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Distrofia corneana amorfa posterior: relato de caso

Posterior amorphous corneal dyvstrophy:case report
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Denise de Freitas® O objetivo destetrabalho € alertar o oftal mol ogista da possibilidade de se

Luciene Barbosa de Sousa* deparar com casos raros de distrofias corneanas. Neste caso correlacio-
namos os achados clinicos da distrofia amorfa posterior com refracéo,
topografia e biomicroscopia ultra-sonica.
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INTRODUCAO

Distrofias corneanas sdo um grupo de desordens néo inflamatorias, de
heranca genética determinada, caracterizadas por opacidades corneanas de
aparéncia clinica diversa e também pela sua evolugéo e tratamento®. A
distrofiacorneanaamorfaposterior foi descritapor Carpel et al., em 1977,
E uma condi¢&o de heranga autossdmica dominante determinada por opaci-
dades corneanas localizadas no estroma posterior.

Dentre os raros casos descritos foram identificados opacificagdes bran-
co-acinzentadas no estroma posterior e afinamento corneano®.

Corneas aplanadas, hipermetropia, alteragdes na superficie e no estroma
irianos, processos irianos se estendendo até alinha de Schwal be e extenséo
da opacidade até o limbo também ja foram descritos®.

Neste estudo descrevemos um caso de distrofia corneana amorfa poste-
rior e fazemos umarevisdo daliteraturanacional einternacional.

Trabalho redlizado no Setor de Doengas Externas e RELATO DE CASO
Cérnea do Departamento de Oftalmologia da Universi-
dade Federal de S&o Paulo - UNIFESP.
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Figura 1 - Biomicroscopia OD mostrando opacidade estromal poste-
rior e area de afinamento

ultra-sonica. Demonstrou também val ores ceratométri cos pro-
ximos de 40,00 dioptrias (cérneas aplanadas) (Figura 2). A
biomicroscopia ultra-sdnica (Ultrasound Biomicroscope
model 840, Humphrey Instruments Inc., Dublin, CA, U.S.A.)
revelou aumento da espessura corneana nas regifes mais
periféricas (1088 um em OD e 1100 um em OE), com discreto
afinamento (470 um) na regido paracentral nasal inferior de
ambos os ol hos. Evidenciou também uma opacidade linear em
estroma profundo (Figura 3).

A investigacéo familiar (heredograma) so foi realizada na
mée da paciente, a qual ndo apresentou nenhuma alteracéo
corneana. Os demais membros (irm&o e pai) ndo foram subme-
tidos ao exame oftalmol 6gico por motivos familiares e socio-
econdmicos.

A investigacdo para tuberculose (PPD) e sorolégica para
sifilisforam negativas.

Como tratamento, prescrevemos a corregdo optica e opta-
mos por uma conduta expectante. Tentamos adaptacéo de len-
tes de contato e obtivemos mel hora da acuidade visual, porém a
paciente e sua mae se opuseram ao uso das lentes prescritas.
Desde entéo foi orientado retorno semestral para reavaliacdo
oftalmol égicageral, examerefracional efotodocumentacéo.

DISCUSSAO

A distrofia amorfa posterior € uma condicéo bastante rara
mesmo nos grandes centros de referéncia oftalmolégica®.
Existem poucas publicacdes naliteratura sobre esta patol ogia,
dentre as quais, todas sdo descricfes de achados em relatos
de casos. Dentre os casos relatados pelo Brasil, talvez este
seja o primeiro descrito na literatura nacional. O diagndstico
de patologias de baixa incidéncia e prevaléncia como raras
distrofias corneanas é muitas vezes lembrado por exclusdo e
mesmo assim podem ser questionados. Algumas distrofias e
disgenesias corneanas congénitas compartilham varios acha-
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Figura 2 - Topografias mostrando aumento da curvatura em regido
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dos: podem estar presentes ao nascimento; podem ser herda-
das, normalmente em um padrdo dominante; anormalidades
corneanas estao presentes e também podemos encontrar alte-
ragBes em outros tecidos de origem mesenquimal como iris e
angulo da cémara anterior como nadistrofia polimorfa poste-
rior e anomalia de Peters; normalmente sdo bilaterais. Ainda
como diagndstico diferencial devemosincluir adistrofiaendo-
telial hereditariacongénita(CHED).

Moshegov et al., estudaram nove pacientes de trés gera-
¢desde umamesmafamiliaetentaram classificar estadistrofia
em duasformas di stintas de expressao: centroperiféricae peri-
férica. Todos pacientes com aforma centroperiférica apresen-
tavam hipermetropia, valores ceratométricos abaixo de 41,00
dioptrias e com espessura central menor que 0,500 mm®.
Como a paciente estudada apresentou apenas uma area cor-
neana livre (paracentral nasal inferior), leitura ceratométrica
média abaixo de 40,00 dioptrias e um ligeiro afinamento infe-
rior, acreditamos que amesmase enquadrarianaformacentro-
periférica proposta acima. Da mesma forma, Dunn et al., ao
descreverem oito pacientes de cinco geractes de uma mesma
familia notaram as seguintes caracteristicas: hipermetropia,
corneas planas e anormalidades irianas®. No caso em questéo
ndo encontramos nenhuma anormalidade iriana 6bvia. Em
outro estudo que abrangeu sete casos 0s autores incluiram os
seguintes achados clinicos neste tipo de distrofia: variagdes
na espessura corneana observadas na biomicroscopia e tam-
bém na paquimetria ultra-sonica, astigmatismo corneano irre-
gular e ectasia progressiva®.

Assim como descreveram al guns autores, na biomicrosco-
pia ultra-sdnica corneana desta paciente encontramos opaci-
dades estromais profundas e uma area de afinamento para-
central®,

Devido a raridade desta patologia € interessante que 0s
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oftalmologistas se atentem para esta hipétese quando estive-
rem diante de um quadro de opacidade estromal posterior bilate-
ral. E relevante também examinar os membros dafamiliadestes
pacientes 0 quanto antes, com a preocupacdo em detectar opa-
cidades e/ou ametropias que possam levar aambliopia.

ABSTRACT

The purpose of this paper is to warn the ophthalmologist
about the possibility of facing rare cases of corneal dystro-
phies. Clinical findings of a case of posterior amorphous dys-
trophy were correl ated with refraction, topography, and ultra-
sound biomicroscopy.

Keywords: Corneal dystrophies, hereditary; Corneal opacity/
ultrasonography; Corneal stroma; Visual acuity; Cornea/pa-
thology; Pedigree; Case reports [publication type]
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