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RESUMO 

O ceratocone encontra-se associado a muitas doenças oculares e sistêmicas. 
Descreve-se caso da paciente de 42 anos de idade, com ceratocone bilateral e 
distrofia endotelial de Fuchs bilateral. 

A paciente foi submetida à avaliação corneana através de: biomicroscopia, 
paquimetria, topografia corneana computadorizada, ceratoscopia, microscopia 
especular, e ceratoestesiometria, além de outros procedimentos oftalmológicos 
relevantes. A biomicroscopia mostrou córnea guttata e ectasia centrais. A 
paquimetria exibiu afinamento corneano central. A topografia corneana 
demonstrou astigmatismo irregular clássico com encurvamento da meia
periferia inferior. A ceratoestesiometria foi compatível com a diminuição da 
sensibilidade corneana. A microscopia especular mostrou córnea guttata 
avançada com áreas com perda completa do padrão do mosaico endotelial. 

Os achados nesta paciente confirmam observações anteriores de que o 
ceratocone e a distrofia endotelial de Fuchs podem ser coincidentes, embora 
não se possa concluir qualquer padrão de herança baseado nesta avaliação 
limitada. 
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INTRODUÇÃO 

O ceratocone tem sido relacionado a 
várias patologias sistêmicas 7 tais como: 
atopia , síndrome de Down, síndrome de 
Ehlers-Danlos, prolapso de válvula 
mitral, síndrome de Marfan, hipoti
reoidismo, osteogenesis imperfecta,  
síndromes de Apert e Noonan, doenças 
de Crouzon e Little, neurofibromatose, 
doença de Addison e síndromes de 
Lawrence-Moon-Biedl e de van der 
Hoeve. Dentre as várias condições ocu
lares 7 podemos salientar: amaurose 
congênita de Leber, retinite pigmentosa, 
conjuntivite primaveril, distrofia poli
morfa posterior da córnea, síndrome de 
Chandler, degeneração marginal pelú
cida da córnea, síndrome da pálpebra 

frouxa, deposição secundária de ami
lóide na córnea, esclera azul, ectopia 
lentis, cataratas congênitas, aniridia e 
microcórnea. 

Mais recentemente, foram descritos 
na literatura os primeiros casos da as
sociação entre o ceratocone e a distro
fia endotelial de Fuchs 5

• 
6

• 

Este trabalho pretende apresentar um 
caso desta associação ainda não relatado 
na literatura nacional, bem como discu
tir alguns aspectos das duas doenças. 

MATERIAL E MÉTODOS 
(RELATO DO CASO) 

L. G. D., 42 anos, leucoderma, ca
sada, nascida em Santa Cruz do 
Escalvado (Minas Gerais), residente 
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em Belo Horizonte, com queixas de 
diminuição progressiva da visão em 
ambos os olhos desde a adolescência 
tardia e ceratocone em AO (ambos os 
olhos) . Ao primeiro exame a paciente 
apresentava, sob cicloplegia, acuidade 
visual (A V) de 0 ,25 com - 1 ,00 esf. 8 
- 1 , 50 cil . x 20º (OD) e de 0,20 com 
- 4,25 esf. 8 - 5 ,  75  cil .x 1 3 5 º (OE) . A 
ceratometria mostrava:  47 ,00/49,00 x 
95 º (-2 ,00 x 5 ° ) no OD e 50 ,75/>52,00 
x 45 º no OE, sendo as miras irregula
res em AO e mais distorcidas em OE.  
À biomicroscopia, observava-se córnea 
guttata ++ no OD e +++ no OE, com a 
aparência de metal batido e pigmenta
ção retro-corneana na área óptica (Fi
guras 1 B e 2) .  

Ceratocone associado à distrofia endotelia/ de 
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A paciente foi então sub
metida à ceratoscopia, paqui
metria ultrassônica, topogra
fia corneana computadoriza
da, ceratoestesiometria, mi
croscopia especular de não
contato e à fotodocumentação. 

A ceratoscopia  eviden
ciou uma distorção das mi
ras centrais e da meia-peri
feria comeana mais evidente 
em OE. 

A paquimetria ultrassônica 
foi realizada por dois obser
vadores que obtiveram a se
guinte média de cinco medi
ções: OD = 0,486 mm e OE = 
0,435 mm. 

A ce ratoes t e s iometri a 
mostrou diminuição da sen
s ib i l idade nos  quadrante s  
superiores e nasal central no 
OD e nos quadrantes inferio
res no OE. 

Também podia ser observada a pre
sença de ectasia na área central da 
córnea com espessamento de nervos e 
anel de Fleischer incompleto no OE 
(Figuras 1 e 2) .  Além di sso notava-se a 
presença de pterígio nasal no OD.  O 
restante do exame era normal . A microscopia especular 

apre sentou um 
quadro acentuado 
de córnea guttata 

Figura 2 A - Olho esquerdo. Observam-se córnea guttata central 
e anel de Fleischer. B - Mesmo olho. Em detalhe, idem. 

Figura 1 A - Olho esquerdo. Observa-se ectasia e afinamento 
corneanos centrais. 8 - Olho d i reito. Observa-se córnea guttata 
central .  
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em AO, bem mais intenso no 
OE, com perda do mosaico 
endotel ia l . Também havia 
afilamento paradoxal da re
gião central corneana no OE, 
compatível com ceratocone . 

A topografia corneana 
computadorizada mostrou 
uma acentuação do encurva
mento da zona óptica cornea
na, mais acentuada no OE, 
que mostrava uma maior va
riação do poder dióptrico (Fi
gura 3). 

Pode-se também, observar 
o padrão clássico de astigma
tismo irregular, associado a 
uma região de alto poder 
dióptrico, localizada inferior
mente na meia-periferia (Fi
gura 3). 

Foram adaptadas lentes de 
contato fluorcarbonadas com 
melhora acentuada da A V 
( 1 ,0 no 00 e 0,8 no OE). 

f�tlaol l•: -.., 
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Figura 3A - Topografia corneana computadorizada, 
olho d i reito. Observam-se o encurvamento mode
rado da área central e da meia-periferia inferior, 
bem como o astigmatismo i rregular. e - Topografia 
corneana computadorizada, olho esquerdo. Ob
servam-se o acentuado astigmatismo i rregular, 
bem como o g rande encurvamento da área central 
e das mais-periferias temporal e inferior. 
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DISCUSSÃO 

A dúvida exi stente ,  no presente 
caso, é se as duas patologias, possuem 
uma relação causal ou casual . Já exis
tem relatos na literatura de córnea 
guttata secundária a ceratocone e a 
outros processos inflamatórios cornea
nos 1 • No caso em questão, baseado em 
registros antigos, a paciente apresenta 
córnea guttata desde pelo menos os 20 
anos de idade embora não haj a  men
ção de nenhuma alteração compatível 
com ceratocone . A paciente nega qual
quer _patologia aguda ou inflamatória 
prévia em AO, mas confirma o hábito 
pouco freqüente de coçar os olhos e 
história de atopia. Ainda não nos foi 
possível examinar outros membros da 
família .  

Na clássica descrição de Fuchs foi 
notada a diminuição da sensibilidade 
corneana em todos os pacientes,  embo
ra isto também ocorra no ceratocone 2 • 

No nosso caso, há diminuição nítida da 
sensibilidade embora não haj a  corres
pondência entre os olhos quanto aos 
quadrantes acometidos e o exame sej a  
subjetivo . 

A paciente apresenta um quadro 
clínico caracterí stico de ceratocone 
em AO (Figuras 1, 2 ,  3) ,  inclusive com 
a presença de anel de Fleisher no OE 
bem como a presença do cone em po
sição ínfero-temporal (Figuras 1, 2 ,  3 ) .  
Também observa-se, pelos resultados 
da paquimetria, afinamento corneano 
central . 

Ceratocone é um termo clínico usa
do para descrever uma condição na 
qual a córnea assume uma forma côni
ca devido ao afinamento e à protrusão 
resultantes . Não há infiltração celular 
ou vascularização, exceto no quadro 
agudo. Usualmente, a condição é bila
teral , e embora envolva os dois terços 
centrais comeanos, o cone encontra-se 
levemente abaixo do eixo visual 2 • 

A microscopia especular endotelial 
em pacientes portadores de ceratocone 
mostra que as células endoteliais apre
sentam-se alongadas com a direção do 
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eixo mais longo paralela às linhas de 
tensão 4. A microscopia especular do 
caso  em questão também mostrou 
acentuado polimegatismo e pleomor
fismo na área central da córnea, bem 
como alongamento das células endo
teliais no OE. Por outro lado, também 
havia áreas extensas de córnea guttata ,  
o que caracteriza a distrofia endotelial 
e ocasiona a perda do padrão de mo
saico corneano inviabilizando a conta
gem do número de células hexagonais .  

A distrofia endotelial de Fuchs é 
uma doença de etiologia desconhecida 
na qual o endotélio corneano desen
vo lve  anormal idades  funcionai s e 
morfológicas. Clinicamente, a doença 
progride vagarosamente por um perío
do de vinte anos ou mais de córnea 
gu tta ta as s intomáti ca para edema 
corneano com diminuição da visão e 
dor 1 • 8 • 

LAING et a/ii 3 desenvolveram uma 
clas!;ificação qualitativa, em estágios, 
do mosaico endotelial na distrofia de 
Fuchs através da microscopia especu
lar. São descritos cinco estágios, que 
podem ocorrer em uma córnea sem 
edema clínico, sendo que os estágios 
quatro e cinco são os que mais apropria
damente descrevem o aspecto endote
lial central da paciente em questão . 

E m  pac ientes  com di strofia  de 
Fuchs, a aparência das excrescências 
ou "verrugas"  na membrana de 
Descemet (córnea guttata) precede o 
desenvolvimento do edema corneano 
e ,  consequentemente da ceratopatia 
bo lho s a .  E stas  excre scênc ias  são  
julgadas como sendo evidência de  um 
endotélio distrófico, embora elas pos
sam estar presentes por anos e fre
quentemente tornarem-se progressiva
mente mais proeminentes em aparên
c i a ,  ante s  que a descompensação 
endotelial sej a  evidente clinicamente. 
Por outro lado, há uma variabilidade 
considerável no tamanho, forma e nú
mero de excrescências encontrados 
numa córnea individual , e o edema 
não se desenvolve em todos os pacien
tes com córnea guttata 3

• 

Esta aparente discrepância ( córnea 
guttata avançada sem edema) pode 
significar que em uma córnea edema
tosa, ainda existem mais alterações 
avançadas associadas à descompensa
ção fisiológica do endotélio .  Igual
mente, é muito provável a possibilida
de de que esta discrepância reflita a 
área limitada do endotélio que foi ob
servada com o microscópio especular. 
A instrumentação atual ainda não per
mite identificar pontos específicos do 
endotél io  e retornar para examinar 
esta mesma área subsequentemente 3 • 

Ainda não é possível mapear o endo
télio, portanto num caso de distrofia 
de Fuchs, não se pode saber a porcen
tagem de envolvimento quanto às alte
rações dos estágios quatro e cinco 3 · 8 . 

Além disso, as córneas com formas 
moderadas ou avançadas de edema 
impedem a visualização adequada e a 
documentação fotográfica do endoté
lio corneano com o microscópio espe
cular 1• 3 • 8 • 

Embora o grau de doença clínica 
possa ser correlacionado com a exten
são da córnea guttata em evolução, 
indubitavelmente também está ligado 
ao número total de alterações morfoló
gicas avançadas à microscopia especu
lar. A investigação deste aspecto do 
problema deve aguardar os avanços 
técnicos devidos no desenvolvimento 
da microscopia especular. 

A despeito de que a maioria dos 
casos de ceratocone poder ocorrer es
poradicamente, vários trabalhos des
creveram tanto herança autossômica 
dominante como recessiva 2

• Ainda 
não tivemos a oportunidade de exami
nar parente algum da paciente, portan
to não podemos afirmar qualquer pa
drão de herança. Embora as patologias 
sej am, provavelmente, coincidentes, é 
possível que o ceratocone e a distrofia 
endotelial de Fuchs estejam genetica
mente associados 5• 6

• 

SUMMARY 

Keratoconus is found in 
conjunction with many ocular and 
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nonocular disorders. The present 
case shows a 42-year-old patient 
with bilateral keratoconus and 
bilateral Fuchs corneal endothelial 
dystrophy. The patient underwent 
corneal evaluation in terms of 
biomicroscopy, pachymetry, corneal 
topography, keratoscopy, specular 
microscopy and ceratoesthesiometry 
besides other relevant ophthalmic 
procedures. The biomicroscopy 
showed central cornea guttata and 
corneal ectasia. The pachymetry 
disclosed central corneal thinning. 
The corneal topography demonstrated 
classic irregular astigmatism with 
inferior midperiphery steepening. The 
ceratoesthesiometry was consistent 
with a decrease in corneal 

Ceratocone associado à distrofia endotelial de 
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sensitivity. The specular microscopy 
disclosed advanced cornea guttata 
with areas of complete loss of the 
endotelial mosaic pattern. 

The findings in this patient 
support previous observations that 
keratoconus and Fuchs ' dystrophy 
can be concurrent, although one 
cannot conclude inheritance patterns 
based on this limited evaluation. 
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