OU ASSOCIADOS A
DOENCA SISTEMICA

1) Doengas com achados oculares caracteristicos

¢ Infecciosos
- Toxoplasmose
- Retinite viral

e Nao infecciosos
- Parsplanite
- Coroidite serpiginosa
- Histoplasmose ocular
- Oftalmia simpatica

Doenca sistémica, com achados oculares que podem confundir-se com
uma doenga ocular primaria

¢ Infecciosos
- Coroidite multifocal, por Tuberculose miliar
- Doenga Lyme

¢ Nao infecciosos
- Sarcoidose
-L.E.D
- Esclerose Multipla
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2) Doengas em que é necessario a presenga de sinais e sintomas
sistémicos para estabelecer o diagnostico
e D.Behget's
¢ S.Vogt-Koyanagi-Harada

e) CLASSIFICACAO EM TERMOS DE IDADE DO DOENTE

e |IDADE INFERIOR A 16 ANOS

- Retinocoroidite a Toxoplasmose.

- Toxocariase.

- Heterocomiairidiana de Fuchs.

- Parsplanite.

- Eliminar as falsas uveites (Retinoblastoma, Coats).

e ADULTO JOVEM
- Todas as etiologias s&o possiveis.

o |IDADE SUPERIOR A 65 ANOS

- Retinopatia Birdshot.

- Tuberculose.

- Retinite viral.

- Toxoplasmose.

- Eliminar as falsas uveites (linfoma, endoftalmitepos cirurgia,
catarata).

F) CLASSIFICACAO PERANTE UMA CORIORETINITE

e FOCO CORIORETINIANO UNILATERAL
- Toxoplasmose

- Toxocariase

- Tuberculose

- Pseudo-Histoplasmose

e FOCOS CORIORETINIANOS MULTIPLOS
A) Na mesma zona

- Toxoplasmose recidivante
B) Na média periferia
- Sarcoidose

- Coroidite multifocal idiopatica

- Sifilis

- Tuberculose

e FOCOS CORIORETINIANOS OU COROIDEUS
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- Sarcoidose
- R. Birdshot
- Sifilis

- Tuberculose
- MEWDS

e RETINITE
- Retinite viral
- Sifilis

- D. Behget

- EPPMA

EPIDEMIOLOGIA:

As uveites sao a 42 causa mais comum de cegueira nos paises desenvolvidos.
As uveites posteriores sdo responsaveis por 10% do total de cegueira nos
paises desenvolvidos (devido a edema macular, cicatriz macular, descolamento
retina e atrofia optica)'?,

A causa primaria de perda visdo na uveite é geralmente o edema macular

cistoide.

SINTOMATOLOGIA:

A diminuigao da visdo pode ser aguda ou gradual. Floaters. Fotofobia.

Outros sintomas: flash luminoso, metamorfopsias, micropsia, macropsia,
escotomas, desconforto ocular, dor ocular grave é rara.

SINAIS:
Os quadros clinicos comuns de uveite posterior sao:
e VITRITE
e VASCULITE RETINIANA
e COROIDITE (infiltrados inflamatérios coroideus multifocais)

VASCULITE RETINIANA
Pode ser:
e PERIFERICA (PRE-EQUATORIAL)
e POSTERIOR (POS-EQUATORIAL)
e CENTRAL (LOCALIZADA SO NO DISCO OPTICO)

SINTOMAS:

e PERIFERICA - habitualmente é assintomatica até que desenvolva
complgicagdes como as hemorragias vitreas.

e POSTERIOR - Apresenta perda subita de visdo, afectando metade do
campo visual. Os defeitos C.V. sdo tipicamente altitudinais. A viséo
central é afectada se a macula for afectada.
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SINAIS:

CENTRAL - Assintomatica nos estadios precoces da doenca.

A camara anterior tem poucas células.

PERIFERICA — Os vasos retinianos periféricos estdo embainhados.
Podem estar presentes hemorragias perivasculares. A retina periférica
surge “ isquémica”, o que € um elemento de mau progndstico.
POSTERIOR — A vasculite retiniana apresenta-se frequentemente
como uma alteragédo oclusiva venosa afectando um ramo principal e
sendo acompanhada por uma dilatagéo venosa.

CENTRAL — Edema do disco optico, dilatagdo venosa, hemorragias
retinianas e manchas algodonosas.

VITRITE
Também chamadas inflamagdes do corpo vitreo.
Caracteriza-se pela presenca de células inflamatérias e exsudados
proteicos na cavidade vitrea.

SINTOMAS:

Moscas volantes, sem diminuicido da acuidade visual.

Visdo enevoada - quando as opacidades vitreas sdo suficientemente
grandes.

Assintomaticos.

Perda visdo — Na maioria dos casos de vitrite, a visdo enevoada nao é
importante, ou podera ser apenas intermitente ou postural.

SINAIS:

Opacidades vitreas finas.

VITRITE ANTERIOR - é uma condicdo em que ha um predominio no
espaco retrocristalino.

VITRITE POSTERIOR - é uma condigdo caracterizada por um
infiltrado celular difuso, no vitreo cortical.

EXAMES COMPLEMENTARES:

O diagnostico é habitualmente clinico, baseado na historia clinica e no exame
do fundo ocular. Poderao ser necessarios exames laboratoriais para a exclusao
de causas infecciosas.

AF: Para detectar infiltrados retinianos e coroideus. Edema nervo Optico.
Confirmar a presenca de neovascularizagao.

ICG: Para avaliacdo da extensdo da doenca inflamatéria coroideia
ECOGRAFIA: Para documentar a extensao da doenca.

BIOPSIA: A biopsia da conjuntiva bulbar & til no diagnéstico de sarcoidose.
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TRATAMENTO:

O tratamento de uma uveite posterior pressupdée uma colaboracéo
multidisciplinar

Devera ser pesquisada uma doenga sistémica ou infecciosa, de modo a ser
prescrito um tratamento especifico, antes da prescri¢gao de corticosteroides.
Corticoterapia local tépica.

Corticoterapia sistémica, inicialmente em altas doses (Solumedrol ou
prednisona com doses de 1 mg/kg/dia9, diminuir depois lenatmente, num plano
terapéutico de 6 meses ou mais.

Discutir a prescricdo de um imunomodulador (interferon alfa) ou de um
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
- Infecgao viral herpética
3) Precaucgao no doente diabético, psiquiatrico

COMPLICACOES:

Sao0 numerosas e podem comprometer a acuidade visual.

As complicagdes da uveite posterior sdo essencialmente secundarias a

inflamac&o crénica

S&o essencialmente:

- Edema macular cistéide (ocorre particularmente na
CorioretinopatiaBirdshot, Vasculite retiniana crénica, parsplanite e
sarcoidose).

- Membrana epiretiniana.

- Papilite.

- Inflamacao arterial, venosa ou capilar oclusiva.

- Neovascularizagdo pré-retiniana ou subretiniana.

- Catarata.

- Glaucoma.

ERROS A NAO COMETER NUMA UVEITE POSTERIOR
e Desconhecer uma causa infecciosa.
e Prescrever exames diagnésticos exaustivos, sem pesquisar
devidamente a anamnese e exame objectivo rigoroso.
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o Estabelecer o diagnéstico de uveite anterior, sem pesquisar o fundo
ocular.
¢ Introduzir corticosterdides, sem fazer primeiro exames laboratoriais.
e 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 cistéide
- Vasculites retinianas
- Retinites
- Vitrite
¢ N&o pesquisar uma pseudo-uveite

Fig. u.1 Uveite posterior (Retinografia) Fig. u.2 Uveite posterior (Retinografia)

Fig. u.4 Uveite posterior (AF)

Fig. u.3 Uveite posterior (Aneritica)
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Fig. u.5 Uveite posterior (AF) Fig. u.6 Uveite posterior (OCT)

81. Vasculite

Correspondem por definicho a numa inflamagcdo da parede dos vasos
sanguineos retinianos. Integram-se habitualmente no quadro clinico das
uveites posteriores.

Trata-se de um 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 doencgas sistémicas podem ser imune mediadas
ou secundarias a infecgdes ou neoplasias. E imperativo eliminar uma causa
infecciosa. As causas paraneoplasicas ou toxicas sado raras '3,

Ocorrem mais frequentemente em pacientes jovens. Predominio do sexo
feminino.

CLASSIFICACAO CLINICA:
¢ Infecciosa ou nao infecciosa.
o Arterial, venosa e arterial e venosa.
e Uni ou bilateral.
e Polo posterior ou periferia da retina.
e Focal, segmentar e difusa.
e Oclusiva, activas com difusdo e limitada as paredes.

PATOLOGIAS ASSOCIADAS COM VASCULITE:
Doencgas auto-imunes:
e Sarcoidose
e Poliarterite nodosa
e LES
e Granulomatose Wegener
e Esclerose multipla
D. Behget
D. Crohn, colite ulcerosa
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Doencas infecciosas:

o Sifilis

e Tuberculose
e D.Lyme

e D. Whiple

e Enoftalmite bacteriana
e Toxoplasmose

¢ Retinite viral

e Endoftalmite fungos

SINTOMAS:
Floaters. Fotopsia. Défice visdo cromatica.

SINAIS:

A vasculite activa pode envolver arteriolas ou vénulas e podem ocorrer com ou
sem inflamacgéo significativa do vitreo.

A vasculite pode ser evidente como um infiltrado perivascular macio
esbranquicado, de bordos flos 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, estdo associadas hemorragias retinianas,
edema da retina e anomalias microvasculares como telangiectasias e
microaneurismas.

A inflamacéo frequentemente pode ocluir os vasos sanguineos.

e 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 é 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:

e D. Eales

e Parsplanite

e CoroidopatiaBirdshot
e D. Coats

e |IRVAN

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Impregnacédo contraste periarterial e perivenoso. Evidéncia de oclusao
vascular.
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PROGNOSTICO:
O prognostico visual € variavel em fungdo da causa e das manifestagbes
inflamatorias associadas (hialite, edema macular cistéide).

COMPLICAQOES:
Oclusoes vasculares.

TRATAMENTO:

Eliminar uma causa infecciosa diante de uma inflamagao ocular, qualquer que
seja a sua localizagao.

Uma vez controlada a infeccao ocular, os corticoéides sao utilizados para limitar
as lesdes teciduais provocadas pela reacgao inflamatéria.

Agentes citotdxicos (Clorambucil, metotrexato e azatioprina)

Fig. v.1 Vasculite retiniana (Retinografia) Fig. v.2 Vasculite retiniana (Retinografia)

Fig. v.3 Vasculite retiniana (Retinografia) Fig. v.4 Vasculite retiniana (Retinografia)
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Fig. v.5 Vasculite retiniana (Aneritica) Fig. v.6 Vasculite retiniana (Aneritica)

Fig. v.7 Vasculite retiniana (AF) Fig. v.8 Vasculite retiniana (AF)

82. Vasculopatiacordéideiapolipoidal idiopatica (VCP)

Consiste numa anomalia hemorragica idiopatica da macula.

Também chamado Sindrome hemorragico uveal posterior.

Os vasos sanguineos coroideus superficiais constituem uma rede dilatada e
com multiplas protuberancias terminais, de aspecto polipoidal**.

EPIDEMIOLOGIA:

Afeccdo da rede vascular coroidea interna.

Representam uma forma de NVSR, mas com clinica e progndstico visual
diferente das outras formas de NVSR.

Nao ha predilec¢ao sexual.

Predilecgao por individuos de raga pigmentada.

A idade de apresentacgao inicial € menor do que na DMI.

Bilateral usualmente, mas assimétricas.

APRESENTACAO CLINICA INICIAL:
Em idade avangada, surge uma diminui¢gado da AV subita e unilateral.

SINTOMAS:
Diminuigéo e distor¢ado da visdo em caso de atingimento macular.
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SINAIS:

Descolamentos serohematicos cronicos e recorrentes da retina e EPR.
Aspecto alaranjado ou avermelhado das lesdes polipoidais ou esferoidais.
Classicamente ndo ha a presencga importante de drusens.

Localizacao preferencial peripapilar, mas podem ocorrer na periferia ou macula.
Se as lesdes polipoidais sdo muito grandes, o EPR ¢é fino e atrofico.

Existem duas formas clinicas**:
e Forma exsudativa: DEP seroso e descolamento seroso da retina,
associados a depdésitos lipidicos intraretinianos.
e Forma hemorragica: DEP hemorragico e hemorragia subfoveal.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:
HTA é um factor importante associado com a evolugao e gravidade da VCP e
perda de visao.

EXAMES COMPLEMENTARES:

AF: A fluorescéncia da coriocapilar bloqueia as lesdes vasculares.

ICG: Permite a melhor visualizacdo das lesbes activas e dos componentes
vasculares.

OCT: Lesdo 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:

e DMI

e CRCS

e DEP
PROGNOSTICO:

O prognéstico é bom em50% dos casos.

As lesdes serohematicas reabsorvem espontaneamente, sem progressao para
a proliferacao fibrosa.

Em contraste, as lesbes vasculares continuam a crescer. Desenvolvem
cicatrizacao fibrovascular.

TRATAMENTO:

Fotocoagulagao laser considerada.
Injecgdes intravitreas de anti-VEGF.
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Fig. v.9 Vasculopatia coroideia polipoidal Fig. v.10 Vasculopatia coroideia polipoidal
idiopatica (Retinografia) idiopatica (Aneritica)

Fig. v.11 Vasculopatia coroideia polipoidal Fig. v.12 Vasculopatia coroideia polipoidal
idiopatica (AF) idiopatica (ICG)

Fig.v.13 Vasculopatia coroideia polipoidal Fig. v.14 Vasculopatia coroideia polipoidal
idiopatica (ICG) idiopatica, com descolamento seroso retina (OCT)

83. \Vitreoretinopatia erosiva
E uma distrofia vitreoretiniana hereditaria.
Patologia autossémica dominante

SINTOMAS:
Nictalopia, perda progressiva CV.

SINAIS:
Anomalias vitreas, atrofia progressiva EPR na retina periférica e descolamento
retina regmatégeneo e traccional combinados.
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EXAMES COMPLEMENTARES:
ERG: Disfungao cones e bastonetes.

PROGNOSTICO:
20% resultam em cegueira, devido ao descolamento retina.

84. Vitreoretinopatia 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 neovascularizagdo intraretiniana periférica
temporal, uma exsudacéo lipidica macissa e um descolamento exsudativo da
retina e traccional.

PATOGENIA:
Desconhecida.

GENETICA:

Patologia hereditaria. Forte penetrancia na sua forma dominante.

Descritos varios tipos de transmissdo: recessiva ligada ao X, autossomica
dominante e autossémica recessiva.

O 1° gene identificado foi o gene da Doenga de Norrie NDP, responsavel pela
forma rcessiva ligada ao X.

As mutagcbes do gene FRIZZLED-4 (FZD4), localizado no 11913-923
representam 20% das formas autossémicas dominantes.

IDADE DE APRESENTACAO CLINICA:
A idade de apresentacgdo é variavel segundo a precocidade dos sintomas.

CLINICA:

Aspectos clinicos variaveis, bilaterais e assimétricos.

Tipicamente, caracteriza-se pela emergéncia, em angulo agudo, do disco
optico, rectilineos, estirados para a periferia.

Pode ocorrer uma neovascularizacao intraretiniana, na periferia temporal.

O estiramento dos vasos temporais, artérias e veias, em olhos que ndo sao
altos miopes € evocador. A macula esta estirada no lado temporal.

A paragem da vascularizagdo periférica no equador €& manifesta em
angiografia, onde o leito capilar forma um aspecto festonado, deixando difundir
fracamente o contraste atras da zona avascular.

A neovascularizagdo periférica tem um aspecto glomerular, intraretiniano,
frequentemente em parte fibrosa. Esta localizada no equador, na retina
periférica.

Se o0s achados clinicos s&do graves, podem apresentar estrabismo ou
leucocoria.

FORMAS CLINICAS:
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a) FORMA MINOR
Algumas formas s&o totalmente assintomaticas, devido a
heterogeneidade da doenca.
O estiramento dos vasos retinianos é pouco marcado e ndo ha
exsudacao.
O exame da periferia retiniana evidencia as lesbes do tipo
degenerescéncia em palissada.

b) PREGA FALCIFORME
As formas mais graves podem originar o aspecto de uma prega retiniana
(prega falciforme), congénita, que se estende do disco 6ptico a periferia
temporal.

EVOLUCAO:

Pode ocorrer um agravamento da exsudacao lipidica, que pode atingir a
macula. Paralelamente, desenvolve-se uma fibrose pré-retiniana ao longo dos
vasos temporais, originando um agravamento do estiramento do pdlo posterior
e do descolamento macular.

Pode ocorrer um edema macular cistoide.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:
Cataratas.

Queratopatia em banda.
Glaucoma neovascular.
Phthisisbulbi.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

e Retinopatia da prematuridade — O estiramento dos vasos sanguineos e
a paragem circulatéria atras do equador sdo os elementos comuns. A
auséncia de prematuridade ou do baixo peso ao nascimento e a
auséncia de oxigenoterapia reorienta o diagndstico para
Vitreoretinopatia exsudativa familiar.

e D. Coats.

¢ Incontinentiapigmenra.

e Doenca Norrie.

¢ Retinosquise ligada ao X.

PROGNOSTICO:
Quanto mais novo o doente afectado, mais grave € a patologia.

TRATAMENTO:

Na forma exsudativa, com atingimento da macula, o tratamento deve ser a
fotocoagulacéao directa dos glomérulos neovasculares periféricos.

A fotocoagulagao deve estender-se a periferia temporal.
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Cirurgia vitreoretiniana nas formas exsudativas complicadas de fibrose pré-
retiniana e descolamento macular exsudativo e traccional>.

AVALIACAO FAMILIAR:
Todos os membros da familia do doente afectado devem ser examinados,
devido as alteragdes progressivas ao longo da idade.

85. Vitreoretinopatia proliferativa

Caracteriza-se pelo desenvolvimento de uma proliferagao fibrosa pré, intra e
subretiniana que induz uma tracgcédo e distorcdo da retina, apds afaléncia de
uma cirurgia do descolamento da retina.

Consiste numa resposta modificada a um descolamento da retina (apos atraso
na cirurgia vitreoretiniana ou apds uma cirurgia vitreoretiniana).

PATOGENESE

Resulta da formagcao de membranas contracteis fibrocelulares em ambas as
superficies da retina neurosensorial descolada, na face vitrea posterior e na
base do vitreo.

A activagdo das células vitreas gliais e a metaplasia das células do EPR, na
presenca dum DR, produz um tecido fibroso que prolifera. As células nao sé
proliferam, mas também s&o capazes de contrair e exercer tracgao na retina.

FACTORES DE RISCO:
e Mutliplos buracos da retina.
e Rasgaduras grandes.
e Cronicidade.
e Traumatismo.
e Hemorragia vitrea.

SINTOMAS:

A contracgdo das membranas vitreoretinianas pode reabrir um buraco da retina
ou originar uma nova rasgadura retina e um descolamento da retina.
Assintomatica na auséncia de rasgaduras da retina. Nas membranas
localizadas na macula podem causar metamorfopsia e visao central desfocada.

CLASSIFICACAO:

De acordo com a sua gravidade e localizag&o:
e Grau A — Vitreo turvo e agrupamentos pigmentares no vitreo.
e Grau B — Contraccao da retina, com tortuosidade vascular.
e Grau C — Pregas da retina em toda a espessura.
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SINAIS:

Retina relativamente imdvel, com pregas fixas.
Bordos da rasgadura da retina enrolados.
Extensa pigmentagéo no vitreo.

Bandas vitreas proeminentes.

SINAIS CLINICOS ASSOCIADOS:
e Hipotonia.
¢ Uveite anterior.
e Rubeosisiridens.

EXAMES COMPLEMENTARES:

Oftalmoscopia indirecta.

ECOGRAFIA: Exame util na determinagaoda configuragdodo descolamento da
retina, na presencga de opacidade dos meios opticos.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e DR traccional
¢ DR exsudativo

PROGNOSTICO:
Usualmente progride sempre, causando perda visdo grave.

TRATAMENTO:
Vitrectomia para libertar a tracgao.
Recorréncias sao frequentes.

AVALIACAO SISTEMICA:
Nao existe associacio sistémica.

Fig. v.15 Vitreoretinopatia proliferativa Fig. v.16 Vitreoretinopatia proliferativa
(Retinografia) (Retinografia)
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Fig. v17 Vitreoretinopatia proliferativa Fig. v.18 Vitreoretinopatia proliferativa
(Aneritica) (Aneritica)

Fig. v.19 Vitreoretinopatia proliferativa (AF)

Fig. v.20 Vitreoretinopatia proliferativa (AF)

Fig. v21 Vitreoretinopatia proliferativa
(Retinografia)

Fig. v.22 Vitreoretinopatia proliferativa (AF)

16.Vitrite

As principais manifestagdes inflamatodrias do vitreo sdo a presenga de células
inflamatorias 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, Doengas inflamatdrias intestinais.

125

Anténio Ramalho



Sinopse da Retina

SINTOMAS:
Miodesépsias e diminuicdo da AV.

SINAIS:

As células inflamatorias do vitreo surgem como pequenos pontos
esbranquigcados, arredondados e brilhantes visiveis no vitreo pelo feixe de luz
da lampada de fenda.

O Tyndall do vitreo corresponde a uma concentragdo anormalmente alta de
proteinas no vitreo, consequéncia da ruptura da barreira hemato-retiniana.

SINAIS OCULARES ASSOCIADOS:
EMC, edema papilar, rasgadura retina, neovascularizagao pré-retiniana ou pré-
papilar, descolamento retina exsudativo.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Patologias associadas a retinite
e Patologias associadas a coroidite
e Patologias associadas a vasculite
e Patologias pos-cirurgicas
e Patologias p6s traumaticas
e Patologias malignas

EVOLUCAO:
Frequentemente é cronica, com periodos de remissdo e exacerbacdo. E
possivel uma evolucio de 15 a 20 anos.
Classicamente descrevem-se 3 tipos evolutivos:
e Formas benignas, sem recidivas (10% dos casos).
e Formas cronicas, sem exacerbagao (60% dos casos).
e Formas cronicas, com exacerbagao (30% dos casos).

PROGNOSTICO:
O prognéstico funcional visual esta dependente da gravidade da inflamacéao e
da sua duracéo.

TRATAMENTO:

Tratamento etiologico especifico.

O tratamento de 12 intengcdo s&o os corticoides (via oral, peribulbares,
intravitrea).

Vitrectomia.

17.Vitrite idiopatica

Também chamada vitrite senil idiopatica.
Causa comum de diminuigdo da AV e floaters.
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Ocorre mais comumente em mulheres, a partir dos 60 anos de idade.

PATOGENESE:
Desconhecida.

SINTOMAS:
Floaters e diminuicdo da AV, uni ou bilateral. A diminuicdo da AV é variavel e
assimétrica.

SINAIS:

As células no vitreo s&o a caracteristica da patologia.

EMC esta presente. Edema do disco ptico. Membrana epiretiniana®’.
Periferia retina: Vasos estreitos e embainhados.

EXAMES COMPLEMENTARES:
AF: Confirma a presencga do EMC.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
e Parsplanite
e Linfoma intraocular
¢ Retinopatia pigmentar sine pigmenti

TRATAMENTO:
Anti-inflamatodrios ndo esterdides e corticéides administrados cronicamente.
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