
The patient's history and evidence of 
chorioretinal scarring in the earlY stages of 
the inflammation suggest that the bilateral 
uveitis occuring after a penetrating injury 
may represent a reactivation of a pre-exist­
ing uveitis rather than S.O. The clinical cho­
rioretinitis of the inflammation and the 
usual diagnostic tests performed in cases of 
uveitis may be helpful in differential diagno­
sis_ 

HISTOPATHOLOGY 

Several variations from Fuchs' classical 
histopathologic description of S.O. have been 
recently reported. Retinal perivasculitis is 
found in 50% or more of the cases. Focal 
involvement of the choriocapillaris occurs 
in 40% of the cases. Disruption of the ret­
inal pigment epithelium with retinal extension 
of the inflammation is observed in 20% of 
the cases. The severity of the choroidal in­
flammation and extent of the granulomatous 
response is related to differences in uveal 
pigmentation. 

TREATMENT 

If there is a potential for useful VlSlOn, 
then every attempt should be made to save 
an injured eye. If an eye is so severely in­
jured that no useful vision can be expected 
then it should be enucleated within 2 weeks 
of injury. There is approximately a two week 
period after primary repair of a penetrating 
wound in which the physician may evaluate 
the prognosis for recovery of useiul visiono 

It is unreasonable to enucleate an eye 
for the purpose of preventing sympathetic 
oohthalmia much later than two weeks after 
injury. It is not justified to remove an in­
jured eye which is potentially functional par­
ticularly after S.O. has developed. There is 
no evidence that this produces improvement 

in the sympathizing eye. After trealment the 
injured eye may end up with the best visiono 

When the diagnosis of S.O. has been es­
tablished, corticosteroids at a dose sufficient 
to control the inflammation should be given 
as early as possible. We ordinarily employ 
100 to 200 mgm of oral prednisone daily for 
3-!> days and then begm alternate day ther­
apy with a gradual reduction to maintainence 
leveIs once control of the inflammation is 
achieved. Treatment should continue for s.x 
months after the inflammation has cleared. 
Systemic steroids may be supplemented with 
subtenons injections of soluble steroids as 
well as topical steroids. 

ln refractory patients or when medical 
problems or systemic complications prevent 
the use of large doses of steroids, combined 
therapy with immunosuppressive agents may 
be effective (e.g. 10 mg of prednisone plus 2 
mg!kg azothioprine or 7mg/kg chlorambucil 
daily) . The potential for both serious side 
effects ar stimulation of neoplasms suggest 
that immunosuppressive treatment should be 
used only in collaboration with an oncolo· 
gist after careful discussion of the side 
effects with the patient. 

Prophylactic steroids have not prevented 
the development of S.O. while immunosup­
pressive doses of steroids in a recent peno 
etrating wound introduce an unwarranted 
risk of infection. 

There are no reliable data on the com­
plications of glaucoma surgery in S.O. pa· 
tients however a number of S.O. patients 
have had cataract surgery during remissions 
without complications. 

It is important to remember that re­
lapses occur in most patients. The interval 
between relapses may be more than 10 years. 
Prompt treatment and careful life time 
follow-up can produce an encouraging prog­
nosis for (20/60 or better) useful vision in 
nearly 70% of the patients with S.O. 

Behcel, Yogl-Koyanagui-Harada e Esclero-Uvelles 

R. Belfort Jr. · 

Entre as uveites difusas, ao lado da of­
talmia simpática, devem ser discutidas a Sín­
drome de Behcet e a Síndrome de Vogt­
Koyanagui-Harada. São uveítes acompanha­
das geralmente de vários sinais extra-ocula­
res e que costumam acometer ambos os 
olhos apresentando grande gravidade. A cau­
sa é desconhecida, talvez auto-imune ou vi-
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ral e tem nítida predisposição racial; genéti· 
ca ou geográfica. 

É importante lembrar que o prognóstico 
visual para estes pacientes é razoável, desde 
que o diagnóstico feito precocemente seja 
acompanhado da terapêutica adequada já na.'> 
primeiras fases da doença. 

de Jundiai. São Paulo, Brasil. 
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SíNDROME DE BEHCET 

Ocorre em cerca de 2,3% de paCientes 
com uveite atendidos na cidade de São Pau­
lo, sua incidêncIa é de :i% em Londres e no 
Japão, onde é frequente, chega a J� % .  

Trata-se de vasculite necrotizante obstru­
tiva que pode levar a sintomas em várias par­
tes do organismo. Os principais sinais diag­
nósticos incluem uveite com hipópio, afta 
oral e genital, lesões cutâneas, anropa­
tia, meningismo, alterações gastro-intestinais, 
cardio-vasculares e de personalidade. Em 
nossa série, mais de 90% dos pacientes ti­
nham entre 20 e 40 anos de idade e apresen­
tavam antecedentes de hipópio e aftas orais 
ou genitais. Artropatia foi notada em 54% 
dos doentes e 9% deles apresentou meningis­
mo. 

Quadro Clínico Ocular: 

O quadro ocular inflamatório decorre 
de vasculite que atinge primariamente a re­
tina e o nervo óptico e inclui edema difuso 
de retina, exsudatos, hemorragias, obstru­
ções vasculares, flebites, arterites, hiperemia 
de papila, células inflamatórias e flare inten· 
so de vítreo e aquoso, sinéquias posteriores, 
precipitados ceraticos e hipópio. O hIpÓpio 
é recidivante e dura alguns dias, desapare­
cendo mesmo sem tratamento. Muitas vezes 
a exsudação para o vítreo é intensa e a visua­
lização do polo posterior difícil, desde as 
fases iniciais da doença. As complicações 
mais frequentes são o descolamento da reti­
na e o glaucoma. 

Não se pode esperar o quadro completo 
para o estabelecimento do diagnóstico pois 
só raramente estes sinais aparecem ao mes­
mo tempo e, sem tratamento, os pacientes 
cegam em poucos anos. Não há exame de 
laboratório de utilidade e o diagnóstico de­
ve ser basea

'
do no quadro ocular e sistêmico, 

instituindo-se a terapia precocemente para 
evitar a cegueira. 

Prognóstico :' 

Há casos leves e casos severos mas o 
prognóstico visual depende muito da preco­
cidade do tratamento. 

Tratamento: 

Havendo reação uveal anterior, são em­
pregados colírios de atropina e dexametaso­
na. Nos casos brandos emprega-se apenas 
prednisona (v.o.) 40 a 60 mg por dia logo 
diminuindo-se a droga conforme desapare­
cem os sinais inflamatórios. Nos casos gra­
ves ou resistentes ao esteróide, emprega-se 
dois esquemas, de acordo com a severidade 
da inflamação : 1) Clorambucil ( 8  a 14 mg/ 
dia) associado a prednisona na dosagem de 
20 a 40 mg/dia em dias alternados ou II)  ci-
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clofosfamida 50 a 100 mg/dia associado a 
prednisona (20 a 40 mg/dia) . Todo paciente 
com tratamento de imunossupressor é fre­
<1uentemente avaliado quanto ao surgimento 
de infecção e tem semanalmente realizado 
exame hematológico, suspendendo-se ou di· 
minuindo-se a dosagem conforme haja de­
pressão do número de leucócitos e plaquetas 
( números críticos de 3 .000 e 80.000 respecti­
vamente) .  Deve-se seguir os cuidados gerais 
de emprego de imunossupressores. 

SíNDROME DE VOGT-KOYANAGUI­
HARADA 

Já é praticamente aceita por todos a 
existência de apenas uma Síndrome na qual 
as doenças descritas por Harada e por Vogt 
e Koyanagui representam espectros diferen­
tes. 

A Síndrome de Vogt-Koyanagui-Harada 
compreende cerca de 2,5% do total de uvei· 
tes em São Paulo, 6,8% do Japão, e consiste 
de uveíte bilateral difusa crônica exsudativa 
granulomatosa às vezes acompanhada de di­
sacusia, poliose, vitiligo, alopécia, irritação 
meningéia e alterações de personalidade. 

É mais frequente em raças hiperpigmen­
tadas e acomete geralmente pessoas entre 20 
e 50 anos de idade. A doença é bilateral, aco­
metendo-se o outro olho em 5 dias em mais 
de 70% dos casos. 

As alterações oculares costumam prece­
der as auditivas, de sistema nervoso central 
e de despigmentação, ou virem isoladas. 

Quadro Clínico Ocular: 

A uveíte evolui por crises com grandes 
descolamentos exsudativos de retina, hipere­
mia papilar às vezes com hemorragia, flare 
e células de vítreo de câmara anterior, siné­
quias posteriores e precipitados ceráticos ge­
ralmente grandes. O descolamento exsudati­
vo de retina que constitui o sinal mais típi­
co do quadro, costuma ser acompanhado de 
manchas brancas na coróide e epitélio pig­
mentar. A fluoresceinografia mostra que, ao 
contrário da Síndrome de Behcet, a Síndro­
me de Vogt-Koyanagui-Harada tem acometi­
mento primário na coróide aparecendo, des­
de as fases precoces do exame, múltiplas 
áreas hiper e hipofluorescentes. Passada a 
crise, a retina costuma se reaplicar e clareia 
o vítreo, vendo-se então a mobilização de 
pigmento e formação de cicatrizes de cório­
retinite. 

Diagnóstico: 

Não há exames importantes ( líquor, au­
diométrico e fluoresceinográfico são usual­
mente secundários) e o diagnóstico deve ser 
feito o mais rápido possível, pelo quadro ocu­
lar e sistêmico, para instituição da terapia 
adequada. 
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Diagnóstico diferencial: 

1 )  oftalmia simpática, 2) outras causas 
de descolamento de retina exsudativo: escle­
rite posterior, síndrome de efusão uveal, tu­
mores intra-oculares. Sempre se deve sus­
peitar de Síndrome de Vogt-Koyanagui·Hara­
da unilateral. 

Complicações: 

Descolamento de retina permanente, ca­
tarata, glaucoma, atrofia óptica e de retina. 

Tratamento: 

Enérgico, precoce, prolongado. Na fase 
aguda: Manitol 250 mI a 500 mI e.v. por dia 
por 4 dias; Prednisona v.o. 120 a 160 mg/dia 
por 4 dias e depois diminuir para 80 mg por 
dia, associando-se clorambucil ( 10 a 16 mg/ 
dia) ou ciclofosfamida (50 a 150 mg/dia) . 
Passada a crise, reaplicada a retina, o pa­
ciente é tratado com clorambucil (6 a 8 mg/ 
dia) associado a 20 mg de prednisona em 
dias alternados por 6 meses, na tentativa de 
se evitar ataques. Devem ser respeitados os 
cuidados gerais de uso dos imunossupresso­
res e realizado hematológico semanal. 

ESCLERITES E ESCLERO-UVEtTES 

As esclerites constituem enfermidade 
ocular grave e crônica, na qual o diagnóstico 
e tratamento, por falha médica, às vezes é 
só instituído após longo tempo perdido. 

Sua etiopatogenia não é bem entendida 
supondo-se que decorre de alterações imuno­
lógicas (processos infecciosos ou não) de­
correntes de imuno complexos e fixação de 
complemento. 

As esclerites fazem parte do diagnóstico 
diferencial do olho vermelho, ao lado da con­
juntivite, uveite, glaucoma, flictênula e epis­
clerite. Frequentemente são crônicas e reei­
divantes e quando não tratadas apresentam 
maior probabilidade de desenvolver compli­
cações tais como ceratite, uveite, estafilo­
mas, descolamento de retina, descolamento 
de coróide, papilite, catarata e glaucoma. 

Quadro clínico ocular 

Sintomas: 
A dor pode ser muito intensa, com sede 

extra-ocular e se caracteriza por aumentar 
à noite e piorar à movimentação e à palpa­
ção ocular. O lacrimejamento e a fotofobia, 
quando presentes, indicam quadro grave pois 
costumam ser sinais de necrose. Pode haver 
também diminuição de visão e diplopia. 

Sinais: 
A esclera apresenta cor vermelha púrpu­

ra e o aspecto muda pouco ou nada, após 
instilação de coUrio de fenilefrina a 10% 
( ou adrenalina a 1 %  quando não houver 
contra-indicação) .  Além de edema conjunti-
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vaI e episcleral, há também edema esc1eral. 
Em alguns casos nota-se a presença de nó­
dulos branco-amarelados aderidos à esclera. 
Estes nódulos são importantes de serem 
identificados porque é neles que devem ser 
observados os sinais precoces de necrose e 
definem a esclerite nodular. 

A necrose geralmente se inicia nos nó­
dulos que passam a apresentar áreas bran­
cas isquêmicas, secundárias provavelmente à 
vasculite oclusiva. O progredir da necrose 
leva à visualização de áreas afinadas de es­
clera, geralmente de leito ulcerado e centro 
mais fundo, coberto com material necrosado. 

Quando a localização da esclerite é pró­
xima à córnea pode surgir ceratite, ulcera­
ção, "melting", descemetocele e perfuração 
corneana. Conforme a necrose escleral se 
aprofunda podem aparecer ectasias e alte­
rações uveais anteriores, posteriores, desco­
lamentos de retina e coróide e alterações 
sensoriais. 

Causas: 

As causas das esclerites em nossa expe· 
riência podem ser divididas de acordo com 
a freqüência, em três grupos: I )  artrite reu· 
matóide do adulto, tuberculose, herpes zós­
ter e sífilis; II) gota e espondilite anquilo­
sante e III) associações raras, tais como 
com escleroderma, eritema nodoso, sarcoido­
se, policondrite recidivante, Wegener, Moo­
ren ) .  

Classificação: 

Clinicamente as esclerites devem ser clas­
sificadas em quentes ou frias de acordo com 
a presença ou ausência de sinais inflamató­
rios. A escleromalacia perfurans; quadro ra­
ro de alteração escleral usualmente encon­
trado em pacientes idosos com ' artrite reu­
matóide adulta e levando a grande ectasia 
uveal sem sintomas, é exemplo de quadro 
frio. 

As esclerites quentes se dividem em an­
terior e posterior quanto à sede e em difu­
sa, nodular e necrotizante quanto ao as­
pecto biomicroscópico. As esclerites difusas 
são as mais freqUentes e as que menos com­
plicam. As esclerites nodulares se caracteri­
zam pelos nódulos já descritos e podem che­
gar à necrose. 

A esclerite posterior, recentemente, tem 
sido mais valorizada. Além dos sintomas do­
lorosos, podem mostra::- visão alterada, uvei­
te, massa elevada no fundo do olho, desco­
lamento de retina, descolamento de coróide, 
dobras de coróide, glaucoma, proptose e di­
plopia. O diagnóstico diferencial é feito com 
melanomas e outras causas de descolamento 
secundário de retina, através da clínica e dos 
exames de ecografia, fluoresceinografia e 
P32. 
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Exames de Laboratório: 

Feito o diagn6stico de esclerite, deve-se 
sempre afastar doenças infecciosas ( sifilis, 
tuberculose e Herpes Z6ster) e doenças reu­
máticas; especialmente artrite reumatóide 
do adulto. O exame pelo reumatologista só 
raramente é de utilidade. Os exames a serem 
pedidos, pelo oftalmologista, incluem: FT A­
ABS para sífilis, PPD, R-X do t6rax e de ar­
ticulação sácro-ilíaca, fator-reumat6ide ( ou 
Látex) e ácido úrico. A biópsia da lesão é 
contra-indicada porque, além de negativa ao 
exame histol6gico, pode predispor a compli­
cações esclerais e uveais. 

Tratamento: 

Apesar de algumas informações favorá· 
veis existentes na literatura quanto ao uso 
da anti-inflamat6rios não ester6ides ( tipo 
tanderil) nossa experiência no Brasil com es· 
sas drogas é totalmente negativa. Basicamen­
te a terapia empregada Dor nós consiste de 
esteróides por via sistêmica. Apesar dos este­
róides tópicos terem pouca ação nas escleri­
tes, agem bem sobre a episclerite freqüente­
mente associada. Esteróides de depósito com 
injeção peri-ocular, são sempre contra- indica­
dos. 

Nosso esquema básico de tratamento de 
esclerite é o seguinte: 

1 )  Dexametasona tópica 3/3 horas (exceto 
nas esclerites necrotizantes) ;  

2 )  Prednisona por via oral, 80 a 100 mg/dia 
( 5  a 7 dias) e progressiva diminuição da 
dosagem; tomando· se o cuidado de man­
ter a droga por alguns dias após o desa­
parecimento dos sintomas e retirar len­
tamente para evitar recidivas. 
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3) Nos casos refratários ao esteróide ou nas 
esclerites graves; principalmetne recidi­
vantes, clorambucil 8 a 14 mg/dia ou ci­
clofosfamida 50 a 150 mg/dia associado 
a dose de prednisona de 40 mg/dia ini­
ciais e depois em dias alternados. Devem 
ser respeitados os critérios gerais de uso 
de imunossupressão. 
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