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CASOS CLiNICOS DISCUTIDOS

Pseudoretinose pigmentar unilateral luética -
importiancia da investigacao clinica: relato de caso

Unilateral syphiliticpseudo-retinitis pigmentosa - importance of clinical
investigation: case report
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RESUMO

A retinose pigmentar é uma distrofia hereditaria da retina em que ocorre a destruicdo progressiva da
retina neurossensorial. Os casos unilaterais, retinose pigmentar unilateral, apesar de ter sido descrito
pela primeira vez ha mais de um século ainda ndo é uma entidade bem definida. Isso ocorre pela
dificuldade de descartar causas secundarias principalmente as infecciosas. No caso em questédo, o
paciente apresentou quadro semelhante a retinose pigmentar unilateral porém com exames laboratoriais
e histéria clinica que corroboraram com a hipotese de Pseudoretinose Pigmentar secundaria a Sifilis.
Apesar de nao se ter um tratamento especifico para o caso a discussao se torna importante devido ao
crescimento exponencial da Sifilis atualmente.

ABSTRACT

Retinitispigmentosa (RP) is a hereditary dystrophy of the retina in which progressive destruction of the
neurosensory retina occurs. Although unilateral RP was first described more than a century ago, it is
not yet a well-defined entity. This is attributed to the difficulty of ruling out secondary causes,primarily
infectious ones. In the presentcase, the patient presented a clinical picture similar to unilateral RPbut
with laboratory tests and clinical history that corroborated the hypothesis of pseudo-retinitis pigmentosa
secondary to syphilis. Although there is no specific treatment for thiscase, its discussion becomes
important because of the current exponential growth of syphilis.

INTRODUCAO

A medida que a degeneracao dos bastonetes avan-

Retinose Pigmentar (RP) é um termo usado para
caracterizar algumas patologias em que ocorre uma
destruicao progressiva de fotorreceptores da retinal,
principalmente os bastonetes, responsaveis pela adap-
tacdo claro-escuro, sendo este o sintoma mais inicial
da doenca, denominado nictalopia. E a distrofia here-
ditidria mais comum (1:5000) e geralmente é desco-
berta ainda na idade jovem sendo na maioria dos ca-
sos bilateral*® e associada a mutagio no gene RPEG5.
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ca, ha piora do quadro clinico com consequente per-
da de visdo periférica e constricio do campo visual,
evoluindo progressivamente para o comprometi-
mento macular, podendo causar baixa visual, edema
macular, catarata subcapsular posterior, glaucoma e
até mesmo a cegueira’. Anatomicamente apresenta
como sinais classicos, a triade: pigmentacao retinia-
na em espiculas 6sseas, palidez “cérea” e atenuacio
arteriolar®®.
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O diagnostico € feito baseado na histdria clinica
e nas alteragdes encontradas na biomicroscopia de
fundo. Exames complementares como campo visual
mostram escotomas periféricos evoluindo para um
padrao tubular. O eletrorretinograma mostra a redu-
cao da funcao dos fotorreceptores principalmente os
bastonetes. Ja a angiografia fluoresceinica é impor-
tante para seguimento do quadro revelando a destrui-
cao do epitélio pigmentar.

A Retinose Pigmentar Unilateral (RPU), apesar de
ter sido descrita hd mais de um século ainda é uma
entidade ndo bem definida®. Alguns casos foram rela-
tados, porém existe a dificuldade de descartar patolo-
gias que apresentam esse quadro unilateral de forma
secundaria*. Em 1952, Francois e Verriest estabelece-
ram critérios para o diagnéstico correto, onde devem
ser descartadas associacdo a doencas infecciosas ou
traumas, constatar a presenca de retinose no olho
afetado e auséncia dos sinais no olho contralateral®.

O objetivo deste trabalho é relatar um caso de
Pseudoretinose Pigmentar Unilateral (PRPU) infec-
ciosa, sem o diagnéstico adequado.

RELATO DO CASO

Paciente masculino, 72 anos, tabagista, trabalhador
rural, atendido no servico do CAO-UNAERP com
queixa de baixa visual progressiva para perto em am-
bos os olhos (AO) hi aproximadamente 2 anos, mais
acentuada no olho esquerdo (OE). Relatava acidente
com solda elétrica em OFE ha mais de 20 anos sem
déficit visual na ocasido. Nega comorbidades conhe-
cidas ou histéria familiar de doengas oftalmolégicas
e cegueira.

Realizado exame oftalmoldgico completo com
acuidade visual corrigida de 20/30 no olho direito
(OD) e 20/25 no olho esquerdo (OE), catarata nuclear
2+/4+ e tonometria de 13 mmHg ambos os olhos
(AO). A fundoscopia, OD mostrou-se sem alteracoes
(Figura 1) e, no OE, observamos disco 6ptico com
margens nitidas e palidez mais acentuada da papila,
atenuacao vascular e a presenca de lesdes pigmenta-
res tipo espiculas Gsseas difusas pelo pélo posterior e
periferia, poupando a regido macular (Figura 2), suge-
rindo o diagndstico provavel de Retinose Pigmentar
Unilateral (RPU).

Diante do quadro fundoscopico observado, refize-
mos a anamnese, € 0 paciente relatou comportamento
sexual de risco na fase de adulto jovem e mesmo apds
0 matrimonio e a esposa informou que o paciente fi-
zera tratamento com penicilina intramuscular (IM)
alguns anos antes.

Solicitados os exames complementares laborato-
riais, angiofluoresceinografia (AFG) e tomografia de
coeréncia 6ptica (OCT) (Figura 3) e campo visual (Fi-
gura 4), este dltimo (CV) mostrando-se normal em
OD e no OE, campo tubular com ilha de visdo cen-
tral. A AFG mostrou difusas dreas de hipofluorescén-
cia por bloqueio moteadas por hiperfluorescéncia por
efeito em janela nos quatro quadrantes e na regiio
macular (Figura 3). A tomografia de coeréncia 6ptica
(OCT) nao evidenciou edema macular no olho es-
querdo (Figura 4).

As sorologias evidenciaram VDRL nio reagente
(1:1), FTA-ABS IgM negativo e IgG positivo, Toxoplas-
mose IgM negativo e IgG positivo, Citomegalovirus
IgM negativo e IgG positivo.

DISCUSSAO

Doencas infecciosas como sifilis, toxoplasmose,
rubéola e citomegalovirose podem causar uma reagao
inflamatéria levando a uma mobilizagao do epitélio
pigmentar da retina (EPR)"® e formacdo de espicu-
las 6sseas caracteristicas de retinose pigmentar (RP).
Outras causas como traumas oculares associados a
descolamento de retina’ além de retinose toxica se-
cunddria ao uso de medicacoes como antipsicéticos,
sd0 causas importantes que devem entrar como diag-
nostico diferencial®.

Figura 1. Retinografia do olho direito mostrando auséncia de
alteracoes patoldgicas na periferia da retina.
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Neste trabalho, apesar da queixa de piora da acui-
dade recente (2 anos), a histéria de comportamento
sexual de risco, a boa acuidade visual apesar da pre-
senga marcada das alteragdes fundoscopicas somente
no olho esquerdo, sugeriram a hipdtese de pseudore-
tinose pigmentar secundaria a doencgas infectoconta-
giosa (sifilis) conforme descrito na literatura. Segundo
a literatura, quadros secundarios como a pseudoreti-
nose pigmentar luética em geral apresentam prognos-
tico visual mais favorivel do que nos casos de retino-
se pigmentar hereditdria, apesar do risco de neurite
dptica, que se nio tratada a tempo, pode levar a perda
total da visao.

Figura 2. Retinografia o olho esqerdo mostrando grumos
pigmentares tipo espiculas osseas naperiferia da retina
sugerindo retinose pigmentar unilateral.
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Até recentemente, nao havia tratamento especifi-
co para essas desordens do epitélio retiniano. Alguns
estudos mostravam o uso de vitamina A via oral para
Retinose Pigmentar, porém seu efeito no foi compro-
vado além dos efeitos colaterais®. O uso de Acido Val-
préico também foi proposto na tentativa de retardar
a progressio do campo visual porém nio houve bene-
ficio quando comparado ao placebo®. Recentemente,
o voretigeno neparvoveque (Luxturna®) foi aprovado
nos Estados Unidos para o tratamento da retinose
pigmentar. Os pacientes candidatos a esse novo tra-
tamento seriam aqueles com comprovada mutagao
bialélica no gene RPEG65 e que apresentem células re-
tinianas viaveis suficientes na OCT'’. Aplicado via

Figura 3. Angiofluoresceinografia do olho esquerdo mos-
trando areas difusas de hipofluorescéncia por bloqueio (hi-
perplasia de EPR) e areas de hiperfluorescéncia por efeito
em janela (rarefacdo de EPR).
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Figura 4. Campo visual do olho esquerdo mostrando constricédo
generalizada das isopteras (campo tubular) com preservacdo de
campo central.

injecdo sub-retiniana, introduz por meio de um virus
modificado uma c6pia normal do gene nas células da
retina fazendo com que as células defeituosas passem
a produzir a proteina que converte luz em sinal elétrico
pelo nervo 6ptico!®!!,

Para a pseudoretinose pigmentar secunddria, o
tratamento € da causa, ou seja, mediante ao uso de
penicilina benzatina ou cristalina nas doses e vias re-
comendadas. Contudo, para o paciente em questio,
nao foi instituido nenhum tratamento especifico, se-
guindo também a orientagao do infectologista, uma
vez que ja havia sido tratado previamente com penici-
lina intra-muscular, optando-se entdo pelo seguimen-
to semestral.
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Intimeras etiologias podem provocar um quadro
de injtria celular levando a mobilizagao do epitélio
pigmentério, lesio de fotorreceptores e deposicio de
pigmento semelhante ao caso descrito. A RPU de forma
isolada é uma entidade clinica questionada, princi-
palmente pela dificuldade de se afastar as causas se-
cunddrias, como a sifilis, cujo ntimero de pessoas
contaminadas, jovens e idosos, vem aumentando so-
bremaneira no Brasil. Contudo, uma anamnese bem-feita
pode nos orientar no raciocinio e no diagndstico.
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