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Atrofia essencial da íris
associada à hipertrofia congênita
do epitélio pigmentar da retina

Essencial iris atrophy associated with congenital
hypertrophy of the retinal pigment epithelium

José Alexandre Bastos Pereira1, Isabela Soutello Camarota2

RESUMO

O objetivo deste relato é descrever um caso de síndrome iridocorneana endotelial, na variante clínica atrofia essencial
de íris, com concomitante hipertrofia congênita do epitélio pigmentar da retina no mesmo olho.

Descritores: Doenças da córnea/patologia; Epitélio posterior; Glaucoma; Íris/anormalidades; Hipertrofia; Epitélio
pigmentado da retina; Relato de caso

 ABSTRACT

The aim of this report is to describe a case of iridocornel endothelial syndrome with the clinical variant essential iris
atrophy, which presents concomitant congenital hypertrophy of the retinal pigment epithelium in the same eye.

Keywords: Corneal diseases/pathology; Endothelium, corneal; Glaucoma; Iris/abnormalities; Hypertrophy; Retinal pigment
epithelium; Case report
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INTRODUÇÃO

As síndromes iridocorneanas endoteliais (ICE)
consistem em três entidades clínicas raras:
atrofia essencial de íris, síndrome de Chandler

e síndrome de Cogan-Reese.
Suas variações, embora separadamente descritas, são

consideradas como um espectro de doenças com um meca-
nismo patogênico comum(1-2). Ocorre a proliferação anor-
mal de endotélio corneano, atribuído a uma inflamação
endotelial crônica de etiologia provavelmente viral(2-3).

Pacientes com síndrome ICE geralmente se apre-
sentam na 3ª a 5ª década de vida, apresentando anormali-
dades unilaterais da íris ou queixando-se de distúrbios ou
desconforto ocular devido ao edema de córnea ou elevada
pressão intraocular. A síndrome é mais comum em mulhe-
res, parece ocorrer esporadicamente, e foi reconhecida qua-
se que exclusivamente em caucasianos. As alterações irianas
constituem o fator determinante para a distinção das vari-
antes clínicas da síndrome. A variante clínica atrofia es-
sencial da íris é caracterizada pela atrofia e afinamento do
estroma iriano, resultando em defeitos de toda a espessura
(buracos)(1-2). A formação precoce de sinéquias anteriores
periféricas leva a distorções pupilares, em sua direção, o
que ocasionalmente resulta em formatos bizarros da
pupila. A gênese dos buracos irianos é atribuída à isquemia
resultante da obstrução dos vasos da íris(1-4). Podem ocorrer
múltiplos pequenos nódulos irianos pedunculados, que ge-
ralmente aparecem ao final da doença(1-5). Na córnea
pode haver edema estromal ou endotelial, dando um  as-
pecto semelhante à prata cinzelada. Em alguns casos, não
há anormalidade  evidente da córnea. O glaucoma é uma
complicação frequente que ocorre devido à perda do ân-

gulo camerular, secundário ao crescimento do endotélio
corneano anormal sobre a malha trabecular.  Não existem
associações sistêmicas descritas(1-2). Hipertrofia congênita
do epitélio pigmentar da retina  (HCEPR) é uma entidade
onde evidencia-se a presença de lesões planas, bem deli-
mitadas, hiperpigmentadas e agrupadas observadas à
fundoscopia. As células do epitélio  pigmentado da retina
(EPR) são mais altas e numerosas, e contém melanossomas
grandes e arredondados em seu interior(6-7). Podem aumen-
tar de tamanho ou número ao longo da vida, e
gerar escotomas absolutos ou relativos no campo visual(8).
As lesões têm apresentação unilateral e não há associa-
ções oculares descritas.

Relato de Caso

Mulher de 28 anos, natural e residente no Rio de
Janeiro, procurou nosso serviço referindo ter notado a “pre-
sença de mancha em olho esquerdo”, há cerca de um ano,
sem outros sintomas associados. Negava presença de doen-
ças oculares e sistêmicas pregressas, assim como uso de
medicações relacionadas. Ao exame oftalmo-
lógico apresentava acuidade visual (AV) com melhor cor-
reção óptica de 20/20 (1,0) e J1 para perto nos dois olhos. A
biomicroscopia de segmento anterior era normal em olho
direito (OD). Olho esquerdo (OE) evidenciava corectopia
com desvio nasal inferior da pupila, áreas de atrofia parcial
da íris que deixavam visível o folheto posterior, dando as-
pecto irregular à sua coloração, e outras áreas de atrofia
total que se apresentavam como buracos (Figuras 1a e 1b).
A pressão     intraocular era de 13 e 15 mmHg às 13 horas.
O exame gonioscópico em OD demonstrava ângulo aber-
to 360º com visualização até esporão escleral, pigmenta-

Figura 1a: Íris esquerda em midríase                                                    1b: Íris esquerda em miose
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ção trabecular discreta, de +2/+4. Em OE era observado
desvio nasal inferior da pupila, assimetria de coloração da
íris com faixa nasal superior mais escura devido à exposi-
ção do folheto posterior, áreas de atrofia completa do
estroma iriano causando buracos de toda a espessura, o que
permitia a observação do corpo ciliar, sinéquias anteriores
estendendo-se das 7 às 13 horas, pigmentação trabecular
moderada de +2 a +3/+4 e ausência de sangue no canal de
Schlemm (Figura 2). A fundoscopia sob midríase era
inalterada em OD (Figura 3). OE apresentava disco óptico
de contornos e coloração normais, escavação fisiológica,
mácula com brilho preservado, áreas de aglutinação
pigmentar nasais à papila, correspondendo à melanose
múltipla da retina (bear track) (Figura 4). O exame de
microscopia especular realizado foi normal em OD. Em
OE foi demonstrada a perda do padrão celular em mosai-
co e células com limites obscurecidos, configurando a pre-
sença de ice cells.  Foram solicitados exames de campo
visual computadorizado, paquimetria e curva de pressão
intraocular devido à alta associação de glaucoma de difícil
manejo nesses pacientes. A paciente foi orientada para o
acompanhamento oftalmológico rotineiro.

DISCUSSÃO

A ICE síndrome é uma patologia rara, progressi-
va, com maior prevalência no sexo feminino, em pacien-
tes brancos, e geralmente unilateral(1-2). Pode resultar em
glaucoma de difícil manejo causado por alterações pro-
gressivas do ângulo camerular, devido à formação de
sinéquias anteriores periféricas e alterações na membra-
na basal e endotélio corneano. A hipertrofia congênita do
EPR (bear tracks) é uma lesão assintomática, observada
como achado acidental na fundoscopia. São três as apre-
sentações clínicas possíveis: lesão solitária unilateral, le-
sões agrupadas unilaterais, e a apresentação atípica
multifocal e bilateral(6-8). As lesões típicas são inócuas e
unilaterais, no entanto, a presença de múltiplas lesões bi-
laterais representam um risco maior para presença da
síndrome de Gardner, ou polipose adenomatosa familiar
(PAF)(6-7). Não há predileção por sexo ou raça. Neste rela-
to de caso foi observada a associação ocasional, sem qual-
quer explicação fisiopatológica ou embriológica, de duas
patologias com apresentação unilateral, no mesmo paci-
ente. Não há na literatura outro caso semelhante descrito.
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