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Resumo

Os autores apresentam o caso clinico de uma crianga com doenga falciforme, internada por choque séptico com meningite e
pneumonia a Streptococcus pneumoniae. No decurso do internamento surgiu amaurose subita a esquerda e herpes mucocuta-
neo labial. O exame oftalmoldgico foi sugestivo de oclusao arterial no olho esquerdo e de necrose retiniana viral a direita, pelo
que foi instituida terapéutica antiviral e anticoagulante. A evolugdo clinica e imagiolégica foi compativel com necrose retiniana
aguda. Verificou-se ligeira melhoria da acuidade visual a direita (6/10) mas persistiu um défice grave da acuidade visual a
esquerda (< 1/10). A necrose retiniana aguda é um evento raro em idade pediatrica, cujo diagndstico diferencial inclui outras

causas de amaurose subita.
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Abstract

We report the case of a 7-year-old child with sickle cell
disease, admitted with Streptococcus pneumoniae sep-
tic shock, meningitis and pneumonia. During hospital
stay he complained of sudden left eye blindness, and
mucocutaneous labial herpes was simultaneously no-
ted. The ophthalmological evaluation suggested left eye
arteriolar occlusion and right eye acute retinal necrosis.
Antiviral and anticoagulant therapy was started. Clinical
and imaging evolution were compatible with acute reti-
nal necrosis. Slight improvement of visual acuity was
seen in the right eye (6/10) but visual loss persisted in
the left eye (<1/10). Acute retinal necrosis is a rare event
in children. Differential diagnosis includes other causes
of sudden onset blindness.

Keywords: Anemia, Sickle Cell/complications; Blindness;
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Introducao

Os individuos homozigoticos para hemoglobina S (HbS)
sdo mais suscetiveis a doenga bacteriana invasiva, por
disfungdo esplénica e defeitos na opsonizagdo e produ-
¢do de anticorpos.?

O Streptococcus pneumoniae é um dos agentes mais
frequentemente identificados. Por outro lado, sdo bem
conhecidas as complicagdes oftalmoldgicas associadas a
drepanocitose, nomeadamente a retinopatia prolifera-
tiva, hemorragia do vitreo e descolamento da retina.*?

A oclusdo da artéria central da retina é outra das com-
plicagdes, rara e potencialmente devastadora.** Os
autores apresentam o caso clinico de uma crianga de 7
anos de idade, com diagndstico prévio de drepanocitose
e amaurose monocular subita, cuja apresentacdo inicial
condicionou questdes etioldgicas e terapéuticas. A evo-
lucdo clinica e imagioldgica foi compativel com necrose
retiniana aguda. Esta é uma entidade rara em idade
pediatrica, habitualmente de etiologia viral e cujo diag-
nostico diferencial inclui outras causas de amaurose,
nomeadamente doenca sistémica, oclusdo dos vasos da
retina e retinopatia proliferativa.

Caso Clinico

Crianca de 7 anos de idade com antecedentes pessoais
de doenca falciforme (HbSS) e herpes mucocutaneo
labial, medicado com acido félico e sem profilaxia
antibidtica. Imunizado com vacina antipneumocdcica
conjugada e sem vacina antipneumocécica polissacarida
(por incumprimento terapéutico). Internado por febre,
cefaleias e vomitos, com menos de 24 horas de evolu-
¢do. Nas primeiras seis horas de internamento ocorreu
agravamento clinico, com choque séptico, meningite e
posteriormente pneumonia a Streptococcus pneumo-
niae serotipo 4, isolado em duas hemoculturas e iden-
tificado por reagdo em cadeia da polimerase (PCR) no
liqguido cefalorraquidiano. Analiticamente, salientava-
-se na admissdo hemoglobina de 3,5 g/dL. O interna-
mento decorreu com faléncia multiorganica, incluindo
acidose metabdlica, hepatopatia, insuficiéncia renal e
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coagulacdo intravascular disseminada (valor minimo de
plaguetas 95000/ulL, tempo de protrombina 32,5 segun-
dos, tempo de tromboplastina ativada 78 segundos,
fibrinogénio 150 mg/dL). Foi medicado com ceftriaxona,
vancomicina, suporte inotrdpico e suporte transfusio-
nal (transfusdo simples de concentrado eritrocitario e
plasma), com valores de hemoglobina e hematdcrito
pds-transfusionais de 8,1 g/dL e 22,9%, respetivamente.
Ao quinto dia de internamento surgiu amaurose mono-
cular subita a esquerda, ndo associada a dor periorbi-
taria, e herpes mucocutaneo com localizagdo exclusi-
vamente labial. O exame neuroldgico nesta altura ndo
revelou alteracGes. Dada a instabilidade hemodinamica,
o exame oftalmoldgico inicial por fundoscopia foi rea-
lizado ao quinto dia de internamento e a cabeceira do
doente, revelando no olho esquerdo (OE) edema da
papila e do pdlo posterior com macula de coloragdo
escura, aspetos sugestivos de oclusdo arterial; no olho
direito (OD) observaram-se lesGes esbranquicadas cen-
tripetas na retina inferior. Foram colocadas as hipdteses

0D - olho direito; OE — olho esquerdo.

diagndsticas de necrose retiniana viral e/ou oclusdo
arterial. Iniciou-se terapéutica com enoxaparina, acido
acetilsalicilico (dose antiagregante plaquetaria) e aci-
clovir endovenoso (21 dias). Posteriormente iniciou-se
terapéutica com hidroxiureia, conforme definido em
plano terapéutico prévio.

N3do foi identificada fonte emboligena cardiaca. Realizou
angiografia por ressonancia magnética cerebral no 192
dia de internamento, a qual excluiu altera¢des vascula-
res. Realizou também ecodoppler carotideo e transcra-
niano, os quais nao revelaram altera¢des. O estudo das
trombofilias e da autoimunidade foi negativo. As ava-
liagbes oftalmoldgicas subsequentes revelaram lesGes
cicatriciais, compativeis com vasculite e retinite em
fase de cicatrizagdo bilateralmente (Fig.1), persistindo
imagens de hemorragia retiniana no olho direito (Fig. 2).
A tomografia de coeréncia éptica (TCO), realizada cerca
de um més apds o aparecimento de amaurose, foi
compativel com fibrose retiniana bilateral, em conformi-
dade com o diagnédstico de retinite herpética / necrose

Figura 1. Fundoscopia no 162 dia de internamento. Olho esquerdo com macula desestruturada, envolvida por edema e vasculite, compati-
vel com retinite em fase cicatricial e olho direito com lesdo ameboidal no tergo inferior da macula desestruturada, hemorragias periféricas.

OD - olho direito; OE — olho esquerdo.

Figura 2. Fundoscopia no 372 dia de internamento. Olho esquerdo com vasculite e lesGes cicatriciais, atrofia da retina com compoente
fibroglial e olho direito com hemorragia retiniana, vasculite e lesGes cicatriciais.
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retiniana aguda (Fig. 2). As quatro semanas de evolucdo
mostrou acuidade visual de 6/10 (0,6) no olho direito
e < 1/10 (0,05) no olho esquerdo. O doente teve alta
medicado com aciclovir oral durante seis semanas. As
avaliagGes oftalmoldgicas subsequentes confirmaram
défice visual persistente aos quatro anos de evolucéo,
sem reativagdo posterior da doenca.

Discussao

No caso descrito, as lesdes inicialmente observadas na
fundoscopia ndo eram patognomodnicas, havendo um
componente de lesdo vascular / setorial. Por outro lado,
existiam fatores de risco inerentes ao quadro clinico
descrito, nomeadamente a falciformacgdo, periodo de
hipotensdo e hipovolemia e coagulopatia sistémica.
Neste contexto, foi colocada inicialmente a hipdtese de
oclusdo da artéria central da retina, a qual é um evento
raro, sobretudo em idade pedidtrica, caracterizada por
amaurose monocular subita e indolor. A sua etiologia,
fatores de risco, tratamento e progndstico ndo estdo
totalmente esclarecidos,® embora estejam descritos
alguns casos em doentes com anemia de células falci-
formes nomeadamente em situacdes de intercorréncias
infecciosas,*® sindrome tordacico agudo® ou mesmo sem
sintomatologia associada.*

No entanto, o doente apresentava simultaneamente
lesGes sugestivas de necrose retiniana no olho direito,
bem como lesdo labial compativel com herpes muco-
cutaneo. A necrose retiniana aguda é uma retinite
necrosante progressiva, rara em idade pediatrica, que
pode manifestar-se com ou sem evidéncia de infe¢do
extra-ocular.” A necrose retiniana aguda pode ocorrer
em qualquer faixa etaria, estando descritos casos em
idade pediatrica em imunodeprimidos e em imunocom-
petentes.® Os agentes etioldgicos mais frequentes sdo o

OD - olho direito; OE — olho esquerdo.

virus varicela zoster (VZV) e virus herpes simplex (VHS)
1 e 2,”° sendo que o citomegalovirus (CMV) e o virus
Epstein-Barr (EBV) sdo causas menos comuns.*

Embora a sua patogénese nao esteja completamente
determinada, a maioria dos casos parece corresponder
a reativagdes virais.!!

Dado o quadro de instabilidade hemodindmica e as alte-
racOes da coagulagdo associadas a faléncia multiorganica,
o doente ndo realizou colheita de humor vitreo para
andlise por PCR de acido desoxirribonucleico viral, a qual
seria Util para confirmacdo do agente etioldgico.™

No entanto, perante a suspeita de retinite herpética é
essencial iniciar terapéutica endovenosa com aciclovir
e manter profilaxia posteriormente. O progndstico é
geralmente mau devido a elevada incidéncia de compli-
cagdes oculares.”®

As lesGes oftalmoldgicas iniciais colocaram duvidas diag-
noésticas dada a coexisténcia de lesdo retiniana provavel-
mente viral e lesdo vascular associada a anemia de célu-
las falciformes. O diagndstico de retinite herpética foi
assumido com base na presenca de herpes labial, cuja
reativacdo pode ter ocorrido em associacdo a doencga
pneumocdcica invasiva, evidéncia de retinite bilateral
rapidamente progressiva nas fundoscopias seriadas e
evolucdo posterior para fibrose e atrofia macular. A
tomografia de coeréncia otica foi um exame comple-
mentar Util na orientagdao diagndstica e terapéutica
deste caso. E um exame que complementa a fundos-
copia uma vez que permite avaliar detalhadamente a
atividade infeciosa, a interface vitreoretiniana e diferen-
ciar lesdes que mimetizem retinite ativa.’? Neste caso,
a realizagdo de TCO seriadas permitiu distinguir lesdo
cicatricial e assim caracterizar a evolugdao da doenga.

O caso relatado é exemplo das consequéncias devasta-
doras da necrose retiniana aguda. As lesOes retinianas
cicatriciais condicionaram défice visual grave persistente
apesar da instituicdo precoce de terapéutica antiviral.

Figura 3. Tomografia de coeréncia 6tica no 372 dia internamento. Olho esquerdo com fibrose e olho direito com macula de espessura fina

com atrofia setorial
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O QUE ESTE CASO ENSINA

* A anemia de células falciformes é uma doenga multissistémica
cujas complicagdes agudas implicam diagndstico e terapéutica
precoce.

e A amaurose subita pode ser uma complicagdo aguda da anemia
de células falciformes mas também pode surgir como apresentagao
inicial de doenga sistémica, infec¢do ou oclusdo dos vasos da retina.

e Perante o diagnostico de retinite herpética, a instituicdo precoce
de terapéutica anti-viral e posterior profilaxia sdo essenciais, mas
0 progndstico é geralmente mau devido a elevada incidéncia de

complicagdes oculares.
\
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