ReraTo DE CASO | CASE REPORTS

Fibrose sub-retiniana progressiva: relato de casos

Progressive subretinal fibrosis: case reports
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RESUMO

A sindrome da fibrose sub-retinina é uma doenca rara e considerada como parte
de um grupo de condigdes que recebem a denominagao de sindrome dos pontos
brancos. No entanto, alguns autores a consideram como uma entidade distinta
dessas outras doengas com caracteristicas proprias. Com os casos apresentados,
podemos observar muitas dessas caracteristicas ja descritas, como localizagéo e
aspectoclinicodaslesées, suaevolugéo e o progndstico visual final. Seu diagndéstico
é muito importante a se considerar em diversos tipos de uveite, pois o tratamento
precoce pode evitar o acometimento bilateral.

Descritores: Uveites; Epitélio pigmentado da retina; Fibrose/fisiopatologia; Reti-
na/patologia; Oftalmia simpética; Descolamento de retina; Humanos, Masculino;
Adulto; Relatos de casos

ABSTRACT

The subretinal fibrosis syndrome is a rare disease and is considered part of a group
of conditions that are denominated white dots syndrome. However, some authors
consider it like a distinct entity from the others diseases with you own features. With
these cases we can behold many features alreadly described, like localization and cli-
nical aspect of the lesion, your evolution and the final visual prognosis. It's diagnostic
is very important to consider in a varied type of uveitis, because the treatment can
avoid the bilateral involvement.

Keywords: Uveitis; Retinal pigmentepithelium/pathology; Fibrosis/physiopatholo-
gy, Retina/patology; Ophthalmia, sympathetic, Retinal detachment; Humans; Male;
Adult; Case reports

INTRODUCAO

A sindrome de fibrose sub-retinina difusa é uma doenca rara
que se caracteriza por inflamagao cronica do vitreo com lesées sub-
retinianas branco-amareladas no polo posterior e média periferia.
Estas podem coalescer e formar largas placas de fibrose, podendo
progredir e envolver todo polo posterior”. Sendo considerada como
parte de um grupo de condi¢ées que recebem a denominagédo de
sindrome dos pontos brancos.

Excetuados raros casos em que conseguimos definir um agente
OuU uma causa especifica, como a sarcoidose, a tuberculose ou mes-
mo a lues; na sua grande maioria, estas uveftes sdo rotuladas como
idiopaticas ou autoimunes. Alguns relatos mostram associacdo com
doenca viral e histéria prévia de trauma ou cirurgia ocular, sendo
que alguns autores a consideram como uma variante da oftalmia
simpética®®?.

CASO 1

EB.S, 45 anos, masculino, em tratamento de uvefte cronica com
baixa da acuidade visual (AV).

A AV era de movimentos de maos diante do olho direito (OD) e de
20/25 no olho esquerdo (OF). A biomicroscopia do OD, havia 3+ de
células e 2+ de "flare” na camara anterior e a fundoscopia revelava um
vitreo turvo (2+), com muita celularidade e placa sub-retiniana peripa-
pilar e em feixe papilomacular, com alguma exsudacao sub-retiniana;
multiplos focos de coroidite profundos em média periferia e fibrose
subjacente (Figura 1). O OE mostrava-se sem sinais de uveite.

Hemograma normal, toxoplasmose IgG reagente (IgM nao rea-
gente), VDRL (Venereal Disease Research Laboratory) e FTA-Abs (Fluo-
rescent Treponema antigen absorvent) negativos, teste tuberculinico
(PPD) néo reator, velocidade de hemossedimentacdo de 2 mm,

citomegalovirus IgG reagente, Epstein Baar IgG reagente, eletroforese
de hemoglobina e fatores de coagulagdo normais, tomografia com-
putadorizada de cranio, érbitas e torax sem alteracdes, sorologia para
toxocarfase ndo reagente, HIV 1 e 2 negativo

Apds exclusdo das causas infecciosas, foi iniciada prednisona
80 mg/dia e realizada injecdo intravitrea de acetato de triancinolona
no OD.

A prednisona foi mantida por cerca de 60 dias e a dose reduzida
de forma lenta e gradual, com atencao ao risco de acometimento
contralateral. Com esse tratamento, o quadro inflamatério respon-
deu de forma favoravel; no entanto, apesar da lesdo sub-retinina nao
ter progredido, houve pouca melhora da AV, mantida ao final com
20/400 no OD.

CASO 2

JAS, 25 anos, masculino, com quadro de uveite bilateral cronica
e recidivante. Apresentando um inicio unilateral (OE) com progressao
contralateral (OD) apds um ano de evolugao.

A AV do OD era 20/40 e do OE de conta dedos a dois metros. A
biomicroscopia, havia precipitados ceraticos do tipo “mutton fat”em
ambos os olhos, sendo que alguns ja se apresentavam pigmentados.
A fundoscopia do OD revelava numerosas placas pequenas, na maio-
ria atréficas, neovascularizagao periférica e descolamento de retina
tracional. Vitreo turvo, mas com auséncia de células inflamatdrias. O
OE mostrava placas atréficas mais centrais e maiores e com alguma
exsudagao sub-retiniana (Figura 2).

Hemograma normal, toxoplasmose IgG reagente (IgM n&o reagen-
te), VDRL e FTA-Abs negativos, PPD ndo reator, citomegalovirus IgG
reagente, Epstein-Baar ndo reagente, velocidade de hemossidimen-
tacao (VHS) 32 mm, HIV 1 e 2 negativo, exames de imagem normal.
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FIBROSE SUB-RETINIANA PROGRESSIVA: RELATO DE CASOS

Proposta vitrectomia posterior com introflexdo escleral 360° e
injecdo de ¢leo de silicone no OD. Apesar da retina ter sido aplicada
inicialmente, houve recidiva do descolamento apds dois meses,
sendo proposta nova vitrectomia. Dessa vez, realizou-se uma reti-
nectomia relaxante na retina periférica sobre o “buckle”. Atualmente,
o OD apresenta a retina aplicada com 6leo de silicone intraocular e
acuidade visual de 20/80.

DISCUSSAO

A sindrome dos pontos brancos é motivo de controvérsia na
literatura. Alguns autores acreditam que a sindrome corresponda a
diferentes formas clinicas de uma mesma doenca. Outros, afirmam
que cada uma dessas doencas seriam entidades distintas“®.

No grupo das coroidites multifocais ou “White-dot syndromes”,
algumas entidades clinicas tém sido bem caracterizadas, embora
permanecam desconhecidas as suas respectivas patogéneses.
Além da epiteliopatia placéide multifocal posterior (EPPMP) e a
coroidite serpiginosa, outras formas como a retinocoroidopatia de
Birdshot, coroidopatia punctata interna, sindrome dos multiplos
pontos brancos evanescentes e a sindrome da histoplasmose ocular
presumida®, foram mais recentemente individualizadas. Da mesma
forma, observaram-se caracteristicas distintas na sindrome de fibrose
sub-retiniana.

Os pacientes sdo, na sua maioria, jovens e do sexo feminino,
com maior variabilidade da idade naqueles portadores de coroidite
multifocal. Apresenta uma evolugéo rapida e progressiva, com aco-
metimento inicialmente unilateral, atingindo o olho contralateral em

um perfodo de seis a 12 meses sem o tratamento imunossupressor
adequado.

Nos casos apresentados, ambos eram do sexo masculino e nega-
vam qualquer histéria prévia de doenca viral ou cirurgia ocular. No
entanto, o primeiro caso, apresentava positividade do IgG para o
Epstein-Baar virus, como ja observado em outros relatos®.

O tratamento dessa condicdo consiste no uso de altas doses de
corticosteroides”. Os imunossupressores sdo Uteis Nos casos Nao
responsivos aos corticosteroides, como uma forma de controlar o
processo inflamatdrio. Em geral, muitos pacientes apresentam pouca
resposta a terapia, evoluindo frequentemente com grandes dreas de
fibrose sub-retiniana.

O progndstico visual desses casos é reservado, sendo que a maio-
ria evolui com AV igual ou menor que 20/400 em poucos meses. As
recidivas séo frequentes e indica-se o tratamento principalmente no
intuito de preservar o olho contralateral®.

A despeito do tratamento adequado, com controle do processo
inflamatorio e cicatrizacdo da lesao ativa, ndao houve melhora da
acuidade visual, como observada na literatura. Tal fato deve-se a
formacédo de extensas placas fibréticas no polo posterior, trazendo
grande desarranjo estrutural da anatomia retiniana nessa regiao. A
localizagao peripapilar da leséo, sugerindo alguma associagao com
a cabeca do nervo éptico é uma caracteristica também ja relatada®.

Os achados observados nestes casos sdo compativeis com outros
relatos na literatura dessa sindrome. Percebe-se que a sindrome da
fibrose sub-retiniana difusa é uma entidade que apresenta caracte-
risticas distintas das demais formas clinicas da sindrome dos pontos
brancos e que a sua diferenciacéo é de extrema importancia no

Figura 1. Retinografia colorida do olho direito.

—
Figura 2. Retinografia colorida de ambos os olhos.
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intuito de preservar o olho contralateral, com a rdpida instituicdo de
altas doses de corticoterapia ou imunossupressao®'9.
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