" CONTRIBUICAO AO ESTUDO DOS ASPECTOS OFTALMOS-
COPICOS DA DEGENERAGCAO DISCIFORME MACULAR *

Na elaboragdo desta exposicdo, cui-
damos de apreciar, amparados em inu-
meros trabalhos coligidos € em nosso
subsidio pessoal, o estudo oftalmoseépico
da retinite exsudativa macular senil de
Coppez e Danis ou degeneracio discifor-
me da regido macular de Junius e Kuhnt
como elemento precioso e decisivo de di-
ferenciagdo diagnéstica com os tumores
do fundo ocular.

Freqiientemente, hé ocorréncia do-
lorosa da enucleagdo de globos oculares,
em virtude de suspeita de que o proces-
so macular seja de origem maligna.

Embora, de muito, tenha sido a de-
generacdo disciforme macular definida,
nos quadros nosolégicos, como entidade
clinica de caractéres préprios por Cop-
pez e Danis, persiste, contudo, algumas
vezes, a confusdo no estabelecer-se o diag-
néstico.

A analise mais detida e minuciosa
do fundo ocular forneceria, em quase to-
dos éstes casos, valiosos e decisivos ele-
mentos semibticos de diferenciagdo cli-
nica, evitando-se portanto a solugdo da
operagdo radical, que conduziria & ce-
gueira total.

Ndo é demais, por conseqiiéncia, a
adverténcia necessaria, a fim de eluci-
dar, como agora aqui pretendemos fazer,
tendo em vista também, sobretudo, o es-
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clarecimento e a informacgéo devidas aos
jovens oculistas que tirardo, desta for-
ma, ensinamentos importantes da obser-
vagao e da experiéncia alheias.

Tal € o objetivo principal da presen-
te contribuicao.

Em geral, a degeneracdo discifor-
me da regido macular incide nas pes-
soas idosas, se bem que haja casos (Ju-
nius; Bailliart; Davis e Sheppard; F. H.
Adler e Hunter Scarlet; Busacca e ou-
tros autéres) mencionados em doentes
de menos de quarenta anos (forma juve-
nil de degeneracéo disciforme).

A idade dos pacientes varia entre
quarenta e oitenta anos em as observa-
¢oes alheias e nas nossas. Depara-se a
enfermidade em ambos os sexos, com li-
geira predominincia nos homens. Sébre
o téma, a literatura médica universal é
ja assas extensa. Na Ameérica do Sul, ti-
vemos conhecimento de varias publica-
¢des, as quais em ordem cronoldgica sdo
as seguintes: de A. Vazquez-Barriére,
1929; de Lijo Pavia, 1939; de C. S. Da-
mel, J. A. Gallino e O. A. Travi, 1941; de
Esteban Adrogué e B. Tosi 1943; de J.
Camargo Alves, 1953; de A. Busacca,
1957; de H. Campuzano e E. G. Gini,
1957; de R. Rodriguez-Barrios e Maria

Julia Massera Lerena 1959.
A degeneracdo disciforme macular

* Conferéncia Gradle, pronunciada na Sessio Inaugural do VI Congresso Panamericano de Oftal-
mologia realizade, na Aula Magna da Cidade Universitéria de Caracas, em 31 de janeiro de 1960.
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ou melhor sub-macular, de origem e lo-
calizacdo coroideas, é classificada por
Herman Elwyn, 1954, juntamente com
as estrias angio6ides, no grupo das doen-
cas degenerativas de base hereditaria,
com assento na membrana vitrea de
Bruch. No6s a colocamos, 1958, entre as
heredo-degeneracoes propriamente ditas,
como entendeu Elwyn, localizada na ca-
mada mesodérmica da lamina vitrea.

Para melhor entendimento, convém
recordar que a lamina vitrea possue duas
camadas: a externa, mesodérmica, cons-
tituida de fibras conjuntivas (colage-
nas) e de fibras elasticas; e a interna,
ectodérmica, considerada por Hervouet,
1958, como produto de elaboracdo pro-
toplasmica do epitélio pigmentado da re-
tina. A alteracdo da primeira da origem
as héredo-degeneracgoOes propriamente di-
tas (degeneracdo disciforme macular) e
estrias angiodides); a les@o da segunda
ocasiona e determina a formacéo de dru-
sas ou verrucosidades hialinas, classifi-
cadas como degeneracdo tapéto-retinia-
na.

Do mesmo modo, por sua vez, J.
Francois, considera a doenca de Coppez
e Danis ou de Junius e Kuhnt como hé-
redo-degeneracao, juntamente com a dis-
trofia macular senil e a degeneracéo ma-
cular senil habitual.

Busacea (1957), adotando a denomi-
nacdo latina de ‘degeneratio maculae
disciformis”, entende, com razdo, que es-
ta afeccdo ndo é primitiva da retina e
aduz ainda que ndo é sempre degenera-
tiva. A éste propésito convém referir a
forma de distrofia macular de Sorsby,
com reacdo exsudativa, do tipo inflama-
torio ,que tem muita semelhanca com a
degeneracdao macular disciférme. Dis-
tingue-se aquela das lesOes puramente
vasculares ou inflamatorias pela incidén-
cia familial (Francois).

No estudo destas entidades patologi-
cas do polo posterior, que tém assento
umas na coroide, outras na retina, deve-
mos tomar em apreco dois fatos de or-
dem anatémica de importancia étiopa-
togénica:

1) H4 um espaco potencial (Hage-
doorn) entre as camadas interna (cama-
da basal do epitélio pigmentar) e a ex-
terna da lamina vitrea. Normalmente,
estas camadas ndo se aderem, de modo
que os leucécitos podem penetrar entre

ambas. A camada interna, por outro la-
do, estd sempre aderente ao epitélio pig-
mentar.

2) A circulacdo coroidea, da cério-
capilar, como é do conhecimento geral,
nutre as camadas externas, neuro-epite-
liais da retina. Por sua vez, a artéria
central da retina vasculariza e irriga as
camadas internas da retina cerebral e é
visivel ao exame oftalmoscopico. Permi-
te esta disposicAo anatomica que qual-
quer alteragdo vascular retiniana seja
acessivel em condi¢des normais de trans-
paréncia dos meios oculares. J4 o mes-
mo néo sucede com a circulacdo da co-
rio-capilar, cujas alteracgoes ou deficién-
cias somente podem ser conhecidas atra-
vés das lesGes por estas promovidas se-
cundariamente no nervo 6ptico, na reti-
na e no humor aquoso.

E, desta maneira, explica-se, pois, o
fato de que o processo patolégico da de-
generac¢do macular disciforme tenha si-
do capitulado como entidade clinica da
retina, quando, na verdade, a lesdo pri-
mitiva é coroidea. Ademais, corroboran-
do e confirmando esta assercdo, os dados
anatomo-patoldgicos e a observac¢do of-
talmoscopica revelam a aparéncia quase
normal dos vasos retinianos ou a presen-
ca néstes de discreta esclerose.

Nao obstante termos em mira enca-
rar exclusivamente o quadro oftalmoscé-
pico da enfermidade macular disciforme,
ndo é possivel deixar de apreciar dela
trés tracos fundamentais:

1) A afeccdo é de origem corofdea e,
por conseqiiéncia, sub-macular (Hage-
doorn).

2) Os estudos anatomo-patolégicos
procedidos por varios autores fazem
acreditar que as lesdes sobrevindas na
membrana de Bruch sdo o resultado de
deficiéncias na circula¢ido da cério-capi-
lar. Tais lesOes (estrias na cama exter-
na e drusas na camada interna) surgem
como manifestacdes de processo patol6-
gico primitivamente localizado na coréi-
de. Por sua vez, as alteracdes da degene-
racdo disciforme sdo efeitos secundarios
e, algumas vezes, tardios dessas deficién-
cias da circulagdo da coério-capilar. Sao,
na verdade, em suma, expressao de uma
angiopatia coroidea (Damel, Gallino,
Travi) .

3) Impde-se, a fim de evitar-se diag-
noéstico erréneo com as neoplasias ma-
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lignas, maior divulgagdo dos conheci-
mentos oftalmoscopicos da enfermidade
disciforme macular, tornada mais co-
mum, hoje em dia, como também igual-
mente sucede com a retinopatia diabéti-
ca em face do aumento da média geral
de sobrevivéncia dos individuos.

Em virtude de exames oftalmoscopi-
cos deficientes decorre maior freqiiéncia
de enucleagdes oculares, intempestivas e
inoportunas.

A éste respeito, deve-se ter em con-
ta haver Duke-Elder mencionado os ca-
sos de olhos enucleados com diagnoéstico

clinico de tumor, quando na realidade

revelou o exame histolégico tratar-se de
processo patoldgico de natureza benigna,
via de regra degeneracdo disciforme ma-
cular: Michel, 1877; Axenfeld, 1915;
Hird, 1916; Knapp, 1919; Elschnig 1919;
Wooflin, 1926; Paul, 1927; Holloway e
Verhoeff, 1928; Seefelder, 1928; Hausen,
1930; Behr 1931; Verhoeff e Grossmann,
1937; e Braun, 1937.

H4 pouco ainda, apresenta Frayer,
1955, em um quadro, a relacdo de entre
24, 13 olhos enucleados com o diagnoés-
tico errado de melanéma maligno.

Isto pdsto, considera o autor ameri-
cano que, a par do melanéma maligno e
da degeneragdo disciforme macular se-
nil, devem ser incluidas no rél das lesdes
maculares proeminentes, capazes de ge-
rar confusdo, a hemoragia coroidea ou
sub-retiniana ,0 carcindma metastatico,
o hemangidoma da coréide, o tuberculo-
ma da coréide a retinite exsudativa de
Coats e a hiperplasia consecutiva a trau-
matismo com inflamacéo.

Neste sentido, Frayer faz referéncia
3 dificuldade de diferenciagdo clinica
entre o melandma e a degeneragéo dis-
ciforme macular, deixando porém de ci-
tar a importincia da biomicroscopia nes-
te particular. Pondera, contudo, para a
exatiddo de diagnéstico, dever levar-se
em apréco certas manifestacoes presen-
tes na degeneracéo disciforme.

Tratar-se-ia, seguramente, da pre-
senca nesta enfermidade de hemorragias
¢ de focos brancos, a miude se dispondo
com as caracteristicas da retinite circi-
nada.

Acrescenta ainda éste autor que, de
acfrdo com Verhoeff, Grossmann e Du-
ke-Elder, a enucleagdo deve ser adiada
“nos casos em que o tamanho e a situa-

cao da lesdo, a textura da retina na su-
perficie desta, a auséncia de inflamagéo
e de descolamento extenso da retina, a
existéncia da retinite circinada e a pre-
senca de hemorragias sub-retinianas ad-
jacentes & massa exsudativa sugiram
diagnodstico de degeneracdo disciférme”.

Na apreciacdo de tédas as nossas ob-
servacoes, o exame do Olho congénere,
como também acentua Reese, é de gran-
de importancia, para que nos aproxime-
mos mais de um diagnéstico preciso.

Via de regra, o olho congénere ofe-
rece elementos semibticos capazes de
permitir elucidagdo mais facil de diag-
néstico clinico, dada a bilateralidade co-
mum &s manifestacées senis do fundo
ocular.

Nem sempre, porém, as lesdes sdo i-
dénticas em ambos os olhos, podendo-se
vér, como muito bem assinala e documen-
ta Maggiore: “a mancha edematosa disci-
forme num olho e, no outro, alteracoes
degenerativas do tipo distroéfico”.

E’ 0 que observamos também, haven-
do, por vézes, o processo distréfico se mo-
dificado, tomando aos poucos as caracte-
risticas do periodo pseudo-tumoroso.

Importa sempre que o exame oftal-
moscépico seja procedido detidamente em
ambos os olhos, de modo que se possam
colher dados semiologicos de significa-
cdo para estabelecer-se diagndstico de
certeza. E éste objetivo se alcanca atual-
mente gragas ao emprégo da biomicros-
copia do fundo de olho, recurso valioso
no diagnostico da degeneracdo macular
disciforme. Busaca, encarando a impor-
tancia déste exame declara que “estd
persuadido de que um bom exame bio-
microscépico teria podido evitar a enu-
cleacdo, praticada em caso de suspeita de
tumor, na maioria dos 13 olhos, nos quais
Fryer estudou as alteragGes histologicas
da degeneracgao disciforme”.

De tudo isso se colige a importan-
cia que, para estabelecer-se diagnostico
de presuncdo, assumem, a par da proe-
minéncia edematosa da regido macular,
os aspetos variados de que se revestem
as alteragbes degenerativas ou distréficas
do fundo ocular, quer no 6lho de maior
comprometimento patologico, quer no
congénere, no qual as lesdes se evidenci-
am giiscretamente, como adiante iremos
averiguar.

A anélise de nossas observacdes con-
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firma o conceito que, em geral, os autores
fazem relativamente & evolucdo desigual
da doenca disciforme macular num e
noutro olho, ao mesmo passo que quadros
oftalmoscopicos diferentes s@o registra-
dos desde a fase inicial distrofica, cons-
tantemente passada despercebida.

O polimorfismo da degeneracdo dis-
ciforme explica que, do ponto de vista
retinoscdpico, se tenham descrito os mais
diversos quadros: os que lembram a co-
roidite guttata de Tay, os que sugerem
o aspeto de maculopatias senis; os que
mostram manifestacdo exaustiva salien-
te, pseudo-tumorosa; e 0s que surgem co-
mo decorréncia de hemorragia stbita.

Ja, em sua histérica e alentada con-
tribuicdo, Junius e Kuhnt, 1926, assinala-
vam que o ‘“aspeto oftalmoscépico das le-
soes retinianas era extremamente varia-
vel nos diferentes periodos de sua evolu-
¢ao, verificando-se, com efeito, todas as
variedades de alteracoes, desde discretas
sufusdes hemorragicas até as manchas
brancas da retinite circinada”.

Procede dai o admitir-se de que a
doenca, surpreendida por uns e por ou-
tros, em fase de evolucao diferente, tenha
recebido nomes diversos, especialmente
aos dados a fase edematosa ou de forma-
¢do pseudo-tumorosa, que é a mais comu-
mente encontrada.

Para a exata interpretacao dos aspe-
tos do fundo ocular nessa doenca, desde
o século passado tém concorrido os estu-
dos histoldgicos efetuados por varios au-
tores, devendo-se citar, em primeiro lu-
gar, a observacdo anatomo-patologica de
Pagenstecher e Genth, de 1875. Os estu-
dos histolégicos ulteriores serviram de ba-
se para a compreenséo da etio-patogénia
e também para elucidar a evolucdo dos
quadros oftalmoscopicos. Em 1940, E. V.
L. Brown relaciona as contribuic¢des his-
tologicas existentes na literatura médica,
com o intento de dar base & ampla inves-
tigacdo e divulgacao dos estudos sbbre a
enfermidade. Assim, sdo enumerados, em
ordem cronolégica, os estudos de: Michel,
1878; Friedenwald, 1914; Hird, 1916; Heg-
ner, 1916; Elschnig, 1919; Knapp, 1919;
Heine, 1926; Wolfflin, 1926; Paul, 1927,
Seefelder, 1928; Behr, 1929; Hansen,
1930; Beher 1931; Vogt, 1935; Rintelen,
1937; Verhoeff e Grossman, 1937; Reese,
1938; Braun, Gifford e Cushmann, 1940.

No trabalho de Frayer, 1935, ha a-

notacéo de 24 casos, sendo que 23 esta-
vam inscritos no Registro of Ophthalmic
Pathology.

Até o trabalho de Junius e Kuhnt,
1926, nao havia uniformidade na desig-
nacao da doenca. Assim, os casos de Pa-
genstcher e Genth, 1875, de Hutchinson,
1876, de Silcock, 1899, sdo capitulados en-
tre as corio-retinites centrais; os de Axen-
feld, Hegner, Holm, Coppez e Danis entre
as retinites exsudativas externas; os de
Michel, Jessop, Batten, Lawford entre as
formacoes tumorosas da regido macular.

Os autores alemdes estabeleceram a
identidade dessas diferentes denomina-
¢oes, apesar de Coppez e Danis ja terem
individualizado a maculopatia como pro-
cesso patologico de caracteristicas bem
definidas. Desde entéo, a doenca é, de pre-
feréncia, conhecida com a designacéo de
degeneracao disciforme-macular dada pe-
los professores germaéanicos, conservando-
se, pois, a denominac¢éo conferida a ela
anteriormente por Oeller em dois casos
registrados em seus “Atlas de Oftalmos-
copia” e “Atlas de achados oftalmoscopi-
cos raros”.

Embora esta denominagéo retrate a
feicdo clinica da maculopatia em sua fa-
se secundaria de evolucdo, dita pseudo-
-tumorosa, deve ser conservada, por isso
que é o periodo mais expressivo da doen-
ca e o mais comumente observado.

Convém, outrossim, considerar que a
descricdo feita, com prioridade, por Cop-
pez e Danis (1923 e 1926), corresponde
rigorosamente & realidade objetiva do
processo patoldgico macular, que evolve
em periodos sucessivos.

Na realidade, é o que, através da ex-
periéncia alheia e da nossa, temos oportu-
nidade de observar quando surpreende-
mos o periodo inicial da maculopatia ede-
matosa disciforme. Déste ponto de parti-
da, iremos apreciar, como est4 descrito
com minucia por Coppez e Danis, a evo-
lucdo completa de seu quadro oftalmos-
copico.

No trabalho de Junius e Kuhnt hé
somente um caso citado por Vaszquez-
Barriére, o de nimero um, no qual é
mencionado o inicio provavel da doenca,
tal como descreveram os autores belgas:
discreta descoloragdo branco-acizentada
do centro da retina cercado de uma sé-
rie de pequenas hemorragias recentes.

Louvando-nos na descri¢cdo de Cop-
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pez e Danis, podemos dividir o processo
evolutivo da degeneracdo macular dis-
ciforme em trés periodos, assim como ja
o fizeram J. Francois, em 1936, e A. Bu-
sacca, em 1957.

a) periodo inicial ou de distrofia
macular.

b) periodo de evolugcdo ou de for-
macdo pseudo-tumorosa sub-
macular.

c) periodo final ou de atrofia.

Todavia, antes de encetarmos a des-
cricdo dos trés periodos, é de convenién-
cia rememorar o que ensina, sObre o mes-
mo tema, o professor L. Maggiore, de Gé-
nova. Encarando a variabilidade dos as-
petos oftalmoscépicos no mesmo doente,
relata éle duas formas clinicas: a de pre-
disposicdo exsudativa (forma edemato-
sa), na qual ha prevaléncia do compro-
metimento do colageno; e a do tipo dis-
tréfico em que predomina a lesdo das fi-
bras elasticas da membrana vitrea.

As consideracdes, de ordem oftalmos-
copica, tecidas em térno das formas esta-
cicnarias distrdficas da alteragdo macular
pelo mestre italiano, sdo de grande im-
portancia pratica.

Quem se demora nos exames do fun-
do ocular e observa, com cuidado e reite-
radamente, a evolugéo dos casos, compro-
va a procedéncia e o valor do trabalho da
escola italiana. A averiguacdo precoce da
existéncia de alteracdes senis bilaterais
da regido do polo posterior, por vézes mi-
nimas e, ao parecer de alguns, insignifi-
cantes, que evolvem, mais tarde no sen-
tido de uma ou outra forma clinica, sdo
de imensa significacdo diagnéstica, prin-
cipalmente quando o diagndstico perma-
nece indeciso entre tumor maligno e de-
generacdo disciforme.

Passando agora a descri¢do particu-

larizada dos diferentes periodos, é-nos da-
do observar, como ja o fizeram Coppez e
Danis com prioridade, no periodo inicial
ou distroéfico, uma série de focos puntifor-
mes brancos ou branco-acinzentados ou
branco-amarelados situados na regifo
macular.
. Correspondem estas formagdes, para
Bailliart, a focos de capilarose. Os estu-
dos anatomo-patologicos revelam tratar-
se de falsa capilarose, de vez que apresen-
tam as caracteristicas histologicas das
drusas ou verrucosidades hialinas da 1a-
mina vitrea da coroéide.

A disposi¢do que estas manchas to-
mam na regido macular lembra a coroi-
dite guttata de Tay. Por vézes, a analogia
¢ perfeita como se averigua nas nossas
observacoes. Numa delas constava, na fi-
cha clinica, o diagnéstico de coroidite
guttata de Tay, registrado no Servico
Hospitalar por um dos assistentes e por
noés confirmado. A evolugdo explicou mais
tarde, como vemos na projecao dos dia-
positivos, que se tratava do periodo ini-
cial da degeneracdo macular disciforme.

Alids, na segunda observacéo de Ver-
hoeff e Grosman, 1937, cuja figura ilus-
trativa projetaremos, os autdres consig-
nam o mesmo quadro oftalmolégico e es-
crevem explicitamente que “na regido
macular existiam muitas excrescéncias
coloides (coroidite de Tay)”.

Nas fotografias n.° 1 (83) e 1 (80)
do Atlas de Dimmer-Pillat, que represen-
tam o periodo inicial e o pseudo-tumoroso,
ha, na primeira, quadro idéntico a coroi-
dite de Tay, sendo que na segunda a le-
sdo disciforme ja estad caracterizada.

Em outras observacoes nossas, a apa-
réncia da regido macular é de um estado
distréfico com a presenca de manchas
puntiformes brancas ou branco-acinzen-
tadas e de pequenas alteracdes pigmen-
tares, dispersas ou confluentes, que déo
a impressdo de formacoes estriadas.

Babel, a éste proposito, fazendo men-
cdo dos estados iniciais e da evolucéo da
degeneracdo disciforme senil da macula,
refere que em vista de seu aparecimento
insidioso, o comé¢o da afeccdo passa des-
percebido. Depara-se esta somente quan-
do ja se acha constituida em definitivo.
A mesma ocorréncia é a que verificamos
em muitos de nossos casos, o que nos le-
va a considerar que, em geral, os casos
descritos, j&4 na fase pseudo-tumorosa, e
que sdo os mais freqiientes, passaram,
de inicio, como se féssem processos ma-
mulares senis comuns.

Como relata Frangois, as formas ini-
ciais distréficas apresentam uma maécu-
la sombria ou recoberta por uma espé-
cie de verniz. Este aspecto velado da re-
gido macular, privada de reflexos da li-
mitante interna, é o que, na maioria dos
casos, temos observado, estando a circu-
lacdo retiniana normal ou com discreta
esclerose dos vasos retinianos maculares.

Significa, para nds, esta modificagdo
de coloragdo da regido macular e do polo
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posterior estado isquémico do segmento
posterior em conseqiiéncia da existéncia
de deficiéncias circulatérias no regime
vascular da cordide.

E’ a primeira manifestacdo oftalmos-
coOpica a mostrar que comecaram a se
tornar deficientes as trocas nutritivas en-
tre a cordide e a camada neuro-epitelial
da retina. Traduziria esta modificacéo, a-
parentemente benigna, o Unico aspecto
oftalmoscoOpico que, de maneira indireta,
entremostra a ocorréncia de lesdes organi-
cas mais graves que estdo, insidiosamen-
te, se processado na cordide e, portanto,
atraz do epitélio pigmentar da retina.
Quando elas se tornam aparentes, apre-
sentam-se subitamente na forma hemor-
ragica ou, entdo, com as aparéncias de
uma formacdo exsudativa saliente, con-
siderada, por alguns, como forma inicial
da degeneracdo disciforme.

J. Babel relata dois casos em que a
maculopatia disciforme comecgou como
quadro subito de uma hemorragia retro-
retiniana macica e espontanea. A obser-
vagdo de Rodriguez-Barrios é também
muito ilustrativa, por isso que a hemor-
ragia se produziu momentos apds ter si-
do examinada a paciente.

Posteriormente, passada a fase dis-
trofica, a retina se edematiza, aparecem
os sintomas subjetivos (metamorfopsia,
fotopsia) e, pouco a pouco, as manchas
brancas se fundem formando-se na re-
gido macular uma placa de exsudacéo
com focos hemorragicos e pequenos focos
brancos em térno (aspecto da degenera-
¢éo circinada). E’ a fase inicial do pe-
rfodo pseudo-tumoroso e que é a que me-
lhor define a degeneracao disciforme.

Periodo de formacao pseudo-tumorosa

Distingue-se éste periodo na forma-
¢ao de uma massa exsudativa ou hemor-
ragica, de forma nao regularmente dis-
céide, saliente, opaca, situada na regido
macular. Proeminando no vitreo até 6
ou 8 dioptrias, a placa pseudo-tumorosa
toma coloragdo branco-acizentada, ma-
tizada de outros tons e pontilhada de pe-
quenas sufusées hemorragicas.

Em redor dela e em seu centro, po-
dem ser vistos focos hemorragicos e
brancos, tomando éstes, por vézes, a dis-
posicdo em corba da retinite circinada.

O tamanho da massa central, as ve-
zes discretamente excéntrica, pode va-

riar, desde pequena placa de meio, de
um e até de oito a dez didmetros papi-
lares, quando o processo se acha em ple-
no estado evolutivo de exsudacéo.

Mais distante da massa central ou
para-central, deparam-se manchas bran-
cas, arredondadas, ovaladas, comumente
puntiformes e percebe-se que os vasos
coroideos peri-papilares se tornam escle-
rosados.

A papila se acha moderadamente ve-
lada, mas de bordas nitidas, encontran-
do-se, em alguns casos, anel justa-papi-
lar de esclerose. Os vasos retinianos acu-
sam sinais moderados de esclerose e, al-
gumas vezes, tornam-se tortuosos.

Néste periodo de evolugdo de forma-
cdo edematosa central, a degeneracéo
disciforme macular pode ser confundida,
como vimos anteriormente, com tumo-
res e dai a razdo da indicacdo da enu-
cleacdo, esclarecendo-se entao histologi-
camente a verdadeira natureza do pro-
cesso patolégico.

Periodo de atrofia

E’ o0 periodo terminal e néle o disco
saliente central da formacao exsudativa
se reduz a uma placa cicatricial, ligeira-
mente saliente, sobretudo nas bordas, e
amiude manchada de pigmento escuro
de aspecto fibroso; nédo apresenta ela
mais sufusdes hemorrégicas. Em redor da
lesdo e da papila, os vasos coroideos se
revelam esclerosados, brancos, atrofiados.

Bedell, 1950, considerou, com razéo,
em seu artigo sObre as alteracées macu-
lares dos velhos, que a presenca da arté-
rio-esclerose coroidea ou retiniana signi-
ficava sintébma importante no diagnésti-
co da degeneracdo disciforme.

A agudeza visual, do mesmo modo
que na fase edematosa, se mantém redu-
zida a contar dedos & pequena distincia,
havendo escotoma central absoluto.

Diagnoéstico

Devemos recordar que foram Coppez
e Danis os primeiros a classificar a reti-
nite exsudativa macular senil, na noso-
grafia oftalmolédgica, entre a retinite de
Coats, a retinite circinada e as estrias
angidides. Estas, como sabemos, coexis-
tem, geralmente, com manifestacoes

cutdneas o pseudo-xantoma elastico de
Gronblad e Strandberg.
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Em seu trabalho de 1926, Junius e
Kuhnt assinalam a existéncia das man-
chas brancas da retinite circinada, fre-
qiientemente também referidas por ou-
tros autdres.

No nosso primeiro caso, cuja evolu-
¢do pudemos acompanhar durante dez
anos, a retinite circinada se apresentava,
envolvendo a massa pseudo-tumorosa,
nitidamente. Em outras observacdes, a
formacdo da coroa circinada, embora
bem caracterizada, ndo se apresentava
com a mesma evidéncia.

Com a retinite de Coats, a degene-
racdo disciforme poderd ter alguns pon-
tos semelhantes, sobretudo no aspecto
proeminente da massa exsudativa. Mas
esta se apresenta em geral com varia-
¢do de coloracdo e os vasos retinianos
acusam alteracdes tipicas (varicosidades,
microaneurismas, dilatacdes ampulares,
etc.), que nédo sdo encontradas na dege-
nerac¢do macular disciforme. Além disso,
a retinite de Coats, de origem retiniana,
se apresenta, em geral nos mocgos e &,
quase sempre, unilateral. S6 quando, em
virtude de complicagdes (hipertensdo
ocular, uveites), que ocorrem na retini-
te de Coats, e de modificacoes de trans-
paréncia dos meios endoculares, € que o
diagnostico pode tornar-se muito dificil.

Com as estrias angitides a analogia
€ mais evidente.

As estrias angidides evolvem, segun-
do Wildi, 1926, citado por Bonnet, em
3 periodos:

a) Periodo inicial, no qual pouco
participa a maécula no processo das es-
trias angiéides. Neste periodo vimos em
um caso, precocemente, fina pigmenta-
¢do escura na regido macular.

b) Periodo em que se observam as
altera¢ées maculares sobrevindas stuibita-
mente com a presenca de sinais subjeti-
vos (metamorfopsia). E’ quando sobre-
vem exsudacdo sub-retiniana acompa-
nhada de hemorragia. Antes de chegar
a se observarem estas alteracoes mais
grosseiras, pequenas modifica¢des na re-
gido macular sao evidenciadas: pigmen-
- tagdo, aspecto de degeneracdo cistica e
outras.

¢) No periodo final comparece um
tecido de organizacdo conjuntiva, cujo
aspecto se assemelha & placa macular da
degeneracdo disciforme.

Na evolugdo desta entidade clinica,

aprecia-se que, no inicio, ela se apresen-
ta como manifestacdo circumpapilar
(Hagedoorn), para no final participar
dos processos patoldgicos maculares, com
caracteristicas andlogas & degeneracio
disciforme, de localizac8o sub-macular.

No diagnostico diferencial ainda de-
vemos considerar particularmente os tu-
mores endoculares, além das coroidites
agudas, das hemorragias, dos processos
tuberculosos, dos edemas e cistos retinia-
nos e das degeneracOes hereditarias e de
outras mais.

Neste particular, torna-se a biomi-
croscopia recurso de real valor, o que per-
mite Busaceca afirmar, com a sua incon-
teste autoridade, que ela nos oferece a
possibilidade de distinguir com facilida-
de a degeneracdo macular disciforme da
quase totalidade das enfermidades que
se localizam na regido macular.

Acompanhando pari-passu éste au-
tor, em seu estudo biomicroscopico, ve-
mos que éle considera impossivel, na fa-
se inicial, vir a degeneracao disciforme a
ser confundida com outras afeccGes, por-
quanto apresenta sintomas que lhe sdo
peculiares: “O disco de destruicdo epi-
telial apresenta uma camada avermelha-
da, semi-opaca, nitidamente vermelha,
na iluminacdo indireta, fazendo salién-
cia no nivel normal do plano retiniano
e mascarando a visdo dos grandes vasos
coroideos. A retina discretamente abau-
lada ndo perdeu a sua transparéncia, se
bem que esteja presente a degeneracio
micro-cistica. No plano coroideo, existem
epitélio pigmentar proliferado e esféru-
las brancas do tipo degenerativo.

“No edema da retina de diversas ori-
gens, as alteragbes da camada pigmen-
tar faltam ou sdo minimas. Na coroidite
serosa, com exsudato denso ,a retina é
pouco comprometida e as alteracdes co-
rio-retinianas se mostram em pequenas
ilhotas.

“Na fase inicial, o diagnéstico com
as coroidites pode ser dificil por que exis-
tem as mesmas lesGes do epitélio pigmen-
tar e da coroide, sendo éle facilitado pe-
la auséncia de alteracdes maculares
nestes casos.

“Com a coroidite de Doyne, embora
o perfil posterior de Busacca esteja de-
formado pelas concregdes, o diagnostico
é facil, pois, além das excrescéncias ca-
racteristicas, a retina ndo estd levanta-
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da e nao ha exsudatos e nem hemorra-
gias.
“Na forma pseudo-tumorosa, ha de
se levar em conta o diagnéstico diferen-
cial com os tumores da coréide, com os
focos de corio-retinite macular e com as
manchas de Fuchs na miopia.

“Nos tumores, ndo ha as alteracgoes
da retina, da cordide, do epitélio pigmen-
tar, ja referidos na degeneracéo discifor-
me. Nas cério-retinites maculares, proe-
minentes no inicio, o diagnéstico se baseia
na presenca dos caracteres peculiares a
éstes processos inflamatoérios e pela au-
séncia de comprometimento da retina e
do vitreo.

No periodo final da doenca, o qual ndo
oferece dificuldade ao diagnoéstico, deve-
mos considerar a presenca de hemorra-
gia organizada entre a retina e o epitélio
pigmentar. Néste caso, trata-se de placa
Unica, estando pouco comprometidos o
epitélio pigmentar e os vasos coroideos
que envolvem a lesdo; ao contrario, na
degeneracdo disciforme macular, a placa
central apresenta a miude extensos pro-
longamentos e partes isoladas, estando o
epitélio pigmentar e a coréide gravemente
alterados”.

Em sintese, no estudo das maculopa-
tias o exame oftalmoscépico deve ser efe-
tuado detidamente e com extremo rigor.
Desta maneira procedendo, iremos evitar
graves erros de diagnéstico, sobretudo no
que diz respeito aos tumores endoculares
e a diversas afeccGes maculares.

RESUMO

O autor, amparado em valiosa docu-
mentacao e nos trabalhos de grande nu-
mero de cientistas, descreve a degenera-
cao disciforme da regido macular, con-
siderando-a de origem coroidea e de loca-
lizacdo sub-macular.

Relata os trés periodos de sua evolu-
¢do — inicial ou distréfico; pseudo-tumo-
roso; e final ou atrofico.

Na documentacdo grafica apresenta
dois casos dos observados, sendo o pri-
meiro acompanhado durante dez anos.

Encarece, no diagnéstico diferencial,
a exigéncia do exame detido do 61ho con-
génere, que podera revelar alteracées se-
nis de grande significa¢ao no reconheci-
mento exato da enfermidade.

Ao lado do minucioso exame oftal-

moscépico, da grande valor ao estudo bio-
microscopico.

Summary

The author, supported by extensive
documentation and a large bibliography,
describes the discoid degeneration of the
macular region, considering it as of cho-
rioid origin and submacular localization.
The author reports the three stages of
its evolution: initial or dystrophic, pseu-
do-tumoral, and final or atrophic. Docu-
ments are presented for the two cases re-
ported, one of them observed during ten
years. It is emphasized that for differen-
tial diagnosis, there is needed an accu-
rate check of the other eye, which could
reveal senile alterations of great signifi-
cance thus permitting an exact diagno-
sis .Attention is called also to the great
importance of biomicroscopy tests.
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