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RESUMO

A doenga de Eales é uma vasculopatia retiniana periférica idiopatica que acomete principalmente homens jovens
saudaveis. As manifestagdes clinicas consistem em trés achados caracteristicos: vasculite retiniana periférica, nao
perfusao capilar e neovascularizagao retiniana e de disco optico. Em poucas séries de casos é descrita rara forma de
acometimento central, doenca de Eales Central. Nessa forma, os achados tipicos da doenca de Eales sédo encontrados
no polo posterior. O tratamento da doenca de Eales depende do estégio clinico em que se encontra a doenga e mais
recentemente realiza-se terapia com anti-VEGF. Neste relato descreve-se caso de jovem higido portador da rara doenca
de Eales Central e resultado favoravel da terapia intravitrea com ranibizumabe usada complementarmente a
fotocoagulacao panretiniana. Demonstrou-se evolugéo clinica satisfatéria em olho submetido a terapia intravitrea de anti-
VEGF ranibizumabe com redugdo da espessura retiniana em area macular e melhora da acuidade visual.

ABSTRACT

Eales disease is an idiopathic peripheral vasculopathy involving the retina that primarily affects healthy young men. The
clinical manifestations consist of three characteristic findings: peripheral retinal vasculitis, capillary nonperfusion, and
neovascularization of the retina and the optic disc. Few case studies describe the rare form of central involvement in the
disease, known as central Eales disease. In it, the typical findings of Eales disease occur in the posterior pole. Eales
disease treatment depends on the clinical stage of the disease. Anti-VEGF therapy has recently been used. This report
describes the case of a healthy young man with this rare form of Eales disease and the favorable outcome of intravitreal
therapy with ranibizumab used in combination with panretinal photocoagulation. Satisfactory clinical improvement was
observed in the eye that underwent intravitreal anti-VEGF treatment with ranibizumab, particularly in terms of the reduction
in retinal thickness in the macular region and improvement in visual acuity.

RESUMEN

La enfermedad de Eales es una vasculopatia retiniana periférica idiopatica que acomete principalmente a hombres jévenes
saludables. Las manifestaciones clinicas consisten en tres hallazgos caracteristicos: vasculitis retiniana periférica, no
perfusion capilar y neovascularizacion retiniana y de disco 6ptico. En pocas series de casos se describe rara forma de
acometimiento central, enfermedad de Eales Central. En esa forma, los hallazgos tipicos de la enfermedad de Eales se
encuentran en el polo posterior. El tratamiento de la enfermedad de Eales depende de la etapa clinica en la que se
encuentra la enfermedad y méas recientemente se realiza terapia con anti-VEGF. En este relato, se describe el caso de un
joven sano, portador de la rara enfermedad de Eales Central y resultado favorable de la terapia intravitrea con
ranibizumabe, tilizada de modo complementario a la fotocoagulacion panretiniana. Se ha demostrado evolucién clinica
satisfactoria en ojo sometido a la terapia intravitrea de anti-VEGF ranibizumabe con reduccion del espesor retiniano en el
area macular y mejora de la acuidad visual.
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INTRODUCAO

A doenca de Eales consiste em uma vasculopatia retiniana periférica idiopatica que afeta principalmente homens jovens saudaveis
entre a 22 e 42 décadas de vidal. Em apresentagdes iniciais pacientes podem ser assintométicos e em seguida aparecem as queixas
mais comuns como diminuig&o da acuidade visual (AV) indolor e entopsias'2. Bilateralidade é relatada em cerca de 50-90% dos casos®.

Os trés sinais caracteristicos da doenga de Eales consistem em vasculite retiniana periférica, perfusdo vascular comprometida e
neovascularizacao retinianas; os achados fundoscépicos variam a depender do estégio clinicol2458,

Uma rara variante da doenga de Eales conhecida como Eales Central foi descrita em poucas séries de casos*. Nela ha
acometimento da retina central e os achados tipicos da doenca de Eales sdo encontrados no polo posterior € ndo na média periferia,
forma de apresentagdo mais comum. A baixa de visdo é intensa e precoce devido a presenga de edema macular cistoide>47,

O presente relato descreve caso de homem jovem higido que, apds a exclusdo de outras vasculites retinianas, foi diagnosticado
como portador da forma de acometimento central da doenca de Eales e a evolugado clinica satisfatéria em olho submetido a terapia

intravitrea de anti-VEGF ranibizumabe.

RELATO DE CASO

ARM, 37 anos, sexo masculino, auxiliar de produgéo, procedente de Mogi Guagu (SP) foi encaminhado ao servico de Urgéncia
Oftalmoldgica da Universidade Estadual de Campinas referindo baixa acuidade visual (BAV) progressiva em ambos os olhos (AO) ha 2
anos, com piora substancial em olho esquerdo (OE) ha 6 meses. Sem antecedentes pessoais e oftalmoldgicos, boa saude geral.

Ao exame oftalmoldgico apresentava AV com corregéo 0,5 OD e 0,05 OE, biomicroscopia sem anormalidades, &ngulo camerular
aberto e sem neovascularizagao a gonioscopia, tonometria 10 mmHg AO.

Fundoscopia revelava vitreo claro e sem celularidade, microaneurismas e hemorragias retinianas “dot-blot” e “chama de vela”
concentrados no polo posterior e esparsos em média periferia e periferia retiniana, dilatagéo vascular periférica, remodelamento vascular
pronunciado em polo posterior (telangiectasias e shunts) e em média periferia, neovasos de disco (NVD), edema macular difuso em AO
e marcas de laser esparsas.

Tomografia de Coeréncia Optica Spectralis® (OCT) evidenciou atenuacdo da depressdo foveal em AO e cistos hiporrefletivos
intrarretinianos em camadas internas e externas, espaco hiporrefletivo sub-retiniano em regido foveal a esquerda, espessura macular
OD 534 pm e OE 457 um (Figura 1).

Figura 1: Tomografia de Coeréncia Optica Spectralis® (OCT) antes da terapia intravitrea com anti-VEGF ranibizumabe

em paciente com doenca de Eales Central
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Ranibizumabe na Doenga de Eales Central
Angiografia fluoresceinica Visucam® destacou em AO incompeténcia vascular periférica difusa nos quatro quadrantes associada a
areas multifocais de nao perfuséo capilar, presenca de shunts arteriovenosos em polo posterior e média periferia, NVD sem ultrapassar

limite da papila, aumento da zona avascular da fovea e edema difuso tardio em regido macular (Figura 2).

Figura 2: Angiografia fluoresceinica antes da terapia intravitrea com anti-VEGF ranibizumabe

em paciente com doenca de Eales Central

Realizada complementagéo de fotocoagulacdo panretiniana bilateral e solicitados exames para elucidagdo diagndstica, os quais
foram negativos (sorologias para hepatites A, B e C, citomegalovirus, toxoplasmose, sffilis, HIV e rubéola, FAN, ENA 6, Ac antiDNA, FR,
Ac anti-CCP3, P-ANCA e C-ANCA, baciloscopia em escarro, anticorpo anticardiolipina e anticoagulante IUpico) além de glicemia de
jejum, hemoglobina glicosilada, eletroforese de hemoglobina, homocisteina, PPD e US-doppler de artérias cardtidas e vertebrais dentro
dos padrdes da normalidade. Avaliagdes de otorrinolaringologia, gastroenterologia, reumatologia, hematologia, pneumologia e neurologia
descartam doenca vascular obliterativa sistémica, trombofilias e sarcoidose.

Iniciada terapia intravitrea com ranibizumabe 0.5 mg AQO, trés aplicagbes com intervalo mensal e seguimento com critério proé re nata
(PRN).

Apds 22 injecdo intravitrea paciente apresentava AV 0,5 OD e percepgao luminosa OE e fundoscopia evidenciava diminuicdo das
hemorragias intrarretinianas, macula seca a direita e regressdo dos NVD em AO. Devido manutencdo da BAV em OE decorrente de
dano inflamatério em nervo Optico e isquémico retiniano verificado em eletrorretinograma de campo total e potencial visual evocado,
paciente optou por cessar terapia intravitrea em OE.

Um més apods 3a aplicacao intravitrea em OD, AV OD 0,4 e movimento de maos OE. Fundoscopia mantinha achados descritos apds
a 22 injegdo e OCT OD apresentava restabelecimento de depressdo foveal, auséncia de cistos hiporrefletivos intrarretinianos,

espessamento retiniano difuso “sponge-like edema”, espessura macular 415 pum (Figura 3).
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Figura 3: Tomografia de Coeréncia Optica Spectralis® (OCT) apds a terapia intravitrea com anti-VEGF

ranibizumabe em paciente com doenca de Eales Central

Apods mais 3 aplicagdes ranibizumabe 0.5mg seguimento PRN paciente apresenta AV 0,4 OD e movimento de maos OE. Em OD,
macula mantinha-se seca e achados tomograficos permaneciam estaveis com espessura macular 375 pym. Angiografia fluoresceinica
demonstrava melhora do padrao de incompeténcia vascular periférica em OD, manutencao de areas multifocais de nao perfusao capilar

€ numerosos shunts arteriovenosos a esquerda e vazamento discreto tardio em regido macular OD e acentuado OE (Figura 4).

Figura 4: Angiografia fluoresceinica aps a terapia intravitrea com anti-VEGF ranibizumabe
em paciente com doenga de Eales Central
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O paciente segue em acompanhamento regular no setor de Retina e Vitreo do Departamento de Oftalmologia — Hospital de Clinicas
da Universidade Estadual de Campinas (HC- UNICAMP), com manutencéo da AV através de terapia intravitrea de anti VEGF

(ranibizumabe 0.5 mg).

DISCUSSAO

A etiopatogenia da doenca de Eales permanece incerta2%4, Sugere-se que mecanismos imunomediados combinados a inflamacéo
e oclusado venosa e arterial participem da fisiopatologia da doenca. Associagdes com doengas sistémicas tais como tuberculose,
esclerose sistémica, disfungbes vestibuloauditivas, disturbios da coagulacdo sanguinea ja foram propostas, mas nunca
consistentemente confirmadas®.

O diagnéstico de doenca de Eales € de exclusao. Vasculites retinianas, tais como leucemia, sarcoidose, sffilis, IUpus eritematoso
sistémico, toxoplasmose, tuberculose, doenga de Behget e retinopatias vasculares proliferativas, a exemplo de diabetes mellitus, anemia
falciforme, oclusdes vasculares venosas retinianas, que mimetizam o quadro devem ser excluidas?4*

O caso clinico apresentado difere da tipica apresentacéo periférica de alteragdes retinianas ao acometer preferencialmente a regiao
central, correspondendo a um caso da rara variante descrita como doenca de Eales Central>4. O acometimento macular é achado
incomum, presente em cerca de 18% dos olhos afetados?.

O tratamento da doencga de Eales objetiva reduzir a vasculite, minimizar o risco de hemorragia vitrea e, em casos avangados, remover
cirurgicamente hemorragias vitreas persistentes e tragdes vitreorretinianas*2£9, No estégio inflamatdrio com vasculite ativa, o tratamento
¢é feito com corticoide periocular e oral €, em casos selecionados, opta-se por terapia endovenosa e intravitrea. Fotocoagulagéo
panretiniana é o tratamento padrao ouro no estagio proliferativo. Apds adequado tratamento com laser, regressao de neovascularizagao
retiniana foi observada em 89% dos casos®?. A cirurgia vitreorretiniana é indicada em casos de hemorragia vitrea persistente,
descolamento de retina tracional envolvendo o polo posterior e descolamento de retina combinado — tracional e regmatogénicol4-8<,

Terapia com anti-VEGF se estabeleceu como alternativa para o tratamento da doenca de Eales devido a comprovagéo da associagéo
entre a expressédo do VEGF e a proliferagdo neovascular presente nessa doengal®€, Assim, a terapéutica intravitrea com anti-VEGF é
complementar a fotocoagulagéo panretiniana ou cirurgia vitreorretiniana, a depender do estagio clinico’®€. Demonstrou-se também
eficaz na redugéo da espessura macular em casos de edema macular com melhora importante da acuidade visual'®. Esse achado esta
de acordo com o apresentado no caso relatado.

O caso descrito demonstra evolugéo clinica satisfatdria em olho submetido a terapia intravitrea de anti-VEGF ranibizumabe em
paciente portador da forma de acometimento central da doenca de Eales. Notou-se preservacgao relativa de arquitetura retiniana macular
analisada ao OCT e diferenca de perfusdo vascular retiniana e padréo de vazamento vascular central analisados a angiografia
fluoresceinica.

O prognéstico visual da doenca de Eales depende da instituicio precoce e correta da terapéutica mais adequada para a fase clinica
da doencgal*Z, O envolvimento macular, verificado em casos de doenga de Eales Central, figura-se como importante causa de

comprometimento da acuidade visual final*5<,
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