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Reversão da ambliopia após correção do erro refrativo e terapia de oclusão 
ocular na Síndrome de Straatsma: Relato de Caso 

Visual acuity improvement after occlusion therapy and anisometropic correction in Straatsma 
syndrome: case report 

George Alencastro de Carvalho Paes Landim1, André Pena Correa Bittencourt2, Vinícius Stival 
Veneziano Sobrinho3, Fernando Augusto de Melo Alves4 

Resumo: 

   Nas vias ópticas a mielinização dos axônios celulares prossegue do corpo geniculado lateral até 

porção intraorbitária do nervo óptico, terminando na lâmina crivosa. Em 1% da população essa 

mielinização persiste na porção intraocular e atinge a camada de fibras nervosas da retina. A 

associação dessa variação anatômica com miopia e ambliopia caracteriza a Síndrome de Straatsma. 

Relatamos o caso de uma criança de 5 anos de idade com um olho emétrope e olho contralateral 

com extensa persistência de fibras de mielina, associada à miopia e ambliopia que apesar das 

alterações oculares evoluiu com melhora da acuidade visual após o tratamento da correção do erro 

refrativo associado à terapia de oclusão ocular alternada. 
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Abstract: 

Myelination of cellular axons proceeds in optic pathway from lateral geniculated nucleus to the 

intraorbiral portion of the optic nerve, ending at the cribriform lamina. In 1% of population this 

myelination persists in the intraocular portion and reaches the retinal fiber layer. The association of 

this persistence with myopia and amblyopia defines Straatsma Syndrome. We report a case of a 5-

year-old child with an emetrope eye and contralateral eye with extensive persistence of myelin 

fibers, associated with myopia and amblyopia, which progressed with improvement of visual acuity 

after occlusion therapy and correction of refractive error. 
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Introdução:  

   É estimado que entre 0.57% a 1% da 

população possua uma mielinização da 

camada de fibras nervosas retinianas, com 

maioria dos casos ocorrendo de forma 

unilateral. 1,2 Olhos com a persistência das 

fibras de mielina possuem defeitos relativos 

ou absolutos do campo visual que 

correspondem à porção retiniana acometida, 

mas são usualmente normais sob o aspecto 

óptico e funcional.3 Já a persistência unilateral 

retiniana de fibras de mielina associada à 

miopia, ambliopia e estrabismo foi 

primeiramente descrita como síndrome por 

Straatsma e colaboradores em uma série de 

casos com 4 pacientes em 1979, com 

importante repercussão na acuidade visual dos 

olhos acometidos.4  

Os autores relatam o caso de uma criança com 

um olho emétrope e olho contralateral com 

extensa persistência de fibras de mielina, 

associada à miopia e ambliopia que evoluiu 

com melhora da acuidade visual com 

tratamento da correção do erro refrativo 

associado à terapia de oclusão ocular 

alternada. 

Relato de caso:  

   Criança do seco masculino realizou 

primeiro atendimento oftalmológico com 5 

anos de idade e queixa principal de baixa 

acuidade visual em olho esquerdo. Não 

possuía comorbidades conhecidas e no 

histórico familiar o pai possuía diagnóstico de 

ceratocone, já tendo realizado transplante de 

córnea.  

   O exame oftalmológico demonstrava olho 

direito (OD) emétrope com acuidade visual 

(AV) no logaritmo do ângulo mínimo de 

resolução (logMAR) de 0,0 e olho esquerdo 

(OE) com refração estática de -3.50 dioptrias 

(D) esféricas e -0.75 D cilíndricas no eixo de 

145º e AV corrigida de logMAR 1,2, 

caracterizando ambliopia anisometrópica. O 

paciente se apresentava ortofórico e 

ortotrópico e sem alterações da função da 

musculatura ocular extrínseca nas diversas 

posições diagnósticas.  

   A fundoscopia de OD era compatível com a 

normalidade e em OE havia persistência de 

fibras de mielina com acometimento 

peridiscal de 360º estendendo principalmente 

para hemirretina superior, com padrão 

arqueado acompanhando a distribuição da 

camada de fibras nervosas e poupando a área 

foveal (Figura 1). 
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Figura 1: Retinografia bilateral. A: Olho direito, polo 
posterior sem alterações da cama de fibras nervosas. B: 
Olho esquerdo com persistência de fibras de mielina 
peridiscal 360° estendendo-se principalmente para 
hemirretina superior e preservando área foveal. 

   A fase arteriovenosa da angiografia 

fluoresceínica em OD se apresentava sem 

alterações no preenchimento vascular, e em 

OE havia discreta hiperfluorescência e perda 

de detalhes do leito retiniano vascular 

acompanhando a topografia das fibras de 

mielina (Figura 2) 

      

Figura 2: Fase arteriovenosa da angiografia 
fluoresceínica. A: Olho direito com polo posterior sem 
alterações do preenchimento vascular. B: Olho 
esquerdo com discreta hiperfluorescência e diminuição 
de detalhes do leito vascular na topografia das fibras de 
mielina persistentes. 

 

   A tomografia de coerência óptica (OCT) 

macular mostrava preservação da arquitetura 

foveal bilateral, e o OCT de nervo óptico não 

apresentava perda de fibras nervosas (Figura 

3 e 4) 

 

              

             
 
Figura 3: Tomografia de coerência óptica foveal 
bilateral. A e B: Imagens demonstrando o corte 
realizado da região foveal em ambos os olhos. C e D: 
Arquitetura foveal preservada em ambos os olhos, sem 
espessamento da camada de fibras nervosas em olho 
esquerdo. 
 
 

   

   

Figura 4: Tomografia de coerência óptica de nervo 
óptico bilateral. A e B: Corte realizado para estudo das 
fibras nervosas do nervo óptico em ambos os olhos. 
Olho direito (C) com escavação fisiológica e olho 
esquerdo (D) com aprofundamento discreto da 
escavação, mantendo a arquitetura do nervo sem 
evidência de espessamento da camada de fibras 
nervosas. 

   Foi instituída a correção total do erro 

refrativo estático em OE associado ao uso de 

tampão ocular alternado entre os olhos e 

avaliação oftalmológica seriada. No primeiro 

retorno e com uso de tampão ocular a quinze 

dias em OD e um dia em OE, durante 12 

horas diárias, a AV do OE passou de logMAR 
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1,2 para logMAR 0,5. O tratamento foi 

continuado com variações na quantidade de 

horas e dias de oclusão ocular em cada olho 

de acordo com a resposta à terapia. A 

evolução da AV de OE está descrita na 

Tabela 1.  

Tabela 1: Evolução da acuidade visual corrigida 
em olho esquerdo de acordo com o tempo de 
evolução e terapia de oclusão ocular alternada 
instituída. 

Tempo de 
acompanhamento 

(dias) 

Acuidade 
visual 

corrigida em 
OE (logMAR) 

Tampão 
ocular (DO 
OD:OE - 

horas diárias 
de oclusão) 

1ª consulta 1,2 15:1 - 12h 

30 0,5 15:1 - 12h 

60 0,3 4:1 - 12h 

90 0,3 4:1 - 12h 

120 0,2 3:1 - 12h 

180 0,1 2:1 - 12h 

360 0,1 2:1 - 6h 

540 0,1 2:1 - 6h 

610 0,1 --- 

DO: dias de oclusão ocular alternado; OD: olho direito; 
OE: olho esquerdo; logMAR: logaritmo do  
ângulo mínimo de resolução. 
 

   Após a criança atingir 7 anos e 6 meses de 

idade foi interrompido uso do tampão ocular e 

mantido apenas correção óptica com óculos. 

A AV do olho com persistência de fibras de 

mielina evoluiu com melhora após tratamento 

instituído chegando a logMAR 0,1, 

eliminando a ambliopia. 

 

Discussão: 

    Os oligodedrócitos são responsáveis pela 

mielinização neuronal no sistema nervoso 

central, acelerando a condução elétrica nos 

axônios. No período pré-natal estas células 

proliferam ativamente e produzem mielina 

sob a influência de sinais neuro-hormonais. 5 

A mielinização normal dos axônios do nervo 

óptico ocorrem através da migração de 

progenitores de oligodedrócitos nos longos 

axônios do nervo, os quais por sua vez 

produzirão a mielina que circundará os 

axônios. 2,6 

    Nas vias ópticas, a mielinização dos 

axônios celulares ganglionares iniciam ao 

nível do corpo geniculado lateral e 

prosseguem através do trato óptico, 

percorrendo o quiasma até porção 

intraorbitária do nervo óptico. Usualmente a 

mielinização termina na lâmina crivosa, 

possivelmente devido a um denso agregado 

de astrócitos que agem como uma barreira e 

impedindo a migração oligodendrocítica para 

a retina. Ocasionalmente existe persistência 

da mielina na porção intraocular do nervo 

óptico e na camada de fibras nervosas 

retinianas, sendo essa ocorrência estimada 

entre 0,57% a 1% da população. 1,2  

   As fibras de mielina persistentes aparecem 

como manchas estriadas brancas ou 

acinzentadas, com bordas irregulares e 
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formato arqueado consistentes com a 

distribuição de fibras nervosas da retina. 7 

Estas alterações são comumente 

assintomáticas e o impacto na função visual é 

variável, sendo influenciado pela localização 

e tamanho da área afetada e coexistência de 

outra patologia ocular. 8 

   Na maioria dos casos as fibras estão 

presentes desde o nascimento ou aparecem 

logo após, permanecendo estacionárias 

durante a vida. O desaparecimento é 

incomum, mas pode ocorrer em associação a 

atrofia das fibras nervosas por etiologias 

inflamatórias ou vasculares como neuropatia 

óptica isquêmica anterior, oclusão da artéria 

ou veia central da retina e neurite óptica. 9 

   Foi descrito que 83% dos pacientes com 

persistência das fibras de mielina retinianas 

possuíam miopia maior que 6,00 D esféricas. 
10 Entretanto permanece incerta se a 

mielinização é a causa do erro refrativo. É 

possível que a mielina promova defocus da 

imagem na retina induzindo privação visual, 

que quando ocorre nos estágios críticos do 

desenvolvimento óptico na infância, 

contribuiriam para aumento axial do globo 

ocular levando à miopia. 7 Outras condições 

sistêmicas associadas incluem membranas 

epirretinianas, oclusão de ramo da artéria 

central da retina, oclusão de ramo da veia 

central da retina, neovascularização, 

hemorragia vítrea recorrente e 

neurofibromatose tipo 1 e síndrome de Gorlin. 
7, 11, 12  

   Straatsma e colaboradores descreveram em 

1979 uma série de casos com 4 pacientes com 

persistência de fibras de mielina associada à 

miopia, ambliopia e estrabismo. 4 Atualmente, 

a tríade clássica da síndrome é descrita como 

a persistência unilateral de fibras 

mielinizadas, miopia e ambliopia, sendo 

também conhecida a síndrome de Straatsma 

reversa, em que se encontra hipermetropia ao 

invés de miopia. Casos bilaterais e associados 

ao nistagmo já foram relatados. 13 

   Classicamente, ambliopia significa baixa 

visão em olho no qual não se detecta uma 

alteração orgânica que a justifique, apesar 

desse conceito ter se expandido para baixa 

visão com ou sem lesão orgânica. Ainda que 

controverso um dos conceitos mais difundidos 

para a existência da ambliopia é quando a 

acuidade visual corrigida com o uso da 

melhor correção óptica é menor que logMAR 

0,2 ou existe uma diferença entre um olho e 

outro de 3 linhas ou mais ao exame na tabela 

de acuidade visual. 14 

  A ambliopia anisometrópica ocorre devido a 

diferença do erro refrativo entre os olhos, 

neste caso relacionada à miopia unilateral, 

geralmente possui mau prognóstico para 

correção completa ou parcial do erro refrativo 
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se também estiver associada a um desvio 

ocular. A terapia de oclusão ocular intensa em 

pacientes selecionados apresentou melhora da 

acuidade visual, principalmente nos casos em 

que o tratamento se deu em crianças jovens 

ou aquelas com ausência de estrabismo e 

presença de fixação parafoveal ao invés de 

perifoveal. 4  

   Hittner e Antoszyk propuseram que a 

magnitude da anisometropia está relacionada 

com a acuidade visual, resultado corroborado 

em outros trabalhos. 15,16 Pacientes com alto 

grau de anisometropia (média de -13,00 D) 

possuíam AV corrigida final pior ou igual à 

logMAR 1,0, enquanto aqueles com média de 

-3,75 D de anisometropia atingiam AV 

corrigida melhor ou igual a logMAR 0,2. 14 O 

presente caso reforça estes achados.  

 

Conclusão: 

    A persistência de fibras de mielina retiniana 

é infrequente na prática oftalmológica, sendo 

ainda mais incomum a associação 

concomitante com miopia e ambliopia, que 

caracterizam a Síndrome de Straatsma. 

Acreditamos que no caso exposto, além de 

uma menor anisometropia, o não 

acometimento foveal, ausência de estrabismo 

e terapia agressiva de tampão ocular e a 

correção refrativa total, associado à idade de 

pleno desenvolvimento visual contribuíram 

para a melhora substancial da acuidade visual 

no olho com persistência de fibras de mielina 

retiniana.   

   A importância do diagnóstico precoce em 

crianças com persistência de fibras de mielina 

associada à miopia e ambliopia se dá pela 

capacidade de boa resposta e melhora da 

acuidade visual final com tratamento, o que 

reforça a necessidade de um acompanhamento 

oftalmológico de rotina desde o nascimento 

indivíduos em fase de maturação do sistema 

visual.  
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