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Sindrome iridocorneana endotelial: um caso atipico

Iridocorneal endothelial syndrome: an atypical case
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RESUMO

A sindrome iridocorneana endotelial representa um grupo de distirbios oculares raros, sendo dividida
em trés variagoes clinicas de dificil diferenciacao. Essa doenca tem prevaléncia no sexo feminino 5:1
na 32 e 52 década de vida e quase que exclusivamente em caucasianos. O presente estudo tem por
objetivo relatar um raro caso da variante clinica atrofia progressiva (essencial) da iris da sindrome
iridocorneana endotelial em um paciente masculino de 22 anos. Este apresentou-se para um exame de
rotina oftalmoldégica sem queixas visuais ou historia pregressa de doencas oftalmolégicas. A gonioscopia
do olho esquerdo apontou sinéquias anteriores periféricas altas, em tenda em diversos quadrantes, e em
olho direito ndo apontou alteracdes. Nao ha um tratamento efetivo que demonstre regresséo da doenca,
busca-se prevenir e tratar suas possiveis complicagoes.

ABSTRACT

Iridocorneal endothelial syndrome includes a group of rare eye disorders divided into three clinical
variations that are difficult to differentiate. This disease affects predominantly women (ratio of 5:1) in
the 3rd and 5th decades of life and almost exclusively in Caucasian individuals. In this report we present
a rare case of the clinical variant progressive (essential) iris atrophy of the iridocorneal endothelial
syndrome in a 22-year-old male patient. He presented for a routine ophthalmological examination without
visual complaints or previous history of eye disease. Gonioscopy showed the high peripheral anterior
synechiae in the left eye, which were tent-like in several quadrants, and no changes in the right eye. There
is no effective treatment that demonstrates regression of the disease; the aim is to prevent and treat its
potential complications.
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A sindrome iridocorneana endotelial (ICE SD)
consiste em um grupo de distirbios oculares raros, os
quais tém como denominador comum a proliferacio
de células endoteliais corneanas que migram para a
iris e para o angulo iridocorneano. Ha trés variacoes
clinicas de dificil diferenciagao, sendo a doenca preva-
lente no sexo feminino 5:1 na 3 e 5* década de vida
e quase que exclusivamente em caucasianos. frequen-
temente associada ao glaucoma, seja por obstrucao do
angulo pela proliferagao celular, ou devido a contragao
da membrana de Descemet sobre a iris, resultando na
formacao de sinéquias anteriores periféricas'>.

As células endoteliais corneanas nio realizam
divisio apés o nascimento, estas permanecem em
estado de quiescéncia — fase G1 da mitose — devido
a presenca de inibidores de quinases dependentes de
ciclinas. H4 um fator desencadeante que causa a per-
da de controle dessas células endoteliais sob o ciclo
celular, causando uma desregulagcio na qual células
endoteliais proliferam-se e atuam como células epi-
teliais®. A variante clinica atrofia progressiva (essen-
cial) da iris, é caracterizada pelo afinamento e atrofia
do estroma iriano, resultando em defeitos em toda a
sua espessura. A formacdo precoce de sinéquias an-
teriores periféricas pode levar a distor¢oes pupilares
(corectopia) e ao fechamento angular, ocasionando
um aumento da pressdo intraocular (PIO) por um
bloqueio pré trabecular'?. Por fim, o progressivo au-
mento da tensdo no estroma iriano resulta em mais
atrofia da iris e na formagao de “buracos” de espessura
total, caracteristicos da doenga?.

Paciente do sexo masculino de 22 anos apresen-
tou-se para um exame de rotina sem queixas visuais
ou histéria pregressa de doengas oftalmolégicas.
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A gonioscopia de olho esquerdo (OE) apontou siné-
quias anteriores periféricas altas (Figura 1), em tenda
em diversos quadrantes, e em olho direito (OD) nao
apontou alteracoes. No teste de sobrecarga hidrica, o
pico de pressao intraocular foi de 13mmHg em OD
e 15mmHg em OE. Foram solicitados os exames de
tomografia de coeréncia 6ptica (OCT) de camada de
fibras nervosas peripapilar, retinografia, microscopia
especular de cérnea, campimetria computadorizada e
ceratoscopia computadorizada. Todos com resultados
dentro da normalidade. Diante do quadro clinico de
um fechamento progressivo, unilateral, em jovem e
com caracteristicas biomicroscépicas tipicas de ICE
(Figura 2), foi fechado o diagndstico variante clinica
atrofia progressiva (essencial) de iris da sindrome iri-
docorneana endotelial. Os exames de microscopia es-
pecular, biomicroscopia ultrassdonica, OCT, paquime-
tria e campo visual computadorizado sio tteis para
detectar as alteracoes ja mencionadas'.

Naio ha tratamento efetivo que demonstre regres-
sdo da doenca, busca-se prevenir e manejar suas possi-
veis complicagdes. Na maioria dos casos de descontro-
le da PIO sao utilizados dispositivos de drenagem, mas
ha a opgao da trabeculectomia com mitomicina C. Os
casos de edema de cornea tem como manejo o controle
tensional, e se necessario, a ceratoplastia penetrante
ou a ceratoplastia endotelial, que apresenta bons resul-
tados e uma rapida recuperagao dos pacientes*®.

Observa-se um caso da variante clinica atrofia
progressiva da iris da ICE SD, no qual o paciente di-
verge do padrdo usual epidemioldgico citado por ser
do sexo masculino e apresentar uma idade inferior.
O paciente foi orientado a realizar acompanhamento
oftalmoldgico de rotina.

Figura 1. Biomicrospia segmento anterior - Atrofia de iris.

Figura 2. Goniossinequias altas.
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