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Reversao da ambliopia apos correcao do erro refrativo e terapia de oclusiao
ocular na Sindrome de Straatsma: Relato de Caso

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

Nas vias Opticas a mielinizagdo dos axonios celulares prossegue do corpo geniculado lateral até
porc¢do intraorbitiria do nervo Optico, terminando na lamina crivosa. Em 1% da populacdo essa
mieliniza¢do persiste na por¢do intraocular e atinge a camada de fibras nervosas da retina. A
associacdo dessa variagdo anatOmica com miopia e ambliopia caracteriza a Sindrome de Straatsma.
Relatamos o caso de uma crianga de 5 anos de idade com um olho emétrope e olho contralateral
com extensa persisténcia de fibras de mielina, associada a miopia e ambliopia que apesar das
alteragdes oculares evoluiu com melhora da acuidade visual apds o tratamento da correcdo do erro

refrativo associado a terapia de oclusdo 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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Introducao:

E estimado que entre 0.57% a 1% da
populagdo possua uma mielinizacdo da
camada de fibras nervosas retinianas, com
maioria dos casos ocorrendo de forma
unilateral. '? Olhos com a persisténcia das
fibras de mielina possuem defeitos relativos
ou absolutos do campo visual que
correspondem a porcdo retiniana acometida,
mas sao usualmente normais sob o aspecto
optico e funcional.® J4 a persisténcia unilateral
retiniana de fibras de mielina associada a
miopia, ambliopia e estrabismo foi
primeiramente descrita como sindrome por
Straatsma e colaboradores em uma série de
casos com 4 pacientes em 1979, com
importante repercussao na acuidade visual dos

olhos acometidos.*

Os autores relatam o caso de uma crianga com
um olho emétrope e olho contralateral com
extensa persisténcia de fibras de mielina,
associada a miopia e ambliopia que evoluiu
com melhora da acuidade visual com
tratamento da correcdo do erro refrativo
associado a terapia de oclusdo ocular

alternada.
Relato de caso:

Crianca do seco masculino realizou
primeiro atendimento oftalmologico com 5

anos de idade e queixa principal de baixa
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acuidade visual em olho esquerdo. Nao
possuia comorbidades conhecidas e no
historico familiar o pai possuia diagnostico de
ceratocone, ja tendo realizado transplante de

cornea.

O exame oftalmoldégico demonstrava olho
direito (OD) emétrope com acuidade visual
(AV) no logaritmo do angulo minimo de
resolucdo (logMAR) de 0,0 e olho esquerdo
(OE) com refragdo estatica de -3.50 dioptrias
(D) esféricas e -0.75 D cilindricas no eixo de
145° e AV corrigida de logMAR 1,2,
caracterizando ambliopia anisometrdpica. O
paciente se apresentava ortoférico e
ortotropico e sem alteragdes da funcdo da
musculatura ocular extrinseca nas diversas

posi¢oes diagnosticas.

A fundoscopia de OD era compativel com a
normalidade e em OE havia persisténcia de
fiboras de mielina com acometimento
peridiscal de 360° estendendo principalmente
para hemirretina superior, com padrdo
arqueado acompanhando a distribuicdo da
camada de fibras nervosas e poupando a area

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

A fase arteriovenosa da angiografia
fluoresceinica em OD se apresentava sem
alteragdes no preenchimento vascular, e em
OE havia discreta hiperfluorescéncia e perda
de detalhes do leito retiniano vascular
acompanhando a topografia das fibras de

mielina (Figura 2)

Figura 2: Fase arteriovenosa da angiografia
fluoresceinica. A: Olho direito com polo posterior sem
alteragdes do preenchimento vascular. B: Olho
esquerdo com discreta hiperfluorescéncia e diminuigao
de detalhes do leito vascular na topografia das fibras de
mielina persistentes.

A tomografia de coeréncia optica (OCT)
macular mostrava preservagdo da arquitetura
foveal bilateral, e o OCT de nervo 6ptico ndo
apresentava perda de fibras nervosas (Figura

3ed)
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Figura 3: Tomografia de coeréncia Optica foveal
bilateral. A e B: Imagens demonstrando o corte
realizado da regido 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 coeréncia optica de nervo
optico bilateral. A e B: Corte realizado para estudo das
fibras nervosas do nervo optico em ambos os olhos.
Olho direito (C) com escavacdo fisioldgica e olho
esquerdo (D) com aprofundamento discreto da
escavacao, mantendo a arquitetura do nervo sem
evidéncia de espessamento da camada de fibras
nervosas.

Foi instituida a correcao total do erro
refrativo estatico em OE associado ao uso de
tampao ocular alternado entre os olhos e
avaliacdo oftalmologica seriada. No primeiro
retorno € com uso de tampao ocular a quinze
dias em OD e um dia em OE, durante 12

horas didrias, a AV do OE passou de logMAR
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1,2 para logMAR 0,5. O tratamento foi
continuado com variagdes na quantidade de
horas e dias de oclusdo ocular em cada olho
de acordo com a resposta a terapia. A
evolugdo da AV de OE esta descrita na
Tabela 1.

Tabela 1: Evolugido da acuidade visual corrigida
em olho esquerdo de acordo com o tempo de

evolugdo e terapia de oclusdo ocular alternada
instituida.

Tempo de Acuidade Tampao
acompanhamento visual ocular (DO
(dias) corrigida em OD:OE -
OE (logMAR) horas diarias
de oclusdo)
1* 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 oclusdo ocular alternado; OD: olho direito;
OE: olho esquerdo; logMAR: logaritmo do
angulo minimo de resolugdo.

ApoOs a crianca atingir 7 anos € 6 meses de
idade foi interrompido uso do tampdo ocular e
mantido apenas corre¢do Optica com 6culos.
A AV do olho com persisténcia de fibras de
mielina evoluiu com melhora ap6s tratamento
logMAR 0,1,

instituido  chegando a

eliminando a ambliopia.
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Discussao:

Os oligodedrocitos sdo responsaveis pela
mielinizagdo neuronal no sistema nervoso
central, acelerando a condugdo elétrica nos
axonios. No periodo pré-natal estas células
proliferam ativamente e produzem mielina
sob a influéncia de sinais neuro-hormonais. °
A mielinizacdo normal dos axdnios do nervo
optico ocorrem através da migragdo de
progenitores de oligodedrdcitos nos longos
axonios do nervo, os quais por sua vez
produzirdo a mielina que circundard os

axonios. 2°

Nas vias Opticas, a mielinizagdo dos

axonios celulares ganglionares iniciam ao

nivel do corpo geniculado lateral e
prosseguem através do trato  Optico,
percorrendo o quiasma até  porgdo

intraorbitaria do nervo optico. Usualmente a
mielinizagdo termina na lamina crivosa,
possivelmente devido a um denso agregado
de astrécitos que agem como uma barreira e
impedindo a migragdo oligodendrocitica para
a retina. Ocasionalmente existe persisténcia
da mielina na por¢do intraocular do nervo
optico e na camada de fibras nervosas
retinianas, sendo essa ocorréncia estimada

entre 0,57% a 1% da populagio. !

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
distribui¢io de fibras nervosas da retina. ’
Estas alteragcdes sao comumente
assintomaticas e o impacto na fungao visual ¢
variavel, sendo influenciado pela localizagao
e tamanho da érea afetada e coexisténcia de

outra patologia ocular. 8

Na maioria dos casos as fibras estdo
presentes desde o nascimento ou aparecem
logo apds, permanecendo estaciondrias
durante a vida. O desaparecimento ¢
incomum, mas pode ocorrer em associacdo a
atrofia das fibras nervosas por etiologias
inflamatérias ou vasculares como neuropatia
Optica isquémica anterior, oclusdo da artéria

ou veia central da retina e neurite optica. °

Foi descrito que 83% dos pacientes com
persisténcia das fibras de mielina retinianas
possuiam miopia maior que 6,00 D esféricas.
10" Entretanto permanece incerta se a
mielinizagdo ¢ a causa do erro refrativo. E
possivel que a mielina promova defocus da
imagem na retina induzindo privagdo visual,
que quando ocorre nos estagios criticos do
desenvolvimento  Optico na  infancia,
contribuiriam para aumento axial do globo
ocular levando & miopia. ’ Outras condi¢des
sistémicas associadas incluem membranas
epirretinianas, oclusdo de ramo da artéria
central da retina, oclusdo de ramo da veia

central da retina, neovascularizacao,
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hemorragia vitrea recorrente e

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

Straatsma e colaboradores descreveram em
1979 uma série de casos com 4 pacientes com
persisténcia de fibras de mielina associada a
miopia, ambliopia e estrabismo. * Atualmente,
a triade classica da sindrome ¢ descrita como
a  persisténcia  unilateral ~de  fibras
mielinizadas, miopia e ambliopia, sendo
também conhecida a sindrome de Straatsma
reversa, em que se encontra hipermetropia ao

invés de miopia. Casos bilaterais e associados

a0 nistagmo ja foram relatados. '*

Classicamente, ambliopia significa baixa
visdo em olho no qual ndo se detecta uma
alteracdo organica que a justifique, apesar
desse conceito ter se expandido para baixa
visdo com ou sem lesdo organica. Ainda que
controverso um dos conceitos mais difundidos
para a existéncia da ambliopia ¢ quando a
acuidade visual corrigida com o uso da
melhor corregdo Optica ¢ menor que logMAR
0,2 ou existe uma diferenca entre um olho e
outro de 3 linhas ou mais ao exame na tabela

de acuidade visual. '#

A ambliopia anisometrdpica ocorre devido a
diferenca do erro refrativo entre os olhos,
neste caso relacionada a miopia unilateral,
geralmente possui mau progndstico para
corre¢cdo completa ou parcial do erro refrativo
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se também estiver associada a um desvio
ocular. A terapia de oclusdo ocular intensa em
pacientes selecionados apresentou melhora da
acuidade visual, principalmente nos casos em
que o tratamento se deu em criangas jovens
ou aquelas com auséncia de estrabismo e
presenca de fixacdo parafoveal ao invés de

perifoveal. 4

Hittner e Antoszyk propuseram que a
magnitude da anisometropia esta relacionada
com a acuidade visual, resultado corroborado
em outros trabalhos. '>!¢ Pacientes com alto
grau de anisometropia (média de -13,00 D)
possuiam AV corrigida final pior ou igual a
logMAR 1,0, enquanto aqueles com média de
-3,75 D de anisometropia atingiam AV
corrigida melhor ou igual a logMAR 0,2. '* O

presente caso reforca estes achados.

Conclusao:

A persisténcia de fibras de mielina retiniana
¢ infrequente na pratica oftalmolégica, sendo
ainda mais incomum a  associacao
concomitante com miopia e ambliopia, que
caracterizam a Sindrome de Straatsma.
Acreditamos que no caso exposto, além de
uma menor  anisometropia, 0  ndo
acometimento foveal, auséncia de estrabismo
e terapia agressiva de tampao ocular e¢ a

correcao refrativa total, associado a idade de
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pleno desenvolvimento visual contribuiram
para a melhora substancial da acuidade visual
no olho com persisténcia de fibras de mielina
retiniana.

A importancia do diagnostico precoce em
criangas com persisténcia de fibras de mielina
associada a miopia e ambliopia se da pela
capacidade de boa resposta e melhora da
acuidade visual final com tratamento, o que
reforca a necessidade de um acompanhamento
oftalmoldgico de rotina desde o nascimento
individuos em fase de maturagdo do sistema

visual.
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