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Retinose pigmentar unilateral ou pseudorretinose pigmentar?: relato de caso

Unilateral retinitis pigmentosa or pseudoretinitis pigmentosa?: case report
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RESUMO

Aretinose pigmentar unilateral € umadoencarara caracterizada pela perda de fotorre-
ceptoresedeposicdo de pigmento naretina semacometimento do olho contralateral.
Apesar de descrita ha mais de cem anos sua existéncia ainda é questionada. Este
artigo relata o caso de um paciente com alteracoes sugestivas de retinose pigmentar
unilateral. Os aspectos clinicos e os exames complementares sdo discutidos.
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ABSTRACT

Unilateral retinitis pigmentosais a rare disease characterized by loss of photoreceptors
and retinal pigment deposition without affecting the contralateral eye. Although des-
cribed more than one hundred years its existence is still questioned. This article reports
a case of a patient with abnormalities suggestive of unilateral retinitis pigmentosa.
The clinical and complementary examinations are discussed.
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INTRODUCAO

A retinose pigmentar é um termo utilizado para um grupo de
doencas que sdo caracterizadas pela hereditariedade, bilateralidade,
disfuncéo progressiva, perda celular e eventual atrofia retiniana. A
perda dos fotorreceptores leva a posterior deterioracéo das cama-
das internas da retina, com atrofia difusa de todas as camadas. Os
sinais caracteristicos sao: aglomerados pigmentares com aspecto
de "espiculas 6sseas” na periferia da retina, atenuacgdo dos vasos e
palidez “cérea” do nervo optico. As primeiras descricbes de retinose
pigmentar unilateral (RPU) datam de meados do século XIX!". Desde
entéo, vérios outros foram relatados. Em 1948, Dreisler sugeriu que
essas condicdes representavam uma rara forma de manifestacdo
assimétrica da doenca bilateral® e em 1951, Joseph concluiu que
muitos destes eram secundérios a outras doencas®.

Ainda hoje persiste a discussdo sobre a existéncia da RPU como
entidade clinica isolada, sua relagdo com a retinose pigmentar bi-
lateral (RPB) e, principalmente, sua associacdo com outras doencas
adquiridas. Estas incertezas podem confundir o médico oftalmolo-
gista especialmente quando ndo é encontrada uma causa para as
alteracdes apresentadas ao exame clinico.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 24 anos, procedente de Belo Hori-
zonte foi admitido na unidade de urgéncia da Clinica de Olhos do
Hospital Santa Casa de Belo Horizonte, com relato de diminuicdo
da acuidade visual no olho direito (OD) com evolucdo de dois dias.
Negou dor, trauma ocular recente ou prévio. Informou passado
de varicela aos 19 anos. Sua histéria familiar evidenciou mae com
hipertensdo arterial sistémica. Ao exame oftalmoldgico apresentou
acuidade visual corrigida de 0,4 (20/50) no OD e 1,0 (20/20) no olho

esquerdo (OE). A biomicroscopia do segmento anterior ndo revelou
alteracdes e a medida da presséo intraocular pela tonometria de
aplanacdo (Goldmann) foi de 16 mmHg em ambos os olhos. O ma-
peamento de retina do OD evidenciou vitreo claro, retina aplicada,
atenuacao arteriolar difusa, disco optico corado com contornos
regulares e relagdo escavacao/disco fisioldgica, rarefacéo de epitélio
pigmentar da retina (EPR) e aglomerados pigmentares similares a
“espiculas ¢sseas” 360° poupando a regido macular. O exame do OE
demonstrou vitreo claro, retina aplicada, vasos retinianos com relacao
artéria/veia de 2/3, disco éptico corado, com contornos regulares e
relacao escavagao/disco fisiolégica, brilho macular preservado sem
qualquer alteracao retiniana.

O campo visual manual (CVM) realizado com o campimetro manual
(Goldmann) mostrou padrdo tubular no OD e exame sem alteracdes
no OE (Figura 1A). A retinografia colorida utilizando o equipamento
Spectralis (Heidelberg Engineering) evidenciou atenuag¢do dos vasos
e aglomerados pigmentares além das arcadas vasculares no OD, ndo
observadas no OE (Figura 1B). Angiografia fluorescente realizada
com o mesmo aparelho demonstrou édreas de hipofluorescéncia por
efeito mdscara devido aos acimulos pigmentares, hiperfluorescéncia
por efeito janela em correspondéncia a auséncia de pigmento no
EPR além das arcadas vasculares no OD. Na avaliacdo da autofluo-
rescéncia observou-se padrdo numular hipofluorescente na média
periferia no OD e dentro dos padrdes da normalidade no OE (Figura
10). O eletrorretinograma (ERG) de campo total utilizando o sistema
Retiport/Retiscan (Roland Consult) e eletrodo tipo ERG Jet mostrou
respostas extintas no OD tanto nas fases escotépicas quanto nas fa-
ses fotopicas. No OF a amplitude e o tempo implicito dasondasaeb
foram dentro dos padrées da normalidade. O ERG multifocal (ERGm()
realizado com o aparelho Retscan System (Roland Consult) demons-
trou onda eletrorretinografica com morfologia normal nos 5 graus
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Figura 1. A) Campo visual manual evidencia padrao tubular no OD e dentro da normalidade no OE. B) Retinografia mostra atenuacéo dos
vasos e acumulos de pigmento além das arcadas vasculares no OD, ndo observadas no OE. C) Autofluorescéncia com padrao numular hipo-

fluorescente na média periferia no OD e sem alteragdes no OE.

centrais, apesar de baixa amplitude e auséncia de resposta nos anéis
periféricos. No OE o exame mostrou-se sem alteragcoes (Figura 2A).
A tomografia de coeréncia ¢ptica (OCT) com o equipamento Spec-
tralis (Heidelberg Engineering) evidenciou afinamento das camadas
retinianas externas nas areas além de 1.500 micra da fovea (espessura
de aproximadamente 30 micra), sugerindo acometimento dos fotor-
receptores no OD, em contraste com exame normal (aproximada-
mente 88 micra) no OE (Figura 2B).
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Os exames complementares sistémicos evidenciaram: “Venereal
Disease Research Laboratory test” (VDRL) e teste de absor¢do do
anticorpo treponémico fluorescente (FTA-ABS) negativos, sorologia
para toxoplasmose IgM negativo e IgG positivo, hemograma e velo-
cidade de hemossedimentagéo (VHS) sem alteragdes. A investigagao
oftalmoldgica de seus familiares nao evidenciou alteragdes similares
as do paciente. O mesmo foi acompanhado periodicamente e man-
teve as alteracdes ja descritas.
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Figura 2. A) ERGmf evidencia onda eletrorretinografica com morfologia normal nos 5
graus centrais, baixa amplitude e auséncia de resposta nos anéis periféricos no OD. No
OE o exame mostra-se sem alteracées. B) OCT com afinamento das camadas retinianas
externas nas areas além de 1.500 micra da févea, em contraste com exame normal do OE.

DISCUSSAO

A RPU tem sido descrita na literatura, mas ainda existem duvidas
quanto a existéncia de uma entidade clinica isolada e sua relacdo
com a forma bilateral®. Na RPB os casos hereditarios representaram
34% em um estudo, porcentagem similar ao observado na doenca
unilateral (36%) falta referéncia. Praticamente todas as formas de
hereditariedade mendeliana e ndo mendeliana foram descritas na
RPB. Segundo alguns trabalhos a RPU também apresentaria uma
hereditariedade semelhante, mas ndo foram identificados casos rela-
cionados ao cromossoma X“. Mais de 45 genes foram identificados
para RPB sendo que estes correspondem a apenas 60% dos pacientes
com a doenga, o restante destes pacientes possui, possivelmente,
alteracbes em genes ainda desconhecidos o que dificulta sua con-
firmacdo genética®.
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Muitas vezes a RPB pode ser assimétrica e o acometimento no
olho, em principio, sadio ocorrer muitos anos apds a manifestacao
inicial da doenca. Contudo, nesses casos, o ERG ja apresenta altera-
¢des em ambos os olhos desde o inicio da doenca®. O tempo ideal
de acompanhamento do paciente para o diagnostico de RPU ainda
é controverso. Alguns autores sugerem um periodo minimo de 5
anos”’ mas ha relatos de pacientes que desenvolveram a doenca
bilateral apds 10 anos®,

O diagndstico da RPU pode ser tardio porque muitas vezes o
paciente apresenta viséo preservada em um olho e somente percebe
a baixa acuidade visual quando esta é grave.

Em relacdo aos sinais e sintomas, assim como as alteracdes de
exames complementares ndo ha diferencas entre as duas doencas.
Francois, Verriest sugeriram critérios para o diagnéstico da RPU: excluir
todas as etiologias infecciosas e checar que os sinais clinicos da retino-
se estao presentes em um olho e totalmente ausentes no outro olho".

Outras retinopatias pigmentares chamadas de pseudorretinoses
podem simular RPU como, por exemplo, doencas infecciosas e infla-
matarias prévias da retina (sifilis, toxoplasmose, rubéola, tuberculose
e outras viroses). Doengas como o melanoma de coroide®, angioma
de coroide e lupus eritematoso sistémico!” também foram asso-
ciadas a pseudorretinose pigmentar.

No caso em discussao, foram descartadas algumas causas infec-
ciosas, assim como traumas (descolamento prévio de retina) e uso de
medicagdes (retinose téxica secundaria) que também representam
diagnéstico diferencial da RPU. Apesar da inclusdo nos critérios ja
descritos ndo ha como garantir o diagndstico de RPU. Isso porque tal-
vez existam causas ainda ndo descritas ou ndo detectaveis de pseu-
dorretinose pigmentar. Qualquer injuria celular poderia causar uma
migracado intrarretiniana de pigmento semelhante ao que ocorre nas
degeneracdes retinianas hereditarias®. O paciente também neces-
sita ser acompanhado para excluir uma forma assimétrica da RPB.

A RPU é um diagndstico raro e que ainda ndo possui consenso
sobre seus fatores causadores, sua relacdo com a doenca bilateral,
sua caracteristica hereditéria e até mesmo sua existéncia. Acredita-se,
atualmente, que muitos casos publicados como RPU seriam na ver-
dade pseudorretinoses. Desta forma o médico oftalmologista deve
estar atento para este diagndstico diferencial.
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