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RESUMO

Introducio: A persisténcia das fibras de mielina ¢ um achado frequente e na maioria das vezes
ocasional, em exame oftalmoldgico da rotina. Também na maioria das vezes tem caracter benig-
no, sem nenhum outro sinal oftalmolégico associado. Porém, quando exuberante e acometendo
a area macular, acarreta baixa da acuidade visual; essa baixa acuidade pode estar ou associada
ou ndo a miopia, ambliopia e estrabismo - sindrome de Straatsma.

Objectivo: Descrever um caso de persisténcia exuberante de fibras de mielina numa crianga de
melanodérmica associada a miopia, ambliopia e estrabismo.

Material e Métodos: Descreve-se um caso de uma crianga de 8 anos que é observada em con-
sulta de oftalmologia por baixa de acuidade visual e estrabismo no olho direito. A acuidade
visual corrigida nesse olho era de 0.05 (com esferea de -5.50D) e, no olho contra-lateral, sem
correcgdo, igual a unidade. A fundoscopia, o olho direito revelou uma exuberante persisténcia
de fibras de mielina no pélo posterior acometendo a area macular. O cover test evidenciou uma
exotropia manifesta no olho direito. Foi realizado OCT (Optical Choerence Tomography) de
dominio espectral.

Resultados: A combinacdo destes trés sinais - persisténcia das fibras de mielina, ambliopia,
miopia - cumpre os requisitos da sindrome de Straatsma. E uma sindrome rara que encerra mau
progndstico. A exotropia apresentada neste caso ¢ um sinal que pode ou nao estar presente e
esta relacionada com a baixa acuidade visual no olho em questdo. O OCT de dominio espectral
revelou alteragdes maculares.

Discussio: A persisténcia das fibras de mielina nem sempre tem caracter benigno. Quando exu-
berante e compromentendo a area macular, pode implicar severa redugdo da acuidade visual.
O OCT pode ajudar na caracterizacdo da area macular, provavel e na estimativa da eventual
recuperacdo visual.

Conclusio: Apesar de encerrar mau prognostico deve sempre ser tentada a reabilitagdo visual.
Neste caso, por estarem reunidos varios factores de mau prognostico, mostrou-se infrutifera ao
fim do terceiro ano.

Palavras chave
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ABSTRACT

Introduction: Myelin fibers persistency is a common and casual finding in routine eye examina-
tion. It also has, in most of the cases, a benign character, without any other ophthalmologic sign
associated. However, when exuberant and involving the macular area, it causes decreased visual
acuity; this may be either with or without myopia, amblyopia and strabismus - Straatsma syndrome.
Objective: To describe a case of exuberant myelin fibers persistency in a melanodermic child
associated with myopia, amblyopia and strabismus.
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Material and Methods: We report a case of an 8 year-old child observed for poor visual acuity
and exodeviation in the right eye. The corrected visual acuity in the right eye was 0.05 (with -5.50D
sphere) and on the left eye, without correction, was equal to unity. At fundoscopy, the latter did not
show any change, while on the right it a wide persistence of myelin fibers was detected in the pos-
terior pole involving the macular area. The cover test revealed a manifest exotropia in the right eye.
Results: The combination of these three signals - persistence of myelin fibers, amblyopia, myopia
- meets the requirements of Straatsma syndrome. It is a rare syndrome entailing a poor prognosis.
The exotropia presented in this case is a signal which may or may not be present in occurrences
of the syndrome on other patients and is related to poor visual acuity in the eye in question. The
spectral domain OCT (Optical Tomography Coherence) revealed macular anomalies.

Discussion: Myelin fibers persistency does not always have benign character. When exuberant
and affecting the macular area, it may carry severe reduction of visual acuity. The OCT aids in the
characterization of the existing macular changes, namely retinal atrophy.

Conclusion: Although a poor prognosis is to be expected, visual rehabilitation should always be
attempted. However, in the case reported, several factors that lead to poor prognosis were combi-

ned and the therapy was proved fruitless at the third year.
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INTRODUCAO

A persisténcia das fibras de mielina (PFM) ¢ um achado
frequente, com uma incidéncia de 0.98%, sendo bilateral
em 7.7% dos individuos'”. E geralmente detectada de forma
ocasional em exame oftalmoldgico de rotina'l.

E uma lesdo retiniana causada, tal como o nome indica,
por mielinizagdo anormal das fibras nervosas da retina, ¢
¢ de caracter geralmente benigno, sem nenhum outro sinal
oftalmologico associado. A fundoscopia, aparece como
uma area de distribuicdo variavel opacificada e estriada,
de tonalidade branca acinzentada; essa estriagdo segue a
conformacao da distribui¢do das fibras retinianas''-'7. Pode
estar ou ndo em continuidade com o nervo optico'’.

Ha trés tipos de mielinizagdo: ao longo da arcada tem-
poral superior (tipo 1), ao longo de ambas as arcadas (tipo
2) e sem continuagdo com o disco (tipo 3)*.

Na patogénese da PFM, ainda que obscura, os oligoden-
drocitos tém um papel preponderante. Responsaveis pela
mieliniza¢do dos axdnios do sistema nervoso central (feno-
meno essencial a condugdo eléctrica), tém a sua acgdo, em
condi¢gdes normais, limitada pela ldmina cribosa, que res-
tringe o seu contacto com os axonios retinianos. Pensa-se
serem os processos astrociticos densamente agregados da
lamina cribosa responsaveis por este bloqueio.

A andlise histologica post-mortem de olhos com PFM
revelou a presenca de oligodendrocyte-/ike cells na retina'”.
Como esses oligodendrocitos alcangam a retina permanece
por explicar, uma vez que as laminas cribosas desses mes-
mos olhos ndo revelavam alteragdes'’. Sera, possivelmente,
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um processo que ocorre antes da formacao dessa barreira ou
em periodos transitorios de interrup¢do da mesma’.

Outra hipdtese que se coloca ¢ a mielinizagdo resultar de
células da microglia heterotopicas existentes na retina, para
onde sdo activadas durante o processo de desenvolvimento
in utero®.

As consequéncias desta mielinizagdo estdo directamente
relacionadas com a sua extensdo e localiza¢do e com a coe-
xisténcia de outras alteragdes visuais®’. Quando extensa, esta
muitas vezes associada a elevada miopia'®; acredita-se que
¢ a PFM que esta na sua origem, uma vez que estd pro-
vado que o alongamento do olho ¢ estimulado pela baixa
acuidade visual *%!7. Também nos casos em que a lesdo ¢é
extensa, e particularmente naqueles em que acomete a area
macular, se encontra associada a ambliopia - ambliopia de
privagdo'®. Considerando o elevado defeito refractivo mui-
tas vezes coexistente nestes casos, a ambliopia tem também
um componente anisometropico; o defeito visual € propor-
cional a magnitude da anisometropia'®.

Apesar de ser normalmente um achado isolado™!', a PFM
pode estar associada a outras anomalias, tanto sistémicas
(anomalias do desenvolvimento cranio-cefdlico'®, distir-
bios hamartoneoplasicos® - Neurofibromatose tipo I, sin-
drome de Gorlin - sindrome dos multiplos nevus de células
basais®, epilepsia e dolicocefalia) como oculares (miopia,
ambliopia e estrabismo’, telangiectasia retiniana®’**, neovas-
culariza¢ao’* % oclusdo venosa/arterial de ramo*’, hemo-
vitreo®”> %, coloboma'®, queratocone'®, hipoplasia do nervo
Optico’, membranas epirretinianas®, rasgaduras*, tracgio
vitreo-retiniana*?).



Persisténcia das fibras de mielina e ndao so. Sindrome de Straatsma

A PFM associada a ambliopia e alta miopia constitui o Sin-
drome de Straatsma, que tem uma prevaléncia de 0.3-10%".

A PFM ¢é uma lesao habitualmente estatica, mas ha casos
descritos de progressao® 2+ 2%:26:27 gu desaparecimento’. Pos-
tula-se que este ultimo estara relacionado com insuficiéncia
respiratoria mitocondrial, como se verifica na neuropatia de
Leber”, ou com o comprometimento do aporte de oxigénio
a retina, que ocorre em varias situa¢des: neuropatia optica
isquémica anterior®, oclusdo arterial de ramo*, retinopatia
da radiagdo’', retinopatia diabética progressiva®, glaucoma
cronico®, papilite recidivante na doenga de Behget* e res-
secgdo de adenoma da pituitaria®®.

MATERIAIS E METODOS

Uma crianga de 8 anos de idade, sexo feminino, mela-
nodérmica, sem antecedentes pessoais (sistémicos e oftal-
mologicos) e familiares a destacar, ¢ enviada pelo médico
assistente a consulta de oftalmologia por baixa de acuidade
visual e no olho direito e estrabismo.

Foi realizado exame estrutural macular - Optical

Choerence Tomography (OCT) de dominio espectral - para
caracterizag¢do do fundo ocular com maior detalhe e even-
tual detec¢do de alteragdes retinianas nas areas cobertas
com fibras de mielina.

RESULTADOS

A acuidade visual corrigida no olho direito era de 0.05
(com esfera -5.50D) e no olho contra-lateral, sem correc-
¢ao, igual a unidade. A biomicroscopia do segmento ante-
rior e os reflexos pupilares ndo revelaram qualquer altera-
¢do. O estudo da oculomotricidade revelou exotropia no
olho direito.

A fundoscopia evidenciou no olho direito uma exube-
rante persisténcia de fibras de mielina peri-papilar; estas
eram continuas com as arcadas vasculares e tinham maior
expressao superiormente. A drea macular estava acometida
também superiormente, mas a foveal ndo apresentava fibras
de mielina - no entanto, o seu reflexo estava diminuido. A
conformacdo destas fibras seguia a anatomia retiniana, deli-
neando na perfeicdo a raphe horizontal.

Fig. 1| Retinografia. A, olho direito, com exuberante persisténcia de fibras de mielina que realcam a raphé horizontal. B, olho esquerdo,

sem alteracdes.
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O OCT macular revelou atrofia sectorial da area macu- era mais acentuada. Superiormente, o exame esbogava uma
lar, nomeadamente nas areas onde a deposi¢do de mielina membrana epirretiniana.

Vo pman-)
T.42

OCT 20* (6.2 mm) ART (7) Q: 24 [HR]

- 259 /m" 47 "l ns\' 202 |
l”'l,”"‘ 0.19 -153,||5s|l|

s Vol [mm®]
7.40

OCT 20° (6.2 mm) ART (9) Q: 23 [HR:

20
200 ym

R 30° ART [HR Vol fmm] e )
_ 1.63

¢ a21 (242 [ 249 ) 331 ) 288

170 l05s | 020 )os2) 158

Fig. 2| OCT macular (Heidelberg spectralis®): diagrama esquematico da espessura macular nos seus diferentes sectores. A, olho direito,
mostrando a mielinizagdo num corte superior e a depressdo foveal mantida. B, olho esquerdo, sem alteragdes.
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Fig. 3| OCT macular (Heidelberg spectralis®): cortes seriados do olho direito.
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A crianca foi submetida a oclusdo do olho dominante
(oclus@o seis dias com descanso de um), o que se reve-
lou muito dificil de tolerar devido a profunda ambliopia;
foram tentadas varios padrdes e a adesdo terapéutica foi
optimizada quando prescritas 4 horas de oclusdo diaria
do olho dominante associadas a utilizacdo de uma lente
de contacto com correc¢do esférica de -5.00D no olho
ambliope, que lhe conferia uma acuidade visual de 0.05.

A crianga foi reavaliada aos dois, quatro, seis ¢ doze
meses apos a primeira observagdo. Na tltima observagio
a acuidade visual corrigida do olho direito era de 0.1 e o
OCT macular sobreponivel.

DISCUSSAO

As consequéncias da PFM estdo directamente rela-
cionadas com a sua extensdo e localizacdo e com a coe-
xisténcia de outras altera¢des visuais®. Tal como referido
anteriormente, esta muitas vezes associada a elevada mio-
pia, se for em grande extensdo'®; o progndstico da amblio-
pia associada a PFM e elevada anisomiopia ¢ muito mais
reservado do que o da ambliopia ndo associada a nenhum
destes factores. A superimposi¢do de estrabismo e o aco-
metimento da area macular sdo agravantes desse mesmo
prognostico.

Sendo dificil determinar ¢ perceber qual o factor pre-
ponderante para o desenvolvimento da ambliopia, cons-
tata-se que, neste caso, esta reune todos os factores que
estdo na génese da ambliopia em geral: defeito refractivo
(anisometropia), defeito estrutural (mielinizagdo da area
macular) e defeito funcional (estrabismo).

O estrabismo (neste caso, exotropia) ¢ descrito em
todos os estudos como factor de mau prognéstico. E dificil
deter minar se ¢ causa ou consequéncia da ambliopia; esta,
sem duvida, com ela intimamente relacionado.

A correccdo da miopia também pode ser instituida,
com oculos ou lente de contacto®’. Uma vez que a mio-
pia ¢ axial, segundo a lei de Knapp aniseiconia ndo advira
desta correc¢ao®.

Quando a area macular ndo se apresenta normal a
fundoscopia, o OCT spectral domain revela e caracte-
riza melhor a sua estrutura. Neste caso, verificou-se um
espessamento da membrana limitante interna (MLI) nos
sectores superiores devido a deposi¢do de mielina, esbo-
cando mesmo uma membrana epirretiniana junto a arcada
temporal superior. Paradoxalmente, a espessura macular
¢ menor nestas areas de deposicao; pensa-se que isso seja
provocado pela hiperreflectividade causada pela mielina,
que perturba ao OCT a analise dos dados*. A depressdo
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foveal encontrava-se preservada e sem aparente alteragdo
localizada da MLI, apesar do seu diminuido reflexo poder
significar auséncia de fibras nervosas nessa area’.

Apesar da deposicdo de mielina ndo afectar a area
foveal directamente interfere no desenvolvimento da
visdo uma vez que as células gliais ou mielina perturbam
a transmissdo de luz de forma difusa por toda a retina e,
consequentemente, a transmissdo de informacdo para o
corpo geniculado lateral®"*7.

Os resultados obtidos estdo directamente relacionados
com algumas caracteristicas clinicas: anisometropia (cuja
magnitude também ¢ relevante), area e extensdo da mieli-
nizagdo, estrabismo. A magnitude e estratégia terapéutica
devera ser determinada de acordo com a co-existéncia ou
nao destes factores. Todos os estudos referem maus resul-
tados nos casos que associam factores de mau prognostico
4,5,7, 14-

Summers et al.® descreveram bons resultados (dois em
dois) com oclusdo do olho dominante em doentes com
PFM, estrabismo, anisometropia elevada e fraco reflexo
foveal; no entanto, estes pacientes ndo realizaram exame
estrutural macular, e assim nao ¢ possivel saber com pre-
cisdo se havia efectivamente mielinizagdo a nivel da MLI
macular.

A PFM esta associada a maus resultados terapéuticos,
como comprovam as maiores séries de casos> '* . No
entanto, havendo casos descritos de sucesso* 7 %4 e nfo
havendo mais mais nenhuma opgao terapéutica disponi-
vel, torna-se imperativo fazer a da ambliopia, com oclusdo
do olho com melhor acuidade visual.

CONCLUSAO

Apesar dos maus resultados terapéuticos geral-
mente obtidos com oclusdo, a descricdo de alguns casos
de sucesso justifica tentar sempre a reabilitagdo visual
intensiva’.

A combinag¢do da PFM com anisometropia (e conse-
quente ambliopia), mielinizacdo da area macular e alte-
ragdo foveal (diminui¢do do reflexo) encerra mau prog-
noéstico’. A magnitude da anisometropia esta directamente
relacionada com os resultados terapéuticos®”!”.

O estudo estrutural da macula com OCT spectral
domain pode ser uma dado auxiliar na avaliagdo da exten-
sdo da mielinizag@o; pensamos que o facto de esta alcangar
a MLI macular influencia a acuidade visual e prognostico.
E também um meio de monitorizagdo da mielinizagéo,
descrita nalguns estudos como progressiva®.
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