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RESUMO 

Um a criança de 10 anos, do sex o m asc ulino,  apresentou u m  caso raro de 
fibrose sub-retiniana progressiva. Inicialmente apenas o olho direito foi 

afetado. Sem tratamento, este processo evoluiu  para form ação de u m a  
extensa zona de fibrose sub-reti niana n a  área m acu lar, c o m  severo com­
prometi m ento visual. 

Após u m  ano e cinco meses apareceram lesõ es coroidian as mul tifocais  
com desc olamento seroso m ac ular n o  o l h o  esquerdo,  tendo s ido precoce­

mente tratadas c o m  co rticoesteróides. Ho uve reso lução rápi da das lesões, 
sem cicatrização sub-retiniana e o paciente m anteve acu idade visual n o r­
mal  neste olho.  
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INTRODUÇÃO 

Diversos casos de inflamação mul­
tifocal afetando o segmento posterior 
do olho foram descritos nos últimos 
anos 2,4- 1 1 , 14 . Todos demonstram múlti­
plas pequenas lesões hipopigmentadas 
comprometendo as camadas mais ex­
ternas da retina e mais internas da 
coróide, com predileção para o polo 
posterior e periferia média. Normal­
mente a inflamação vítrea é mínima e 
posteriormente ocorre cicatrização sub­
retiniana. 

A vasta gama de apresentação de 
tais coroidites multi focais l eva-nos 
muitas vezes à confusão diagnóstica. A 
falta de substrato sobre sua etiopa­
togenia ainda não nos permire agrupá­
las ou dividí-Ias em doenças específi­
::as quanto à etiologia. 

RELATO IX) CASO 

Um menino de 1 0  anos nos foi en­
canlÍnhado em maio de 1 988 por apre-

sentar estrabismo súbito e baixa visual 
no olho direito com duração de 3 0  

dias. Ele era sadio e sem passado de 
doença ocular. Relatava que 2 meses 
antes do início do quadro havia sofrido 
queda na borda de uma piscina atin­
gindo a região frontal da cabeça. Uma 
tomografia computadorizada real izada 
então foi normal. A acuidade visual 
sem correção era de 20/60 no olho di­
reito e de 20/20 no olho esquerdo. A 
b iomicroscopia não mostrou sinais de 
inflamação de câmara anterior ou ví­
trea em nenhum dos olhos. Discreto 
edema do nervo óptico com extensa 
infiltração sub-retiniana cinza-amare­
lada, afetando o polo posterior, foram 
e videnciados à oftalmoscopia binocu­
lar do OD. O exame fundoscópico do 
OE era normal. A angiofluoresce i­
nografia revelou "staining" tardio do 
nervo óptico e do infiltrado sub-reti­
niano em toda sua extensão. Nenhum 
tratamento foi realizado e três mese s  
depois havia grande organização fi­
brótica sub-retiniana no polo posterior 
do OD (figura 1 ) .  
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Figura 1 - Ret inografia do polo posterior do olho direito com áreas de fibrose sub­
ret iniana cicat ricial . 

Figura 2 - Fotografia monocromática verde do olho esquerdo mostrando grande 
descolamento seroso macular e algu mas lesões h ipopigmentadas profundas na 
ret ina t emporal à mácula. 

Em outubro de 1 989 o paciente re­

tomou queixando-se de baixa da acui­

dade visual no olho e squerdo por 3 
dias.  Sua acuidade visual era de 20/400 
no OD e de 20/200 no OE. Não havia 
células no vítreo.  À oftalmoscopia foi 
observado descolamento seroso macu­
lar, com várias lesões hipopigmentadas 
profundas em relação à retina, no polo 

posterior e periferia média (figura 2) . A 

angiografia mostrou intenso "pooling" 

sub-retiniano do corante,  comprovando 

o descolamento macular seroso (figura 

3) .  Extensa pesquisa laboratorial (RX 

de tórax , IF  para toxoplasmose, VDRL, 

FTA-ABS,  FAN, estudo do LeR) não 

evidenciou qualquer doença que pudes­

se ser associada ao quadro ocular. O 
teste intradérmico de PPD mostrou-se 
reator ( I 2mm), porém a doença tuber­
culose foi afastada através dos exames 
clínico e radiológico. 

Foi institu ído tratamento com corti­
costeróide sistêmico através de pulso­

terapia com 500mg de metilpredniso­

lona diária endovenosa por 3 dias con­

secut ivos. Associou-se também predni­

sona oral na dose de 60mg ao dia, cuja  

redução foi gradati  va no  decorrer de 

várias semanas . Após 2 semanas de tra­

tamento as lesões coroidianas apresen­

tavam-se em franca resolução , o desco­

lamento seroso macular havia desapa­
recido e a acuidade visual corrigida era 
de 20/20 (figura 4) . Após 3 an o s  o pa­
ci ente encontra-se estáve l .  

DISCUSSi\o 

Inflamação não- granulomatosa do 

segmento posterior constitui um grupo 

Figura 3 - Angiofluoresceinografia tardia do olho esquerdo (mElSmo da figura 2) 
evidenciando intenso "pooling" do corante sub-ret iniano na área macular. 
Grande descolamento macular seroso. 

Figura 4 -Angiofluoresceinogafia tardiado olho esquerdo (mesmo das fig. 2 e 3) após 
duas semanas do início do t ratamento demonstrando ausência do descolamento 
macular seroso. Lesões inflamatórias coroidianas em franca resolução. 
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de doenças de difícil diagnóstico. Em 
razão do desconhecimento da etiopato­
genia destes processos, eles são clas­
sificados de acordo com a apresentação 
oftalmoscópica e o curso clínico. 

O termo "fibrose sub-retiniana pro­
gressiva" foi primeiro usado por Pales­
tine e cols 1 0 e define a característica 
única desta entidade clínica. Nenhuma 
outra condição inflamatória afetando o 
epitélio pigmentar da retina (EPR) e a 
coróide mostra tão marcante alteração. 
Para nós este paciente apresenta fibrose 
sub-retiniana progressiva secundária a 
lesões coroidianas multi focais sem 
comprometimento inflamatório do ví­
treo. 

Como diagnóstico diferencial, di­
versas patologias inflamatórias do polo 
posterior foram consideradas: epitelio­
patia placóide pigmentar posterior mul­
tifocal aguda (EPPPMA) , coroidopatia 
hel i coidal geográfica, s índrome de 
Vogt-Koyanagi-Harada, sarcoidose , e 
coroidite multifocal recorrente. A ex­
tensa fibrose sub-retiniana no olho COll­
tralateral no entanto nos permitiu de 
início descartar a maioria delas. 

Epitel iopatia placóide pigmentar 
posterior multi focal aguda (EPPPMA) 5 
é uma entidade distinta que afeta pa­
cientes jovens de ambos sexos. É co­
mumente bilateral , caracterizada' pe lo 
aparecimento agudo de múltiplas le­
sões planas branco-amareladas em for­
ma de placas, redondas ou irregulares, 
ao nível do EPR e coróide. Possui evo­
lução benigna, geralmente com resolu­
ção das lesões e recuperação visual em 
um prazo não maior que 2 a 4 meses. 

Coroidopatia helicoidal geográfica 
3.6, ou coroidopatia serpiginosa, carac­
teriza-se por lesões acinzentadas bem 
definidas ao nível do EPR, afetando 
ambos os olhos . Inicialmente são peri­
papi lares,  podendo extender-se pro­
gressivamente em modo típico como 
pseudópodos. Recorrências ocorrem e a 
acuidade visual somente é afetada se 
houver envolvimento foveal. 

Síndrome de Vogt-Koyanagi-Hara­
da 1 é uma pan-uveíte acompanhada de 
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vanas alterações sistêmicas, ausentes 
em nosso paciente , e um característico 
descolamento ret iniano exsudat ivo .  
Com a resolução do descolamento, per­
manecem zonas de despigmentação da 
coróide e epité l io pigmentar, assim 
como estrias e acúmulo de pigmentos. 

Sarcoidose 1 2 é uma doença crônica 
multi-sistêmica que pode apresentar-se 
com uma ampla variedade de manifes­
tações inflamatórias oculares tanto uni 
como bilaterais.  É uma condição de 
difícil diagnóstico. O nosso paciente 
mostrava RX de tórax normal, não ti­
nha vitreíte ou qualquer envolvimento 
sistêmico. Além disso as lesões de 
sarcoidose normalmente não levam ao 
quadro de fibrose sub-retiniana. 

Coroidite multi focal recorrente 8 é 
uma entidade recentemente descrita 
que afeta preferencialmente jovens do 
sexo feminino, muitas vezes míopes. 
Cursa com múltiplas e discretas peque­
nas lesões ao nível do epitélio pig­
mentar e coriocapilar, na mácula e polo 
posterior. Neovascularização sub-reti­
niana pode ocorrer, sendo que tanto as 
lesões inflamatórias como os neovasos 
sub-retinianos regridem com tratamen­
to por intennédio de corticosteróides. 
A maioria dos pacientes recupera exce­
lente acuidade visual . Recorrências são 
comuns em áreas adjacentes às antigas . 

Nós apresentamos aqui um caso ad i­
cionai semelhante aos descritos por 
Cantrill e cols 2. Estamos convencidos 
de l idarmos com uma condição infla­
matória da coróide, apesar de não ter 
havido repercussão da inflamação no 
vítreo. Neste caso em particular o trata­
mento precoce com corticosteróides 1 3  
na  fase aguda da doença mostrou rápi­
do desaparecimento das lesões inflama­
tórias ao nível do complexo EPR e co­
róide , prevenção de organização fibró­
tica sub-retiniana e uma boa acuidade 
visual fínal. 

Acreditamos que o caso aqui relata­
do trata-se da mesma entidade cl ínica 
descrita por Nozik e Dorsch 9, Doran e 
Hamilton 4, Watzke e cols 14 e particu­
larmente com os casos descritos por 

Cantri ll e cols 2 . Estes posteriormente 
acrescentaram que estas várias enti­
dades com ampla variação de achados, 
provavelmente representam estágios 
diferentes no curso de uma mesma 
doença; e que fibrose sub-ret iniana pro­
gressi va pode não ser uma entidade 
única, mas representar um resultado 
raro de certas doenças multi focais da 
coróide. Evitamos neste caso usar o ter­
mo coroidite multifocal para não criar­
mos uma confusão ainda maior a res­
peito deste complexo assunto. 

. A causa desta condição é desconhe­
cida. Palestine e cols I I ,  por intermédio 
de estudos histológicos em material de 
biópsia corio-retiniana de wn paciente 
com fibrose sub-retiniana progressiva, 
concluíram que wna reação inflamató­
ria auto-imwle causava a destruição do 
EPR com cicatrização fibrótica sub­
retiniana secundária. Um segwldo estu· 
do corroborou esta teoria 7 .  Cantril l  t: 
cols 2 relataram que metaplasia e prol i­
feração das células do EPR poderia ser 
a causa do distúrbio. Em sua pesquisa 
não foram e videnciados ant icorpos 
anti-ret ina, vírus, bactérias ou fungos. 

Em conclusão, os nossos achados 
são consistentes com a maioria dos ca­
sos descritos por outros autores. Isto 
apoia o nosso diagnóstico de fibrose 
sub-retiniana progressiva. A possibil i­
dade de tratamento com sucesso por 
intermédio de corticoesteróides destaca 
a importância do reconhecimento clíni­
co desta síndrome.  Em nosso caso a 
suspeita diagnóstica precisa e o trata­
mento precoce previniram uma severa 
perda visual. Três anos decorreram e o 
nosso paciente encontra-se reintegrado 
a sua vida nonnal. 

SUMMARY 

A 1 0-year-old boy presented with 
an Ilnltsual case of progressive 
subretinal fibrosis. Initial/y only the 
right eye was involved. Withollt 
trealment, the disease progressed to 
forlll a broad zone of subretinal 
fibrosis in lhe maclllar area, wilh 

ARQ. BRAS. OITAL. 57( 1 ), FEVEREIRO/1994 



poor visllal olltcome. 
Seventeen montllS later 

hypopigmented mlllti/ocal choroidal 
lesions with serous macular 
detachment occlln'ed in the left eye. 
The patient was treated promptly with 
steroids. A quick resollltion 01 the 
lesions was noted. no subretinal 
scarring developed. and normal visual 
aCllity was achieved in this eye. 
Keywords: sllbretinal fibrosis. 
choroiditis. corticosteroid 
pulsetherapy. 
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