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primeira publicacdo valida sobre ceratocone na literatura médica veio da Inglaterra em 1854, sob autoria do Dr. John Nottin-
gham, com o titulo “CONICAL CORNEA”. Esta publicacao ja cobria diversos aspectos da doenca que ainda sio relativamente
relevantes e atuais apesar das inexordveis limitagdes do conhecimento cientifico no século XIX.!) O ceratocone e as doencas
ectdsicas da cérnea se mantiveram entre os temas de maior interesse em Cérnea e Doencas Externas por estarem entra as indicagdes
mais importantes para o transplante de cérnea e também para adaptagdo de lentes de contato especiais,como destacam-se as revisdes
prospectivas de Rabinowitz e McGuee.?® Entretanto, com o surgimento da Cirurgia Refrativa como subespecialidade, se iniciou um
rapido e acelerado desenvolvimento.®® De fato, o advento de cirurgias eletivas para tratar os erros de refragdo com o objetivo de
reduzir a necessidade de corre¢do visual determinou a necessidade de maior conhecimento cientifico para aumentar os patamares
de seguranca e eficdcia destes procedimentos que sdo realizados em cérneas tipicamente normais. Com toda esta evolugio cientifica,
houve beneficio para o manejo de diversas doencas, destacando-se o ceratocone e as doengas ectdsicas da cérnea.”®
Dois fatores distintos podem ser destacados nas relacdes entre a cirurgia refrativa e as doengas ectésicas da cérnea: I. O desen-
volvimento de tecnologias oriundas da cirurgia refrativa servem para o manejo destas doengas“” e II. A necessidade de identificar
casos subclinicos, com alto risco para desenvolver ectasia iatrogénica progressiva.®!) Entre as técnicas cirdrgicas, destacam-se o
crosslinking, descrito por Wollensak et al. e da Paz et al.02!3 com o objetivo de estabilizar a progressio da ectasia. O crosslinking abriu
um novo horizonte para o manejo cirdrgico do ceratocone, pois até entdo, a cirurgia seria indicada exclusivamente para reabilitagdo
visual em pacientes com formas avancadas. Além do crosslinking, destaca-se o implante de segmentos de anel intraestromal, descrito
independente para o manejo de ceratocone por Ferrara et al.!4 e Colin et al.,'>!® com o objetivo de regularizar a crnea. As técnicas
de fotoablagio de superficie com excimer laser também podem ser indicadas em casos de ceratocone de forma isolada,’'” ou em
associag¢do com o crosslinking, como no protocolo de Atenas (PRK topo-guiado terapéutico e crosslinking) descrito por Kanellopou-
los® e o protocolo de Creta (PTK para debridar o epitélio e crosslinking) descrito por Kymionis et al.,?" além de outros. A ablacdo
de superficie também pode ser realizada apds implante de segmento de anel, como descrito por Ertan et al. e Coskunseven et al.??
Adicionalmente, as lentes facicas podem ser indicadas em casos de ceratocone. 29
Ainda nos avancos da Cirurgia Refrativa que sdo aplicados no manejo do ceratocone, destacam-se as melhorias no excimer laser
para fazer planejamentos personalizados com base em exames de topografia ou tomografia de cérnea ou aberrometria ocular e o re-
voluciondrio laser de femtossegundo com diferentes aplicagdes em cirurgias para ceratocone.?” Para o implante de segmento de anel,
a confecgdo do ttnel com laser representa maior previsibilidade na profundidade do implante e consequente maior previsibilidade e
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também reducio significativa nas complica¢des, como a extrusao.®3% Também pode ser usado para criar pockets®! ou tineis®? para
inje¢do de riboflavina em técnicas alternativas de crosslinking sem remover o epitélio e, finalmente mas ndo com menos importancia, o
laser de femtossegundo pode ser usado para técnicas de ceratoplastia lamelar profunda® ou penetrante.®¥

De fato, o desenvolvimento determinou que diversos paradigmas fossem quebrados, mas também que controvérsias e paradoxos
fossem estabelecidos.®® Por exemplo, transplante ou ceratoplastia penetrante de cérnea era reservado para casos avancados com
intolerancia a adaptagdo de lentes de contato e seria a tnica cirurgia eficaz para o ceratocone. O transplante penetrante evoluiu para o
transplante lamelar,®® que com as técnicas para dissec¢do profunda, pode apresentar resultados visuais similares e com menores chances
de rejeicao.(%3” Por outro lado, diferentes procedimentos podem ser indicados antes da ceratoplastia,®® mas a indicagio de quando, por
que e qual procedimento deva ser realizado merece consideragoes individualizadas para cada caso.

Entretanto,ndo hd consenso definido entre especialistas sobre alguns aspectos da indicacao de cirurgias em todos casos de ceratocone.
© Muitas vezes podemos observar no mesmo paciente um olho com indica¢do para operar, o que deve ser feito o quanto antes, enquanto
o outro olho nio tem indicagdo e ndo deve ser operado, mas acompanhado criteriosamente.**3 De forma geral, estes procedimentos
alternativos ao transplante de cérnea tém melhores chances de sucesso nos casos em que a doenga nao estd muito avancgada. Por outro lado,
aindicac¢do muito precoce ndo se justifica em relacdo ao risco-custo versus o beneficio.®> Por exemplo, enquanto Koller et al. apontaram
que a acuidade visual corrigida pré-operatéria melhor que 20/25 esta associada a maior risco de complicagdes, a ceratometria maxima
superior a 58D foi considerada um fator de risco significativo para a faléncia do tratamento.®” Em outras palavras, podemos entender que
se a indicacdo for muito precoce, hd risco demasiadamente elevado, mas se a indicagio for muito tardia, a cirurgia tem menos chance de
sucesso. Enquanto outras formas de promover crosslinking como usando riboflavina em suplementagao oral, ou mesmo com crosslinking
sem remover o epitélio podem ser consideradas,*” uma abordagem individualizada deve ser estabelecida. Esta deve ser de acordo com
o quadro clinico de cada paciente e as possibilidades e disponibilidades terapéuticas de cada centro que se proponha a tratar ceratocone.

Neste contexto, destaca-se que os procedimentos refrativos eletivos devem ser diferenciados dos procedimentos terapéuticos.”
O objetivo da correcao visual refrativa eletiva € reduzir a dependéncia de 6culos ou lentes de contato, sendo a ametropia residual e a
acuidade visual sem corregdo as métricas mais importantes para o sucesso, juntamente com a satisfagdo do paciente.“) Por outro lado,
os procedimentos terapéuticos nao devem visar primariamente a visao sem corre¢ao. Enquanto estes resultados sao desejaveis, deve ser
considerado sucesso o reestabelecimento da visao funcional corrigida por 6culos ou mesmo lentes de contato. Dessa forma, um resultado
considerado como de sucesso para um procedimento terapéutico pode representar um péssimo resultado ou mesmo um verdadeiro
desastre em um paciente que se apresentou originalmente para cirurgia refrativa eletiva.

De forma simplificada, a cirurgia estd indicada primariamente para os casos de ceratocone considerando-se os fins terapéuticos
de evitar o agravamento da ectasia e para reabilitagdo visual. Com isso, ¢ recomendada para casos com piora documentada da ectasia.
Por também ser justificada quando se identifica um elevado risco para progressao, requer documentagao detalhada do caso. Adicional-
mente, a classica indicacdo de melhorar a performance visual do paciente deve ser estabelecida quando a visdo nao € satisfatoria apesar
dos métodos de corregao, tipicamente dculos e lentes de contato. Enquanto a insatisfacdo com a visdo pode ser bastante varidvel entre
pacientes, a orientacao dos pacientes e de seus familiares ganha especial relevancia. Com a educagio adequada, é possivel a tomada de
decisdes conscientes, maior adesdo ou aderéncia ao tratamento (compliance), bem como as expectativas se tornam mais realistas. Além
disso, o sofrimento com a doenga pode ser minimizado, o que vai de acordo com os principios mais basicos do trabalho do médico. De
fato, a orientagdo dos pacientes é desafiadora pois, os pacientes podem ter dificuldades de entender termos e questdes médicas, além de
estarem emocionalmente abalados. Considerando estes aspectos, uma campanha de conscientiza¢ao do paciente se iniciou no Brasil em
2018 e rapidamente tornou-se internacional - THE VIOLET JUNE. Esta foi estabelecida com o objetivo de promover conscientiza¢ao
sobre a doenga, mas também para educar e divulgar a mensagem sobre os riscos associados com o ato de cogar, fazer friccdo ou mesmo
pressdo contra os olhos (Figura 1). Destaca-se que um dos poucos pontos de concordancia total com 100% no consenso foi que o ato de
cocar os olhos pode causar e agravar a ectasia da cornea.® Esta campanha corrobora com outras iniciativas como o dia 10 de novembro
como Dia Mundial da Consciéncia do Ceratocone, patrocinado pela organizacdo norte-americana National Keratoconus Foundation
(NKCEF - https://www.nkcf.org/world-kc-day-2017).

Violet June

THE KERATOCONUS AWARENESS CAMPAIGN

AP OBRE ceRATOCONE

Esfregar ou cogar os olhos prejudica a vis
A md informagdo prejudica mais que a doenca

Figura 1: Campanha “Violet June” de conscientiza¢do sobre ceratocone
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O manejo clinico do ceratocone inclui, além da orientagao sobre a doenca, o controle da alergia e da inflamagao da superficie
ocular. A prescrigdo de 6culos deve ser ao menos tentada como a primeira linha para reabilitagdo visual.©” Um estudo retrospectivo
demonstrou que a aberrometria ocular pode facilitar a refragcdo manifesta, possibilitando melhora da acuidade visual em até 60%
dos casos de ceratocone.“? As novas abordagens refracionais com base em aberrometria com lentes feitas com precisdo menor que
0,05D podem trazer beneficio clinico, como a lente iScription da ZEISS e o sistema digital VISION R-800 da ESSILOR. Destaca-se,
entretanto, que a adaptagdo de lentes de contato é a forma mais eficiente para reabilitacdo visual e deve ser considerada para os ca-
sos em que os 6culos nao foram satisfatdrios. Por outro lado, foi consenso que o uso de lentes de contato nao oferece o beneficio de
estabilizar a ectasia, bem como que lentes por motivos estéticos devem ser usadas com cautela se o paciente tem visao adequada com
6culos.® Entretanto, esta conformidade nao significa, por exemplo, que pacientes com formas leves a moderadas de ceratocone nio
possam se beneficiar da adaptacdo adequada de lentes gelatinosas ou outros tipos de lentes que possibilitarem boa corre¢ao visual.
Os pacientes merecem entender sobre a doencga e principalmente que ndo podem cogar os olhos e sobre a necessidade de acompa-
nhamento com exames de imagem que permitam identificar progressio de forma sensivel, antes de uma piora acentuada ocorrer.®>

Um dos pontos mais controversos € a eventual indicacdo de cirurgia refrativa em casos de ceratocone leve. Tipicamente, estes
casos apresentam visao satisfatéria com a correcdo esfero-cilindrica das aberracdes de baixa ordem. Nestes casos, a abordagem com
implante de lente intraocular facica pode ser mais adequada.“? Mas, principalmente em casos com baixa ametropia, podemos considerar
técnicas de ablacdo de superficie de acordo com caracteristicas clinicas.(') No tocante a indicagdo, a anisotropia e outros aspectos
relacionados com a qualidade visual sdo importantes. Novamente, a adequada documentacéo clinica) e orientagdo do paciente sdo
aspectos essenciais, principalmente quando a abordagem é refrativa e ndo terapéutica.”” Os pacientes devem entender que ndo podem
cogar os olhos, sobre a necessidade de acompanhamento e da possivel necessidade de fazer crosslinking. Por outro lado, a indicacao
de crosslinking associado ao procedimento refrativo de forma profilatica ainda € controversa e nao deve ser considerada como um
“sinal verde” para indicar cirurgia refrativa em casos de ceratocone.

Outro fator que merece destaque é a quantidade elevada e possivelmente crescente de pacientes com ceratocone em nosso
meio. Tanto a incidéncia (novos casos), como a prevaléncia (total de casos) da doenca aumentaram, o que certamente tem relagio
com a maior sensibilidade diagndstica decorrente dos avancos em exames de imagem em cornea,'V mas também pode ter relagdo com
outros fatores ambientais e ou genéticos.®>#9 O cldssico estudo de Kennedy, que se estendeu de 1935 a 1982 em Minnesota, encontrou
incidéncia de 2 casos por 100.000 habitantes por ano e uma prevaléncia de 54,5 por 100.000 habitantes.“> E fundamental reconhecer
que este estudo contou com técnicas de exame limitadas para o diagndstico,como a retinoscopia “em tesoura” e os reflexos irregulares
da ceratometria, que sdo positivos apenas em estdgios mais avangados de doenca. O que explica 41 % dos casos se apresentarem como
“unilaterais” no diagndstico inicial. > Enquanto foi estabelecido o consenso que ceratocone é uma doenca bilateral, mas de apresen-
tagdo assimétrica, existe possibilidade de ectasia unilateral ocorrer devido a causas mecénicas.® Destaca-se que a caracterizagdo de
ectasia unilateral requer testes avangados de diagndstico em estudos longitudinais com mais de um ano de seguimento.“*® De fato, a
prevaléncia da doenca pode variar significativamente de acordo com o critério de diagnéstico. Por exemplo, um estudo feito na India
mostrou uma reduc¢io de 2,3% para 0,6% ao se mudar simplesmente o critério ceratométrico de 48D para 49D.“*” Entretanto, com
critérios bem estabelecidos e mais de um examinador para avaliar os resultados da tomografia com Scheimpflug rotacional (Pentacam
HR; Oculus, Wetzlar, Alemanha), Torres-Netto et al., em um estudo prospectivo envolvendo 522 pacientes pediatricos (idade média
de 16.8 +/- 4.2, variando entre 6 ¢ 21 anos) em Riyadh, Ardbia Saudita, encontraram uma prevaléncia de 4,79% de ceratocone. En-
quanto nao ha dados em nosso pais sobre a incidéncia ou prevaléncia de ceratocone, estas informacdes podem ser muito relevantes.
Entretanto, € necessdrio e definitivamente possivel realizarmos estudos no Brasil para conhecer a epidemiologia da doenca em nosso
meio. Tal conhecimento podera determinar estratégias para programas de satide publica com o objetivo de reduzir a baixa visual e
consequentemente o impacto causados pelo ceratocone em nosso meio.

Todos estes fatores corroboram para o conceito de que estamos diante de uma nova subespecialidade quando tratamos de
ceratocone e das doencas ectdsicas da cornea.®” Em 2013, um jornal internacional, o International Journal of Keratoconus and Ec-
tatic Corneal Diseases (IJKECD; http://www.ijkecd.com) foi estabelecido com o objetivo de concentrar as publica¢des nesta area.
O IJKECD reflete o aumento exponencial do nimero de publicacdes sobre o tema. Por exemplo, uma revisdo no Pubmed sobre os
artigos publicados com o termo “keratoconus” encontrou em dezembro de 2016, 5.588 publicagdes que aumentaram para 6.301 em
julho de 2018 e para 6.572 em fevereiro de 2019. E relevante se destacar que o nimero de publicacdes indexadas apenas no ano de
2018 supera todos os artigos publicados até 1980 e também € superior ao total das publicagdes em toda a década de 1990.¢% De fato,
esta profusdo de publicacdes reflete claramente a relevancia do ceratocone em nosso meio, sendo possivel prever o continuo e ace-
lerado progresso. Destacam-se os avangos em diagnose com base em inteligéncia artificial para integrar técnicas de imagem, (%1153
bem como as aplicagdes da genética e outras técnicas de biologia molecular conforme descrito por Shetty et al.**3 Tais avangos
aumentam a acurdacia para o diagndstico, bem como possibilitam dar informacdes prognésticas e fazer o planejamento personalizado
para o tratamento, como os novos implantes de anel com espessura progressiva (Keraring AS; Mediphacos) e o crosslinking perso-
nalizado com base na tomografia.®>* Todo este progresso definitivamente aumenta, cada vez mais, a nossa capacidade para ajudar
os pacientes com ceratocone e doencas ectdsicas da cornea.
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