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Resumo

Descricio de relato de caso de paciente com ceratocone (KC), Distrofia Endotelial de Fuchs (DEF) e catarata concomitantes com
descompensagdo corneana submetido a Ceratoplastia Lamelar Posterior pela técnica Descemet’s Membrane Endothelial Keratoplasty
(DMEK) associado a facoemulsificacdo com implante de lente intraocular (LIO). Observou-se aplanamento corneano significativo no
pos-operatorio e acuidade visual final sem correcao de 20/25 . Destaca-se a possibilidade do DMEK como alternativa a Ceratoplastia
Penetrante (Penetrating Keratoplasty - PK) em casos de DEF e KC associados. Aplanamento corneano pode ocorrer neste grupo de
pacientes, o que pode resultar em imprevisibilidade refracional no célculo do poder da LIO ao se optar por facectomia combinada.
Neste relato, apesar da modificagdo da curvatura corneana apds cirurgia combinada de DMEK com facectomia, a acuidade visual
final sem correcdo foi satisfatéria, demonstrando a possibilidade de sucesso desta abordagem na coexisténcia de DEF, KC e Catarata.
Entretanto, a possibilidade de mudanca significativa na curvatura corneana deve ser considerada em pacientes com KC, edema de
cornea secundario a DEF e catarata, na decisao de cirurgia simultdnea ou em dois tempos.

Descritores: Distrofia endotelial de Fuchs; Ceratocone; Ceratoplastia endotelial com remocao da lamina limitante posterior;
Lente intraocular; Tomografia de Scheimpflug

ABSTRACT

This is a case report of a patient with concomitant Keratoconus (KC), Fuchs Endothelial Dystrophy (FED) and cataract with corneal
decompensation submitted to Posterior Lamellar Corneal surgery (Descemet’s Membrane Endothelial Keratoplasty - DMEK) asso-
ciated with phacoemulsification with intraocular lens (IOL) implantation. Corneal flattening and uncorrected visual acuity of 20/25
was observed in the postoperative period. We reasure the viability of DMEK as an alternative to Penetrating Keratoplasty (PK) in cases
of associated DEF and KC associated. Changes in corneal curvature may occur in this group of patients and lead to the possibility of
refractive unpredictability in IOL calculation when performing a combined cataract surgery. Despite unexpected corneal flattening,
satisfactory final visual acuity was achieved, demonstrating the possibility of success of this approach in the coexistence of the three con-
ditions. Nonetheless, the possibility of corneal curvature changes should be considered in patients with KC and corneal decompensation
due to FED in decision making, regarding simultaneous or sequential surgical approach.

Keywords: Fuchs endothelial dystrophy; Keratoconus, Descemet stripping endothelial keratoplasty; Intraocular lens; Scheimpflug
tomography
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INTRODUCAO

Distrofia Endotelial de Fuchs (DEF) é uma doenga

do endotélio corneano que possui carater hereditario,

bilateral e progressivo, evoluindo com edema corneano,
baixa visual progressiva e ofuscamento nos casos avancados.!)
Nos ultimos anos, o transplante endotelial ou lamelar posterior
vem sendo empregado como primeira opcdo nas endoteliopatias,
tendo a DEF como uma das principais indica¢des.®

O ceratocone (KC) consiste em doenca ectdsica bilateral, tipi-
camente assimétrica que provoca afinamento corneano progressivo
e astigmatismo irregular, responsdveis pela baixa visual progres-
siva em alguns pacientes.*% A concomitancia das duas doencas é
possivel.® A base fisiopatoldgica postulada é oriunda da lesdo de
DNA por estresse oxidativo mitocondrial. A conducao clinica dos
pacientes com DEF e KC associados é frequentemente desafiadora,
uma vez que estas patologias provocam alteracdes estruturais em
areas distintas da cérnea prejudicando a interpretagio de parame-
tros clinicos e tomogréaficos de progressio das mesmas. ¢

Classicamente, o tratamento cirdrgico indicado nos casos
apresentando coexisténcia de DEF e KC era a Ceratoplastia
Penetrante (PK). Atualmente, podemos observar, em casos se-
lecionados de pacientes portadores de KC ndo avangado e com
sinais de descompensacio endotelial, a indicacdo da ceratoplastia
lamelar endotelial profunda (DMEK)."19 Por se tratar de técnica
cirdrgica menos invasiva, apresenta vantagens como menor risco
de complicagdes no intra-operatério e menores taxas de rejeicao
no enxerto.>Y Ha, no entanto, poucos casos relatados de aborda-
gens combinadas de DMEK com facectomia para esse subgrupo,
e ndo hd uma metodologia padréo na literatura para prever com
exatiddo a refragao final,em virtude do grau varidvel de mudanga
de poder refrativo corneano que pode ocorrer.

Relatamos o caso de uma paciente com KC, DEF e catarata
inicial com edema de cérnea e baixa da acuidade visual progressiva.
Como nao havia presenga de cicatriz estromal apical significativa no
eixo visual e na tentativa de evitar o PK, optou-se pela ceratoplastia
lamelar posterior (DMEK). Levou-se em consideragdo parametros
de biometria do olho contralateral,uma vez que a cérnea do olho em
questdo apresentava-se irregular pela descompensacdo endotelial.

Relato de caso

Paciente feminina de 54 anos, com diagndstico prévio de
KC e DEF, apresentava queixa de baixa acuidade visual (BAV)
ao longo do dltimo ano, principalmente no periodo matinal.
Possui irma e mae com DEF e KC, tendo a ultima j4 realizado
duas ceratoplastias.

Ao exame, apresentava olho direito (OD) e olho esquerdo
(OE) com melhor acuidade visual corrigida (CDVA) de 20/50 e
20/400 respectivamente. A biomicroscopia observamos cérnea
transparente com afinamento paracentral inferior, e guttata central
ndo confluente (Krachmer grau2) em OD."® Apresentava em OE
sinal de Munson e anel de Fleischer, edema estromal e subepitelial
microscistico e guttata central confluente difusa (Krachmer grau
5). Havia esclerose nuclear bilateral simétrica em estéagio inicial.

A tomografia de Scheimpflug (Galilei G4, Ziemer Group,
Port, Switzerland) mostrava encurvamento paracentral inferior
bilateral, mais acentuado em olho esquerdo, com valores ce-
ratométricos méaximos (Kmax) de 54,75D OD e 59,26D OE e
paquimetria central de 610um (mais fina 560pm) em OD e 645
um (mais fina 567 pm) OE em 2016, com astigmatismo corneano
total por raytracing de 4,55D OD e 1,18D OE. Em 2017, a tomo-
grafia evidenciou Kmax 54,66D OD e 59,23D OE, paquimetria
central de 611um (mais fina 576pum) em OD e 659 ym (mais fina
592 um) OE (Figuras 1 e 2),com astigmatismo corneano de 4,03D
OD e 3,59D OE. A microscopia especular (CEM-530, NIDEK,
Gamagori,Japan) mostrava guttata central em OD, sendo indetec-
tavel a leitura do OE em funcdo do edema corneano importante,
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Figura 1: Tomografia de Scheimpflug (Galilei G4) OD 2017 Pré-
-operatorio
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Figura 2: Tomografia de Scheimpflug (Galilei G4) OE 2017 Pré-ope-
ratorio

caracteristicas que se mantiveram ao longo do dltimo ano.

O aumento dos parametros volumétricos corneanos do OE
com curvatura anterior em relativa estabilidade em paciente de
54 anos, sugeriu que a baixa de acuidade visual tenha sido deter-
minada em maior grau pela progressdo da disfuncio endotelial,
do que pela irregularidade corneana.

Foirealizado procedimento combinado DMEK e facoemul-
sificacdo em OE. Para a biometria foi usado o IOL Master (IOL
500, Carl Zeiss Meditec AG, Jena, Germany) levando em conta os
parametros obtidos no olho direito (ceratometria de K1=48.84D
e K2=52.98D) tendo como alvo refrativo a emetropia.

No follow-up de 10 meses de pds-operatorio, paciente rela-
tava nao ter mais ofuscamento nem embacamento visual matinal
e referia melhora significativa da visd@o. A acuidade visual ndo
corrigida era de 20/25 em OE, sem melhora a refracdo. Ao exame, a
coérnea encontrava-se transparente, com discreta opacidade inters-
ticial estromal e o enxerto completamente aderido. A tomografia
de Scheimpflug mostrou aplanamento da curvatura axial anterior
de Kmax de 59.23 D para 53.70 D, redugio do astigmatismo total
para 0,42 D. A espessura corneana central diminuiu para 484 pm
(local mais fino 358 um) (Figura 3).

A clinica e o aplanamento significativo a tomografia se
mantiveram pelo ano e meio subsequente de follow-up. O mapa
diferencial (Figura 4) (2019-2017 pré-operatdrio) evidenciava o
aplanamento da superficie anterior e a microscopia especular de-
monstrou contagem e morfologia de células adequadas (Figura 5).
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Figura 3: Galilei OE 2018 Pés-operatdrio: Aplanamento corneano
visto ao mapa de curvatura axial anterior, bem como paquimetria
mais fina.
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Figura 5: Microscopia especular de OE pds-operatério (2019):
contagem e morfologia de células endoteliais adequadas no tecido
transplantado.

DiscussAo

O presente relato trata de caso de cirurgia combinada de
DMEK com facoemulsificagdo em paciente com KC e DEEF, al-
cancando acuidade visual manifesta de 20/25 com refracdo plana e
melhora dos pardmetros tomogréficos de astigmatismo e paquime-
tria, em caso onde habitualmente se indicaria dois procedimentos
sequenciais gerando potencial pior prognostico do enxerto e maior
limitacao de atividades durante o pds-operatdrio, na tentativa de
se obter previsibilidade refracional.>'» Apesar da dificuldade
de quantificar o quanto cada uma das doencas contribuia para
a BAV, observamos Kmédio em OE de 49,33D, correspondendo
ao estagio 2 pela classificacdo cldssica de Amsler-Krumeich para
KC. (619 Constatou-se também DEF com grau 5 de Krachmer,
com aumento significativo da volumetria corneana desde o ano
anterior pelo Galilei, e esclerose nuclear bilateral Inicial.

Os principais procedimentos lamelares posteriores para
doenga endotelial sdo a ceratoplastia endotelial da membrana
de Descemet (DMEK) e a ceratoplastia endotelial com disseccao
automatizada da lamela posterior da cérnea (DSAEK). O DMEK
usa uma cérnea de doador de espessura parcial, preparada manu-
almente, contendo apenas endotélio e membrana de Descemet;
no DSAEK, a preparacdo com um microceratomo automatizado
também inclui uma quantidade varidvel de estroma, fazendo
com que o enxerto seja relativamente mais espesso. O DMEK
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Figura 4: Mapa diferencial (2019-2017) onde se observam as altera-
¢oes do pré para o pds-operatdrio nos mapas de curvatura anterior
da cérnea.

possui maiores dificuldades técnicas associadas, como curva de
aprendizado cirtdrgico longa, preparacdo e manuseio complexos
do enxerto, maior suscetibilidade ao trauma cirtdrgico endote-
lial, maior tempo intraoperatdrio e descolamento frequente do
enxerto que requer reinjecdo do ar (re-bubbling; 2% a 20% no
DMEK em comparacgdo com menos de 5% no DSAEK). Todavia,
os resultados visuais alcancados com 0 DMEK sdo aparentemente
superiores, e trabalhos recentes sugeriram sua superioridade em
relagdo ao periodo de reabilitagdo visual, hipermetropia residual,
indugdo de distor¢oes visuais e aberracoes de alta ordem, e risco de
rejeicdo do enxerto.2) Ressalta-se ainda que em face ao edema
estromal e a fragilizacdo biomecanica da cérnea, a alteracio de
curvatura posterior pode gerar incompatibilidade de curvaturas
entre enxerto e receptor, tornando-se necessaria adequacao da
técnica cirdrgica e dos cuidados pés-operatorios.

A abordagem com ceratoplastia lamelar profunda em
pacientes com DEF e KC associados j havia sido realizada com
sucesso, como demonstrado na série de casos por Vira et al, em
que se sugeriu sua realizacdo quando ha pouca ou nenhuma ci-
catriz apical induzida pelo KC, principalmente em pacientes com
auséncia de progressio.”

Em pacientes com DEF e sem ectasia, um erro hipermetroé-
pico de 0,5 a 1,5 dioptrias € esperado ap6és o DMEK através de
uma diminui¢ao do poder refrativo corneano total por aumento
do raio de curvatura posterior subsequente a deturgecéncia
estromal, com impacto minimo na curvatura anterior.(2 2329
Entretanto, para pacientes com KC associado, o resultado tem
mais imprevisibilidade, sendo particularmente dificil para casos
avancados (K>55D), nos quais grandes erros hipermetrépicos
sdo esperados.®

Em caso semelhante ao presente, relatado por Gupta et
al, observou-se um desvio hipermetrépico de 3,75D para uma
cérnea com espessura equivalente, mas Kméax menor, de 50,8D.
®) Considerando os fendmenos descritos na literatura, usando a
ceratometria do olho em questao esperavamos ter como resultado
um desvio de magnitude equivalente ou superior ao obtido por
Gupta et al. Nesse sentido, para realizar o calculo da LIO, optou-
-se utilizar a ceratometria do olho contralateral na tentativa de
estimar o resultado anatdmico final apés o transplante endotelial,
uma vez que este olho direito possuia 3,31D a menos de poder
refrativo corneano total (PRCT) médio e 3,88D de PRCT cen-
tral que o olho esquerdo a ser tratado, uma ordem de grandeza
equivalente ao previsto em literatura.

O uso da ceratometria do olho contralateral, no entanto,
adiciona mais um fator de imprevisibilidade de resultado refra-
cional, sobretudo em casos em que hd KC muito assimétrico. J4



Aplanamento corneano apés DMEK associado a facoemulsificacdo em paciente com distrofia endotelial de Fuchs, ceratocone e catarata 343

foi proposto que a fragilidade biomecanica imposta ao estroma
anterior pelo KC facilitaria o alongamento do estroma coldgeno
menos coeso e propenso a deformagdo.®?> Na vigéncia da dis-
funcado endotelial, o edema da matriz coldgena promoveria mais
elevacdo e encurvamento da superficie anterior ectdsica. Por
conseguinte, 0o DMEK e a subsequente deturgescéncia estromal
geraria o aplanamento da superficie anterior, em teoria tanto
maior quanto mais avangado fosse o KC.® Outras abordagens
adicionais para o cdlculo da LIO ja foram sugeridas, como uso de
salina hipertonica e repetir a biometria durante a tarde.

CoONCLUSAO

O caso descrito sugere que as mudancgas na curvatura anterior
da cérnea podem ocorrer com maior frequéncia em pacientes com
KC e edema corneano secundario a disfungéo endotelial significa-
tiva ocasionada pela DEF. E importante a descricdo de casos que
possam sugerir padroes de comportamento de cérneas biomeca-
nicamente alteradas (KC) associadas a outras doengas corneanas
com a DEF. Apesar do sucesso refracional, a imprevisibilidade e
o possivel maior aplanamento corneano no pds-operatério em
pacientes com KC e DEF (principalmente na presenca de edema
de cornea clinicamente significativo) concomitantes podem resultar
em erros biométricos importantes. Embora a abordagem conco-
mitante seja factivel e passivel de bons resultados, a preferéncia
atual dos autores nos casos onde haja descompensacio com edema
corneano significativo é a realizagdo do transplante endotelial
isolado em um primeiro tempo cirtrgico. Apds a estabilizacao
corneana, € realizada a biometria para calculo mais preciso da LIO,
aumentando as chances de resultados melhores e mais previsiveis
em uma futura cirurgia de catarata. Por se tratar de um relato de
caso isolado usando esse método, necessita-se de uma série de casos
semelhantes maior para corroborar os achados expostos.
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