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RESUMO

Objectivo: Apresentar o desafio do diagnostico e da decisdo terapéutica num caso de coriorreti-
nite multifocal periférica (CMP) num olho inico de um doente jovem, com histoéria de trauma-
tismo e cirurgia ocular no olho adelfo.

Métodos: Estudo descritivo de um caso clinico com base na recolha de informacdo do processo
clinico, observacao do doente e analise de exames complementares de diagnostico.
Resultados: Doente do sexo masculino, de raca caucasiana, com 18 anos, que recorreu ao Ser-
vico de Urgéncia por miodesopsias do olho direito, com uma semana de evolugdo. Apresentava
uma acuidade visual de 10/10, precipitados queraticos granulomatosos e multiplos focos perifé-
ricos de coriorretinite, com vitrite € edema da papila. O olho esquerdo apresentava amaurose €
desorganizagdo estrutural, consequentes a traumatismo ocular ocorrido 6 anos antes. O estudo
sistémico revelou apenas uma elevag@o dos niveis séricos da enzima conversora da angiotensina.
As hipoteses diagndsticas colocadas foram a sarcoidose ocular e a oftalmia simpatica.

Com a utilizag@o da terapéutica combinada (corticosteroides e ciclosporina A) obteve-se uma
remissdo completa da inflamagdo ocular. Apds 6 meses, foi iniciada a suspensdo gradual dos
corticosteroides verificando-se uma recaida da inflamacédo intraocular. Foi tentada a suspensao
da ciclosporina A, ndo se tendo registado recaidas, mesmo apos a sua suspensao.

Discussio: A evolugao favoravel a terap€utica combinada e o reaparecimento da uveite anterior
quando se tentou a suspensao dos corticosterdides mas nao da ciclosporina A sdo dados a favor
do diagndstico de sarcoidose. Deste modo, ndo existindo critérios de diagnosticos de uma pro-
vavel sarcoidose, conclui-se que a resposta a terapéutica pode constituir, por si mesmo, um dado
importante no diagnoéstico de provavel sarcoidose ocular.
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ABSTRACT
Purpose: To present the challenge of the diagnostic and therapeutic decision in a case of pe-

ripheral multifocal chorioretinitis (PMC) in a single functional eye of a young patient with a
history of trauma and eye surgery in the fellow eye.
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Methods: Descriptive study of a clinical case based on information from clinical records, patient
observation and analysis of complimentary diagnostic tests.

Results: A caucasian 18-years-old male was admitted in the emergency department with com-
plains of myodesopsia of the right eye with one week evolution. Visual acuity was 10/10 and
keratic precipitates, multiple foci of peripheral chorioretinitis, vitritis and optic disk edema were
observed. The left eye was amaurotic with structural disorganization resulting from trauma six
years before. A systemic survey revealed only an increased serum angiotensin converting enzy-
me (ACE). Diagnostic impression was sarcoidosis or sympathetic ophthalmia. With a combined
therapy (corticosteroids plus cyclosporine A), a complete remission of intraocular inflammation
was achieved. After 6 months treatment, corticosteroids were tapered with relapse od inflamma-
tion. Cyclosporine A was then tapered without any relapse, even after withdraw.

Discussion: The favorable evolution under combined therapy and the relapse of uveitis when
tapering corticosteroids, but not cyclosporine A, points to the diagnosis of sarcoidosis. In the ab-
sence of diagnostic criteria for probable sarcoidosis, response to treatment could be an important

clue to its diagnosis.
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INTRODUCAO

O diagnostico diferencial da coriorretinite multifocal
periférica (CMP) inclui doengas granulomatosas como a
tuberculose e a sarcoidose, patologia infecciosa (doenca
de Lyme e sifilis), coriorretinopatia de Birdshot, doenca de
Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) e, ainda, a oftalmia simpa-
tica nos casos em que exista historia prévia de traumatismo
ou cirurgia ocular.

A sarcoidose ¢ uma doenca multissistémica, de causa
desconhecida, caracterizada pela formagdo de granulo-
mas nos oOrgdos envolvidos'. Histologicamente apresenta
granulomas ndo caseosos, com células mononucleares e
linfocitos T activados, nos locais onde ocorre inflamagao.
A sarcoidose afeta principalmente jovens e adultos de meia-
-idade, dos dois géneros (ratio mulher:homem de 1,36)°.

Virtualmente qualquer 6rgdo pode ser atingido. A pele,
os olhos, os nddulos linfaticos periféricos e o figado estdo
envolvidos em 10 a 25% dos casos'.

A etiologia da doenga ¢ desconhecida, embora fatores
genéticos, ambientais e agentes infeciosos tenham sido
equacionados como potenciais desencadeadores’.

As manifestagdes oculares da doenga tém sido relatadas
em mais de 50% dos doentes com doenga comprovada por
biopsia.

As manifestagdes oculares descritas sao multiplas: nodu-
los conjuntivais, uveite anterior, ndédulos da iris (Busacca
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e Koeppe), uveite intermédia, uveite posterior (perifiebite,
embainhamento extenso ou infiltrados perivenulares do tipo
“candle wax drippings” ou “taches de bougie”), isquemia
retiniana, granulomas coroideus e edema macular.

A uveite ¢ a manifestacdo mais comum (30% a 70%) e
¢ potencialmente ameagadora da visdo®.

A uveite posterior pode afetar a acuidade visual se asso-
ciada a edema macular. Contrariamente a uveite granulo-
matosa anterior, os sinais histolégicos compativeis com um
processo granulomatoso sdo encontrados nos infiltrados
coroideus. Pelo risco de les@o retiniana, a bidpsia coroideia
ndo ¢ rotineiramente realizada em doentes com suspeita de
sarcoidose ocular’.

O diagnostico definitivo de sarcoidose ¢ apenas histo-
logico baseado na evidéncia de granulomas ndo caseosos
em biopsias, apds exclusdo apropriada de outras doengas
granulomatosas. O diagndstico de sarcoidose provavel
assenta na apresentagdo clinica e radiologica, pode benefi-
ciar da adi¢ao de argumentos a favor, como sejam os acha-
dos tipicos na tomografia computorizada (TC) toracica de
alta resolug@o, o ratio de linfécitos T CD4/T CD8 superior
a 3,5 no lavado bronco-alveolar, a enzima conversora da
angiotensina (ECA) duas vezes superior ao limite superior
do normal e as anomalias tipicas do metabolismo do calcio'.
Num estudo, a TC identificou linfadenopatias mediastinicas
ou hilares e outras anomalias sugestivas de sarcoidose em
mais de 50% dos doentes com uveite cronica’. A cintigrafia
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com Galio-citrato também tem sido utilizada como auxi-
liar no diagnostico de Sarcoidose'.

A terapéutica principal da Sarcoidose sdo os corticos-
teroides (CT). A uveite anterior ¢ tratada com terapéutica
topica, normalmente corticosteroides e midriaticos, para
evitar a formag@o de sinéquias posteriores. Os corticoste-
roides sistémicos apenas estdo indicados se a uveite anterior
¢ grave ou refrataria a terapéutica local. Sdo o tratamento de
escolha se ocorre envolvimento do segmento posterior ou
panuveite, vitrite ligeira a moderada, edema retiniano, peri-
vasculite extensa com ou sem oclusdo vascular, alteracdes
do disco optico e edema macular®.

O Metotrexato tem sido o citotéxico mais utilizado no
tratamento da sarcoidose, como poupador de corticosteroi-
des, sendo isoladamente pouco eficaz na doenca pulmonar e
extra-pulmonar e, em particular, na doenga ocular®.

Lardenoye et al. relataram que a CMP comportava
um mau prognoéstico principalmente pela associacdo com
edema macular e que os corticosterdides sistémicos eram
necessarios em mais de 1/3 dos doentes’.

A mortalidade atribuivel a sarcoidose estima-se entre
0.5e5%".

CASO CLINICO

Doente do sexo masculino, raga caucasiana, 18 anos,
pedreiro, previamente saudavel, que recorreu ao Servigo de
Urgéncia do Hospital de Santo André-Leiria por queixas
de miodesopsias do olho direito (OD), com uma semana
de evolugdo e agravamento progressivo. Apresentava

Fig. 1| OE: desorganizagdo do segmento anterior.

amaurose e desorganizacdo estrutural do olho esquerdo
(OE), secundarios a traumatismo contuso com bola, ocor-
rido seis anos antes (Fig.1). Na altura foi submetido a cirur-
gia vitreo-retiniana por descolamento regmatogeneo da
retina, sem sucesso.

Ao exame oftalmolégico destaca-se uma acuidade
visual (AV) do OD de 10/10, presenga de células na cdmara
anterior com formagao de discretos precipitados queraticos.
A pressdo intraocular era de 12mmHg no OD. No fundo
ocular, a papila apresentava-se hiperemiada ¢ com bordos
mal definidos, verificando-se a presenca de vitrite2+.

Em toda a periferia retiniana existiam multiplos infil-
trados, esbranquigados, de bordos bem definidos e aspecto
elevado, do tipo nodulos de Dalen-Fuchs (Fig.2).

Fig. 2| Fundo ocular do OD com edema da papila e multiplos focos periféricos de coriorretinite.
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A angiografia fluoresceinica mostrou uma hiperfluores-
céncia precoce, quer a nivel da papila, quer a nivel das mul-
tiplas lesdes coriorretinianas periféricas, com aspeto mos-
queado difuso (Fig. 3). O OCT macular ¢ do nervo optico
ndo mostraram alteragoes.

Fig. 3| OD: Angiografia fluoresceinica a revelar hiperfluorescén-
cia precoce da papila e das lesdes coriorretinianas.

A avaliacdo analitica, para exclus@o de patologia infec-
ciosa e autoimune, foi negativa. A tipagem HLA nao mos-
trou fenotipos de relevo. O valor de calcio sérico estava
normal. A enzima conversora da angiotensina (ECA) sérica
apresentou um valor de 75,6 U/L (normal se <70 U/L). O
teste de Mantoux foi negativo. A radiografia de torax ndo
revelou alteragdes.

Iniciou terapéutica topica com cicloplégico e corticos-
terdide, e sistémica com corticosterdide (1mg/Kg). Obser-
vou-se uma progressiva cicatrizagdo das lesdes coriorreti-
nianas. Apds 4 semanas foi iniciada a redugdo gradual da
terapéutica. Verificou-se, nesta altura, um reaparecimento
de células na camara anterior e agravamento da vitrite,
havendo necessidade de reinstituir a corticoterapia.

Realizou, ainda, uma cintigrafia com Galio que revelou
“moderada hipercaptagdo do farmaco a nivel ocular bilate-
ral, praticamente simétrica, compativel com processo infla-
matdrio/granulomatoso activo”.

A TC Torécica ndo revelou alteragdes. O segundo
doseamento de ECA foi de 97 U/L (normal <70 U/L).

Perante os diagnosticos possiveis de sarcoidose ocular
ou de oftalmia simpatica, e a constata¢do de efeitos secun-
darios apreciaveis dos corticosteroides, foi decidida a intro-
dugdo de ciclosporina A.
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Com a utilizag@o da terapéutica combinada (corticoste-
roides e ciclosporina A) obteve-se uma remissdao completa
da inflamagdo ocular. Apds 6 meses de terapéutica combi-
nada, foi iniciada a suspensao gradual dos corticosteroides
verificando-se uma recaida da inflamacao intraocular. Apo6s
nova remissao da inflamagdo ocular, foi tentada a suspensio
da ciclosporina A ndo se tendo registado recaidas, mesmo
apods a sua suspensdo. A situagdo oftalmologica mantem-
-se actualmente estavel sob doses baixas de corticosterdides
sistémicos e ndo se verificou, até agora, nenhuma manifes-
tagdo sistémica.

DISCUSSAO

Perante um quadro clinico de panuveite com CMP deve
ser considerada a hipdtese de uma etiologia infecciosa,
autoimune, ou de doencas granulomatosas (tuberculose,
sarcoidose) e, neste caso, dada a historia prévia de trauma-
tismo e cirurgia ocular, a oftalmia simpatica. A doenca de
VKH pode também apresentar-se com um quadro clinico
semelhante, mas ndo foi constatada nenhuma manifestacdo
sistémica.

Dado tratar-se de um olho tnico funcionante, num
doente jovem, e com uma AV de 10/10, houve a maior
celeridade possivel no estudo etiologico, particularmente na
exclusdo de uma doenca infecciosa, para que fosse possivel
iniciar rapidamente, e com seguranga, uma terapéutica com
corticosteroides.

No presente caso, o Unico achado positivo foi a eleva-
¢ao da ECA, inicialmente ndo muito significativa. A ECA
encontra-se elevada em 60% dos casos de sarcoidose e
reflete a atividade da doenga'>. No entanto, valores ligei-
ramente elevados, em doentes jovens, e isoladamente, ndo
tém grande valor diagnostico.

A desorganizacgdo estrutural do olho adelfo ndo permi-
tiu verificar a existéncia de envolvimento do segmento pos-
terior, mas observaram-se sinais inflamatorios no segmento
anterior.

A enucleacdo deste olho, esteticamente bem, e por
motivos de diagnostico, ndo foi equacionada. Dado o risco
inerente, sobretudo num olho tinico funcionante, a bidpsia
das lesdes coroideias nao foi realizada.

Perante estes factos, as hipoteses de diagnostico colo-
cadas foram de sarcoidose ocular e de oftalmia simpatica.

A oftalmia simpatica ¢ uma panuveite rara, bilate-
ral, granulomatosa, e que ocorre apos traumatismo ocular
ou cirurgico. Representa 0,4 a 1,4% de todas as uveites e
ocorre em 0,1 dos olhos que sofreram traumatismo'®. As
manifestagdes clinicas, na maioria dos casos, ocorrem no
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primeiro ano apos o traumatismo. A uveite anterior apre-
senta precipitados queraticos em “gordura de carneiro”,
como no presente caso, e ¢ virtualmente idéntica a da sar-
coidose. As lesdes coroideias tipicas da uveite simpatica
sdo denominadas nédulos de Dalen-Fuchs'!. Estas lesdes
sdo clinicamente indistinguiveis das observadas na sarcoi-
dose ¢ na doenga de Vogt-Koyanagi-Harada.

A oftalmia simpatica tem, no entanto, um prognostico
mais reservado do que a sarcoidose ocular, relacionada com
a sua natureza tipicamente recidivante'®.

O tratamento da sacoidose ocular, numa primeira fase,
podem ser os corticosterdides mas a terapéutica mais eficaz
sdo os agentes imunomoduladores, como a ciclosporina A.
No entanto, a ciclosporina A utilizada como agente Unico
revela-se completamente ineficaz no controlo da inflama-
¢do na sarcoidose ocular.

A evolugao favoravel a terapéutica combinada e o rea-
parecimento da uveite anterior quando se tentou a suspen-
sdo dos corticosteroides, mas ndo da ciclosporina A, sdo
dados a favor do diagnostico de sarcoidose.

Deste modo, ndo existindo critérios de diagnosticos de
uma provavel sarcoidose, conclui-se que a resposta a tera-
péutica pode constituir, por si mesmo, um dado importante
no diagnostico de provavel sarcoidose ocular.
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