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Degeneragao marginal pelucida superior

Superior marginal pellucid degeneration

Nicole Bragantini Larivoir', Marcelo Luis Occhiutto?, Jodo Carlos Yokoda®

Resumo

A degeneragdo marginal pelicida (DMP) é uma ectasia corneana rara. Caracteriza-se por afinamento periférico, sem sinais
inflamatdrios, tipicamente inferior e bilateral, separado do limbo por drea de espessura normal. H4 protrusdo da cérnea acima da
area de afinamento, resultando em elevado astigmatismo irregular. A topografia corneana, obtém-se a imagem caracteristica, porém
ndo patognomonica, em “asa de borboleta”. Relata-se, nesse caso, um paciente com DMP superior - apresentacao atipica da doenga
-destacando a importéincia da inclusdio da DMP como hipdtese diagndstica nos casos de afinamentos corneanos periféricos nao
inflamatdrios, que ndo comprometam apenas a regido inferior da cérnea.

Descritores: Doencas da cérnea; Topografia da cérnea; Paquimetria corneana; Relatos de casos

ABSTRACT

Pellucid marginal corneal degeneration (PMCD) is a rare bilateral noninflammatory ectatic peripheral corneal disorder, usually involving
the inferior portion of the cornea, separated from limbus by an area of normal corneal thickness. There is protrusion of the cornea above
the thinning area, resulting in high irregular astigmatism. Corneal Topography shows the characteristic, but not pathognomonic, image of
a “butterfly wing”. A patient with superior PMCD - an atypical presentation of the disease - is presented, highlighting the importance of
the inclusion of PMCD as a diagnostic hypothesis, in cases of non-inflammatory peripheral corneal thinning that does not compromise
only the inferior corneal area.
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INTRODUCAO

egeneragao marginal pelicida (DMP) é uma rara ectasia

corneana idiopdtica. Caracteriza-se pelo afinamento

periférico, ndo inflamatério e ndo ulcerativo da cérnea;?
assim como pela auséncia de opacidade, neovascularizagdo
e depdsito corneanos associados.® O adelgacamento ocorre,
caracteristicamente, na regido inferior, das 4 as 8 horas, em faixa
crescente com 1-2 mm, estando separado do limbo corneoescleral
por drea de espessura normal.*? A protrusdo corneana ocorre
acima do afinamento, em area de espessura normal.

Usualmente, o envolvimento € bilateral e assimétrico. A
incidéncia é maior entre a segunda e quinta décadas de vida, ndo
havendo predilegdo por raga ou sexo. ? Até o momento, ndo ha
comprovacdo de transmissdo hereditdria.

O quadro clinico se caracteriza por baixa acuidade visual
lentamente progressiva devido a indugdo de astigmatismo
irregular contra-a-regra. @

A topografia evidencia aumento da curvatura na periferia
inferior, estendendo-se aos hemimeridianos obliquos horizontais,
e aplanamento do eixo vertical. Dessa forma, obtém-se a imagem
caracteristica, porém ndo patognomonica,em “asa de borboleta”. ®

O estudo histolégico demonstra que o epitélio da regidao
afinada se apresenta intacto, enquanto a camada de Bowman
mostra-se ausente ou defeituosa. © Apesar da tipica apresentagio
inferior, existem relatos de casos atipicos com afinamento superior-?,
nasal??, temporal®e em toda circunferéncia da cérnea. %

Este trabalho tem como objetivo relatar mais uma forma
atipica da DMP, contribuindo para descricdo de tais casos e
para sinalizagdo da importancia da inclusdo da DMP como
hipdtese diagndstica nos casos de afinamentos corneanos
periféricos ndo inflamatérios que comprometam ndo apenas
a regido inferior da cérnea.

ReLAaTto DE CAso

Homem, 57 anos, branco, aposentado, foi encaminhado
a0 Nosso servigo para investigacdo de ceratocone, devido ao
relato de aumento significativo do astigmatismo no tltimo ano.
Queixava-se de baixa acuidade visual progressiva hd 5 anos,
ocasido na qual iniciou o uso de 6culos. Negava antecedentes
oftalmoldgicos e familiares, e apresentava como comorbidade
hipertensao arterial sistémica.

A acuidade visual com melhor corre¢ao era de 20/200 em
olho direito (+0.50DE -5.50DC 80°) e 20/15 em olho esquerdo
(+0.75DE -5.50DC 95°).

A biomicroscopia anterior, era possivel observar cérnea
clara em ambos os olhos, sem evidéncias de inflamacao,
vascularizacdo ou alteragdo epitelial, assim como a presenca
de drea de afinamento superior em olho direito, em formato
crescente, a dois milimetros do limbo, estendendo-se das 11 as
2 horas (Figura 1); associada a protrusdo sem adelgacamento
na cérnea inferior adjacente. O olho esquerdo ndo apresentava
alteragdes detectdveis (Figura 2). O restante do segmento anterior,
mapeamento de retina e tonometria de aplanacdo nao mostravam
anormalidades, em ambos os olhos.

A topografia corneana de ambos os olhos apresentava
astigmatismo irregular contra-a-regra, com padrdo em “asa de
borboleta” superiormente localizada (Figura 3).

Na tomografia de cérnea (Pentacam® - Oculus Optikgeriite,
Wetzlar, Germany) de olho direito, a imagem de Scheimpflug
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vertical evidenciava banda periférica superior de adelgagamento,a
espessura corneana normal abaixo e acima da mesma, a protrusao
abaixo do afinamento e o aplanamento central da cérnea (Figura
4). O olho esquerdo apresentava-se sem alteragdes.
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Figura 3: Topografia com padrdo em asa de borboleta em ambos os
olhos

Figura 4: Imagem de Scheimpflug vertical (91-2710) com afinamento
superior periférico (sinal da seta)
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No mapa de elevagdo anterior comparado com a best-
fit sphere (BFS), observava-se elevacdo superior periférica,
correspondente a drea de ectasia, em ambos os olhos. (Figura 5)
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Figura 5: Mapa de elevagdo anterior comparado com a best-fit sphere
(8mm)

No mapa paquimétrico, uma drea de afinamento superior
periférica em olho direito foi identificada, ausente em olho
esquerdo. (Figuras 6).

Figura 6: Mapa paquimétrico (12mm)

Apés a correlacdo do exame fisico com exames
complementares, ficou estabelecido o diagndstico de DMP superior.

Como tratamento inicial, foi proposta a adaptacdo de lente de
contato gas permedvel rigida em olho direito. A melhor acuidade
visual alcancada foi 20/50, com importante descentragao superior
da lente e queixa de desconforto.

Devido ao insucesso, optou-se pela lente de contato escleral,
obtendo-se resultado satisfatério quanto ao padrao de adaptacao
com os seguintes parametros: curva base 6.75mm; -6.25 dioptrias;
didmetro 16.50; ZO 9.5 e SAG 4.98. A acuidade visual alcancada
foi de 20/20, associada a satisfa¢ao do paciente quanto ao conforto

DiscussAo

O diagnéstico diferencial dos afinamentos corneanos
periféricos pode se mostrar desafiador, principalmente em
casos atipicos, mas € de fundamental importancia para a correta
abordagem terapéutica. (12

A distingdo inicial entre causas inflamatdrias ou nio
inflamatodrias se faz necessaria. Dentre as causas inflamatorias,
destacam-se as ceratites (autoimune, estafilocdcica marginal, por
rosdcea e por exposi¢do) e a tlcera de Mooren. Nos quadros nao
inflamatorios, os principais diagnésticos diferenciais sdo Dellen,
ceratocone, ceratoglobo,degeneragio marginal de Terrien e DMP. (19

O ceratocone € a ectasia corneana mais comum ® e o
principal diagnéstico diferencial da DMP. Geralmente, tem inicio
na puberdade e progressdo até a terceira ou quarta décadas
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de vida,'® enquanto a DMP tem inicio mais tardio e curso
lentamente progressivo. ®

O principal dado a ser analisado para distincdo entre
as duas patologias € a caracteristica do afinamento corneano:
enquanto na DMP ele € periférico e ndo coincide com a area
ectdsica, no ceratocone, mostra-se central ou paracentral e
coincide com a protrusdo.!>¥ Em casos moderados, tal avaliacdo
pode ser realizada na biomicroscopia anterior; entretanto,
em casos de DMP incipiente, deve-se recorrer a avaliacao
complementar, como mapas de elevacdo e paquimétrico.

Além disso, o ceratocone pode apresentar comemorativos
como anel de Fleischer, estrias de Vogt, fendmeno de Rizutti e
sinal de Munson, ¥ ausentes na DMP.

O ceratoglobo constitui outro importante diagndstico
diferencial da DMP e se distingue por apresentar inicio ao
nascimento, afinamento difuso da cérnea, protrusdo globdide e
astigmatismo sem grande irregularidade. 15

Vale lembra que, até o presente momento, ndo se sabe
se as DMP, ceratocone e ceratoglobo tratam-se de patologias
diferentes ou representam variacdes fenotipicas da mesma
desordem. 19 Relatos de associa¢io de DMP com ceratocone
@ e ceratoglobo 17 reforcam a ideia de que possam representar
aspectos clinicos distintos de uma mesma patologia.(®1819

A degeneragdo marginal de Terrien, por sua vez,
afeta grupo etdrio similar a DMP e também ¢ causa de alto
astigmatismo. Diferencia-se pela presenca de opacidades
corneanas, depdsitos lipidicos axiais ao afinamento e presenca
de neovascularizagdo. ', Entretanto, deve-se atentar ao fato
de que raros casos de hidropsia na DMP sdo descritos, podendo
gerar cicatrizes e neovasos. 1720

Nao existem, até o momento, indices topograficos especificos
e universalmente aceitos para o diagnéstico de DMP. @) E
fundamental ter-se em mente que o padrdo em “asa de borboleta”
na topografia ndo define a patologia, podendo aparecer em outras
ectasias corneanas, incluindo o ceratocone. Isso ocorre porque os
padrdes topograficos sdo artefatos do método de representacao
dos dados e ndo descrevem de forma acurada o formato da cérnea.
©® Assim, para diagndstico correto, é essencial a andlise detalhada
na lampada de fenda e paquimetria, como formas de evidenciar
o afinamento periférico caracteristico.®?

A grande maioria dos casos de DMP pode ser
adequadamente manejada apenas com tratamento clinico. 122
Em estagios iniciais, opta-se pelo uso de 6culos. Entretanto, com
a progressdo,a corre¢do com 6culos geralmente ndo € satisfatdria
devido ao alto astigmatismo irregular.®

Casos moderados comumente necessitam de lentes de
contato rigidas gds-permedveis, as quais corrigem adequadamente
a visdo, porém tém adaptacdo dificultada devido a centragdo
instavel. Uma opcao para melhor estabilizacdo e tolerancia da
lente seria a escolha de didmetros maiores.!” Outra opgio sdo
as lentes bitdricas, indicadas em corneas obladas.?'?* Em casos
mais avancgados, pode optar-se pelas lentes esclerais. 7

As opgdes cirtrgicas sd@o consideradas em casos que
ndo apresentam melhora com o arsenal clinico e devem ser
adiadas o maximo possivel, j4 que apresentam técnica dificil,
imprevisibilidade, irreversibilidade, longa reabilitacdo e maior
indice de complicac¢des.?*2% Sdo vérias as opgdes cirtirgicas
disponiveis,ndo havendo consenso sobre qual delas seria a mais
efetiva.® Dentre elas, pode-se citar a ceratoplastia penetrante,®
a ceratoplastia lamelar em crescente,®” ceratoplastia lamelar
“tuck-in” (“tuck in” lamelar keratoplasty - TILK),® ressecgio
lamelar em cunha,®” anel intra-estromal®*2® e crosslinking. "2
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