ATUALIZACOES

PROCESSOS DEGENERATIVOS DA COROIDE-RETINA (%)

(Ensaio de classificacao)

pelo PROF. IVO CORREA MEYER

As doencas degenerativas da retina apresentam-se, em geral,
com as caracteristicas de processos moérbidos de base hereditaria.
Revelam-se como condicio congénita ou surgem, apdés o nasci-
mento, em tecidos aparentemente normais e em pleno decsenvol-
vimento. Sao delas cxemplos classicos a retinose pigmentar e as
distrofias maculares.

O conhecimento déste grupo de enfermidades hereditarias re-
presenta indubitavelmente consideravel soma de progressos nos
estudos da patologia da membrana nervosa, por isso que permite,
de um lado, exclui-las do quadro das anomalias ou mal-formacdes
congénitas e, de outro, separa-las dos processos patologicos cérebro-
retinianos das dislipidoses, das quais as doencas de Tay-Sachs e
de Niemann-Pick sdo os melhores exemplos. Leber, localizando a
manifestacdo moérbida na camada das células pigmentares (tape-
tum nigrum), criou o termo de degeneracdo tapeto-retiniana, o qual
define as lesdss que incidem primitivamente sObre o epitélio pig-
mentar ou, como entendem Treacher Collins, Spare e outros, sOGbre
o neuro-epitélio, comprometendo, de modo precoce e definitivo, as
células sensoriais e, ulteriormente, as camadas internas da retina,
embora em época variavel de aparecimento.

Tomando em consideracdo éste facto, Behr, em 1920, propés
a denominacdo de heredo-degeneracio da macula as diferentes
formas de afeccoes familiares mais ou menos limitadas (Frances-
chetti) a regido macular que aparecem em diferentes épocas da
vida. Assim, exemplificando, entre outras, a doenca de Best inicia-

(#*) Apresentado ao X Congresso Brasileiro de Oftalmologia, Julho de
1958. Publicado “Arquivos Portugueses de Oftalmologia”, vol. 10.», fasciculo 2.
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se na infancia, a de Stargardt, na adolcccéncia e a coroidite de
Tay, na velhice. Sao os conhecidos tipos de heredo-degeneracao
macular infantil, juvenil, viril, pré-senil e senil.

Ultimamente, a éste grupo de manifcstacoes patolégicas here-
ditarias post-natal tém sido aplicados os vocabulos abiotrofia e
processos heredo-degenerativos, sendo que os autores ingleses dao
preferéncia ao primeiro.

Parece, contudo, que, de conformidade com os autores que
primeiramente cuidaram do problema da abiotrofia (Gowers,
Treacher Collins e outros), deve-se entender que entre doencas
heredo-degenerativas e abiotréficas ha, além dos vinculos pato-
légicos comuns, caracteristicas diferenciais importantes de ordem
clinica, genética e anatdmica.

Para os que estudaram o problema, desde os seus primoérdios,
a abiotrofia ndo é mais do que uma forma especializada da heredo-
degeneracao em que os elementos celulares da mais alta diferen-
ciacao bioldégica sio os lesados primitivamente de modo precoce.
Seria éste o elemento fundamental na caracterizacao do processo
abiotr6fico. Por conseqiiéncia, na retina, a abiotrofia teria como
manifestacdo essencial a alteracdo primitiva dos cones e bastonetes,
considerados os elementos nobres da membrana nervosa ocular.

Historicamente, éste conceito tem base nos estudos de Trea-
cher Collins, quando, em 1922, no Congresso Internacional de Oftal-
mologia de Washington, expunha claramente o que entendia por
afecgOes degenerativas ou abiotroficas, ponderando que se devia
fazer em relacao a essas enfermidades, uma distin¢ao entre as que
sdo devidas a um mau desenvolvimento e as que degeneram apods
completo desenvolvimento. Procede, portanto, a versao que mais
uma vez aqui encarscemos, de que a abiotrofia ndo abrange todos
os processos de degeneracao hereditaria, mas que é desta um dos
seus capitulos.

Alias, Sorsby («Modern Trends in Ophthalmology», pag. 461,
1940) emite o mesmo conceito, definindo a abiotrofia «como um
grupo de lesdes hereditarias que se apresentam ndao como anomalias
congénitas grosseiras, porém como alteragées que se desenvolvem
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cm tecidos completamente diferenciados». E acentua, a seguir,
repisando a idéia fundamental: «uma lesdo é de caracter abiotro-
fico sdomente quando o tecido que ela dana tenha sido desenvolvido
préviamente de forma total, do ponto de vista anatdmico e fisio-
légico; e o processo abiotréfico ou é uma desintegracdo anatOmica
ou uma debilidade da funcdo fisiolégica. E devido a factores ine-
rentes, hereditarios e ndo a influéncias estranhass.

Reconsiderando o que se tem escrito a respeito do capitulo
complexo da abiotrofia, podemos admitir que éle teve origem na
controvérsia havida em torno da patogenia da retinose pigmentar.

Comecou com as classicas experiéncias de Wagenmann (1890),
quando pode em coelhos, produzir a degeneracdo das artérias cilia-
res posteriores. Desde entao muitos autores (Gonin, 1903),
(Nettleship, 1903), Greeves e outros sugeriram a hipétese, apoiada
na experiéncia de Wagenmann, de que a perturbagdo vascular da
cordide era a causa oculta do processo degenerativo pigmentar
da retina.

Niao ¢ licito que se deixe de referir ao magnifico trabalho de
John V. Nicholls (1938), a éste propoésito, o qual confirmando as
primitivas experiéncias de Wagenmann da producdo de degene-
racdo pigmentar da retina apds seccio das artérias ciliares poste-
riores, ndo apoia, antes pelo contrario em parte a invalida, pelos
resultados obtidos, a teoria vascular da retinose pigmentar. Em-
bora valida em seus fundamentos, a experiéncia de Wagenmann
nao tomou na devida consideracdo a presenca dos nervos ciliares,
misturados, enredados, imbricados com os elementos vasculares
scccionados e que talvez tenham fungdo tréfica neuro vascular.

Outros pesquisadores, como Stock, Leber, Suganuma, Koya-
nagy atribuiram a génese da retinite a lesdes vasculares da pro-
pria retina que afectariam, em primeiro lugar, os cones e basto-
netes. Ascher, com razio, conclui, porém, invalidando esta hipo-
tese sem bases nas observacdes clinicas, pois nas perturbacées
vasculares promovidas pelas tromboses e pelas embolias da artéria
central da retina nenhuma alteragdo se averigua analoga ao qua-
dro da retinose pigmentar.
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Por 1ultimo, com os estudos de Gowers e de Collins, surgiu
a hipotese de que a retinose pigmentar era conseqiiente a unia
fragilidade inata dos cones e bastonetes. E a abiotrofia, processo
patolégico que destroéi, de modo precoce, sem inflamacdo alguma,
sem causa exbdgena, as células sensoriais, em virtude de fragilidade
congénita (Redslob).

Este é o ponto fundamental da discussdo actual em térno do
mecanismo patolégico das doencas degenerativas da retina, as
quais, como a retinose pigmentar e as distrofias maculares, entre
outras, consideradas processos abiotroficos caracteristicos por
exceléncia, ou assentam em lesbGes prematuras dos cones e basto-
netes ou procedem de alteragbes vasculares da cordide «que secun-
dariamente, repercutem sObre a retinas.

No tocante a esta hipotese, retomando as consideracbes ante-
riores, alguns autores (Greef, Gonin, Ascher) admitem a origem
cordidea da retinose pigmentar, entendendo Gonin que a atrofia
da coriocapilar (Redslob) deve exercer influéncia sObre a inte-
gridade do epitélio pigmentar e das células sensoriais. A éste
respeito, Ascher, participando das idéias do grande professor suigo,
considera que tdodas as lesGes retinianas sdo explicadas pelas per-
turbacgoes processadas no sistema da coriocapilar. E concluiu, se-
gundo Redslob, que, na grande maioria dos casos, as lesdoes primi-
tivas devem ser localizadas na coroide.

Entretanto, nas pesquisas anatomopatolégicas de Verhoef
(1931) e de Hervouét (1954), depara-se a quase integridade da
coriocapilar, podendo-se em geral considerar que a circulacdo da
cordide é normal.

Estes factos levaram a Verhoef a concordar com Leber (1916)
e Collins (1919) gue a lesdo essencial da retinose pigmentar é a
degeneracido do neuro-epitélio, precedida de lesdo primitiva dos
bastonetes.

Mais recentemente (1938), Bourne, Campbel e Tansley reve-
lam, através de estudos histolégicos de ratos que apresentavam
lesbes hereditarias retinianas analogas & retinose pigmentar do
homem, a auséncia de alteracoes vasculares na corodide-retina.
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E a analogia, entre essas afeccoes do animal e do homem,
sobe de ponto pelo facto de que a doenca nos ratos era também
quadro de degeneracido progressiva da retina, devido a fragilidade
inata de suas células sensoriais.

Além dos achados anatomopatolégicos e das investigacoes
experimentais em animais, ha um sinal a favor da hipétese da
lesdo das células nobres da retina, de ordem clinica, a hemeralopia,
que é o primeiro sintoma da enfermidade e que traduz o compro-
metimento das células visuais.

Neste sentido, jA Hepburn (1939), na discussdo do trabalho
de A. Sorsby («The abiotrophies of the retina and choroid»),
pondera que, inicialmente, o vocabulo abiotrofia foi aplicado para
definir uma degeneracao primitiva e para explicar algumas doencas
do sistema nervoso de constituicio epiblastica. Posteriormente,
porém, estendeu-se a denominacdo a explicagio de muitas enfer-
midades de formacdo mesoblastica, como as afeccoes da corodide.

Tem sido esta a opinido generalizada dos primeiros cientistas
que acreditavam que a lesdo se localiza na proépria célula, que, a
seguir, se degenera. Contudo, ha os que apreciam a fixacdo da
debilidade em toérno da célula, que, por sua vez, degenera, ja
quando a sua evolucdo féra ultimada. Neste caso, com razao,
Hepburn entende que nao se trata de abiotrofia, porém de dege-
neracdo secundaria.

Nos trabalhos de H. B. Parry (1953), encarando uma forma
de abiotrofia progressiva generalizada da retina dos caes, compa-
rada ja anteriormente por Magnusson como semelhantes a retinose
pigmentar humana, observa o autor inglés que a degeneracido co-
mecgava por uma desintegraciao gradual e espontanea dos bastonetes
e de seus nucleos, logo apdés a retina ter alcancado maturidade
funcional (cérca de 80 dias depois da concepcdo ou 18 a 21 dias
depois do nascimento).

Os mesmos factos deparam-se nas pesquisas efectuadas por
Bourne, Campkel e Tansley (1938), cujos resultados revelam uma
forma de catarata nos ratos e a ocorréncia também de uma forma
particular de degeneracao da retina, transmitindo-se genéticamente
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a maneira mendeliana recessiva. A lesdo retiniana apresentava
nitida semelhanga com alguns casos de retinose pigmentar humana.
As células visuais, apos histogénese normal, degeneravam e desa-
pareciam. Posteriormente, as camadas internas (granulosa e das
células ganglionares), também se desintegravam, provavelmente
condicionado éste fendmeno ao desaparecimento do neuro-epitélio.
Por outro lado ndo se observava alteracdo alguma vascular da
cordide.

Do ponto de vista anatomopatologico, F. Hervouét, em 1954,
chega as mesmas conclusdes: a lesao essencial consistia na dege-
neracdo, na lise progressiva e, enfim, no desaparecimento das cé-
lulas. No caso em apreco tratava-se de olhos dz um moco de 19
anos, portanto sem alteracoes histologicas de esclerose-vascular,
sucumbido em conseqiiéncia de nefrite aguda.

A par désses achados clinicos e anatomicos coincidentes, que
procuram elucidar a patogenia da retinose abiotrofica, varios pes-
quisadores tém empreendido investigacGes experimentais, empre-
gando substancias de toxicidade electiva para a retina (atoxil, por
Igerscheimer; adrenalina, por Sato; e os compostos iodados por
Schreiber, Riehn, Homma, Kalt, Sorsby, Noel, Karli e outros).

Desta forma foram observadas alteracoes da camada neuro-
epitelial, traduzindo-se por verdadeiros processos de retinose pig-
mentar experimental.

De modo geral, a lesao essencial, como menciona Sorsby, ao
empregar o iodato de so6dio se revela no neuro-epitélio, iniciando-se
as alteracOes histoldgicas no epitélio pigmentar, com migracdo das
células pigmentares, e indo até a desintegracao dos cones e basto-
netes, que se tornam irreconheciveis. O quadro sitnula, em ultima
analise, o aspecto da retinose pigmentar humana. J& com o em-
prégo de outro toxico selectivo, o perborato de sbdio, a degeneracao
pigmentar é macica, apresentando as lesGes alguma semelhanca
com uma reacao inflamatoéria.

Com a reserva natural que se deve guardar da observacao
inicial désses factos, «as sugestdes que transparecem de tas acha-
dos, diz Sorsby, sdo as de que provavelmente o iodato actue em



virtude de propriedades oxidantes e que os aspectos da lesdo deter-
minada pelo perborato sejam devidos, com tdda probabilidade, a
diferenca do grau de accdo dos dois produtos. Admitir-se-ia, entZo,
a hipotese de que a retinose pigmentar é causada por alteracao
metabdlica congénita e a corio-retinite pelo toxico tecidual intro-
duzido por via interna.

O resultado dessas pesquisas vem ao encontro das idéias
coincidentes de Karli e de Redslob no que tange as conclusoes
decorrentes do estudo das retinoses experimentais.

Assim é que Karli, fazendo uso do monoiodoacetato de sédio,
observou histologicamente que as células visuais eram atingidas
antes do epitélio pigmentar. Os bastonetes se apresentavam total-
mente degenerados e as células pigmentares ainda com aspecto
normal.

Tentando esclarecer a patogenia das retinoses abiotroéficas,
Karli julga que a retinose pigmentar pode ser o resultado histo-
légico de, pelo menos, dois mecanismos diferentes. Ambos, abso-
lutamente independentes um do outro, conduzem ao mesmo resul-
tado, isto é, degenerescéncia progressiva das camadas externas da
retina. Trata-se, nos dois casos, de perturbacao na nutrigcao destas
camadas retinianas, de natureza quantitativa, num caso, e, quali-
tativa, no outro. A deficiéncia quantitativa é devida a comprome-
timento da circulacdo corodidea que pode corresponder a diferentes
etiologias (Redslob). A deficiéncia qualitativa consiste em dis-
turbio bioquimico bem definido bloqueando um processo metabdlico
de importancia vital para as células visuais. Este processo pato-
l6gico provavelmente da origem as retinoses descritas por Bourne,
Campbel e Tansley no rato; por Briickner, Tansley e Karli no
camondongo; e por Parry no cido. Em todas estas lesées da retina,
as circulagoes coroideias e retinianas sao normais, pelo menos no
coméco da evolucio.

Do ponto de vista clinico e anatémico, a opinido de Redslob
vem ao encontro dos resultados obtidos através do estudo das
retinoses experimentais, quando faz mencao de dois grupos de
degeneracao pigmentar da retina. No primeiro, tudo se passa



como se na origem da pigmentacdo retiniana se encontre um
processo inflamatoério localizado nas camadas médias e internas
da cordide (sifilis, sarampo, escarlatina, difteria, infeccdo post-
vacinal, etc.). Sao, portanto, formas autdénomas.

No segundo grupo, no qual a heranca é a base da patogenia,
um gen parece entrar em accdo por intermédio de um horménio.
Este gen hereditario ataca ao mesmo tempo a retina, aos centros
mesocefalicos e a todos os elementos responsaveis dos distirbios
do aparelho auditivo, tudo pois, se torna dependente do mesocéfalo.

Se passarmos agora a encarar as formas centrais das heredo-
degeneracoes da retina ou retinoses abiotroficas maculares, deno-
minadas também distrofias maculares, das quais a doenca de
Stargardt é a mais representativa e caracteristica, iremos com-
provar que as manifestacdes histolégicas sio analogas as formas
periféricas descritas a propoésito do estudo da retinose pigmentar,
hesperandpica de Hervouét.

Clinicamente, a doenca de Stargardt (1909), segundo Tillé,
em sua forma pura se caracteriza:

1.2 — Pelo inicio insidioso, entre 8 e 15 anos, com baixa da
agudeza visual;

2.» — Pela distrofia macular;
3. — Pela evolucido lenta e progressiva até a perda da visao
central.

No que concerne ao aspecto histologico das distrofias macula-
res, coligimos, na literatura médica os poucos casos descritos de
heredo-degeneracao, inclusive da doenca de Stargardt.

Nos casos desta enfermidade, tratar-se-ia das formas com
perturbacgdes psiquicas e demeéncia, as quais, a rigor, nio podem
ser consideradas como se fossem idénticas & forma macular pura.
Servem, contudo, para que possamos dissociar, como veremos mais
adiante, das distrofias maculares as formas muito vizinhas das
afeccoes heredo-degenerativas cérebro-retinianas.

Assim, num caso estudado por Collins de coroidite de Doyne,
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cujo aspecto oftalmolégico muito se aproxima da doenca de Star-
gardt, foram encontradas lesdes puramente neuro-epiteliais. Nos
casos de Spielmeyer (forma com perturbacgoes psiquicas) a unica
lesdo, averiguada por Stock, consistia em degeneracao dos cones
¢ bastonetes. Mas ja nas trés observacocs de Wandless, Brooks
descreveu lesOes maculares e lesOes cerebrais (degeneracio das
células piramidais). Mayou (1915) relata, em casos de degeneracio
macular com perturbacdes psiquicas, nos quais a esclerédtica e a
cordide eram normais, sem alteracdoes vasculares, o desapaieci-
mento completo da camada dos nucleos internos das células gan-
glionares, dos cones e dos bastonetes. Para éste autor, as leséGes
acima referidas sao essencialmente da mesma ordem que as da
doenca de Tay-Sachs (lesbes das células ganglionares da retina,
das células cerebelosas de Purkinje, das células piramidais da
cortex e das células da substiancia parda da medula), com a dife-
renca de que na doenca de Tay-Sachs existe edema mais acentuado
perimacular nas camadas internucleares, estando a camada dos
cones e bastonetes quase intacta; enfim, auséncia da pigmentacio
macular. Além disso, existe fora da regidao macular degeneracao
das célulag ganglionares.

Os mesmos achados verificou Coats, em caso de docnca de
Tay-Sachs: as lesbes estavam confinadas as células ganglionares
e as camadas das fibras nervosas, encontrando-se integras as ca-
madas de graos externos, dos cones e do epitélio pigmentar. Se-
gvndo Collins, uma tal evidéncia histolégica mostra que as lesées
da doenca de Tay-Sachs (células ganglionares comprometidas e
intactas as dos conzs e bastonetes) sdo tota'mente diferentes dos
casos de degeneracdo retiniana, que se inicia na macula e que
nela evoluem. Sio estas, como as outras, casos tipicos de retinite
pigmentar, isto é, degeneracio pigmentar do neuro-epitélio sem
lesdes vasculares e devidas provavelmente & perda prematura da
vitalidade estrutural.

Passando agora aos casos descritos histologicamente como de
heredo-degeneracio macular em pessoas idosas (Nagel, 1875 aos
73 anos; Harms, em 1904 aos 77 anos; Behr, em 1921 aos 78
anos; e Klien, em 1950, em mulher de 60 anos), foi observado o
seguinte quadro:
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No caso de Nagel, segundo Klien, o aspecto oftalmolégico
mostrava areas maculares ocupadas por uma associacio de pig-
mentos e de depositos brilhantes, isto é, o quadro tipico das distro-
fias maculares. Histologicamente, havia larga alteracio do neuro-
epitélio, extensa destruicdo do epitélio pigmentar e numerosas dru-
sas, contendo depdsitos de carbono de calcio, clinicamente visiveis
como corpos brilhantes. A porcao vascular da cordide era normal.

No caso de Harms, com diagnoéstico clinico de degeneracao
macular, cujo doente apresentava reduzida agudeza visual, o es-
tudo histolégico revelou alteracdo das células do epitélio pigmen-
tar. Este era destacado da lamina basal por coagulos de albumina,
havendo modificacdo no neuro-epitélio. Harms foi o primeiro que
definitivamente rejeitou a hipétese das alteracdes dos vasos coroi-
deos como fundamento das lesGes retinianas e do epitélio pigmen-
tar, considerando exclusivamente retiniana a natureza da doenca.

De acordo com Klien, foi Behrs quem apresentou o mais por-
menorizado relatério a respeito de um caso de heredo-degenera-
cao. Neste, as alteragbes do neuro epitélio, muito mais extensas
do que as da camada nuclear externa, indicavam a progressao de
fora para dentro da degeneracdo. Os vasos da cordide eram
normais.

No caso de Klien, a paciente de 60 anos foi observada du-
rante 19 meses antes da enucleacéo.

Na longa descricio do relatério histolégico, destaca-se, como
facto essencial, a alteracao do neuro-epitélio como fundamento da
doenca macular. Do mesmo modo, a lamina basal da cordide e os
vasos da cordide ndo apresentavam sinais de alteracdes, bem como
nio havia também indicios de inflamacdo, quer da retina, quer da
cordoide em torno da lesao macular.

Confirmando estes trabalhos, devemos mencionar o lugar que
actualmente a doenca de Tay-Sachs, idiotia amaurédtica infantil,
ocupa no quadro das doencas heredo-degenerativas, decorréncia
dos mais recentes estudos de sua etiologia e de sua patogenia, que
a excluem do capitulo das distrofias maculares heredo-degene-
rativas.
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A doenca de Tay-Sachs, juntamente com a de Niemann-Pick,
acha-se hoje compendiada no quadro da patologia neuro-ocular
que tem por expressio uma perturbacido metabdlica dos lipidos,
precisamente a dislipidose de fosfatidios.

IL um aspecto novo e interessante destas duas afeccGes, reco-
nhecidas agora (Sorsby) como distrofias lipidicas generza'izadas,
«ndo havendo, pois nada que se leve a acreditar que as distrofias
maculares sejam alteracdes patoldgicas dos lipidioss».

E bem possivel, portanto, que novos estudos elimincm do
quadro actual das heredo-degeneracées outras entidades clinicas,
quando bem devassadas forem em sua intimidade patogénica.

Ja Sorsby, em 1935, talvez entrevendo novas separacbes do
quadro das abiotrofias, procurou conciliar as divergéncias, pro-
pondo dividi-las conforme se associassem com as afecgOes do sis-
tema nervoso ccntral (Tay-Sachs, Batten, Mayou, Laurence- Moon-
Barder-Biedl); com as da pele (Gronblad-Strandberg) com a do
sistema 6sseo (de acordo com Adrogué); e com as lipidoses.

Nao insistiremos a este propésito, por isso que ja ha trés con-
tribuicoes relativas ao assunto apresentadas aos congressos de
oftalmologia realizados em Belo Horizonte, 1939, e em Sao Paulo,
1954, pelo que agora vos fala sobre «Manifestagées oculares dos
disturbios do metabolismo»; por A. Franceschetti e seus colabo-
radores D. Klein e J. Badel em torno do tema oficial «Distirbios
do metabolismo dos lipidios em «Oto-Neuro Oftalmologia»; e pelo
professor Diogo Furtado, de Lisboa, a respeito das <<Lipoid9ses
nervosass.

Em ultima analise, as investigagbes anatomo-patolégicas, as
observacGes de processos espontaneos degenerativos na retina de
animais, andlogos a retinose pigmentar humana, e a pesquisa ex-
perimental de substincias de toxidade electiva para a retina vao
pouco a pouco elucidando o mecanismo patogénico das afecchos
degenerativas retinianas.

Através désses estudos ja se vislumbram conclusées definiti-
vas, que, parece, dardao base a compreensio da génese das dege-
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neragdes pigmentares como expressio de degeneracido neurogénica
da membrana nervosa (Karli), manifestacdo real do termo abio-
trofia, considerada como significando a lesdo primitiva das células
visuais.

Estes factos vém em abono da opinido defendida por Treacher
Collins, o qual encara e define a abiotrofia como devendo ser con-
siderada sob um conceito particular da doenca hereditaria, assim
entendida:

1.2 — Os tecidos em potencialidade abiotréfica alcancam seu
completo desenvolvimento e s6 a partir déste momento é que de-
generam. Permite éste facto distingui-los dos de anomalia con-
génita.

Existem variacoes da data do aparecimento da abiotrofia, ini-
ciando-se algumas formas na mesma idade da mesma familia e,
outras, em idades diferentes de cada individuo.

2. — A doenca acomete varios membros de uma familia em
uma ou em duas geracodes. Dai ressalta o caracter inerente, inato,
vital da abiotrofia. Existem, contudo, casos isolados.

3. — Estas lesbes siao geralmente bilaterais, mas sua exten-
sdo é limitada a determinado territorio anatémico (no sistema ner-
voso, por exemplo, ndo ultrapassa determinadas categorias do neu-
rénio).

Esta limitagdo diferencia as lesOes degenerativas das lesoes
inflamatorias.

4.° — Sao lesdes progressivas, facto éste que, com seu caracter
inerente, inato, vital, as faz distinguir dos estados téxicos que tém
antes tendéncia a desaparecer quando cessa a accdo dos tdxicos
e a de nao se transmitir de uma geracio a outra.

5. — A abiotrofia fere os tecidos que atingiram alto grau
de especializagdo (cones, bastonetes, o6rgdos de Corti, células pi-
ramidais, células dos cornos medulares, foliculos pilosos, tecido
muscular, etc.).

Observa-se, a miude, sob o titulo de lesdao superposta, a hiper-
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trofia dos tecidos menos diferenciados, tais como o tecido con-
juntivo; entretanto, esta hipertrofia é secundaria na abiotrofia
e nao primitiva, como na esclerose.

Os trabalhos de Nicholls e de Bourne, Campbel e Tansley re-
lativos a retinite pigmentar, nos ratos, que revelam que os pri-
meiros sinais de degeneracio se encontram no nucleo, levam a
considerar-se muito plausivel de que «as células morrem em con-
sequéncia de alguma perturbacdo de seu metabolismo celular».

Seria éste facto, de ordem experimental, mais um elemento
conclusivo em favor da teoria abiotrofica da lesdo primitiva das
células sensoriais da retina, base de seu processo degenerativo.

A consideracao das duas formas clinicas e anatomopatoldgi-
cas, atras aludidas, faz ressaltar a teoria unicista que, ha muito
(1941), com outros autores, emitiamos em torno da origem co-
mum dos processos degenerativos retinianos.

Alias, é o conceito que estd mais conforme com os factos da
observacao clinica e histoldgica.

E o que também se depreende do artigo de J. Francois (1952),
intitulado (Degenerescéncia macular senil e hereditariedade», no
qual pondera criteriosamente o professor belga, actualmente uma
das autoridades na matéria: «Entre todas as variedades de dege-
neracao heredo-familiar da corio-retina, existe uma gama de for-
mas intermediarias, indo das mais simples aos tipos mais com-
plexos, que a idéia de uma heredo-degeneracao unica vem natu-
ralmente ao espirito e isto tanto mais facilmente quanto formas
de transicdo e tipos aparentemente diferentes podem encontrar-se
em uma Unica e mesma familia. Assim é, que se lancarmos as vis-
tas sobre trabalhos que apareceram a respeito das afeccdes heredo-
degenerativas da macula, embora o polimorfismo das lesGes seja
evidente, colhe-se, contudo, a nitida impressio de nos termos sem
razdo esforcado para encontrar para elas denominacOes e caracte-
risticas diferentes, porque entre as formas supostas tipicas exis-
tem outras formas intermediarias. E, de facto, todas as distrofias
maculares representam fundamentalmente a mesma lesdo heredo-
degenerativa, a mesma degenerescéncia tapeto-retiniana central,



que dara em familias diferentes e em idades diferentes, aspecto
oftalmoscopico diferentes.

Da mesma maneira, em trabalho sobre hereditariedade e abio-
trofia (1940), considerando o mecanismo da transmissio dessas
retinoses abiotroficas e analisando a época de seu aparecimento,
entendiamos que também por éstes aspectos havia identidade da
manifestacido hereditaria, a qual revela a perenidade constitucio-
nal do individuo e o vinculo que liga umas as outras. E exemplo
de que a hereditariedade é uma, mas as formas de suas complexas
exteriorizagbes é que variam obedecendo, entretanto, aos cinones
que regulam a maneira de transmissao dos caracteres fisioloégicos
ou patoloégicos.

Entremostra-se, através désses conceitos, claramente, a uni-
dade morbida das doencas hereditarias retinianas. Atentemos
mais detida e demoradamente para elas e iremos observar a pro-
cedéncia dos factos patologicos desenrolados em fase diversa da
evolucdo do individuo e originados na perturbacido intima de um
gen alterado. Conservam éles, quer exteriorizados na primeira
infancia, quer na idade madura ou na velhice, os caracteres que
traem os processos degenerativos hereditarios, denominados abio-
tréficos: é a completa diferenciacdo do tecido precocemente aco-
metido apds o nascimento. Quanto mais nos detivermos na analise
désses processos moérbidos tanto mais vamos observar que éles
se imbricam uns com os outros, como se pertencessem a uma gran-
de familia de lesGes degenerativas unidas por um élo comum, que
é a incidéncia da forca hereditaria, que os engloba e os confunde
mutuamente.

Vale dizer que a diversidade de feicdo que elas tomam nao
deve ser encarada superficialmente como se foram entidades mor-
bidas auténomas.

Devemo-nos, mesmo para aquelas afeccdes, cuja independén-
cia nosolégica actualmente ndo sofre ainda contestacao, conservar
reservados até que outros elementos semiéticos ou recursos de
outra indole possibilitem meios de as caracterizar.
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O polimorfismo dessas entidades morbidas hereditarias é,
muitas vézes, um traco particular de suas manifestacbes, que se
amiude pode desviar a atencdo do pesquisador, outras vézes pro-
picia, ao contrario, elementos de caracterizacao para individuali-
zar a afeccdo, quando a observacdo dos factos ndo se detiver so-
mente na apreciacdo contemporanea da doenca, mas for mais além
e investigar, na genealogia dos casos registados, o quadro sinto-
matico com que se revestiu na aparéncia.

A retinose pigmentar abiotrofica oferece, neste particular, a
exemplificacdo da nova orientacdo que procura discernir a na-
tureza exacta da afeccdo hereditaria nao pela manifestacio en-
ganadora fenotipica, mas pela pesquisa de seu comportamento
genotipico. Quantas vézes, na primeira geracio, a degeneracio
pigmentar da retina reveste (Froment, Bonnet e Colrat) o tipo
periférico; na segunda, o tipo macular; e, na terceira, o tipo ma-
cular e circumpapilar. Formas oftalmologicas diferentes na ver-

dade, da mesma entidade nosolégica, que poderiam ser encaradas
como afeccoes autdbnomas e que, entretanto, ndo sido mais do que
formas de passagem entre um e outro tipo clinico. A variacao
morfologica, nestes casos, traduz o acometimento de um ou de
varios sistemas ou 6rgios, que degeneram, sob a influéncia da al-
teracdo factorial. E a mutacdo nociva ou desfavoravel do gen a
criar a doenca com exteriorizacdo morfologica variada.

E a origem, por outro lado, da sistematizacdo das doencas he-
reditarias do fundo ocular cuja classificacio tem obedecido (Re-
nard e Fontaine) a critérios diferentes: ou da autonomia patolo-
gica (Behr e Elwyn), ou do tipo de transmissdo hereditaria (Fran-
ceschetti), ou da evolucao (Leinfeld, Carrol e colaboradores) ou
da topografia macroscopica.

Nas primeiras tentativas de classificacdo, foram consideradas
entidades abiotroficas a atrofia oOptica hereditaria de Leber, por
Gowers, a degeneracido pigmentar da retina, por Collins, e um
grupo de afeccOes neuroldgicas, todas consideradas como tendo
caracteres de enfermidades hereditarias, desenvolvendo-se, como
vimos, em tecidos aparentemente normais em diferentes periodos
de vida.
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Foi, paulatinamente, avultando éste grupo de degeneracoes
precoces hereditarias de tal modo que Treacher Collins, em 1922,
capitulava entre essas doencas, a retinose pigmentar, a degene-
racdo macular simétrica familial, a atrofia oOtica hereditaria de
Leber, a coroidite familial de Doyne e a degeneraciao da cérnea
de Groenow.

Mais tarde, 1934 e 1938, A. Sorsby, um dos pesquisadores
que mais tém estudado o problema das heredo-degeneracodes, am-
plia-lhe o quadro, englobando a atrofia girata e as escleroses co-
roideas.

Mais recentemente, no Congresso Internacional de Oftalmolo-
gia de Londres, efectuado em 1950, A. Franceschetti, com seus
colaboradores O. Klien, S. Forni e J. Babel, com a autoridade do
grande e conceituado mestre, universalmente acatado, retoma o es-
tudo das degeneracdes tapetoretinianas e expde nova classificacao
amparada em bases da genética, mostrando que ha marcada va-
riacdio nos modos de heranca de familia a familia e coincidéncia
nas manifestacGes clinicas dessas lesées.

Distingue dois grupos principais:
A) As afeccoes cérebro-retinianas.

B) As afecgOes retinianas sem complicacbes neurolégicas.

Considera as caracteristicas das degeneracoes tapeto-retinia-
nas que, como as afecgOes neurolégicas heredo-familiais, apresen-
tam trés qualidades fundamentais:

1.2 — Homocronia: a doenca manifesta-se na mesma idade
nos diferentes membros de uma mesma familia.

2. — Homologia (homotipia): analoga sintomatologia -clini-
ca nos diferentes membros de uma familia.

3.2 — Progressao: evolucdo de tendéncia progressiva.

As vézes observa-se em cada geracdo seguinte uma precessiao
do aparecimento da doenca (anteposicdo) e agravacio do quadro
clinico.



O aparecimento da doenca é mais precoce e intenso nas ge-
racOes sucessivas e ademais a accdo polifénica mostra que, cm
geral, a maioria dos gens nido s6 condiciona um caracter senao,
quase sempre, a varios, que tanto morfolégica como topografica-
mente podem ser muito diferentes (hemeralopia com miopia, reti-
nose pigmentar com surdez, distrofia miotonica com catarata, sin-
drome de Bardet-Biedl, etc.).

A ocorréncia das degeneragSes tapeto-retinianas e heredo-
ataxicas na mesma familia permite que Franceschetti e seus cola-
boradores considerem tanto o ponto de vista unicista (alternancia
familiar do fenotipo), como o ponto de vista dualista (manifesta-
cao independente de diferentes genes).

A classificazdo de Franceschetti, cujo desdobramento a seguir
iremos acompanhar, é um guia precioso no estudo do capitulo
complexo da patologia neuro-ocular das heredo-degeneracdes.
Ei-la:

A) Degeneracoes cérebro-retinianas:

1. — Idiotia amaurética infantil (Tay-Sachs).

2. — Idiotia amauroética infantil tardia (Bielchowsky).

3.» — Idiotia amaurédtica juvenil (Vogt-Spilmeyer-Bat-
ten-Mayou).

4. — Idiotia amaurética do adulto (Kufs).

B) Degeneracoes tapeto-retinianas sem lesGes do sistema

nervoso:
1.» — Amaurose tapeto-retiniana infantil.
2.» — Degeneracao pigmentar tipica.

C) Formas atipicas da degeneracdo pigmentar retiniana:

a) Retinose pigmentair sem pigmento.
b) Retinose pigmentar unilateral.

y¥) Retinose pontuada albescente.

s) Atrofia girata.
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D) Sindromes principais, nas quais a retinose pigmentar
pode figurar (formas complicadas) :

a) Com surdo-mudez.

b) Com heredo-ataxias.

¢) Com oftalmoplegia.

d) Com asindrome de Bardet-Biedl.

2) Heredo-degeneragoes da macula (degeneracao pigmentar
tipo central:

a) Forma congénita ou infantil (Best).

b) Forma juvenil (Stargardt).

¢) Forma adulta e pré-senil (coroidite girata de Tay).
d) Forma exsudativa e hemorragica-exsudativa (Sorsby).

f) Formas raras:

a) Degeneracoes hialinas da regido macular: tipo
Holthouse e Batten: tipo Bikerton.

b) Coroidite de Doyne.
c¢) Malattia leventinese.
3) Esclerose coroidea.
4) Coroideremia.

Outra classificacdo que merece também ser enunciada é a de
Herman Elwyn.

Herman Elwyn, em 1948, em seu livro «Diseases of the retina»
e, posteriormente, em 1953, propée uma classificacio clara e di-
dactica dos processos degenerativos da retina sob o fundamento
de que a lesdo primitiva pode acometer isoladamente qualquer uma
das camadas da retina. Assim, entendendo que cada um destes
elementos da retina esta propenso a sofrer alguma forma de he-
redo-degeneracao, classifica as doencas heredo-degenerativas lo-
calizadas em cada uma das camadas retinianas.
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A sedimentacdo dos processos morbidos, podemos na reali-
dade assim considerar, iria desde a membrana vitrea de Bruch, em
virtude de suas intimas relagées anatomicas com a retina, as de-
mais camadas da membrana sensorial. Na lamina de Bruch teriam
origem a degeneracao disciforme de Kuhnt-Junius e as estrias an-

gidides.

1)

2)

3)

4)

No epitélio pigmentar é estudada a presenca das verru-
cosidades hialinas (drusas).

Na camada de neuro-epitélio sido classificadas:

a) As formas centrais, de acéordo com Behr (coroidite
de Tay), coroidite familial de Doyne, degeneracao
macular familial congénita de Best, degeneraciao pro-
gressiva familial hereditaria de Lutz.

b) As formas periféricas: retinose pigmentar:

1) Pura.

2) Associada (com a degeneragao macular; com a
cegueira cromatica; com a surdez; com as per-
turbacGes mentais; com o tipo juvenil da idiotia
amauroética; com o sindrome de Laurence-Moon-
Bardet-Biedl).

Na camada de células ganglionares sido inscritas trés
afecgbes que tém também nas células gangzlionares do
sistema nervoso central as mesmas alteracoes anatomi-
cas:

a) A idiotia amaurotica familial de Tay-Sachs.

b) O tipo juvenil de Vogt-Spilmeyer.

c) A doenca de Niemann-Pick.

Nas camadas das células nucleares siao capituladas a de-

generacdo cistdide (senil, pré-senil e dos miopes) e re-
tinose circinada.

Na camada das fibras nervosas nao ha doenca heredo-
degenerativa conhecida, lembrando Elwyn que a esclero-
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se tuberosa, embora de dificil classificacdo, é enfermidade
de caracter hereditario, que afectando o sistema nervoso
central envolve também a camada de fibras nervosas da
retina.

Ademais, Elwyn, esposando as idéias de Kehrer,
abrange, em sua classificacdo, o seguinte grupo de doen-
cas hereditarias e familiais que permanecem toda a vida
praticamente estacionarias:

a) Retinite I unctata albescente.
b) Hemeralopia congénita.

¢) Doenca de Oguchi.

d) Daltonismo.

A atrofia girata da coréide-retina e a coroideremia sio afec-
¢oes que apresentam relagoes patolégicas com o grupo das dege-
neragoes do neuro-epitélio.

A classificagdo de H. Elwyn incontestavelmente merece ser
considerada, pela sua clareza, simplicidade e base anatdémica, pro-
gresso relevante no complexo estudo dos processos degenerativos
da retina.

Seria louvavel e interessante se, com os estudos clinicos, ge-
néticos, histopatolégicos e experimentais, pudéssemos dissociar es-
tes diferentes processos heredo-degenerativos uns dos outros, de
forma que ficasse estabelecida nitida separacdo entre si, assim
como ja podemos distinguir as afecgbes abiotroficas caracteriza-
das pela lesdo primitiva das células sensoriais.

Destarte, poder-se-ia encarar os processos heredo-degenerati-
vos retinianos sob quatro formas, ligadas entre si pelos vinculos
patologicos comuns, mas isolados pelos caracteres distintivos que
poderiam, desde logo, individualiza-las. A degeneracdo tapéto-re-
tiniana significaria exclusivamente as lesbes que se originam nas
células pigmentares. Assim considerando, pertenceriam a esta di-
visdo as verrucosidades hialinas.

O capitulo das abiotrofias, cuja lesio essencial é a alteracio
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histolégica dos cones e bastonetes, abrangeria as distrofias ma-
culares centrais e as retinoses pigmentares periféricas.

O capitulo das doencas heredo constitucionais compreenderia
o grupo de afeccGes referidas por Elwyn, que se mantém, quanto
a evolucgdo, estacionarias. O grupo, mais amplo e variado, das he-
redo-degeneracoes propriamente ditas, reuniria todas as demais
afeccGes nao incluidas nas divisGes anteriores.

Em sintese, os processos degenerativos da retina compreen-
deriam:

1. — As degeneracdes tapéto-retinianas, tendo como expres-
sdo anatOomica a lesdo do epitélio pigmentar.

2. — As abiotrofias, tendo como caracter fundamental a
desintegracdo primitiva dos cones e bastonetes.

3.» — As doencas heredo-constitucionais, tendo como feicao
especial a parada de sua evolucdo clinica.

4. — As heredo-degeneracées propriamente ditas, reunindo
todas as demais entidades clinicas que nao tivessem
assento nem no epitélio pigmentar e nem no neuro-epi-
télio sensorial.

De modo esquematico, assim poderemos considerar os proces-
sos degenerativos da coroéide-retina. (Vide quadros anexos) (1).

(1) Neste quadro, sido compendidas as afecgdes degenerativas da co-
roide e lamina vitrea de Bruch, vinculadas aos processos retinianos da
mesma natureza e, freqiientemente, insepardveis clinica e anatdémicamente
déstes.
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PROCESSOS DEGENERATIVOS DA COROIDE-RETINA

HEREDO
DEGENERACOES

propriamente ditas

Limina vitrea

ENSAIO DE CLASSIFICAGAO
(CORREIA MEYER)

Sede Enfermidade

I Esclerose coroidea
Coréide Coroideremia
L Atrophia gvrata (?)

Degeneragdes disciforme macular de Coppez-Danic ou
Junius-Kuhnta.

de Bruch. Estrias angidides sindrome de Gronblad-Strandeberg
Idiotia amaurdtica infantil (Tay-Sachs)
. I[diotia amaurética juvenil (Vogt-Spiel-
Dislipidoses meyer)
Células Idiotia infantil tardia (Jansky Biels-
ganglionares chowk. ; Batten-Mayou)

Tipo adulto (Kufs)
Tipo pre-senil (Bogaert-Borremans)
Tipo congénito (Norman e Wood)

Franceschetti

Camada { Degeneragio cistdide

nuclear Retinose circinada
Camada {
das fibras Esclerose tuberosa de Bourneville (?)
nervosas \
DEGENERACOES Epitélio
TAPETO- Ell‘gmentar Verrucosidades hialinas ou drusas
apetum
-RETINIANAS nigrum.
( . (Juvenil
?it:;)s- {Adul:a
Centrais: Senil
Distroficas .
maculares Juvenil .
Adulta (Coroi-
. (Sorsby) dEx;u- dite de Doy-
Neuro-epitélio Retinoses atvas I ne) (?)
ABIOTROFIAS Cones [ Senil
e Bastonetes | Abjotréficas Retincse pigmentar ti-
pica
Retinose pigmentar sem
Periféricas R pigmento
etinose punctacta al-
bescens
Sindrome de Lawrence-
L -Moon-Bardet-Biedl
Fundus albipunctatus
DEGE}EEJEQCOES N ol ’Hemeralopia congénita
reeem euro-epitelto ) Doenga de Oguchi
REODSHIELCIONT S Cegueiras cromaiticas (Daltonismo)




RESUMO

Como as doencas degenerativas da retina sido, em geral, pro-
cessos moérbidos de base hereditaria, o Prof. Correia Meyer come-
ca por expor o que se entende por abiotrofia e processos heredo-
degenerativos, a base de trabalhos de Gowers, Treacher Collins,
Sorsby e outros, bem como a conclusao a que os diversos autores
chegaram de que a abiotrofia ndo é sendo uma forma especiali-
zada de heredo-degenerescéncia, pois nela sdo lesados primitiva-
mente os elementos celulares de mais alta diferenciacao bioldgica,
em virtude de factores inerentes, hereditarios, que dao a célula
uma fragilidade congénita.

Actualmente a patogenia das doencas degenerativas da retina,
entre elas a retinose pigmentar e as distrofias maculares, consi-
deradas processos abiotroficos, por exceléncia, assenta, para uns,
em lesGes prematuras dos cones e bastonetes, para outros, em al-
teracoes vasculares da coroideia que, secundariamente, repercutem
sobre a retina.

Contudo, pesquisas anatomo-patologicas de Verhoef (1931) e
Hervouét (1954) demonstram a quase integridade da coriocapilar
na retinose pigmentar e éstes autores concordam com Leber (1916)
e Collins (1919) em que a lesdo essencial da retinose pigmentar
é a degenerescéncia, lise progressiva e o desaparecimento das cé-
lulas visuais, apdés histogénese normal.

Além dos achados clinicos e anatdmicos obtiveram-se outros
experimentais, pelo emprego de substancias de toxicidade electiva
para a retina (atoxil, adrenalina, compostos iodados, etc.) que pro-
duziram verdadeiros processos de retinose pigmentar experimen-
tal com alteragées da camada neuro-epitelial.

No que respeita as formas centrais das heredo-degenerescén-
cias da retina, — retinoses abiotroficas maculares ou distrofias
maculares, — comprova-se que as manifestacoes histologicas sio
idénticas as formas periféricas descritas a proposito do estudo da
retinose pigmentar.
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Segundo Collins, baseado em estudos histologicos, as lesoes

da doenca de Tay-Sachs ou idiotia amaurética infantil — degene-
rescéncia das células ganglionares e fibras nervosas da retina com
conservacio dos cones e bastonetes — sdo diferentes dos casos

de degeneracdo retiniana que se iniciam na macula e nesta evo-
luem. Os estudos mais recentes sobre a etiologia e patogenia da
doenca de Tay-Sachs excluem-na das distrofias maculares heredo-
degenerativas e, juntamente com a doenca de Nieman Pick, é in-
cluida no «quadro da patologia neuroocular, que tem por expres-
sio uma perturbacio metabdlica dos lipidos — precisamente a li-
poidose de fosfatidos».

Trabalhos de Nicholls e de Bourne, Campbel e Tansley, rela-
tivos a retinite pigmentar, nos ratos, revelam que os primeiros
sinais de degenerescéncia se encontram no ntucleo e levam a con-
siderar a hip6tese muito plausivel de que «as células morrem em
consequéncia de alguma perturbacido do seu metabolismo celulary,
0 que seria mais um elemento em favor da teoria abiotréfica da
lesdo primitiva das células sensoriais da retina.

A consideracao das formas clinicas, anatomopatolégicas e
histologicas fazem ressaltar a «teoria unicistas da origem comum
dos processos degenerativos retinianos. E citado um excerto do
artigo J. Francois (1952) intitulado «Degenerescéncia macular se-
nil e hereditariedade»> que se transcreve a seguir parcialmente:

Entre todas as variedades de degenerescéncia heredo-familiar
da corioretina, existe uma gama de formas intermediarias, indo
das mais simples aos tipos mais complexos, de modo que a idéia
de uma heredo-degenerescéncia Unica vem naturalmente ao espi-
rito, e isto tanto mais facilmente quanto formas de transicdo e ti-
pos aparentemente diferentes podem encontrar-se numa unica e
mesma familia... E, de facto, tdodas as distrofias maculares re-
presentam fundamentalmente a mesma lesdao heredo-degenerativa,
a mesma degenerescéncia tapeto-retiniana central, que dara em
familias diferentes e em idades diferentes, aspecto oftalmoscopico
diferente.

A unidade mérbida das doencas hereditarias retinianas impde-
se e a procedéncia dos factos patolégicos desenvolvidos em fase
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diferente da evolucdo do individuo sera originada na perturbacio
intima de um gen alterado. A analise destes processos morbidos
mostra que €éles se imbricam uns nos outros, como se pertencessem
a uma grande familia de lesGes degenerativas unidas por um elo
comum, que é a incidéncia da forca hereditaria que os engloba e
confunde mutuamente.

A retinose pigmentar abiotrofica oferece o exemplo da nova
orientacdo que procura discernir a natureza exacta da afecciao he-
reditaria, ndo pela manifestacdo enganadora fenotipica, mas pela
pesquisa do seu comportamento genotipico.

A degenerescéncia pigmentar da retina pode numa primeira
geracao revestir (Froment, Bonnet, Colrat) o tipo periférico; na
segunda o tipo macular; e na terceira o tipo macular e circumpa-
pilar. Estas afecgcOes poderiam ser encaradas como afeccdes au-
tonomas e, contudo, ndo sao mais do que formas de passagem en-
tre um e outro tipo clinico. E a mutacao nociva ou desfavoravel
do gen a criar a doenca com exteriorizacio morfolégica variada.

A sistematizacdo das doencas hereditarias da retina tem obe-
decido (Renard e Fontaine) a critérios diferentes: ou da autono-
mia patolégica (Behr e Elwyn); ou do tipo de transmissdo here-
ditaria (Franceschetti); ou da evolucdo (f.einfeld, Carrol e cola-
boradores); ou da topografia macroscoépica.

Franceschetti e colaboradores apresentaram no Congresso In-
ternacional de Oftalmologia de Londres, em 1950 uma classificacido
baseada nos dados da genética, que o A. considera um guia pre-
cioso no estudo do capitulo complexo da patologia neuroocular das
heredo-degenerescéncias e desenvolve-a em pormenor no seu tra-
balho.

Outra classificacdo foi proposta em 1948 por Elwyn, no seu
livro «Diseases of retina» e mais tarde, em 1953, sob o fundamento
de que a lesdo primitiva pode acometer isoladamente qualquer das
camadas da retina. Assim, entendendo que cada um dos elementos
da retina estd propenso a sofrer uma forma de heredo-degeneres-
céncia, classifica as doencas heredo-degenerativas localizadas em
cada uma das camadas retinianas. Considera como primeira ca-
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mada a membrana vitrea de Bruch em virtude das intimas cone-
x0es anatomicas com a retina.

A classificacdo de Elwyn, simples, clara e com base anatdémica
constituiu acentuado avango no estudo complexo dos processos
degenerativos da retina.

E o A. conclui seria interessante que, com os estudos clinicos,
genéticos, histopatologicos e experimentais, se pudessem dissociar
os diferentes processos heredo-degenerativos uns dos outros, de
forma que ficasse estabelecida nitida separacdo entre si, tal como
ja é possivel distinguir as afeccGes abiotroficas. Logo os proces-
sos heredo-degenerativos retinianos poderiam ser encarados sob
quatro formas ligadas entre si por vinculos patolégicos comuns,
mas com caracteristicas proprias que permitiriam individualiza-las.

Em sintese, os processos degenerativos da retina compreen-
deriam:

1. — As degenerescéncias tapeto retinianas — tendo como
expressio anatOmica a lesdo do espitélio pigmentar.

2. — As abiotrofias, tendo como caracter fundamental a de-
sintegracdo primitiva dos cones e bastonetes.

3. — As doencas heredo-constitucionais, tendo como feicdao
especial a paragem da sua evolucgao clinica.

4. — As heredo-degenerescéncias propriamente ditas, reu-
nindo todas as demais entidades clinicas que ndo tives-
sem lugar nem no epitélio pigmentar nem no neuro-
epitélio sensorial.





