N "EEEn ® [ T

Oftalmologia - Vol. 39: pp.207-212

Comunicacdes Curtas e Casos Clinicos

Fibras nervosas retinianas mielinizadas
associadas a miopia e ambliopia

Barbara Borges’, Ana Cabugueira’, Rita Anjos’, Ana Paixao?,
Margarida Marques?, Alcina Toscano?

Servico de Oftalmologia - Centro Hospitalar Lisboa Central, Lisboa, Portugal
'Médica Interna de Oftalmologia

?Assistente Hospitalar de Oftalmologia

Assistente Hospitalar Graduada de Oftalmologia

RESUMO

Introducio: A presenga de fibras nervosas mielinizadas na retina esta descrita em cerca de 1%
da populagdo. Os doentes sdo habitualmente assintomaticos, embora possam coexistir outras
alteragdes oculares como miopia e ambliopia.

Material e Métodos: Descrevem-se 3 casos de criangas com fibras nervosas retinianas mieli-
nizadas unilaterais, associadas a miopia e ambliopia.

Resultados: A idade das criangas variou entre 1 ¢ 7 anos. O olho afectado foi o olho direi-
to. A melhor acuidade visual corrigida do olho afectado variou entre 1/10 e 8/10; uma das
criancas apresentava uma ambliopia ligeira e duas criangas apresentavam ambiopia grave. Os
erros refractivos variaram entre -9,00D e -3,00D. A anisometropia variou entre 10D e 3D.Foi
realizado o tratamento da ambliopia com oclusdo. No caso 1 a acuidade visual do olho direito
melhorou para 10/10. No caso 2 néo foi efectuado follow up por abandono da consulta. No
caso 3 a acuidade visual do olho direito melhorou para 2/10 ap6s 12 meses de oclusdo. As
lesdes descritas na retina nao progrediram.

Discussdo: A miopia ocorre em olhos com mielinizagdo extensa das fibras nervosas. Permane-
ce a duvida se esta mielinizagdo ¢ causa ou resultado da miopia. A causa de ambliopia nestes
doentes gera controvérsia, podendo ser anisomiopica ou secundaria a alteragdes estruturais da
retina e/ou nervo Optico pelas fibras mielinizadas. A gravidade da ambliopia e da anisometro-
pia podera correlacionar-se com o sucesso terapéutico, o que estd de acordo com 0s nossos
resultados.

Conclusio: Apesar do prognoéstico reservado salienta-se a importancia do exame oftalmologi-
co completo, correcgdo Optica adequada e tratamento da ambliopia nestes doentes.
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ABSTRACT

Introduction: Myelinated retinal nerve fibers are described in 1% of the population. Patients
are usually asymptomatic, although some may present other ocular conditions as myopia and
amblyopia.

Material and Methods: 3 clinical cases of unilateral myelinated retinal nerve fibers, associated
with myopia and amblyopia, are reported.
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Results: Ages varied from 1 to 7 years old. The affected eye was the right eye in all cases. Best
corrected visual acuity ranged from 1/10 to 8/10. One child presented mild amblyopia and the
other two severe amblyopia. They present refractive errors from -9,00D to -3,00D. Anisometro-
pia ranged between 10D and 3D. Amblyopia was treated with ocular patching. In case 1 isoacui-
ty was obtained. Case 2 was lost to follow up. In case 3, visual acuity improved to 2/10, after 12
months of occlusion therapy. All retinal lesions remain stable.

Discussion: Myopia can occur in eyes with wide-spread myelinated nerve fibers. Whether mye-
lination is the cause or the result of myopia is still unknown. The amblyopia type is also contro-
versial, as it may be anisometropic or secondary to retinal and/or optic disc structural changes
caused by the myelinated nerve fibers. The severity of amblyopia and anisometropia may also
correlate with therapeutic success, which is in agree with our findings.

Conclusion: Even though a poor prognosis can be expected, we highlight the importance of a
complete ophthalmologic examination, adequate optical correction and amblyopia treatment in
these patients, regarding the achievement of better results.
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INTRODUCAO

+ Telangiectasias retinianzs

* Nenuascolarizacho

* Oclusio srlerial/venusa de raine
= Hemovitroo

As fibras nervosas retinianas mielinizadas foram descri-
tas pela primeira vez por Rudolf Virchow em 1856'.

Estas fibras mielinizadas sdo encontradas em cerca de
1% da populagdo geral', sendo na maior parte dos casos
assintomaticas e constituindo um achado ocasional na
observagdo oftalmoldgica de rotina’.

Ao exame do fundo ocular, estas lesdes surgem como
uma area opacificada e estriada, de tonalidade branca ou
acinzentada, com bordos irregulares, numa configuragio
coincidente com a distribui¢do das fibras nervosas®.

Estas lesdes constituem normalmente um fenémeno iso-
lado, embora possam estar presentes outras lesdes oculares.
Mais raramente podem também associar-se a patologia sis-
témica (Tabela 1)*43,

Ainda que a maioria dos casos sejam assintomaticos, a
acuidade visual destes doentes pode ser afectada de acordo
com a localizagdo e extensdo da mieliniza¢do das fibras®*. hamartoneoplasic
Doentes com uma area de mielinizagdo muito extensa ou a1
atingimento da area macular apresentam muitas vezes miopia
elevada® e/ou ambliopia. Em 1981 Straastma e colaboradores
descreveram a presenga de mielinizagdo da retina em 0,54%
dos olhos de uma larga série de autopsias. Dai a denomina-
¢do desta sindrome (fibras nervosas mielinizadas, miopia e
ambliopia) por alguns autores, de Sindrome de Straastma'.

Embora seja mais raro, existem também relatos de

* Membranas relinianas
* Masganuras
* Tracy du vilreu-reliniana

= Minpia e amblinpin
* Colobon:a
* (unrntocone

* Craninssinnostoses
* Hidrocelzlia

* Newolibrurnatose Lpo |
* Sindrome de Gorin

Tabela 1| Anomalias sistémicas e oculares associadas a mielini-
zagdo das fibras nervosas, adaptada de “Syndrome of
myelinated retinal nerve fibers, myopia, and amblyo-
pia: a review”, Tarabishy et al.

Apesar da correc¢do doptica adequada e do tratamento

fibras nervosas retinianas mielinizadas associadas a
hipermetropia’.
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da ambliopia, em grande percentagem dos casos o prognos-
tico funcional ¢ reservado®*!°.
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METODOS

Os autores descrevem 3 casos de criangas observadas
na consulta de Oftalmologia Pediatrica com fibras nervosas
retinianas miclinizadas unilaterais, associadas a miopia ¢
ambliopia. Duas criangas foram observadas por suspeita de
estrabismo. Uma das criangas foi observada por suspeita de
diminui¢do da acuidade visual. Nos 3 casos foi realizado o
exame oftalmolégico completo, incluindo avaliagdo das acui-
dades visuais, avaliagdo da motilidade ocular e da visdo bino-
cular, biomicroscopia, esquiascopia sob cicloplegia e fundos-
copia. Para documentar e caracterizar as alteragdes observadas
na fundoscopia foi realizada retinografia (TopCon®) e um dos
doentes realizou também exame macular estrutural (tomogra-
fia de coeréncia optica de dominio espectral).

RESULTADOS

Caso 1

Crianca do sexo feminino, 6 anos de idade observada na
consulta de Oftalmologia Pediatrica por suspeita de dimi-
nuicio da acuidade visual. A observagio, apresentava uma
melhor acuidade visual corrigida de 6/10 no olho direito
(com correcdo prescrita 6 meses antes de -3.50 D e con-
firmada sob cicloplegia) e ndo corrigida de 10/10 no olho
esquerdo. Nao foram observadas quaisquer alteragdes da
motilidade ocular e o estudo da binocularidade revelou
estercopsia normal com 40’ para perto. A biomicrosco-
pia do segmento anterior era normal em ambos os olhos.
A fundoscopia do olho direito revelou a presenga de fibras
nervosas mielinizadas. Estas fibras tinham ponto de partida
papilar e distribuiam-se pelos quadrantes temporal ¢ nasal
superiores (Fig. 1). A fundoscopia do olho esquerdo ndo
revelou alteragdes.

Retinografia. A: olho direito, fibras nervosas mieliniza-
das nos quadrantes temporal e nasal superiores com pon-
to de partida papilar. B: olho esquerdo sem alteragdes.

Realizou exame macular estrutural Optical Coherence
Tomography (OCT) que revelou no olho direito um valor
na espessura da camada de fibras nervosas superior ao
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OCT. A: Regido papilar olho direito - Aumento da es-
pessura da camada de fibras nervosas, condicionado pela
existéncia de fibras mielinizadas. B ¢ C: Regido ma-
cular olho direito - Tragado ligeiramente obliquo; depres-
sdo foveolar mantida e espessura média normal. D ¢ E:
Regido papilar e macular olho esquerdo - Sem alteragdes.

normal, condicionado pela existéncia de fibras de mielina
na area peripapilar e na regidao macular um tragado ligei-
ramente obliquo, condicionado por refrac¢io midpica; a
depressdo foveolar estava mantida e apresentava espessura
média normal. O OCT do olho esquerdo ndo mostrava alte-
racdes (Fig. 2).

Vol. 39 - N° 3 - Julho-Setembro 2015 209

04/03/2016 00:44:57



N "EEEn

Barbara Borges, Ana Cabugueira, Rita Anjos, Ana Paixao, Margarida Marques, Alcina Toscano

Manteve a correc¢do Optica anteriormente prescrita
¢ iniciou tratamento da ambliopia com oclusao diaria (2
horas) do olho esquerdo

Foi reavaliada aos dois, quatro, seis ¢ doze meses apos
a observagdo inicial. Na tltima observagdo a melhor acui-
dade visual corrigida do olho direito foi de 10/10 e as lesoes
descritas ndo progrediram, encontrando-se actualmente
sem tratamento oclusivo.

Caso 2

Crianca do sexo masculino, 4 anos de idade, referen-
ciada a consulta de Oftalmologia Pediatrica por estrabismo
convergente. No exame oftalmoldgico apresentava esotro-
pia do olho direito de 25DP. Apresentava uma melhor acui-
dade visual corrigida de 20/200 no olho direito com
-7.00 e 10/10 no olho esquerdo sem correcgdo. A refrac-
¢do sob cicloplegia revelou um erro refractivo de -7,00 x
-0.50 (85°) no olho direito e de +1.75 x +1.00 (90°) no olho
esquerdo. A biomicroscopia salientava-se a presenca de
heterocromia da iris no olho direito. O exame do fundo ocu-
lar revelou a presenca de fibras de mielina nos quadrantes
temporais superior e inferior e nasal superior com ponto de
partida na regido peripapilar, no olho direito (Fig. 3)

Foi prescrita correcgdo Optica de -7.00 x -0.50 (85°)
no olho direito e tratamento oclusivo, mas nio foi efectuado
follow up por abandono da consulta.

Fig. 3| Retinografia. A: olho direito, fibras nervosas mieliniza-
das, nos quadrantes temporais superior e inferior, e nasal
superior, com ponto de partida na regido peripapilar. B:
olho esquerdo sem alteragdes.

Caso 3

Crianga do sexo feminino, 1 ano de idade referenciada
a consulta de Oftalmologia Pediatrica por estrabismo diver-
gente. A observagio, apresentava exotropia do olho direito
de 12DP. A refracgdo sob cicloplegia revelou uma miopia
de -8.00 no olho direito, sem erro refractivo significativo
no olho esquerdo (+2,25). Nao foram observadas quaisquer
alteracdes na biomicroscopia de ambos os olhos. A fundos-
copia do olho direito revelou a presenca de fibras nervosas
mielinizadas, que se estendiam desde a regido peripapilar
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Fig. 4| Retinografia. A: olho direito, fibras nervosas mieliniza-
das, que se estendem desde a regido peripapilar até aos
quadrantes nasal e temporal superiores. B: olho esquerdo
sem alteragoes.

até ao quadrante nasal superior (Fig. 4). Nao foram observa-
das altera¢des no exame do fundo ocular do olho esquerdo.

Foi prescrita a correcgdo optica de -8.00 OD e iniciou
tratamento da ambliopia com oclusdo diria do olho domi-
nante, no inicio de 2h/dia e posteriormente pautada a evolu-
¢do e idade da doente.

Apos a observagdo inicial, foi reavaliada aos dois, qua-
tro, seis e doze meses. Na ultima observagdo, com 2,5 anos,
apresentou uma melhor acuidade visual corrigida do olho
direito de 2/10 ¢ 10/10 no olho esquerdo, sendo que as
lesdes descritas permaneceram estaveis.

Nenhum dos trés casos apresentava patologia sistémica
associada.

DISCUSSAO

O desenvolvimento de alteragdes visuais como miopia e/
ou ambliopia associa-se geralmente a mielinizacao extensa
das fibras de mielina®. Aparentemente, quanto maior for a
extensdo da mielinizagdo, maior serd o grau de miopia®.

Sendo bilateral em cerca de 7,7% dos doentes, a pato-
génese destas lesdes ndo ¢ ainda completamente compreen-
dida. O processo de mielinizagdo dos neurdnios do sistema
nervoso central ¢ da responsabilidade dos oligodendroécitos.
Sob a influéncia de estimulos neuro-hormonais, estas célu-
las produzem mielina durante o periodo pré-natal''2, Nos
humanos, este processo ocorre ao longo do nervo optico ¢
cessa na lamina crivosa, sendo ai travado por uma barreira
criada pela agregacdo de astrocitos. Estes dados apontam
para que a existéncia de fibras nervosas mielinizadas na
retina surja como uma anomalia resultante de um insulto
a integridade e estabilidade funcional da ldmina crivosa.
Estudos histoloégicos mostram a presenca de células seme-
lhantes a oligodendrocitos na retina', mesmo na presencga
de laminas crivosas integras e sem alteragdes. Permanece a
questdo de como estas cé¢lulas alcangaram a retina'. Alguns
autores colocam a hipotese da migragdo anormal destas
células para a retina ocorrer antes da formagdo completa
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da barreira funcional lamina crivosa’. Outros sugerem que
a presenga heterotopica de células semelhantes a oligoden-
drocitos deve-se a uma perda de fungao temporaria da bar-
reira funcional da ladmina crivosa’.

As consequéncias a nivel da funcdo visual serdo ainda
mais graves se associadas a lesdo da area macular e estra-
bismo* 3.

Discute-se se a miopia serd uma causa do processo
andémalo de mielinizagdo das fibras nervosas ou se sera este
processo a predispor ao surgimento de miopia axial'. Por
um lado, alguns autores defendem que um maior compri-
mento axial do olho leva ao surgimento de fibras nervosas
mielinizadas; na miopia axial o desenvolvimento da ldmina
crivosa ¢ prolongado, o que pode causar uma formagdo
anomala da barreira funcional e permitir que o processo
de mielinizagdo ocorra na retina'>. Por outro lado outros
estudos sugerem que a presenca de fibras nervosas mieli-
nizadas interfere com a aquisi¢do da imagem por parte da
retina numa fase crucial do desenvolvimento do olho; neste
sentido, a privagdo visual levard a um aumento no compri-
mento axial do olho e ao consequente desenvolvimento de
miopia axial.

Também a causa de ambliopia ¢ discutida e gera con-
trovérsia. A ambliopia estd muitas vezes presente quando
as lesdes sdo muito extensas e afectam a area macular,
constituindo assim uma ambliopia de privacdo, causada por
alteracdes estruturais da retina e/ou do nervo optico pela
mielinizagéo do nervo optico’®. O processo de mielinizagdo
afecta a transmissdo da luz de uma forma difusa por toda
a retina, independentemente da area macular ser atingida
ou ndo, o que perturba a condugdo de informagdo pela via
Optica'*!6, A ambliopia pode também ser refractiva, devido
a anisometropia que ¢ frequentemente encontrada nestes
doentes; nestas situagdes, quanto maior for o grau de aniso-
metropia, maior serd a repercussao na visdo!’. As maiores
séries de casos descrevem maus resultados da reabilitagdo
visual nestes doentes®!*!7. No entanto, existem relatos de
sucesso terapéutico®>!1%1%, O facto de a ambliopia poder ter
duas ectiologias, uma passivel de recuperagdo (ambliopia
refractiva) e outra irreversivel (de privagdo, devido ao dano
estrutural causado pela mielinizagdo das fibras) podera
explicar as diferentes respostas ao tratamento de oclusdo™!’.
Também, como ja foi referido, caracteristicas clinicas como
o grau de anisometropia e a area e extensao da mielinizagao
poderdo explicar diferentes resultados terapéuticos®. Nos
casos apresentados ¢ possivel constatar estas duas situa-
¢oes. Por um lado, no caso 1 temos uma doente com amblio-
pia ligeira e uma area de mieliniza¢do pouco extensa, que
ndo atinge a area macular; nesta doente obtiveram-se bons
resultados com oclusdo do olho ndo-afectado. Por outro
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lado, temos uma doente com uma ambliopia grave, com
estrabismo divergente e um erro refractivo elevado e uma
lesdo extensa, que ndo apresenta bons resultados a terapéu-
tica instituida.

CONCLUSAO

O grau de anisometropia inicial, a extensdo da area de
mielinizagdo e o atingimento da zona macular sdo indicado-
res de mau prognostico e de provavel insucesso da reabilita-
¢do visual. No entanto, todos os doentes devem ser tratados
uma vez que estdo descritos alguns casos de sucesso tera-
péutico'*8. A terapéutica instituida deve incluir correc¢do
optica adequada e tratamento da ambliopia.
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