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A apresentacao clinica inicia-se geralmente em torno da

OBJETIVO

Descrever caso de distrofia retiniana com padrao tipico

primeira década de vida, com nictalopia. Tende a progredir

com visao central poupada até aproximadamente quinta a

de coroideremia. sexta décadas, com evolucdo para acometimento foveal,

METODOS tal como no caso descrito. Deteccao de casos homologos
Relato de caso e avaliacdo de propedéutica @ em familiares, principalmente do sexo masculino, reforgam

complementar. o0 diagnostico, que pode ser confirmado através de

DESCR'GAO DO CASO testagem genética quando disponivel. Trata-se de

diagnostico desafiador, em que aconselhamento familiar e

Homem, 55 anos. Relato de baixa visual progressiva e - 3 .
propedéutica complementar sao ferramentas essenciais no

de longa data, com inicio ha mais de 10 anos e piora |
seguimento.

recente, especialmente no olho direito. Historico de irmao
com quadro semelhante e diagnostico de distrofia
retiniana padrao Stargardt. Negava cirurgias ou
patologias oculares previas conhecidas. Hipertenso. Ao
exame: Acuidade visual corrigida 20/100 em olho direito
e 20/40 em olho esquerdo. Biomicroscopia evidenciava
apenas catarata nuclear Iincipiente. Fundoscopia:

Presenca de areas de atrofia/rarefacao do EPR macular

difusamente em ambos os olhos, com areas de
mobilizacao de pigmento em polo posterior. Angiografia Figuras 1 a 4: Retinografia colorida e angioflurs‘inafia em fase tardia.

Observa-se em ambos os olhos atrofia macular importante,com a angiografia
demonstrava, desde as fases precoces, presenca de

evidenciando ilha central de hiperfluorescéncia em OE, correspondendo a
extensa area de hiperfluorescéncia Correspondendo a preservacao parcial da arquitetura foveal neste olho, justificando melhor visao.
areas de completa auséncia de coriocapilar e EPR e
camadas retiniana, com ilha central de hiperfluorescencia
correspondendo a tecido foveal remanescente em olho
esquerdo, e atrofia completa em olho direito. OCT

macular: Anormalidade na retina neurossensorial, com

atrofia difusa em regiao foveal e presenca de tubulacoes

na retina externa. Figuras 5 e 6: OCT macular AO demonstrando atrofia difusa e desorganizacao

CONCLUSAO das camadas externas retinianas, com presenca de tubulations (ORT) e

aumento da transmissibilidade do sinal em direcao a coroide.
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