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RESUMO

As patologias sistémicas apresentam frequentemente sinais detetáveis numa avaliação 
oftalmológica. A deteção precoce destas manifestações pode influenciar o curso destas patologias.

Um homem de 62 anos apresentou-se no serviço de urgência do Departamento de Oftalmologia 
do Centro Hospitalar e Universitário de São João com queixas de olho vermelho doloroso 
bilateral com a duração de três meses, sem outra sintomatologia oftalmológica ou sistémica 
concomitante. Os antecedentes médicos incluíam glaucoma juvenil de ângulo aberto bilateral. 
A avaliação do segmento anterior revelou esclerite bilateral difusa, não necrotizante associada a 
hipertensão ocular (35 mmHg no olho direito e 40 mmHg no olho esquerdo). O estudo sistémico 
revelou a presença de anti-neutrophil cytoplasmatic auto-antibodies – proteinase 3 (ANCA-PR3) em 
concentração superior a 200 U/mL.

A granulomatose com poliangeíte pode apresentar várias manifestações oftalmológicas, 
afetando até 50% dos pacientes. Este caso sublinha a importância de uma avaliação sistémica 
completa em pacientes com esclerite, mesmo na ausência de sintomas sistémicos.

PALAVRAS-CHAVE: Anticorpos Anticitoplasma de Neutrófilos; Esclerite; Granulomatose 
com Poliangeíte.

ABSTRACT

Systemic pathologies frequently show detectable signs during ophthalmologic assessments, 
and early identification of these manifestations can profoundly influence the disease’s subsequent 
course.

A 62-year-old man presented to the emergency department of the Ophthalmology Depart-
ment of Centro Hospitalar e Universitário de São João with bilateral painful red eye spanning the 
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INTRODUÇÃO

O olho pode ser uma verdadeira janela para o orga-
nismo. Não raras vezes, a primeira manifestação de uma 
doença sistémica é um sintoma e/ou sinal oftalmológico. A 
esclerite, em particular, ocorre na presença de doença sis-
témica em até 50% dos casos, estando frequentemente as-
sociada a doenças autoimunes, como a artrite reumatoide, 
o lúpus eritematoso sistémico e a granulomatose com po-
liangeíte.1,2 A granulomatose com poliangeíte é uma vascu-
lite de pequenos vasos, ANCA positiva, que pode envolver 
múltiplos órgãos e que se associa a inflamação granuloma-
tosa e necrose tecidular.3 É potencialmente fatal, e carateri-
za-se pela tríade clássica de glomerulonefrite necrotizante, 
granulomas necrotizantes do sistema respiratório e vascu-
lite sistémica.3 Tipicamente, manifesta-se inicialmente com 
sintomas respiratórios e progride rapidamente. Aliás, cerca 
de 90% dos pacientes desenvolvem sintomas respiratórios 
ou otológicos, incluindo dor nasal, epistáxis, nariz em sela, 
surdez, estenose subglótica e dos brônquios, rouquidão, 
tosse, entre outros. No entanto, a morte geralmente é se-
cundária ao envolvimento renal.4 

Cerca de 30% a 50% dos doentes podem ter envolvi-
mento ocular ou orbitário, e esta pode ser a forma de apre-
sentação inicial ou dominante da doença.4-6 Do ponto de 
vista oftalmológico, a granulomatose com poliangeíte pode 
causar esclerite, episclerite, queratite ulcerativa periférica, 
vasculite retiniana e oclusão vascular retiniana, inflamação 
orbitária, e parésia dos nervos responsáveis pela oculomo-
tricidade.7,8

CASO CLÍNICO

Um homem de 62 anos de idade recorreu ao serviço de ur-
gência com olho vermelho doloroso bilateral com três meses 
de evolução, negando sintomas sistémicos ou outros sintomas 
oftalmológicos associados. Tinha sido previamente avaliado 
em contexto de clínica privada, tendo sido medicado com 
prednisolona e ciclosporina oral (previamente suspendida) e 
dexametasona tópica, apenas com melhoria parcial e transi-
tória, tratamento este que tinha sido entretanto suspendido. 
Realizou, também, uma ressonância magnética cerebral e das 

órbitas com estudo angiográfico sem achados de relevo. Apre-
sentava como antecedentes médicos de relevo glaucoma ju-
venil de ângulo aberto bilateral diagnosticado aos 20 anos de 
idade, tendo sido submetido a uma esclerotomia profunda no 
olho esquerdo (OE) com 46 anos de idade. A melhor acuidade 
visual corrigida era de 10/10 no olho direito (OD) e 7/10 no 
OE. A avaliação do segmento anterior revelou a presença de 
esclerite anterior difusa não necrotizante (Fig. 1). A córnea en-
contrava-se íntegra e não existiam células na câmara anterior. 
A gonioscopia revelou um ângulo aberto bilateralmente, sem 
outros achados de relevo. A pressão intraocular (PIO) era de 
35 mmHg no OD e 40 mmHg no OE sob timolol+dorzolamida 
b.i.d e bimatoprost q.d. Na avaliação do segmento posterior, 
não foram encontradas alterações, excetuando a presença de 
discos óticos com escavações aumentadas, com uma razão 
cup-to-disc de 0,9. A ecografia modo B não apresentava qual-
quer alteração. Foi solicitada uma avaliação analítica incluindo 
testes dirigidos às principais etiologias sistémicas de esclerite 

previous three months without concurrent ophthalmologic or systemic symptoms. Anterior seg-
ment examination assessment revealed bilateral diffuse, non-necrotizing, scleritis. Ocular hyper-
tension (35 mmHg in the right eye and 40 mmHg in the left eye) was present. Past medical history 
included bilateral juvenile open-angle glaucoma. Systemic work-up results later disclosed anti-
neutrophil cytoplasmatic auto-antibodies – proteinase 3 (ANCA-PR3) levels exceeding 200 U/mL.

Granulomatosis with polyangiitis is known to elicit a range of ophthalmologic manifestations, 
affecting nearly 50% of the patients. This case underscores the importance of pursuing comprehen-
sive systemic evaluations in patients with scleritis, even in the absence of overt systemic symptoms.

KEYWORDS: Antibodies, Antineutrophil Cytoplasmic; Granulomatosis with Polyangiitis; 
Scleritis.

Figura 1. Avaliação do segmento anterior à data de apresentação no serviço de 
urgência.
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e, no imediato, o doente foi medicado oralmente com ibupro-
feno, 600 mg t.i.d, pantoprazol, 20 mg q.d, acetazolamida, 250 
mg t.i.d, e com os tópicos de dexametasona q2h, bromofenac 
b.i.d, brinzolamida+timolol b.i.d, brimonidina b.i.d e latano-
prost q.d. A melhoria da esclerite em resposta a este tratamen-
to inicial foi limitada. Entretanto, os resultados da   avaliação 
sistémica ficaram disponíveis e revelaram leucocitose de 11,40 
x 109/L, uma concentração de proteína C-reativa de 5,9 mg/L, 
a presença de ANCA-PR3 em concentração superior a 200 U/
mL e presença de um título de anticorpos antinucleares de 
1/160 com padrão mosqueado. A creatinina apresentava um 
valor de 0,92 mg/dL e a ureia de 45 mg/dL. Por outro lado, 
o doente apresentava resultados negativos no TPPA, IGRA e 
prova de Mantoux, os níveis séricos de enzima de conversão 
da angiotensina eram normais e a radiografia do tórax não 
mostrava alterações. Assim, foi assumido o diagnóstico de 
granulomatose com poliangeíte, tendo sido iniciado o trata-
mento com metotrexato oral, 20 mg/semana, juntamente com 
ácido fólico, 5 mg/semana, e prednisolona oral, 60 mg/dia, em 
esquema de desmame, com melhoria lenta mas progressiva 
da esclerite anterior. No entanto, a PIO permaneceu elevada, 
apesar do paciente se encontrar sob terapêutica médica má-
xima, razão pela qual foi submetido à implantação de um 
sistema de drenagem valvulado de forma sequencial (válvula 
de Ahmed) no OD e OE, com uma semana de intervalo entre 
os dois olhos. Na última avaliação, a melhor acuidade visual 
corrigida era de 9/10 no OD e de 7/10 no OE e demonstrava     
melhoria dos sinais de esclerite e inflamação do segmento an-
terior (Fig. 2). A PIO diminuiu inicialmente, com nova subida 
para valores não pretendidos após duas semanas - 20 mmHg 
OD e 18 mmHg OE. Três meses após a colocação da válvula de 
Ahmed, a PIO encontrava-se em 28 mmHg no OD e 26 mmHg 
no OE sob timolol+dorzolamida t.i.d, brimonidina t.i.d, aceta-
zolamida 500 mg b.i.d e latanoprost q.d. Foi, assim, proposta 
a realização de ciclofotocoagulação do OD e, posteriormente, 
do OE. A PIO manteve-se aumentada – 24 mmHg OD e 18 
mmHg OE, sob a mesma terapêutica pré-ciclofotocoagulação. 
Assim sendo, o doente foi proposto para a colocação de um 
sistema de drenagem não valvulado.

DISCUSSÃO

Apresentamos um caso de uma esclerite anterior difusa 
bilateral não necrotizante, associada à presença de ANCA-
-PR3, sem outras manifestações clínicas de granulomatose 
com poliangeíte. Numa revisão sistemática com meta-aná-
lise, a prevalência de granulomatose com poliangeíte foi de 

96,8 casos por milhão a nível global.9 Como supracitado, a 
apresentação inicial clássica são sintomas respiratórios. No 
entanto, o envolvimento ocular é frequente, sendo, muitas 
vezes, o motivo de observação médica inicial, apesar de 
existir outra sintomatologia sistémica associada. Haynes et 
al, num estudo com 29 pacientes que desenvolveram gra-
nulomatose com poliangeíte, relata que 15 pacientes de-
senvolveram manifestação oculares, nomeadamente 16% 
conjuntivite, 12% episclerite ou esclerite, 3% uveíte, 12% 
vasculite do nervo ótico, 3% oclusão de artéria retiniana, 
22% proptose com pseudotumor orbitário e 6% obstrução 
do ducto nasolacrimal.8 As esclerites nos pacientes com 
granulomatose com poliangeíte são, geralmente, bilaterais, 
difusas e recorrentes,10 tal como no caso descrito. As escle-
rites respondem, geralmente, de forma positiva à corticote-
rapia e/ou terapêutica imunossupressora sistémica, tendo 
os agentes citotóxicos assumido um papel muito relevan-
te no controlo desta patologia, sendo que, quando tratada 
rapidamente e de forma adequada, o prognóstico visual é 
bom.3,8,11 Neste caso, o controlo da esclerite   exigiu o recurso 
à corticoterapia oral e à imunomodulação com metotrexato. 
Este caso revelou-se ainda mais desafiante pela presença 
de PIO elevada de forma persistente, refratária a terapêu-
tica médica máxima, sendo de particular interesse o facto 
do glaucoma se encontrar previamente controlado e sem 
sinais de progressão em exames estruturais e funcionais. 
Vários fatores podem ter contribuído para a hipertensão 
ocular refratária: a história prévia de glaucoma, a utilização 
de corticoterapia tópica e sistémica de forma sustentada 
para o tratamento da esclerite, assim como a inflamação da 
esclera, com potencial impacto no efluxo de humor aquo-
so através da malha trabecular e com aumento da pressão 
venosa episcleral. O racional sobre a utilização de um siste-
ma de drenagem apoia-se no facto de, apesar da colocação 
de um dispositivo de drenagem e a trabeculectomia com 
mitomicina apresentarem taxas semelhantes de redução de 
PIO e de necessidade de utilização de terapêutica médica 
a 5 anos, o último apresenta uma maior probabilidade de 
falência em doentes com utilização de terapêutica hipoten-
sora tópica de longa duração e cirurgia incisional prévia, 
como é o caso do doente apresentado.12,13

A esclerite é uma das manifestações oftalmológicas da 
granulomatose com poliangeíte, podendo ser a forma de 
apresentação da doença. Este caso demonstra a importân-
cia de um estudo exaustivo e multidiscilplinar, tendo em 
conta que a deteção precoce desta e outras doenças sisté-
micas pode resultar numa melhoria da esperança de vida, 
assim como do curso da doença.
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