Retato DE CAso

Distrofia corneana policromética posterior

Polychromatic posterior corneal dystrophy

Patrick Frensel de Moraes Tzelikis', Ulisses Roberto dos Santos’, Marco Antdnio Guarino Tanure’,
Fernando Cancado Trindade'

Resumo

Os autores descrevem quatro raros casos de distrofia corneana policromatica posterior,
ainda ndo descrito na literatura nacional. Observam-se opacidades puntiformes,
policromaticas, de tamanho uniforme, localizacdo estromal profunda, distribuidas de
limbo a limbo e que nio interferem na acuidade visual. E apresentada uma revisdo dos
casos de distrofia pré-Descemet existentes na literatura.
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INTRODUCAO

s distrofias corneanas sdo alteragdes primari-

as, bilaterais, simétricas que parecem apresen-

tar pouca ou nenhuma relagdo com processo
inflamatério prévio ou fatores sistémicos. Apresentam ge-
ralmente padrao hereditario autossdmico dominante."

As distrofias estdo geralmente presentes na pri-
meira década de vida, mas podem aparecer tardiamen-
te. Tendem a progredir lentamente. Podem ser classifi-
cados de acordo com padrdes genéticos, histopatologicos,
bioquimicos, e de localizacdo anatdmica,sendo esta ulti-
ma a mais utilizada, identificando-as de acordo com a
camada corneana envolvida.”

A distrofia corneana policromaética posterior, de-
vido as suas caracteristicas clinicas e biomicroscdpicas,
¢ considerada um tipo de distrofia corneana pré-
Descemet. Apresenta acometimento simétrico, bilate-
ral, confinado a regido de estroma profundo, sendo que
na grande maioria dos casos ndo causa reducdo da
acuidade visual. Geralmente, o paciente ndo possui quei-
xas relacionadas a distrofia.

O objetivo deste trabalho é descrever quatro ca-
sos de distrofia corneana policromdtica posterior, uma
rara distrofia de localizagdo pré-Descemet, que apre-
senta poucos relatos na literatura mundial e nenhum na
literatura nacional.

Retato DE CAso

Casol:Paciente J.S.G,24 anos, sexo feminino, soltei-
ra, feodérmica, gerente administrativa, natural e residente
em Belo Horizonte — MG. Procurou o Hospital Sdo Geral-
do—Universidade Federal de Minas Gerais para consulta
oftalmoldgica de rotina, devido a pequena ametropia bila-
teral. Na histdria pregressa negava doengas oculares pré-
vias.Nao apresentava alteragdes sist€micas. Seus pais,nao
consangiiineos, e seus dois irmaos, segundo ela, ndo apre-
sentavam alteracdes oculares.

Ao exame oftalmoldgico a acuidade visual ndo
corrigida era de 20/60 no olho direito (OD) e 20/50 no
olho esquerdo (OE), sendo de 20/20 em ambos os olhos
(AO) com a seguinte refragao, sob cicloplegia: OD:-0,75
=-0,25x 30" e OE: -0,50 = -0,50 x 180".

No exame biomicroscdpico observou-se em AO
cornea com opacidades policromaticas, puntiformes, lo-
calizadas no estroma posterior, préximas ao plano da
membrana de Descemet, de coloracio variada, dimen-
soes aparentemente uniformes e distribuidas de limbo a
limbo. Entre as opacidades o estroma corneano manti-
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Figura 1: Caso 1 - Biomicroscopia do olho direito evidenciando
opacidades policromaticas, puntiformes, localizadas no estroma
posterior ¢ dimensdes aparentemente uniformes

nha-se com transparéncia normal (figura 1).

Foi realizado microscopia especular de ndo con-
tato com aparelho Iconan” (modelo Konan Noncon SP
9000). Evidenciou populacao endotelial no OD de 3333
cél/mm’ e no OE de 3021 cél/mm’, normal para a idade.
A analise morfolégica do endotélio evidenciou uma drea
celular média normal de 300um’ no OD e 331um’ no
OE, com auséncia de pleomorfismo ou polimegatismo.
O que chamou a atencéo foi a presenca de numerosos
pontos brancacentos na imagem obtida pela microscopia
especular provenientes das opacidades policromaticas
puntiformes localizadas na regido pré-Descemet. A
paquimetria 6ptica, medida com o mesmo aparelho
Iconan®, apresentava a espessura corneana central de
600 micra no OD e 616 micra no OE (figuras 2 e 3).

Foi realizado exame de biomicroscopia ultra-
sonica (BUS) em AO que revelou discreto granular pre-
sente na regido pré-Descemet, porém de aspecto prati-
camente normal. A motilidade ocular extrinseca, refle-
xos fotomotores direto e consensual, e a fundoscopia
eram normais em AO.A pressdo intra-ocular era de
12 mmHg em AO as 10:00.

Seus pais e dois irméos foram examinados. Seu
pai, 50 anos, e seu irmdo mais novo, 19 anos, apresenta-
vam exatamente as mesmas alteracdes corneanas des-
critas acima, porém com as opacidades corneanas
policromaticas posteriores em menor nimero. O restan-
te do exame se mostrou todo normal. Sua méie e seu
irmao de 20 anos de idade apresentavam exame
oftalmolégico normal. Seus avos ndo foram examinados,
pois ja haviam falecido.

Caso 2: Paciente M.C.S,23 anos, sexo feminino, sol-
teira, feodérmica, cabeleireira, natural e residente em
Betim — MG. Procurou o Hospital Sdo Geraldo — Univer-
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Figura 2: Caso | - Microscopia especular do olho direito evidenciando
contagem endotelial de 3333 cél/mm? ¢ presenga de pontos
brancacentos, distribuidos pelo endotélio originados da opacidade
policromatica puntiforme pré-Descemet

sidade Federal de Minas Gerais para consulta
oftalmoldgica de rotina, também devido a pequena
ametropia bilateral. Sua histéria pregressa e familiar era
negativa para doencas oculares. Negava cosangiiinidade
entre os pais. Nenhum outro membro da familia foi exa-
minado devido a dificuldade de acesso ao hospital.

Ao exame oftalmoldgico, a acuidade visual ndo
corrigida era de 20/25 (0,8) em ambos os olhos (AO),
sendo de 20/20 (1,0) em AO,com a seguinte refra¢do sob
cicloplegia: olho direito (OD): + 0,25 = - 0,50 x 105" e
olho esquerdo (OE): +0,50 = - 0,50 x 75".

No exame biomicroscépico observou-se as mes-
mas alteracdes descritas no caso 1 em AO, com cornea
apresentando opacidades policromadticas, puntiformes,
localizadas no estroma posterior, préximas ao plano da
membrana de Descemet, de coloracgdo variada, dimen-
sOes aparentemente uniformes e distribuidas de limbo a
limbo. Entre as opacidades, o estroma corneano manti-
nha-se com transparéncia normal (figuras 4 e 5).

A ceratometria, medida com ceratdmetro
Baush&Lomb, revelou miras regulares em AO, com cur-
vaturas nos 3,0 mm centrais de 41,75 (85") e 41,25 (175")
no OD, e 42,00 (80") € 41,50 (170") no OE. A paquimetria
ultra-sonica, medida com o paquimetro DGH®, 4000 — 3,
a espessura central corneana era de 534 micrano OD e
de 531 micra no OE. A microscopia especular de conta-
to foi feita com aparelho Tomey” EM-1100, versdo 1.50
(Tomey AG Erlangen®, 1993). Evidenciou populacio
endotelial no OD de 2262 cél/mm"” e no OE de 2234
cél/mm’ pouco abaixo do normal para a idade. A anélise
da morfologia do endotélio constatou uma area celular
média de 442um’ no OD e de 447um’ no OE, com mode-
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Figura 3: Caso 1 - Microscopia especular do olho esquerdo evidenciando
contagem endotelial de 3021 cél/mm’ e presenga de pontos
brancacentos, distribuidos pelo endotélio originados da opacidade
policromética puntiforme pré-Descemet

Figura 4: Caso 2 - Biomicroscopia
do olho direito evidenciando
opacidades policromaticas,
puntiformes, localizadas no
estroma posterior e dimensdes
aparentemente uniformes

Figura 5: Caso 2 - Biomicroscopia
do olho esquerdo, evidenciando
opacidades policromaticas,
puntiformes, localizadas no
estroma posterior ¢ dimensdes
aparentemente uniformes

rado pleomorfismo e polimegatismo.

A motilidade ocular extrinseca, reflexos
fotomotores direto e consensual, e a fundoscopia eram
normais em AQO. A pressdo intra-ocular do OD era de 18
mmHg as 09:20 e do OE de 17 mmHg.

DiscussAo

O primeiro autor a descrever as distrofias pré-
Descemet foi Vogt, em 1923, denominando-as de
distrofia farinata. A partir de entdo, varias formas de opa-
cidades pré-Descemet foram sendo descritas na litera-
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tura. Em 1947, Maeder e Danis relataram um caso de
distrofia pré-Descemet com opacificagdes de aspecto
filiforme em um paciente com ceratocone”. Posterior-
mente, casos semelhantes foram observados em pacien-
tes sem ceratocone"”. Alteracdes corneanas similares fo-
ram relatadas em pacientes com distrofia polimérfica
posterior” e com ictiose congénita”. Em 1964, Collier
diagnosticou a distrofia pré-Descemet em membros de
uma mesma familia, sugerindo pela primeira vez uma
natureza hereditdria nesses casos".

Grayson e Wilbrandt,em 1967, descreveram 22
pacientes com distrofia pré-Descemet, observando uma
tendéncia familiar, e propondo uma classificagcao basea-
danaforma das opacidades em trés tipos: 1-crnea farinata;
2- opacidades mais largas e pleomérficas (circular,
dendritica, filiforme, linear, bumerangue) que as da cérnea
farinata, ocorrendo de varios padrdes: anular, axial, difusa;
3- opacificagcdes associadas com outras patologias
corneanas, como ceratocone e distrofia polimorfica pos-
terior, ou doencas dermatoldgicas, como ictiose.

A natureza e a patogé€nese das opacidades nesta
distrofia permanecem obscuras. Apenas dois trabalhos
até entdo apresentam estudo imunohistoquimico da
cérnea acometida""”’. Em 1974, Curran et al."” observa-
ram envolvimento seletivo dos ceratdcitos na regidao do
estroma profundo, sem alteragdes no coldgeno do
estroma, membrana de Descemet e endotélio corneano.
Verificaram ainda a presen¢a de um complexo
lipoprotéico, semelhante & lipofucsina, comumente en-
contrada em outros tecidos, acumulado nestes ceratdcitos
anormais. Yassa et al.,em 1987"", descreveram a presen-
¢a de depdsitos de imunoglobulina no terco posterior do
estroma corneano, tanto intracelular como extracelular
em um paciente com distrofia filiforme.

Holopainen et al., em 2003"”, descreveram os
achados da microscopia confocal em um paciente com
distrofia pré-Descemet. Observaram a presenga de in-
clusdes de alta reflectividade no estroma corneano ime-
diatamente anterior a membrana de Descemet tanto
intracelular como extracelular. A espessura corneana
avaliada pela microscopia confocal foi de 656pm, sendo
que as inclusdes foram encontradas no estroma posteri-
or entre 625-645um. A biomicroscopia ultra-sdnica se
mostrou um exame de pouca utilidade na avaliagdo des-
ta distrofia, visto que as altera¢des corneanas eram mui-
to discretas para serem identificadas no exame.

Devido a auséncia de relatos de casos em crian-
cas e da possibilidade do material encontrado no interi-
or dos ceratdcitos ser semelhante a lipofucsina, alguns
autores acreditam que algumas das distrofias pré-
Descemet possam estar relacionadas com processo de
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envelhecimento da cornea, representando, portanto, um
processo degenerativo e ndo uma distrofia verdadeira.
Novos estudos devem ser realizados para que entao es-
sas possibilidades possam ser confirmadas.

A distrofia policromadtica posterior, considerada
um tipo de distrofia pré-Descemet, foi primeiramente
descrita por Fernandez-Sasso et al., em 1979"”. Desde
entdo, nenhum novo relato foi feito referente a esta
distrofia na literatura. As principais diferencas entre a
distrofia policromdtica e as outras distrofias pré-
Descemet sdo: a variedade de cores das opacidades quan-
do em iluminacdo direta ou indireta da lampada de fen-
da, a distribui¢do uniforme das opacidades por toda a
cérnea sem formar dreas de agregagio, e os espagos trans-
parentes entre as opacidades maiores que a propria opa-
cidade. Neste mesmo trabalho, ao estudarem 46 mem-
bros da mesma familia com distrofia policromatica pos-
terior puderam deduzir que a doenga foi transmitida de
forma autossdmica dominante, estando presente em qua-
tro geragdes sucessivas. No presente trabalho, quando se
estudou a familia do caso 1, trés membros apresentavam
a distrofia, mostrando uma possivel transmissao do tipo
autossomica dominante.

Atualmente acredita-se que as distrofias pré-
Descemet, como a distrofia policromética, sao origina-
das de uma desordem primariamente genética, prova-
velmente autossdmica dominante.

Este trabalho € o primeiro relato de casos de
distrofia policromatica posterior na literatura nacional,
e o segundo na literatura mundial.

Por ser uma distrofia com alteracdes corneanas
discretas e que ndo causa redugdo na acuidade visual de
seus portadores, € possivel que exista um nimero consi-
derdvel de casos ndo diagnosticados em nosso meio. Es-
peramos com o presente trabalho estar contribuindo para
facilitar a identificacdo de novos casos da distrofia
policromética posterior e, dessa forma, permitir que no-
vos conhecimentos sejam adicionados aos atuais.

ABSTRACT

The authors describe four rare cases of polychromatic
posterior corneal dystrophy, not describe in national
literature. The opacities are deep in the stroma, dotlike,
polychromatic, uniform in size, distributed from limbus
to limbus, leading no reduction in visual acuity. It is also
presented a bibliographic review of pre-Descemet’s
dystrophy.

Keywords: Corneal dystrophies, hereditary; Corne/
pathology;, Chromosome disorders; Case reports
[Publication type]
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