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RESUMO

O ceratocone encontra-se associado a muitas doencas oculares e sistémicas.
Descreve-se caso da paciente de 42 anos de idade, com ceratocone bilateral e
distrofia endotelial de Fuchs bilateral.

A paciente foi submetida a avaliagdo corneana através de: biomicroscopia,
paquimetria, topografia corneana computadorizada, ceratoscopia, microscopia
especular, e ceratoestesiometria, além de outros procedimentos of talmolégicos
relevantes. A biomicroscopia mostrou cérnea guttata e ectasia centrais. A
paquimetria exibiu afinamento corneano central. A topografia corneana
demonstrou astigmatismo irregular classico com encurvamento da meia-
periferia inferior. A ceratoestesiometria foi compativel com a diminui¢ao da
sensibilidade corneana. A microscopia especular mostrou cérnea guttata
avangada com areas com perda completa do padrao do mosaico endotelial.

Os achados nesta paciente confirmam observagdes anteriores de que o
ceratocone e a distrofia endotelial de Fuchs podem ser coincidentes, embora
nao se possa concluir qualquer padrio de heranga baseado nesta avaliagao

limitada.
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INTRODUCAO

O ceratocone tem sido relacionado a
varias patologias sistémicas ? tais como:
atopia , sindrome de Down, sindrome de
Ehlers-Danlos, prolapso de valvula
mitral, sindrome de Marfan, hipoti-
reoidismo, osteogenesis imperfecta,
sindromes de Apert e Noonan, doengas
de Crouzon e Little, neurofibromatose,
doenga de Addison e sindromes de
Lawrence-Moon-Biedl e de van der
Hoeve. Dentre as varias condigdes ocu-
lares 7 podemos salientar: amaurose
congénita de Leber, retinite pigmentosa,
conjuntivite primaveril, distrofia poli-
morfa posterior da cornea, sindrome de
Chandler, degeneragdo marginal peld-
cida da cérnea, sindrome da palpebra
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frouxa, deposigdo secundaria de ami-
l6ide na cérnea, esclera azul, ectopia
lentis, cataratas congénitas, aniridia e
microcomea.

Mais recentemente, foram descritos
na literatura os primeiros casos da as-
sociagdo entre o ceratocone e a distro-
fia endotelial de Fuchs 3 6.

Este trabalho pretende apresentar um
caso desta associagdo ainda nio relatado
na literatura nacional, bem como discu-
tir alguns aspectos das duas doengas.

MATERIAL E METODOS
(RELATO DO CASO)

L. G. D,, 42 anos, leucoderma, ca-
sada, nascida em Santa Cruz do
Escalvado (Minas Gerais), residente
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em Belo Horizonte, com queixas de
diminuigdo progressiva da visio em
ambos os olhos desde a adolescéncia
tardia e ceratocone em AO (ambos os
olhos). Ao primeiro exame a paciente
apresentava, sob cicloplegia, acuidade
visual (AV) de 0,25 com -1,00 esf. C
- 1,50 cil. x 20° (OD) e de 0,20 com
- 425 esf. T -5,75 cil.x 135° (OE). A
ceratometria mostrava: 47,00/49,00 x
95° (-2,00 x 5°) no OD e 50,75/>52,00
X 45° no OE, sendo as miras irregula-
res em AO e mais distorcidas em OE.
A biomicroscopia, observava-se cérnea
guttata ++ no OD e +++ no OE, com a
aparéncia de metal batido e pigmenta-
¢do retro-corneana na area optica (Fi-
guras 1B e 2).

Também podia ser observada a pre-
senca de ectasia na area central da
coémea com espessamento de nervos e
anel de Fleischer incompleto no OE
(Figuras 1 e 2). Além disso notava-se a
presenca de pterigio nasal no OD. O
restante do exame era normal.

Figura 1 A - Olho esquerdo. Observa-se ectasia e afinamento
corneanos centrais. B - Olho direito. Observa-se cérnea guttata
central.
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A paciente foi entdo sub-
metida a ceratoscopia, paqui-
metria ultrassOnica, topogra-
fia corneana computadoriza-
da, ceratoestesiometria, mi-
croscopia especular de ndo-
contato e a fotodocumentagao.

A ceratoscopia eviden-
ciou uma distor¢ao das mi-
ras centrais e da meia-peri-
feria corneana mais evidente
em OE.

A paquimetria ultrassdnica
foi realizada por dois obser-
vadores que obtiveram a se-
guinte média de cinco medi-
¢oes: OD = 0,486 mm e OE =
0,435 mm.

A ceratoestesiometria
mostrou diminui¢do da sen-
sibilidade nos quadrantes
superiores e nasal central no
OD e nos quadrantes inferio-
res no OE.

A microscopia especular
apresentou um
quadro acentuado
de cornea guttata
em AQO, bem mais intenso no
OE, com perda do mosaico
endotelial. Também havia
afilamento paradoxal da re-
gido central corneana no OE,
compativel com ceratocone.

A topografia corneana
computadorizada mostrou
uma acentuagdo do encurva-
mento da zona optica cornea-
na, mais acentuada no OE,
que mostrava uma maior va-
riagdo do poder didptrico (Fi-
gura 3).

Pode-se também, observar
o padrio classico de astigma-
tismo irregular, associado a
uma regido de alto poder
didptrico, localizada inferior-
mente na meia-periferia (Fi-
gura 3).

Foram adaptadas lentes de
contato fluorcarbonadas com
melhora acentuada da AV
(1,0 no OD e 0,8 no OE).

Figura 2 A - Olho esquerdo. Observam-se cornea guttata central
e anel de Fleischer. B - Mesmo olho. Em detalhe, idem.
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Figura 3A - Topografia corneana computadorizada,
olho direito. Observam-se o encurvamento mode-
rado da area central e da meia-periferia inferior,
bem como o astigmatismoirregular.B - Topografia
corneana computadorizada, olho esquerdo. Ob-
servam-se o acentuado astigmatismo irregular,
bem como o grande encurvamento da area central
e das mais-periferias temporal e inferior.
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DISCUSSAO

A duavida existente, no presente
caso, ¢ se as duas patologias, possuem
uma relagio causal ou casual. Ja exis-
tem relatos na literatura de cornea
guttata secundaria a ceratocone € a
outros processos inflamatorios cornea-
nos '. No caso em questdo, baseado em
registros antigos, a paciente apresenta
cornea guttata desde pelo menos os 20
anos de idade embora nido haja men-
¢do de nenhuma alteragdo compativel
com ceratocone. A paciente nega qual-
quer patologia aguda ou inflamatéria
prévia em AO, mas confirma o habito
pouco freqiiente de cogar os olhos e
historia de atopia. Ainda ndo nos foi
possivel examinar outros membros da
familia.

Na classica descri¢gdo de Fuchs foi
notada a diminuigdo da sensibilidade
corneana em todos os pacientes, embo-
ra isto também ocorra no ceratocone 2.
No nosso caso, ha diminuigdo nitida da
sensibilidade embora ndo haja corres-
pondéncia entre os olhos quanto aos
quadrantes acometidos € 0 exame seja
subjetivo.

A paciente apresenta um quadro
clinico caracteristico de ceratocone
em AO (Figuras 1, 2, 3), inclusive com
a presenga de anel de Fleisher no OE
bem como a presenga do cone em po-
si¢do infero-temporal (Figuras 1, 2, 3).
Também observa-se, pelos resultados
da paquimetria, afinamento corneano
central.

Ceratocone ¢ um termo clinico usa-
do para descrever uma condigdo na
qual a cornea assume uma forma coni-
ca devido ao afinamento e a protrusdo
resultantes. Ndo ha infiltragdo celular
ou vascularizagdo, exceto no quadro
agudo. Usualmente, a condigdo ¢ bila-
teral, e embora envolva os dois tergos
centrais corneanos, 0 cone encontra-se
levemente abaixo do eixo visual 2.

A microscopia especular endotelial
em pacientes portadores de ceratocone
mostra que as células endoteliais apre-
sentam-se alongadas com a diregdo do
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eixo mais longo paralela as linhas de
tensdo % A microscopia especular do
caso em questdo também mostrou
acentuado polimegatismo e pleomor-
fismo na area central da cérnea, bem
como alongamento das células endo-
teliais no OE. Por outro lado, também
havia dreas extensas de cornea guttata,
0 que caracteriza a distrofia endotelial
e ocasiona a perda do padrdo de mo-
saico corneano inviabilizando a conta-
gem do numero de células hexagonais.

A distrofia endotelial de Fuchs ¢
uma doenga de etiologia desconhecida
na qual o endotélio corneano desen-
volve anormalidades funcionais e
morfologicas. Clinicamente, a doenga
progride vagarosamente por um perio-
do de vinte anos ou mais de cdérnea
guttata assintomatica para edema
cormeano com diminuigdo da visido e
dor '8

LAING et alii 3 desenvolveram uma
classificagdo qualitativa, em estagios,
do mosaico endotelial na distrofia de
Fuchs através da microscopia especu-
lar. Sdo descritos cinco estagios, que
podem ocorrer em uma cornea sem
edema clinico, sendo que os estagios
quatro e cinco sdo 0s que mais apropria-
damente descrevem o aspecto endote-
lial central da paciente em questdo.

Em pacientes com distrofia de
Fuchs, a aparéncia das excrescéncias
ou “verrugas” na membrana de
Descemet (cornea guttata) precede o
desenvolvimento do edema corneano
e, consequentemente da ceratopatia
bolhosa. Estas excrescéncias sdo
julgadas como sendo evidéncia de um
endotélio distréfico, embora elas pos-
sam estar presentes por anos e fre-
quentemente tornarem-se progressiva-
mente mais proeminentes em aparén-
cia, antes que a descompensagdo
endotelial seja evidente clinicamente.
Por outro lado, ha uma variabilidade
consideravel no tamanho, forma e nu-
mero de excrescéncias encontrados
numa cornea individual, ¢ o edema
ndo se desenvolve em todos os pacien-
tes com cOrnea guttata >.

Esta aparente discrepancia (cornea
guttata avancada sem edema) pode
significar que em uma cérnea edema-
tosa, ainda existem mais alteragdes
avangadas associadas a descompensa-
¢do fisiolégica do endotélio. Igual-
mente, ¢ muito provavel a possibilida-
de de que esta discrepancia reflita a
area limitada do endotélio que foi ob-
servada com o microscopio especular.
A instrumentagdo atual ainda ndo per-
mite identificar pontos especificos do
endotélio e retornar para examinar
esta mesma area subsequentemente 3.
Ainda ndo ¢é possivel mapear o endo-
télio, portanto num caso de distrofia
de Fuchs, ndo se pode saber a porcen-
tagem de envolvimento quanto as alte-
ragdes dos estagios quatro e cinco .
Além disso, as cOrneas com formas
moderadas ou avangadas de edema
impedem a visualizagdo adequada ¢ a
documentagdo fotografica do endoté-
lio corneano com o microscopio espe-
cular 38

Embora o grau de doenga clinica
possa ser correlacionado com a exten-
sdo da cornea guttata em evolugio,
indubitavelmente também esta ligado
ao numero total de alteragdes morfold-
gicas avangadas a microscopia especu-
lar. A investigagdo deste aspecto do
problema deve aguardar os avangos
técnicos devidos no desenvolvimento
da microscopia especular.

A despeito de que a maioria dos
casos de ceratocone poder ocorrer es-
poradicamente, varios trabalhos des-
creveram tanto heranga autossémica
dominante como recessiva 2. Ainda
nio tivemos a oportunidade de exami-
nar parente algum da paciente, portan-
to ndo podemos afirmar qualquer pa-
drao de heranga. Embora as patologias
sejam, provavelmente, coincidentes, ¢é
possivel que o ceratocone e a distrofia
endotelial de Fuchs estejam genetica-
mente associados * ©.

SUMMARY

Keratoconus is found in
conjunction with many ocular and
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nonocular disorders. The present
case shows a 42-year-old patient
with bilateral keratoconus and
bilateral Fuchs corneal endothelial
dystrophy. The patient underwent
corneal evaluation in terms of:
biomicroscopy, pachymetry, corneal
topography, keratoscopy, specular
microscopy and ceratoesthesiometry
besides other relevant ophthalmic
procedures. The biomicroscopy
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sensitivity. The specular microscopy
disclosed advanced cornea guttata
with areas of complete loss of the
endotelial mosaic pattern.

The findings in this patient
support previous observations that
keratoconus and Fuchs’ dystrophy
can be concurrent, although one
cannot conclude inheritance patterns
based on this limited evaluation.

showed central cornea guttata and
corneal ectasia. The pachymetry
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