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Introducdo

A Sindrome de Brown MclLean é uma condicao oftalmologica em que se observa
clinicamente edema corneano periférico apos longo periodo de afacia. Tal edema
inicia apos um periodo de laténcia de varios anos posterior a facectomia e
tipicamente afeta dois a trés milimetros da cornea periférica, iniciando-se
inferiormente com extensao para os quadrantes lateral e medial em casos mais
avancados.

Anteriormente a fisiopatologia da doenca era entendida como sendo resultante
apenas da disfuncao endotelial periférica que ocorria pela transmissao iriana da
pressao gerada pela movimentacao ocular. Entretanto hoje hipotetiza-se que
existam outros fatores, além da disfuncao endotelial, tendo em vista que em alguns
casos observa-se a preservacao do endotélio. No entanto, nos casos mais classicos
em que ha iridotomia associada, constata-se a validade do mecanismo de lesao
endotelial pela iris, ja que na regiao com auséncia de tecido iriano, nao ha lesao
corneana mesmo em estagios avancados, como mostraremos no caso a seguir.

Relato de Caso

Paciente JRS, 53 anos, portadora de Sindrome de Marfan comparece ao servico de
pronto de atendimento oftalmologico do Hospital CEMA com queixa de
desconforto ocular e dor em queimacao em olho direito ha 03 meses com piora ha
01 semana. Quanto aos antecedentes patologicos pregressos apresenta coarctacao
de aorta toracica e hipermobilidade em todas as articulacdes, compativeis com
fenotipo da Sindrome de Marfan. Com relacao aos antecendentes oftalmologicos,
realizou facectomia em ambos os olhos aos 12 anos de idade com afacia bilateral; e
descolamento de retina em olho esquerdo ha 20 anos.
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FIGURAS: 1 ARACNODACTILIA, 2 EXOTROPIA SENSORIAL, 3 E 4
BIOMICROSCOPIA DO SEGMENTO ANTERIOR MOSTRANDO AFACIA,
IRIDOTOMIA E DEFEITO EPITELIAL PERIFERICO

Ao exame oftalmologico apresenta proptose em ambos os olhos e perda fixacao
em olho esquerdo; acuidade visual com visual com melhor correcao em olho
direito 20/60 e olho esquerdo Sem Percepcao Luminosa. Ao exame de
biomicroscopia anterior de olho direito apresenta hiperemia conjuntival 1+/4,
defeito epitelial persistente em periferia 360°, mais acentuado nos quadrantes
lateral, medial e infeiror, edema corneano de 1+/4, auséncia de dobras, discoria,
iridotomia superior pérvia, atrofia iriana e ectropio uveal, camara anterior ampla e
sem reacao e afacia; e do olho esquerdo apresenta conjuntiva clara, cornea integra,
miotica com membrana pupilar, camara anterior ampla e sem reacao, sem
possibilidade de avaliacao de segmento posterior.

Frente ao diagnostico clinico orientamos paciente quanto a etiologia de seu
desconforto, a qual fora derivada da desestruturacao do diafragma iriano. Como
nao tem intencao de realizar cirurgia de fixacao secundaria, optou-se por
tratamento clinico com lente de contato terapéutica de troca quinzenal,
moxifloxacino colirio de 8 em 8 horas e colirio lubrificante sem conservante de 1
em 1 hora. Orientamos a paciente necessidade de seguimento bimensal, que sera
espacado para anual. Apds primeira reavaliacao paciente referiu melhora do
desconforto, todavia, ainda sem remissao da lesao. Com relacao ao olho esquerdo,
o tratamento de olho cego doloroso foi mantido (acetato de prednisolona a 1% de
6 em 6 horas e tropicamida a 1% de 8 em 8 horas).

Discussao/Conclusao

A condicao primaria da paciente, Sindrome de Marfan, levou a uma subluxacao
cristaliniana em ambos os olhos a qual foi tratada com facectomia intracapsular
ainda quando crianca, optando-se manter a paciente afacica. Essa desestruturacao
do diafragma iriano levou a iridodonese que propiciou a transmissao da pressao,
inerente a movimentacao ocular, para a cornea, especialmente para periferia
corneana, de modo a desestabilizar as células endoteliais periféricas, resultando
em edema e defeito estromal e epitelial persistentes apenas na periferia. Quando
essa espécie de “ceratopatiabolhosa epitelial” cursa com rotura de bolhas epiteliais
a paciente apresenta queixa de desconforto ocular, como no caso apresentado. A
paciente foi orientada por meio de analogias quanto a etiologia e ao prognostico
de sua patologia e optou por seguimento clinico e acompanhamento, tendo alivio
dos sintomas apos inicio do tratamento proposta.

Uma opcao terapéutica cirurgica seria a realizacao de fixacao secundaria de Lente
Intra-Ocular, com estabilizacdo iriana e/ou fotoceratectomia ablativa (PTK), todavia
nao fora optada pela paciente em questao.
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