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RESUMO

Objectivo: Descrever a historia natural e as caracteristicas imagiologicas de uma série de casos
clinicos de sindrome de multiplas manchas brancas evanescentes (MEWDS).

Material e métodos: Estudo retrospetivo de trés doentes com MEWDS observadas no Depar-
tamento de Retina Médica do Moorfields Eye Hospital. Foi realizado um exame oftalmoldgico
completo, avaliacdo com grelha de Amsler, perimetria estatica computorizada, retinografias a
cores e com filtro vermelho, tomografia de coeréncia Optica Spectralis® (OCT Spectralis®), auto-
fluorescéncia (FAF), angiografias fluoresceinica (FA) e com verde de indocianina (ICGA).
Resultados: Foram observadas trés doentes do sexo feminino, com idade média de 26 anos,
previamente saudaveis, com queixas de diminuicdo aguda e unilateral da acuidade visual (AV),
fotopsias e escotomas centrais/paracentrais. A AV inicial média foi de 6/11 e a fundoscopia obser-
vou-se a presenca de granularidade foveal associada a lesdes amarelo-esbranquicadas, dispersas
pelo polo posterior e regido peripapilar, bem como edema e hiperémia do disco optico. Estas
lesdes corresponderam a areas hiperautofluorescentes na FAF. As imagens obtidas com o OCT
Spectralis® demonstraram alteragdes ao nivel da retina externa. A FA e a ICGA corroboraram o
diagnostico. Em todas as doentes ocorreu resolucdo espontanea completa da sintomatologia e das
lesdes fundoscdpicas apds um periodo médio de cinco semanas. Numa das doentes verificou-se
a recorréncia de MEWDS no mesmo olho vinte meses apds o episodio inicial, com resolugdo
completa do quadro clinico apos cerca de sete semanas.

Conclusdes: Na MEWDS parece haver envolvimento da retina externa de forma transitéria, com
recuperagdo funcional e estrutural espontanea e habitualmente completa apds poucas semanas,
embora raramente possam ocorrer recorréncias.
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ABSTRACT

Objective: To describe the natural history and imaging features of a case series of multiple eva-
nescent white dot syndrome (MEWDS).

Methods: Retrospective review of three patients with MEWDS followed at the Medical Retina
Department, Moorfields Eye Hospital (MEH). We performed a comprehensive eye examina-
tion, evaluation with Amsler grid, visual fields, fundus photographs, red-free images, Spectralis®
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optical coherence tomography (Spectralis® OCT), fundus autofluorescence (FAF), fluorescein
angiography (FA) and indocyanine green angiography (ICGA).

Results: Three previously healthy female patients with an average age of 26 years old presented
to MEH with complaints of unilateral acute visual loss, photopsias and central/paracentral sco-
tomas. The average visual acuity (VA) at presentation was 6/11. Fundus examination included
multiple yellow-white dots extending from the posterior pole out to the mid-peripheral retina
associated with an orange granular appearance of the fovea and a swollen hyperemic optic disc.
FAF demonstrated hyperautofluorescence in the distribution corresponding to altered RPE pig-
mentation. Spectralis® OCT showed pathologic disruption of the outer retina with possible RPE
involvement. FA and ICGA were also consistent with the diagnosis. In all patients the prognosis
was good with complete spontaneous recovery of vision and resolution of fundus abnormal
findings within several weeks. One patient had a recurrence of MEWDS in the same eye twenty
months after the first episode. In this patient, functional and structural abnormalities returned to
normal within seven weeks.

Conclusions: MEWDS appears to involve the outer retina. It is usually a self-limiting condition
with complete visual recovery within a few weeks after the onset, even though it may rarely

recur.
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INTRODUCAO

A sindrome de multiplas manchas brancas evanescen-
tes (MEWDS) foi primeiramente descrita por Lee Jampol!’
em 1984 como uma entidade inflamatdria distinta carac-
terizada pela presenca unilateral ¢ transitoria de multiplas
manchas brancas, pequenas e discretas ao nivel da retina
externa e/ou do epitélio pigmentado da retina (EPR), asso-
ciadas a granularidade do EPR foveal. A apresentagao cli-
nica mais tipica ¢ em mulheres jovens entre a 2% e a 3°
décadas de vida, com queixas de perda aguda da acuidade
visual (AV), fotopsias, escotomas centrais, paracentrais e/
ou alargamento da mancha cega®'’. Em cerca de 30% a
50% dos doentes, estas queixas visuais podem ser prece-
didas por uma sindrome gripal prodrémica inespecifica®.
Esta doenca parece afetar a coriocapilar, o EPR e a retina
neurossensorial externa, mas a sua etiopatogenia ¢ ainda
desconhecida'®. Habitualmente apresenta um curso clinico
autolimitado com bom progndstico visual. Os casos bilate-
rais ou recorrentes sdo raros"'%?’,

MATERIAL E METODOS
Revisao de trés casos clinicos de MEWDS observados

numa Clinica de Retina Médica no Moorfields Eye Hos-
pital, Londres, entre Dezembro de 2010 e Junho de 2012.
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O histérico da informacdo clinica foi obtido através da
analise dos registos médicos. Todos os autores estiveram
envolvidos na colheita, analise e interpretagao dos dados
obtidos, bem como na preparagdo e revisdo do artigo.

Dos registos médicos prévios foram obtidos os seguin-
tes dados: idade a apresentag@o; género; intervalo de tempo
decorrido entre o inicio dos sintomas e a procura de cui-
dados oftalmologicos; sintomas a apresentagdo; sintomas
sistémicos prévios ou concomitantes; patologias sistémi-
cas e/ou oculares; e historia familiar de doencas sistémi-
cas ou oculares. A avaliag¢do inicial de todos os doentes
incluiu: determinacdo da melhor acuidade visual corrigida
(MAVC); biomicroscopia; avaliagdo da pressdo intra-ocu-
lar através de tonometria de aplanacdo de Goldmann; fun-
doscopia em estercopsia com lentes +90D e +60D; grelha
de Amsler; perimetria estatica computorizada (PEC) Hum-
phrey 10-2 SITA-Standard; retinografias a cores e com
filtro vermelho; autofluorescéncia do fundo ocular (FAF)
nos 30° e 55° maculares centrais (Heidelberg Engineering,
Heidelberg, Alemanha); tomografia de coeréncia dptica
Spectralis® (OCT Spectralis®, Heidelberg Engineering,
Heidelberg, Alemanha); angiografia fluoresceinica (FA); e
angiografia com verde de indocianina (ICGA).

O diagnostico de MEWDS foi estabelecido com base
em caracteristicas clinicas e angiograficas tipicas da
doenga, por oftalmologistas com ampla experiéncia em
sindromes de manchas brancas.
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Em nenhum dos casos se procedeu a instituigdo de
qualquer tipo de tratamento.

Os doentes foram instruidos no sentido de realizarem:
uma auto-avaliacdo diaria da evolu¢do dos escotomas ini-
cialmente reportados através da monitorizagdo adequada
com grelha de Amsler; uma avaliacdo subjetiva da AV e
restantes sintomas visuais inicialmente presentes, bem
como avalia¢do do aparecimento de novos sintomas oftal-
mologicos ou sistémicos. Foram alertados da necessidade
de procura de cuidados oftalmoldgicos, caso ocorresse
agravamento/aparecimento de qualquer sintoma oftalmo-
logico e/ou sistémico.

Apds o diagnostico, os doentes foram seguidos a cada
duas semanas, com realizagdo de um exame oftalmoldogico
completo e avaliagdo de aparecimento de quaisquer sinais e
sintomas sistémicos. Aquando da resolugdo de todos os sin-
tomas oftalmoldgicos e achados fundoscdpicos, procedeu-se
a repeti¢do dos exames funcionais e morfologicos anterior-
mente mencionados. Apos a resolucdo completa de todos os
achados anormais nestes exames auxiliares de diagnostico,
os doentes passaram a ser seguidos a cada 6 meses.

RESULTADOS

Trés doentes do sexo feminino, com idade média a apre-
sentacdo de 26 anos (intervalo, 21 - 32 anos), sem antece-
dentes pessoais ou familiares relevantes, foram observados
no Servico de Urgéncia do Moorfields Eye Hospital por
queixas de diminui¢do aguda e unilateral da AV, fotopsias
e escotomas centrais/paracentrais. Em nenhum dos casos

as queixas visuais estiveram associadas a uma sindrome
gripal prévia. O tempo maximo decorrido entre o inicio dos
sintomas visuais e a primeira avalia¢do oftalmologica foi de
duas semanas (este intervalo de tempo ocorreu no 1° episo-
dio do caso A, designado por Al). A média da MAVC ini-
cial foi de 6/11 (intervalo, 6/15 - 6/6). Na avaliacao inicial
com grelha de Amsler e com PEC confirmou-se a existéncia
de varios escotomas centrais e paracentrais e alargamento
da mancha cega. Na observagao do segmento anterior nada
houve a destacar de significativo, nomeadamente auséncia
de reagdo de camara anterior, e as pressdes intra-oculares
situaram-se dentro de valores normais. Os reflexos pupila-
res estavam presentes e simétricos. Nos casos B e C (figura
1), na fundoscopia do olho afetado observou-se a presenca
de multiplas manchas amarelo-esbranquigadas, pequenas
(com cerca de 100 a 200 um de tamanho), discretas e, por
vezes, quase impercetiveis, localizadas ao nivel das cama-
das mais externas da retina neurossensorial ou do EPR e
dispersas por todo o pdlo posterior e regido peripapilar. Ja
no caso Al (figura 1), na observag@o do fundo ocular ndo
foi possivel a disting@o destas manchas. Todavia, em todos
os casos (figura 1, casos Al, B e C) verificou-se ainda a
existéncia de uma discreta granularidade do EPR foveal ¢
disco optico com hiperémia, edema e margens indistintas,
sugestivo de papilite. Em nenhum dos olhos foi constatada
qualquer evidéncia de vitrite ou de vasculite na observagio
biomicroscopica, assim como nao foram observadas alte-
ragdes patologicas no segmento posterior do olho adelfo
(figura 1). As lesdes retinianas foram mais facilmente deli-
neadas e em maior nimero quando observadas com filtro
vermelho (figura 2).

Tabela 1| Sumario de algumas das caracteristicas dos casos clinicos de MEWDS.

Género e Sintomas Tempo até resolu-
Nuimero de . \ Olho Queixa et MAVC MAVC | c¢ao dos achados
Doente o TH idade a %o sistémicos | ., . . P
episédios ~ afetado inicial 5 inicial | final fundoscépicos
apresentacio associados
(semanas)
A ( ./il) F, 25 OE Escotomas paracentrais Nao 6/6 6/5 4
20 Perda aguda da AV,

A (A2) F, 26 OE com escotomas para- Nao 6/15 6/6 7
centrais

B 1 F,32 op | Bscotomascentraise |5 s g 8

paracentrais

C 1 F, 21 oD Perda aguda da AV ¢ Nio 612 | 66 6

fotopsias

F — género feminino; OD — olho direito; OE — olho esquerdo; AV — acuidade visual; MAVC — melhor acuidade visual corrigida; a MAVC final refere-se 8 MAVC ap0s a resolugdo completa dos achados

anormais da ICGA.
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Fig. 1| Retinografias a cores da fase aguda de MEWDS dos
casos Al,BeC.

Fig. 2| Retinografia com filtro vermelho do caso B, evidencian-
do as lesdes fundoscopicas.

A FAF evidenciou hiperautofluorescéncia correspon-
dente as areas de discreta despigmentagdo do EPR obser-
vadas na fundoscopia e foi capaz de delinear estas lesdes
hiperautofluorescentes com maior facilidade do que as reti-
nografias a cores e com filtro vermelho (figura 3).

As imagens obtidas com o OCT Spectralis® da area
macular demonstraram uma hiperrefletividade granular
do EPR foveal, associada a aumento da refletividade do
EPR, interrup¢do ou atenuacdo do sinal da juncdo entre
os segmentos interno ¢ externo (SI/SE) dos fotorreceto-
res, disrup¢ao dos segmentos externos dos fotorrecetores
e discreto aumento da penetracdo do sinal na coroideia
(figura 4). O OCT Spectralis® da area peripapilar revelou
disrupg¢do dos segmentos externos dos fotorrecetores com
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Fig. 3| FAF a data de apresentagdo clinica da doenga, eviden-
ciando as lesdes hiperautofluorescentes unilaterais.

aumento da penetragdo do sinal na coroideia na area peripa-
pilar (figura 5). A ICGA revelou a existéncia de multiplas
areas hipofluorescentes, de tamanhos variaveis, dispersas
por todo o polo posterior e zona peripapilar, presentes nas
fases angiograficas precoces, intermédias e tardias, mas
mais facilmente visiveis nos tempos angiograficos mais
tardios (figura 6). Estas lesdes coroideias estavam presen-
tes em maior nimero do que aquelas observadas na fun-
doscopia e na FA. Ja a FA demonstrou a presenga de areas
hipofluorescentes nos tempos angiograficos precoces
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Fig. 4| OCT Spectralis® macular a data de apresentacdo clinica da doenca, revelando hiperrefietividade granular do EPR foveal (estrela)
associada a disrupcao da retina externa (setas).

My
NIl

Fig. 5| OCT Spectralis® da area peripapilar a data de apresentagdo clinica da doenca do caso C, demonstrando disrup¢ao da retina ex-
terna na area peripapilar.

10'54"
Fig. 6 | ICGA a data de apresentagdo clinica da doenga, revelando multiplas areas hipofluorescentes, mais evidentes nos tempos angio-
graficos mais tardios.
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Fig. 7| FA a data de apresentagdo clinica da doenca, demonstrando multiplas areas hipofluorescentes precoces (setas), bem como areas
hiperfluorescentes dispersas e difusdo da papila optica nos tempos angiograficos mais tardios.

(figura 7, setas vermelhas) e que pareciam correspon-
der a algumas das areas hipofluorescentes observadas na
ICGA. Porém, a partir da fase arterial da FA constatou-se
a existéncia de areas dispersas de hiperfluorescéncia com
difusdo nos tempos angiograficos mais tardios e também
difusdo tardia da papila optica (figura 7). Estas areas de
hiperfluorescéncia tardia correspondiam a areas de hipo-
fluorescéncia precoce, mas o inverso nem sempre ocorreu,
isto €, algumas areas inicialmente hipofluorescentes nao
demonstraram difusao no decurso da FA.

Em todas as doentes ocorreu resolugdo espontinea
completa da sintomatologia bem como das lesdes fundos-
copicas apds um periodo médio de cinco semanas. Ocorreu
também resolucdo das lesdes hiperautofluorescentes pre-
sentes inicialmente na FAF (figura 8), com reconstituicao
da jung¢do entre os SI/SE dos fotorrecetores e normaliza-
¢do da morfologia foveal no OCT Spectralis® (figura 9). A
resolugdo clinica completa (sintomas e fundoscopia) pre-
cedeu a normalizag@o imagioldgica, sendo a regularizacio
da granularidade do EPR foveal a alteragdo estrutural que
mais tempo demorou a resolver na FAF e no OCT Spec-
tralis® (figuras 8 ¢ 9). Na fase convalescente da doenga
também se observou a completa regressdo das areas de
hipofluorescéncia previamente observadas na ICGA, sem
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Fig. 8| FAF da fase convalescente da doenga, em que ocorreu
resolugdo progressiva e completa das lesdes inicialmen-
te observadas. (No caso B, as imagens sdo de diferentes
tempos apos a apresentacao clinica).
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Fig. 9| OCT Spectralis® macular da fase convalescente da doen-
¢a. De notar no caso B, a persisténcia da granularidade
foveal do EPR (circulo) e de discretas alteragdes da jun-
¢do entre os SI/SE dos fotorrecetores dez semanas apos a
apresentacao clinica..

a presenca de efeitos janela ou de bloqueio que pudessem
traduzir areas de atrofia coriorretiniana ou de fibrose subre-
tiniana. A semelhanca da ICGA, verificou-se a resolucdo
completa dos achados previamente existentes na FA. Con-
tudo, a normaliza¢do das areas hiperfluorescentes da FA
foi mais demorada que a resolug@o das areas hipofluores-
centes da ICGA.

Numa das doentes (caso A) verificou-se a recorréncia
de MEWDS no mesmo olho, vinte meses apds o episo-
dio inicial. Neste episodio recorrente (designado por A2),
a sintomatologia, bem como as alteragdes funcionais e
estruturais, presentes nos exames previamente menciona-
dos, em tudo se assemelharam as caracteristicas descritas
para os restantes casos (figuras 3 e 4). Nesta doente, ap6s
um periodo de sete semanas, constatou-se a melhoria da
MAVC, com resolugdo completa dos achados anormais
nos exames morfologicos e funcionais (figuras 8 e 9).

DISCUSSAO

Lee Jampol et al'’, na primeira descricdo que ha na
literatura de MEWDS, constataram que esta patologia ¢
duas a trés vezes mais frequente em mulheres jovens. Este
estudo corrobora estas mesmas caracteristicas demografi-
cas. Por outro lado, Borruat* constatou que em cerca de

50% dos casos pode existir uma sindrome gripal prodro-
mica a anteceder os sintomas visuais em cerca de um més,
0 que, porém, ndo foi constatado em nenhum dos casos
agora relatados. Varios autores relataram outras presumi-
das associagdes com a MEWDS, nomeadamente HLA-
B*51¢, tifo murino'®, vacinagdes prévias para a hepatite B,
para a hepatite A'', para a febre amarela®® e para o virus
papiloma humano (HPV) e meningococos’. Estas associa-
¢oes fizeram levantar a hipotese de uma multiplicidade de
causas infeciosas, nomeadamente viricas, puderem indu-
zir uma lesdo imunologicamente mediada, em individuos
geneticamente suscetiveis'> 6.

Esta série de casos demonstra bem o amplo espetro de
apresentagdes clinicas que caracterizam a MEWDS e que
mais nao refletem do que diferentes niveis de gravidade
de comprometimento da fung¢ao visual, objetivaveis com o
recurso a diversos exames funcionais, nomeadamente AV,
grelha de Amsler, PEC e estudo eletrofisiolégico. O pri-
meiro episodio de MEWDS da doente A (caso Al) ¢ um
bom exemplo de que a AV, por si s6, ndo traduz a fungdo
visual global e que diferentes exames funcionais se com-
plementam entre si, visto podermos estar perante uma AV
preservada com alteracdes significativas da funcdo visual
noutros exames complementares de diagnostico. Desar-
naulds et al® relataram que, numa percentagem significa-
tiva de doentes, pode ocorrer diminui¢do da sensibilidade
central e/ou paracentral e alargamento da mancha cega na
PEC, demonstrado em todos estes casos. Estas alteragoes
na PEC correlacionam-se com as areas focais de hipofluo-
rescéncia localizadas no polo posterior e regido peripapi-
lar na ICGA ¢ tendem a desaparecer com a resoluc¢do dos
achados angiograficos’ 5.

A observagdo atenta do fundo ocular pode ser muito
sugestiva do diagnostico se forem visiveis as lesdes tipi-
cas de MEWDS, exemplificadas no caso B (figura 1), o
que habitualmente acontece apenas numa fase inicial da
doenga. Contudo, as manchas amarelo-esbranquigadas
podem ser dificeis de diferenciar (como no caso C, figura
1), o que torna a identificagdo de outras alteragdes pato-
logicas fundamental para o diagndstico, como a presenca
de granularidade do EPR foveal ou a papilite (figura 1).
Porém, todos estes achados fundoscopicos sdo evanescen-
tes, tornando a historia clinica fundamental na suspeigdo
da doenga, como se verificou no primeiro episédio do caso
A (caso Al, figura 1). Nestes casos, em que as manifesta-
¢des fundoscopicas sdo frustes, torna-se ainda mais impor-
tante o reconhecimento e compreensao das alteracdes
patoldgicas presentes em exames auxiliares de diagndstico
morfologicos, como na FAF, no OCT, na FA e, sobretudo,
na ICGA.
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Na descrigdo original de Jampol'” o padrdo da FA, de
hiperfluorescéncia precoce com difusdo nos tempos angio-
graficos mais tardios, foi atribuido a alteracdes patologi-
cas ao nivel do EPR, o que foi corroborado por Sieving?!
com base em estudos eletrofisiologicos. Contudo, antes
mesmo da ICGA estar clinicamente disponivel, alguns
autores ja haviam contestado esta hipétese ao afirmar que
a inflamagdo primaria da coriocapilar constitui o evento
fisiopatologico inicial ndo s6 na MEWDS, mas também
noutras doengas incluidas no vasto grupo das sindromes
de pontos brancos® '°. Estas doengas, inicialmente agrupa-
das puramente com base nas caracteristicas fundoscopicas,
passaram entdo a ser designadas como coriocapilaropatias
inflamatorias primarias (PICC), com base na presumida
fisiopatologia comum'®. Deutman et al®’ basearam-se na
observagdo de areas hipofluorescentes na fase precoce da
FA, que mais ndo podiam traduzir do que zonas disper-
sas de hipoperfusdo/nao-perfusdo da coriocapilar, s6 dete-
taveis na FA durante os primeiros segundos apds a inje-
cdo intravenosa do contraste (figura 7, setas vermelhas).
Estas areas hipofluorescentes na FA correspondiam a areas
também hipofluorescentes na ICGA (figuras 6 e 7), o que
apoia a hipotese de diminuicdo da perfusdo ao nivel da
coriocapilar. Porém, a partir da fase arteriovenosa precoce
da FA verificou-se o aparecimento de areas hiperfluores-
centes dispersas, com difus@o nos tempos angiograficos
mais tardios (figura 7), e que correspondiam a areas hipo-
fluorescentes presentes precocemente na FA ou na ICGA
(figuras 6 e 7). Verificou-se ainda hiperfluorescéncia do
disco optico, reflexo da existéncia de papilite (figura 7).
Todavia, estas areas hiperfluorescentes na FA eram em
menor numero do que as areas hipofluorescentes na ICGA.
A compreensdo do significado destes sinais angiograficos
pode ajudar a elucidar a fisiopatologia da MEWDS. Assim,
varios autores atribuem a difusdo tardia presente na FA a
anormal permeabilidade dos vasos retinianos sobrejacentes
a areas de isquemia da retina externa, por sua vez secun-
darias a zonas de hipoperfusdo/nio-perfusdo coriocapilar*
7.9 10 Por conseguinte, os sinais presentes na FA mais ndo
refletem do que a gravidade e extensdo da hipoperfusdo/
nao-perfusdo dos coriocapilares ¢ o grau de isquemia da
retina externa dai resultante.

Como anteriormente mencionado, torna-se mais facil
compreender estes achados angiograficos se se pensar na
MEWDS como uma PICC de etiologia ainda desconhe-
cida® !¢, Na realidade, diversos autores tém defendido a
ideia de que as varias doengas que integram o grupo das
sindromes de pontos brancos podem constituir um amplo
espetro de uma unica entidade nosoldgica, tal como origi-
nalmente sugerido por Gass'.
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Apesar de atualmente a MEWDS ser considerada uma
PICC por muitos autores® % 101216 ainda ha controvérsia
a este respeito. Silva et al, num relato de um caso clinico
recentemente publicado, defenderam que o local primario
de lesao na MEWDS ¢ a retina externa®.

Na ICGA, as lesoes hipofluorescentes foram mais
facilmente observadas nos tempos angiograficos mais
tardios, o que ¢ mais sugestivo de hipoperfusdo em vez
de ndo perfusdo coriocapilar, facto que podera explicar a
reversibilidade das lesdes na MEWDS ¢ o bom prognos-
tico visual'. Assim, apesar de haver alguma sobreposi-
¢do clinica, morfoldgica e funcional nas diversas doengas
englobadas no grupo das sindromes de pontos brancos,
sabe-se que elas possuem diferengas significativas em
termos de gravidade, progressdo, recorréncia e, portanto,
de prognéstico visual® '™ %13 Estas diferengas poderiam
ser explicadas com base na gravidade, extensdo e reversi-
bilidade do comprometimento da perfusdo coriocapilar e
consequente isquemia retiniana. Finalmente, neste estudo
as lesdes hipofluorescentes na ICGA ndo estavam delimi-
tadas por bordos hiperfluorescentes (figura 6), contraria-
mente ao que acontece noutras patologias com um curso
clinico crénico como a coroidite serpiginosa, em que estes
bordos hiperfluorescentes parecem representar progressao
ativa da les@o coriorretiniana'®.

A semelhanca daquilo que foi descrito por Tsukamoto
et al’®, aresolugdo dos achados angiograficos observados
na ICGA antecedeu a resolucdo das alteragdes presen-
tes na FA, o que facilmente se compreende com base no
mecanismo fisiopatologico previamente descrito.

Por conseguinte, como se trata de uma patologia que
envolve primariamente a coroideia, a ICGA ¢ o exame
de eleicdo quer para o diagnostico diferencial quer para
o seguimento destes casos, particularmente em casos
menos graves de MEWDS nos quais as alteragdes na
fundoscopia ¢ na FA podem ser minimas ou mesmo ine-
xistentes’ 6.

Yeneral et al’’ constataram que as lesdes hiperautofluo-
rescentes observadas na FAF podem ser detetadas antes de
se tornarem clinicamente aparentes. Estas lesdes podem
constituir um sinal de lesdo oxidativa prévia ou potencial
do EPR, a semelhanga do que Spaide descreveu na dege-
nerescéncia macular relacionada com a idade®, e poderiam
ser consequéncia da isquemia do EPR.

A alta resolucdo espacial do OCT Spectralis® jun-
tamente com a tecnologia AufoRescan™, permitem um
seguimento pormenorizado das alteragdes da microestru-
tura da retina no decurso da doenga. O aumento da pene-
tragdo do sinal de OCT na coroideia em areas com disrup-
¢do da juncao entre os SI/SE dos fotorrecetores (figuras
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4 ¢ 5), com reversibilidade completa durante a fase de
convalescenca da doenca (figura 9), corrobora a hipotese
de um evento isquémico transitério do EPR condicio-
nar secundariamente alteragdes estruturais reversiveis na
retina externa®™ 2%, Spaide relatou estas altera¢des estru-
turais da retina externa macular e da area peripapilar em
varias doengas do complexo da retinopatia zonal externa
aguda oculta (AZZOR)*. Assim, este autor concluiu que
o alargamento da mancha cega nestas sindromes poderia
ser explicado pelas altera¢des estruturais da retina externa
na area peripapilar, também por nés documentadas (figura
5). Por outro lado, o OCT Spectralis® macular é capaz de
demonstrar a granularidade do EPR foveal (figuras 4 ¢ 9),
provavelmente um dos achados mais especificos presentes
na MEWDS?,

Estas alteragdes estruturais presentes no OCT Spec-
tralis® correlacionaram-se com as alteragdes existentes
em exames funcionais, como a PEC e o estudo eletrofi-
sioldgico® >, Nguyen et al* reportaram um caso clinico
de recorréncia de MEWDS em que constataram a dimi-
nuicao da espessura da camada nuclear externa apds o
segundo episddio da doenca, o que indica a possibilidade
de lesdo estrutural permanente dos fotorrecetores nestas
raras situacdes de recorréncia de MEWDS. Porém, no
episodio recorrente do caso A, constatdmos a completa
reversibilidade das lesdes estruturais no OCT Spectralis®
(figura 9, caso A2), o que indicia a possibilidade de um
bom progndstico visual mesmo em casos recorrentes.

Portanto, o OCT Spectralis® representa um avango
na detecdo e localizagdo das lesGes retinianas existen-
tes na MEWDS, complementando a fundoscopia e a FA.
Ja a ICGA acrescenta informagdes adicionais valiosas
sobre o envolvimento da coroideia, de outra forma nio
detetaveis.

CONCLUSOES

O diagnostico correto de MEWDS pode ser um desafio
devido aos achados fundoscopicos subtis e evanescentes.
Contudo, uma historia clinica detalhada, juntamente com
varios exames morfologicos e funcionais, sdo essenciais no
diagnostico e seguimento destes doentes e podem permitir
uma melhor caracterizagdo e compreensdo da fisiopatolo-
gia desta entidade. Na grande maioria dos casos trata-se
de uma doenca unilateral, aguda e autolimitada, com recu-
peragdo funcional e estrutural espontdnea e completa apo6s
algumas semanas. Raramente podem ocorrer recorréncias,
mas mesmo nestes casos o progndstico visual parece ser
bom.
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