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tadas. Em torno da papila, o anel pigmentar, do qual se destacam
quatro estrias radiadas com suas divisbes, se mostra ainda incompleto.
As estrias pgmentadas, sem reflexo, escuras, tomam o aspecto de finas
formacdes monoliformes. Na parte voltada para a regifio macular e
fazendo limite com a poredo adelgacada, da zona branca despigmentada,
verificam-se actimulos pigmentados, de cér vinhosa, com o aspecto de
derrame sanguineo. Mais para a periferia, fora ji da area despigmen-
tada, peripapilar, se encontra uma faxa anular finamente pigmentada.
Esta se pode observar, nitidamente, em ambos os olhos, na zona equa-
torial. :

No o6lho direito, a &rea peripapilar esbranquicada nio & tdo pro-
nunciada, embora bem mitida, como no 6lho esquerdo. Do mesmo modo,
a formacfo peripapilar pigmentada e as estrias pigmentares sdo menos
extensas, si bem que tenham a cbr, o aspecto, a distribuiciio ¢ a férma
sensivelmente iguais. Por todas estas formagdes brancas e pigmentadas
passam os vascs retinianos. R’ claro, por esta deseri¢do, que a afecciio
se acha em graw diferente de evolucdo de um para outro 6lho.

Na regifio macular, verifica-se forte e intensa pigmentacio es-
cura acumulada, em férma de placa.

b) Quadro oftalmoscépico:

O aspecto oftalmoscépico da afecclo denominada “estrias angidi-
des da retina” é complexo, pela multiplicidade das alteracdes que ofe-
rece o seu estudo, desde o aparecimento das estrias anulares e radiadas
pigmentadas até & formaciio completa de todo o quadro retiniano, ma-
cular e equatorial, da doenca.

A variabilidade dos aspectos depende das diversas fases da evo-
lucdo da doenca, que, sempre, se manifesta bilateralmente. Quanto &
possivel, como na observaciio de Coppez ¢ na de Bonnet, apreciar-se a
evolugio da moléstia durante um longo pericdo de tempo, verifica-se
a metamorfose sucessiva dos quadros oftalmosecdépicos. A eomparacio
de um e outro fundo ccular, no mesmo caso, mostra, via de regra, a
diversidade de imagem ¢ a diferenca da evolucjo.

No quadro oftalmoscdpico de nosso easo, é flagrante a desigual-
dade do arranjo anular da pigmentacfio, que ja é quasi completo no 6lho
esquerdo, enquanto, no 0lho direito, apenas se esboca o desenho anular
das estrias pigmentadas.

Devemos considerar, no estudo da imagem retiniana, as forma-
¢des pigmentadas, as lesfes maculares e a pigmentacio equatorial,

Formacoes pigmentadas:

1.° — Anel peripapilar, E’ o arranjo das estrias pigmentadas, que
envolvem, em férma de anel, o disco papilar, que di o nome & doenca.
Aligs, esta formacfo peripapilar é a que primeiramente se distingue,
passando, frequentemente, despercebida, porquanto nfo acarreta modi-
ficagdes funcionais, subjetivas. Muitas vezes é um achado de exame,
como aconteceu em relacfio & nossa observacdo.

O anel pigmentado peripapilar, em geral, & tinico, raramente du-
plo. Acha-se afastado da borda papilar desigualmente e nem sempre
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se apresenta completo, mas, mesmo incompleto, 8le é o sinal caracteris-
tieo, patognoménico da afeccdo, segundo a opinifio de Fuchs. O anel,
formado pela reunido de varias estrias, ¢ irregular, ora adelgacado, ora
com intumescéneias bem nitidas, que ddo ao todo aspecto monoliforms,
como se observa também nas estrias que partem do anel peripapilar. A
coloraciio do anel se confunde com a coloraciio parda escura das cstrias
e repousa, como estag, e6bre um leito alvo de estrias brancas.

2.° — Tstrias radiadas pigmentadas.

Do anel peripapilar saem estrias pigmentadas, que divergem, co-
mo raios, para a periferia retiniana, e que apresentam, em geral, a mes-
ma cbr que as estrias pigmeutadas do anel peripapilar. Contudo ob-
gerva-se que ha matizes diversos de cOr noe trajeto dessas esirias, tends
sempre o tom escuro. KEm alguns pontos das estrias, como pudenos ob-
servar, o depdsito que constitue a substineia de elemento pigmentar to-
ma a coloraciio sanguinea. Bonnet rvefere que &ste aspecto hemorriwgizo
& particularmente aparente nas placas ampulares que se verificam na
periferia, perto do equador. Ao contrario, esta modilicacio de cdr
notamos, de férma que dava impressdio exata de acimulo filiforme d2
elemento sanguineo, na porceio toda proximal, em relacio ao disco 6tizo,
da estria angibéide. Ista se mostra baca, sem brilho, mfo apresentando
reflexo algum. Nas estrias mais largas, Gronblad insiste sébre a apa-
réneia segmentada, com alternativas de vermelho e branco, devido a
que 0s vasos corcideos que cruzam as estrias obliquamente parecem ser
vistos através destas. A coloracfio, na opinido uniforme dos autorves,
das estrias torna- se, & luz ancritra, parda-eseura, notando-se, em algumas,
aspecto granuloso com pontos esbranquicados ou acinzentados, fiste as-
pecto granulogo das estrias permite seguir-se o seu trajeto precisamente.

o

Em geral, as estrias, que se afastam do anel peripapilar como raics
solares. seguem ftrajeto irregular, sinuoso, na malor parte das vezes, ra-
ramente retilineo, e tomam a direcfio da periferia, sem que a esta atin-
jam. Mesmo ao equador, poucas séo as observacdes que referem terem
elag o alcancado. Adrogué refere cs casos de Ascher e Guist, eujas e
trias passavam o equador, ¢ o de Rayer que chegavam & periferia,

3

Bonnet compara o trajeto das estriag pigmentadas ao deslizar ca-
prichoso na areia movedica de um riacho, que, onde encontra resisténcia,
se estreita em verdadeiros filetes ddgua para, mais adiante, se espraiar,
desenhando assim rédes e algas em seu percurso sinuoso. Hsta imagem
de Bonnet explica porque as dimensdes das estrias vio se tornando mais
finas & medida que se aproximam da periferia. Tm geral filiformes,
pbédem, ndo obstante, tornar-se mais grossas que as veias retinianas,

No que concerne a forma, as estrias pigmentadas se mostram ora
alargadeas, ora filiformes, com bordas irregulares ou denteadas. O as-
pecto em conjunto das estrias é de finissimas fendas que serpenteam, em
zigue-zague, como delicados sulcos observados na laca partida. Qualguer
que seja a situacfo das estrias, observa-se que os vasos retinianosg pas-
gam por cima delas.

Para (rénbald, as estrias se apresentariam sob duas férmas: es-
treitas e pardas (tipo pigmentar) encontradas, segundo Ascher, nos
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doentes de estrias angitides e de pseudo-xantoma eléstico da pele, e
largas e de c¢br de vinho escuro, observadas somente quando h4 unica-
mente estrias angiéides.

3.0 — Hgstrias claras:

Na feliz expressio de Plange, quem, primeiramente, descreven as
estrias elaras com grande precisfo, estas formam o leito das estrias pig-
mentadas, as quais, pelo contraste de coloracfo, se tornam mais nitidas
ainda, sobressaindoe-se, em relacfio &s outras, no conjunto da imagem
oftalmosedpica.

Si observamos bem, verificamos, desde logo, em torno da papila,
uma zona velada, mais elara, resultando da convergéneia das estrias
brancas, que, ultrapassando os limites das estrias pigmentadas, se reu-
nem para dar a essa regifio peripapilar o aspecto turvo e velado, que
nas nossas foto-retinografias se péde apreeciar.

Tanto o anel pigmentar como a formacio radiada das estrias an-
gidides, parece, se assentam sbbre as estrias claras, que lhe oferecem
um leito proprio a se deslizarem pelas camadas retinianas.

A ¢6r eclara, eshranquicada, com reflexos brilhantes, das estrias
claras se torna mais visivel ao exame pelo contraste da coloracio das
estrias pigmentares e sobretudo, pelo fundo vermelho que as circunda.

Em alguns lugares, como se pode perceber perfeitamente em nos-
sas retinografias, a confluéneia das estrias forma verdadeiras 4reas,
que apresentam, melhor de vér-se que nas estrias, a coloragio branco-
amarelada com rcflexos brilhantes. Os seus contornos, irregulares, sfo
bem delimitados pela ¢dr do fundo vizinho. Nfo se observam atravds
delas os vasos cordideos. Ja Plange, em seu notdvel trabalho e, mais
vecentemente, Wildi frizam o britho particular das areas claras, que da
a impressio, segundo a incidéneia do oftalmoseopio, que todas as forma-
cdes (estrias, dreas claras, dreas pigmentadas e até em vasog) estfo re-
cobertas por membrana brilhante, semitransparente. A luz aneritra,
Guist obhservou que estas formacdes estriadas claras da retina sio per-
corridas por finas e curtas estrias dispostas perpendicularmente aos
sens bordos.

Kofler, citado por Adrogué e Malbran, julga que as estrias claras
séo reflexcs, porque se movem com os deslocamentos do oftalmosedpio,
particularidade esta, que nflo se observa nas estrias pigmentadas.

HEm um caso relatado por Lindner, as estrias eram brancas, o que
é excepcional; do mesmo modo excepcionais sfo os casos de Plange e
Ascher, em que se viram as estrias recobertas por tecido brilhante, de
aspecto tendinoso, que foi interpretado como consecutivo & hiperplasia
dos pés das fibras de Miiller (Adrogué ¢ Malbran).

4.° — Alteracgdes maculares:

O aspecto da regifo macular do nosso doente, que ainda n#o
apresentava modificagdes visuals, correspondia perfeitamente a des-
erico de H. Orénblad. Eram alteracdes pigmentares que se assemelha-
vam as descritas nog miopes ou nas degeneracdes senis da méicula, em
que se observa aspecto granuloso ou finamente salpicado da regifo
macular, -
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Os elementos pigmentares se acumulavam de modo irregular e
intensamente, formando verdadeiro mosaico. Fste aspecto, parece, de-
veria corresponder ao inicio da fise maeunlar da afecglo, que, até ai
indene de perturbacdes visuais, comeca a manifestar-se pelas alteragdes
maculares e pelas perturbacdes funcionais. Tiste periodo incipiente das
manifestacoes maculares pode ficar (Bonnet) indefinidamente estacio-
nério ou, ulteriormente, evolver rapidamente, surgindo, entfo, pertur-
bacdes stbitas hemorrigicas ou modificagdes lentas de natureza exsuda-
tiva. Ao alecancar a afecglio este segundo periodo de evolugio, caracte-
rizado pelas lesGes maculares jao pronunciadas, instalam-se as perturba-
¢des funcionais (metamorfopsia) que assinalam desde esse instante, a
gravidade do processo retiniano. A regifio macular adquire aspectos di-
ferentes, segundo a evolugdo do processo mdérbido, ou sufusdes hemor-
ragicas precedem as dema’s alteracdes maculares ou coexistem com as
manifestacoes exsudativas, imprimindo, por consequéneia, ac quadro
oftalmosedpico, aspectos diferentes. A diversidade de sapectos do foco
macular explica que s6 muito tarde, merecé do trabalho de Coppez e
Danis, que é fundamental, se tenham podido aproximar afeccdes que,
na aparéneia, eram bem diversas (retinite macular senil de Coppez e
Danis, ritinite de Coats, degeneracio macular disciforme de Junius e
Kuhnt, retinite circinada, estrias angidides, ete.).

O foco macular, nas estrias angidides, se apresenta arredondado
ou ovalado, saliente, macular ou justa-macular, de ¢Or braneca acinzen-
tada, muitas vezes cireundado de focos hemorriagicos em férma de roseta
(Guist, Bonnet). Quando éste processo é justa-macular, coincide, con-
forme frisa Gronblad, com o trajeto de uma estria pigmentar, recobre-
a e a faz desaparecer. Somente com a reabsorcio do foco exsudativo &
gque posteriormente é observada a estria pigmentar,

A esta fase exsudativa, se sucede a Gltima fése de organizacio do
processo macular, pela proliferacio glibide retiniana. Forma-se, entdo,
um foco branco de contornos angulares, levemente proeminente, mal
delimitado e com discreta pigmentacfio (Bonnet). Correspondem a esta
fase perturbagdes graves funcionais com presenca de escotoma central.

De todos os casos publicados, destacam-se a observacio de Cop-
pez e Danis, e, prineipalmente, a de Bonnet, cuja documentaciio de
onze gravuras, desenhadas de agdsto de 1933 a julho de 1934, sur-
preende a evoluglo, em fases diferentes, da afeccfio, permitindo deter-
minar a analogia com a retinite exsudativa macular senil e evocar esta
analogia eom a retinite cirecinada.

J4 também nds, em publicacdes anteriores, temos chamado aten-
¢io para o vinculo patogénico que une estes diferentes quadros oftal-
moscoépicos, que, parece, de aecérdo com Baillart, dependem de distur-
bios ou alteracdes dos capilares (capilarose). Tste autor classifica a
retinite macular senil como manifestagiio retiniana de um processo em
placas de capilarite.. Subordinando-se ao mesmo mecanismo patogé-
nico, a fase macular das estrias angibides dependeria, por consequén-
cia, de idéntica perturbacfo vascular. Reforcaria éste conceito a ob-
servacio de Drviisen entre os elementos pigmentares e entre as altera-
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‘¢oes de corio-retinite encontradas em casos de estrias angidides da
retina.

Nio nos devemos esquecer que Sorshy ritua m sindrome de
Gronblad entre as férmas associadas de abiotrofia retiniana. Ainda
hé pouco, o mesmo autor, abordando as abiotrofias da retina e da co-
réide, volta (mnovembro de 1938) a classificar as estrias angidides como
abiotrofia retiniana pertencente ao grupo que apresenta lesdes cen-
trais e para centrais da retina.

Todos estes fatos depdem somente em favor da completa igno-
rancia que ainda lavra a respeito da verdadeira génese dessa afeccio.

5° — A zona equatorial e periférieca da retina:

Na nossa observaciio, o que se pode verificar nitidamente nas
retinografias, b4 um contraste flagrante entre a regifio clara da re-
tina peripapilar e a zona equatorial, de fé6rma anular, finamente gra-
nulosa, de coloracio mais eseura, que eircunsereve todas as lesies an-
teriormente desceritas. Pddem ser bem apreciadas ap extremidades
distais das estrias pigmentadas, apenas aleancando o limite interno
da formacdo anular pigmentada. Ao atingir a zona equatorial, as
estrias pigmentadas tornam-se filiformes e ou tocam somente a forma-
¢do pigmentada anular ou nela se perdem ou, raramente, a ultrapa-
sam, chegando 4 zona periférica de retina. Hsta formacio anular,
constituida de pequeninas manchas pigmentares depositadas irregu-
larmente, apresenta a sua borda interna bem nitida, enquanto a sua
borda externa se perde, as vezes insensivelmente, na vetina periférica.
O sen conjunto é de um grande anel ocupando a regido equatorial, de
aspecto granuloso. Além desta zona, os eclementes pigmentares, ja
desordenados, se alongam e tornam-se envolvidos por zonas mais cla-
ras da retina, euja extrema periféria avermelhada contrasta forte-
mente com esta zona da retina periférica, que é wma zona de transi-
cao dos elementos pigmentares da formacdo anular. A medida que se
aproxima da periferia (Bonnet), o aspecto granuloso da formacio pig-
mentar anular forna-se mais grosseiro, salpicado (Wildi), laminado
(Guist) e, apds, em mosaico.

Ponnet nio encontrou, correspondende a esta zona cquatorial
pigmentada, nenhuma modificacdo do campo de visdo, embora esta
formac@o anular, que, s vezes, toma o aspecto das degeneracdes pig-
mentares da wretina, pudesse cvocar o escotoma anular encontradoe
nestas Gltimas afecedes.

O caso que observamos se acompanhava de nefrite crdnica, mas
denotando o paciente bom estado geral. H4a, na literatura médica das
estrias angidides, frequéneia de associacfo desta afecclio com diversas
outras doencas. Na observacio princeps de Doyne, hi a ocorréneia do
traumatismo, que se repetin por duas vezes, determinando hemorra-
gias ¢ ruptura da camada pigmentar da retina, segundo este autor,

Morsechesani e Wirz também referem traumatismo anterior pro-
duzindo hemorragias. Na observacio de A. Urrets Zavalia e R. O.
QOliva, h& o antecedente traumatismo do globe ocular esquerdo, com
formaciio de nébula corneana e diminuwigao da agudera visual.
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A gifilis, como ‘na mossa observacfio, tem sido registada por
Adrogué e Malbran em dois casos relatados.

A iuberculose se encontra referida por diverscs autores, admi-
tindo Grionblad que essa affeccio agiria como fator capaz de provocar
as estrias angidides em terreno predisposto hereditariamente. Fran-
sesehetti e Roulela, citando o caso de Tominaga Harada e Hashimoto
de pseudo-xantoma elastico combinado com granulag,es tuberculdides
cuténeas, julgam, embora entendam que a tuberculose nic age sendo
como fator secundario e que somente a hereditariedade desempenhe
papel primordial, que esta associacio deva ser frisada pela razio de
que algumas afecgdes pertencentes a outro tecido mesenquimatoso —
o sistema 6sseo — parecem ter relacdes ainda mal definidas com a
tuberculose.

Torna-se éste fato mais interessante quando se encaram os diver-
sos casos de estrias angidides da retina encontrados em doentes da
doenca Ossea de Paget e quando se toma em consideracio a observa-
cdo de Askanazy de ter verificado, pela autopsia, em easo de doenga
de Paget generalizada, lesfdo bacilar da coluna vertebral, que passara
despercebida ao diagndstico,

Ademais, alguns autores tém observado alteracdes retinianas (he-
morragias, pigmentacdo, placas de coroidite), Alids, como frisa Var-
gne, raramente as publicacdes sébre a Osteite deformante de Paget es-
tao completas, faltando, na maior parte dos casos, o exame oftalmélogico.
A hemorragia & o sintoma mais frequente do comprometimento retinia-
no na doenca de Paget, o que indica altera¢des vaseulaves acentuadas.

Ag estrias angibides da retina se associam, bastas vezes, a diabete,
tendo sido também observado por Tominaga, Harada e Hashimoto, se-
gundo citagfo de Franceschetti e Roulet, um caso de diabete e pseudo-
xantoina elastico combinado. Fste ltimio easo nos leva a considerar,
agora, a frequéneia da assoclacio das estrias angiéides com o pseudo-
xantoma elastico de Darier, relacio esta registada, pela primeira vez,
por H. Grénblad, que interpreton tanto uma como outra afecgio como
manifestacoes clinieas de ulteracdes processadas na substincia elastica
los tecidos. No globo ocular, as alteracdes se situariam na ldmina vi-
trea da eoréide (membrana vitrea de Brueh), que apresenta uma ca-
mada ectodérmica, que estd unida ao epitélio pigmentar, e outra, meso-
dérmica, & 14nmina eléstiea, que ficaria em conexfo com o tecido elédstico
da cordide.

Seria a ruptlura desta Gltima cammada que determinaria a reacdo
do epitelio pigmentar e as hemorragias (Franceschetti e Roulet). Esta
concepcdo de Gronblad, que unicamente, para exata e definitiva veraei-
dade, exige a comprovacio histopatolégica, resolveria, em tltima ané-
lise, as questdes da séde anatdmica das lesdes e de sua patogenia.

Quanto & topografia das lesbes, a opinilo dos autores varia muito,
havendo somente concordineia, maxime em um ponto: é que as lesdes
ocupam, em relagio aos vasos retinianos que se superpdem a élas, um
plano profundo. A sede exata de sua localizaciio tem servido de dis-
qussdo e interpretacio variada desde as alteracdes processadas na es-
clerdtica e na cordide até nas diferentes camadas da retina. Do mesmo



TRABALHOS ORIGINAIS

modo, no que se refere & natureza anatdmica das estrias, o debate ainda
continua e continuard, até que se faca luz a respeito pela verificacio
histolbgica. Serfio, para alguns, placas da coréide ou da retina, para ou-
tros, dependeriam de hemorragias ou seriam vasos neoformados. Nio en-
tramos na analise e ndo nos detemos na apreciacio dessas diferentes hi-
pbteses, por isso que nos filiamos & corrente que interpreta as lesdes das
estrias angidides como consequéneia da ruptura da ldmina vitrea da
coréide, dependente de alteracio do tecido elastico mesenquimatoso, Hs-
tudo pormenorizado dessas diversas hipéteses é feito por Bonnet, em
1933, nos Archives d Ophtalmologie, sob a designacio de “les stries an-
gicides de la rétine”, e ao qual, ultimamente, todos os que téem tratado
dessa questfio, véem se reportando. Mais recentemente, o mesmo autor,
descrevendo varios guadros oftalmoscdpicos de diversas fases evoluti-
ras de um caso de estrias angiéides da retina, ji se inclina, embora com
reservas, a admitir que a ldmina elastica participa no processo anato-
mico. I uma opinifio valiosa que se fundamenta em documentacio of-
talmoscépica de indiscutivel importinecia. Alids, anterior & interpreta-
c¢do de Gronblad, que vai pouco a pouco se impondo pelo actimulo de
observacoes coexistentes do processo ocular ¢ cutineo, outros autores
atribuem as lesdes retinianas a rupturas da lamina vitrea,
Arsim, Kopler, em 1916, admite que a lesfio primaria ; comsecu-
tiva A ruptura da lamina vitrea da cordide, baseando-se na analogia de
dsposicio das estrias eom as rupturas da membrana vitrea descritas
por Salzmann na miopia alta. Considera que, em consequéneia de pro-
sso degenerativo desconhecido, se produziria perda da elasticidade da
membrana vitrea, terminando por rupturas na regifio peripapilar.
scher, em: 1921, e Wildi, em 1926, interpretam as estrias como
rupturas da lAmina vitrea, entendendo este tiltimo que se trata de afee-
cdo degenerativa hereditaria, na qual domina a fragilidade congénita dos
elementos gliais da vetina, do epitélio pigmentar e da lamina vitrea. A
ruptura desta Gltima se daria, portanto, devido a diminuicio de sua
resisténela, mercé do processo degenerativo,

¢

A

Wildi, ainda, procura interpretar as lesdes maculares e estuda a
evolucdo das estrias angiéides, encarando trés periodos bem distintos
(Bonnet) :

a) S6 existem ag estrias angidides neste primeiro periodo, com
alteracdces do pigmento no equador. Apenas a méicula participa do pro-
sso, permanecendo a visdo bda. Ignora o doente a existéncia da afec-

b} Caracterizam o segundo periodo ag alteractes da mécula. A
lesfio macular se manifesta de maneira rapida pela metamorfopsia. A
alteracio macular é caracterizada por exsudacfio subretiniana acompa-
nhada de hemorragias, que evolucionam até ao momento em que 0 pro-
cesso se ultima em proliferacdo conjuntiva do foco macular.

¢) A atrofia macular define o terceiro periodo. Em vez da
mécula, existe um foeo branco, de provavel organizagio conjuntiva. A
visio central desaparece ou, pelo menos, é profundamente comprome-
tida. N&o mais se observam hemorragias e exsudatos. Todas as ou-
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tras modificacdes, estrias e migragio do pigmento, pédem ainda ser ob-
servados. 4

A hipétese de Gronblad, embora ainda ndo tenha tido confirma-
¢io histopatolégiea, &, porém, a que estd mais de acordo com os fatos cli-
nicos. Entende éste autor que as estrias angidides sfo localizagdes
oculares de uma alteracdo generalizada do tecido eldstico, tendo no
pseudo-xantoma elastico a sua manifestacio cutinea.

O pseudo-xantoma eldstico foi deserito por Darier como uma
afeccfo “‘caracterizada, clinicamente, por cdr amarela, levemente ai-
roxeada, com espessamento, flacidez e relaxamento da pele de algu-
mas regides”, eujo primeiro caso foi publicado, em 1884, por Balzer,
sob a designacio de “xantoma eldstico”, com o fim de distingui-lo do
xantoma ordinario, por isso que a lesdo primordial era a alteracfo de
tecido eldstico.

Mais tarde, em 1896, por ocasiiio do Congresso de Londres, Da-

rier propbée o nome de “pseudo-xantoma eldstico”, devido A auséneia
de células xantomatosas.

No inieio desta afecgdio, na adolescéneia, aparecem papulas pe-
queninas arroxeadas, que, em seguida, tomam wuma c¢Or amarelada.
Formam-se placas com aspecto de xantoma, sobretudo mnas pregas de
flexdo (pescogo, axila, regido inguinal, céncavo popliteo) e no abdome.

Tistas placas (Petger e Liecoulant) sfo proeminentes, de aspecto
marmoreo e parecem constituidas pela confluéneia de pequenas massas
amarelo-palidas, do tamanho de uma lentilha no méximo, compreen-
didas numa regifio de mhatiz violaceo. Em seu nivel, a pele teb consis-
téncia mole e um pouco pastosa ao tato, como veludo molhado, e é ma-
nifestamente relaxada e mais elistica que normalmente. Ao redor
das plaeas, a lesdo se constitue em elementos isolados, feitos de peque-
nas papulas amarelas, lenticulares, mais ou menos regulares envol-
vidas de aureola liliacea, tendo, no centro, orificio folicular pigmen-
tado ~pardo. A palpacio, nio oferece relévo algum ¢ nem a menor
rudeza.

O exame histolégico do pseudo-xamtoma eléstico da pele mostra,
em geral, integridade da epiderme, mas h4 alteracdes particulares do te-
cido eldstico da derme, consistindo em profunda modificacio da {6rma,
do aspecto e da direcio das fibras elésticas, consecutiva a lestes dege-
nerativas processadias mnestes elementos. Nas 4dreas de erupgio da
afecclio, estes elementos eldsticos se apresentam profundamente modi-
ficados, formando massas, de aspecto granuloso, dando a impressio, se-
gundo Balzer, de cristais irregulares, em razio de sua representacfo.
O tecido conjutivo, entre ésses elementos alterados da substdnela elds-
tica, néio parece esclerosado, mas sim dissociado, notando-se ainda au-
mento de volume e do ntimero das células conectivas.

Nio se observam células de natureza xantomatosa, mas se tém
encontrado elementos celulares gigantes, multinucleados, gue se eolo-
cam perto dos vasos e na periferia das lesdes, parecendo tratar-se de
células que talvez tenham uma funcio em relagiio com os elementos
elasticos (elastofagos?).
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Fm torno das lesdes do pseudo-eldstico, os tecidos vizinhos se
apresentam com o aspecto normal.

Além do globo ccular e da pele, teem sido observados manifes-
tacoes dessa afecedo na mucosa bucal.

Darier procura aproximar o pseudo-xantoma eldstico das atro-
fias e distrofias cuténeas, constituindo essa afecciio curioso exemplo
de um estado patoldgico do tecido elastico, que poderia tomar o nome
de “elastorrexis” ou “elastoclase”.

ol somente em 1929 que E. Gronblad encarou a afeccdo como
uma manifestagio ocular de processo degenerativo, que alecancava o
tecido eldstico, por isso que, nos seus trés primeiros casos, havia coe-
xisténein das estrias angidides e do pseudo-xantoma de Darier. A
Joenea, para (rénblad, teria predilecio para estas duas localizacdes:
oevlar e eutinea. Na pele, a degeneracio da substineia eldstica deter-
minaria as alteracoes aecima referidas, mas no globo ocular as altera-
cbes da substAneia elastica se troduziriam pelas rupturas, que tomam
a férma de estrias, processadas na lamina vitrea.

Assim, pcude observar Gronblad, segundo Bonnet, que ruptu-
ras verdadeiras, evidentes, da cordide, terminavam em estrias angidi-
des tipices € que as rupturas mais externas se alargavam em profun-
didade na cordide, somente deixando persistir, no fundo da estria, a
réde aparente dos vasos coroidecs, que podiam também finalmente apa-
recer escderosados no foco da ruptura.

As rupturas que avancam menos em profundidade pédem s6 in-
teressar a lamina vitrea deixando intacto o epitelio pigmentar. Sio
os labios da lAmina vitrea que formam, entfio, as margens brancas das
estrias plgmentadas. Admite Gréblad, em conclusdo, que o mesmo
processo pode terminar em rupturas verdadeiras da corbide e em sim-
ples rupturas, em férma de estrias, ou até em perdas de substincia,
irregulares, das camadas internas da cordide (Bonnet).

Groblad admite que as estrias angidides sfo um processo dege-
nerativo da substéneia eldstica, que acarretaria a ruptura das tGnicas
internas do globo ocular e as alteracgoes caracteristicas do pseudo-xan-
toma elastico da pele. Para &le, as estrias ndo dependeriam de proces-
sos hemorragicos ou de alteracdes vasculares, sendo, porém, estas, se-
cundarias & diminuicio geral da resisténcia da substdncia elastica.

Bonnet atribue as lesdes oculares a processo degenerativo das
camadas internas de retina que terminaria na distensio de uma mem-
brana eléstica, que, tornada incapaz de se aplicar exatamente sObre a
curvatura do fundo do olho, apenas se levantaria, puxando suas in-
sercoes da regifio equatorial e ocasionando, deste modo, as alteracdes
do epitelio pigmentar, cuja zona anular, equatorial seria a represen-
tacio da turvacio equatorial, salpicando-se, ao mesmo tempo, como
verniz, na porcio elevada, e realizando assim as estrias do anel peri-
papilar e as longas estrias radiadas. A producdo dos exsudatos sub-
retinianos e das hemorragias se conceberia facilmente por esse ligeiro
levantamento e pelas rupturas da lAmina elastica das camadas inter-
nas da eordide.

O fundamento histolégico das lesdes da lamina vitrea, si exato
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e de acordo com a hipitese atual de Grionblad, fard modificar a desig-
nacdo da afecclo para estrias angibdides da cordide. KEstas seréo a lo-
calizagiio coroidea da afeccdo mna fise inicial, sobrevindo a manifesta-
¢io retiniana em periodo mais avancado, quando, em nossa opinifo,
por alteragdes vasculares, as lesdes maculares ge definem pelo guadro
atualmente conhecido.

O estudo desta afeccdo permite individualizarem-se, para noés,
duas feicOes clinicas perfeitamente distintas, que se associaram  comple-
tando o quadro oftalmoseépico integral, mas que divergem na sua pato-
genia: processo degenerativo do tecido elastico, provavelmente abiotd-
fico, determinando as estrias, e disturbios vasculares no dominio dos ca-
pilares retinianos (capilaropatia, capilarose), ocasionando as lesdcs ma-
culares.

Assim é que, em conclusdo, deve-se fazer nesta afecciio, a dis in-
¢do patogénica do quadro peripapilar das estrias do da rezilo mazular,
que a propria ordem ecronoldgica dos fatos ressalta a evidéneia da di-
ferenciacao. . i

Julgamos que, assim, devemos encarar a sucessio desses proees-
sos que evolvem lentamente, muito embora Gronblad entenda que o ex-
sudato ndo pertenceria a regifo macular, mas sim as préprias estrias
angibides. DPara éle, o processo exsudativo nasceria ao nivel de uma
estria vizinha da mécula e a esta alecancaria para se constituir, pareee,
o cenlre do proeesso.

A evolucio do caso de Bonnet confirma a desericio de Gronblad.
No entanto, ndo invalida o conceito expresso de que a regiio macular
J4 estava trabalhada pelas alteracGes vaseulares e, por consequéneia, em
condicbes favoraveis, de apresentar as alteracdes exsudativas que se-
riam expressdo de perturbacdes circulatérias,



