EDITORIAL

Telangiectasias perimaculares idiopaticas

juxtafoveolares ou telangiectasias parafoveais ou perifoveais. Clinicamente, se caracterizam por conjunto

de alteracoes telangiectdsicas capilares, perimaculares, uni ou bilaterais e ndo associadas a doengas sistémicas.
Foram descritas inicialmente por Gass e Oyakawa® baseados nos exames clinico e angiofluoresceinografico. Clas-
sificaram-nas em quatro grupos. Grupo 1 — Sexo masculino, envolvimento uniocular, exsudagao lipidica intrarretiniana
e telangiectasias confinadas a metade temporal da area juxtafoveolar; Grupo 2 — Comumente sexo masculino, com
areas simétricas de telangiectasias afetando a metade temporal das dreas juxtafoveolares e discreta exsudagio
intrarretiniana; Grupo 3 — Ambos os sexos, com lesdes simétricas de todo leito capilar parafoveolar e minima
exsudacdo; Grupo 4 — Um caso de telangiectasia com alteragdes oclusivas perifoveolares e palidez de papila de
carater familiar. O prognoéstico visual nos grupos 1, 2 e 3 € relativamente bom. A fotocoagulagdo pode ser ttil no
tratamento dos pacientes do grupo 1.

Onze anos depois, Gass ¢ Blodi® reviram e atualizaram a classificacdo em trés grupos: 1, 2 e 3, com subgrupos
A e B nos grupos 1 e 2 baseados em diferencgas clinicas e demograficas.

Grupo 1A - Telangiectasias parafoveolares unilaterais congénitas caracterizadas por capilares telangiectasicos,
ocupando area de 1 a 2 didmetros papilares na metade temporal da macula. Podem ocorrer exsudatos lipidicos nas
margens da drea de telangiectasias tomando forma de retinite circinata. Idade média de 35 anos e a queda da acuidade
visual (AV) (20/25 a 20/40) é devido ao edema macular cistéide e exsudacdo. Evolugao variavel podendo manter boa
AV por muitos anos. (Figura 1). A fotocoagulacio pode ser util para melhorar ou preservar a AV central. Diagnéstico
diferencial com sequelas de retinopatia diabética, retinopatia da irradiagdo, doenca de Eales, anemia falciforme,
sindrome isquémica ocular por oclusdo da carétida, doengas inflamatdrias adquiridas e distrofias tapetoretinianas.

Grupo 1B - Telangiectasias capilares focais juxtafoveolares idiopdticas com pequena drea de capilares
incompetentes confinada duas horas ou menos na borda da zona avascular da macula. Pode haver exsudatos amare-
los. AV 20/25 ou melhor. E incerto se é uma lesdo adquirida ou representa uma forma leve de telangiectasia
congénita (Figuras 1, 2 e 3).

Grupo 2A - Telangiectasias capilares idiopéticas adquiridas parafoveolares, com espessamento da retina
temporal a févea, podendo estar associadas a “veias em angulo reto”, placas de hiperplasia de epitélio pigmentado

Telangiectasias perimaculares idiopdticas sdo também conhecidas como telangiectasias retinianas

Figura 1

Figuras 1, 2 e 3: Exemplos de
telangiectasias idiopdticas
juxtafoveais com exsudacgdo
lipidica, edema e permeabilidade
vascular alterada visiveis na
fluoresceinografia

Figura 2

Figura 3
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da retina, depdsitos cristalinos, e eventualmente neovascularizagdo sub-retiniana. Idade 50-60 anos, ambos 0s sexos,
lesdes simétricas, um disco de papila de didmetro, ocupando metade temporal da macula ou toda drea macular.
Edema e exsudacdo minimos (Figuras 4, 5 e 6). Pode ocorrer em fase mais tardia, neovascularizagao de cordide
associada a hemorragias ou exsudatos (Figura 7).

Grupo 2B - Telangiectasias capilares ocultas juvenis e familiares juxtafoveolares. Semelhantes a 2A sem
evidéncias de “vénulas” anguladas, depdsitos ou acimulos pigmentares.

Grupo 3A - Telangiectasias capilares oclusivas com perda visual devido oclusdo de capilares perifoveais,
ocorrendo na velhice associada a varias doencas sistémicas como policitemia, hipoglicemia, colite ulcerativa, mieloma
multiplo e leucemia linfatica. Sao lesdes semelhantes aquelas que ocorrem na anemia falciforme, retinopatia
diabética e retinopatia da irradiacdo. A perda visual pode ser stbita com retina central de aspecto isquémico.

Grupo 3B — Mesmas caracteristicas do Grupo 3A associado a vasculopatia do sistema nervoso central.

Treze anos ap6s, Yannuzzi et al.® reviram o assunto e por meio de novas observagdes baseadas em achados
clinicos, fluoresceinogréficos, tomografia de coeréncia dptica e dados demogréficos, propuseram nova classificacao
mais simples em que separavam as telangiectasias maculares idiopaticas em dois grupos: o tipo I — telangiectasias
aneurismaticas tipo Coats e o tipo II — telangiectasias perifoveais. O tipo III de Gass ¢ Blodi® foi desconsiderado
pela sua raridade e ser a ndo perfusdo capilar como fator mais importante ao invés das telangiectasias maculares
como primeira anormalidade.

As telangiectasias tipo I (espectro da doenca de Coats) - Sdo telangiectasias aneurismaticas e englobam os

Figura 6: Proliferacdo neovascular e pigmentar intrarretiniano com vasos angulados

Figura 7: Neovascularizacdo coroidiana hemorragica, complicagdo de telangiectasia tipo 2A
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grupos 1A e 1B de Gass e Blodi @ e omite a diferencia¢do de 2 horas de relogio do envolvimento juxtafoveal.
Ocorrem mais nos homens, unilaterais comumente associadas a exsudagdo lipidica. Nao se observam deposicao de
cristais, hiperplasia do epitélio pigmentdrio ou sinais de neovasculariza¢do intrarretiniana. Situa-se dentro das
anormalidades da doenga de Coats, porém perimaculares, podendo ocorrer também na periferia média da retina. Na
tomografia de coeréncia dptica se observam edema macular e alteragdes cisticas na févea. O edema € evidente
clinica e angiofluoresceinograficamente. Descolamento plano também pode ocorrer detectado pelo OCT. E um
processo transudativo através das telangiectasias e capilares incompetentes. Tripathi ¢ Ashton® estudaram a
histopatologia da doenga de Coats por microscopia eletronica e chegaram a conclusdao que a anormalidade funda-
mental reside no endotélio capilar ou venoso que causa alteragdo da permeabilidade endotelial com deposicido de
plasma na parede vascular. Seguem-se rotura gradual da parede vascular com deposi¢do de soro na retina levando
a edema e passagem de moléculas lipoprotéicas para a retina causando depdsitos de exsudatos lipoproteicos (Figu-
ras 1,2 e 3).

Tipo II - Telangiectasias perifoveais bilaterais, ambos os sexos, com idade média de 59 anos com perda da
transparéncia da retina, pequenos vasos telangiectdsicos, vazamento na fluoresceinografia, aparéncia cistica na
fovea sem vazamento intrarretiniano. As veias anguladas podem ser de natureza arteriolar ou venosa. Podem
ocorrer anastomoses intrarretinianas e sub-retinianas formando um tecido de proliferacdo vascular intra ou sub-
retiniana que podem se ligar aos vasos angulados.

A neovascularizacao sub-retiniana (NVSR) ndo estd necessariamente associada com hiperplasia do epitélio
pigmentar (EPR) e pode estar envolvida num envelope de hiperplasia do EPR. Este mostra aspecto sadio, diferente
do EPR da degeneracdo macular relacionada a idade (DMRI). Raramente ocorre descolamento do EPR.

Neste grupo o defeito primadrio localiza-se nas células de Miiller ou células neurais. As células de Miiller tem
acgdo critica na fun¢do do endotélio capilar e no metabolismo das células vizinhas. A degeneragdo destas células de
Miiller pode causar degeneracdo endotelial com rotura da barreira hematorretiniana nos capilares parafoveais
causando edema nao acentuado. As telangiectasias sdo secunddrias e ocorrem no plexo vascular profundo na regido
temporal juxtafoveal. Conforme sua progressdo envolve o plexo capilar superficial e progride anteriormente, pos-
terior e circunferencialmente.

Nas fases mais avancadas o processo vasogénico se estende sob a retina, formando descolamentos e
anastomoses retino-retinianas. A progressao deste grupo € definida em 5 estdgios:

Estagio 1 — Capilares telangiectésicos profundos ndo proliferativos. Ocorrem do plexo capilar profundo na
area temporal juxtafoveal.

Estagio 2 — Proliferacdo telangiectasica no plexo capilar interno se anastomosando livremente com o plexo
capilar profundo. Ocorre também perda de pigmento liteo na févea. Com o evoluir da doenga, o complexo superfi-
cial capilar interno é envolvido aparecendo com destaque na fluoresceinografia.

Estagio 3 — Extensdo da vasogénese direcionada abaixo da limitante interna. Ocorre também extensdo do
complexo vascular através da retina e centripetamente em dire¢do a regido perifoveal.

Ocorre uma contragdo e distorcdo da limitante e sublimitante interna detectados pela fluoresceinografia e
tomografia de coeréncia 6ptica. Colateralmente pode ocorrer hiperplasia do EPR devido aos estimulos dos vasos
profundos direcionados a ele (Figuras 5 e 6).

Cristais podem estar presentes na interface vitreorretiniana, mais evidentes na regido temporal e juxtafoveal
da mdcula. Acredita-se que sdo processos de mineralizagdo das bases das células de Miiller a despeito de ndo haver
confirmag¢do histopatolégica. No curso do processo vasogénico, alteragdes vasculares estimulam a formacgdo de
alcas vasculares entre arteriolas e vénulas em dire¢do a mécula. Acredita-se ser devido a tentativa de circulacao
vicariante diante de estimulo de transudagido sérica aumentada.

Estigio 4 — Proliferativa — Evoluindo o processo vasogénico pode ocorrer para neovascularizagio sub-
retiniana que € indistinguivel da neovascularizacdo coroidiana. E um processo de proliferagdo vascular
intrarretiniana, semelhante ao RAP (Retinal Angiomatous Proliferation)®®. Nessa fase, a despeito da proliferacao
vascular, o EPR mantém-se intacto (Figura 6). Pode ocorrer complicagdo de neovascularizacio coroidiana acompa-
nhada de hemorragias ou exsudatos.

Estagio 5 — Proliferagao fibrovascular que se estende pelo espacgo sub-retiniano na drea foveolar central.
Anastomoses retinianas podem ser observadas sem envolvimento da circulacdo da cordide que também pode
ocorrer, porém raramente (Figura 7).

Diagnéstico diferencial deve ser feito com as telangiectasias secunddrias a doengas vasculares da retina
como oclusdes venosas, retinopatias diabética, da irradiacao, anemia falciforme, hipertensao arterial, sindrome
ocular isquémica por obstrug¢do da carétida, policitemia, hemangioma capilar da retina, degeneragdes
tapetoretinianas e doencas inflamatérias adquiridas.

Tratamento — Opc¢oes para tratamento das telangiectasias perifoveais tipos 1 e 2 incluem fotocoagulacdo®,
injecoes intravitreas de esterdides®!?, agentes antiVEGF(!"® terapia fotodindmica(+'® e termoterapia'? .

A estratégia do tratamento depende da acuidade visual, fluoresceinografia, tomografia de coeréncia 6ptica
e biomicroscopia da retina. Na fotocoagulagdo” o foco sdo as telangiectasias geradoras de transudacio e distantes
da févea pelo menos 500 micra.
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Evidentemente sdo selecionadas as miras, intensidade e tempo de exposi¢do adequada para os minimos
efeitos colaterais do disparo. Essa indicagdo ¢ mais comum nas telangiectasias tipo 1 (Mactel 1).

As inje¢des intravitreas de esteroides®!® demonstraram melhora do edema macular melhorando a
permeabilidade vascular das telangiectasias. Todavia o efeito é passageiro com recidiva do edema em 3 a 6 meses
e sem melhora da acuidade visual. Como complicagdes se observam em alguns casos elevacao da pressao intraocular
e formacdo de catarata.

As injecOes intravitreas de agentes antiVEGF(!'9 como bevacizumab e ranibizumab (anticorpos monoclonais
humanizados) demonstraram melhora do resultado visual e reducdo do vazamento do contraste no edema macular.
Novas pesquisas estdo acontecendo para definir a melhor estratégia para as varias fases das doencas.

A termoterapia transpupilar®” pode ser uma opgao ttil em tratamento nas neovascularizagdes sub-retinianas.

Virios estudos pelo Mactel Study Group estdo em andamento procurando correlacionar a fungdo retiniana
com a tomografia de coeréncia Optica, autofluorescéncia, microperimetria, acuidade visual, metamorfopsia e trata-
mento!$20),

Em verdade, essas duas formas de telangiectasias adquiridas foram agrupadas pelos autores, respeitando-se
somente a topografia perimacular das mesmas. A fisiopatogenia, quadro clinico, evolugao, progndstico e tratamento
de ambos os tipos sdo diferentes.

Comumente, as classificagdes nosoldgicas respeitam as fisiopatogenias e quadro clinico das doencas e, neste
caso, a dissociagdo futura dessas duas entidades patoldgicas poderd ocorrer com o intuito da melhoria do estudo,
ensino e tratamento das telangiectasias maculares (congénitas e adquiridas).

Suel Abujamra
Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo — USP - Sao Paulo (SP), Brasil
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