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RESUMO

Relato de um caso de Epiteliopatia Pigmentar Placéide Multifocal Posterior Aguda (EPPMPA) que
foi tratada satisfatoriamente com corticoesteroide oral e tépico, associados a anti-inflamatério néao
hormonal tépico, com recuperacao visual completa. A paciente se apresentou com baixa visual
importante, multiplas lesdes placoides branco-amareladas perimaculares e alteragoes significativas na
avaliacdo de imagem multimodal, obtendo excelente resposta a terapia proposta. A EPPMPA é uma
retinocoroidopatia idiopatica que causa perda visual acentuada, aguda e indolor e frequentemente cursa
com sequelas visuais que podem até acometer o sistema nervoso central. A diferenciagdo da sindrome
dos pontos brancos e o inicio do tratamento precoce resultam em um melhor prognostico visual. Seu
tratamento ainda nédo esta bem estabelecido.

ABSTRACT

Here, we report a case of acute posterior multifocal placoid pigment epitheliopathy (APMPPE) that
was treated satisfactorily with oral and topical corticosteroids, along with topical non-hormonal anti-
inflammatory drugs, with complete visual recovery. The patient presented with significant visual
impairment and multiple perimacular yellowish-white placoid lesions; and evaluation of multimodal
imaging revealed significant changes and the patient responded suitably to the proposed therapy.
APMPPE is an idiopathic retinochoroidopathy that causes a sharp, acute, and painless visual loss and
often leads to visual sequelae that may even affect the central nervous system. Better visual prognosis
can be ensured by differentiating this disease from white dots syndrome and administering treatment
in the early stages of the disease. However, there is no well-established treatment for APMPPE thus far.
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INTRODUCAO

Epiteliopatia Pigmentar Plac6ide Multifocal Pos-
terior Aguda (EPPMPA), descrita por Gass em 1968,
¢ uma condicdo oftalmolédgica inflamatéria, idiopa-
tica e autolimitada, caracterizada pelo aparecimento
agudo de multiplas lesbdes placdides branco-amarela-
das na regido do polo posterior € média periferia da
retina'. Faz parte do grupo das retinocoroidopatias
idiopaticas, denominadas “sindromes dos pontos
brancos”?. E uma doenca frequentemente precedida
por sintomas gripais como febre, dor de cabega ou
mal-estar, podendo até acometer o sistema nervoso
central®. A etiologia da EPPMPA permanece desco-
nhecida, entretanto, uma associagado com infecgdes
virais e vacinas sugere um processo autoimune®. Ini-
cialmente, presumiu-se que esse distirbio afetasse
principalmente o epitélio pigmentar da retina (EPR)®.
Porém, evidéncias subsequentes sugeriram a cordide
como o principal local de envolvimento®. Tipicamen-
te, a EPPMPA acomete individuos saudéiveis, entre
20 e 30 anos de idade, frequentemente miopes, sem
preferéncia de género®. E caracterizada por fotopsia,
seguida de perda visual stbita e indolor, com escoto-
mas centrais e paracentrais. A doenga é geralmente
bilateral, podendo ser assimétrica. A acuidade visual
pode ser normal ou gravemente comprometida, de-
pendendo da localizagao das lesoes®’. O prognostico
¢ geralmente favordvel, com excelente recuperacao
acuidade visual de semanas a meses, embora a maio-
ria dos pacientes possa ter alguma sequela visual>®?.
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RELATO DE CASO

Paciente de 27 anos, do sexo feminino, natural
de Araguaina-TO, engenheira civil. Buscou atendi-
mento no Centro Brasileiro de Cirurgia de Olhos
(CBCO) dia 21/11/2019, com relato de que, hi 1
semana, referia percep¢ao de manchas em campo
visual bilateralmente, pior em olho esquerdo. Ne-
gou antecedentes oculares, sistémicos ou familiares.
Ao exame, apresentou acuidade visual (AV) corrigida
em olho direito (OD) 20/100 (-0,50 -0,25 x 170°)
e olho esquerdo (OE) 20/80 (-0,25 -0,25 x 170°),
segmento anterior sem alteracoes e presenga de tra-
co de células em vitreo anterior de ambos os olhos
(AO). Ao exame fundoscopico, observaram-se placas
branco-amareladas nas regioes perimacular e nasal
(Figura 1). A pressdo intraocular foi 15mmHg (OD) e
14mmHg (OE). Na analise multimodal das imagens,
a angiofgrafialuoresceinica (AGF) apresentou lesoes
com hipofluorescéncia inicial e staining tardio (Fi-
gura 2), a autofluorescéncia (AF) demostrou 3 lesoes
hipoautofluorescentes em AO que denotavam croni-
cidade, e outras 5 lesdes em OD e 4 no OE hiperauto-
fluorescentes que indicavam lesoes agudas (Figura 3).
Por fim, a indocianina verde (ICG) evidenciou le-
soes hipocianescentes (Figura 4). A tomografia de
coeréncia optica (OCT) evidenciou discretos desco-
lamentos neurossensoriais, com material inflama-
torio abaixo da retina interna e comprometimento
da zona elipsbide (Figura 5). A paciente também
realizou eletrorretinograma (ERG) e eletroculograma

Figura 1. Retinografia em AO com multiplas lesdes brancas, de consisténcia cremosa e em formato de placas
confluentes no polo posterior, com extensdo a média. periferia nasal, bilateralmente. Observa-se, também, atrofia e
hiperpigmentacao na mécula.
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(EOG), ambos sem alteracdes. Foi diagnosticada
com EPPMPA e iniciado tratamento com cetorola-
co de trometamina tépico de 6/6 horas, acetato de
fluormetolona de 2/2 horas e prednisona 60mg via
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oral, com regressdes semanais, por 6 semanas. No
dia 20/02/2020 evoluiu com recuperacdo da acuida-
de visual a 1,0 em ambos os olhos e melhora do
aspecto fundoscopico das lesoes (Figura 6).

Figura 2. AGF de OD e OE mostrando lesdes com hipofluorescéncia inicial (imagens a esquerda) e staining tardio (a

direita), achados tipicos da EPPMPA.

Figura 3. AF evidenciando em AO lesoes hiperautofluorescentes que correspondem as lesoes recentes e, também,
é possivel observar lesoes. hipoautofluorescéncia que correspondem as lesbes cicatrizadas, todas tipicas desta
patologia.
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Figura 4. ICG permite visualizar em AO lesbes hipocianescentes, caracteristicas desta doencga inflamatéria.

Figura 5. OCT B-scan em AO demonstra hiperrefletividade da retina externa (estendendo-se da camada plexiforme
externa ao EPR), compativel com material inflamatério. Ademais, discretos descolamentos neurossensoriais com
manutencao da espessura da retina.

Figura 6. Fundoscopia demostrando melhora das lesdes em AO, restando alguns pontos levemente esbran-
quicados.
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DISCUSSAO

A EPPMPA ¢ uma doenca que pode ser precedi-
da por sintomas gripais, a exemplo de febre, dor de
cabeca ou mal-estar’. Além disso, pode acometer o
sistema nervoso central, podendo ocorrer cefaléia di-
fusa ou até complicagdes como vasculite cerebral ou
meningoencefalite!?, Burés-Jestrup A. et al relatou 3
pacientes em uma série de 16 casos que tiveram o
quadros virais inespecificos'!, nossa paciente relatou
apenas cefaleia branda.

Os achados fundoscépicos compativeis com a
doenca caracterizam-se por lesoes placdides, multi-
focais, branco-amareladas, com dimensoes variadas
e localizadas no polo posterior € média periferia. Este
aspecto caracteristico foi bem visualizado ao exame
fundoscépico da nossa paciente. Além disso, essas
lesoes, gradualmente, evoluem para areas de hipopig-
mentacao e acimulo de pigmentos devido a atrofia e
proliferacao focal do EPR'?,

O uso de exames complementares de imagem
pode auxiliar no diagnostico e indicacdo de tratamen-
to. Na AGF, as lesoes apresentam hipofluorescéncia
precoce, devido a anomalia de perfusio da cordide
interna, com hiperfluorescéncia tardia (bloqueio pre-
coce, com staining tardio). Pode ocorrer, também, hi-
perfluorescéncia por defeito em janela quando houver
atrofia do EPR!'?. Constatamos essas duas situacoes
anteriormente citadas neste caso relatado. Na série
de casos de Burés-Jestrup A. et al todos os pacientes
tiveram esse mesmo padrao caracteristico da EPPM-
PA'"'. Na AF, observa-se hiperautofluorescéncia nas
areas com inflamacao ativa que, com a cicatrizagao,
passam a apresentar aspecto hipoautofluorescente!'s,
observado a primeira descrigao na chegada da paciente
a0 N0sso servico e a segunda situagao apos a resolugio
do quadro com recuperacio visual. A ICG ¢é superior
a AGF para demostrar as falhas na perfusao capilar e
lesdes agudas apresentam-se como hipocianescentes,
com melhora gradual conforme ocorre a resolucao da
doencga'4.

A OCT mostra acimulo heterogéneo de flui-
do subretiniano nos estdgios precoces da doencga,
evoluindo para hiperrefletividade da retina externa,
causada por um processo de ruptura na camada dos
segmentos internos e seguimentos externos, com hi-
perreflectividade do EPR que pode perdurar por até
trés meses!> 1°. Constatamos que nos relatos de Xerri
et al trés dos 20 olhos tiveram fluido subretiniano e
sete olhos tiveram alteragdes dos segmentos externos
da retina'’.

recuperagao visual completa apds tratamento: relato de caso

Ao observar as imagens do presente relato de caso,
€ possivel concluir que se trata de um caso classico de
EPPMPA. Este diagndstico baseia-se principalmente
no exame clinico e fundoscopico, sendo complemen-
tado por exames de imagem, como descritos anterior-
mente. O diagnéstico diferencial inclui sindrome dos
pontos brancos evanescentes, coroidite multifocal e
panuveite, coroidopatia puncttata interna, coroidite
serpiginosa, retinocoroidopatia de Birdshot, epitelite
pigmentar retiniana aguda, metastases multifocais
para a retina e linfoma intraocular’.

A indicagao de tratamento para pacientes com
EPPMPA permanece em debate. Em nossa paciente,
utilizamos o tratamento combinado com corticoide
topico e oral, juntamente com anti-inflamatério nio
esteroidal tdpico, j4 que alguns autores preconizam
indicar tratamento quando existe envolvimento ma-
cular ou do sistema nervoso central. Nestes casos,
os corticoesterdides orais sdo a opgao de escolha, na
dosagem inicial de 1mg/kg. Em seguida, podem ser
regredidos dentro de algumas semanas!!61819,

A paciente apresentada neste relato de caso mos-
trou um quadro bastante caracteristico de EPPMPA.
Sua evolucdo clinica foi favoravel e houve recuperacio
completa da AV, coincidindo com outras publicagoes.
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