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Vasculopatia retiniana exsudativa tipo Coats associada a
retinose pigmentar - ocorréncia familiar

Coats’ type exudative vasculopathy associated with retinitis pigmentosa - familial
occurrence

Valdir Balarin Silva'
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Jaqueline Mendonca Lopes de Faria® Os autores apresentam dois casos de vasculopatia retiniana tipo Coats
associadaaretinose pigmentar. Estessdo osprimeiroscasosentreirméos
descritosno Brasil enosso objetivo éanexar mais2 casos, a0s47 descritos
naliteraturamundial.
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RESUMO

INTRODUCAO

O termo vascul opatiaretinianaexsudativatipo Coats associadaaretino-
se pigmentar foi recentemente adotado, substituindo as prévias denomina-
¢des. Doenca de Coats, Sindrome de Coats, Descolamento retiniano tipo
Coats associado a retinose pigmentar®2,

A vascul opatiaexsudativaéumararaocorréncia, tendo sido relatadaem
1,2 a 3,6% dos casos de retinose pigmentar avancada®®. E usualmente
bilateral e ndo demonstra predilecéo por sexo. Os achados fundoscépicos
sdo anomalias vascul arestel angectasi cas naarearetinianainferior afetada,
dilatacdo dos grandes vasosretinianosinferioresjaapartir do disco 6ptico,
descolamento retiniano seroso e tipicos depdsitos de lipidios extravascul a-
res subretinianos eintraretinianos, multifocais e periféricos; além dos acha-
dostipicosrel acionados aretinose pigmentar. A retinoangiografiafluores-
ceinica mostra na periferia retiniana af etada, vasos dilatados, tortuosos e
telangectasi cos, que extravasam corante. O campo visual é geralmenteigual
ou menor que 10 graus.

Foi relatada consangiinidade dos pais em quatro casos® de associagéo
vasculopatia exsudativa tipo Coats e retinose pigmentar e pouco se sabe
sobre uma possivel heranca genética.

* Professor Assistente Doutor de Oftalmologia do Depar- Apenas quarenta e sete casos dessa vasculopatia retiniana especifica
e Lo e AR, & estéo relatados na literatura mundial ®. Nosso propésito € anexar mais

? Pbs-Graduando nivel Mestrado em Oftalmologia pela dois casos, sendo este 0 primeiro caso entre irméos relatado no Brasil, até
53‘;“'5’:" Cea,ii).ﬁ;i”c 'SSN?ACTMCBS 2 Universicade B onde temos conhecimento. Anteriormente, apenas sete casos entre irmaos

? Professora participante da Pés-Graduaggo da Faculda- foram relatados na literatura mundial®®19, Discutimos o resultado da
e oA, (2 Vniversidade Esadual de fotocoagulagéo com laser de argdnio e a histérianatural dadoenca.
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Caso 1
Paciente de 27 anos, examinada em novembro 1982, sexo feminino,
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tel efonista, pais ndo consangliineos, assintomaticos do ponto
devistaocular. Apresentavaretinose pigmentar bilateral diag-
nosticada desde os seis anos de idade. Haviahistoriafamiliar
de hemeralopia em trés de sete irméos, sendo que um desses
irméos ndo chegou a ser examinado. O exame ocular inicia
demonstrou acuidade visual com amelhor correcdo: 20/100, e
menor que J7 em ambos os olhos. A biomicroscopiarevelou a
presenca de opacidade subcapsular posterior do cristalino em
ambos os olhos. A fundoscopia confirmou a presenca de
alteracGes pigmentares tipicas de retinose pigmentar distri-
buidas por toda a retina até a area peripapilar; disco éptico
apresentando elevacfes arredondadas e isoladas que torna-
vam suas bordas|igeiramenteindistintas, dando aspecto com-
pativel com o diagndstico clinico de drusas de papila em
ambos os olhos, o que é achado rel ativamente comum nareti-
nose pigmentar. O olho direito apresentava macula com pig-
mentacdo alterada, irregularidade de artériaseveiasretinianas
no setor inferior, apresentando-se mais dilatadas que as do
setor superior, além de tortuosidade acentuada e comunica-
¢oes artério-venosos (Figura 1). Naregido equatorial obser-
vava-se descolamento da retina com exsudatos lipidicos no
espaco subretiniano. O descolamento retiniano erapouco ele-
vado; estendia-se entre quatro e oito horas. O olho esquerdo
demonstrava artérias e veias do setor inferior também dilata-
das e tortuosas ja a partir do disco 6ptico, embora em menor
grau (Figura 2). Na regido equatorial ocorria a presenca de
alguns exsudatos lipidicos profundos intraretinianos, porém
n&o se observava descolamento de retina. O teste pseudoiso-
cromético HRR, em ambos os olhos, demonstrou auséncia
total de percepcéo de cores bilateralmente. O campo visual,
pesqguisado com miraV-4 no olho direito foi menor que 10°eno
olho esquerdoigual a10°. A ecografiado olho direito confirma
0 descolamento de retina no setor inferior, sendo que no
espaco subretiniano ocorrem ecos espiculares devidos aos
lipideos subretinianos. O exame do disco dptico, em ambos os

Figura 1 - Dilatag&o e tortuosidade vascular retiniana no setor inferior
do olho direito
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Figura 2 - Dilatag&o vascular retiniana menos intensa no olho esquerdo

olhos, com atenuag@o maxima, demonstrou a persisténcia de
ecos intrapapilares, confirmando o diagnéstico de drusasin-
trapapilares.

Apostratamento das anomalias vascul ares periféricas com
laser de argbnio em ambos os olhos, a paciente retornou
somente apos trés anos quando se verificou a persisténcia do
descolamento de retina do olho direito, assim como das ano-
malias vasculares, e notou-se ainda, neovasos epirretinianos
naregido periféricadaretinadescolada, com pequena hemor-
ragiavitrealocalizadanessaregiao. O olho esquerdo apresen-
tavaaspecto inalterado em relagcéo ao exame anterior. A acui-
dade visual havia diminuido para 20/200 em virtude de pro-
gressdo das opacidades cristalinianas em ambos os olhos.
Apos esta data a paciente ndo mais retornou.

Caso 2

Paciente de 19 anos, examinada em marco de 1983, sexo
feminino, auxiliar de escritério, irma da paciente do caso 1.
Historia de dificuldade visual paralonge desde os 10 anos de
idade, quando foi prescrita correcéo 6ptica. Aos 15 anos,
comegou a apresentar hemeral opia, entretanto o exame oftal -
mol égico, na ocasido, ndo detectou alteracdes retinianas (sic).
O exameinicial mostrou acuidade visual com amelhor corre-
¢80 20/60 e J2 no olho direito e 20/80 e J6 no olho esquerdo. A
biomicroscopia néo apresentava alteragdes. A fundoscopia
apresentava alteracOes difusas do epitélio pigmentar com ra-
refac@o generalizada e concentragfes focais irregulares de
pigmento, distribuidos por toda a retina até a regido peripa-
pilar, em ambos os olhos. O olho direito apresentavaartériase
veiasretinianas daregido inferior discretamente mais dilata-
das que as da regido superior; mécula oftalmoscopicamente
normal. Naretinaperiféricainferior, observam-setortuosida-
des vasculares. N&o foram encontrados ho exame comunica-
¢Oes artério-venosos, exsudatos subretinianos ou descola-
mento de retina. O olho esquerdo mostrava artérias e veias
retinianas daregido inferior maisdilatadas e tortuosas que no
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setor superior; disco 6ptico com bordosligeiramenteindistin-
tos, porém com nitidalobulagdo, compativel com diagnostico
clinico de drusas de papila (Figura 3); maculapouco alterada
guanto a pigmentacéo e reflexo foveal. Naregido inferior a
nivel do equador, observavam-se tortuosidades vasculares,

comunicagdes artério-venosos, além de angiomas e retina
descolada pouco elevada entre 4 e 8 horas. Observavam-se,

no espaco subretiniano, discretos depdsitos lipidicos. O teste
pseudoisocromatico American Optical HRR era alterado em
ambos osolhos. O campo visual, pesquisado com miraV-4, foi

de 15° em ambos os olhos. Retinoangiografia fluoresceinica,
foi realizada e mostrou auto fluorescéncia tipica de drusas
intrapapilares, dilatagdo de vasosinferioresjaapartir do disco
optico, presenca de grande extravazamento de corante na
regido dos angiomas retinianos e anomalias vascul ares, infe-

riormente. Nas fases tardias, notou-se auséncia de edema
cistdide de macul a e presenca de tingimento detecido intrapa-
pilar, confirmando o diagndstico de drusas.

Apbs o tratamento com laser de argénio das anomalias
vasculares pela técnica de disparos seqlienciais, obteve-se
ligeira diminuicdo do calibre desses vasos, entretanto, o des-
colamento de retina continuou aaumentar, sendo que, quando
examinadapelaultimavez, sete meses apbsaprimeiraconsul-
ta, apresentava acuidade visual de conta dedos a trés metros
no olho esgquerdo em virtude do descolamento daretina haver
atingido a macula e olho direito mantinha a acuidade visual
inicial. Apos esta data, a paciente ndo mais retornou.

DISCUSSAO

A apresentagdo desta descricdo de casos foi motivada
pela pouca freqiiéncia com que tem sido relatada a agora
chamada* V ascul opatiaretiniana exsudativatipo Coats asso-
ciadaaretinose pigmentar”. Aindamaisrarotemsidoorelato
dapatol ogiaem irmaos, sendo este o oitavo relato naliteratura

Figura 3 - Dilatagdo e tortuosidade vascular no setor inferior do olho
esquerdo desde o disco 6ptico

mundial ®*9, Retinose pigmentar é sabido ter muitos modos
de heranca. Nalinhagem dafamiliarelatada, oitoirmaos (quatro
homens e quatro mulheres) sendo duas mulheres af etadas,
pode ser consistente com retinose pigmentar autossdmica
recessiva. Small Y sugeriu que Doencade Coatstambém pode
ser uma anormalidade genética. Nossos achados, de outros
autores®19 e os de Lanier®, sugerem a possibilidade da vas-
cul opatiaretinianaexsudativatipo Coats associada aretinose
pigmentar ser umaanormalidade com predisposi cao genética,
baseado no fato da ocorréncia ser uma patologia rara e estar
ocorrendo entre irmaos®?,

Pesqui sa recente® mostrou que mutagdes no gene homo-
logas crumbs (CRB1) sdo associadas a presenca de vascul o-
patia retiniana exsudativa tipo Coats associada a retinose
pigmentar, confirmando assim a natureza genéticadaassocia-
¢do de patologias.

Diferente da Doenca de Coats, que apresenta maior ocor-
rénciaem homensno final daprimeiradécada, naformadeuma
patologiaunilateral, avascul opatia, associada aretinose pig-
mentar, apresenta histéria natural pouco conhecida, ndo ha-
vendo destaformapredile¢do por sexo ou mesmo idade parao
seuinicio, alémdeser binocular.

Deumafaseinicial pré-exsudativa, podeevoluir paraneo-
vascul arizag&o coroideana e retinianacom descolamento cro-
nico daretina, rubeosisiridis com glaucomaneovascular, além
de catarata. Esta evolucéo, nos casos em questdo e nalitera-
turamundial, ocorreu em tempo diferente para cada olho no
mesmo paci ente e pouco dependente ao tratamento realizado.

Pelo fato de ndo conhecermos exatamente a patogénese
desta doenca vascular retiniana e o universo a ser analisado
ser pequeno, varios métodos de tratamento jaforam utilizados
edescritos naliteratura: fotocoagulagdo com xenénio®, laser
de argbnio, crioterapia®, introflexdo escleral®. A andlise da
casuisticarelatada por outros autores nos leva a conclusdo de
gue os casos avangados sao refratarios a todas as modalida-
des terapéuticas.

ABSTRACT

The authors presents two cases of Coats' type exsudative vas-
culopathy associated with retinitis pigmentosa. These are the
first cases in siblings described in Brazil and our purposeisto
add two more cases, to the 47 described in theworld literature.

Keywords: Retinal diseases; Retinitis pigmentosa/genetics;
Consanguinity; Retinal vessels; Light coagulation; Case
report
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