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INTRODUÇÃO

O termo "la dystrophie marginale infereure pellucide de la cornee" foi
introduzido em 1957 por Schlaeppi(1). No entanto, a primeira caracterização
detalhada da degeneração marginal pelúcida da córnea (DMPC) foi feita por
Krachmer em um artigo publicado em 1978(2).

A DMPC é uma ectasia corneal pouco freqüente, não inflamatória, não
ulcerativa, geralmente bilateral, sem predileção aparente por sexo, sem
evidência de transmissão hereditária, acomete indivíduos entre 20 e 40 anos
de idade(3-7).

A etiologia da DMPC não está estabelecida. A microscopia eletrônica
de transmissão da córnea revela fibras colágenas anormalmente espaçadas
com uma periodicidade de 100 nm a 110 nm, que contrasta com 60 nm a 64 nm
achados em córneas normais(8). Tal condição também é encontrada em
casos avançados de ceratocone. O enfraquecimento dessas fibras coláge-
nas estromais na DMPC e em outras ectasias corneais resulta no afilamento
corneal observado.

OBJETIVOS

Avaliar as características clínicas e topográficas que permitem o diag-
nóstico da DMPC, bem como revisar os tratamentos existentes para a
correção desta ectasia corneal.

Degeneração marginal pelúcida da córnea:
diagnóstico e tratamento

A degeneração marginal pelúcida da córnea caracteriza-se por afilamento
estromal progressivo do segmento inferior da córnea, estendendo-se na
posição de 4 horas às 8 horas, em forma de crescente. A área de adelga-
çamento corneal mede entre 1 mm e 2 mm de largura e é separada do limbo
corneoescleral por uma área de tecido corneal normal. Como no ceratocone,
o tratamento inicial consiste na correção óptica com óculos ou lentes de
contato rígidas. Entretanto, quando a doença apresenta-se em estágio
avançado, inviabiliza-se a correção visual por meio de recursos ópticos,
sendo necessária a utilização de procedimentos cirúrgicos, como a ressec-
ção em cunha, ressecção lamelar em crescente, a ceratoplastia penetrante,
a ceratoplastia lamelar, epiceratoplastia, e mais recentemente os implantes
de anéis corneais intra-estromais.

RESUMO

ATUALIZAÇÃO CONTINUADA
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MÉTODOS

Realizou-se revisão da literatura, na qual pesquisaram-se
artigos sobre DMPC publicados desde 1957 até o ano de 2004.
Utilizou-se a Internet, através de seus sites de busca:
MEDLINE, LILACS, BIREME, para aquisição dos artigos,
além do acervo existente nas bibliotecas do Departamento de
Oftalmologia e da Faculdade de Medicina da Universidade
Federal de Minas Gerais.

Características clínicas

A DMPC caracteriza-se por um afilamento estromal do
segmento inferior da córnea, estendendo-se de 4 horas às 8
horas, em forma de crescente, e apresenta desenvolvimento
lento e progressivo (Figura 1). Verifica-se ausência de vascu-
larização, depósitos de lipídios ou alterações de sensibilidade
corneal(9). A área de adelgaçamento corneal mede entre 1 mm e
2 mm de largura e é separada do limbo corneoescleral por uma
área de tecido corneal normal(4,7,10-11). Com a presença do afila-
mento corneal inferior ocorre uma protrusão, isenta de adelga-
çamento (o que diferencia a DMPC do ceratocone), do tecido
da córnea localizado acima desta área. Com este mecanismo
fisiopatológico, os portadores de DMPC apresentam baixa
acuidade visual em conseqüência a um astigmatismo irregular
significativo, de difícil correção e que, em alguns casos, faz
com que o uso de lentes de contato seja intolerável.

Existem estudos que relatam a associação entre DMPC e
ceratocone(5,9-10,12), sendo que alguns autores consideram a
DMPC uma variante do mesmo baseando-se em achados clíni-
cos e histopatológicos(4,9).

A descompensação corneal com ruptura da membrana de
Descemet e conseqüente entrada de fluido no estroma corneal
também pode ocorrer na DMPC, e pode levar à hidropsia aguda
seguida, geralmente, de vascularização e cicatrização(13).

Devemos considerar como diagnóstico diferencial as se-

guintes patologias: ceratocone, ceratoglobo, degeneração
marginal da córnea (doença de Terrien)(4).

A DMPC pode ocorrer como uma ceratectasia iatrogênica
após ceratomileusis assistida por excimer laser in situ
(LASIK)(14). Trabalhos relatam a ocorrência de casos de
DMPC com rápida progressão após LASIK para correção de
miopia(14). É recomendável que haja um leito estromal residual
da córnea de pelo menos 250 µm pós LASIK a fim de prevenir
ceratectasias, e mesmo com este cuidado, complicações po-
dem acontecer. Deve-se salientar que a DMPC é contra-indi-
cação para cirurgia refrativa com qualquer leito estromal.
Sabe-se que os dois principais parâmetros utilizados para
avaliação pré-operatória de pacientes candidatos à cirurgia
refrativa são refração estável e espessura corneal central ade-
quada, entretanto, pacientes com alterações iniciais de DMPC
podem apresentar tais parâmetros dentro da normalidade.
Desse modo, é muito importante a avaliação cuidadosa da
topografia de córnea em pacientes que irão submeter-se à
cirurgia refrativa com o objetivo de detectar casos incipientes
de DMPC.

Características topográficas

Topograficamente a DMPC apresenta-se com um aplana-
mento ao longo do eixo vertical central da córnea e um aumen-
to da curvatura na periferia corneal inferior, que se estende
para os meridianos corneais oblíquos inferiores da média peri-
feria, desse modo, verifica-se um astigmatismo, irregular, con-
tra a regra(3,15). Em geral, a mira ceratoscópica central demons-
tra forma de pêra.  Nos mapas gráficos observamos o menor
poder corneal ao longo de um estreito corredor central e para-
central. Na borda inferior deste corredor, o poder corneal
aumenta em séries de bandas concêntricas com a aproximação
do limbo. O maior poder corneal é notado ao longo da periferia
inferior e dos meridianos corneais oblíquos inferiores da mé-
dia periferia. O poder da periferia e média periferia da córnea
diminuem lentamente em direção superior a partir dos meridia-
nos corneais inferiores oblíquos (Figura 2). Este padrão des-
crito acima é distintamente diferente que o padrão observado
no ceratocone, no qual uma pequena área de elevado poder
corneal central é rodeada por bandas concêntricas de poderes
progressivamente menores(3). Já na degeneração marginal de
Terrien, pode-se verificar alterações topográficas similares às
da DMPC, entretanto, não se observa aumento da curvatura
da periferia corneal inferior que se estende a meridianos oblí-
quos inferiores da média periferia(15). Recentes trabalhos de-
monstram que wavefront pode ser utilizado na análise de
aberrações corneais (ceratocone, DMPC, entre outras) como
um estudo adjuvante à topografia de córnea acarretando em
um aumento na identificação das aberrações de alta ordem(16).

Tratamento

Como no ceratocone, o tratamento inicial consiste na cor-
reção óptica com óculos ou lentes de contato rígidas. Entre-
tanto, quando a patologia apresenta-se em estágio avançado,
inviabiliza-se a correção visual por meio de recursos ópticos,

Figura 1 - Área de afilamento corneal entre 4 horas e 8 horas, medindo
de 1 mm a 2 mm de largura
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sendo necessária a utilização de procedimentos cirúrgicos,
como a ressecção em cunha, a ceratoplastia penetrante (CP), a
ceratoplastia lamelar, epiceratoplastia e implante de anéis
corneais intra-estromais.

Não cirúrgico

A correção dos astigmatismos irregulares causados pelas
ectasias corneais primárias, como a DMPC, mantém-se como
um desafio para os oftalmologistas. Com a progressão das
alterações topográficas, a correção com óculos torna-se im-
possível. Dessa forma, resta-nos somente as lentes de contato
como meio de correção óptica antes de se indicar cirurgia
corretiva(17). Alguns trabalhos demonstram que o manejo não
cirúrgico ainda é o mais utilizado na maioria dos casos desta
degeneração corneal periférica(18). O tipo de lentes de contato
a ser utilizado varia dependendo do estágio da DMPC. Para
correção em estágios iniciais da doença, lentes tóricas gelatino-
sas são adequadas; em casos moderados, lentes de contato
mais complexas de polimetilmetacrilato (PMMA) como lentes
esclerais e lentes tóricas de PMMA, lentes rígidas gás permeá-
veis (RGP), lentes RGP tórica e lentes esclerais RGP também
podem ser úteis. Lentes híbridas, que apresentam porção cen-
tral rígida e porção periférica gelatinosa hidrofílica (exemplo:
SoftPerm - CIBA Vision, Atlanta, GA), podem ser utilizadas(17).

Apesar de ser viável a realização de ceratoplastia pene-
trante em casos avançados, o enxerto corneal deve ser grande
e excêntrico. Quando os enxertos são colocados muito próxi-
mos aos vasos límbicos, há um risco aumentado de vasculari-
zação pós-operatória e rejeição do enxerto. Adicionalmente,
uma alta incidência de astigmatismo pós-operatório pode
ocorrer devido à posição excêntrica do enxerto, o que torna
difícil a adaptação de lentes de contato(18). Por isso, mesmo em
casos moderados a avançados, deve-se dar preferência à
adaptação de lentes de contato(17).

Existem estudos que relatam que a combinação de lentes,
como as lentes híbridas (que apresentam porção central rígida
e porção periférica gelatinosa hidrofílica), pode nos fornecer
uma solução alternativa para pacientes com DMPC, possivel-
mente devido a uma excelente centração da porção RGP, ob-
tendo uma boa acuidade visual (AV) e pelo conforto e estabili-
zação da lente fornecida pela porção hidrofílica. Tais lentes
apresentam o diâmetro da região central RGP entre 6,5 mm
(Saturn II®) e 8,0 mm (SoftPerm®), com uma zona óptica de
7,0 mm (SoftPerm®) e a porção periférica gelatinosa hidrofílica
com 20% de hidratação provendo um diâmetro da lente entre
13,0 mm (Saturn II®) e 14,3 mm (SoftPerm®). Nelas, a porção
gelatinosa ultrapassa o limbo inferior prevenindo a descentra-
ção da lente durante os movimentos oculares(19).

Outros estudos demonstram bons resultados visuais com
a adaptação de lentes RGP de grande diâmetro, sendo que
quanto mais avançado o estágio da DMPC, maior o diâmetro
da lente utilizado e menor acuidade visual atingida(17, 20).

Cirúrgico

A DMPC pode causar uma deterioração severa da visão.
Lentes de contato rígidas, que são benéficas em casos leves
da doença, falham nos casos graves. A cirurgia, geralmente, é
o tratamento de última escolha, e um grande número de pro-
cedimentos cirúrgicos já foram tentados. Entre eles, podemos
citar: ressecção em crescente, ressecção lamelar em crescente,
ceratoplastia lamelar em crescente, ceratoplastia lamelar cen-
tral, ceratoplastia penetrante e epiceratoplastia. O fato de ha-
ver procedimentos tão distintos, sendo que muitos deles ain-
da são utilizados atualmente, implica na inexistência de um
consenso sobre um procedimento cirúrgico padrão(11).

Como a porção afilada da córnea está localizada de 1 mm a
2 mm do limbo corneoescleral inferior, a ceratoplastia pene-
trante deve ser descentrada inferiormente com a finalidade de
englobar a área corneal mais fina, ou então, realizar o enxerto
de grande diâmetro no qual virtualmente toda a córnea é
substituída. Mesmo quando deslocados inferiormente, esses
enxertos são de maior diâmetro que o usual objetivando a
realização de suturas superiormente, evitando o eixo visual. A
proximidade dos vasos límbicos aumenta o risco de vasculari-
zação e subseqüente rejeição do transplante. Adicionalmente,
astigmatismos elevados no pós-operatório podem ocorrer em
conseqüência de um enxerto excêntrico(6).

Além da ceratoplastia penetrante, outras modalidades de
ceratoplastia também foram descritas para correção da DMPC.
Shanzlin et al., relataram, em 1983, um caso de DMPC tratado
com ceratoplastia lamelar em crescente(21) (tal caso teve o
diagnóstico de DMPC questionado por Schnitzer, em 1984(22)).
Em 1993, Kremer et al., descreveram a realização de procedi-
mento cirúrgico em dois estágios, em um caso de DMPC mode-
rada: primeiro, a ceratoplastia lamelar em crescente que geral-
mente está associada com uma baixa incidência de rejeição do
enxerto e irá levar a uma espessura corneal relativamente nor-
mal, facilitando a cirurgia com um enxerto corneal central de
espessura total, possibilitando a obtenção de uma espessura

Figura 2 - Topografia corneal de DMPC
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suave e regular, e uma topografia normal, e no segundo está-
gio, uma ceratoplastia penetrante central, obtendo bom resul-
tado visual (AV de 20/30)(23); e em 2000, Rasheed, Rabinowitz
publicaram a realização simultânea de ceratoplastia lamelar
periférica em crescente e ceratoplastia penetrante central em 5
pacientes (5 olhos) portadores de DMPC, com bons resulta-
dos (Figura 3)(11).

A ressecção em crescente foi descrita por Barraquer em 1965
para o tratamento de astigmatismo congênito(24). Poste-
riormente, Troutman et al.,  descreveu a ressecção em cunha
(um método similar à ressecção em crescente) para a correção de
astigmatismos elevados pós-cirúrgicos(25). Em 1984, Caldwell et
al, relataram o uso de procedimento similar ao de Troutman para
tratamento de degeneração marginal de Terrien(26). Em 1989,
Dubroff descreveu o primeiro relato de ressecção em cunha
para correção de deficiência visual por DMPC. O grande proble-
ma dos procedimentos relatados acima é como calcular a quan-
tidade ideal de ressecção para correção ceratométrica adequa-
da(27). Segundo Duran et al., (1991), a melhor maneira é induzir
uma correção excessiva nos primeiros dias de pós-operatório
que desaparecerá após alguns meses(24) (Figuras 4 a 7). Em 1997,
MacLean et al., publicaram um estudo retrospectivo no qual dez
olhos de nove pacientes portadores de alterações típicas de
DMPC foram submetidos à excisão corneal em cunha da área
afilada inferiormente, sendo que no pré-operatório, a melhor
acuidade visual corrigida variou de 20/40 a 20/200 com um
astigmatismo ceratométrico médio associado de +13,8 D, e no
pós-operatório, uma acuidade visual corrigida e estável de
20/30, ou melhor, foi alcançada em todos os casos em um tempo
médio de 5,4 meses (variando de 3 a 12 meses), e o astigmatismo
ceratométrico médio foi de 1,4 dioptrias (variando de 0,5 a 4
dioptrias); entretanto, em três pacientes houve desenvolvimen-
to de pannus inferior leve relacionado à localização periférica
das suturas, e um caso desenvolveu aparente hidropsia na
ferida corneal após 9 anos de seguimento(5).

Figura 4 - Alto astigmatismo com aplanamento do eixo de 120° - AV de
20/200 (Pré-operatório de ressecção em crescente)

Figura 5 - Área da ressecção em crescente após 24 horas, mostrando
seis pontos de sutura com fio nylon 10-0, apertados (Ressecção em

crescente)

Alguns autores destacam as vantagens da ressecção em
crescente: não é necessário tecido doador, evitando-se, assim,
problemas de rejeição; não há risco de lesão de tecidos intra-
oculares; a técnica é simples e reprodutível; e não impede a
realização posterior de ceratoplastia em caso de recorrência da
doença; e ressaltam as desvantagens do tratamento padrão
para DMPC, a ceratoplastia: enxertos excêntricos e de grandes
diâmetros que podem levar a elevados astigmatismos pós-ope-
ratórios, chances de sinéquias periféricas, e risco aumentado de
rejeição em decorrência de vascularização limbar imediata(24).

Em março de 2000, Rodriguez-Gonzales-Herrero et al., des-
creveram um caso no qual o paciente era portador de DMPC e
catarata, e foi realizada a cirurgia combinada de catarata (faco-
emulsificação), através de um acesso inferior, seguida de cera-
tectomia em cunha(28).

Primeiro desenho (demonstra o enxerto corneal lamelar): Linha “A” - pontos da
posição onde o trépano de sucção será aplicado; linha “B” - pontos na borda inferior
do transplante lamelar; linha “C” - pontos na borda superior da dissecção lamelar.

Segundo desenho: Linha “A” - ceratoplastia lamelar central; linha “B” - ceratoplastia
lamelar inferior.

Figura 3 - Técnica combinada: ceratoplastia lamelar periférica em
crescente e ceratoplastia penetrante central

Rasheed and Rabinowitz - Surgical Treatment of Advanced Pellucid Marginal Degeneration11
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Além da ressecção em crescente, existem relatos da realiza-
ção de ressecção lamelar em crescente (Cameron, 1992) na
qual há preservação de camadas estromais corneais mais pro-
fundas, além da vantagem de não penetrar na câmara anterior,
por conseguinte, algumas complicações podem ser evitadas:
descolamento de retina, descolamento de coróide e endoftal-
mite(29) (Figura 8). No entanto, a técnica cirúrgica da ressecção
lamelar em crescente é mais trabalhosa, e, segundo Cameron,
se ocorrer a penetração na câmara anterior deve-se converter
o procedimento para excisão de uma cunha de espessura total.
A ressecção lamelar em crescente apresenta vantagens em
relação a ceratoplastia penetrante: é um tratamento localizado
e direcionado à área anormal da córnea, a incisão é menor e a
câmara anterior só é penetrada por uma pequena paracentese

(possibilita a aproximação das bordas corneais com estroma
de espessura normal) e não utiliza tecido doador evitando
problemas de rejeição ou transmissão de doença. Uma possí-
vel desvantagem da ressecção lamelar em crescente é que a
acuidade visual geralmente é ruim pelos primeiros 6 meses
após a cirurgia por causa da correção exagerada do astigmatis-
mo e do astigmatismo irregular induzido pela sutura(5,29).

Outra técnica cirúrgica que também já foi empregada em
casos avançados de DMPC é a epiceratoplastia. A epicerato-
plastia foi inicialmente desenvolvida para corrigir afacia do
adulto (epiceratofacia) e, a seguir, adaptada para tratamento
de ceratocone. Posteriormente, após o trabalho de Fronterre,
Portesani (1991), no qual foram relatados dois casos bilaterais
e avançados de DMPC que foram tratados cirurgicamente com
epiceratoplastia com melhora da topografia corneal, tal proce-
dimento teve seu uso ampliado para outras degenerações
ectásicas da córnea(10).

Recentemente, estudos têm sido publicados sobre o uso
dos anéis intra-estromais corneais na DMPC(8,30) (Figura 9). Os
anéis intra-estromais corneais foram primeiramente utilizados
para correção de baixa miopia por Flemming et al.(8,30). O objetivo
do uso de anéis intra-estromais corneais na DMPC é remodelar
a córnea (sem realizar retirada de tecido), pela elevação da
ectasia inferior, com aplanamento do tecido corneal ectásico, e
diminuição do astigmatismo assimétrico. O primeiro relato do
uso dos anéis intra-estromais em DMPC foi feito por Rodriguez-
Prats et al., em julho de 2003(8). No trabalho acima, o paciente
tinha 36 anos e apresentava, no pré-operatório, AV sem cor-
reção de 0,05 e com óculos (-2,0 -7,0 x 90) de 0,1; após um mês
de cirurgia a acuidade visual sem correção era de 0,2, e com
óculos (-8,0 -7,0 x 50) era de 0,3. Uma lente de contato híbrida
(SoftPerm®, Ciba Vision) com a zona central gelatinosa perme-
ável, zona periférica hidrofílica rígida, curva base de 8,00 mm,
um diâmetro de 14,3 mm, e um poder de -9,0 dioptrias foi
adaptada e a acuidade visual melhorou para 0,9. Em janeiro de
2004, Kymionis et al., relataram mais um caso de utilização de
anéis intra-estromais corneais(30) (Figura 10). O paciente de 42
anos apresentava refração manifesta de +3,75 -8,50 x 85 no OD
e +2,00 -4,50 x 90 no OE, refração cicloplégica de +4,25 -8,50 x
85 no OD e +2,50 -4,25 x 90 no OE, AV sem correção de conta

Figura 6 - Vinte e quatro horas após a cirurgia, o eixo mais curvo é o
de 120° (Pós-operatório de ressecção em crescente)

Figura 7 - Quatro meses após a cirurgia, astigmatismo de 2,00 D - AV
de 20/25 (Pós-operatório tardio de ressecção em crescente)

Figura 8 - Suturas que aproximam as espessuras corneais estromais
normais após a ressecção lamelar em crescente
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Figura 9 - DMPC inicial após implantação de anéis corneais intra-
estromais

Figura 10 - Topografia pré-operatória de DMPC (à esquerda). Onze
meses após a inserção de segmentos de anéis corneais intra-estromais

(à direita)

dedos em AO, e com óculos era de 20/50 no OD e 20/32 no OE.
O paciente era intolerante ao uso de lentes de contato. O
procedimento cirúrgico foi realizado no olho direito com a
inserção de dois segmentos de anel intra-estromal. Onze meses
após o procedimento, a AV sem correção no OD era de 20/200,
com óculos era de 20/25 (refração manifesta de +4,50 -5,50 x 85,
refração cicloplégica +5,00 - 5,50 x 85), apresentado melhora
do padrão topográfico. Segundo Kymionis et al., em casos de
DMPC avançados devem-se utilizar anéis com menor espes-
sura (0,25 mm), caso planejam-se inseri-los na parte inferior da
córnea para evitar perfuração(30). Além disso, acrescenta que
maior seguimento de pacientes submetidos a esta técnica é
necessário para observar a possibilidade de estabilização ou
eliminação da progressão da doença ectásica; e ainda, a im-
plantação em diferentes regiões da córnea deve ser examinada
para identificar o melhor lugar. Entretanto, os anéis intra-
estromais corneais parecem oferecer uma alternativa minima-
mente invasiva para pacientes com DMPC inicial.

A DMPC está inserida no grupo das doenças ectásicas da
córnea e é caracterizada por um afilamento estromal do segmen-
to inferior da córnea, estendendo-se de 4 horas às 8 horas, com
1 mm a 2 mm de largura e é separada do limbo corneoescleral por

uma área de tecido corneal normal em forma de crescente. Com a
presença do afilamento corneal inferior ocorre uma protrusão,
isenta de adelgaçamento (o que diferencia a DMPC do cerato-
cone), do tecido da córnea localizado acima desta área.

A correção dos astigmatismos irregulares causados pelas
ectasias corneais primárias, como a DMPC, ainda é de difícil
execução. A primeira opção é a correção com óculos, entretan-
to, com a progressão das alterações topográficas, lentes de
contato RGP de grande diâmetro e lentes híbridas devem ser
tentadas antes de se indicar cirurgia corretiva. A cirurgia, ge-
ralmente, é o tratamento de última escolha, sendo utilizada em
casos moderados e avançados da doença. Um grande número
de procedimentos cirúrgicos já foi tentado: ressecção em cres-
cente, ressecção lamelar em crescente, ceratoplastia lamelar em
crescente, ceratoplastia lamelar central, ceratoplastia penetran-
te e epiceratoplastia. O fato de haver procedimentos tão distin-
tos, sendo que muitos deles ainda são utilizados atualmente,
implica na inexistência de um consenso sobre um procedimento
cirúrgico padrão. Recentemente, os segmentos intra-estromais
corneais de PMMA passaram a fazer parte do arsenal terapêuti-
co disponível para o tratamento cirúrgico da DMPC.

ABSTRACT

Pellucid marginal degeneration is characterized by a progres-
sive stromal thinning of the inferior corneal segment, between
4 and 8 o’clock, with a crescentic shape.  The area of corneal
thinning has a width of about 1 to 2 mm, and it is separated
from the corneoscleral limbus by an area of normal corneal
tissue. The initial treatment consists of optical correction.
However, when the disease progresses to advanced stages,
surgical procedures are necessary such as wedge resection,
lamellar crescentic resection, penetrating keratoplasty,
lamellar keratoplasty, epikeratoplasty and, recently, intracor-
neal segments.
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