Vasculite

Renato Dias Cardoso *

A obstrucgao da veia central da retina em
individuos jovens em condi¢ées normais de
saude e de etiologia presumivelmente infla-
matdria foi inicialmente descrita por Lyle
e Wybarl em 1961, sob a denominagido de
“Vasculite da Retina”. Estes consideraram
a patologia como uma forma de acometi-
mento central da doenga de Eales. Posterior-
mente, a mesma entidade clinica foi descri-
ta por varios outros autores sob denomina-
cOes diversas: “Papiloflebite” (Lonn e Hoyt,
1966)2, Vasculite da Retina e Papila (Cogan,
1968) 3, Vasculite Retiniana Benigna (Hart,
Sanders e Miller, 1971)) 4, Vasculite da Pa-
pila (Hayreh, 1972) 5.6 e Forma Regressiva de
Obstrug¢ao da Veia Central da Retina em Pa-
ciente Jovem (Coscas e Dhermy, 1978) 7.

Os objetivos deste artigo sdo (1) chamar
a aten¢ao para a existéncia de tal entidade
clinica, (2) descrever seus sintomas e sinais,
(3) discutir sua patogénese e terapéutica e
(4) descrever quatro casos por nds estuda-
dos.

DESCRICAO DE CASOS

CASO 1:

Paciente de 29 anos, leucodérmica, do
sexo feminino, apresentou visio embacada
no olho direito por seis ou sete horas, quan-
do foi examinada por seu oftalmologista re-
ferente. Ela apresentara episddio similar
de embacamento da visao duas semanas an-
tes, o qual desapareceu ap6s seis horas. A
paciente se apresentava em perfeitas condi-
coes de saude e nao fazia uso de qualquer
medicamento, tendo usado anovulatdrios até
5 meses antes. Quando examinada por seu
oftalmologista em 26 de margo de 1974, a
acuidade visual corrigida mediu 20/25 no
olho direito e 20/20 no olho esquerdo, tendo
sido diagnosticada oclusao da veia central
da retina do olho direito. A paciente foi por
noés examinada 1 semana depois, ocasido em
que a acuidade visual do olho direito havia
baixado para dedos a um metro. O exame
do fundo de olho esquerdo era inteiramente
normal, e no olho direito foram observados
discreto borramento dos limites nasais de
papila e dilatagao, tortuosidade e irregulari-
dade do calibre das veias. Foram ainda ob-
servadas hemorragias intraretinianas super-
ficiais e profundas difusas que se estendiam
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até a regiao equatorial, envolvendo a ma-
cula, além de raros exsudatos algodonosos
(Figura 1).

Fig. 1 — Caso 1, OD. Papiledema nasal discreto, dila-
tagéio e tortuosidade venosas. Hemorragias intraretinianas
difusas envolvendo regido macular e presenga de exsu-
datos algodonosos as 12:00 e 6:30 horas.

A angiofluoresceinografia revelou um
prolongamento do tempo circulatdrio veno-
so, bem como impregnag¢ao das paredes ve-
nosas nos estagios tardios do exame. A perfu-
sao sanguinea retiniana era satisfatéria e o re-
torno venoso adequado. Foram ainda obser-
vados microaneurismas e dilatacio da mi-
crocirculagdo retiniana (Figura 2). Conta-
gem de hemadcias, glicemia de jejum, dosa-
gem de lipides e colesterol, eletroforese de
proteinas e VDRL apresentaram resultados
normais, bem como o estudo radiolégico de
cranio, forames Opticos e Orbitas. A pres-
sao arterial mediu 140/90 mmHg. Nenhum
tratamento foi administrado a paciente.

O papiledema e as hemorragias resol-
veram progressivamente durante um periodo
de 18 meses. Quando a paciente foi exami-
nada em setembro de 1975 havia ocorrido
completa normaliza¢gao do aspecto oftalmos-
copico, com exceg¢ao de discreto embainha-
mento venoso. A visao do olho direito na
ocasiao mediu 20/25, e o estudo angiofluores-
ceinografico da retina apresentava-se intei-
ramente normal.
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Fig. 2-A

Fig. 2 — Caso 1, OD. Angiofluorograma (a) Fase venosa
intermedidrfa mostrando microaneurismas e dilatagdo ca-
pilar, especialmente na regiao prepapilar. (b e c) Fase
venosa tardia mostrando impregnagao das paredes ve-
nosas e fluorescéncia perivenosa. (d) Fase residual de-
monstrando extravasamento de fluoresceina no tecido re-
tiniano.

Fig. 2-C
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Fig. 2-D

CASO 2:

Paciente de 26 anos, leucodérmica, do se-
x0 feminino, apresentou embac¢amento da
visao do olho esquerdo especialmente ao le-
vantar pela manhi, nas duas semanas que
precederam o exame oftalmolégico em se-
tembro de 1973. A paciente se encontrava em
6timas condigdes de sauide e ndo fazia uso de
medicamentos. Ao exame oftalmolégico a pa-
ciente apresentava acuidade visual corrigida
igual a 20/20 no olho direito e 20/25 no es-
querdo. O exame biomicroscépico do segmen-
to anterior e vitreo nao revelou anormalida-
des e a pressao intraocular mediu 11 mmHg
em OD e 12 mmHg em OE. O exame do fun-
do de olho direito era inteiramente normal.

O olho esquerdo apresentava quadro de obs-
trucao incompleta da veia central da retina
caracterizado por turgidez, tortuosidade e ir-
regularidade do calibre das veias e hemorra-
gias superficiais e profundas por toda a re-
tina, poupando a regiao macular. Havia ain-
da borramento dos limites nasais da papila
(Figura 3).

A angiofluoresceinografia da retina evi-
denciou tempo circulatério venoso modera-
damente prolongado. Foram observados im-
pregnagao das paredes venosas, principal-
mente nas regidoes dos acotovelamentos, e
fluorescéncia perivenosa discreta nos esta-
gios tardios (Figura 4). Os campos visuais
centrais examinados com a tela tangente fo-
ram normais em ambos os olhos, com ex-
cecao de discreto aumento da mancha cega
do olho esquerdo. Contagem de hemadcias, gli-
cemia de jejum, dosagem de lipides e coles-
terol e VDRL apresentaram resultados nor-
mais. O exame radioldgico das drbitas e fora-
mes Opticos foi normal. A pressao arterial
mediu 130/70 mmHg. Nenhum tratamento foi
administrado.

A paciente evoluiu bem, tendo sido ob-
servada diminui¢do progressiva do calibre e
tortuosidade venosos e das hemorragias da
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retina (Figura 5). Completa normalizag¢ao
das alterac¢des retinianas e angiofluoresceino-
graficas foi observada 10 meses apds o ini-
cio da doenca (Figura 6 e 7). Nesta ocasiao
a visdo corrigida de OE mediu 20/20.

Fig. 3 — Caso 2, OE. Quadro obstrutivo da VCR com
papiledema nasal, dilatagdo e tortuosidade venosas e
hemorragias retinianas esparsas. Regido macular pou-
pada.

Fig. 4C

L

Fig. 4-A

Fig. 4 — Caso 2, OE. Angiofluorograma .(a) Fase ve-
nosa precoce normal. (b) Fase venosa intermedidria de-
monstrando dilatagdo dos capilares retinianos. (c e d)
Fase venosa tardia demonstrando impregnagdo das pa-
redes venosas pela fluoresceina e fluorescéncia perive-
nosa. (e) Fase residual demonstrando extravasamento mo-
derado de fluoresceina no tecido retiniano.

CASO 3:

Paciente de 34 anos, leucodérmico, do se-
x0 masculino, apresentou embag¢amento da
visdo no olho direito nos trés dias que pre- Fig. 4D
cederam o exame. O paciente havia sido exa-
minado 4 meses antes pelo seu oftalmologis- maio de 1976 a acuidade visual corrigida me-
ta referente, quando nenhuma anormalidade diu 20/30 com dificuldade no olho direito e
foi encontrada. No exame realizado em 10 de 20/20 no olho esquerdo. O exame biomicros-

ARQ. BRAS. OFTAL. 39
43(2), 1980



Fig. T-A
Fig. 4-E
Fig. 7 — Caso 2, OE. Angiofluorograma apds resolucdo
da obstrugdo. Fase venosa (a) precoce e (b) tardia
normais. (c) Fase residual normal.

Fig. 56 — Caso 2, OE. Seis meses apds inicio da pato-
logia, mostrando discreta dilatagio venosa e poucas he-
morragias retinianas.

Fig. 6 — Caso 2, OE. Completa resolucdo dez meses
apds inicio do processo. Fig. 7-C
40 ARQ. BRAS. OFTAL.
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copico do segmento anterior e do vitreo foi
inteiramente normal e a pressao intraocular
mediu 10 mmHg no olho direito e 12 mmHg
no olho esquerdo. O exame de fundo de olho
direito revelou papiledema discreto, dilata-
cdo e aumento da tortuosidade das veias re-
tinianas, e hemorragias superficiais e profun-
das em grande profusao, as quais se esten-
diam até a regido equatorial. Observaram-se
ainda discreto acometimento da regiao macu-
lar por edema e hemorragias e presenca de
raros exsudatos algodonosos esparsos pela
retina (Figura 8). O exame do olho esquerdo
revelou ingurgitamento venoso moderado,
uma pequena hemorragia na regiao macular
localizada superonasalmente a févea, e he-
morragias retinianas profundas difusas por
toda a periferia média, concentradas sobre-
tudo na regiao temporal (Figura 9). A angio-
fluoresceinografia da retina revelou tempo
circulatério venoso prolongado, perfusao re-
tiniana adequada e impregnacgao das paredes
venosas pelo corante nos estagios tardios
(Figura 10). O paciente apresentava saude
inteiramente normal, tendo a pressao arte-
rial medido 140/90 mmHg. Os resultados da
contagem de hemadcias, glicemia de jejum e
dosagem de lipides e colesterol foram nor-
mais.

Fig. 8 — Caso 3, OD. Papiledema discreto, dilatagdo e
tortuosidade das veias retinianas e hemorragias superfi-
ciais e profundas. Edema e hemorragias na regido ma-
cular.

O paciente foi medicado com Prednisona
(dose inicial de 80 mg/dia). No exame de
controle realizado uma semana depois, 0 qua-
dro oftalmolégico se mantinha inalterado.
ApOs esta ocasiao o paciente nao mais retor-
nou para seguimento. Fomos posteriormente
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Fig. 9 — Caso 3, OE. Ingurgitamento venoso e hemor-
ragia na regidao macular.

Fig. 10-A

Fig. 10 — Caso 3, OD. Angiofluorograma em fase (a)
venosa tardia e (b) residual mostrando impregnacao das
paredes venosas e fluorescéncia perivenosa.

informados de que o mesmo foi submetido
a cirurgia de Vasco Posada em outro centro.

CASO 4:

Paciente de 38 anos, leucodérmica, do se-
xo feminino, referida para exame com diag-
nostico de “trombose frustrada” da veia cen-
tral da retina. A paciente foi examinada em
30 de outubro de 1978, onze dias apds o ini-
cio de suas queixas de embacamento da vi-
sao e percepcao de pontos e manchas colo-
ridas com o olho esquerdo. A acuidade visual
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Fig. 10-B

corrigida mediu 20/20 no olho direito e 20/
20 com dificuldade no olho esquerdo. O exa-
me biomicroscépico do segmento anterior e
vitreo era normal em ambos os olhos e a
pressiao intraocular mediu 16 mmHg no olho
direito e 14 mmHg no olho esquerdo. O
exame de fundo de olho direito nao revelou
qualquer anormalidade e no olho esquerdo
foram observados ingurgitamento e tortuo-
sidade venosa moderados e presenga de ra-
ras hemorragias no polo posterior e perife-
ria média. A papila esquerda estava hipere-
miada e suas bordas eram esbatidas (Fig.
11). Os campos visuais foram normais e a

Fig. 11 — Caso 4, OE. Papila de limites esbatidos, in-
gurgitamento e tortuosidade venosa moderados e raras
hemorragias intraretinianas.
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oftalmodinamometria revelou valores de
pressao arterial sistélica e diastdlica normais
e iguais em ambos os olhos (90mmHg e 41.5
mmHg respectivamente). A paciente se en-
contrava em Otimas condigOes de satude e a
pressao arterial mediu 120/55 mmHg. O he-
mograma, glicemia de jejum, hemossedimen-
tacao e dosagem de lipides e colesterol apre-
sentaram resultados normais. Em reexame
dez dias apds a consulta inicial o fundo de
olho permanecia inalterado. O estudo angio-
fluoresceinografico da retina feito na ocasiao
revelou discreto aumento do tempo circula-
tério venoso (Figura 12). Foi feito o diagnds-

Fig. 12-A

Fig. 12 — Caso 4, OE. Angiofluorograma. Fase venosa
(a) precoce e (b) tardia normais. (c) Fase residual de-
monstrando discreta fluorescéncia perivenosa especial-
mente no acotovelamento inferotemporal.

Fig. 12-B
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retirada gradualmente durante um periodo
de quatro meses. A angiofluoresceinografia
revelou tempo circulatério venoso prolonga-
do, com impregnacao das paredes venosas e
fluorescéncia perivenosa sobretudo na regiao
dos acotovelamentos, e auséncia de difusdao
do corante na circulacdio macular. A perfu-
sao sanguinea retiniana era adequada (Figu-
ra 14). Onze semanas apos o inicio da pato-
logia ocorreu piora subita e progressiva da
acuidade visual, a qual permaneceu em de-

Fig. 12-C

tico de vasculite da papila e a paciente foi
medicada com uma dose inicial de 60 mg de
Prednisona. O quadro oftalmoscdpio perma-
neceu inalterado até a sétima semana apds o
inicio da patologia, quando ocorreu subita
exacerbagao do processo com aumento acen-
tuado do papiledema, dos exsudatos algodo-
nosos e das hemorragias intraretinianas su-
perficiais e profundas (Figura 13). A acuida-

Fig. 14-A

Fig. 14 — Caso 4, OE. Angiofluorograma. (a) Fase ve-
nosa tardia demonstrando dilatagdo e tortuosidade veno-
sas. (b) Fase residual mostrando impregnacdo das pa-
redes venosas e discreta fluorescéncia perivenosa.

Fig. 13 — Caso 4, OE. Papiledema severo, dilatacdo e
tortuosidade venosas intensas, exsudatos algodonosos e
hemorragias intraretinianas superficiais e profundas di-
fusas até o equador. Madcula bem preservada.

de visual permaneceu inalterada e o cam-
po visual do olho esquerdo revelou discreto
aumento da mancha cega. A dose de Predni-
sona foi elevada para 80 mg/dia, tendo sido Fig. 4B
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dos a um metro durante um periodo de apro-
ximadamente cinco meses. Isto coincidiu com
intenso envolvimento da regidao macular por
edema microcistico e hemorragias intrareti-
nianas (Figura 15). Neste estdgio podia se

Fig. 15-A

Fig. 15 — Caso 4, OE. Onze semanas apds o inicia da
patologia, mostrando (a) discreta melhora das alteragdes
peripapilares e (b) envolvimento da regidao macular por
edema microcistico e hemorragias intraretinianas.

Fig. 15-B

observar intenso extravasamento de fluores-
ceina da circulacio macular para o interior
do tecido retiniano (Figura 16). Foi observa-
da também constriccado moderada dos limi-
tes periféricos do campo visual. Ap6és o séti-
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Fig. 16 — Caso 4, OE. Angiofluorograma em fase resi-
dual demonstrando impregnagéo das paredes venosas pe-
la fluoresceina, fluorescéncia perivenosa e extravasamen-
to de fluoresceina no tecido retiniano, inclusive regiao
macular.

mo més de evolugao comegou a ocorrer re-
solugdo acentuada e progressiva das altera-
¢cOes do fundo de olho (Figura 17) bem co-
mo melhora da acuidade e campo visuais.
No ultimo exame, realizado quinze meses
apos o inicio da patologia, observaram-se
apenas discreto engurgitamento venoso, ra-
rissimas hemorragias intraretinianas e ténue
proliferacao de tecido glial peripapilar nasal
(Figura 18).

Fig. 17 — Caso 4, OE. Melhora expressiva das altera-
cOes oftalmoscdpicas sete meses apds inicio do processo.
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Fig. 18 — Caso 4, OE. Resolucdo praticamente completa Fig. 19-B
apés quatorze meses. Observa-se anel de tecido glial
peripapilar nasal.

As alteracgOes previamente observadas na
regiao macular haviam regredido completa-
mente e o estudo angiofluoresceinografico da
retina demonstrou apenas discreto extrava-
samento da fluoresceina no tecido retiniano.
O tempo circulatério retiniano era normal
(Figura 19). A acuidade visual havia retorna-
do a 20/20 com correcao e 0 campo visual
aos seus limites normais.

Fig. 19-C

QUADRO CLINICO

1. Idade

A vasculite da papila acomete prefencial-
mente adultos jovens. A faixa etdaria envolvi-
da varia aproximadamente de 22 a 48 anos,
de acordo com as estatisticas dos diversos
autores. A idade de nossos pacientes variou
de 26 a 38 anos.

2. Sexo
Trés dos nossos pacientes eram do sexo
Fig. 19-A feminino e um dos sexo masculino. De acor-

Fie. 19 — Caso 4. OF. Angiofl F i do com os dados da literatura, parece haver
ig. 19 — Caso 4, . Angiofluorograma. Fase venosa (a : inAnei i .
intermedidria e (b) tardia normais. (c) Fase residual discreta predomlnanma de acometlm?ntp .pe
demonstrando discreto extravasamento de fluoresceina no 10 S€XO m@scuuno; entretanto sem significa-
tecido retiniano. do estatistico.
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3. Doengas sistémicas associadas

Nao foi encontrada em nossos pacientes
qualquer patologia sistémica associada. Os
casos descritos na literatura sao de pacientes
em excelentes condi¢gbes de saude, encontran-
do-se raramente alguma doenca sistémica as-
sociada (1, 3, 5), aparentemente coinciden-
tal.

4. Sintomas

Os sintomas presentes sao geralmente os
de embagamento visual intermitente e mal
definido, e percepcdo de pontos escuros e co-
loridos.

5. Lateralidade

Habitualmente o acometimento € unila-
teral, sendo mais raro o envolvimento de am-
bos os olhos (1, 5). Um de nossos pacientes
apresentava alteragdes tipicas discretas no
segundo olho (Caso 3).

6. Acuidade visual

A acuidade visual do olho envolvido €
usualmente normal ou pouco diminuida (20/
25 a 20/60). Mais raramente pode ocorrer de-
terioracao visual acentuada, geralmente tran-
sitéria, consequente a envolvimento macular
severo por edema ou hemorragia (Casos 1 e
4). A acuidade visual geralmente retorna aos
niveis iniciais (ou préximos aos mesmos)
apos a resolucao do processo.

7. Segmento anterior, vitreo e pressao ocu-
lar

Nomais em todos os nossos casos. Célu-
las na camara anterior e vitreo posterior fo-
ram observados em raros casos descritos na
literatura (1, 3, 5).

8. Fundo de olho

A principal alteragao fundoscopica € a
acentuada distensdo, ingurgitamento e au-
mento de tortuosidade das veias retinianas.
Hemorragias retinianas superficiais (chama
de vela) e sobretudo profundas (redondas e
em borrodes) estao distribuidas, em quantida-
de varidvel, por detras do equador. Microa-
neurismas e capilares dilatados também es-
tao presentes. O embainhamento de algumas
arteriolas retinianas € raramente observado
em fases tardias. Papiledema, acompanhado
de acentuada hiperemia papilar, pode se
apresentar de forma discreta ou severa, as
vezes atingindo proporc¢oes bastante alarman-
tes. Exsudatos algodonosos e hemorragias
em chama de vela estdo presentes na super-
ficie da papila e regides circunvizinhas, espe-
cialmente naqueles casos de papiledema
mais severo (Caso 4). Exsudatos algodono-
sos ou gordurosos sao raramente vistos em
outras regides. Em alguns casos podem ser
observadas veias cilio-retinianas na papila,
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representando anastomoses compensatorias
entre as circulacoes retiniana e coroidiana. A
macula pode, ocasionalmente, ser envolvida
por hemorragias em chama de vela ou ede-
ma microcistico e mais raramente exsudatos
gordurosos, resultando em baixa visual.

9. Angiofluoresceinografia da retina

Presenca de microaneurismas e capilares
dilatados em grande numero, especialmente
nas regides papilar, peripapilar e macular.
Veias retinianas dilatadas, de calibre irregu-
lar, apresentando impregnaciao de suas pare-
des pela fluoresceina bem como fluorescén-
cia perivenosa tardia, especialmente ao nivel
dos acotovelamentos das veias principais. O
tempo circulatdério venoso € mais ou menos
prolongado, de acordo com o0 grau de acome-
timento e estagio de evolugao da patologia,
retornando a niveis normais apdés a resolu-
cdo do processo obstrutivo. A perfusao re-
tiniana é adequada durante todo o periodo
da doenca.

10. Campos visuais

Aumento da mancha cega, mais acentua-
do naqueles casos em que O papiledema €
severo. Campos periféricos usualmente nor-
mais.

11. Oftalmodinamometria

Segundo Hart, Sanders e Miller, a pres-
sao arterial € normal e igual em ambos os
olhos. A pressao venosa € bastante elevada,
aproximando a pressao arterial diastdlica
nos olhos envolvidos.

12. Evolucido e sequelas

A evolugao da vasculite da papila € be-
nigna porém prolongada, estendendo-se apro-
ximadamente por um periodo de 6 a 18 me-
ses. A acuidade visual baixa discreta ou mo-
deradamente durante o curso da doenca, re-
tornando habitualmente aos niveis anteriores
ou proximos aos mesmos, inclusive naqueles
casos mais raros em que a baixa visual € se-
vera (Caso 1 e 4). Deteriorag¢ao significativa
e permanente da acuidade visual decorrente
de envolvimento macular ocorre excepcional-
mente (1, 5). Micropsia também tem sido re-
latada (4). Embainhamento venoso discreto,
halo glial peripapilar e vasos papilares dila-
tados sao alteragOes residuais sem significa-
do observadas em alguns casos. Em outros,
ocorre 0 aparecimento de vasos cilioretinia-
nos na regiao papilar. Com a resolugao do
processo ocorre uma normaliza¢do do tempo
circulatério retiniano. Resolugao sem recidi-
vas € a regra.

PATOGENESE

O processo obstrutivo vascular responsa-
vel pela producao desta patologia € possivel-
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mente de natureza inflamatdria e parece re-
presentar uma forma de vasculite endégena
nao especifica. O processo flebitico acomete-
ria os vasos ciliares posteriores da regiao
prelaminar da papila, bem como a veia cen-
tral da retina na regiao pré ou retrolaminar.
Estas alteragdes resultariam em aumento da
permeabilidade capilar e producao de ede-
ma, bem como em trombose venosa localiza-
da. Conforme o acometimento maior dos va-
sos ciliares posteriores ou da veia central da
retina, o quadro clinico de papiledema mais
exuberante ou de obstrucao da veia cen-
tral da retina mais flérida predominaria5.
Segundo Hayreh, isto permitiria a clas-
sificagao da papiloflebite em dois tipos
distintos. A hipétese de que se trataria
de um processo obstrutivo de natureza
inflamatdria nao especifica decorre dos acha-
dos clinicos e da evolu¢gao do processo. O
possivel efeito benéfico dos corticosterdides
na evolugdo da doenga se faria através do
controle do processo inflamatdrio envolven-
do a veia central da retina e os capilares da
papila. Nao existe, entretanto, até o presen-
te momento subsidio anatomopatolégico pa-
ra tal suposi¢ao. Os casos estudados histopa-
tologicamente por Cogan (3) eram mais se-
veros e associados a doencgas sistémicas gra-
ves, ndo se enquadrando no grupo por nés
considerado.

O bom progndstico deste grupo decorre
sobretudo da auséncia de patologia arterial
associada, com manuten¢ao de pressao arte-
rial normal. As principais alteracées hemodi-
namicas sao a reducdo da pressao de perfu-
sao e o prolongamento do tempo circulatdrio
venoso, 0os quais sao decorrentes da pressao
venosa elevada. Segundo Hart, Sanders e Mil-
ler, a oftalmodinamometria demonstrou
pressOes arteriais normais e pressdes veno-
sas elevadas, aproximando-se da pressiao ar-
terial diastdlica (4). A perfusdao sanguinea,
apesar de reduzida, € satisfatéria e adequa-
da durante o periodo de evolugao da doenga,
0 que permite a preservagao da integridade
funcional da retina. O mesmo nao ocorre nas
obstrugdes de natureza arteriolosclerdtica
dos individuos idosos, nas quais a perfusdao
inadequada da retina decorrente do acometi-
mento do sistema arterial (8) resulta em al-
teragcdes anatdmicas e funcionais irreversi-
veis. A recanalizagao do trombo da veia cen-
tral da retina e o desenvolvimento da circu-
lacdo cilioretiniana de retorno permitem a
completa restauracdo da drenagem sangui-
nea da retina apds a resolu¢do do processo
inflamatoério, o que € evidenciado pela nor-
malizagcdo do tempo circulatdério venoso na
angiofluoresceinografia.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

1. Obstrucao da veia central da retina por
arteriolosclerose compressiva e em asso-

ARQ. BRAS. OFTAL.
43(2), 1980

ciacao com outras patologias.

A arteriolosclerose € a causa mais fre-
quente de obstrucao da VCR, sendo normal-
mente acompanhada de retinopatia hemorra-
gica mais extensa e envolvimento macular se-
vero, com consequente baixa acentuada da
acuidade visual. A vasculite da papila ocor-
re em pacientes mais jovens, sem evidéncia
de arteriolosclerose generalizada ou hiperten-
sao arterial. O fundo de olho nao afetado é
normal. Por outro lado, sinais de arteriolos-
clerose e hipertensao arterial podem ser fre-
quentemente observados no outro olho em
casos de obstrucgao por arteriolosclerose com-
pressiva. Obstrugao da veia central da reti-
na associada ao glaucoma crénico simples(9),
sindromes de hiperviscosidade sanguinea
(10) e doengas malignas (11) deve ser tam-
bém diferenciada.

2. Papiledema decorrente de hipertensio in-
tracraniana.

Este € usualmente bilateral, exceto nos
raros casos em que existe uma obliteragao
das bainhas do nervo Optico ou atrofia papi-
lar unilateral. Na vasculite da papila a dilata-
cao das veias retinianas e hemorragias da re-
tina se estendem por todo o fundo de olho,
nao se restringindo a papila e areas circun-
vizinhas. Por outro lado, nao existem altera-
¢Oes neuroldgicas na vasculite da papila. Pa-
piledema de outras etiologias deve ser tam-
bém diferenciado.

3. Retinopatia hipertensiva.

Além de bilateral e com caracteristicas
bastante distintas, é sempre acompanhada
de elevacao da pressao arterial.

4. Neuropatia 6ptica anterior isquémica.

Ocorre em pacientes mais idosos, produ-
zindo deterioragao visual fulminante. Habi-
tualmente associada a arteriolosclerose, arte-
rite temporal ou outras patologias sistémi-
cas. O papiledema nesta patologia nao €
acompanhado de dilatagao venosa generaliza-
da e hemorragias retinianas difusas.

5. Doenc¢a de Eales.

Envolve sobretudo a periferia da retina,
produzindo embainhamento venoso, neovas-
cularizacdo retiniana e hemorragia vitrea. Ti-
picamente bilateral.

TRATAMENTO

De acordo com a maioria dos estudiosos
do assunto, a doenga tem um curso benigno
e limitado, ndo sendo a evolugao alterada pe-
lo uso de antiinflamatdérios ou anticoagulan-
tes. Hayreh acredita que o uso dos corticos-
terdides encurtaria o tempo de evolucao da
doenga e previniria o aparecimento de com-
plicacles, tais como o acometimento macu-
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lar mais severo com baixa visual permanen-
te e o embainhamento venoso residual. Os
corticosterdides seriam mais eficazes espe-
cialmente naqueles casos caracterizados por
papiledema acentuado (5). A dose inicial dia-
ria deve ser de aproximadamente 80 mg de
Prednisona (ou dosagem equivalente de ou-
tro corticosterdide), devendo a mesma ser
reduzida gradualmente apds ter sido obser-
vada resposta terapéutica. Devido a evolugao
benigna e ao curso limitado da doenca, nao
hd indicagdo para o emprego de anticoagu-
lantes. Estes ja foram utilizados anterior-
mente sem resultados satisfatodrios (1, 4), po-
dendo mesmo propiciar o agravamento do
quadro clinico através do favorecimento da
producado de hemorragias e edema retinia-
no (5).

DISCUSSAO

A entidade clinica descrita por Lyle e
Wybar em 1961 possivelmente representa,
conforme tem sido proposto por varios au-
tores, uma obstrucao venosa incompleta de
natureza inflamatodria inespecifica. Esta ge-
ralmente acomete pacientes jovens em condi-
¢Oes normais de satude, sendo seu curso be-
nigno e limitado. Caracteriza-se por quadro
obstrutivo da veia central da retina e papile-
dema de proporgdes as vezes bastante alar-
mantes. Ao contrdario do que ocorre na obs-
trucao da veia central da retina de etiologia
arteriolosclerdtica compressiva, a acuidade
visual é geralmente mantida em niveis proxi-
mos ao normal durante todo o periodo de
evolugao da doencga. Isto € devido a auséncia
de edema macular exuberante, o qual € ca-
racteristico da maioria das obstru¢oes de na-
tureza arteriolosclerdtica, sendo decorrente
do comprometimento severo do retorno ve-
noso. A recuperacao total ou quase total da
visdao apds a resolugao do processo obstru-
tivo vascular € a regra.

O numero reduzido de casos desta doen-
ca descritos na literatura nao representa a
nosso ver sua incidéncia real, visto que a
grande maioria destes € diagnosticado sim-
plesmente como papiledema ou trombose da
veia central da retina, nao sendo classifica-
dos separadamente como vasculite da papi-
la. Alguns casos possivelmente nunca ve-
nham a ser diagnosticados, visto que os sin-
tomas associados sao discretos e nao levam
o paciente a procurar cuidado meédico ade-
quado.

Hayreh propos a divisao clinica da vas-
culite da papila em tipo I, caracterizado pe-
la presenca de papiledema exuberante, e ti-
po II em que o edema da papila é discreto
ou moderado. Em ambos os tipos os sinais
clinicos de obstruc¢ao da veia central de reti-
na sao evidentes, sendo mais acentuados es-
pecialmente no tipo II. De acordo com a
mesma, nossos trés primeiros casos pode-
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riam ser classificados como tipo II e o caso
4 como tipo I. Segundo Hayreh, os casos do
tipo I sao sempre benignos e apresentam res-
posta satisfatdoria a doses adequadas de cor-
ticosterdides sistémicos. O progndstico dos
casos do tipo II também é bom dependendo,
no entanto, do local e gravidade da obstru-
cao da veia central da retina. A resposta des-
te grupo a corticoterapia € comparavelmente
menos favoravel. Suas conclusdes sao basea-
das em numero bastante limitado de casos.
A divisao da patologia nestes dois tipos nos
parece bastante artificial tanto sob o ponto
de vista clinico como de resposta terapéutica
a corticoterapia. Cogan (3) classificou a vas-
culite da papila de acordo com a intensida-
de do acometimento em formas discreta, mo-
derada e severa. Dentre estas, somente a pri-
meira categoria apresenta as mesmas carac-
teristicas da entidade clinica de evolugao ha-
bitualmente benigna por nds considerada.

O acometimento bilateral é excepcional
(apenas 2 casos descritos na literatura (1,
5), sendo o segundo olho habitualmente en-
volvido de maneira bastante discreta. Nosso
caso 3 apresentou envolvimento bilateral ti-
pico, assimétrico. O progndstico, bem como
a resposta a corticoterapia, depende da gra-
vidade do papiledema, do grau e localizagao
(5) da obstrugao da veia central da retina e
da capacidade de desenvolvimento da circula-
cao colateral cilioretiniana ao nivel da papi-
la. A normalidade do sistema arterial dos in-
dividuos jovens, isentos de arteriolosclerose,
permitindo perfusdo satisfatéria e o desen-
volvimento adequado de circulacdao colateral,
parece ser o fator mais importante relaciona-
do ao bom progndstico deste grupo. O estu-
do angiofluoresceinografico da retina de-
monstra um prolongamento discreto ou mo-
derado do tempo circulatério venoso com
perfusao retiniana adequada.

Apesar dos dois primeiros pacientes de
nossa série nao terem sido submetidos a cor-
ticoterapia e sua evolugao ter sido favoravel,
somos da opinido de que, enquanto nao exis-
te um consenso geral sobre o efeito benéfico
dos mesmos nesta patologia, os corticosteroi-
des devem ser utilizados em doses adequa-
das e retirados lentamente, de acordo com a
resposta terapéutica observada. Por outro
lado, é também perfeitamente correto que o
paciente seja seguido sem medicagao, espe-
cialmente naqueles casos em que a acuidade
visual permanece em niveis préximos ao nor-
mal e o estudo angiofluoresceinografico reve-
la perfusao retiniana e retorno venoso ade-
quados. A entidade clinica deve ser reconhe-
cida e propriamente diagnosticada para se
evitar que terapéuticas agressivas tais como
a anticoagulanteterapia, a fotocoagulacao ou
a cirurgia de Vasco Posada venham a ser uti-
lizadas desnecessariamente e com riscos po-
tenciais para o paciente.
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RESUMO

Quatro casos de vasculite da papila sdo descritos.
Esta entidade clinica, de etiologia possivelmente infla-
matéria, acomete sobretudo jovens sem outras alteragdes
oculares ou sistémicas associadas. A doenca € usual-
mente unilateral, produzindo baixa tempordria da acui-
dade visual e tem curso beignno e limitado, caracterizan-
do-se principalmente pela presenga de papiledema e
sinais de obstrugdo da veia central da retina. O prog-
ndstico visual € geralmente favordvel. A utilizacdo dos
corticosteréides no tratamento da doenga € considerada.
O quadro clinico, patogénese, diagnédstico diferencial e
tratamento da vasculite da papila s@o discutidos deta-
lhadamente.

SUMMARY

Four cases of optic disc vasculitis are reported. The
etiology of this disease is probably inflammatory and
it involves specially healthy young people without any
associated ocular or sistemic disease. The disease is
usually unilateral and produces a temporary decrease
in visual acuity. It has a benign and limited course,
and its main clinical characteristics are a papiledema
and signs of central retinal vein obstruction. The prog-
nosis is usually favorable. The use of corticosteroids in
the treatment of the disease is considered. The clinical
picture, pathogenesis, diferential diagnosis and treatment
of optic disc vasculitis are discussed in detail.
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