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CASO CLÍNICO  / CASE REPORT

Resumo

A doença de Coats é uma condição oftalmológica idiopática e rara que atinge sobretudo o sexo masculino durante a infância. 
Caracteriza-se por anormalidades vasculares da retina e exsudação, podendo cursar com diminuição da acuidade visual e 
leucocoria. Descreve-se o caso de um menino com 6 anos, levado a um serviço de urgência por olho esquerdo vermelho com 
dois meses de evolução, previamente medicado com antibiótico e corticoide tópicos, sem melhoria. No exame oftalmológico 
o olho esquerdo não tinha perceção luminosa, apresentava leucocoria, hiperemia conjuntival, neovasos da íris, midríase fixa e 
pressão intraocular aumentada. A fundoscopia revelou exsudação retiniana massiva com descolamento de retina. Os exames 
complementares com ultrassonografia, ressonância magnética e tomografia computorizada apoiaram o diagnóstico final de 
doença de Coats. Esta apresentação em estadio avançado mostrou-se difícil de diferenciar do retinoblastoma, a neoplasia 
maligna intraocular mais comum na infância, que requereria outra abordagem terapêutica e teria um pior prognóstico.

Palavras-chave: Criança; Doenças da Retina/congénito; Telangiectasia Retiniana/diagnóstico

Abstract

Coats’ disease is a rare idiopathic eye condition that 
primarily affects males during childhood. It is characte-
rised by vascular abnormalities and retinal exudation, 
progressing to decreased visual acuity and leukocoria. 
This report describes a 6-year-old boy brought to the 
emergency department because of a red left eye for two 
months, previously treated with topical antibiotics and 
corticosteroids, with no improvement. On ophthalmic 
examination the left eye had no light perception and 
presented leukocoria, conjunctival hyperaemia, iris neo-
vascularisation, fixed mydriasis and increased intrao-
cular pressure. Fundoscopy revealed massive retinal 
exudation with retinal detachment. Ancillary tests with 
ultrasound, magnetic resonance imaging and computed 
tomography supported the final diagnosis of Coats’ 
disease. This presentation at an advanced stage proved 
difficult to differentiate from retinoblastoma, the most 
common malignant intraocular tumour in childhood, 
which would require different treatment and would 
have a worse prognosis.

Keywords: Child; Retinal Diseases/congenital; Retinal 
Telangiectasis/diagnosis

Introdução

A doença de Coats é uma condição oftalmológica rara, 
idiopática e progressiva, que se caracteriza por altera-
ções vasculares da retina, com telangiectasias e dilata-
ções aneurismáticas, que podem condicionar exsudação 
intra e subretiniana de cor amarelada e, numa fase 
avançada, descolamento de retina.1-3 O defeito, que 
ocorre no desenvolvimento dos vasos da retina e que 
leva a incompetência da barreira hemato-retiniana, 
assemelha-se à retinopatia diabética, com perda de 
células endoteliais e de pericitos.1,4

A doença é geralmente unilateral (cerca de 90% dos casos) 
e afeta de forma predominante o sexo masculino (cerca de 
75% dos casos) sobretudo entre os 6 e os 8 anos de idade.1-3 
A apresentação clínica varia desde formas assintomáti-
cas, com alterações no fundo ocular detetadas no exame 
oftalmológico de rotina,5 até estadios avançados, com 
diminuição da acuidade visual, estrabismo e leucocoria,2,3,5 

podendo assemelhar-se a outras doenças oftalmológicas.6,7

A doença tem cinco estadios: telangiectasias retinianas 
(estadio 1), telangiectasias com exsudação extrafoveal 
ou foveal (estadios 2A e 2B, respetivamente), descola-
mento de retina exsudativo subtotal e total (estadios 
3A e 3B, respetivamente), descolamento de retina com 
glaucoma secundário (estadio 4), e estadio terminal 
(estadio 5).5,7 As opções terapêuticas, que dependem do 
estadio da doença, incluem fotocoagulação, crioterapia, 
injeção intra-vítrea de anti-angiogénicos, cirurgia vítreo-
-retiniana e, em alguns casos, enucleação.8
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Doença De Coats

 Caso Clínico

Menino com 6 anos de idade levado ao serviço de 
urgência de oftalmologia por apresentar olho esquerdo 
(OE) vermelho, não doloroso e sem secreções, com dois 
meses de evolução. Tinha sido previamente medicado 
com antibiótico e corticoide tópicos, sem melhoria clí-
nica. Nascido de parto eutócico, após gestação de termo 
e sem intercorrências; não apresentava evidência de 
doença sistémica. Sem história familiar de relevo, tinha 
dois irmãos (de 14 e de 4 anos) saudáveis.
No exame oftalmológico, a melhor acuidade visual cor-
rigida do olho direito (OD) era de 10/10, enquanto o OE 
não tinha perceção luminosa. A biomicroscopia do OE 
apresentava hiperemia conjuntival exuberante, estafi-
loma temporal superior (Fig. 1), rubiosis da íris, midríase 
fixa, câmara anterior opticamente vazia e cristalino 
transparente. Neste lado era ainda evidente uma leuco-
coria, por oposição ao luar róseo visível no OD. A pressão 
intraocular no OD encontrava-se dentro da normalidade 
(16 mm Hg), enquanto no OE era de 40 mm Hg.
A avaliação do fundo ocular mostrou no OE anomalia 
dos vasos retinianos, com tortuosidade, telangiectasias 
e microaneurismas, bem como hemorragias, exsudação 
intra e subretiniana amarelada massiva, espessamento 
temporal superior da retina e coroidea e descolamento 
total da retina (Fig. 2). O OD não apresentava alterações.
Perante estes achados clínicos, foi necessário recorrer a 
exames auxiliares de diagnóstico para melhor esclareci-
mento. Foi realizada ultrassonografia que confirmou o 
descolamento de retina e a presença de exsudatos, sem 

evidência de lesão sólida intraocular nem calcificações. 
A ressonância magnética, para além do descolamento 
de retina, evidenciou espessamento dos quadrantes 
laterais do globo ocular, estafiloma temporal superior 
anteriormente e ainda alterações no sinal do vítreo rela-
cionadas com a exsudação, sendo que, o nervo ótico, os 
músculos e a gordura intra-orbitária estavam normais. A 
tomografia computorizada realçou a ausência de sinais 
de calcificação.
Desse modo, fez-se o diagnóstico final de doença de 
Coats o que permitiu a preservação do globo ocular. 
Para controlo da pressão intraocular do OE foi inicial-
mente necessário o recurso a medicação tópica com 
maleato de timolol (duas vezes por dia); no entanto, 
com o tempo, o OE entrou em phthisis bulbi, com con-
sequente diminuição da pressão intraocular. 
Os irmãos foram também avaliados não apresentando 
sinais de doença.
Atualmente, com cerca de dois anos de seguimento, o 
OE mantém-se indolor e não surgiram achados clínicos 
de novo, mantendo-se apenas a vigilância periódica.

Discussão

O olho vermelho é um sintoma comum na infância, com 
um grande leque de diagnósticos diferenciais. A história 
clínica, associada a à avaliação oftalmológica, ajudam 
a distinguir causas benignas e de resolução simples de 
condições que ameaçam a visão e que requerem uma 
referenciação urgente. Inicialmente, este olho vermelho 
terá sido entendido no contexto de uma conjuntivite e 
medicado de acordo; no entanto, por ser arrastado no 
tempo e refratário ao tratamento motivou a ida ao ser-
viço de urgência de oftalmologia. A ausência de perce-
ção luminosa, a presença de leucocoria e a midríase fixa 
representaram de imediato “red flags” de gravidade. 
Adicionalmente, o exame fundoscópico confirmou o 
mau prognóstico visual.
Perante os achados clínicos, a doença de Coats era o 
diagnóstico mais provável, pelas alterações vasculares 
típicas, a exsudação e o descolamento de retina.1-3 No 
entanto, o principal diagnóstico a excluir era o retino-
blastoma, que representa a neoplasia maligna intrao-
cular mais comum na infância e que, se não tratada 
atempadamente, pode ser fatal.6 Neste caso, a dife-
renciação clínica entre estas duas entidades mostrou 
ser desafiante. Por um lado, a exsudação massiva e o 
descolamento não permitiam com clareza descartar a 
presença de um tumor. Por outro lado, a forma exofítica 
de um retinoblastoma tem um aspeto infiltrativo e não 
individualizado.4,7 Os exames auxiliares de diagnós-

Figura 1. Estafiloma do olho esquerdo. Para além da hiperemia 
conjuntival exuberante, verifica-se presença de uma ectasia na 
região temporal superior (estafiloma) associada a uma coloração 
azulada (correspondente à coroidea subjacente). 
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tico utilizados mostraram ser fundamentais, permitindo 
apoiar o diagnóstico de doença de Coats, excluindo 
lesão sólida intraocular e salientado a ausência de cal-
cificações,9 não estando recomendados meios de diag-
nóstico invasivos.10

Na fase avançada em que se encontrava a doença, não 
existia indicação nem para o tratamento com foto-
coagulação ou crioterapia, preconizado para estadios 
mais precoces de forma a destruir os vasos anómalos e 
reduzir a exsudação,8 nem para cirurgia vítreo-retiniana 
do descolamento de retina. Por outro lado, afastada a 
hipótese de retinoblastoma e não sendo um olho dolo-
roso, descartou-se a necessidade de uma enucleação, 
optando-se apenas pela observação e controlo da pres-
são intraocular elevada associada ao glaucoma neovas-
cular. De facto, a doença de Coats diagnosticada incor-
retamente como retinoblastoma é a principal causa de 
enucleações injustificadas.2 
Apesar de a doença de Coats ser considerada idiopática 
e sem vínculo familiar,1,2 a avaliação dos irmãos também 
foi realizada porque alguns estudos sugerem que pode 
haver uma causa genética.11,12 Mutações no gene Norrie 
disease protein  (NDP), que codifica a proteína norrina, 
essencial à normal angiogénese da retina, estão asso-
ciadas à doença de Norrie e à vitreoretinopatia familiar 
exsudativa, mas também têm sido implicadas na doença 
de Coats.11,12

Este caso clínico alerta para a necessidade de identificar 
os sinais de gravidade associados ao olho vermelho, que 
justificam a referenciação imediata para um oftalmolo-
gista. Evidencia também a sobreposição clínica entre as 

formas avançadas da doença de Coats e o retinoblas-
toma. Para o diagnóstico correto mostraram ser essen-
ciais o grau de suspeição para uma doença rara, a expe-
riência clínica e os exames auxiliares de diagnóstico.  
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Doença De Coats

O QUE ESTE CASO ENSINA

• A doença de Coats é uma doença retiniana de apresentação 
precoce e geralmente unilateral. 

• Os sinais de alarme são diminuição da acuidade visual, leucocoria 
e estrabismo.

• O principal diagnóstico diferencial é o retinoblastoma.

• A suspeita clínica precoce pode evitar a perda total da acuidade 
visual e enucleações desnecessárias.

Figura 2. Retinografia do olho esquerdo. No fundo ocular visualiza-se tortuosidade vascular, microaneurismas e telangiectasias, bem como, 
hemorragias, exsudação intra e subretiniana amarelada, espessamento da retina / coroidea e descolamento de retina.
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