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RESUMO

O ceratocone é uma disfungdo degenerativa bilateral incomum, identificada pela deformagdo gradativa da curvatura da cérnea, causando nela um afinamento em forma de
cone, que pode ser herdada como trago autossdmico recessivo ou dominante. Este estudo tem por objetivo descrever um caso clinico de ceratocone em que houve intervencéo
cirdrgica de transplante de cornea e discutir o diagnéstico e tratamento tardios. Relato: Masculino, 33 anos, com diagnéstico do ceratocone desde os 19 anos de idade. O
tratamento inicial contou com uso de lentes gelatinosas e rigidas, implante de segmentos de anel intraestromal, implantado em ambos os olhos. Devido ao diagnéstico
tardio, a doenga progrediu no Olho Esquerdo (OE) sendo indicativo para o transplante de cdrnea, procedimento realizado com sucesso, porém sem melhora visual do OE.
O ceratocone evoluiu no OD, sendo necessario técnica cirtrgica Crosslinking, estabilizando a doenca no OD. De acordo com a literatura, apesar do diagnéstico tardio, o
Unico tratamento reparador para casos severos é o transplante de cérnea ou a ceratoplastia, porém neste relato revela outro fator determinante para a acuidade visual do OE
do paciente em questéo, que é a necessidade de implante da LIO para corregdo de 22 dioptrias de miopia. Além disso, foi possivel demonstrar que, neste caso de ceratocone
bilateral, a técnica anel intra-estromal realizada em ambos os olhos, demonstrou paralizacdo da doenga por cerca de 10 anos no OD e sem sucesso no OE.

Palavras-chave: Relato de caso. Ceratocone. Transplante de cérnea. Implante intraocular.

ABSTRACT

Keratoconus is an uncommon bilateral degenerative disorder, identified by the gradual deformation of the curvature of the cornea, causing a thinning in the shape of a cone,
which can be inherited as an autosomal recessive or dominant trait. This study aims to describe a clinical case of keratoconus in which there was surgical intervention for
corneal transplantation and discuss the late diagnosis and treatment. Report: Male, 33 years old, diagnosed with keratoconus since he was 19 years old. The initial treatment
included the use of soft and rigid lenses, implantation of intrastromal ring segments, implanted in both eyes. Due to the late diagnosis, the disease progressed in the Left
Eye (LE), being indicative for corneal transplantation, a procedure successfully performed, but without visual improvement in the LE. Keratoconus evolved in the RE,
requiring the Crosslinking surgical technique, stabilizing the disease in the RE. According to the literature, despite the late diagnosis, the only remedial treatment for severe
cases is corneal transplantation or keratoplasty, but this report reveals another determining factor for the visual acuity of the EO of the patient in question, which is the need
for implant of the 10OL for correction of 22 diopters of myopia. In addition, it was possible to demonstrate that, in this case of bilateral keratoconus, the intrastromal ring
technique performed in both eyes demonstrated disease paralysis for about 10 years in the RE and without success in the LE.

Keywords: Case report. Keratoconus. Corneal transplantation. Intraocular implant.
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INTRODUCAO

O ceratocone € uma doenca que pode ser classificada
como uma anomalia ocular progressiva, assimetricamente
bilateral, ndo inflamatéria, que acomete a cérnea através do
afinamento do estroma central, deixando a cérnea conica pela
degradacdo de fibras de colageno, elastina e a perda de
queratocitos.® A palavra ceratocone é derivada das palavras
gregas kerato (cérnea) e conus (cone).?

Ha& diversas controversas quanto a sua prevaléncia,
sendo destacado por MOUSSA e colaboradores® de
aproximadamente 1 a cada 2.000 pessoas, porém outros
autores estimam na faixa de 6,8 a 2.300 por 100.000 pessoas,
justificando esta discrepancia devido a diversos fatores, como
os critérios de diagnosticos utilizados, localizagdo geografica
e onde o estudo foi realizado.

E considerada uma doenca multifatorial,
evidenciando os fatores genéticos, ambientais e
comportamentais.* O ceratocone pode se manifestar de forma
assintomatica até a puberdade, com o inicio dos sintomas
caracterizado pela diminuicdo da acuidade visual, miopia,
astigmatismo irregular progressivo e, nos casos mais graves,
necessitar o transplante de cornea.>?

Apesar de diversos estudos disponiveis, ainda ndo ha
uma etiologia definida, sendo acometida em ambos o0s
géneros e todas as etnias.®

De acordo com a literatura consultada, apenas 20%
dos casos de ceratocone evoluem ao estagio de transplante de
cornea.>>!

Os fatores genéticos envolvidos no ceratocone sao
poucos definidos e controversos e, dependendo da associa¢do
de outros fatores como ambiental, anatdbmico e
comportamental, diminuem a frequéncia de descoberta das
mutacdes genéticas.’

O ceratocone é uma doenca que pode ser acometida
por fatores ambientais, comportamentais e genéticos,
podendo estar associados ao surgimento ou progressao da
mesma. Nao obstante, diversos estudos relacionados a pré-
disposicéo genética, mostram o ceratocone caracterizado por
heranca dominante, porém é necessario mais estudos e
analises que possam identificar estes padrdes, como dados
genéticos e moleculares e até mesmo anatémico.*

As circunstancias que levam a indicacdo de
certatoplastia é controverso em todo mundo, pois cada regido
pode variar de acordo com o perfil populacional. No Brasil,
0 ceratocone é a principal causa de transplante de cérnea.®
Um estudo no Rio grande do Norte mostrou que o ceratocone
foi a principal causa de transplante de cornea entre o periodo
de janeiro a abril de 2015, no Hospital Universitario Onofre
Lopes (HUOL) da Universidade Federal do Rio Grande do
Norte (UFRN), servico de referéncia para realizacdo dos
transplantes de cérneas no estado do Rio Grande do Norte.®

Neste  sentido, mediante a complexidade
multifatorial do ceratocone, a influéncia de fatores genéticos
e a escassez de estudos que revelam as pequenas diferencas
no formato anatémico do globo ocular, este estudo mostra-se
relevante devido a raridade de trabalhos que demonstram a
interferéncia anatémica, associada a heranca genética, como
obstéaculo no diagndstico e tratamento para ceratocone.

O objetivo do presente estudo sera descrever um
caso de ceratocone em que houve intervencdo cirlrgica de
transplante de cdrnea e discutir os resultados obtidos a partir
do tratamento estabelecido.

RELATO DE CASO

O caso relatado trata-se de um homem de 33 anos,
com diagnéstico tardio de ceratocone bilateral (CID H18.6)
aos 16 anos de idade. Respeitando os termos éticos em
pesquisa, este trabalho foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa (CEP) das Faculdades Integradas de Santa Fé do Sul
— FISA/FUNEC parecer n® 4.875.893.

Inicialmente, o paciente relatado foi diagnosticado
com miopia no OE e astigmatismo no OD aos 06 anos de
idade. Foi orientado a usar tampédo no OD (olho direito) com
objetivo de estimular e fortalecer os musculos do olho ndo
dominante OE (olho esquerdo), porém, estad recomendacédo
néo foi acatada pelo paciente.

Como alternativa, paciente iniciou uso de Oculos
como opcao terapéutica. Apesar disso, a acuidade visual foi
regredindo e o paciente iniciou tratamento em Goiania aos
12, ainda sem diagnostico para ceratocone. Aos 15 anos
comegou a utilizar lentes de contato, constando 4 dioptrias de
astigmatismo no OD e 12 dioptrias de miopia no OE.

Ao consultar com um terceiro oftalmologista, o
paciente recebeu o diagnostico de ceratocone, aos 16 anos,
através do exame de topografia. Foi orientado a ser
submetido, imediatamente, a cirurgia corneana pela técnica
anel intra-estromal (Anel de Ferrara) no OE. Com a noticia
da doenca e a necessidade de acdo rapida no tratamento, a
familia do paciente optou por uma segunda opinido medica,
que foi orientado a continuar com lentes de contato como
opcao terapéutica, por ser um procedimento ndo invasivo e
de maior previsibilidade.

O paciente teve diversos desconfortos ao utilizar
lentes de contatos, fazendo testes entre lentes rigidas,
gelatinosas e até a combinacdo de ambas. Ap6s 4 anos
tentando adaptacdo com as lentes, 0 paciente procurou ajuda
com médico especialista em doengas da coOrnea, que
acompanha o paciente até nos dias atuais, iniciou o
prognostico adequado e aceito pelo paciente.

Aos 21 anos de idade o paciente foi submetido a
cirurgia corneana pela técnica anel intra-estromal (Anel de
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Ferrara) em ambos os olhos, com objetivo de melhorar a
acuidade visual do portador de ceratocone, podendo
postergar ou até evitar o transplante de cornea. Nesta técnica
cirdrgica, foi introduzido dois arcos (anéis) em um canal feito
a Laser na cornea periférica. Este procedimento foi realizado
em centro cirlrgico com anestesia todpica (colirios),
oferecendo o beneficio de ser reversivel e potencialmente
substituivel, uma vez que ndo envolve remocgdo do tecido
ocular.

ApGs cirurgia, o paciente obteve melhora visual
considerdvel no OD e no OE sem muito retorno, devido ao
avanco do ceratocone. Como tratamento terapéutico, o
paciente voltou a utilizar éculos. Vale lembrar que neste
periodo a técnica anel intra-estromal associada ao
Crosslinking estava sendo implantada no Brasil, por este
motivo o paciente ndo realizou em conjunto.

Aos 27 anos 0 paciente retorna ao consultorio
médico com queixa de piora na acuidade visual. No
momento apresentava visdo 20/40 no OD, correspondente a
85% de acuidade visual, ja no OE apresentava visdo 20/400,
correspondente a 10% de acuidade visual, considerado baixa
visdo grave. A partir dos exames iniciais, o paciente foi
indicado a cirurgia de transplante de cornea em OE para
melhora da viséo.

O paciente ficou 10 meses na fila de espera do
transplante, sendo realizada em janeiro de 2016, aos 27 anos
de idade. A cirurgia foi realizada com sucesso, obtendo étimo
resultado e sem rejeicdo da cornea. De astigmatismo, resultou
1,5 dioptrias e 22 dioptrias para miopia, ndo resultando na
melhora da acuidade visual do OE.

No pés-operatério, o paciente fez uso dos seguintes
colirios: Vigamox (Cloridrato de moxifloxacino, 0,5%) 1
gota de 3/3 horas por 15 dias; Pred fort (acetato de
prednisolona, 10mg) 1 gota de 3/3 horas por 3 meses; Systane
(Hydroxipropil Guar) 1 gota de 3/3 por 30 dias.

Apbs 12 meses de transplante, foi sugerido ao
paciente o implante de lente intraocular (L10), por apresentar
0 ceratocone estabilizado e com objetivo de corrigir as 22
dioptrias no OE e o restante de astigmatismo. Este
procedimento é semelhante a cirurgia de catarata, porém nao
remove o cristalino. A lente é implantada entre a iris e 0
cristalino, por meio de uma de uma incisdo feita na cornea,
sendo necessario anestesia topica.

Figura 1. Exame de Tomografia com Pentacam, olho direito (OD).
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Descricao: Indices de Paquimetria: Df (Eleva(;ao anterlor) Db (Elevagao
posterior); Dp (Progressao paquimétrica); Dt (valor do ponto mais fino); Da
(ponto mais fino/ indice de prog. paquimétrica méax.). D final: branco
(normal), amarelo (suspeito), vermelho (alterado).

Apesar dos indices Dp e Dt apresentarem
normalidade, é possivel observar que o mapa de elevagdo
anterior, subtraida com o mapa de elevacdo anterior
melhorada, apresenta alteracdo importante, destacada no
indice Df em vermelho. O mesmo ocorre no mapa posterior
(Df) e no indice de progressdo paquimétrica maxima,
demonstrando no indice D geral em vermelho, indicando
ectasia na cérnea do OE do paciente estudado.
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Figura 1. Exame de Tomografia com Pentacam, olho direito (OD).
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descricdo: Indices de Paquimetria: Df (Eleva(;ao anterior); Db (Elevagao
posterior); Dp (Progressdo paquimétrica); Dt (valor do ponto mais fino); Da
(ponto mais fino/ indice de prog. paquimétrica max.). D final: branco (normal),
amarelo (suspeito), vermelho (alterado)

Janatomografia do OD é possivel observar alteragio
em todos os indices de paquimétrica (indice D), destacados
em vermelho (Df, Db, Dp, Dt e Da), comprovando 0 avango
do ceratocone no OD do paciente.

Neste sentido, o paciente ainda ndo realizou o
implante da LIO devido a descoberta da evolucdo do
ceratocone no OD, mesmo realizado a cirurgia corneana pela
técnica anel intra-estromal. Como conduta escolhida, o
paciente foi submetido a cirurgia de Crosslinking. Este
procedimento terapéutico € minimamente invasivo e tem por
objetivo estabilizar a evolu¢do do ceratocone e reduzir a
necessidade de transplante de cérnea. Foi aplicado uma
solucdo de riboflavina (vitamina By) associada a radiacéo
ultravioleta A, promovendo o aumento das ligacdes
intercelulares do estroma corneano, causando um
enrijecimento do tecido da cornea.

Apesar do Crosslinking ndo fornecer uma melhora
na acuidade visual, proporcionou ao paciente a estabilizagdo
da doenca no OD.

DISCUSSAO

O ceratocone é uma doenca de etiologia ndo
conhecida que faz com que a cornea adquira um formato
cbnico que gera um astigmatismo irregular progressivo como
consequente deterioracdo da acuidade visual.*®

A cbrnea é considerada uma lente natural sendo um
tecido transparente e localizado na parte frontal do olho, que
tem como funcdo o auxilio para focar os objetos. No adulto,
tem em média 550 um de espessura no centro, mas apresenta
algumas variaces raciais, e cerca de 11,75 mm de didmetro
horizontal e 10,6 mm vertical .

Cortes histopatologicos apresentam auséncia de
membrana de Bowman além de irregularidades da membrana
basal nas areas de prolapso e a partir desse defeito estrutural,
a parede corneana ndo mais sustente a pressao ocular e se
deforma. Em geral é lentamente progressivo entre 20 e 60
anos de idade, embora possa haver uma parada em sua
progressdo a qualquer momento.*°

O paciente relatado é do sexo masculino e, conforme
apontamento de alguns estudos, existe uma pequena
predominéncia de individuos do sexo masculino acometidos
pela doenca,® além dessa apresentar uma etiologia genética e
outros fatores que também podem influenciar na
manifestacdo da doenca.*?

Apesar de existir discussdes na literatura referente ao
local das primeiras manifestacbes do ceratocone, é
imprescindivel diagnosticar precocemente e com precisao de
estagio da doenga, a fim de realizar um manejo oftalmolégico
adequado.’3'* Além disso, o presente relato demonstra a
progressdo da doenca devido ao diagndstico e tratamento
tardio.

A deteccdo de astigmatismo corneado irregular é
considerada uma das principais caracteristicas do ceratocone
observando os sinais clinicos, principalmente em casos
moderados e avangados. Atualmente, a tomografia é
considerada um exame padrdo ouro para diagnostico de
ceratocone, por proporcionar a reconstrucdo em 3D da
cérnea, analisando superficies anterior e posterior, além do
mapa paquimétrico.® Neste relato, é possivel observar que o
paciente recebeu o diagndstico através do exame de
topografia, 0 que era padrdo ouro no periodo estabelecido.

O relato apresentado revela que o paciente recebeu
tratamento para todos os estagios da doenca, porém néo foi
possivel estabelecer o plano terapéutico inicial. O tratamento
do ceratocone depende da seriedade da doenca, e nos estagios
iniciais oculos e lentes de contato sdo os métodos mais
utilizados. A terapéutica é cirdrgica nos estagios mais
avangados em que o astigmatismo corneal é irregular e
elevado, as opacidades estromais apicais estdo presentes e as
lentes de contato ndo mais proporcionam acuidade visual
suficiente ou ndo sdo toleradas.®
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A indicacdo de lentes de contato, pode apresentar
oferecem uma abordagem ndo invasiva. Porém, pacientes
com ceratocone ndo podem ou ndo conseguem usa-las.
Assim, as opgles cirlrgicas podem ser consideradas na
terapéutica.’” Conforme relatado pelo paciente, o plano
terapéutico com uso de lentes rigidas, ndo ofereceu conforto
e melhora da acuidade visual.

A indicacdo de transplante de cdrnea foi a ultima
proposta terapéutica para o paciente em questdo, pois as
demais ndo supriram a melhora na acuidade visual. O mais
corriqueiro € que o0s pacientes com ceratocone sejam
expostos primeiramente ao transplante de cdérnea, que é o
aloenxerto mais praticado no mundo. Quando se quer
prevenir ou adiar o transplante de cdrnea, o implante de anel
intraestromal é mostrado como uma op¢do menos agressiva
no tratamento.®

Se for feito um transplante de cdrnea antes que
ocorra o afinamento extremo, o prognostico é excelente, uma
boa visdo com melhor correcao é alcancada em mais de 85%
dos olhos apds 4 anos e em mais de 70% apds 14 anos.’® O
paciente relatado obteve diagndstico tardio e por isso realizou
o transplante apenas com 27 anos de idade. Devido a demora
no prognéstico o paciente ndo obteve melhora na acuidade
visual, porém conseguiu recuperar a cérnea.

O relato apresentado neste estudo demonstra o
tratamento avangado para ceratocone, que é o transplante de
cornea. Como referéncia cirdrgica e até mesmo na literatura
atual, o método de escolha foi a Ceratoplastia Lamelar
Anterior Profunda (DALK), quando parte da espessura da
cérnea é substituida. De acordo com alguns estudos, a técnica
cirdrgica DALK reduz a probabilidade de rejeicdo e eleva a
melhora nos resultados gerias em relacdo a técnica tradicional
(penetrante).*

CONSIDERAQOES FINAIS

De acordo com a literatura, apesar do diagnostico
tardio, o Unico tratamento reparador para casos severos é o
transplante de cornea ou a ceratoplastia, porém neste relato
revela outro fator determinante para a acuidade visual do OE
do paciente em questdo, que é a necessidade de implante da
LIO para correcéo de 22 dioptrias de miopia. Além disso, foi
possivel demonstrar que, neste caso de ceratocone bilateral, a
técnica anel intra-estromal realizada em ambos os olhos,
demonstrou paralizacdo da doenca por cerca de 10 anos no
OD e sem sucesso no OE.

Estes dados demonstram a importancia do
diagndstico e tratamento precoce, principalmente quando a
indicativa seja realizar a técnica anel intra-estromal,
associada ao Crosslinking no paciente, o que demonstra

excelentes resultados e é amplamente apontado como técnica
terapéutica.
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