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RESUMO

de degeneragdo marginal pelicida).

A degeneracio marginal de Terrien, a degeneragao marginal pelicida e o
ceratoglobo sdo patologias ectdsicas da cérnea.

Essas degeneragdes produzem areas de afinamento periférico que causam
ectasia, astigmatismo irregular e maior suscetibilidade a perfuragdes corneanas.

Saoapresentados4 casos de degeneragdes ectasicas com perfuracio corneana
(1 caso de ceratoglobo, 2 casos de degeneragdo marginal de Terrien, e 1 caso

O tratamento cirirgico dessas degeneragdes é controverso. As técnicas
descritas sdo pouco estudadas devido ao pequeno nimero de casos. Geralmen-
te requerem grande habilidade do cirurgido. As perfuracdes sio complicagdes
graves e de dificil manejo. Assim, justificam-se medidas preventivas.

Palavras-chave: Degeneragdo marginal de Terrien; Degeneragdao marginal pelicida; Ceratoglobo;
Ceratocone; Trauma ocular; Perfuragao corneana.

INTRODUCAO

A degeneragdo marginal de Ter-
rien, a degeneragdo marginal pelicida
e o ceratoglobo sdo patologias ecta-
sicas da cornea.

A degeneragdo marginal de Terrien
apresenta-se tipicamente como um
afinamento periférico, bilateral, simé-
trico, lentamente progressivo, que
acomete mais homens de meia idade e
idosos. Inicia-se superiormente com
deposito estromal de material lipidico
proximo ao limbo, deixando uma zona
lucida. Evolui com neovascularizagdo
radial a partir do limbo, afinamento e
ectasia progressivos da area afetada,
causando um astigmatismo irregular.
O epitélio permanece integro e os si-
nais flogisticos sdo raros. Pode, even-
tualmente, apresentar edema corneano
agudo, secundario a roturas da mem-
brana de Descemet (hidropsia).

A degeneragdo marginal pelucida
caracteriza-se por um afinamento
corneano periférico inferior a aproxi-
madamente 2mm do limbo, e ectasia

corneana imediatamente acima da area
afinada, que produz astigmatismo irre-
gular. A coérnea ndo apresenta sinais
flogisticos ou depdsitos, e o epitélio
permanece integro. Inicia-se, em ge-
ral, entre 20 e 40 anos, progride lenta-
mente e pode apresentar, durante sua
evolugdo, hidropsia. Acomete igual-
mente homens e mulheres.

O ceratoglobo ¢ uma degeneragdo
rara, bilateral, em que a cdérnea ¢
difusamente afinada e ectasica, de for-
ma globdide. A coérnea é transparente,
com didmetro normal ou pouco au-
mentado. A pressdo ocular é normal.
Pode ocorrer hidropsia. Freqiiente-
mente ocorre perfuragdo corneana,
muitas vezes espontinea. O ceratoglo-
bo tem 2 formas clinicas distintas:
congénita e adquirida. na forma con-
génita, as alteragGes estdo presentes
desde o nascimento e nédo sdo progres-
sivas; a forma adquirida € menos fre-
qiiente e representa o resultado final
da evolugdo de uma patologia cor-
neana prévia como ceratocone, ce-
ratite intersticial, e trauma.
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Do ponto de vista histopatoldgico,
a degeneragdo marginal pelicida e o
ceratocone sio muito semelhantes, a
ndo ser pela localizagdo mais perifé-
rica e geralmente inferior na degene-
ragio marginal pelucida. Além de al-
teragdes histoldgicas em varias estru-
turas, no ceratocone avangado e na de-
generagdo marginal pelucida, foram
encontradas fibras de coldgeno de pe-
riodicidade anormal que talvez este-
jam relacionadas a etiologia do afi-
namento '.

A degeneragdo marginal de Terrien
tem algumas caracteristicas histold-
gicas particulares que a diferenciam
muito da degeneragdo marginal pe-
lucida, tais como: depoésitos de cristais
de colesterol na matriz intersticial; in-
filtragdo difusa de células espumosas
contendo lipideos; presenga de células
inflamtérias; € numerosos vasos san-
guineos 2.

O ceratoglobo, ao contrario da de-
generagdo marginal pelicida e da de-
generagdo marginal de Terrien, carac-
teriza-se por afinamento difuso da
cornea. Histologicamente, a principal
diferenga entre a forma congénita e a
adquirida é a auséncia de membrana
de Bowman na forma conggénita 3.

Algumas semelhangas clinicas e
histoldgicas, assim como a associagdo
dessas degeneragfes em um mesmo
individuo ou em individuos da mesma
familia 4, sugerem que possa haver um
mecanismo fisiopatolégico comum
entre elas.

O tratamento dessas patologias visa
corrigir o astigmatismo através de
oculos, lentes de contato rigidas ou
cirurgia.

O ceratocone € a degeneragdo ec-
tasica da cornea mais freqiiente e a sua
corregdo cirurgica € a mais extensa-
mente analisada na literatura. Atual-
mente, o transplante penetrante de
cérnea ¢ a técnica cirirgica mais utili-
zada, outras técnicas sdo: ceratoplastia
lamelar, epiceratofacia e termoce-
ratoplastia.

Por outro lado, o tratamento cirur-
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gico da degeneragdo marginal de
Terrien, da degeneragao marginal
pelicida e do ceratoglobo permanece
controverso. Diferencia-se do trata-
mento do ceratocone principalmente
pela localizagdo periférica do afina-
mento, o que aumenta a dificuldade
técnica no controle do astigmatismo e
aumenta o risco de rejeigdo nos casos
de transplante °.

Dentre as cirurgias descritas para a
corregdo da degeneragdo marginal de
Terrien: a técnica de ressecgdo la-
melar da area afinada e reaproximagio
das bordas livres ¢ merece destaque
pelos bons resultados. Nos ultimos
anos as ceratoplastias lamelares e pe-
netrantes periféricas ou totais tém sido
opgoes.

Em relagdo a degeneragdo marginal
pelucida, existem varias técnicas mo-
dernas descritas, tais como: cerato-
plastia penetrante excéntrica, epice-
ratoplastia de didmetro grande,
ceratoplastia lamelar em crescente,
ressecgdo de espessura total em cunha,
e ressecgdo lamelar em crescente .

O tratamento cirurgico do cerato-
globo atualmente limita-se a epice-
ratofacia e a ceratoplastia penetrante.
A epiceratofacia pode ser definitiva ou
preceder a ceratoplastia penetrante
para propiciar uma espessura adequa-
da do leito receptor. O transplante pe-
netrante em um unico tempo no pa-
ciente com ceratoglobo é tecnicamen-
te muito dificil devido ao grande afi-
namento que se estende por toda a
cornea destes pacientes 34,

CASOS CLINICOS

Caso 1

M.H.L., feminino, 10 a., negra, es-
tudante, encaminhada em agosto de
1988 por baixa acuidade visual desde
o nascimento em ambos os olhos. Re-
fere ter colocado protese no olho di-
reito apds crise de inflamagdo neste
olho aos 5 anos de idade. Sua acuidade
visual era igual a 20/100 no olho es-
querdo com -6,50 DE = -1,50 DC x

70°. A coérnea era transparente, apre-
sentava curvatura anterior difusamen-
te aumentada, espessura total muito
diminuida, didmetro de aproximada-
mente 12 mm e sinéquia anterior peri-
férica superior com hérnia de iris,
recoberta por epitélio corneano, tam-
ponando area de perfuragdao corneana
prévia; a cimara anterior era profunda
e o cristalino, normal. O fundo de olho
e a pressdo ocular eram normais. Op-
tou-se por acompanhar o caso clinica-
mente com retornos periédicos, orien-
tando o paciente quanto aos riscos de
um eventual trauma ocular. O quadro
permanece inalterado.

Caso 2

M.F.B., masculino, negro, 36a, co-
merciante, refere diminui¢do da acui-
dade visual no olho esquerdo apods trau-
ma com cotovelo durante pratica espor-
tiva ha 1 semana do primeiro atendi-
mento em janeiro de 1990. No exame
final, apresentava: acuidade visual
igual a 20/20 em ambos os olhos com
corregdo de -0,50 DE = -3,50 DC x
100° no olho direito e -0,50 DE = -2,75
DC x 85° no olho esquerdo; ceratome-
tria igual a 40,00 x 90°/ 45,00 x 180° e
41,50 x 90° / 44,00 x 180° respectiva-
mente; ectasia e afinamento corneanos
periféricos em ambos os olhos, das 11
a 1 hora; poucos vasos finos superfi-
ciais, e depdsito estromal amarelado
nessa regido; no olho esquerdo, perfu-
ragdo corneana superior de 2 mm.,
hémia de iris, teste de Seidel (-); ca-
mara anterior formada, com reagio de
1 + de células; cristalino normal;fundo
de olho e pressdo ocular normais em
ambos os olhos. O paciente foi subme-
tido a reposigdo da iris, sutura simples
da perfuragdo com mononylon 10-0, e
recobrimento local com “flap” con-
juntival. Evolui sem intercorréncias.
Sua acuidade visual era de 20/20 com
lente de contato rigida 1 ano apds a
cirurgia e permanece estavel.

Caso 3
J.M.S., masculino, negro, 47a., pe-
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superiormente.

dreiro, refere trauma do olho direito
com viga de madeira ha 4 dias do pri-
meiro atendimento em maio de 1992.
Apresentava, no exame inicial, acui-
dade visual igual a 20/200 no olho
direito e 20/80 no olho esquerdo com
corregdo de -1,50 DE =-6,50 DC x 80°
e -6,00 DC x 90° respectivamente; a
ceratometria do olho direito era de
35,00 x 70°/46,00 x 160° e do olho
esquerdo, 35,00 x 90°/44,50 x 180°; a
biomicroscopia apresentava: vascula-
rizagdo fina superficial e profunda, e
depésito estromal amarelado supe-
riormente, numa area de ectasia e afi-
namento corneanos que se estendia
das 10 as 2 horas aproximadamente,
em ambos os olhos. No olho direito
apresentava também: perfuragdo
corneana periférica as 2 horas de 4mm
de extensdo, com hémia de iris, e teste
de Seidel (-); pupila discretamente
descentrada superiormente; cdmara
anterior de profundidade normal, com
3+ de células; O exame oftalmolégico
restante era normal em ambos os
olhos. Planejou-se realizar sutura sim-
ples da perfuragdo, o que ndo foi pos-
sivel tecnicamente. Foi realizado en-
tdo um transplante penetrante de 9 mm
com ressec¢do do botdo receptor a
maio livre, de forma descentrada supe-
riormente, incluindo, na ressecgao,
toda a area afinada. Apos 4 meses,
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Foto 1 - Ceratoglobo com perfuragdo comeana superior; pupila descentrada
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apresentou intensa
rejeicdo que evo-
luiu com opacifi-
cagdo total do bo-
tdo. O paciente
ndo quiz se subme-
ter a qualquer ou-
tro procedimento
cinirgico.

Caso 4

M.G.R., femi-
nino, 60 a., branca
dona de casa, refe-
re diminui¢do da
acuidade visual
apds trauma ocular
a direita durante
atividades domésticas no dia do pri-
meiro atendimento, em agosto de
1992. Sua acuidade visual era de conta
dedos a 4m. no olho direito e ndo me-
lhorava com corregdo; e 20/40 no olho
esquerdo com -2,75 DE = -6,50 DC x
75°. Sua ceratometria ndo era men-
suravel no olho direito devido a gran-
de irregularidade da cérnea, sendo de
38,00 x 90° / 45,00 x 180° no olho
esquerdo. No olho direito apresentava
perfuragdo corneana de 3 mm. as 7
horas em regido de afinamento peri-
férico, que se estendia das 3 as 10
horas, sem vascularizagdo ou depo-
sitos estromais; hérnia de iris; ata-
lamia e teste de
Seidel (+); no olho
esquerdo, afina-
mento corneano de
mesmas caracte-
risticas, porém de
menor magnitude,
se estendendo das
5 as 7:30 horas,
com discreta ecta-
sia. O exame of-
talmoldégico res-
tante era normal
no olho esquerdo e
ndo foi avaliado
no olho direito de-
vido a perfuragdo.
O paciente foi

submetido a sutura simples da area
perfurada e evoluiu com formagio de
“pannus” e grande ectasia dessa re-
gido. Apos trés meses, foi submetido a
um transplante lamelar anular com
anel central de 6 mm de didmetro.
Evoluiu com astigmatismo irregular,
porém obteve acuidade visual igual a
20/40 com lente de contato rigida 1
ano apos a cirurgia. O paciente perdeu
contato com o servigo desde entio.

COMENTARIOS

Os pacientes apresentados tém, em
comum, algum tipo de afinamento
corneano nio inflamatério onde ocor-
reu perfuragio.

No caso 1 foi feito o diagndstico de
ceratoglobo, nos casos 2 e 3, de de-
generagdo marginal de Terrien, € no
caso 4, de degeneragdo marginal
pelucida.

Dos casos apresentados, 3 tiveram
perfuragdo traumatica. No caso 1, a
perfuragdo pode ter sido traumatica ou
espontanea.

Embora n3o haja um estudo estatis-
tico mostrando que as cdérneas com
degeneragles ectasicas sejam mais
suscetiveis a perfuragdes, ha um mo-
delo tedrico ® que sustenta esta hi-
potese. Segundo a lei de Laplace

Foto 2 - Degeneragao marginal de Terrien com perfuragdo comeana apés
cotovelada durante préatica esportiva.
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Foto 3 - Degenerag@o marginal de Terrien com perfurag@o corneana apés
acidente de trabalho.

“(T) = (P)x(R) / 2(E)”, onde (T) é a
tensdo no tecido corneano; (P) é a
pressdo ocular; (R) € o raio de curva-
tura da comea; e (E) € a espessura
corneana, observamos que a tensio no
tecido corneano para uma determinada
pressdo ocular é tanto maior quanto
maior for sua ectasia (maior o R) e/ou
seu afinamento (menor a E).

O tratamento das perfuragées em
corneas com degeneragdes ectasicas ¢é
geralmente dificil. Se a perfuragido for
pequena, pode-se tentar curativo
oclusivo, lente de contato terapéutica,
ou adesivos como cianoacrilato °. Po-
rém, geralmente é necessaria a inter-
vengdo cirirgica.

A simples sutura da ferida, reali-
zada no caso 2, é tecnicamente dificil
devido ao afinamento da coérnea.
Quando a sutura ndo for possivel,
pode-se reparar a ferida com um
“patch” autélogo ou heterdlogo de
cornea.

O transplante penetrante realizado
no paciente 3 foi bem sucedido tec-
nicamente. Porém, pelo fato de ter
sido realizado com o olho muito infla-
mado e de forma excéntrica, com su-
turas superiores corneo-esclerais, o
paciente apresentava um risco aumen-
tado de rejeigdo !'°, que ndo pdde ser
contida, apesar de intensa terapia.

No caso 4, optou-se por reforgar
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toda a regido de
afinamento cor-
neano ndo s6 para
se evitar uma nova
perfuragdo, como
também para se
corrigir o grande
astigmatismo ge-
rado. Embora a
ressecgdo lamelar
em crescente fosse
uma boa opgdo
pelos bons resul-
tados apresentados
na literatura 7, o
paciente apresen-
tava afinamento
corneano que se
estendia por mais de 180 graus, o que
dificultaria muito a realizagdo desta
cirurgia. Embora o transplante pene-
trante fosse outra opgdo °, como o pa-
ciente havia desenvolvido um “pan-
nus” inferior apds a primeira cirurgia e
o afinamento era muito periférico, de-
cidiu-se ndo realizar este procedimen-
to pelo risco de rejeigdo. Assim, op-
tou-se por realizar um transplante
lamelar anular. Esta técnica consiste
na dissecgdo lamelar de quase toda a
cérnea, poupando apenas uma zona
central circular, marcada com trépano,
onde permanece intacta a cérnea do
paciente. Sobre a regido dissecada, é
entdo suturado um botdo doador anu-
lar. Embora a cirurgia tenha sido bem
sucedida, € uma técnica que requer ex-
trema habilidade do cirurgido. E um
procedimento pouco realizado, com
resultados pouco previsiveis. Porém,
tem as vantagens de ser uma cirurgia
extra-ocular e preservar intacto a zona
central da cormea receptora.

O tratamento cinirgico do cerato-
globo é muito dificil. Como o paciente
1 tinha olho esquerdo unico e ndo
apresentava outras queixas além da
baixa acuidade visual desde o nas-
cimento, optou-se por acompanha-lo
clinicamente para avaliar a evolugido
da lesdo. O paciente foi informado
quanto aos riscos de um possivel trau-

ma ocular e orientado a utilizar 6culos
protetores continuamente.

As perfurages corneanas sio le-
ses potencialmente graves. Pelo fato
das degeneragdes ectasicas da coérnea
serem mais suscetiveis a perfuragdes e
terem sua corregdo cirurgica mais di-
ficil, a prevengdo de acidentes parece
ser a melhor alternativa. Assim, justi-
ficam-se a educagdo e orientagdo do
paciente quanto ao uso de dculos pro-
tetores de maneira continua, ou, ao
menos, durante atividades de maior
risco. Uma outra forma de prevengédo
talvez seja a indicagdo precoce de ci-
rurgia em casos onde exista um afi-
namento muito grande, independente-
mente do resultado visual com 6culos
ou lentes de contato. Porém, as téc-
nicas utilizadas sdo ainda pouco estu-
dadas e, em geral, requerem grande
habilidade cirurgica.

SUMMARY

Terrien’s marginal corneal
degeneration, pellucid marginal
corneal degeneration and
keratoglobus are ectatic corneal
pathologies.

These degenerations produce
peripheral thinning and ectasy,
irregular astigmatism and increased
susceptibility to corneal perforation.

Four cases of ectatic
degenerations with corneal
perforation are reported (Il patient
with keratoglobus, 2 patients with
Terrien’s marginal corneal
degeneration, and 1 patient with
pellucid marginal corneal
degeneration).

The surgical approach in such
degenerations is disputed. The
techniques described are poorly
studied because of the small number
of cases. A great skill is generally
required to perform them.

Corneal perforation is a serious
complication and its management
may be difficult. Preventive
procedures must be considered.
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