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RESUMO

,QWURGXomR��$�SHUVLVWrQFLD�GDV�¿EUDV�GH�PLHOLQD�p�XP�DFKDGR�IUHTXHQWH�H�QD�PDLRULD�GDV�YH]HV�
RFDVLRQDO��HP�H[DPH�RIWDOPROyJLFR�GD�URWLQD��7DPEpP�QD�PDLRULD�GDV�YH]HV�WHP�FDUiFWHU�EHQLJ-
QR��VHP�QHQKXP�RXWUR�VLQDO�RIWDOPROyJLFR�DVVRFLDGR��3RUpP��TXDQGR�H[XEHUDQWH�H�DFRPHWHQGR�
D�iUHD�PDFXODU��DFDUUHWD�EDL[D�GD�DFXLGDGH�YLVXDO��HVVD�EDL[D�DFXLGDGH�SRGH�HVWDU�RX�DVVRFLDGD�
ou não a miopia, ambliopia e estrabismo - síndrome de Straatsma. 
2EMHFWLYR��'HVFUHYHU�XP�FDVR�GH�SHUVLVWrQFLD�H[XEHUDQWH�GH�¿EUDV�GH�PLHOLQD�QXPD�FULDQoD�GH�
melanodérmica associada a miopia, ambliopia e estrabismo. 
0DWHULDO�H�0pWRGRV� Descreve-se um caso de uma criança de 8 anos que é observada em con-
VXOWD� GH�RIWDOPRORJLD�SRU� EDL[D�GH� DFXLGDGH�YLVXDO� H� HVWUDELVPR�QR�ROKR�GLUHLWR��$� DFXLGDGH�
visual corrigida nesse olho era de 0.05 (com esferea de -5.50D) e, no olho contra-lateral, sem 
FRUUHFomR��LJXDO�j�XQLGDGH��¬�IXQGRVFRSLD��R�ROKR�GLUHLWR�UHYHORX�XPD�H[XEHUDQWH�SHUVLVWrQFLD�
GH�¿EUDV�GH�PLHOLQD�QR�SyOR�SRVWHULRU�DFRPHWHQGR�D�iUHD�PDFXODU��2�FRYHU�WHVW�HYLGHQFLRX�XPD�
H[RWURSLD�PDQLIHVWD�QR�ROKR�GLUHLWR��)RL� UHDOL]DGR�2&7��2SWLFDO�&KRHUHQFH�7RPRJUDSK\��GH�
domínio espectral. 
5HVXOWDGRV��$� FRPELQDomR�GHVWHV� WUrV� VLQDLV� �� SHUVLVWrQFLD� GDV�¿EUDV� GH�PLHOLQD�� DPEOLRSLD��
miopia - cumpre os requisitos da síndrome de Straatsma. É uma síndrome rara que encerra mau 
SURJQyVWLFR��$�H[RWURSLD�DSUHVHQWDGD�QHVWH�FDVR�p�XP�VLQDO�TXH�SRGH�RX�QmR�HVWDU�SUHVHQWH�H�
HVWi�UHODFLRQDGD�FRP�D�EDL[D�DFXLGDGH�YLVXDO�QR�ROKR�HP�TXHVWmR��2�2&7�GH�GRPtQLR�HVSHFWUDO�
revelou alterações maculares. 
'LVFXVVmR��$�SHUVLVWrQFLD�GDV�¿EUDV�GH�PLHOLQD�QHP�VHPSUH�WHP�FDUiFWHU�EHQLJQR��4XDQGR�H[X-
berante e compromentendo a área macular, pode implicar severa redução da acuidade visual. 
O OCT pode ajudar na caracterização da área macular, provavel e na estimativa da eventual 
recuperação visual. 
&RQFOXVmR� Apesar de encerrar mau prognóstico deve sempre ser tentada a reabilitação visual. 
Neste caso, por estarem reunidos vários factores de mau prognóstico, mostrou-se infrutífera ao 
¿P�GR�WHUFHLUR�DQR��
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0DWHULDO�DQG�0HWKRGV� We report a case of an 8 year-old child observed for poor visual acuity 
DQG�H[RGHYLDWLRQ�LQ�WKH�ULJKW�H\H��7KH�FRUUHFWHG�YLVXDO�DFXLW\�LQ�WKH�ULJKW�H\H�ZDV�������ZLWK������'�
VSKHUH��DQG�RQ�WKH�OHIW�H\H��ZLWKRXW�FRUUHFWLRQ��ZDV�HTXDO�WR�XQLW\��$W�IXQGRVFRS\��WKH�ODWWHU�GLG�QRW�
VKRZ�DQ\�FKDQJH��ZKLOH�RQ�WKH�ULJKW�LW�D�ZLGH�SHUVLVWHQFH�RI�P\HOLQ�¿EHUV�ZDV�GHWHFWHG�LQ�WKH�SRV-
WHULRU�SROH�LQYROYLQJ�WKH�PDFXODU�DUHD��7KH�FRYHU�WHVW�UHYHDOHG�D�PDQLIHVW�H[RWURSLD�LQ�WKH�ULJKW�H\H��
5HVXOWV��7KH�FRPELQDWLRQ�RI�WKHVH�WKUHH�VLJQDOV���SHUVLVWHQFH�RI�P\HOLQ�¿EHUV��DPEO\RSLD��P\RSLD�
- meets the requirements of Straatsma syndrome. It is a rare syndrome entailing a poor prognosis. 
7KH�H[RWURSLD�SUHVHQWHG�LQ�WKLV�FDVH�LV�D�VLJQDO�ZKLFK�PD\�RU�PD\�QRW�EH�SUHVHQW�LQ�RFFXUUHQFHV�
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. 
'LVFXVVLRQ��0\HOLQ�¿EHUV�SHUVLVWHQF\�GRHV�QRW�DOZD\V�KDYH�EHQLJQ�FKDUDFWHU��:KHQ�H[XEHUDQW�
and affecting the macular area, it may carry severe reduction of visual acuity. The OCT aids in the 
FKDUDFWHUL]DWLRQ�RI�WKH�H[LVWLQJ�PDFXODU�FKDQJHV��QDPHO\�UHWLQDO�DWURSK\��
&RQFOXVLRQ��$OWKRXJK�D�SRRU�SURJQRVLV�LV�WR�EH�H[SHFWHG��YLVXDO�UHKDELOLWDWLRQ�VKRXOG�DOZD\V�EH�
DWWHPSWHG��+RZHYHU��LQ�WKH�FDVH�UHSRUWHG��VHYHUDO�IDFWRUV�WKDW�OHDG�WR�SRRU�SURJQRVLV�ZHUH�FRPEL-
QHG�DQG�WKH�WKHUDS\�ZDV�SURYHG�IUXLWOHVV�DW�WKH�WKLUG�\HDU�
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INTRODUÇÃO

$�SHUVLVWrQFLD�GDV�¿EUDV�GH�PLHOLQD��3)0��p�XP�DFKDGR�
IUHTXHQWH�� FRP�XPD� LQFLGrQFLD� GH� ������� VHQGR� ELODWHUDO�
em 7.7% dos indivíduos17. É geralmente detectada de forma 
RFDVLRQDO�HP�H[DPH�RIWDOPROyJLFR�GH�URWLQD11.

 É uma lesão retiniana causada, tal como o nome indica, 
SRU�PLHOLQL]DomR� DQRUPDO�GDV�¿EUDV�QHUYRVDV�GD� UHWLQD�� H�
é de carácter geralmente benigno, sem nenhum outro sinal 
RIWDOPROyJLFR� DVVRFLDGR�� ¬� IXQGRVFRSLD�� DSDUHFH� FRPR�
XPD� iUHD� GH� GLVWULEXLomR� YDULiYHO� RSDFL¿FDGD� H� HVWULDGD��
GH� WRQDOLGDGH� EUDQFD� DFLQ]HQWDGD�� HVVD� HVWULDomR� VHJXH� D�
FRQIRUPDomR�GD�GLVWULEXLomR�GDV�¿EUDV�UHWLQLDQDV11, 17. Pode 
estar ou não em continuidade com o nervo óptico17.

+i�WUrV�WLSRV�GH�PLHOLQL]DomR��DR�ORQJR�GD�DUFDGD�WHP-
poral superior (tipo 1), ao longo de ambas as arcadas (tipo 
2) e sem continuação com o disco (tipo 3)28.

Na patogénese da PFM, ainda que obscura, os oligoden-
GUyFLWRV� WrP� XP� SDSHO� SUHSRQGHUDQWH�� 5HVSRQViYHLV� SHOD�
PLHOLQL]DomR�GRV�D[yQLRV�GR�VLVWHPD�QHUYRVR�FHQWUDO��IHQy-
PHQR�HVVHQFLDO�j�FRQGXomR�HOpFWULFD���WrP�D�VXD�DFomR��HP�
condições normais, limitada pela lâmina cribosa, que res-
WULQJH�R�VHX�FRQWDFWR�FRP�RV�D[yQLRV�UHWLQLDQRV��3HQVD�VH�
serem os processos astrocíticos densamente agregados da 
lâmina cribosa responsáveis por este bloqueio. 

A análise histológica post-mortem de olhos com PFM 
revelou a presença de oligodendrocyte-like cells na retina17. 
Como esses oligodendrócitos alcançam a retina permanece 
SRU�H[SOLFDU��XPD�YH]�TXH�DV�OkPLQDV�FULERVDV�GHVVHV�PHV-
mos olhos não revelavam alterações17. Será, possivelmente, 

um processo que ocorre antes da formação dessa barreira ou 
em períodos transitórios de interrupção da mesma5. 

Outra hipótese que se coloca é a mielinização resultar de 
FpOXODV�GD�PLFURJOLD�KHWHURWySLFDV�H[LVWHQWHV�QD�UHWLQD��SDUD�
onde são activadas durante o processo de desenvolvimento 
in utero5.

$V�FRQVHTXrQFLDV�GHVWD�PLHOLQL]DomR�HVWmR�GLUHFWDPHQWH�
UHODFLRQDGDV�FRP�D�VXD�H[WHQVmR�H�ORFDOL]DomR�H�FRP�D�FRH-
[LVWrQFLD�GH�RXWUDV�DOWHUDo}HV�YLVXDLV5��4XDQGR�H[WHQVD��HVWi�
muitas vezes associada a elevada miopia16��DFUHGLWD�VH�TXH�
é a PFM que está na sua origem, uma vez que está pro-
YDGR�TXH�R�DORQJDPHQWR�GR�ROKR�p�HVWLPXODGR�SHOD�EDL[D�
acuidade visual 4, 5, 17. Também nos casos em que a lesão é 
H[WHQVD��H�SDUWLFXODUPHQWH�QDTXHOHV�HP�TXH�DFRPHWH�D�iUHD�
macular, se encontra associada a ambliopia - ambliopia de 
privação13. Considerando o elevado defeito refractivo mui-
WDV�YH]HV�FRH[LVWHQWH�QHVWHV�FDVRV��D�DPEOLRSLD�WHP�WDPEpP�
XP�FRPSRQHQWH�DQLVRPHWUySLFR��R�GHIHLWR�YLVXDO�p�SURSRU-
cional à magnitude da anisometropia14.

Apesar de ser normalmente um achado isolado5, 11, a PFM 
pode estar associada a outras anomalias, tanto sistémicas 
(anomalias do desenvolvimento cranio-cefálico18, distúr-
bios hamartoneoplásicos28� �� 1HXUR¿EURPDWRVH� WLSR� ,�� VtQ-
drome de Gorlin - síndrome dos múltiplos nevus de células 
basais20, epilepsia e dolicocefalia) como oculares (miopia, 
ambliopia e estrabismo7, telangiectasia retiniana37,38, neovas-
cularização37,39, 40, oclusão venosa/arterial de ramo37, hemo-
vítreo37, 40, coloboma18, queratocone18, hipoplasia do nervo 
óptico5, membranas epirretinianas43, rasgaduras41, tracção 
vitreo-retiniana42). 
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A PFM associada a ambliopia e alta miopia constitui o Sín-
GURPH�GH�6WUDDWVPD��TXH�WHP�XPD�SUHYDOrQFLD�GH��������1. 

A PFM é uma lesão habitualmente estática, mas há casos 
descritos de progressão5, 24, 25, 26, 27 ou desaparecimento5. Pos-
WXOD�VH�TXH�HVWH�~OWLPR�HVWDUi�UHODFLRQDGR�FRP�LQVX¿FLrQFLD�
UHVSLUDWyULD�PLWRFRQGULDO��FRPR�VH�YHUL¿FD�QD�QHXURSDWLD�GH�
Leber29��RX�FRP�R�FRPSURPHWLPHQWR�GR�DSRUWH�GH�R[LJpQLR�
à retina, que ocorre em várias situações: neuropatia óptica 
isquémica anterior32, oclusão arterial de ramo33, retinopatia 
da radiação31, retinopatia diabética progressiva30, glaucoma 
crónico35, papilite recidivante na doença de Behçet34 e res-
secção de adenoma da pituitária36.

MATERIAIS E MÉTODOS

8PD�FULDQoD�GH���DQRV�GH�LGDGH��VH[R�IHPLQLQR��PHOD-
nodérmica, sem antecedentes pessoais (sistémicos e oftal-
mológicos) e familiares a destacar, é enviada pelo médico 
DVVLVWHQWH�j�FRQVXOWD�GH�RIWDOPRORJLD�SRU�EDL[D�GH�DFXLGDGH�
visual e no olho direito e estrabismo. 

)RL� UHDOL]DGR� H[DPH� HVWUXWXUDO� PDFXODU� �� Optical 

Choerence Tomography (OCT) de domínio espectral - para 
caracterização do fundo ocular com maior detalhe e even-
tual detecção de alterações retinianas nas áreas cobertas 
FRP�¿EUDV�GH�PLHOLQD��

RESULTADOS

 A acuidade visual corrigida no olho direito era de 0.05 
(com esfera -5.50D) e no olho contra-lateral, sem correc-
ção, igual à unidade. A biomicroscopia do segmento ante-
ULRU�H�RV�UHÀH[RV�SXSLODUHV�QmR�UHYHODUDP�TXDOTXHU�DOWHUD-
omR�� 2� HVWXGR� GD� RFXORPRWULFLGDGH� UHYHORX� H[RWURSLD� QR�
olho direito.

$�IXQGRVFRSLD�HYLGHQFLRX�QR�ROKR�GLUHLWR�XPD�H[XEH-
UDQWH� SHUVLVWrQFLD� GH� ¿EUDV� GH� PLHOLQD� SHUL�SDSLODU�� HVWDV�
eram contínuas com as arcadas vasculares e tinham maior 
H[SUHVVmR�VXSHULRUPHQWH��$�iUHD�PDFXODU�HVWDYD�DFRPHWLGD�
WDPEpP�VXSHULRUPHQWH��PDV�D�IRYHDO�QmR�DSUHVHQWDYD�¿EUDV�
GH�PLHOLQD���QR�HQWDQWR��R�VHX�UHÀH[R�HVWDYD�GLPLQXtGR��$�
FRQIRUPDomR�GHVWDV�¿EUDV�VHJXLD�D�DQDWRPLD�UHWLQLDQD��GHOL-
neando na perfeição a raphe horizontal.

Fig. 1 | 5HWLQRJUD¿D��$��ROKR�GLUHLWR��FRP�H[XEHUDQWH�SHUVLVWrQFLD�GH�¿EUDV�GH�PLHOLQD�TXH�UHDOoDP�D�raphé horizontal. B, olho esquerdo, 
sem alterações.

3HUVLVWrQFLD�GDV�¿EUDV�GH�PLHOLQD�H�QmR�Vy��6tQGURPH�GH�6WUDDWVPD

Revista SPO nº2 2013.indd   119 02-08-2013   15:16:32



120 |  Revista da Sociedade Portuguesa de Oftalmologia

2�2&7�PDFXODU�UHYHORX�DWUR¿D�VHFWRULDO�GD�iUHD�PDFX-
lar, nomeadamente nas áreas onde a deposição de mielina 

HUD�PDLV�DFHQWXDGD��6XSHULRUPHQWH��R�H[DPH�HVERoDYD�XPD�
membrana epirretiniana.

Fig. 2 | OCT macular (Heidelberg spectralis®): diagrama esquemático da espessura macular nos seus diferentes sectores. A, olho direito, 
mostrando a mielinização num corte superior e a depressão foveal mantida. B, olho esquerdo, sem alterações.
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Fig. 3 | OCT macular (Heidelberg spectralis®): cortes seriados do olho direito.
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A criança foi submetida a oclusão do olho dominante 
(oclusão seis dias com descanso de um), o que se reve-
ORX�PXLWR�GLItFLO�GH�WROHUDU�GHYLGR�j�SURIXQGD�DPEOLRSLD��
IRUDP� WHQWDGDV�YiULRV�SDGU}HV�H�D�DGHVmR� WHUDSrXWLFD� IRL�
optimizada quando prescritas 4 horas de oclusão diária 
do olho dominante  associadas à utilização de uma lente 
de contacto com correcção esférica de -5.00D no olho 
amblíope, que lhe conferia uma acuidade visual de 0.05.

A criança foi reavaliada aos dois, quatro, seis e doze 
meses após a primeira observação. Na última observação 
a acuidade visual corrigida do olho direito era de 0.1 e o 
OCT macular sobreponível. 

DISCUSSÃO

$V� FRQVHTXrQFLDV� GD� 3)0� HVWmR� GLUHFWDPHQWH� UHOD-
FLRQDGDV�FRP�D�VXD�H[WHQVmR�H� ORFDOL]DomR�H�FRP�D�FRH-
[LVWrQFLD�GH�RXWUDV�DOWHUDo}HV�YLVXDLV5. Tal como referido 
anteriormente, está muitas vezes associada a elevada mio-
SLD��VH�IRU�HP�JUDQGH�H[WHQVmR16��R�SURJQyVWLFR�GD�DPEOLR-
pia associada a PFM e elevada anisomiopia é muito mais 
reservado do que o da ambliopia não associada a nenhum 
destes factores. A superimposição de estrabismo e o aco-
metimento da área macular são agravantes desse mesmo 
prognóstico.

Sendo difícil determinar e perceber qual o factor pre-
ponderante para o desenvolvimento da ambliopia, cons-
tata-se que, neste caso, esta reúne todos os factores que 
estão na génese da ambliopia em geral: defeito refractivo 
(anisometropia), defeito estrutural (mielinização da área 
macular) e defeito funcional (estrabismo).

2� HVWUDELVPR� �QHVWH� FDVR�� H[RWURSLD�� p� GHVFULWR� HP�
todos os estudos como factor de mau prognóstico. É difícil 
GHWHU�PLQDU�VH�p�FDXVD�RX�FRQVHTXrQFLD�GD�DPEOLRSLD��HVWi��
sem dúvida, com ela intimamente relacionado.

A correcção da miopia também pode ser instituída, 
com óculos ou lente de contacto6, 7. Uma vez que a mio-
SLD�p�D[LDO��VHJXQGR�D�OHL�GH�.QDSS�DQLVHLFRQLD�QmR�DGYLUi�
desta correcção6.

Quando a área macular não se apresenta normal à 
fundoscopia, o OCT spectral domain revela e caracte-
UL]D�PHOKRU� D� VXD� HVWUXWXUD��1HVWH� FDVR�� YHUL¿FRX�VH� XP�
espessamento da membrana limitante interna (MLI) nos 
sectores superiores devido à deposição de mielina, esbo-
çando mesmo uma membrana epirretiniana junto à arcada 
WHPSRUDO� VXSHULRU�� 3DUDGR[DOPHQWH�� D� HVSHVVXUD�PDFXODU�
p�PHQRU�QHVWDV�iUHDV�GH�GHSRVLomR��SHQVD�VH�TXH�LVVR�VHMD�
SURYRFDGR�SHOD�KLSHUUHÀHFWLYLGDGH�FDXVDGD�SHOD�PLHOLQD��
que perturba ao OCT a análise dos dados46. A depressão 

foveal encontrava-se preservada e sem aparente alteração 
ORFDOL]DGD�GD�0/,��DSHVDU�GR�VHX�GLPLQXtGR�UHÀH[R�SRGHU�
VLJQL¿FDU�DXVrQFLD�GH�¿EUDV�QHUYRVDV�QHVVD�iUHD5.

Apesar da deposição de mielina não afectar a área 
foveal directamente interfere no desenvolvimento da 
visão uma vez que as células gliais ou mielina perturbam 
a transmissão de luz de forma difusa por toda a retina e, 
consequentemente, a transmissão de informação para o 
corpo geniculado lateral21, 47. 

Os resultados obtidos estão directamente relacionados 
com algumas características clínicas: anisometropia (cuja 
PDJQLWXGH�WDPEpP�p�UHOHYDQWH���iUHD�H�H[WHQVmR�GD�PLHOL-
QL]DomR��HVWUDELVPR��$�PDJQLWXGH�H�HVWUDWpJLD�WHUDSrXWLFD�
GHYHUi�VHU�GHWHUPLQDGD�GH�DFRUGR�FRP�D�FR�H[LVWrQFLD�RX�
não destes factores. Todos os estudos referem maus resul-
tados nos casos que associam factores de mau prognóstico 
4, 5, 7, 14.

Summers et al.9 descreveram bons resultados (dois em 
dois) com oclusão do olho dominante em doentes com 
3)0�� HVWUDELVPR�� DQLVRPHWURSLD� HOHYDGD� H� IUDFR� UHÀH[R�
IRYHDO��QR�HQWDQWR��HVWHV�SDFLHQWHV�QmR�UHDOL]DUDP�H[DPH�
estrutural macular, e assim não é possível saber com pre-
cisão se havia efectivamente mielinização a nível da MLI 
macular.

$�3)0�HVWi�DVVRFLDGD�D�PDXV�UHVXOWDGRV�WHUDSrXWLFRV��
como comprovam as maiores séries de casos5, 14, 15. No 
entanto, havendo casos descritos de sucesso4, 7, 9, 14 e não 
KDYHQGR�PDLV�PDLV� QHQKXPD� RSomR� WHUDSrXWLFD� GLVSRQt-
vel, torna-se imperativo fazer a da ambliopia, com oclusão 
do olho com melhor acuidade visual. 

CONCLUSÃO

$SHVDU� GRV� PDXV� UHVXOWDGRV� WHUDSrXWLFRV� JHUDO-
mente obtidos com oclusão, a descrição de alguns casos 
GH� VXFHVVR� MXVWL¿FD� WHQWDU� VHPSUH� D� UHDELOLWDomR� YLVXDO�
intensiva5.

A combinação da PFM com anisometropia (e conse-
quente ambliopia), mielinização da área macular e alte-
UDomR� IRYHDO� �GLPLQXLomR� GR� UHÀH[R�� HQFHUUD�PDX� SURJ-
nóstico5. A magnitude da anisometropia está directamente 
UHODFLRQDGD�FRP�RV�UHVXOWDGRV�WHUDSrXWLFRV5,7,17.

O estudo estrutural da mácula com OCT spectral 
GRPDLQ�SRGH�VHU�XPD�GDGR�DX[LOLDU�QD�DYDOLDomR�GD�H[WHQ-
VmR�GD�PLHOLQL]DomR��SHQVDPRV�TXH�R�IDFWR�GH�HVWD�DOFDQoDU�
D�0/,�PDFXODU�LQÀXHQFLD�D�DFXLGDGH�YLVXDO�H�SURJQyVWLFR��
É também um meio de monitorização da mielinização, 
descrita nalguns estudos como progressiva45.
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Trabalho apresentado no 55º Congresso da Sociedade 
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