ARTIGO ORIGINAL

Doenca de Coats : perfil de casos
encaminhados para servigo referéncia
em oncologia ocular

Coats Disease: profile of patients referred to
a reference ocular oncology service

Eduardo Ferrari Marback', lluska Fagundes de Andrade’, Helena Maria Costa Oliveira’,
Aristételes Gazineu Junior’, Roberto Lorens Marback’

Resumo

Objetivo: Relatar o perfil de pacientes com doenga de Coats encaminhados para afas-
tar o diagnéstico de retinoblastoma. Métodos: Realizado estudo retrospectivo, com
base na revisdo de prontudrios e exames de imagem, de dez pacientes consecutivos.
Foram avaliados os dados referentes a idade, sexo, queixa principal, estdgio da doenca
a apresentacdo, tratamento e evolugido. Resultados: A média de idade a apresentacdo
foi de 43,9 meses. Oito pacientes eram do sexo masculino. Leucocoria ou estrabismo
foram as principais queixas, presentes em nove casos. Oito pacientes tinham doenga em
estdgio 3B, um estdgio 3A e um estagio 2B. Dos oito casos com descolamento total de
retina (3B) em sete foi optado apenas pela observagdo e um submetido a retinopexia
sem sucesso. O caso com descolamento parcial (3A) foi tratado por crioterapia e depois
feita fotocoagulacéo por laser diodo, evoluindo com reaplicacdo da retina e obliteragio
das teleangiectasias. O caso sem descolamento associado (2B) foi tratado por
fotocoagulacdo por laser de argdnio, com boa obliteracdo dos vasos anormais. A acuidade
visual final foi de percepcdo luminosa em 3 e auséncia de percepcdo luminosa em 5 dos
8 casos com doenga 3B, os casos com doencga 3A e 2B mantiveram visdo de movimentos
de médo. Nenhum dos casos evoluiu para glaucoma neovascular no segmento médio de
26,7 meses. Conclusiao: A maioria dos pacientes com doenga de Coats encaminhados
para afastar a suspeita de retinoblastoma apresenta doenga avancada ao diagndstico.
Nestes casos, devido ao péssimo progndstico visual e alta complexidade do tratamento
cirdrgico, pode-se optar apenas pela observacao.

Descritores: Descolamento de retina/etiologia; Vasos retinianos/anormalidades;
Glaucoma neovascular
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INTRODUCAO

doenga de Coats é congénita, idiopatica e ndo

hereditdria. Caracteriza-se por telangiectasias

retinianas e intensa exsudacdo. Mais
freqiientemente afeta criancas do sexo masculino, na
primeira década de vida. Quase exclusivamente a do-
enca ¢é unilateral e raramente acomete adultos .

Os principais achados clinicos sdo leucocoria, di-
minuicdo da acuidade visual e estrabismo. Por estes
motivos, € um dos principais diagndsticos diferenciais
com o retinoblastoma. O diagnéstico se faz pelo aspecto
oftalmoscépico e, em casos nos quais existe extenso
descolamento de retina associado, pelas caracteristicas
aos exames de imagem, notadamente pela ecografia
ocular “*”.

O objetivo deste trabalho é relatar o perfil dos
casos de doenca de Coats, encaminhados ao Hospital
Universitério Professor Edgard Santos e ao Hospital Sdo
Rafael, para diagndstico diferencial com o
retinoblastoma.

MEtopos

Durante o periodo de outubro de 2001 a dezem-
bro de 2005, 10 casos novos, que foram encaminhados ao
Hospital Universitario Professor Edgard Santos e ao
Hospital Sdo Rafael para afastar retinoblastoma, tive-
ram diagnéstico de doenga de Coats.

O diagnéstico foi feito com base no achado
oftalmoscopico de telangiectasias retinianas e no aspec-
to ecogréfico para os casos com extenso descolamento

de retina (Figura 1). Os prontudrios e exames de ima-
gem disponiveis foram revisados e dados referentes ao
sexo, idade, queixa principal, estdgio da doenga, trata-
mento utilizado e evolugdo durante o tempo de acompa-
nhamento foram avaliados.

O estdgio da doenga, conforme a classificagio pro-
posta por Shields e colaboradores, orientou a conduta na
maioria dos casos. Esta classificagdo divide a doenga em
5 estagios: 1 — Telangiectasia; 2- Telangiectasia e
exsudacido (A sem envolvimento macular; B com
envolvimento macular); 3 — Descolamento de retina sem
glaucoma (A descolamento subtotal; B descolamento
total); 4 — Descolamento total de retina com glaucoma;
5—0lho cego nio doloroso .

REsuLTADOS

As caracteristicas dos 10 pacientes com doenca
de Coats, e a conduta adotada encontram-se na Tabela 1.
No mesmo periodo, 37 novos casos de retinoblasoma fo-
ram diagnosticados. Oito casos eram do sexo masculino
e 02 do feminino. A idade média ao diagnéstico foi de
43 9 meses (variando de 11 a 108 meses). Todos os casos
tiveram apenas um olho afetado. A queixa principal foi
estrabismo em cinco casos, leucocoria em trés, leucocoria
e estrabismo em um caso e baixa da acuidade visual em
outro caso.

Oito pacientes foram classificados como estégio
3B, um estagio 3A e um estagio 2B. Dos casos classifica-
dos como 3B, sete foram orientados a manter observa-
cdo periddica e um foi submetido a retinopexia sem
sucesso (Tabela 1). O tempo médio de acompanhamen-

Figura 1: A) Ecografia em corte axial: Caso 2 - Imagem sugestiva de descolamento total de retina, com presenca de cristais em liquido sub-
retiniano e auséncia de tumor; B) Tomografia computadorizada das 6rbitas; Caso 10 - Imagem sugestiva de descolamento total de retina, ndo
se vé calcificagdo ou tumor intra-ocular
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Tabela 1

Caracteristicas dos pacientes

Paciente Idade Sexo Acompanhamento Queixa Inicial Estagio Conduta
(meses) (meses)

1 36 M 28 estrabismo 3B observagdo

2 72 F 2 estrabismo 3B observagdo

3 20 M 25 leucocoria 3B observagdo

4 11 M 36 estrabismo 3A  crioterapia e fotocoagulacio

5 60 M 30 estrabismo 3B retinopexia

6 108 F 47 bav 2B fotocoagulagdo

7 36 M 1 leucocoria 3B observagdo

8 48 M 50 leucocoria 3B observagio

9 12 M 26 leucocoria e estrabismo 3B observagdo

10 36 M 22 estrabismo 3B observagdo

to foi de 26,7 meses (variando de 1 a 50 meses). Em
todos os casos foi possivel conservar o olho com bom
aspecto cosmético. Nenhum paciente evoluiu para
glaucoma neovascular durante o periodo de acompa-
nhamento. Embora néo tenha sido possivel realizar a
medida da acuidade visual inicial em todos os casos, a
acuidade visual final, excetuando-se os casos 2 e 7 que
tiveram tempo de acompanhamento muito curto, foi de
percepg¢do luminosa em 3 casos, auséncia de percepgio
luminosa em 5 casos e visdo de movimento de m&os nos
casos 4 e 6.

O caso 4 que apresentava doenga no estdgio 3A
foi submetido inicialmente a crioterapia e apds
reaplicacdo da retina, tratado por fotocoagulagdo por
laser diodo de 810nm (Tabela 1), 36 meses apds o trata-
mento inicial apresentava retina aplicada, sem
teleangiectasias aparentes, porém com cicatriz macular
exibindo caracteristicas ecograficas sugestivas de
calcificagdo e visdo de vultos. O caso 6 apresentava do-
enca no estagio 2B, cfoi tratado por fotocoagulacdo com
laser de argonio (Figura 2), evoluiu com resolugio da
exsudacdo, manutencao da escara macular apds 47 me-
ses de acompanhamento e visdo de conta dedos a 1 metro.

COMENTARIOS

A doenca de Coats permanece como importante
diagnéstico diferencial do retinoblastoma. No mesmo
periodo, tivemos 37 novos casos de retinoblastoma, uma
proporcdo de 1 novo caso de doenca de Coats para apro-
ximadamente 4 casos de retinoblastoma. Estes dados
diferem da série publicada por Shields et al. avaliando
500 casos de suspeita de retinoblastoma, na qual a pro-
por¢do entre o diagndstico de doenca de Coats e
retinoblastoma foi de 1 para 8,47 Este maior nimero
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Figura 2: Retinografia, Caso 6. A e B) Aspecto a apresentagdo com
exsudacdo elevando area macular e evidéncia teleangiectasias e
embainhamento vascular em periferia; C e D) Aspecto 47 meses apds
a fotocoagulagdo. Notar lesdo macular residual

relativo de casos de doenca de Coats encaminhados ao
nosso servico para afastar retinoblastoma, talvez reflita
ainda a dificuldade do diagnédstico clinico feito pelo of-
talmologista que realizou o atendimento primaério, por-
tanto enfatizando a necessidade de se abordar o assunto.

Na nossa série, leucocoria ou estrabismo estavam
presentes a apresentagdo em 9 dos 10 casos, tais queixas
também sdo as mais freqiientemente encontradas no
retinoblastoma"*”. Outros achados compartilhados en-
tre as duas doengas incluem o glaucoma neovascular
que acontece em 10% dos casos e, menos
freqiientemente, a heterocromia de iris. Mais raramen-
te, podemos encontrar a presenca de cristais de colesterol
em cAmara anterior e hemorragias retinianas“*”. Den-
tre os dados que ajudam a diferenciar as duas doengas,
encontramos a apresentacdo mais tardia na doenga de
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Coats, com idade média que varia de 2,4 a 7 anos e pre-
dominio do sexo masculino sobre o feminino, exibindo
uma relacdo de 3/1"”. Em nossa série, a idade média foi
de 43,9 meses, com apenas trés casos acometendo crian-
cas menores de dois anos, além disso, houve grande pre-
dominancia do sexo masculino sobre o feminino com
relagdo de 4/1"*", O diagnéstico clinico, pode ser feito
com seguranca usando estes dados em associagdo ao
achado oftalmoscépico de telangiectasias e exsudacdo
intensa com pontos sub-retinianos brilhantes, que
correspondem aos cristais de colesterol identificados a
ecografia, além da auséncia de tumor sub-retiniano aos
exames de imagem ",

A etiologia da doenga de Coats é desconhe-
cida “”. Nio existe tendéncia familiar ou alteracio
genética comprovada, entretanto a evolucdo natural
da doenca segue um curso seqiiencial, no qual os va-
sos retinianos mal formados permitem a passagem e o
acumulo de lipoproteinas na retina, que eventualmente
irdo romper a membrana limitante externa resultan-
do em descolamento exsudativo. Em sua revisdo de
150 casos da doenga de Coats, Shields et al. encontra-
ram descolamento exsudativo de retina em 81% dos
pacientes, sendo que descolamento total foi visto em
47%, estes achados foram associados a uma acuidade
visual ao diagnéstico menor ou igual a 20/200 em 76 %
dos pacientes .

O objetivo do tratamento da doenca de Coats é
destruir as telangiectasias, facilitando a resolugdo da
exsudacdo, do descolamento de retina e desta forma
impedindo a progressdo para glaucoma neovascular.
Dentre as opgdes terapéuticas, encontramos a crioterapia,
diatermia, fotocoagulacdo, drenagem de fluido sub-
retiniano, retinopexia e vitrectomia. Usualmente, sendo
necessaria a associagdo de mais de uma modalidade te-
rapéutica em multiplas sessdes de tratamento “**”. O
resultado visual é geralmente pobre; Char estudando 10
casos com acompanhamento médio de 8,8 anos relata
acuidade visual final melhor que 20/400 em apenas 2
pacientes ®. Adam et al. tratando 10 pacientes, também
s6 conseguiram manter acuidade visual que permitisse
deambulacdo em 4 pacientes, enfatizando sé ser possi-
vel este resultado nos casos em que o descolamento de
retina ndo for total 2 apresentagdo ”. J4 Shienbaum e
Tasman conseguiram visdo igual ou melhor que 20/30
em 3 de 13 casos e abaixo de 20/200 em oito ”. Aparen-
temente, estes autores lidaram com casos menos avan-
cados da doenga, tal fato pode ser evidenciado pelas mo-
dalidades terapéuticas empregadas . A maioria dos pa-
cientes daquela série foi tratada por laser ou crioterapia,
o que sugere doenga no maximo em estdgio 3A. Nos trés

casos em que foi necessdria retinopexia, um necessitou
ser enucleado, o segundo teve como resultado a ausén-
cia de percepgdo luminosa e o terceiro manteve visao
de 20725, porém este aparentemente ndo apresentava
doenga em estagio avangado, uma vez que a acuidade
visual inicial era de 20/25 . Parece ainda haver uma
relagdo entre o prognéstico e a idade a apresentacéo,
sendo que os pacientes mais jovens geralmente apre-
sentam doenca em estdgios mais avancados, resultando
em acuidade visual final mais baixa "”. Séries proveni-
entes de servigos de oncologia ocular geralmente sdo
formadas por casos encaminhados para se afastar o di-
agnostico de retinoblastoma, estes tendem a apresentar
baixa média de idade ao diagnostico, doenca em estagi-
os tardios e, portanto, pior prognéstico visual *. Este acha-
do fica explicito na nossa série, onde apenas um entre 10
pacientes ndo apresentava retina descolada ao diagnoés-
tico (Tabela 1). Outro dado que merece comentério € a
nossa op¢ao por ndo tratar sete dos nossos dez casos. Esta
opc¢do, também relatada com certa freqiiéncia por ou-
tros autores, foi feita com base nos péssimos resultados
visuais, relatados com o tratamento para casos tdo avan-
cados, bem como na complexidade e morbidade poten-
cial do tratamento necessario que pode envolver a ne-
cessidade de retinopexia e vitrectomia, muitas vezes
associadas e repetidas, e sempre sob anestesia geral
#1% J4 nos dois casos em que nio havia descolamento
total de retina, conseguimos boa obliteragdo dos vasos
andmalos com tratamento focal por crioterapia e
fotocoagulagdo, embora ndo tenhamos dados referentes
a acuidade visual inicial, pois algumas das criancas néo
informavam bem, estes dois pacientes foram os tinicos
que mantiveram visdo melhor que percepcdo luminosa.
Até o momento, nenhum dos nossos casos evoluiu para
glaucoma neovascular, embora este seja um risco real
que temos monitorado.

Ap6s o diagnéstico de doenga de Coats, é impor-
tante conscientizar os pais da importancia do acompa-
nhamento seriado. Embora estas criangas geralmente te-
nham boa visdo no olho contralateral e, portanto, usual-
mente desempenhem normalmente suas atividades, reci-
diva tardias podem acontecer. Shienbaum e Tasman rela-
tam em um acompanhamento a longo prazo, recidiva em
quatro de doze pacientes tratados, com tempo médio 4,3
anos entre o tratamento e a primeira recidiva.” Os mes-
mos autores enfatizam ainda que dos quatro pacientes
com recidiva da doenga, trés o fizeram em mais de um
episédio . Tais achados sdo importantes, pois embora re-
gressdo espontanea da doenga com reaplicacdo da retina
tenha sido descrita, existe risco de progressdo para
glaucoma neovascular, especialmente em olhos nao acom-
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panhados “**"". Nos casos em que o olho torna-se cego e
doloroso, a enucleagio pode ser necessaria “*”.

Em suma, nossos dez casos de doenca de Coats,
todos encaminhados para afastar o diagnéstico de
retinoblastoma, refletem a experiéncia de outros servi-
¢os de referéncia em oncologia ocular com esta doen-
ca“*”, Tratam-se de pacientes com doenga em estégios
avancados e prognéstico visual reservado. Nos casos em
que aretina ndo apresentava descolamento total, foi pos-
sivel conseguir bom controle da doenca com o uso de
tratamento destruidor focal como a crioterapia e a
fotocoagulacdo. Para casos com doenca em estagio 3B
ou pior, sugerimos individualizar a indicacdo de trata-
mento uma vez que este tem alto custo, € complexo, tem
possivel morbidade associada e resultados pouco
encorajadores até o momento.

ABSTRACT

Purpose: To report the profile of Coats’ disease patients,
referred to exclude retinoblastoma. Methods:
Retrospective study of medical charts from ten consecutive
patients. Data evaluated include age at diagnosis, gender,
chief complain, disease stage, treatment and evolution.
Results: Mean age at diagnosis was 43.9 months. Eight
patients had stage 3B of the disease, one stage 3A and one
2B. From the eight patients with total retinal detachment
(3B disease), seven were managed by observation one
was submitted to unsuccessful retinopexy. The patient with
partial retinal detachment (3A) was treated with
cryotherapy followed by diode laser photocoagulation
with resolution of the retinal detachment and obliteration
of the abnormal vessels. The patient without retinal
detachment (2B), was treated by argon laser
photocoagulation with good obliteration of the abnormal
vessels. Final visual acuity was light perception in 3 and
no light perception in 5 out of the 8 patients with 3B disease,
patients with 3A and 2B disease, retained hand motions
vision. None of the patients developed neovascular
glaucomain a mean follow-up of 26.7 months. Conclusion:
The majority of Coats’ disease patient referred to exclude
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retinoblastoma diagnosis, have advanced disease. In these
cases, due to the very poor visual prognosis and high
complexity of surgical treatment, simple observation can
be an option.

Keywords: Retinal detachment/etiology; Retinal
vessels/abnormalities; Glaucoma, neovascular
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