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A extensive macular atrophy with pseudodrusen-like appearance (EMAP), 
descrita inicialmente por Hamel et al. em 2009, vem sendo diagnosticada com 
frequência crescente na prática clínica brasileira, embora ainda permaneça sub-
diagnosticada, em especial devido à sua semelhança fenotípica com a degenera-
ção macular relacionada à idade (DMRI), sobretudo em pacientes mais idosos1.

A descrição clássica da EMAP inclui atrofia multilobulada do epitélio pig-
mentar da retina (EPR), frequentemente distribuída ao longo do eixo vertical, 
com predileção pela região perifoveal superior e relativa preservação foveal nas 
fases iniciais1-3. Associam-se a esses achados depósitos subretinianos tipo pseu-
dodrusen no polo posterior, áreas de degeneração periférica tipo paving stone e 
início dos sintomas em idade mais precoce do que a DMRI clássica, geralmente 
entre a quarta e sexta décadas de vida.

Estudos mais recentes ampliaram significativamente o espectro estrutural 
da doença, descrevendo separação do EPR da membrana de Bruch, afinamento  
coroideano progressivo, rupturas da membrana de Bruch e desenvolvimento de 
neovascularização coroideana2,4. Do ponto de vista funcional, testes eletrofi
siológicos demonstram comprometimento difuso da retina externa e interna, 
com alterações no eletrorretinograma de campo total e redução da resposta fo-
tópica negativa, sugerindo envolvimento de fotorreceptores, células bipolares e 
ganglionares5,6.

Clinicamente, os pacientes com EMAP diferenciam-se tanto daqueles com 
DMRI quanto dos portadores de distrofias hereditárias da retina. A apresentação 
típica inclui perda visual progressiva e insidiosa, frequentemente acompanhada 
de dificuldade de adaptação ao escuro, discromatopsia e escotomas paracentrais. 
A acuidade visual central pode permanecer preservada por anos; contudo, uma 
vez estabelecido o acometimento foveal, a progressão visual tende a ser rápida e 
clinicamente impactante.
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No Brasil, a EMAP foi inicialmente documenta-
da em 2018, em um relato que descreveu a evolu-
ção clínica e estrutural de um paciente acompanhado 
por oito anos, contribuindo para o reconhecimento 
da entidade no contexto nacional7. Posteriormente, 
estudos brasileiros ampliaram essa observação, des-
tacando particularidades epidemiológicas relevantes, 
sobretudo a elevada frequência de história prévia de 
febre reumática na infância8,9.

A febre reumática é uma doença inflamatória au-
toimune tardia desencadeada por infecção orofarín-
gea pelo Streptococcus pyogenes do grupo A, ainda 
responsável por significativa morbimortalidade car-
diovascular em países em desenvolvimento10,11. Esti-
mativas nacionais indicam que milhões de indivíduos 
permanecem em risco de desenvolver febre reumática 
após amigdalite estreptocócica, mantendo-se como 
importante problema de saúde pública no Brasil10.

Observa-se, em coortes brasileiras de pacientes 
com EMAP, história frequente de febre reumática 
associada ao uso prolongado de penicilina G benza-
tina como profilaxia secundária8,9. Embora essa as-
sociação não estabeleça relação causal, ela levanta a 
hipótese de um possível mecanismo imunomediado 
crônico subjacente. Até o momento, não há evidên-
cias de toxicidade retiniana direta relacionada ao uso 
prolongado da penicilina benzatina, sendo sua men-
ção relevante como marcador indireto de exposição à 
febre reumática.

Algumas semelhanças conceituais podem ser tra-
çadas entre a febre reumática e a retinopatia autoimu-
ne, incluindo a presença de mediadores inflamatórios 
elevados, curso crônico subclínico com exacerbações 
episódicas, ausência de marcadores diagnósticos es-
pecíficos e dificuldade na avaliação objetiva de pro-
gressão e resposta terapêutica4,11,12. Nesse contexto, 
levanta-se a hipótese de que, em indivíduos geneti-
camente suscetíveis, o EMAP possa representar uma 
manifestação tardia de reação imunológica cruzada 
crônica após exposição prévia ao estreptococo do gru-
po A5. Corrobora essa hipótese a descrição prévia de 
alterações inflamatórias sistêmicas em pacientes com 
EMAP, como linfocitose, eosinofilia, elevação da velo-
cidade de hemossedimentação e aumento de C3, su-
gerindo um estado inflamatório sistêmico ou alérgico 
subjacente2.

Avanços em imagem multimodal, incluindo re-
tinografia panorâmica, autofluorescência e OCT de 
alta resolução, permitem diagnóstico mais preciso e 
melhor monitoramento estrutural. Os testes eletro-
fisiológicos são amplamente utilizados nas doenças 

retinianas e têm papel consolidado no diagnóstico e 
seguimento das retinopatias autoimunes, cujos pa-
drões eletrofisiológicos variam conforme a associação 
paraneoplásica, presença de melanoma, forma não 
paraneoplásica e perfil de autoanticorpos antirreti-
nianos13-15. Embora a literatura sobre essas entidades 
seja limitada pela raridade e complexidade diagnós-
tica, o EMAP compartilha diversas características 
clínicas com a retinopatia autoimune, como bilate-
ralidade, perda visual progressiva indolor, nictalopia, 
discromatopsia, fotofobia e escotomas centrais e pe-
riféricos, frequentemente associados a doenças sistê-
micas autoimunes.

Até o momento, não há consenso quanto à fisio-
patogenia, fatores de risco ou tratamento modifica-
dor da doença. Na ausência de terapias específicas, o 
manejo clínico deve enfatizar o diagnóstico precoce, 
o acompanhamento estrutural e funcional rigoroso, 
o tratamento das complicações associadas, como a 
neovascularização coroideana, e a reabilitação visual.

O reconhecimento da EMAP como uma entida-
de distinta, potencialmente influenciada por fatores 
imunológicos sistêmicos prevalentes em países em 
desenvolvimento, reforça a necessidade de estudos 
prospectivos, análises genéticas e imunológicas e co-
laboração multicêntrica internacional, posicionan-
do o Brasil como cenário singular e relevante para o 
avanço do conhecimento sobre essa doença.
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