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RESUMO

Introducdo: A coriorretinopatia posterior placoide sifilitica aguda (CPPSA) ¢ uma manifesta-
¢do rara de sifilis ocular caracterizada por uma lesao macular de formato placéide, provavelmen-
te relacionada com a resposta imunoldgica ao agente infeccioso, no entanto a patogénese per-
manece desconhecida. Através de uma abordagem diagnodstica multimodal os autores pretendem
caracterizar as alteragdes coriorretinianas verificadas na CPPSA, bem como propor um modelo
patogénico para esta manifestacao de sifilis.

Métodos: Estudo retrospectivo relativo a uma série de casos, composta por 3 doentes (4 olhos)
avaliados no nosso Servico por perda stibita de acuidade visual (AV), com consequente diagndstico
de CPPSA, confirmada serologicamente. O processo diagndstico e seguimento clinico incluiram:
estudo laboratorial, angiografia fluoresceinica (AF), angiografia com verde de indocianina (ICG),
tomografia de coeréncia Optica spectral-domain (SD-OCT) e autofluorescéncia (FAF).
Resultados: Os 4 olhos estudados, apresentaram uma lesdo macular placoide, caracterizada por:
impregnagdo tardia na AF, hipofluorescéncia tardia mosqueada na ICG e hipoautofluorescéncia
mosqueada na FAF. As imagens de SD-OCT revelaram auséncia da linha correspondente a jun-
¢do dos segmentos internos e externos dos fotorreceptores em todos os planos correspondentes
a placa macular. Ao 3° més de seguimento, todos os casos apresentaram recuperagdo da AV e
normalizagdo tomografica da retina.

Conclusio: Os achados tomograficos, angiograficos e de autofluorescéncia sdo suficientemen-
te caracteristicos de CPPSA para permitirem o seu diagnostico. A melhoria clinica gradual e
completa verificada, sugere que a patogénese da CPPSA pode resultar de disfungdo metabolica
temporaria do complexo epitélio pigmentado da retina-fotorreceptores. E importante conhecer
os sinais multimodais de CPPSA, pois esta pode ser a unica manifestagdo detectavel de doenga
sifilitica activa.
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ABSTRACT

Introduction: Acute syphilitic posterior placoid corioretinopathy (ASPPC) is a rare manifesta-
tion of ocular syphilis, characterized by a placoid shaped macular lesion, probably related with
the immunological response against the infectious agent, but the pathogenesis of ASPPC is still
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unknown. By using a multimodal diagnostic approach, we characterized the chorioretinal chan-
ges of ASPPC and proposed a new pathogenic model.

Methods: Retrospective case series, consisting of three patients (4 eyes) evaluated due to
sudden loss of visual acuity (VA) and subsequently diagnosed ASPPC. The diagnostic process
and clinical follow-up included: fluorescein (FA) and indocyanine green angiography (ICG),
spectral-domain optical coherence tomography (SD-OCT) and fundus autofluorescence (FAF).
Results: All four eyes presented a placoid macular lesion characterized by: late staining on FA,
late mottled hypofluorescence on ICG and mottled hypoautofluorescence on FAF. SD-OCT re-
vealed absent inner / outer segment (IS/OS) junction line in all sections placed over the placoid
area. At the third month of follow-up, VA recovery was seen in all 4 eyes, coupled with resto-
ration of IS/OS line.

Conclusions: The tomographic, angiographic and autofluorescence signs seem to be sufficiently
characteristic of ASPPC to allow diagnosis. The verified gradual improvement suggests that the
pathogenesis of ASPPC results from a temporary metabolic impairment of the RPE-photorecep-
tor complex. It is important to recognize the multimodal signs of ASPPC as ocular involvement

may be the only manifestation of active syphilis.
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INTRODUCAO

A coriorretinopatia posterior placodide sifilitica aguda
(CPPSA) ¢ uma manifestagdo rara de sifilis, caracterizada
pela presenga de uma lesdo subretiniana macular, amare-
lada e de formato placoide. O aparecimento da lesdo macu-
lar foi relacionado com a resposta imunoldgica ao Trepo-
nema pallidum, disseminado no organismo. No entanto a
patogénese desta entidade permanece desconhecida'?. A
tomografia de coeréncia Optica spectral-domain (SD-OCT)
permite obter imagens retinianas com elevado detalhe,
podendo fornecer pistas Uteis para uma melhor compreen-
sdo0 da patogénese da CPPSA. Através de uma abordagem
diagndstica multimodal que incluiu: SD-OCT (Spectralis,
Heidelberg Engineering), angiografia fluoresceinica (AF),
angiografia com verde de indocianina (ICG) e autofluores-
céncia (FAF), caracterizamos as alteragdes coriorretinianas
presentes em trés individuos (4 olhos) imunocompetentes
diagnosticados com CPPSA.

RELATO DE CASOS
Caso 1

Homem de 64 anos, recorre ao servigo de urgéncia por
hipovisao subita do olho direito (OD), com 1 dia de evolugao.
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A acuidade visual nesse olho era de movimentos de mao,
enquanto o olho esquerdo (OE) apresentava AV de 20/25
com correcgdo. O exame oftalmologico ndo revelou qual-
quer alteragdo no segmento anterior, no entanto a fundosco-
pia observou-se uma lesdo macular placéide (Fig.1, a). No
OE n@o se observaram quaisquer alteracdes. Relativamente
aos exames auxiliares: a AF demonstrou impregnagao tardia
da lesdo macular (Fig. 1, ¢); nas imagens de SD-OCT corres-
pondentes a area placoide verificou-se auséncia de linha de
juncdo dos segmentos internos e externos dos fotorreceptores
(SI/SE), bem como da membrana limitante externa (MLE) e
ainda um aspecto discretamente pontilhado do epitélio pig-
mentado da retina (EPR)*. Verificou-se também uma tran-
sicdo bem delimitada, dos aspectos mencionados para retina
tomograficamente normal, correspondendo aos limites da
lesdo placoide. Os espagos vasculares da cordide apresenta-
vam didmetro menor comparativamente com OE. As espes-
suras da cordide subfoveal foram avaliadas em 343 pm no
OD (Fig.2, a) e 351 um em OE. Os resultados laboratoriais
indicaram niveis elevados de IgM anti-B2-glicoproteina I
(anti-B2GPI) e serologias positivas (VDRL e TPPA) para
sifilis, confirmando o diagnostico de CPPSA. O doente foi
tratado com benzopenicilina intramuscular durante 3 sema-
nas. Uma semana depois, verifica-se melhoria da AV para
20/25. Nesta fase, a FAF revelou dois pontos hiper-auto-
fluorecentes, localizados na area macular (Fig.1, b) e a ICG
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Fig. 1| A lesdo macular placdide (a, e, i, m) estava presente nos 4 olhos afectados e os achados diagnésticos multimodais também foram
similares: hiperautofluorescéncia macular com padrao mosqueado (b, f, j, n); impregnacao tardia da lesdo placdide na angiografia
fluoresceinica (c, g, k, 0), bem como difusdo papilar (k, 0); e hipofluorescéncia bem delimitada da lesdo placoide na angiografia
com verde de indocianina (d, h, i, p).

revela discreta hipofluorescéncia tardia correspondente a
area placoide (Fig. 1, d). As imagens de SD-OCT revelavam
retina morfologicamente normal com espessura cordideia
de 317 um. Seis meses apés tratamento, a AV em OD era
20/25 e as imagens obtidas por FAF, AF, ICG e SD-OCT
nao revelaram alteragdes. No entanto verificou-se uma dimi-
nuicao evidente da espessura cordideia de OD, medindo 204
pm (Fig. 2, b), enquanto no OE ndo se verificou alteracdo
significativa (337 um).

Caso 2

Homem de 34 anos, recorre ao servigo de urgéncia,
referindo a presenga de escotoma central em OE, com 5
dias de evolugdo. A AV era de 20/20 em OD ¢ 20/40 em
OE. Nao existiam sinais inflamatorios no segmento ante-
rior, mas a fundoscopia verificou-se uma lesdo macular pla-
coide em OE (Fig. 1, ). Na FAF identificou-se um padrao
pontuado hiperautofluorescente na area placoide (Fig. 1,
f). A AF revelou hiperfluorescéncia macular com areas de
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hipofluorescéncia mosqueada e impregnagdo tardia da placa
macular (Fig. 1, g). Na ICG observou-se hipofluorescéncia
macular com delimitagdo marcada do bordo temporal da
lesdo placoide (Fig. 1, h). O SD-OCT revelou auséncia da
linha SI/SE e da MLE, bem como irregularidade pontuada
do EPR nas imagens correspondentes a placa macular (Fig.
2, ¢). Nao se verificaram assimetrias no padrao vascular da
cordide, medindo a espessura cordideia 397 pm no OE e
379 um no OD. As serologias confirmaram o diagnostico
de CPPSA. Os niveis de IgM anti-B2GPI eram normais.
O doente faltou as consulta seguinte, regressando 2 meses
mais tarde. A AV tinha melhorado para 20/20 e o SD-OCT
revelava recuperagdo da linha SI/SE, embora com reflecti-
vidade mais ténue e irregular comparando com o olho ndo
afectado. Decidiu-se tratar com doxiciclina 100mg P.O,
12/12h durante 1 més. Apos o concluir o tratamento foi rea-
valiado apresentando uma AF e FAF normais, bem como
um SD-OCT que revelavou morfologia retiniana normal
(Fig. 2, d) e uma diminuicdo ligeira da espessura cordideia
de OE (367 um).

Caso 3

Homem de 45 anos, recorre ao SU por hipovisdo de OE,
com 2 meses de evolucdo. Durante esse periodo foi obser-
vado em consulta particular, iniciando tratamento com
prednisolona oral por diagnéstico de panuveite. A AV era
de 20/25 no OD e 20/50 no OE. Nao existiam sinais infla-
matorios no segmento anterior, mas a fundoscopia observa-
mos uma lesdo placéide macular em ambos os olhos (Fig.
1, i, m). Relativamente aos exames auxiliares verificamos
hiperautofluorescéncia macular mosqueada bilateralmente
(Fig. 1, j, n). A AF revelou impregnacgao venosa e difu-
sdo papilar em OD, verificando-se também impregnagdo
tardia da porgao inferior da lesdo placoide, mais evidente
em OE (Fig. 1, 0). Na ICG verificamos hipofluorescéncia
macular disciforme tardia, bilateralmente (Fig. 1, 1, p). O
SD-OCT revelou auséncia da linha SI/SE e em ambas as
lesoes placodides (Fig. 2, e, f). Nao se verificou assimetria
do padrao vascular da cordide, mas a espessura era maior
no OF (452 vs 341 pm). As serologias indicaram sifilis
activa e verificamos ainda IgM anti-B2GPI ligeiramente
elevado. O doente foi internado para tratamento intrave-
noso com penicilina, durante 2 semanas. Dois meses apos
tratamento, a AV melhorou para 20/20 em ambos os olhos.
O padrao de FAF era normal e angiograficamente apresen-
tava apenas difusdo papilar residual em OD. A linha SI/SE
apresentava-se integra no SD-OCT. A espessura coroideia
apresentou uma diminuigdo evidente no OE (354 um), ndo
se verificando alteracdo significativa no OD (348 um) (Fig.
2,g,h).
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DISCUSSAO

A CPPSA foi descrita pela primeira vez por Gass em
1990, tendo sugerido que a disseminacao difusa de espiro-
quetas, caracteristica de sifilis secundaria poderia desenca-
dear uma reaccao inflamatoria que envolveria o EPR, origi-
nando a lesdo macular placoide caracteristica. Desde entdo
surgiram na literatura raras e pequenas séries de casos com
CPPSA*?, no entanto o mecanismo patogénico permanece
desconhecido.

Na nossa série, os achados angiograficos e de SD-
-OCT verificados na fase aguda, resolveram gradualmente
e simultaneamente com a recuperagdo da AV. Este facto,
alerta para a reversibilidade da lesdo macular, sugerindo
que a auséncia tomografica da linha SI/SE ndo pode ser
atribuida a les@o anatoémica irreversivel dos fotorrecepto-
res. Os achados verificados provavelmente correspondem
a uma desorganizag¢do estrutural dos segmentos internos
e /ou externos dos fotorreceptores que condicionam uma
diminuicao da reflectividade da linha SI/SE no SD-OCT.
A correspondéncia anatomica e fisiologica desta linha tem
sido alvo de discussdo®, no entanto em todos os casos da
nossa série, a sua disrupgao esteve claramente associada a
diminuicdo de AV. A posterior recuperagdo da linha acom-
panhada de melhoria da AV, sugere no minimo uma certa
plasticidade neuronal das camadas externas dos fotorrecp-
tores. Podemos entdo formular a hipdtese de que o meca-
nismo patogénico da CPPSA correspondera a uma disfun-
¢do fisiologica do complexo EPR-fotoreceptores, induzida
pela resposta inflamatoria ao Treponema pallidum presente
nos vasos da cordide. Quando a resposta imunologica do
doente ou o tratamento adequado conseguem deter a repli-
cagdo microbiana, as fun¢des metabolicas do EPR retomam
a sua actividade normal, restaurando as propriedades opti-
cas da camada dos fotorreceptores ¢ permitindo a visualiza-
¢do da linha SI/SE no SD-OCT. Outro achado que favorece
esta hipdtese sdo os inimeros pontos hiperautofluorescen-
tes observados na fase aguda dos casos 2 ¢ 3, padrdo esse
compativel com acumulacdo de lipofuscina nas células do
EPR, sugerindo disfungdo metabdlica. E de notar também
que esse padrao de autofluorescéncia desapareceu comple-
tamente apds tratamento, sugerindo normalizagdo da acti-
vidade celular.

A pior AV inicial verificada no caso 1 pode estar rela-
cionada com a infiltragdo cordideia sugerida pelas imagens
de SD-OCT?®. Esse mesmo caso apresentava niveis elevados
de IgM anti-B2GPI, cujo efeito protrombotico foi identifi-
cado nos doentes com sindrome anti-fosfolipidico’. Pode-
mos especular que no nosso caso estes anticorpos podem ter
condicionado um certo grau de trombose e posterior fibrose
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Fig. 2| Asimagens de SD-OCT foram similares em todos os olhos afectados, sendo o achado mais caracteristico, a auséncia da linha de
juncdo dos segmentos internos e externos dos fotorreceptores (SI/SE) em todos os planos correspondentes a lesao placdide macu-
lar (caso 1 - a, caso 2 - ¢, caso 3 OD - e, OE - f). Durante o seguimento todos os casos apresentaram recupera¢do da linha SI/SE
(imagens b, d, g, h), bem como diminui¢@o da espessura cordideia, mais evidente no caso 1 (a - 343 um, b - 204 um) e no OE do
caso 3 (f-452 um, h - 354 um)

da corodide, o que explicaria a reducdo significativa da
espessura corodideia verificada aos 6 meses de seguimento.
A mesma tendéncia para uma reducdo da espessura cordi-
deia foi verificada nos outros dois casos (apesar do inter-
valo de seguimento mais curto) sobretudo nos olhos com
pior AV (OE no caso 3).

Em conclusdo, os nossos resultados fornecem evi-
déncia substancial da ocorréncia de disfungdo metabdlica

reversivel do complexo EPR-fotorreceptores, que provavel-
mente explica o aparecimento da lesdo placdide caracteris-
tica dos casos de CPPSA. Apesar de ser possivel ocorrer
recuperagdo espontanea dos sinais oculares, ¢ importante
reconhecer as caracteristicas multimodais de CPPSA, pois
esta pode surgir como manifestacdo isolada de sifilis activa
e a sua identificagdo permite o tratamento adequado desta
doenga infecciosa.
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