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Manifestacoes destrutivas da cérnea e esclera associadas
a doencas do tecido conectivo - Relato de 9 casos

Corneal and scleral destructive involvementassociated with
connective tissue disease - Report of 9 cases
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tecido conectivo. Método: Descrigdo das alteragcdes de segmento anterior
em nove pacientes com doencas do tecido conectivo, previamente diag-
nosticada (5 casos) ou no qual o acometimento ocular foi sua primeira
manifestacdo (4 casos). Todos os pacientes foram atendidos no setor de
Doencas Externas Oculares e Cornea da Universidade Federal de Sdo
Paulo - Escola Paulistade Medicina (UNIFESP-EPM), acompanhados no
ambulatério no periodo de julho/1999-dezembro/2000 e submetidos a
exame oftalmoldgico completo, avaliacdo sistémicae investigacdo labora-
torial. Tratamento clinico e/ou cirdrgico foi proposto de acordo com a
gravidade e evolucao das manifestacdes oculares. Resultados: Os diagnds-
ticos sistémicos observados nos portadores de doenca inflamatéria do
segmento anterior foram de artrite reumato6ide em sete pacientes (77,8%),
esclerose sistémica e granulomatose de Wegener em um paciente cada
(22,2%). As manifestagdes oculares mais frequientes foramesclerite (66,6%),
ceratite ulcerativa periférica (55,5%) e ceratoconjuntivite seca (44,4%).
Oitentae nove por cento dos pacientes necessitaram de terapia imunossu-
pressora sistémica para o controle da inflamacéo ocular. A remisséo da
inflamac&o observou-se no periodo de trés meses ap6s o inicio do imunos-
supressor (metotrexato, ciclofosfamida e/ou ciclosporina A). Em 55,5%
dos pacientes uma abordagem cirurgica (resseccdo da conjuntiva do
limbo, adesivo tecidual com lente de contato terapéutica, enxerto de
esclera, transplante de cérnea) se fez necessaria. Conclusao: O envolvi-
mento da cornea e da esclera associado a doenca do tecido conectivo é
sinal de atividade da doenca e geralmente necessita de terapia imunossu-
pressoraparao seu controle. O oftalmologista deve estar alerta para detec-
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Diante do quadro de ceratite ulcerativa periférica é impor-
tante estabelecer o diagnostico diferencial com as causas infec-
ciosas e as doencas auto-imunes (doencas do tecido conectivo
e Ulceras de Mooren)®. Qualquer infeccdo ocular pode estar
associada com ulceragdo da periferia da cornea. Infeccbes
sistémicas também estdo associadas com ulceracdo da periferia
da cornea, tais como infeccBes por Neisseria, a tuberculose, a
sifilis e as infeccdes pelo virus da imunodeficiéncia humana®.
A Ulcera de Mooren, por sua vez, é reconhecida como uma rara
doenca inflamatoria de provavel etiologia auto-imune caracteri-
zada por ulceracgdo da periferia da cornea. Seus achados clinicos
podem ser indistinguiveis daqueles da ceratite ulcerativa perifé-
rica associada as doencas do tecido conectivo. Entretanto, a
Ulcera de Mooren é, por definicdo, idiopatica e, portanto, ndo
pode ser associada com qualquer doenca sistémica que possa
contribuir para doenca corneana®.

A maioria das doencas do tecido conectivo pode produzir
manifestacdes oculares, entretanto, quando ceratite ulcerati-
va ocorre, especial atencdo deve ser dada ao diagndéstico de
um grupo de doencas que inclui artrite reumatéide, granulo-
matose de Wegener, policondrite recorrente, poliarterite no-
dosa e lupus eritematoso sistémico®24,

Outras manifestacdes oculares comuns a este grupo de
doencas sdo ceratoconjuntivite seca, episclerite, esclerite e
vasculite da coroide e da retina®®. Todas estas manifesta-
¢cdes podem ocorrer paralelamente a atividade da doenca sis-
témica, ndo relacionada a doenca, ou até mesmo uma manifes-
tacdo de apresentacdo da mesma®®,

Ceratoconjuntivite seca é descrita em 25% dos pacientes
com artrite reumatdéide, esclerite é a segunda manifestacdo
ocular mais freqtiente ocorrendo em 0,67% a 6,3% dos casos,
seguida pela ceratite que mais comumente se desenvolve em
contigliidade com esclerite, ocorrendo em 37 a 50% dos pa-
cientes com esclerite embora também possa ocorrer como um
achado isolado®24,

O aparecimento de esclerite necrosante ou ceratite ulcera-
tiva periférica no curso clinico da artrite reumatéide pode
refletir a presenca de les@es vasculiticas viscerais e estdo rela-
cionadas com um progndstico reservado®®. Portanto, é
importante que os oftalmologistas estejam familiarizados com
este grupo de doengas, porque podem causar alta morbidade
ocular e sistémica se incorretamente diagnosticadas ou trata-
das e estas geralmente requerem terapia sistémica para melho-
ra do prognéstico ocular e sistémico da doenca.

Neste trabalho, nés descrevemos nove casos de pacientes
portadores de doencas do tecido conectivo que apresentaram
envolvimento do segmento anterior, com énfase nas caracte-
risticas clinicas, doenca sistémica associada, resposta ao tra-
tamento e evolucao.

METODO

Descrevemos as manifestagdes oculares de segmento ante-
rior em uma série de nove pacientes com doenca do tecido
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conectivo, nos quais 0 acometimento ocular foi a primeira mani-
festacdo da doenca sistémica ou ocorreu durante o curso da
doenca ja previamente diagnosticada. Os pacientes foram
acompanhados prospectivamente com relacdo as manifesta-
¢Bes oculares, diagndstico, resposta ao tratamento e evolugéo.

Todos os pacientes foram atendidos no setor de Doencas
Externas Oculares e Cérnea da Universidade Federal de Séo
Paulo (UNIFESP) e encontravam-se em tratamento ambulato-
rial no periodo deste estudo (julho/1999 - dezembro/2000).

Os pacientes portadores de doenca ocular de natureza
inflamatdria autoimune que sdo atendidos no nosso ambulaté-
rio sdo submetidos a exame oftalmoldgico completo que inclui
anamnese detalhada, pesquisa dos antecedentes oculares e
da historia patoldgica pregressa, medida da acuidade visual,
tonometria de aplanacdo, biomicroscopia e oftalmoscopia bi-
nocular indireta. Para a investigacdo de ceratoconjuntivite
seca avaliou-se a estabilidade do filme lacrimal através da
medida do tempo de quebra do filme lacrimal, considerando-se
valor menor ou igual a 10 segundos anormal. Realizou-se
também o teste da rosa bengala, considerando-se como crité-
rio diagndstico a classificagdo proposta por van Bijsterveld
(1969), baseada na intensidade e localizacdo da coloracéo
utilizando uma escala de 0 a 3 em trés areas: conjuntiva nasal,
conjuntiva temporal e a cornea, considerando-se anormal
pontuacdo igual ou maior que 3 em um olho e o teste de Schir-
mer | para avaliagdo quantitativa da producédo basal e reflexa
da lagrima, considerando-se sugestivo de olho seco valores
menores ou iguais a 10 milimetros de umidade no papel de
filtro em 5 minutos. Considerou-se como diagnéstico a pre-
senca de sintomas e sinais de olho seco (sensacéo de areia
nos olhos, queimacéo, hiperemia, diminui¢éo do menisco lacri-
mal, presenca de muco no fundo se saco conjuntival e de
crostas nos cilios) associado a tempo de quebra do filme
lacrimal anormal com ou sem anormalidades nos testes de
Schirmer e rosa bengala.

Todos os pacientes foram submetidos a avaliacdo clinica
com revisdo dos sistemas respiratério, circulatério, dsteoarti-
cular, gastrointestinal, dermatolégico, além da investigacao
laboratorial que incluiu hemograma, velocidade de hemosse-
dimentacdo, glicemia, uréia, creatinina, sorologia para sifilis,
reacdo de Mantoux, exame de urinatipo I, e provas imunoldgi-
cas (fator reumatdide, anticorpos antinucleares, crioglobuli-
nas, complemento e anticorpos anticitoplasma de neutréfilo).
Além da realizacdo de radiografia de torax e de seios da face.

O diagnostico da doenca sistémica foi realizado segundo
os critérios do Colégio Americano de Reumatologia para o
diagnostico de artrite reumatdéide (1988), da esclerose sistémi-
ca (1980) e da granulomatose de Wegener (1990)@9,

O diagnostico das esclerites baseou-se nos achados ocula-
res de olho vermelho com congestéo dos vasos episclerais pro-
fundos, edema escleral, presenca de nédulos ou ainda areas de
necrose ou de afilamento escleral. Utilizou-se a classificacdo
proposta por Watson e Hayreh (1976) que dividem as esclerites
anteriores em difusa, nodular e necrosante com e sem inflama-
¢do, sendo esta Ultima também conhecida como escleromalacia
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perforans®+88. Nos casos com presenca de infiltrados e/ou
ceratite periférica adjacente a esclerite, procedeu-se ao recuo e a
ressec¢do da conjuntiva do limbo para minimizar a acdo de
células inflamatdrias e de mediadores da inflamacao que che-
gam a periferia da cornea através dos vasos do limbo e que
podem levar a destruicdo do estroma da cérnea.

A conduta adotada no setor para o tratamento inicial de
pacientes com esclerite anterior difusa ou nodular associada a
doencas do tecido conectivo consiste no uso de antiinflama-
tério ndo hormonal sistémico, o qual é mantido por tempo
prolongado (6 meses ou mais) e corticoide topico. Nos casos
que evoluem sem melhora do quadro ocular ou que apresen-
tem recorréncia da doenca na vigéncia do tratamento utiliza-
mos, como segunda opc¢ao, corticoide sistémico, que é usado
por curto periodo (2 semanas) com rapida descontinuacdo da
medicacdo. Se ndo houver melhora da esclerite e/ou ceratite, a
terapéutica € substituida ou acrescida de um imunossupres-
sor. Nas esclerites nodulares, unilaterais, ndo acompanhadas
de envolvimento corneal, o metotrexate (7,5 a 15 mg/semana)
tem sido utilizado com bons resultados, alternativamente tam-
bém temos utilizado com sucesso a ciclosporina A (3,0-5,0 mg/
kg/dia). Nas esclerites necrosantes, rapidamente progressivas
e destrutivas, com ou sem envolvimento da periferia da cor-
nea, bem como nas esclerites de qualquer tipo associadas a
granulomatose de Wegener, a ciclofosfamida (15,0 mg/kg em
pulso endovenoso ou dose oral de 2,0 mg/kg/dia) tem sido o
imunossupressor de primeira escolha. A avaliacdo sistémica,
bem como a orientacdo e a monitorizacdo da terapéutica foram
realizados em colaboragcdo com a disciplina de reumatologia da
UNIFESP.

A intervencao cirlrgica é realizada nos casos que evoluem
com destruicao tecidual com risco de perfuracdo ocular. Os
procedimentos utilizados foram a aplicacdo de adesivo teci-
dual de cianoacrilato e adaptacdo de lente de contato terapéu-
tica nas ulceracOes corneais de até trés milimetros de diame-
tro, com cobertura antibiotica profilatica com colirio de tobra-
micina quatro vezes ao dia, como medida provisoria na tentati-
va de manter a integridade do bulbo ocular. Nas lesdes maio-
res envolvendo a cérnea ou a esclera realizou-se transplante
tectdnico de cornea ou enxerto de esclera, respectivamente.

RESULTADOS

Foram atendidos nove pacientes com quadro de esclerite
e/ou ceratite ulcerativa periférica secundérios a doencas do
tecido conectivo no ambulatério de doencas externas ocula-
res e cornea no periodo deste estudo (julho/1999-dezembro/
2000). Destes pacientes, cinco (56%) eram sabidamente porta-
dores de artrite reumatoide e em quatro pacientes (44%) o
diagnostico da doenga subjacente foi realizado a partir da
avaliacdo clinica e da investigacao laboratorial, iniciados apds
0 aparecimento da lesdo ocular que evidenciaram que dois
pacientes eram portadores de artrite reumatéide (casos 3 e 5),
um de esclerose sistémica (caso 2) e outro de granulomatose

de Wegener (caso 9). Todos o0s casos sdo apresentados na
tabela.

A média de idade dos pacientes foi de 59,4 anos (variando
de 39 a 77 anos), sendo que 66,7% eram do sexo feminino e
33,3% do sexo masculino. O envolvimento ocular foi unilateral
em 67% dos casos, acometendo predominantemente OD (2:1).

As manifestacfes oculares mais freqiientes foram esclerite
em 66,6% (6 casos), seguida por ceratite ulcerativa periférica
em 55,5% (5 casos) e ceratoconjuntivite seca em 44,4% (4
€asos).

Oitenta e trés por cento dos pacientes com esclerite (5
casos) eram portadores de artrite reumatdide, destes, quatro
apresentaram a forma anterior difusa (casos 3,4,5e7)eum, a
forma nodular (caso 8). O paciente que apresentou esclerite
necrosante teve o diagndstico de granulomatose de Wegener
(caso0 9). Do total de pacientes que apresentaram ceratite ulce-
rativa periférica (5 casos), trés eram portadores de artrite reu-
matoide (casos 1, 3 e 6), um de esclerose sistémica (caso 3) e 0
outro de granulomatose de Wegener (caso 9). Dois pacientes
apresentaram ceratite ulcerativa periférica e esclerite concomi-
tantemente, sendo estes portadores de artrite reumatdide
(caso 3) e granulomatose de Wegener (caso 9). Setenta e cinco
por cento dos pacientes que apresentavam ceratoconjuntivite
seca eram portadores de artrite reumatdide (casos 1,6 e 7) e um
teve o diagndstico de esclerose sistémica (caso 2).

Corticoide sistémico (prednisona, na dose de 1mg/kg/dia)
foi a medicacdo prescrita no tratamento inicial das inflamac6es
oculares em 89% dos pacientes. Entretanto, ndo controlou a
inflamacéo ocular em 62% dos casos e 38% apresentaram intole-
rancia a medicacdo (distdrbios gastrointestinais) ou ainda eram
portadores de diabetes mellitus ou hipertensdo arterial. Falha da
terapéutica com corticoide sistémico foi considerada ap6s um
periodo médio de duas semanas de uso da medicacdo, sem
melhora da doenca ocular. Nestes casos, iniciamos 0s agentes
citotoxicos (metotrexate/ ciclofosfamida) e ainda a ciclosporina
A. A maioria (89%) dos pacientes requereu terapia imunossu-
pressora para o controle do processo inflamatério ocular. O
corticosteroide oral foi mantido em baixas doses (5-10 mg/dia)
combinados com a terapia imunossupressora nos €asos que
apresentavam esclerite nodular ou necrosante ou que apresen-
tassem destruicdo da periferia da cdrnea ou, ainda, naqueles
que apresentavam alguma indicacdo sistémica para uso dos
mesmos. Cingulienta e cinco por cento dos pacientes usavam
corticosteroide oral, em baixas doses (5-10 mg/dia), quando foram
referidos ao ambulatério de oftalmologia (casos 3, 4, 5,6 e 7).

O metotrexate (7,5-15 mg/semana) foi 0 agente citotoxico
de primeira escolha em 75% dos casos. Nas inflamagdes que
evoluem com necrose tecidual, de rapida progressdo, ou na-
quelas em que ndo obtivemos controle da doenga com meto-
trexate (37,5%), iniciamos ciclofosfamida na forma de pulsos
endovenosos de 15 mg/kg a cada 3-4 semanas (3-4 pulsos) ou
dose oral de 2 mg/kg/dia, a qual foi mantida por aproximada-
mente 6 meses. No paciente com granulomatose de Wegener
ocular realizamos pulsoterapia de metilprednisolona (1000 mg/
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Tabela - Caracteristicas clinicas, diagnéstico, tratamento e evolucao de 9 pacientes com envolvimento ocular associado a doencas do tecido conectivo
Caso Sexo Idade Olho Manifestacoes Manifestacoes Diagnéstico Tempo de Tratamento Evolucao
(anos) oculares sistémicas doenca(anos) sistémico
1 F 77 oD Ceratite ulcerativa periférica* sim Artrite 7 Prednisona, Necrose corneal,
Ceratoconjuntivite seca reumatdide MTX perfuracdo. Tx
Lamelar, Cola+LCT
2 F 73 OE Ceratite ulcerativa periférica sim Esclerose ns - Afilamento corneal
Ceratoconjuntivite seca sistémica Cola+LCT
3 M 57 oD Esclerite anterior difusa sim Artrite ns Prednisona, Melhora clinica
Ceratite ulcerativa periférica* reumatoéide MTX,CTX
4 F 39 AO Esclerite anterior difusa sim Artrite 10 Prednisona, Melhora clinica
reumatéide AINH, MTX
5 M 46 AO Esclerite anterior difusa sim Artrite ns Prednisona, Melhora clinica
reumatdide AINH, MTX
6 F 66 oD Ceratite ulcerativa periférica nao Artrite 6 Prednisona, Afilamento
Ceratoconjuntivite seca reumatéide AINH, MTX corneal, Cola+ LCT
7 F 73 oD Esclerite anterior difusa néao Artrite 4 Prednisona, Afilamento escleral
Ceratoconjuntivite seca reumatdéide CSA,CTX "Patch" escleral
8 F 64 AO Esclerite nodular sim Artrite 4 Prednisona, Melhora clinica
reumatdide AINH, MTX, CTX
9 M 40 OE Esclerite necrosante sim Granulomatose ns Prednisona, Afilamento
Ceratite ulcerativa periférica* de Wegener CTX corneoescleral,
Cola+LCT
F - feminino; M - masculino; OD - olho direito; OE - olho esquerdo; AO - ambos os olhos; ns - nao sabia da doenga; MTX - metotrexate; CTX - ciclofosfamida;
CSA - ciclosporina A; AINH - antiinflamatério ndo hormonal; Tx. lamelar - transplante lamelar; LCT - lente de contato terapéutica. *Realizou-se recuo e resseccao
da conjuntiva do limbo

dose, endovenoso - 3 pulsos), seguida por ciclofosfamida oral
(2 mg/kg/dia), observando-se estabilizacdo do quadro na pri-
meira semana de tratamento e em uma paciente (caso 7), antes
de iniciarmos a ciclofosfamida, utilizamos a ciclosporina A
durante 45 dias, como droga de segunda escolha, entretanto,
sem melhora da inflamag&o ocular.

Neste grupo de pacientes ndo tivemos efeitos colaterais
atribuidos aos imunossupressores.

Tratamento cirdrgico foi realizado em todos os casos com
ceratite ulcerativa periférica e/ou esclerite necrosante (casos 1,
2, 3, 6, 9). Nestes casos, os procedimentos foram realizados
concomitantemente com o tratamento sistémico da doenca de
base e incluiram recuo e ressec¢do da conjuntiva (60%), aplica-
¢do de tecido adesivo de cianoacrilato e adaptacdo de lente de
contato terapéutica (80%) e transplante tectdnico de c6rnea em
20% dos casos. Duas pacientes (casos 2 e 6), apresentaram
ceratite ulcerativa periférica a qual foi relacionada a ceratocon-
juntivite seca, tendo sido realizado a aplicacdo de adesivo teci-
dual. Na paciente com esclerose sistémica (caso 2) nao introdu-
zimos terapia sistémica pela auséncia de manifestacdes de ativi-
dade sistémica da doenca. Uma paciente (caso 1), referida ao
ambulatério de oftalmologia com quadro de Ulcera de cérnea e
perfuracdo ocular, foi submetida a transplante tecténico de
cornea, evoluindo no pds-operatorio com necrose do enxerto,
tendo sido tratada com aplicacédo local de tecido adesivo.

Em outra paciente (caso 7), que evoluiu com afilamento
escleral e exposicdo do tecido uveal, realizou-se enxerto de
esclera apds melhora da inflamagéo ocular.

Remissdo da doenca ocular foi obtida em um periodo meé-
dio de trés meses, ap6s o inicio da terapia imunossupressora,
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sem se observar recorréncias durante o periodo de seguimen-
to (julho/99 - dezembro/00).

DISCUSSAO

Entre as doencas difusas do tecido conjuntivo, a artrite reu-
matoide é a mais comum, afetando cerca de 1% da populagéo geral
e, destes, aproximadamente 25% irdo apresentar complicacdes ocu-
lares em algum momento durante o curso da doenga®>19,

Na nossa série, 77,8% dos pacientes eram portadores de
artrite reumatoide. A distribuicdo, quanto ao sexo dos nossos
pacientes, refletiu a maior incidéncia da doenca no sexo femi-
nino (razdo mulher/homem 5:2).

Diferentemente da literatura, a manifestacdo ocular mais
comum na nossa série foi a esclerite em 66,6% dos casos,
seguida por ceratite ulcerativa periférica (55,5%) e ceratocon-
juntivite seca (44,4%). E importante enfatizar que estes acha-
dos ndo traduzem a realidade de nossa populagédo de pacien-
tes com artrite reumatdide, uma vez que selecionamos apenas
0S €asos que procuraram o nosso ambulatdrio por apresenta-
rem comprometimento ocular grave, requerendo imunossu-
pressdo sistémica.

Esclerite geralmente ocorre em pacientes com artrite reu-
matoide bem estabelecida, que tém outras manifestacdes arti-
culares e/ou extra-articulares da doenca®®. E com freqiiéncia
um sinal de piora da doenca sistémica e razdo para reavaliacdo
da terapéutica destes pacientes®®, Todos os tipos de escle-
rite anterior, incluindo a difusa, nodular, necrosante com infla-
macdo e necrosante sem inflamagdo (escleromalacia perfo-
rans), bem como a esclerite posterior, tém sido documentados
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em pacientes com artrite reumat6ide®*%®, Ceratite ulcerativa
periférica mais comumente se desenvolve em contigiidade
com uma esclerite, ocorrendo em 37 a 50% dos pacientes com
esclerite, mas também pode ocorrer como um achado isolado®.
O aparecimento de esclerite necrosante com inflamacéo e cera-
tite ulcerativa periférica deve ser considerado uma emergéncia
oftalmolégica e médica®”. Este grupo de pacientes tem um
progndstico reservado devido a elevada associacdo com le-
sOes vasculiticas sistémicas potencialmente letais®®". Mais
importante, sem terapia imunossupressora sistémica apropria-
da, 50 a 60% destes pacientes morrem em 5 anos do inicio da
esclerite®,

Além da artrite reumatdide, um paciente apresentou escle-
rite necrosante e ceratite ulcerativa periférica, como Unica
manifestacdo clinica de granulomatose de Wegener e outro
paciente apresentou ceratoconjuntivite seca e ceratite ulcera-
tiva, como parte do quadro de esclerose sistémica. Em ambos
0s casos, 0 diagnostico da doenca foi realizado a partir da
investigacdo clinica e laboratorial iniciadas ap6s o apareci-
mento da lesdo ocular.

Assim, considerando-se a gravidade destes quadros e as
complicaces locais e sistémicas associadas, é fundamental o
reconhecimento precoce destas doencas e a instituicdo da
terapia apropriada®®,

O tratamento clinico recomendado para as inflamagdes
oculares associadas a artrite reumatéide inclui o uso de
antiinflamatdrios ndo hormonais, corticosteroide e quimiote-
rapia imunossupressora sistémica®811-14),

Neste grupo de pacientes o uso isolado de corticosterdide
sistémico ndo permitiu o controle do processo inflamatorio
ocular em 55% dos casos. Segundo a literatura, o uso de cor-
ticosterdide sistémico é freqlientemente incapaz de interromper
a inflamacé&o ocular progressiva e destrutiva associada a artrite
reumat6ide®®. Pulsoterapia intravenosa com doses imu-
nossupressoras de metilprednisolona foi reportada ser eficaz
em pacientes que ndo responderam a corticosterdide oral®.
Entretanto, o segmento a longo prazo destes pacientes é des-
conhecido, e devemos sempre considerar a possibilidade do
aparecimento de efeitos colaterais da terapia esteréide em
altas doses por tempo prolongado®V. Além disto, corticos-
terdide sistémico néo influencia na elevada taxa de mortalida-
de de pacientes com vasculite reumatoide(”, como também
ndo melhora o prognostico de pacientes com granulomatose
de Wegener®®,

Terapia imunossupressora tem sido usada nas inflama-
cdes oculares associadas a artrite reumatoide®®19 e esta
certamente indicada em condic@es letais como vasculites reu-
matoides, granulomatose de Wegener e outras.

A ciclofosfamida (CTX) foi 0 agente mais eficaz no nosso
grupo de estudo. O metotrexate (MTX), uma droga com menos
toxicidade potencial, quando usada uma vez por semana nas
dosagens recomendadas®®!+13), também provou ser altamen-
te benéfica. O metotrexate é considerado uma boa op¢do no
tratamento inicial da ceratite ulcerativa periférica e esclerite,

na maioria dos pacientes com artrite reumatéide, reservando
agentes com toxicidade potencialmente maior, como a ciclos-
fosfamida®®1+13) para falha terapéutica, intolerancia a droga,
e para casos nos quais a destruicdo ocular é rapidamente
progressiva e destrutiva. A ciclosporirina A e azatioprina tam-
bém sdo boas opcdes terapéuticas e tém sido usadas como
drogas de segunda escolha®5811-13),

Ciclofosfamida é a droga de escolha no tratamento da gra-
nulomatose de Wegener, independentemente da forma de
esclerite que o paciente apresente. Segundo a literatura, néo
tratar estes pacientes desta forma representa negligéncia, dian-
te da mortalidade associada com terapias alternativas®346819,
Corticosteroide é atil como terapia adjuvante®368:15,

O tratamento cirGrgico é também um importante compo-
nente no tratamento de pacientes com destruicdo da cornea e
da esclera associada a doencas auto-imunes G569, Qs pro-
cedimentos por nds utilizados foram resseccdo conjuntival,
adesivo de cianoacrilato e transplante lamelar tectonico.

A resseccdo conjuntival parece interromper, temporaria-
mente, os eventos imunoldgicos locais que levam a ulceracéo
corneal. Entretanto, a experiéncia publicada na literatura inter-
nacional, atesta que a cirurgia isoladamente é incapaz de in-
fluenciar o processo imunologico subjacente, e que é insufici-
ente no tratamento das ceratites ulcerativas periféricas, asso-
ciadas a doencas auto-imunes®519),

Ceratoplastia lamelar ou penetrante pode ser indicada em
pacientes com ulceracdo corneal para prevenir perfuracéo de
Ulceras muito grandes para uso de tecido adesivo ou para
reabilitacdo visual ¢57-19, Entretanto, a ceratoplastia tem um
progndstico ruim nestes casos, por causa da probabilidade de
posterior destruicdo do enxerto pela doenca de base, pela
formacao de defeito epitelial e ulceracdo estromal, pela cerato-
conjuntivite seca, e hipestesia®®1819,

O envolvimento da cérnea e da esclera é, com freqliéncia,
uma manifestacdo de gravidade das doengas do tecido conec-
tivo, devendo pois, os oftalmologistas estarem alertas para a
sua deteccdo precoce, sendo o tratamento com drogas imu-
nossupressoras eficaz no controle do envolvimento ocular.

ABSTRACT

Purpose: To study the clinical features, diagnosis, treatment,
and outcome of nine patients with corneal and scleral involve-
ment associated to connective tissue disease. Methods: Des-
cription of anterior segment abnormalities observed in nine
patients with connective tissue disease, five of them previou-
sly diagnosed and four with the ocular involvement being the
first manifestation of the disease. All patients were evaluated
at the Corneal and External Diseases outpatient clinic of the
Federal University of Sdo Paulo - Escola Paulista de Medicina
(UNIFESP-EPM) between July/1999 to December/2000 and
were submitted to a complete ophthalmologic examination,
clinical evaluation and laboratory investigation. Clinical or
surgical treatment was indicated according to the ocular di-
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sease evolution. Results: The clinical diagnoses of the pa-
tients with anterior segment inflammatory disease were rheu-
matoid arthritis in seven patients (77.8%), systemic sclerosis
and Wegener’s granulomatosis in each of the remaining pa-
tients (22.2%). The most frequent ocular manifestation was
scleritis (66.6%), followed by peripheral ulcerative keratitis
(55.5%) and dry eye syndrome (44.4%). Eighty-nine percent
(89%) of the patients required immunosuppressive therapy to
control the ocular inflammatory disease. Remission of the
ocular symptoms were observed after 3 months of the begin-
ning of imunossupressive therapy on average. In 55.5% of the
patients a surgical approach (conjunctival resection, applica-
tion of cyanoacrylate tissue adhesive, penetrating keratoplas-
ty and scleral patch graft) was necessary. Conclusion: The
finding of corneal and scleral involvement associated with
connective tissue disease is a sign of the disease activity and
usually requires imunossupressive therapy. The ophthalmo-
logists should be aware of these conditions in order to early
diagnose and apply the appropriate treatment.

Keywords: Scleritis/diagnosis; Scleritis/therapy; Corneal
ulcer/therapy; Corneal ulcer/diagnosis; Connective tissue/
pathology; Immunossupression; Case report
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