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Resumo:

Retinopatia Pigmentar é um termo que descreve um amplo grupo de
retinopatias de tipo hereditario muito heterogéneo tanto a nivel genético como
clinico. A Retinopatia pigmentar tem uma prevaléncia de cerca de 1,5 milhdes de
pessoas o mundo e a sua incidéncia é de aproximadamente 1 por cada 4000. E a
principal causa de cegueira em individuos adultos e ndo tem cura até a data. O
primeiro sintoma que os infectados apresentam é uma nictalopia (cegueira nocturna)
desde muito cedo e pode ser o Unico durante varios anos. Num estado mais avangado
perde-se progressivamente a visdo periférica (redu¢cdo do campo visual) devido a
degeneracdo dos bastonetes e em certos casos até a perda total da visdo.

Os tipos de retinopatia pigmentar hereditaria classificam-se em vdrias

categorias e tém prevaléncias sensivelmente diferentes para os varios autores.

Palavras chave:

Retinopatia Pigmentar, distrofia retiniana, fotorreceptor.
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Glossario:

RP- Retinopatia pigmentar

RPad - Retinopatia pigmentar autossomica dominante

RPar - Retinopatia pigmentar autossomica recessiva

RPIX - Retinopatia pigmentar ligada ao cromossoma X

ERG - Electrorretinograma

EOG - Electrooculograma

OE - Olho esquerdo

OD - Olho direito

AO - Ambos os olhos

AV - Acuidade visual

PL - Percepgdo luminosa

PP — Adicdo para perto

PIO — Pressdo intra-ocular

OCT — Tomografia de coeréncia dptica
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Enquadramento:

O presente trabalho consiste no relatdrio de estagio curricular, efectivado
como parte integrante e conclusivo do Mestrado em Optometria — Ciéncias da Visdo,
ministrado na Universidade da Beira Interior.

Este projecto de estdgio foi consumado na Clinica Leite & Leite — Microcirurgia
Ocular, em Lisboa, tendo como objectivo o acompanhamento e estudo de um caso
clinico especifico — Retinopatia Pigmentar.

O espago conta com o mais moderno dos equipamentos, o que facilita a

confirmacdo do diagndstico através da qualidade dos exames complementares.
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Introdugao:

A retinopatia pigmentar é uma distrofia retiniana hereditaria, geralmente
bilateral e simétrica, na qual had perda progressiva de fotorreceptores e disfuncdo do
epitélio pigmentar da retina.

O quadro tipico é caracterizado por dificuldade inicial de adaptacdo ao escuro,
chegando a cegueira nocturna e perda de campo visual periférico ainda na
adolescéncia, o que pode agravar levando a deterioracdo da visdao central, podendo
ocorrer a cegueira, em alguns casos aos 30 anos de idade.

A retinopatia pigmentar é uma das principais causas de cegueira em individuos
adultos e ndo tem cura até a data. Tem uma prevaléncia de cerca de 1,5 milhdes de

pessoas em todo o mundo e a sua incidéncia é de aproximadamente 1 por cada 4000.
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Factores Hereditarios:

Existe uma grande heterogeneidade genética nas formas tipicas de Retinopatia
Pigmentar. Segundo um estudo recente de classificagdo metabdlica e correlagdes
fenétipo-gendtipo, efectuado por Maubaret em 2005, ja foram identificados 11 genes
e um locus para as formas dominantes, 17 genes e 5 loci para as formas recessivas, 2
genes e 2 loci para as formas ligadas ao cromossoma X. Mutacgdes ja foram observadas
em alguns desses genes que vém a determinar o desenvolvimento de disfungdes na
cascata de fototransducdo e alteracdes na molécula da rodopsina.

Os tipos de Retinopatia Pigmentar hereditaria classificam-se em varias
categorias, entre as quais a RP autossdmica dominante, RP autossdmica recessiva, RP
ligado ao cromossoma X e RP disgénica, com uma prevaléncia que varia sensivelmente

de autor para autor.

A RP autossémica dominante acontece quando numa familia ha transmissao
vertical directa em trés geracoes. No entanto, para concretizar uma baixa penetrancia
deste tipo de hereditariedade, a ocorréncia até duas geracgdes é suficiente. O quadro
clinico é caracterizado por uma evolucdo lenta da doenca e preservacdao da visdo
central durante muitos anos, embora possam existir formas de RPad de inicio precoce
e com uma evolucdo bastante rapida devido as mutacdes genéticas e a variabilidade
de expressao. Tais factos contribuem para a heterogeneidade genética desta doenca e
justificam o grande intervalo em que é possivel o inicio dos sintomas (de 11,5 anos até
mais de 40 anos, de acordo com Boughman'). Pacientes com este tipo de
hereditariedade tém geralmente melhor prognéstico.

Fishman et al.?, baseados no electrorretinograma (ERG), classificaram a RPad em
guatro subtipos: no tipo 1, RP difusa severa com o campo visual central afectado, sem
resposta nas fases de cone e de bastonete no ERG; tipo 2, o paciente apresenta
alteracdo pigmentar regional na retina inferior, o que corresponde a defeitos no
campo visual e a respostas de cones e bastonetes diminuidas, no ERG; tipo 3
caracteriza-se pela alteracdao de fundo de olho e campo visual de forma sectorial com

ERG a mostrar respostas normais de cones e bastonetes; tipo 4: as alteracdes
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retinianas em forma de anel ou de ferradura, escotoma completo ou parcial no campo

visual e respostas bem preservadas de cones e bastonetes no ERG.

Na RP autossdmica recessiva os individuos com esta hereditariedade podem ter
pais normais e irmaos afectados ou histdria de consanguinidade na familia. Numa fase
inicial os doentes apresentam problemas de adaptacdo ao escuro na adolescéncia e
evoluem rapidamente para cegueira nocturna e para cataratas. Existem fortes indicios
de que pacientes com RPar tenham grandes hipdteses de ter alteracdes sistémicas

associadas ao quadro retiniano™*.

A forma de RP ligada ao cromossoma X ocorre quando ha um ou mais homens
afectados, filhos de mulheres portadoras do gene para RP. E o tipo menos comum e
mais severo, com diminui¢cdo substancial da visao aos 30 ou 40 anos. A RPIX tem
menos hipdteses de ter associacdes a sindromes. Neste tipo de hereditariedade
convém ter especial atencdo aos factores genéticos dos afectados e das suas familias,
pois tem o pior prégnostico com pacientes a apresentar acuidade visual abaixo de
20/200 aos 50 anos. As mulheres portadoras podem ser identificadas por meio de
alteragées no fundo de olho, como dreas focais de alteracdo pigmentaria ou um

- , ) ;
reflexo dourado cintilante no pdlo posterlorS'G' )
Ja a RP disgénica ou simples acontece em individuos isolados, sem nenhuma

histéria familiar anterior, o que dificulta a organizacdo de um aconselhamento

genético.
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Quadro clinico:

As manifestacdes clinicas variam de um paciente para outro, inclusive dentro
de membros infectados na mesma familia. O sintoma mais comum é uma perda
progressiva da adaptacdo do olho ao escuro, o que leva a cegueira nocturna. Este
sintoma pode ser Unico durante varios anos. Num estado mais avan¢ado comeca a
existir uma diminuicdo do campo visual devido a degeneracdo dos bastonetes.
Posteriormente ha a degeneragao dos cones, reduz-se a circulagao sanguinea na retina
e, por fim, ha degeneracdo do epitélio pigmentar até a perda total da visdo. E possivel
a conservacao da acuidade visual central até um estado muito avangado da doencga.

O diagndstico da RP é feito pelos achados fundoscdpicos bem caracteristicos e
alteragbes em exames complementares, tais como o eletrorretinograma, o campo
visual, a sensibilidade ao contraste e a angiografia fluoresceinica. No exame
oftalmoldgico deve ser dada especial atencdo ao segmento posterior (vasos retinianos,
macula, disco dptico, periferia retiniana e vitreo), sendo também verificados a medida
da melhor acuidade visual corrigida, a refraccdo, o exame do segmento anterior e a
medida da pressado intra-ocular.

A acuidade visual central costuma ser preservada até que se desenvolvam
alteragdes maculares ou se forme uma catarata subcapsular posterior, a qual tem sido
observada como o tipo mais comum de opacificacio do cristalino associado com RP>%.

Uma maior incidéncia de queratocone em pacientes com RP foi citada por
Kanski® e o erro refracional encontrado em alguns estudos foi, na maior parte, a
miopiag, sendo mais comum nos pacientes com RP ligada ao cromossoma X.

A pressdo intra-ocular geralmente ndo se altera, mas ja foram catalogados
cerca de 3% de glaucoma de dngulo aberto em pacientes com RPZ.

As alteracgOes vitreas estao classificadas em quatro grupos:

1) Particulas dust-like difusas no vitreo, provenientes da degeneracao do EPR;

2) Descolamento de vitreo posterior;

3) Condensacao vitrea;

4) Diminuicdo do volume vitreo por colapso da massa vitrea.

As alteragdes retinianas, que sao as mais importantes , dependem do estdgio

da degeneracdo. Os depdsitos de pigmento intra-retinianos (espiculas 6sseas), o
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estreitamento arteriolar e a palidez de papila simétricos em ambos os olhos formam a
triade dos achados fundoscépicos caracteristicos®®. Outros achados sdo drusas no
nivel da membrana de Bruch, depdsito de material amorfo em lamina basal do epitélio
pigmentar levando ao aspecto de pontos brancos™. As espiculas dsseas sdao assim
chamadas pela aparéncia tipica em virtude da grande perda de pigmento do epitélio
pigmentar formando depdsitos de melanina intra-retinianos a medida que os
fotorreceptores se vao deteriorando’. O estreitamento arteriolar é resultado da alta
tensdo de oxigénio ali existente, dada a diminuicdo de consumo da camada mais
externa da retina e a proximidade da rede vascular retiniana a circulagdo coroidal com
o afinamento retiniano. A palidez de papila existente ndo indica uma simples atrofia, ja
que as células ganglionares e as fibras nervosas se mantém intactas25. Essa aparéncia
palida da-se pela existéncia de uma membrana pré-retiniana centrada no nervo éptico
que se origina das células fibrosas astrogliais e se estende pela retina em todos os
quadrantes. As alteragGes maculares sao classificadas em trés grupos, ndo sendo
correlacionadas com o tipo genético ou a idade do paciente®:

1) atrofia macular com afinamento do epitélio pigmentar;

2) lesdes cisticas ou membranas epirretinianas e buracos;

3) edema macular cistéide.
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Exames diagnosticos:

Eletrorretinograma (ERG)

O ERG é de grande importancia para a avaliagdo da perda da fun¢do dos
fotorreceptores e pode dar informacdes sobre o progndstico de alguns tipos de RP. O
exame faz-se pelo potencial eléctrico que chega a retina pela estimulagdo luminosa,
representando a resposta das células retinianas. Esse potencial é detectado em todo o
olho e medido por dois eléctrodos em contacto com a cérnea, avaliando suas as
oscilacoes. A resposta dos cones pode ser separada da resposta dos bastonetes, o que
permite a definicdo do tipo e extensdo da degeneragdo retiniana e o envolvimento de
cada um desses tipos de fotorreceptores. Na RP hd a diminuicdo ou auséncia de
resposta desses fotorreceptores, principalmente os bastonetes, alteracdo esta que se

mostra precoce e antecede os achados fundoscépicoss.

Eletrooculograma

O EOG é um exame que avalia a funcdo do epitélio pigmentar retiniano e dos
fotorreceptores, fazendo a medida do potencial cdrneo-retiniano, por meio de
eléctrodos na pele, localizados nos cantos nasal e temporal. As alteracdes deste exame
encontradas em pacientes com RP sdao observadas também em estdgios iniciais da

doenca, mas ndo sobrepdem os achados do ERG, considerados ainda mais sensiveis.

Campo visual

A dificuldade de adaptacdo ao escuro em pacientes com RP deve ser
acompanhada por meio da restricdo periférica do campo visual. O achado clinico
caracteristico neste exame é um escotoma em anel na média periferia que comeca
com escotomas isolados que se juntam gradualmente. A parte externa do anel
progride rapidamente, enquanto a parte interna mantém livre uma pequena area de
campo central’. Sandberg et al.'' aferiam que ha uma relacdo positiva entre os
achados do ERG e os do campo visual nos pacientes com RP, sendo tal correlacdo

influenciada pelo subtipo genético.
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Angiografia fluoresceinica
A angiografia fluoresceinica documenta a deterioragdao do epitélio pigmentar e
torna-se util especialmente na avaliacdo de mulheres portadoras do tipo genético de

RP ligada ao cromossoma X.

Sensibilidade ao contraste

Método mais sensivel para avaliar a fungdo macular. Em pacientes com RP ha

uma pobre sensibilidade ao contraste, mesmo com boa acuidade visual.
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Quadros sistémicos associados:

v Sindrome de Usher
Associacdo de RP com disturbio auditivo congénito, sem outras alteracdes
sistémicas, com hereditariedade autossdmica recessiva. S3o reconhecidos trés tipos

classificados de acordo com a perda auditiva.

v' Sindrome Laurence-Moon-Bied|
Também conhecida como sindrome de Bardet-Biedl, tem hereditariedade
autossdmica recessiva e pode apresentar uma ou todas as seguintes caracteristicas:

distrofia retiniana, atraso mental, obesidade, hipogonadismo e polidactilia.

v’ Sindrome Cockayne
Disturbio autossémico recessivo com inicio na infancia, caracterizado por sensibilidade
cutanea a radia¢do ultravioleta, deméncia, caquexia, disfuncdo cerebral, neuropatia

periférica e distrofia retiniana.

v’ Nefronofitisis juvenil familiar
Caracterizado por RP com moderada a grave perda de visdao e nefrite intersticial
cronica. Tem hereditariedade autossOmica recessiva, também conhecida como

sindrome sénior e displasia renal retiniana.

v’ Sindrome de Alstrom
Caracterizada por distrofia retiniana, perda progressiva da audicdo, obesidade

infantil, diabetes miellitus, nefropatia intersticial, hipogonodismo e baixa estatura.

v’ Desordens neuroldgicas

Entre as desordens neuroldgicas, encontram-se:

¢ Lipofuscinose cerdide neuronal: depdsito de lipopigmentos em varios tecidos
com distrofia retiniana severa e deterioracdo neuroldgica.

¢ Sindrome de Hallervorden-Spatz: autossémica recessiva, com inicio na infancia,

apresentando disfuncdo motora extrapiramidal e deméncia.
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e Degeneracdes espinocerebelares: perda de neurdnios do cdrtex cerebral.

v' Desordens metabdlicas

¢ Mucopolissacaridoses com depdsitos de heparansulfato como sindrome de
Hurler, sindrome de Sanfilippo e sindrome de Scheie.

e Abetalipoproteinemia (sindrome de Bassen- Kornzweig), que se caracteriza por

defeitos na sintese de apoproteina B e auséncia da lipoproteina beta.
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Diagndstico diferencial:

Degeneragdes retinianas genéticas

v’ Atrofia girata da retina e coréide

E uma doenca rara, de hereditariedade autossémica recessiva, com sintomas
semelhantes aos da RP: dificuldade de adaptacdo ao escuro e campo visual restrito.
Apesar de também apresentar estreitamento dos vasos e atrofia do disco déptico, as
altera¢des no epitélio pigmentar sdo bem distintas, apresentando areas de atrofia

retiniana e coroidal em placas na média periferia, que se juntam formando defeitos

scalloped.

v' Coroideremia

Afeccdo recessiva ligada ao cromossoma X com sintomas iguais aos da RP, mas com
fundoscopia distinta com fino stippling pigmentar e atrofia em média periferia e pélo
posterior que se juntam e formam dreas amarelas confluentes. Os vasos estdo

preservados e a macula poupada, mesmo em casos graves.

v’ Distrofia de cone e bastonetes

Também chamada de RP central ou inversa, com perda da funcdo dos cones
bilateral e simétrica, com funcdo reduzida dos bastonetes. Os achados fundoscdpicos
sao semelhantes aos da RP tipica e empreendem primeiro o pélo posterior,
acarretando perda da visdo central e defeito da visdo de cores antes que haja perda de

campo visual periférico e cegueira nocturna.

v’ Distrofia de cones

Combatem apenas os cones, sem envolver os bastonetes, com hereditariedade
autossdmica dominante. O achado fundoscdpico mais caracteristico é a alteracdo
macular atréfica (bull’s eye) com baixa da acuidade visual, sem alteracdo na visdo

periférica.

v" Amaurose congénita de Leber
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Grupo heterogéneo de alteragao retiniana hereditdria, com inicio na infancia,
podendo ter apenas o quadro oftalmolégico ou associado com altera¢des sistémicas. E
classificada em trés grupos, sendo o terceiro também chamado de RP juvenil, com
baixa de visao aos 6 anos, campo visual restrito e diminui¢do da resposta dos

fotorreceptores no ERG.

v Cegueira nocturna estaciondria congénita
A cegueira nocturna estacionaria congénita com fundo de olho normal pode ter
hereditariedade autossémica dominante, autossdmica recessiva ou ligada ao

cromossoma X, associada a miopia.

Exposigcdo a droga

v Retinopatia por tioridazina
Causa retinopatia pigmentdria e atrofia coriocapilar. Inicialmente ataca o pélo
posterior com placas coalescentes e atrofia de epitélio pigmentar. Afeccdo

dosedependente, com ERG normal inicialmente.

Doencas infecciosas

v Neurorretinite sifilitica

Empreendimento ocular uni ou bilateral quando ha existéncia de sifilis secundaria,
levando a retinite e/ou papilite com alteracdo de nervo dptico e mobilizagdo do
epitélio pigmentar, geralmente em regido macular. O ERG pode ser normal ou
apresentar reducdao da amplitude de ondas. O campo visual apresenta escotomas

paracentrais com defeitos arqueados.

v" Rubéola
Sequela de infeccdo congénita com retinopatia pigmentar, vasos sem alteracado e
boa acuidade visual, sem alteracdo de campo visual, visdo de cores e ERG. Os

depdsitos de pigmentos encontram-se na macula e na periferia.
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Formas clinicas atipicas:

= RP central ou inversa:
A diferenca da forma tipica consiste no que é afectado no pdlo posterior retiniano,
existindo desde uma alteracao da acuidade visual central precoce e nao se encontram

alteracdes na retina periférica;

= RP sem pigmento
Podemos encontrar alteragbes tipicas de RP: palidez papilar, ERG extinto e
atenuacdo artéria, sem as alteracdes pigmentdrias. Estes podem aparecer de forma

tardia ou permanecerem indetectaveis;

= RP sectorial
Apenas afecta um quadrante do fundo do olho, geralmente o nasal, ou uma
metade, geralmente a inferior. Geralmente é transmitida de forma autossémica

dominante. A sua progressao é lenta e em alguns casos mantém-se estaciondria;

= RP unilateral

Apresentam-se as alteragdes fundoscopicas tipicas da RP apenas num olho
enguanto o outro aparece normal. O ERG estd notoriamente diminuido no olho
afectado e normal no outro. Nao é de esperar que olho normal venha a desenvolver

também as lesGes da RP;

= RP paravenosa
Existe uma diminuicdo ligeira do ERG com tempos normais e presenca de pigmento
com atrofia do epitélio pigmentar distribuidos, unicamente, ao redor das veias

retinianas;
= RP com ponteado esbranquicado
Caracteriza-se pela presengca de um ponteado esbranquicado espalhado entre o

pdlo posterior e o equador. Depois aparecem as caracteristicas tipicas da RP;
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=  RP senil
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Histdria Clinica e terapéutica:

Paciente de 53 anos, sexo feminino, professora de ensino basico.

27/05/05 — Consulta de rotina

= Antecedentes pessoais: Retinopatia Pigmentar
= Pseudofaquia AO
= Redugdo dos campos visuais
= Perda de estereopsia
= AV:0D=40
OE < 400

30/01/06 — Consulta de Rotina

» Refracgdo:
OD:-0.75x100 AV =25
OE:-0.50-1.50x 100 AV <400

= Prescrigo:

Nutrof + Luteina + Nimotop

02/04/07 — Consulta de Rotina

= Prescrigdo

Nutrof com dmega + Nimotop + Difrarel + Trusopt + Oftalar

26/09/07 — Consulta de rotina
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» Refrac¢do
0OD:-0.25-0.75x100 AV =25 PP =+4.00
OE: 0.00 AV:PL

= PIO (09:58:45)

OD: 17
OE: 18

31/03/08 — Consulta de Rotina

= Diminui¢do da AV ao longe

®  Refrac¢do
0OD:-0.25-1.00x 100 AvV =35 PP =+4.00
OE:0.00 AV=PL

= PIO(10:56:05)
OD: 16
OE: 16

= Exames complementares
Angiografia (Anexo |)
OCT (Anexos Il e lll)

= Prescrigdo

Avastina (3x) (08/04/08, 05/06/08, 03/07/08)

17/11/08 — Consulta de Rotina
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= Visdo desfocada

= Refrac¢do
OD:-0.25-1.00x 100 AV =30 PP = +4.00
OE: 0.00 AV=PL

= P/0(10:43:23)

OD: 15
OE: 14

27/05/09 — Consulta de Rotina

» Refrac¢do
OD: +0.50-1.25x 100 AV =30 PP = +4.00
OE: 0.00 AV=PL

= PIO(12:20:12)
OD: 14
OE: 14

» Exames complementares
Angiografia (Anexo IV)

OCT (Anexo V e VI)

=  Prescrigdo

Oftalar colirio + Nimotop + Preservision 3
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Discussao:

Quando a paciente se dirige a clinica pela primeira vez ja sabe que tem
Retinopatia Pigmentar e ja é pseudofdquica o que nos leva a supor que para além da
RP ja se teria desenvolvido opacificacées em AO, o que levou a substituicido do
cristalino pela LIO.

A paciente apresenta reducdo dos campos visuais que € um sinal que a
patologia estd a avancar devido a degeneracdo dos bastonetes. Para além disso,
também sobressai a grande diferenca de AV que existe entre os dois olhos. Depois de
se analisar atentamente as imagens em anexo, ndo existe qualquer indicio que esta
diferenca de AV se deva directamente a patologia, podendo estar ligada a
pseudofaquia (intervencao tardia ou até complicacées durante a cirurgia).

Em ambas as angiografias (anexos | e IV) sdao perfeitamente visiveis as
alterac¢des pigmentares indicativas da despigmentacao do epitélio pigmentar da retina,
assim como o adelgacamento dos vasos sanguineos devido a diminuicdo do oxigénio
na retina. A palidez do disco éptico também ja é evidente nas imagens e tal deve-se a
retrac¢do dos vasos sanguineos.

A hiperfluorescéncia visivel nas angiografias é devido a atrofia do EPR
mostrando a fluorescéncia da cordide.

Apesar de estes sinais serem visiveis em ambos os olhos é possivel identificar
uma maior acentuacdo destes no OD, no qual também ja é notério edema na macula,
possivelmente devido ao aumento da espessura retiniana e em singular da camada de
fibras nervosas de Henle o que resultou no facto de a macula se tornar susceptivel ao
acumulo de fluido e lipideos a partir de extravasamento provenientes de vasos
adjacentes da macula, provavelmente, da retina periférica.

De qualquer forma, é notdrio o agravamento dos sinais da data em que foi feita
a primeira angiografia para a segunda, factor indicativo da evolucdo da patologia.

Quanto aos OCT’s no OE ndo se observa nenhuma alteragdo significativa,
enguanto no OD é notavel uma degeneracdo da macula, assim como ja tinha sido
observado na angiografia mas com este exame de uma forma bastante mais notéria. O
grande espaco aberto no interior da retina mostra a compressdo dos elementos

retinianos contra as fibras das células de Muller.
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No decorrer das consultas foi prescrito a paciente: Nutrof que inclui anti-
oxidantes, vitaminas, luteina, zeaxantina omega 3 dleo de peixe e minerais essenciais,
gue tém efeitos benéficos em alteracdes maculares; Nimotop que exerce uma acc¢ao
especifica sobre os vasos sanguineos do cérebro. Pertence a um grupo de
medicamentos denominados bloqueadores da entrada do calcio; Difrarel que esta
indicado no tratamento das manifestacdes funcionais resultantes de alteracdes dos
vasos sanguineos; Trusopt - Solu¢do oftdlmica indicada para o tratamento da pressao
intra- ocular elevada; Oftalar indicado para Inflamacdo subaguda e crénica de origem
nao infecciosa ou causada por cirurgia ocular; e Preservision 3 que constitui uma
resposta adequada para a prevencdo das perturbacbes epiteliais degenerativas,
nomeadamente ao nivel oftalmico. A maioria da medicacdo estd direccionada na
tentativa de retardar a evolucdo da doenca, assim como, no caso do trusopt de
prevenir (com o equilibrio da PIO) a evolugao para glaucoma que se suspeita de estar
ligado a RP.

Para além desta medicacdo foram administradas a paciente 3 injeccbes de
avastina com o objectivo, comum a medicacdo, de retardar a evolugao da patologia.

A AV no decorrer das consultas diminui ligeiramente no OD (da primeira para a
Ultima passou de 25 para 30) e passou de inferior a 400 para apenas percepgoes

luminosas no OE. Esta diminuicdo é tipica num estado avancado da RP.
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Conclusao:

A Retinopatia Pigmentar descreve um amplo grupo de retinopatias de tipo
hereditario, que aparece muito heterogéneo desde o ponto de vista genético como
clinico. O diagndstico da Retinopatia Pigmentar é muito simples de se fazer dados os
sinais e sintomas serem tao tipicos nesta patologia.

Infelizmente, até a data ainda ndo existe cura para a Retinopatia Pigmentar,
baseando-se as investigacGes para uma possivel cura em estratégias de terapia
genética e transplantes de fotorreceptores e de epitélio pigmentar da retina.

No caso apresentado neste relatdrio a paciente ja apresenta sinais de um
estado avancado da Retinopatia Pigmentar, assim como outros problemas associados,
como a pseudofaquia e degeneracdo da macula e do pdlo posterior.

De qualquer forma continua a ser o nosso dever ajudar as pessoas a
conseguirem viver da melhor forma com a patologia, tanto na tentativa de retardar o
maximo as manifestacdes da doenca assim como com na orientacdo nos casos de

baixa visao, habilitando-os a ter uma vida independente.
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Anexos:

Anexo |
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Anexo Il

STRATUS OCT
Normalize + Align Process Report - 4.0.5 (0076)

Scan Type: Fast Macular Thickness Map OD

Scan Date: 3/31/2008
DOB: 11/10/1955, ID: 372, Female
Scan Length: 6.0 mm

OCT Image Fundus Image

Signal Strength (Max 10) | 8

Scanned Image S

Signature:

Physician: Leite & Leite - Microcirurgia Ocular Lda
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Anexo lll:

STRATUS OCT
Normalize + Align Process Report - 4.0.5 (0076)

Pacheco, M Fatima Viegas

Scan Type: Fast Macular Thickness Map OS

Scan Date: 3/31/2008
DOB: 11/10/1955, ID: 372, Female 5
Scan Length: 6.0 mm

OCT Image Fundus Image

- Fg il A

Signal Strength (Max 10) |10

Scanned Image §

Signature:

Physician: Leite & Leite - Microcirurgia Ocular Lda
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Anexo IV:

Pagina 32 de 34



[RETINOPATIA PIMENTAR]

Anexo V:

ID 372 Exam Date 5/27/2009 Leite&Leite

DOB 11/10/1955 Exam Time 12:44 PM

Gender Female Technician Operator, Cirrus

Physician Signal Strength: 9/10

HDIA: 5 Line Raster oD @|O os

Scan angle: 0°  Spacing: 0.25 mm  Length: 6 mm

Comments Physician's Signature SW Ver: 3.0.0.64

Copyright 2008

Carl Zeiss Meditec, Inc
All Rights Reserved
Page 1 of 1
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Anexo VI:

Name Pacheco, M Fatima Viegas

ID 372 Exam Date 5/27/2009 Leite&Leite

DOB 11/10/1955 Exam Time 12:45 PM

Gender Female Technician Operator, Cirrus

Physician Signal Strength: 9/10

HDIA: 5 Line Raster ob O | @ os

Scan angle: 0°  Spacing: 0.25 mm  Length: 6 mm

E

g

Comments Physician's Signature SW Ver: 3.0.0.64
Copyright 2008
Carl Zeiss Meditec, Inc
All Rights Reserved
Page 1 of 1
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