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RESUMO

A miopia patologica é uma causa importante de cegueira, com prevaléncia crescente nos pai-
ses desenvolvidos e em idades progressivamente mais jovens. E-lhe tradicionalmente atribuida
uma forte componente genética, reconhecendo-se hoje fatores ambientais que podem limitar a
sua progressdo. Embora em muitos casos o agravamento da acuidade visual fosse atribuido a
presenga de neovascularizagdo coroideia, descolamento de retina ou desenvolvimento de bura-
co macular, noutros esta progressdo permanece por explicar. Novas técnicas de tomografia por
coeréncia Optica permitiram recentemente a descoberta de entidades patologicas relacionadas
com a maculopatia midpica, que abrem portas ao avango na compreensao fisiopatologica da
doenca e na sua abordagem terapéutica, particularmente cirurgica. Salientam-se os fenémenos
de foveosquisis miopica, cavitagdo intracoroideia, tragcdo vitrea paravascular (com formacao
de quistos, micropregas e defeitos lamelares) e fenomenos de distor¢do macular que revemos
neste trabalho.
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ABSTRACT

Pathological myopia is a major cause of blindness, with growing prevalence in developed coun-
tries and at increasingly younger ages. It is traditionally believed to have a strong genetic com-
ponent, but environmental factors that may limit its progression have been identified. Although
the deterioration of visual acuity is usually attributed to the presence of choroidal neovascula-
rization, retinal detachment or the development of a macular hole, it remains to be explained
in numerous cases. Recently, optical coherence tomography techniques led to the discovery of
pathologies related to myopic maculopathy. These represented a breakthrough in pathophysio-
logical understanding of the disease and identification of promising therapeutic approaches.
In this paper we review myopic foveoschisis, intrachoroidal cavitation, paravascular vitreous
traction (with the development of cysts, microfolds and lamellar defects) and macular distortion
phenomena.
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INTRODUCAO

A miopia patologica (MP) € uma causa importante de
cegueira, afetando até cerca de 3% da populagdo mundial'
e emergindo como um verdadeiro problema de satde em
areas urbanas dos paises asiaticos, onde atinge 10-20% dos
jovens que completam o ensino secundario®. Desde o inicio
dos anos 90, estudos populacionais®** tém demonstrado este
aumento de prevaléncia em idades mais precoces ¢ também
noutras regides do planeta, em populagdes caucasianas®’?.

Individuos com MP sofrem alongamento e distor¢ao
oculares com alteragdes degenerativas, particularmente
do polo posterior e peripapilares, muitas vezes subtis e
dificeis de observar na fundoscopia. Com o advento da
tomografia de coeréncia optica (OCT), grande parte destas
lesdes passaram a ser melhor caracterizadas, assim como
novas lesoes foram identificadas, resultando numa melhor
compreensdo da sua fisiopatologia.

ETIOLOGIA MULTIFATORIAL

A MP resulta de fatores nao exclusivamente genéticos,
cuja contribuigdo permanece pouco evidente!®!'. Enquanto
nos casos sindromicos (ex: Marfan, Stickler), ¢ comum a
participagdo de genes envolvidos na matriz extracelular
escleral (ECM), na miopia patolégica ndo sindromica sao
varias as localizagdes cromossomicas reportadas (MYP1-
-MYP17) mas poucos genes especificos identificados.

Nesse sentido, € cada vez mais dada relevancia a fato-
res ambientais, apoiados por modelos animais e estudos
epidemioldgicos'2. E consistente a associagdo da miopia
a urbanizagdo, elevada exigéncia escolar ¢ modificacdes
do estilo de vida que promovem o excessivo trabalho para
perto'>'*, Pelo contrario, a promogdo de habitos de vida no
exterior € a maior exposi¢ao solar minimizam a progressao
da miopia'>'é.

CLASSIFICACAO

A MP foi originalmente descrita como uma miopia ele-
vada acompanhada por alteragdes degenerativas caracteris-
ticas na esclera, cordide e epitélio pigmentar da retina com
compromisso da visdo'”. Nem todos os olhos com miopia
elevada desenvolvem miopia patoldgica, mas a prevalén-
cia de lesdes ocorre predominantemente em idades menos
jovens e em olhos com comprimentos axiais superiores a
3 desvios padriao da média da emetropia, correspondendo
grosseiramente a 26mm ou -6D'81°,
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Achados imagioldgicos permitem verificar que os olhos
dos grandes miopes ndo sdo s6 olhos mais compridos mas
também gravemente deformados® com lesdes retinianas,
coroideias, esclerais, visuais € campimétricas correspon-
dentes?®! e relacionados com os varios sinais anatomicos que
lhes sdo classicamente identificados: estafiloma posterior,
lacquer cracks, atrofia corioretiniana, mancha de Fuchs e
neovascularizacdo coroideia midpica. Varias classificacdes
da maculopatia miopica (MM) foram propostas de acordo
com estas anomalias®?, ¢ relacionando a presenga dum
estafiloma posterior com a progressao da doenga (que nem
sempre acontece nem ¢ linear). Estas classificagdes ana-
tomicas identificam em estadios iniciais alteragdes fun-
doscopicas minimas com fundo de aspeto quadriculado
(tesselated fundus), passando por um estadio de atrofia
corioretiniana difusa e depois em padrdo com areas de
palidez marcada bem delimitadas, cuja coalescéncia e a
proximidade foveal se acompanham dum agravamento da
acuidade visual?*. A semelhanga do que se passa na dege-
nerescéncia macular da idade, constitui uma forma parti-
cularmente grave da doencga o desenvolvimento duma neo-
vascularizagdo coroideia (NVC midpica). Efetivamente, a
MM representa a principal causa de NVC na populagdo em
idade ativa e particularmente abaixo dos 50 anos®. O seu
curso passa por uma fase ativa com a presenga em angio-
grafia duma membrana do tipo classico, uma fase cicatri-
cial fibrovascular que frequentemente reduz o tamanho
da lesdo e lhe confere uma coloragdo acinzentada (man-
cha de Fuchs) e uma fase atrofica, e que se acompanha
duma baixa da acuidade visual pronunciada®. A atrofia em
padrdo e especialmente as lacquer cracks sdao consideradas
precursoras desta forma humida da MM, particularmente
se ocorrerem proximo (menos de 1 didmetro de disco) do
nervo 6ptico?’ e podendo surgir em formas menos avanga-
das da doenga.

Sdo contudo apontadas varias limitagdes a estas classi-
ficagdes clinicas, como a subjetividade na caracterizagio
de lesdes, a baixa correlagdo destas lesdes com dados bio-
métricos e a sua variabilidade de apresentagdo no mesmo
olho. O OCT veio indubitavelmente revolucionar a forma
como observamos a patologia. A melhor caracterizagio
imagiologica tem fornecido dados valiosos que permitem
a criagdo de modelos de classificagdo com valor preditivo
mais fiavel do que os tradicionais modelos clinicos anato-
micos e refrativos. Neste sentido, € proposto que a medigao
da espessura coroideia macular permite prever melhor a
baixa da acuidade visual, a gravidade da MM e a formagdo
de lacquer cracks do que o erro refractivo, aspecto fundos-
copico, presenca de estafiloma ou comprimento axial nas
formas secas (nd3o neovasculares) da doenga. O grau de
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afilamento coroideu, invariavelmente presente na miopia
patoldgica, ¢ tanto maior quanto a gravidade da doenga e
¢ especialmente marcado em olhos com lacquer cracks e
NVC? (Figura 1).

Fig. 1| Imagens de verde de indocinanina e comparagdo de es-
pessura coroideia (seta branca) em doente com (cima) e
sem (baixo) lacquer cracks.*

NOVAS ENTIDADES OCT

Na ultima década fomos testemunhas de avangos tre-
mendos nas técnicas de observacdo do segmento posterior.
O time-domain OCT (TD-OCT; com resolugdo axial de
10um) revolucionou o diagnéstico na patologia retiniana
e foi rapidamente substituido pelo spectral-domain OCT
(SD-OCT) que proporciona uma resolugdo axial substan-
cialmente superior (3um) e a capacidade de formar ima-
gens tridimensionais. Com as novas técnicas de OCT de
dominio espectral (SD-OCT) conseguimos hoje avaliar em
detalhe a anatomia da interface vitreo-retiniana e da estru-
tura da retina neurosensorial, identificando muitas vezes
lesdes que ndo eram detetadas na fundoscopia e técnicas
de imagem convencionais, particularmente nos estadios
iniciais da MP.

O “OCT en face” (ou OCT-C scan) permite a reali-
zagdo de planos transversais bidimensionais em qualquer
profundidade da retina, com localizagdo determinada pelo
operador numa imagem confocal simultdnea, visualizando
em extensdo lateral as diferentes lesdes® (Figura 2). E
especialmente 1til nestes doentes em que na presenga dum
estafiloma posterior, a imagem B-scan se encontra dema-
siado distorcida e muitas vezes alterada por artefactos de
espelho®! (Figura 3).

Aproximando a coroéide da linha de zero-delay, tornou-
-se também possivel a visualizacdo e medigdo da coroide
pela inversdo da imagem, técnica conhecida como “enhan-
ced depth imaging OCT” (EDI-OCT)*. Mais recentemente,

Fig. 2| OCT C-scan: vasos retiniano rigidos e em tenda (setas
vermelhas), que podem contribuir para a formagao duma
esquisis retiniana.**

Fig. 3| OCT B-scan convencional: artefacto de espelho num
olho grande miope. Quanto maior o estafiloma, maior a
distor¢do causada na imagem B-scan.**

adotando um maior comprimento de onda (1050nm em vez
de 840nm no SD-OCT) e fotodetetores (em vez de camaras
CCD) o swept-source OCT (SS-OCT) conseguiu ultrapas-
sar a dispers@o de sinal provocada pelo epitélio pigmentado
da retina (EPR) que impedia a visualizacdo de estruturas
mais profundas (particularmente as camadas coroideias) e
aumentar a resolugdo da imagem obtida (1pm). O aumento
em 4 vezes da velocidade de aquisi¢dao (100.000 scans A/
segundo), permitiu ainda obter imagens de maior campo
e visualizar simultineamente o vitreo, retina e coroide a
nivel macular e papilar.

Esta melhor resolugdo e capacidades acrescidas trazi-
das por novas técnicas OCT tornaram possivel a descrig@o
de entidades que nos permitem uma melhor compreensao
da doenga e das suas complicagdes, das quais se salien-
tam a deiscéncia das camadas retinianas (retinosquisis),
fenomenos de tracgdo vitrea e formacao de quistos para-
vasculares na retina interna, formag¢ao de buracos lame-
lares e maculares completos, cavitagdes intracoroideias
peripapilares e maculares, e distor¢des da arquitectura
macular como a macula em cupula e o estafiloma asso-
ciado a tilt-disc.
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FOVEOSQUISIS MIOPICA

Embora descrita em 1958 por Phillips*, a importancia
da separacdo das camadas internas da retina a nivel macu-
lar e particularmente foveal nos grandes miopes (foveos-
quisis midpica - FM) s6 foi reconhecida como uma com-
plicacdo macular independente com forte associagdo ao
decréscimo visual na era do OCT. Torna-se possivel iden-
tificar uma separagdo da retina neurosensorial em 2 cama-
das (sendo a interna habitualmente mais fina), ocorrendo
a nivel da camada plexiforme externa. Estas camadas sdo
unidas por pontes de células de Muller com orientacdo
axial que separam cavidades alongadas de esquisis.

Estima-se que a FM esteja presente em 10-20% dos
doentes com MP* e que a sua ctiologia seja multifato-
rial, com vérios componentes tracionais envolvidos®. A
tragdo externa provocada pela ectasia escleral progressiva
(particularmente na presenca de estafiloma) opde-se uma
resisténcia progressiva ao estiramento provocada pela
propria retina e por fatores que favorecem uma tragdo
interna. Neles se incluem tragdes antero-posteriores pro-
vocadas pelo vitreo e tangencias provocadas pela presenga
eventual duma membrana epiretiniana, duma membrana
limitante interna tensa, dum descolamento posterior do
vitreo incompleto ou de tracdes vasculares com forma-
¢élo de micropregas®®37-3, A atrofia das camadas retinianas
podera contribuir para uma maior fragilidade retiniana e
para uma separa¢do no maior ponto de fragilidade a que
corresponde a camada plexiforme externa e a perpetuacao
deste jogo de forgas na superficie retiniana podera condu-
zir a formac¢do dum buraco macular completo.

A progressdo da FM ¢ lenta, com prognoéstico varia-
vel e apenas cerca de metade dos doentes evolui para uma
segunda fase de descolamento foveal com disrupgdo da
camada de fotorreceptores em segmentos interno e externo
e consequente agravamento visual (Figura 4). Numa ter-
ceira fase surge a disrupg¢ao retiniana e eventual formagao
de buraco macular completo com ou sem descolamento de
retina associado®® (Figura 5).

Fig. 4| Retinosquisis midpica com descolamento foveal asso-
ciado.
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Fig. 5| Descolamento de retina associado a buraco macular em
olho grande miope.**

Permanece motivo de controvérsia o momento ideal
para uma intervengdo terapéutica, habitualmente ditada
caso-a-caso pelo agravamento visual (<20/40) ou por uma
marcada metamorfopsia, habitualmente coincidentes com
a fase de buraco macular e/ou de descolamento macular.
Alguns autores* sugerem que o tratamento ciriirgico seja
antecipado para o momento em que surge descolamento
foveal, sendo que é nesta fase que se verifica o maior risco
de agravamento e simultaneamente o maior potencial de
recuperagao visual. O tipo de intervencdo cirrgica pro-
posta varia desde a injecdio de gas para a retinosquisis com
descolamento foveal*! até a vitrectomia com remogdo de
fatores tracionais e inje¢do de gas na FM isolada ou na pre-
senca de buraco macular e/ou descolamento de retina asso-
ciado***##, A presenca dum estafiloma macular de grandes
dimensdes associado a FM representa um desafio acrescido
na intervencao cirurgica, nao sendo a retina remanescente
muitas vezes suficiente para a correta restituigdo anatomica,
particularmente na presenga de buraco macular. A indenta-
¢éo macular com explantes epiesclerais**#**7 ou supracoroi-
deus*® representa cada vez mais nestes casos uma alterna-
tiva ou um complemento a vitrectomia.

Cavitacao Intracoroideia

A cavitacdo intracoroideia peripapilar foi primeiro
descrita como um descolamento peripapilar®, identifi-
cada na fundoscopia como uma lesdio alaranjada inferior
a papila, embora possa rodear todo o nervo optico. No
OCT traduz-se por cavidades hiporeflectivas peripapilares
(Figura 6). Surge em mais de 5% dos doentes e acompa-
nha-se de alteragdes campimétricas glaucomatosas (for-
temente associada a profundidade da cavitagdo) em 70%
dos doentes***’. A sua etiologia podera estar relacionada
com a progressdo dum estafiloma posterior e separagdo da
coroide das margens do nervo dptico®!, conforme sugerido
pelo abaulamento posterior da esclera visivel em imagens
de EDI-OCT e SS-OCT*2. Em alguns casos associam-se
defeitos da retina, EPR e Bruch no limite inferior do cone,
permitindo a passagem de vitreo liquefeito para a CIC.
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Fig. 6 | Cavitagdes intracoroideias peripapilares, frequentemen-
te relacionadas com defeitos campimétricos glaucoma-
tosos.**

A semelhanca do que se passa a nivel papilar, podemos
também encontrar uma forma de CIC macular e extra-
macular no interior e areas limitrofes de atrofia coriore-
tiniana em padrao®. O abaulamento posterior da esclera
ultrapassa nestes casos os limites observaveis fundosco-
picamente da area de atrofia, facilitando fenomenos de
retinosquisis local.

Tracgao Vitrea Paravascular

Fenomenos de tragdo vitrea paravascular tém tam-
bém permitido explicar lesdes adjacentes aos vasos de 1°
ordem de doentes grandes miopes, particularmente nos
doentes mais idosos e com maior comprimento axial*.
Traduzem-se na formagao de quistos retinianos paravas-
culares visiveis no OCT de cerca de metade dos doentes
com MP (Figura 7), como espacos sem sinal em torno de

Fig. 7| Quistos paravasculares multiplos adjacentes aos vasos
de 1* ordem da retina.**

vasos retinianos. Associadas a estes quistos podem sur-
gir micropregas vasculares®®>* (Figura 8), resultantes da
tragdo vitrea sobre vasos especialmente rigidos e pouco
flexiveis, que ao perpetuar-se podera conduzir a extensao
dos quistos e originar uma retinosquisis paravascular ou a
uma decapitagdo do quisto formando um buraco lamelar
paravascular (Figura 9).

Fig. 8| Pregas microvasculares adjacentes a estafiloma poste-
rior. **

ig. u vascu iv u
Fig. 9| Buraco lamelar paravascular (possivelmente resultante
da decapitagdo dum quisto paravascular) com retinos-
quisis paravascular associada.**

Distor¢ao macular

Varios sao os fendomenos identificados por OCT rela-
cionados com a distor¢do da arquitetura macular do olho
grande miope. Nestas alteracdes de tor¢do macular (macu-
lar bending) salienta-se a presenga ndo rara duma protusio
convexa da macula no interior dum estafiloma posterior,
conhecida como macula em cipula (dome-shaped macula).
Foi originalmente descrita como um achado inesperado
num olho que sofre alongamento e estiramento das suas
estruturas e que se espera com uma parede uniformemente
fina®. Associa-se frequentemente a alteragoes atroficas do
EPR e descolamento seroso da retina (Figura 10). As técni-
cas de EDI-OCT e SS-OCT demonstraram que resulta dum
espessamento localizado da esclera e afilamento da coroide

Fig. 10 | Macula em cupula associada a descolamento seroso.***
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a nivel macular e que nem sempre surge na presenca de
estafiloma. A acumulacdo de liquido sub-retiniano podera
dever-se ao constrangimento coroideu provocado por este
espessamento escleral subjacente’®’, que ndo ¢ exclusivo
da macula em cupula, ocorrendo também fora da macula
e em regides extrapapilares de doentes com MP¥. Tal
reforca os achados MRI que sugerem que a esclera do polo
posterior se deforma de forma ndo homogénea.

Outros achados identificados no OCT relacionam alte-
racdes maculares com o tilted-disc (TD). Embora esta
incidéncia obliqua do nervo d6ptico no olho ndo se reverta
isoladamente de pior progndstico, sdo varias as complica-
¢Oes maculares associadas que o agravam, como alteragdes
coroideias degenerativas, neovasculares e descolamento
seroso. Tem sido recentemente proposto que o estafiloma
relacionado com o TD possa ser responsavel por estas
alteragdes. Surge habitualmente abaixo da macula, com o
seu limite superior atravessando-a no centro, traduzindo-se
nesse local com defeito de janela na angiografia fluorescei-
nica (por atrofia do EPR), e por uma hiperfluorescéncia na
angiografia por verde de indocianina (por ocluséo corioca-
pilar associada)®. Adicionalmente, estudos por EDI-OCT e
SS-OCT demonstraram que a coroide subfoveal ¢ mais fina
e que a esclera subfoveal correspondente ¢ mais espessa
dentro da area do estafiloma®, o que a semelhanc¢a do que se
passa com a macula em ctpula poderia explicar a restricdo
ao fluxo coriocapilar local e a formagao dum descolamento
Seroso.

CONCLUSAO

A miopia patoldgica e suas complicacdes (neovascu-
lariza¢do coroideia, desenvolvimento de buraco macular
e de descolamento de retina) sdo uma causa crescente de
cegueira nos paises desenvolvidos. A par da identificacdo
de fatores preventivos, a descoberta recente de novas enti-
dades patologicas por OCT (foveosquisis midpica, cavita-
¢do intracoroideia, tragdo vitrea paravascular e fenomenos
de distor¢ao macular) abre portas ao avango na compreen-
sdo fisiopatologica da doenga e na abordagem médica e
cirargica que temos assistido, ndo s6 com novas técnicas
como melhores indicagdes.

*  imagem reproduzida de Wang NK et al. Choroidal thickness and bio-
metric markers for the screening of lacquer cracks in patients with
high myopia. PLoS One. 2013;8(1) Epub 2013 Jan 22; open access

** imagem reproduzida de Faghihi H. et al. Optical Coherence Tomo-
graphic Findings in Highly Myopic Eyes. J Ophthalmic Vis Res. 2010
Apr; 5(2): 110-121; open-access.

124 | Revista da Sociedade Portuguesa de Oftalmologia

*** imagem reproduzida de Dirani A. Et al. Resolution of foveal deta-
chment in dome-shaped macula after treatment by spironolactone:
report of two cases and mini-review of the literature. Clin Ophthal-

mol. 2014 May 20,8:999-1002, com autorizagao ndo-comercial.
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