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PSEUDOPAPILEDEMA NO CONTEXTO DE RETINOSE PIGMENTAR: UMA APRESENTACAO ATIPICA
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Introducao:

A Retinose Pigmentar (RP) é uma distrofia hereditaria da retina caracterizada pela disfungdo progressiva dos
fotoreceptores, nictalopia e constricdo dos campos visuais. A forma ligada ao X esté associada a um pior prognéstico,
com um declineo visual rapido e precoce, perda funcional grave na 32 década de vida e amaurose na 42 década. Os
autores apresentam um caso clinico de RP associado a pseudopapiledema bilateral.

Métodos:

Doente do sexo masculino de 9 anos de idade referenciado por antecedentes familiares de RP (irm&o e tios
maternos). A Melhor acuidade visual corrigida era de 8/10 bilateralmente (OD -3.00 -3.50 x 10° e OE -2.75 -3.50 x
165°). A fundoscopia apresentava discos Opticos elevados de bordos mal definidos e com fosseta papilar ausente,
sem dilatacdo dos capilares superficiais, sem hemorragias ou exsudacdo e atrofia do epitélio pigmentar retiniano
(EPR) na média e extrema periferia, com granularidade, poupando apenas a area macular. O doente negava
cefaleias, obscuracgéo visual, diplopia ou acufenos. Nas placas de Ishihara identificou correctamente apenas a placa
teste bilateralmente. O diagnéstico diferencial neste caso incluiu pseudopapiledema relacionado com drusen da
cabeca do nervo 6ptico ou associado a canais esclerais estreitos e papiledema secundario a aumento da pressao
intracraniana.

Resultados:

Realizou ecografia ocular e autofluorescéncia que ndo demostraram a presenca de drusen do disco 6ptico. Realizou
TAC-CE que ndo mostrou sinais de hipertensdo intracraniana e confirmou indentagcdo dos discos Opticos
bilateralmente, sem alargamento do complexo bainha-nervo. A Perimetria Estatica Computorizada mostrou uma
depresséo global da sensibilidade retiniana periférica bilateralmente. A Tomografia de Coeréncia Optica confirmou o
edema do disco Optico bilateral e foi Ultil na avaliacdo e documentacdo da sua estabilidade ao longo de um
seguimento de 8 meses. O estudo electrofisiolégico (electroretinograma “full-field” e electroretinograma multifocal)
efectuado mostrou disfuncdo global da retina de tipo bastone-cone, com cones foveais relativamente poupados,
compativel com distrofia heredo-familiar da retina de tipo misto.

Concluséo:
Trata-se provavelmente de um pseudopapiledema associado a RP e relacionado com canais esclerais estreitos.
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