Principios Bdsicos de Oftalmologia

Estudos Especiais

M Mede-se a resposta da retina a estimulagio pela luz (electrorretinografia)

M Faz-se o teste do campo visual formal

B Colhem-se os dados da anamnese familiar. A gravidade da doenga ¢ do progndstico
podem ser semelhantes &s de familiares afectados. Em geral, casos autossémicos
recessivos $io mais graves, enquanto os casos autossomicos dominantes o siio menos.

B Fazem-se estudos genéticos e observa-se os membros da familia. Aconselha-se a ida a
uma consulta de genética.

Diagnéstico Diferencial
W Os diagnésticos diferenciais incluem:
* Uso de [drmacos (especialmente a cloroquina, Melleril ¢ a cloropromazina)
* Infecgdes maternas, como a sifilis, a rubéola e a toxoplasmose, que podem causar
alteragdes retinianas pigmentares semelhantes s da retinopatia pigmentar.
* Deficiéneia em vitamina A (sinais e sintomas idénticos).

Factores e Patologias Associados

B Os doentes com sindrome de Usher (retinopatia pigmentar ¢ surdez) podem constituir
50 % dos surdos-mudos (Fig. 9-22).

B A maior parte dos doentes (90-100 %) com sindrome de Bardet-Biedl tém retinopatia
pigmentar para além de polidactilia, obesidade, hipogonadismo e atraso mental.

B O sindrome de Kearns-Sayre envolve retinopatia pigmentar, ptose, oftalmoplegia
externa progressiva crénica, disritmia cardiaca, bloqueio cardiaco, mitocondrias defei-
tuosas, ¢ fibras andmalas "vermelhas esfarrapadas” em biépsia de misculo.

B Os doentes com sindronme de Alstrém tém retinopatia pigmentar, diabetes mellitus,
obesidade, surdez, faléncia renal, "acanthosis nigricans”, calvicie, hipogenitalismo ¢
hipertrigliceridemia.

B Hi muitas outras doengas genéticas associadas A retinopatia pigmentar

Fig. 9-22  Afro-americana de 50 anos com sindrome de
Usher (tipo 1), E surda ¢ tem grande falta de visio
(20/400). A retina periférica apresenta o tipico padrio de
espicula de osso, observado na retinopatia pigmentar.
Também estd presente maculopatia tipo "olho de boi".
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Tratamento
B O que se segue aplica-se a casos trativeis ou "pseudo-retinopatia pigmentar”.

« Os doentes com deficiéncias em vitamina A podem, em principio, ser considerados
como tendo pseudo-retinopatia pigmentar e ter situagoes de mal-absorgiio ou mal-
nutri¢io. O tratamento consiste em administrar-se-lhes suplementos de vitamina A.

Qs doentes com sindrome de Bassen-Komzweig tém abetalipoproteinemia, acantocitose,
ataxia e neuropatia. O tratamento indicado consiste em suplementos de vitaminas A ¢ E.

+ O sindrome de Refsum é uma doenga de armazenagem de dcido fitnico (niveis ele-
vados no soro de dcido fitinico). O tratamento consiste na restrigio de dcido fitani-
co (diminuigiio da ingestdio de produtos licteos, carne e 6leo de peixe).

« A atrofia Gyrata resulta de deficiéncia na transferase da ornitina. O tratamento
inclui suplemento de piridoxina com dieta com limitagdes em arginina.

» Noutras formas comuns de retinopatia pigmentar ¢ controversa a utilizagdo de um
supleniento de palmitato de vitamina A (15.000 IU diariamente). Este tratamento
deve ser evitado em jovens do sexo feminino, sexualmente activas, que nio estejam
a usar métodos de contracepgiio, devido aos efeitos teratogénicos do tratamento
com vitamina A. Se os doentes estiverem a tomar suplementos de vitamina A, o cli-
nico tem que mandar fazer, ¢ monitorizar, provas da fungiio hepitica.

DEGENERESCENCIA MACULAR RELACIONADA COM A IDADE
A degenerescéncia macular relacionada com a idade (AMD) € a causa mais comum de
cegueira legal no mundo ocidental, afectando em geral individuos de mais de 65 anos.
Desconhece-se a causa da AMD; no entanto os factores de risco incluem idade avangada,
sexo feminino, pigmentagiio mais clara e o tabagismo; a doenga pode ter uma componen-
te gendtica.

A degenerescéncia das estruturas de apoio s camadas externas da retina ¢ dos fotorre-
ceptores ¢ responsivel pela deterioragiio da visiio. A anomalia mais comum na AMD ¢€ a pre-
senca de drusens ou depésitos amarelados no fundo da retina. Os drusens podem ser peque-
nos cristais amarelos (Fig. 9-23) ou dep6sitos maiores de um amarelo suave (Fig. 9-24).
Podem também estar localizados junto da drea da févea, ou mais perifericamente ao longo
das arcadas. Geralmente, os depdsitos siio multicéntricos, podem ser lipeiros ou extensos,
dando ao fundo ocular o aspecto de "miltiplas protuberincias”. Os drusens limitam o apoio
nutricional e metabdlico ds camadas externas da retina.

Os dois tipos de AMD, mais comuns, sio o exsudativo e o atréfico, sendo este iltimo
o mais frequente. Areas de atrofia do epitélio pigmentar da retina conferem uma zona de
palidez i regido macular. A degenerescéncia macular exsudativa ocorre 4 medida que a
neovascularizagiio, com origem nos vasos da cordide, cresce sob a retina, deixa escapar
liquido e lipidos, e pode fazer hemorragia. A fase final deste processo ¢ uma grande cica-
trizaciio sub-retiniana (cicatriz disciforme), que destréi a retina sobreponente.

Sintomas

MW inicio de visio enevoada, gradual ou agudo

M Pode ocorrer visio ondulada ou distorcida (metamorfopsia)
M Poderio notar-se luzes brilhantes, intermitentes (fotopsias)
B Podem ocorrer escotomas na visilo.




