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RESUMO

Objectivo: Descri¢do das caracteristicas clinico-patoldgicas da atrofia retinocoroideia
pigmentada perivenosa (ARPP), através da descricdo de um caso clinico. Material e
Métodos: Caso clinico de um doente com ARPP do Sector de Retina e Vitreo do HSP.
Caso clinico: Doente, sexo feminino, de 40 anos de idade, com queixa de baixa acuidade
visual de longa data, encaminhada por alteragdes no exame de fundo de olho. No exame
oftalmolégico apresentava de relevante AVc/c: 20/30 em ambos os olhos e na ectoscopia
vitiligo simétrico e exclusivamente peri-palpebral. No exame de fundo ocular apresentava
bilateralmente a presenca de atrofia do EPR perivascular seguindo os vasos temporais,
acompanhada de mobilizacio pigmento em espiculas dsseas e alteracido do brilho macular.
Na regido inferior do olho esquerdo foi observada uma lesdo tipo colobomatosa com dreas
adjacentes de cicatrizagdo difusa. Foram realizados exames laboratoriais, angiografia
fluoresceinica, tomografia de coeréncia dptica, perimetria Humphrey, ERG multifocal
e autofluorescéncia no HRA. Conclusdes: A ARPP ¢ uma doencga rara, assintomatica,
caracterizada pela atrofia retinocoroideia distribuida ao longo das veias retinianas com
mobilizagdo varidvel de pigmento. O diagndstico € clinico e ndo existe consenso quanto a
progressdo ou tratamento da doenca.

ABSTRACT

Pigmented paravenous retinochoroidal atrophy: Case report

Purpose: To describe the clinical alterations presented on pigmented paravenous
retinochoroidal atrophy (PPRCA), based on a clinical case. Methods: Patient with PPRCA
diagnosis, followed in Retina and Vitreous Sector of the Department of Opthalmology of
Sdo Paulo Hospital — Brazil. Case Report: Female, 40 years old, complaining of low
visual acuity for several years. Referred to the Retina and Vitreous Sector, due to ocular
fundus alterations. On ophthalmological examination presented best visual acuity of
20/30 on both eyes and perieyelid exclusive vitiligo. Fundus examination showed retinal
pigmented epithelium atrophy with bone spicule pigment deposition along retinal veins
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from vascular arcade to the peripheral retina in both eyes. Laboratory exams, fluorescein
angiography, OCT, Humphrey perimetry, full field ERG and autofluorescence in HRA
were performed. Conclusions: PPRCA is a rare disease usually asymptomatic. The
diagnosis is based on fundus examination comprising regions of atrophy of the retina,
pigment epithelium and choriocapillaris around the optic disc and along retinal veins,
bone spicule pigmentation deposits along the distribution of retinal veins. The progression
and treatment is unknown.

Palavras Chave: Atrofia retinocoroideia pigmentada perivenosa (ARPP); Degenerescéncia; Atrofia;
Retina.

Key Words: Pigmented paravenous retinochoroidal atrophy (PPRCA); Degeneration; Atrophy;

Retina.

Introducao

A atrofia retinocoroideia pigmentada parave-
nosa € uma doenga rara, de etiologia
desconhecida, assintomética, caracterizada pela
presenca bilateral e simétrica de atrofia retinoco-
roideia distribuida ao longo das veias retinianas
com mobilizac¢do varidvel de pigmento !-2:34,

A primeira descricdo desta entidade foi rea-
lizada por Brown em 1937 3, porém s6 em 1974
Fraceschetti 3 a designou como ARPP. Apesar
de a etiologia ser desconhecida, alguns autores
atribuem-na a processos inflamatérios 34, Acres-
ce que, tratando-se de uma doenga ndo progres-
siva, existem autores que relataram progressao
em doentes mais idosos.

O diagnéstico é realizado no exame de rotina
e baseado nos achados do fundo ocular, que se
caracteriza por atrofia bilateral do epitélio pig-
mentado da retina (EPR) e da coriocapilar no
trajecto das veias retinianas, a partir do disco
optico 123, A acumulagio de pigmento com a
forma de espiculas dsseas e distribuicao perive-
nosa e, em alguns casos, edema macular cistéide
sdo também caracteristicas desta doenga !2. Na
angiografia fluoresceinica e perimetria computa-
dorizada geralmente sdo observadas as altera-
¢oes correspondentes as dreas de atrofia do EPR
e das espiculas dsseas. O ERG multifocal €, na
maior parte dos casos, normal 123, Os diagnds-
ticos diferenciais incluem as degenerescéncias
e processos inflamatdrios corioretinianos 1345,
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Alguns estudos referem progressdo lenta na
perda da fung@o retiniana periférica 346,

Este trabalho descreve as caracteristicas cli-
nico-patolégicas da atrofia retinocoroideia pig-
mentada paravenosa (ARPP), através da descri-
¢do de um caso clinico.

Caso Clinico

Doente, sexo feminino, 40 anos de idade,
caucasiana, doméstica, natural de Sdao Paulo,
Brasil, com queixa de baixa acuidade visual
bilateral de longa data. Foi referenciada ao
Sector de Retina e Vitreo do Departamento de
Oftalmologia por alteragdes no exame do fundo
de olho. Sem outras queixas relevantes, nomea-
damente nictalopia, fotofobia, fotopsias ou mos-
cas volantes.

Apresentava vitiligo bilateral e simétrico na
regido peri-palpebral desde os 10 anos de idade.
Sem antecedentes pessoais, oculares ou familia-
res relevantes.

No exame oftalmolégico apresentava AVc/c
20/30 e J1 em ambos os olhos. Sem altera¢do
nos reflexos pupilares nem na movimentagdo
ocular extrinseca. O exame de visdo de cores foi
normal. O exame biomicroscdpico do segmento
anterior revelou catarata cortical incipiente.

No exame do fundo ocular foi observada a
presenca de atrofia do EPR perivascular, bila-
teralmente, com deposicdo de espiculas dsseas
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ao longo das veias retinianas, nas arcadas vas-
culares até a periferia da retina (Figs. 1 e 2).
A atrofia encontrava-se também presente na regiao
peripapilar, principalmente no olho esquerdo.
Na regido inferior da retina do olho esquerdo
foi observado uma lesdo tipo colobomatosa com
aproximadamente 6 DP (didmetros papilares)
com dareas adjacentes de cicatrizacdo difusa.
Auséncia de outras alteracdes, nomeadamente
papilares, retinianas ou vitrite.

Os exames laboratorais solicitados (hemo-
grama, leucograma, electroforese das proteinas,
velocidade de sedimentacdo, enzima conversora
da angiotensina, serologias de sifilis, toxoplas-
mose, lipus eritematoso sistémico, artrite reuma-
téide) e o exame cutdneo do PPD foram nor-
mais.

Figs. 1 e 2 — Retinografia de ambos os olhos. Presenca de
atrofia coroideia e mobilizacdo de pigmento, «espiculas
dsseas», ao longo dos vasos da retina.
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A angiografia fluoresceinica revelou dreas de
hiperfluorescéncia, por defeito de janela, devido
a atrofia do EPR e drea de hipofluorescéncia
por atrofia coroideia, assim como por efeito de
madscara nas regides de mobilizacio de pigmento
(Figs. 3 e 4). Nao se verificou difusao de corante
na drea macular, mesmo nas fases tardias do

Figs. 3 e 4 — Angiografia fluoresceinica (Composite) de
ambos os olhos. Presenga de dreas de hiperfluorescéncia
por defeito em janela e hipofluorescéncia por atrofia reti-
nocoroideia e bloqueio por mobiliza¢do de pigmento.
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exame. Na Tomografia de Coeréncia Optica
foram observados aumento da espessura e
presenca de cavidades quisticas na drea macular
de ambos os olhos (Figs. 5 e 6). A perimetria
automética Humphrey revelou a presenca de
escotomas em forma de ferradura, mais expres-
sivos no olho esquerdo (Figs. 7 ¢ 8). O ERG
de campo total foi normal em ambos os olhos
(Fig. 9).

Figs. 5 e 6 — Tomografia Optica Computadorizada (corte
axial 180° de ambos os olhos. Presenca de cavidades
cisticas na area macular, de maior dimensdo no olho
direito.

A autofluorescéncia foi realizada no HRA
(Heidelberg Retina Angiograph 2 system).
Foi observado bilateralmente um anel perifoveal
de hiperautofluorescéncia e, na 4rea foveal,
regides radiais de hiperautofluorescéncia alter-
nando com regides hipoautofluorescentes. Foi
ainda possivel observar diminui¢do da auto-
fluorescéncia ao longo das veias e linhas de
aumento da autofluorescéncia contornando as
areas perivenosas hipoautofluorescentes (Figs.
10e 11).
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Figs. 7 e 8 — Perimetria Computadorizada Humphrey 24-2
de ambos os olhos. Presenga de escotomas em forma de
ferradura, mais expressivos no olho esquerdo.
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LABORATORIO DE ELETROFISIOLOGIA VISUAL CLINICA
UNIFESP - ESCOLA PAULISTA DE MEDICINA
RELATORIO DE: ISALDITE SANTINA DE JESUS OLIVEIRA  FICHA No. ERG269%
DATA: 190672007 PROCEDIMENTO REALIZADO: ERG campo 1otal AO
RESFOSTA ESCOTOPICA DE BASTONETES RESPOSTA ESCOTOMCA MAXIMA
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Fig. 9 — ERG de campo total. Resposta normal de cones e
bastonetes.

Discussao

As alteracdes observadas neste caso s@o carac-
teristicas da atrofia retinocoroideia pigmen-
tada perivenosa. Em resumo, a ARPP apresenta
as seguintes caracteristicas 3: 4reas de atrofia
da retina, EPR, coriocapilar rodeando o disco
optico e ao longo da veias retinianas; mobi-
lizag¢do pigmentar profunda e superficial, a dltima
envolvendo as veias e nao as artérias; aspecto
normal dos vasos retinianos, sem sinais de
vasculite; bilateralidade e geralmente simetria;
progressdo lenta, ou mesmo auséncia de pro-
gressdo; auséncia de histdria familiar;
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Figs. 10 e 11 — Autofluorescéncia de ambos os olhos. Pre-
senca de um anel parafoveal de hiperautofluorescéncia e
na drea foveal regides radiais de hiperautofluorescéncia
alternando com regides hipoautofluorescentes. Ao longo
das veias existe diminui¢do da autofluorescéncia e linhas
de aumento desta contornando as dreas paravenosas hipo-
autofluorescentes.

As descrigdes existentes destes casos clinicos
revelam grande variacdo na extensdo das lesdes 3.
As patologias infecciosas retinocoroideias
foram afastadas neste caso com base nos acha-
dos do fundo de olho e também nos resultados
dos exames laboratoriais. Os diagnésticos dife-
renciais de doencas infecciosas que podem ter
caracteristicas semelhantes sdo a sifilis, tuber-
culose, retinite por CMV e necrose retiniana
aguda.

Outros diagndsticos diferenciais a considerar
sdo as entidades degenerativas e inflamatérias
corioretinianas como atrofia girata, degene-
rescéncia corioretiniana peripapilar helicoidal,
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estrias angiodides, retinite pigmentar sectorial,
coroidopatia serpiginosa e sarcoidose 1-3:3:0,

Neste caso clinico, a suspeita do diagndstico
ocorreu com base no exame oftalmoldgico e
na historia clinica. A angiografia fluoresceinica
permitiu melhor defini¢do das areas de atrofia do
EPR e coriocapilar observadas na oftalmoscopia.
A hiperfluorescéncia por defeito de janela e a
hipofluorescéncia por efeito de mdscara sdo
caracteristicas nesta doenca. Os vasos geral-
mente estio normais € ndo existem sinais de
vasculite 3. Estes achados s@o sugestivos de que
o local primdrio de envolvimento é o EPR e a
coroide e ndo os vasos retinianos 3.

A drea colobomatosa (atrofia corioretiniana)
unilateral foi atribuida a sequela de toxoplasmose.
Nao encontrdmos relacdo com o quadro de ARPP,
apesar de existir um artigo que relaciona a ARPP
com coloboma macular bilateral 7.

A perimetria computadorizada confirmou
as dreas de escotoma correspondentes a atrofia
ao longo das veias 3. O electroretinograma foi
normal, o que estd de acordo com a pesquisa
bibliografica 3.

A autofluorescéncia normal retiniana &
resultado da lipofuscina presente no epitélio
pigmentar da retina (EPR) e pode relacionar-
-se com a actividade metabdlica do EPR pro-
veniente da fagocitose do segmento externo
dos fotorreceptores 3°. Padrdes anormais de
autofluorescéncia foram observados em algumas
doencas da retina, tais com a doenca macular
relacionada com a idade !0, a corioretinopatia
serosa central !! e distrofias maculares (distrofia
viteliforme do adulto, fundus flavimaculatus,
doenca de Best) 2. Neste caso, a autofluorescén-
cia demostrou que a alteracdo retiniana ndo esta
restrita apenas a area de atrofia retinocoroideia,
o padrdo de autofluorescéncia mostra um atin-
gimento mais difuso do EPR semelhante ao
encontrado em distrofias retinianas, nomeada-
mente a retinose pigmentar.

Em resumo, a ARPP é uma doenga rara de
etiologia desconhecida, assintomdtica com acha-
dos caracteristicos no fundo ocular, sem trata-
mento conhecido 23 e ainda com muitas ques-
tdes por responder.
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