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RESUMO

A vascul opatia coroidiana polipdide idiopética € entidade recentemente
descritarel aci onadaadescolamentosrecorrentes sero-sanguinolentosdo
epitélio pigmentado da retina ou da retina neuro-sensorial. Decorre de
alteracGes navascul arizacdo coroidianaque levam aformacado de canais
vascularesramificadosemredevascular queterminaemlesdesnodulares
polipdidesnaregidojustapapilar temporal . Esteestudo rel atacinco casos
cujascaracteristicasclini cassio compativeiscomestedisturbio. A média
dasidadesera66 anos(51a79anos), um pacientedaracanegra, trés(60%)
do sexo masculino. O tempo médio de seguimento foi de 13,4 meses (3
meses a2 anos). As caracteristicas epidemiol égicas e clinicas sdo discu-
tidas.

Descritores: Doengas vasculares/diagndstico; Coréide/irrigagdo sanguinea; Doengas da
coréide/diagnéstico; Angiofluoresceinografia/métodos; Indocianina verde/uso diagndstico

INTRODUCAO

Em 1990,foramrelatados 11 casos de um distdrbio exsudativo damécula
caracterizado por umarede neovascul ar andmal a da cor6ide predominante-
mente justapapilar com terminacGes em multiplos nddul os polipoides?.
Associados a descolamentos sero-sanguinolentos recorrentes do epitélio
pigmentado daretinaedaretinaneuro-sensorial, 0s aspectos epidemiol 6gi-
cos deste disturbio diferiam das outras doencas maculares associadas a
neovascularizagdo subretiniana, assim como o tempo de evolucéo e prog-
nadstico quanto a acuidade visual, o que levou os autores a classificarem
estes casos em uma Uni ca enti dade desi gnada vascul opatia coroidianapoli-
poideidiopética(VCPl).

Este trabal ho relata as caracteristicas de cinco pacientes cujos aspectos
clinicos eangiogréficos permitem considera|os como portadores desta afecgao.

METODOS

Os pacientes deste estudo, todos de nacionalidade brasileira, foram
atendidos em uma clinica privada, a excecéo de um paciente, atendido no
Servigo de Retinado Hospital das ClinicasdaFMUSP no periodo de 1998 a
2000. Todos os pacientes foram submetidos a exame oftalmol dgico inicial
completo e realizacdo de angiofluoresceinografia e angiografia com indo-
cianina verde. O seguimento variou de acordo com o quadro apresentado
por cadaindividuo. Um resumo de todos os casos € apresentado no quadro 1.
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Quadro 1
Casos  Sexo Idade Raca Olho Acuidade visual Acuidade visual Tempo de Observagoes
inicial atual seguimento
1 Feminino 51 Negra oD 20/80 20/200 2 anos
OE 20/20 20/20
2 Feminino 72 Branca oD 20/20 20/20 3 meses
OE Conta dedos Conta dedos Feita fotocoagulacdo OE
3 Masculino 66 Branca oD 20/60 20/25 1 ano Melhora espontanea
4 Masculino 62 Branca OE 20/300 20/300 1 ano Feita fotocoagulagdo
5 Masculino 79 Branca oD 20/200 20/200 1 ano e 4 meses
OE 20/50 20/200
DESCRIGAO DOS CASOS retina na ocasido. Como antecedente pessoal a paciente era

A média das idades era de 66 anos (51 a 79 anos), um
paciente daraganegra, trés (60%) do sexo masculino. O tempo
meédi o de seguimento foi de 13,4 meses (3 meses a 2 anos).

Caso 1

Paciente do sexo feminino, 51 anos, negra, com queixade
baixa de acuidade visual (AV) em olho direito (OD) ha dois
anos. AV corrigidado OD foi de 20/80 e 20/20 no OE. Fundo de
olho direito demonstravalesdo elevada, subretiniana, tempo-
ral einferior amacula, circundada por intensa exsudacao su-
bretiniana. Eram visiveis grossos vasos subretinianos que
partiam do nervo optico em direcdo amacula. Olho esquerdo
(OE) apresentava peguenas |esdes avermel hadas, peripapila-
res, temporal e superior. Ao exame deindocianinaverde, estes
grossos vasos eram mais evidentes. A leséo elevada era bas-
tante hiperfluorescente, evidenciando | esdo polipéide. Em OE,
as peguenas | esdes avermel hadas peripapilares exibiam hiper-
fluorescénciabem definidae circunscrita, caracterizando dila-
tacOes polipdides nas fasestardias (Figura 1l). Houve discreta
mel hora da acuidade visual ao longo de um periodo de dois
anos. Ao término deste periodo, houve piora da AV para
20/200 associada a piorada exsudacéo subretiniana.

Caso 2

Paciente de 72 anos, branca, feminina. Histériade trauma
contuso em OE um ano e seis meses antes daprimeiraconsulta.
A pacienterelatou ter sido diagnosticada umahemorragiade

Figura 1 - OD: canais vasculares partindo do nervo éptico até regido
temporal e inferior a méacula, onde haumaleséo polipéide. OE —lesdes
polipéides peripapilares (caso 1)
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hipertensae haviasido submetidaacirurgiaderevascul arizacdo
do miocérdio.

Atualmente, AV OD 20/20 e OE, conta dedos (C.D.) em
campo temporal. Biomicroscopianormal. Fundoscopiado OE
evidenciou canais vascul ares em regido justapapilar temporal
além de exsudatos duros e drusas no pélo posterior. O exame
de indocianinaverde mostrou | esfes polipdides peripapilares
em AO. Foi realizadafotocoagul acdo em OE. Com 3 mesesde
acompanhamento, aindasem melhorade AV e manutenc&o do
liquido sub-retiniano no polo posterior.

Caso 3

Paciente do sexo masculino, 66 anos, branco com queixade
baixa de AV. Hipertenso controlado. Ao exameinicial, AV
OD=20/60 e OE=20/20. Biomicroscopianormal. Fundoscopia
de OD com presencade hemorragiaintra-retinianaem arcada
inferior, proximo apapila. I nicialmente feitaahipétese de ma-
croaneurismaarterial retiniano. No OE, fundoscopianormal.
Com trésmeses deacompanhamento, aAV OD mel horou espon-
taneamente para 20/40 pelaabsor¢éo dahemorragia, oqueevi-
denciou alteractes vascul ares justapapil ares em regido tempo-
ral compativeis com canais vasculares da coréide e termina-
¢des com conformagéo nodular (polipdide), confirmado como
exame deindocianinaverde. Apds um ano de seguimento, aAV
OD melhorou para 20/25. Observa-se naregido justapapilar as
terminagOes polipoidais e os canais vasculares (Figura 2).

Caso 4

Paciente de 62 anos, branco, masculino com queixa de 1
més de distor¢do de imagens e escurecimento de visdo no olho
esquerdo. Ao exameinicial, amelhor visdo corrigidaera20/20
AO. A biomicroscopiaeranormal e o exame defundo deolho
evidenciou alteracdo pigmentar no feixe papilo-macular em OD
e descolamento daretinasensorial perimacular superior aes-
guerda. A angiofluoresceinografiarevelou apresencade vas-
cularizacéo difusa na area do feixe papilo-macular de OE. A
angiografiacom indocianinaverde evidenciou | esdes polipoi-
des peripapilares e no feixe papilo-macular (Figura 3). Apos
guatro meses de seguimento, a acuidade visual do OE era
20/60, persistindo-se aalteracéo fundoscépica. Optou-se pela
fotocoagulacdo das estruturas vasculares. Com um ano de se-
guimento o pacienterelatavapioradaAV comaumento dadrea
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Figura 2 - Superior esquerda e direita: Lesdes peripapilares polipoéides.

Em OD, canais vasculares na regido peripapilar temporal e lesbes

nodulares em suas terminagdes (caso 3) Inferior esquerda e direita:
Lesdes polipdides peripapilares em ambos os olhos (caso 5)

Figura 3 - OE: Lesdes polipbides peripapilares e no feixe papilo-macular
(caso 4)

de escurecimento em direcdo central. AV = 20/300 OE.

Caso 5

Sexo masculino, branco, 79 anos. Com queixa de baixa
visual hatrés meses. Antecedente de hipertensao arterial con-
troladacom medicagdo. AV inicial de 20/200 OD e 20/50 OE.
Biomicroscopianormal. Inicialmente, pelafundoscopia, feito
hipétese de degeneracdo macular relacionada a idade fase
cicatrizada OD e OE com elevacdo damaculae alteragdo com-
pativel com fase exsudativa. Exame deindocianinaverde com
lesdes polipdides peripapilares em ambos osolhos (Figura2).
A AV manteve-se estavel por um ano e dois meses. Apos este
periodo, houve pioradaAV no OE, chegando a 20/200. Fun-
doscopia OE evidenciou micro-hemorragias nazonaavascul ar
da févea

DISCUSSAO

A vascul opatiacoroidianapolipoidal idiopaticaéumaenti-
dade clinica distinta que envolve primariamente 0s vasos da
coroide interna. Estas alteraces vascul ares sdo responsaveis
pel os descol amentos seroso e/ou hemorragico recorrentes do
epitélio pigmentado daretinaeretinaneuro-sensorial.
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Osprimeiros casosrelatadosnaliteraturacom estetipo de
disturbio sdo de trés pacientes negras do sexo feminino que
apresentavam multiplos descolamentos bilaterais e assimétri-
Cos sero-sanguinolentos do epitélio pigmentado daretina. Ne-
nhuma delas apresentava drusas ou outros disturbios associa-
dos com neovascularizagéo subretiniana. No entanto, também
ndo foram descritas alteragfes vascul ares coroidianas do tipo
dilatacGes vasculares ou polip6ides®.

Em 1990, foi descrita uma série de o0ito pacientes com um
quadro que intitularam de sindrome do sangramento uveal
posterior®. Destas, seiseram do sexo feminino e sete, negras.
A idade médiaerade 57 anos. Além de apresentarem o desco-
lamento jadescrito paraestaalteracéo, os autores chamaram a
atencdo para a presenca de |esBes subretinianas al aranjadas,
arredondadas, alongadas ou polipéides que permaneceram
estaveis ao longo de varios anos, préximo as quais ocorriam
hemorragias. Para eles, estas |esdes sdo a chave para o diag-
nasti co e diferenciagdo com outras causas de hemorragia sub-
retiniana.

Também em 1990, 11 casos desta forma exsudativa de
degeneracdo macular foram relatados. Neste grupo de pacientes,
seis eram daracanegrae dez do sexo feminino. O termo vas-
culopatia coroidiana polipoide idiopatica proposto foi mais
amplamente aceito jaque descreve mel hor estaentidade clini-
ca*¥, Variantesjaforam descritas como aassociagdo com ma-
croaneurisma arterial retiniano e retinopatia hipertensiva® e
VCPI macular®,

Os pacientes descritos como portadores desta sindrome
em geral sdo do sexo feminino, racanegraeentre 60 e 70 anos
deidade. O quadro caracteristico é o de descolamento recorren-
te sero-sanguinolento do epitélio pigmentado daretinaereti-
na neuro-sensorial e freqlientemente associados a depdsitos
de lipides sob a retina. Apesar das recorréncias e do curso na-
tural longo, mantém em suamaioriaum bom prognostico visual
mesmo quando as lesdes exsudativas ndo sao fotocoagul adas®.

Embora sua exata patogénese seja ainda desconhecida,
consideram-se 0svasos da cor6ide internacomo sitio primario
deste disturbio. Dois padrdes anatémicosforam descritos™: (1)
rede de canais vasculares ramificados sob o epitélio pigmen-
tado daretina, geralmentejustapapilar temporal compostapor
vasos heterogéneos e em tamanho que ndo seguem o padréo
lobular normal dacoréide e (2) terminagdes destarede em né-
dulos polipoidais vermel ho-al aranjados projetando-se em di-
recdo asuperficie.

O estudo destas estruturas com indocianina verde mos-
trou-se melhor que a angiofluoresceinografia devido a sua
localizacdo anatdbmica sob o epitélio pigmentado da retina.
Como esperado, 0s vasos maiores nutridores tendem a con-
trastar-se mais precocemente que 0s vasos retinianos. Os vasos
darede revelam-se mais numerosos que o apreciado pelo exa-
me fundoscadpico e ndo apresentam extravasamento. As estru-
turas polipoidais aparecem pouco depois da identificacdo da
rede vascular e apresentam hiperfluorescénciatardia que pode
ser decorrente de extravasamento de contraste, o que sugere
sua participacdo na génese da hemorragia e exsudagao.

A VCPI difere dadegeneragédo macular relacionadaaidade
(DMRI) pelalocalizagéo justapapilar preferencial daslesdese
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manutencdo da boa acuidade visual. Além disso, a DMRI é
mai s comum em pacientes brancos caucasi anos com distUrbio
prévio do EPR macular. Outros diagnésticos diferenciais a
serem considerados sdo as vérias causas de neovasculariza-
¢ao subretiniana justapapilar como nas papilites, sarcoidose,
estrias angidides, drusas de nervo Optico e apropriaDMRI.

A excegfo da faixa etéria, os casos deste relato diferem
guanto asexo e raca em relacdo aos relatos prévios. Contudo,
todos os pacientes apresentavam | esdes compativeiscom V CPI
identificadas através daangiografiacom indocianinaverde. A
acuidade visual variou de 20/20 a conta-dedos, havendo evi-
dente correlag&o entre bai xade acuidade visual e proximidade
das estruturas vasculares com amacula. Apesar de relatos de
bom prognadstico visual com involucdo espontanea das |esdes,
amaioria dos olhos descritos apresentou acuidade visual esté-
vel, incluindo-se aquel es submetidos a fotocoagul agéo, enquan-
to dois pacientes evol uiram com piorae um paciente com me-
[horaespontanea.

O relato destes casos consolida a existéncia desta doenca
em nosso meio. A identificacdo de novos casos importa para
maiores estudos quanto a fisiopatologia e para o adequado
acompanhamento destes pacientes.

ABSTRACT

Idiopathic polypoidal choroidal vasculopathy is a recently
described entity related to recurrent serosanguinol ent detach-
mentsof theretinal pigment epithelium and neurosensory retina

dueto achoroidal vascul opathy characterized by theformation
of abranching vascular network with nodular lesionsin the
juxtapapillary temporal region. The authors describe a series
of five caseswith clinical characteristics compatiblewith this
disorder. Mean age was 66 years (51-79 years), one black
patient and three (60%) males. Mean follow-up timewas 13.4
months (three monthsto 2 years). Epidemiological and clinical
data are discussed.

Keywords: Vascular diseases/diagnosis;, Choroid/blood supply;
Choroid diseases/diagnosis; Fluorescein angiography/methods;
Indocyanine green/diagnostic use
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