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RESUMO

Descritores:

Sindrome endotelial O objetivo deste relato foi apresentar as caracteristicas clinicas e o manejo de dois subtipos distintos
iridocorneana; Glaucoma de da sindrome endotelial iridocorneana, destacando a importancia do diagnéstico diferencial e
angulo aberto o tratamento individualizado. Trata-se do relato de dois casos de pacientes do sexo feminino com

perda visual progressiva. Foram realizados exames oftalmoldgicos, incluindo biomicroscopia,
gonioscopia e microscopia especular. O tratamento foi definido conforme a necessidade clinica. A
primeira paciente, diagnosticada com sindrome de Cogan-Reese, apresentava nédulos pigmentados
na iris, ectrépio uveal e sinéquias posteriores, sendo tratada com colirios hipotensores. A segunda
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angle paciente, compativel com atrofia essencial progressiva da iris, apresentava atrofia iriana, policoria
e edema corneano, necessitando de cirurgia com implante de tubo de drenagem para controle da
Recebido: pressdo intraocular. A microscopia especular evidenciou pleomorfismo e polimegatismo em ambos
25/2/2025 os casos, indicando disfuncdo endotelial. A apresentacdo unilateral e a predominéancia em mulheres
. corroboram a epidemiologia descrita na literatura. O diagndstico diferencial inclui condi¢des como
17/1'02‘7;’(';2"1; sindrome de dispersado pigmentar, melanoma de iris e nevos irianos. O diagnostico precoce, a correta
classificacdo do subtipo e a abordagem terapéutica individualizada sdo fundamentais para evitar danos
Autor correspondente: glaucomatosos irreversiveis e preservar a fungédo visual.
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. . ABSTRACT
Instituicdo de realizacdo do trabalho:

Hospital Oftalmolégico Visdo Laser, Santos, This article is aimed at presenting the clinical features and management of two distinct subtypes of
SF, Brasil. Iridocorneal Endothelial Syndrome (ICE), highlighting the importance of differential diagnosis and
Fonte de auxilio & pesquisa: individualized treatment. |TE shows two case reports Qf femgle lpatients with progressive visual loss.
trabalho nao financiado. Ophthalmologic examination was performed, including biomicroscopy, gonioscopy, and specular
microscopy. Treatment was defined according to clinical need. The first patient, diagnosed with
Cogan-Reese Syndrome, presented with pigmented nodules on the iris, uveal ectropion, and posterior
synechiae, being treated with hypotensive eye drops. The second patient, consistent with Progressive
Declaragao de disponibilidade dos Essential Iris Atrophy, exhibited iris atrophy, polycoria, and corneal edema, requiring surgery with a
) dados: drainage tube implant for intraocular pressure control. Specular microscopy revealed pleomorphism

Os conjuntos de dados gerados e/ou d | hi in both indicati dothelial dvsf . Th i | .
analisados durante o estudo atual estio and polymegathism in both cases, indicating endothelial dysfunction. The unilateral presentation
incluidos no manuscrito. and predominance in women support the epidemiology described in the literature. The differential
) ) diagnosis includes conditions such as pigment dispersion syndrome, iris melanoma, and iris nevi. Early
Editor associado: diagnosis, correct subtype classification, and individualized therapeutic approaches are essential to
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S&o Paulo, Sdo Paulo, Brasil.
https://orcid.org/0000-0001-6623-9821

Conflitos de interesse:
o n&o ha conflitos de interesses.

Copyright ©2026

Rev Bras Oftalmol. 2026;85:e0018.


https://orcid.org/0009-0003-3800-2984
https://orcid.org/0000-0002-3839-0118
https://orcid.org/0009-0008-6516-3245
https://orcid.org/0009-0004-1235-9800
https://orcid.org/0000-0001-7573-885X
https://orcid.org/0000-0002-3107-6732

Oliani CH, Saito MS, Oliveira NL, Marques PG, Barboza MN, Nogueira PF

INTRODUCAO

A sindrome endotelial iridocorneana (ICE) é uma entida-
de rara que compreende trés subtipos clinicos distintos:
a sindrome de Chandler, a atrofia essencial progressiva
da iris e a sindrome de Cogan-Reese. Esses subtipos re-
presentam um espectro de manifestacdes associadas a
proliferacdo e a migracdo anormal de células endoteliais
da cérnea, que invadem o angulo da camara anterior e a
superficie da iris, formando membranas contrateis. Essa
migracdo pode causar sinequias, atrofia iriana, policoria
e fechamento angular, levando a hipertensdo ocular e ao
consequente desenvolvimento de glaucoma secundario
como complicacdo, ndo como parte integrante do quadro
clinico.®?

AICE é mais frequente em mulheres entre a terceira e
aquinta décadas de vida, apresentando-se tipicamente de
forma unilateral. #* Embora a etiologia permaneca incer-
ta, estudos apontam para uma possivel origem viral, com
deteccdo de DNA de herpes simples em alguns casos."
A diferenciacao clinica entre os subtipos é fundamental
para o manejo, o prognostico e a definicdo terapéutica,
como ilustrado na tabela 1.

Tabela 1. Comparagéo entre os subtipos da sindrome endo-
telial iridocorneana

Atrofia essencial ~ Sindrome de

Caracteristicas g
da iris Chandler

Cogan-Reese
Presenca de nédulos Sim (pigmentados, Nao Nao

irianos neviformes)
Pronunciada com Leve ou ausente

policoria

Atrofia iriana Leve a moderada

Pronunciado e
persistente

Edema corneano Geralmente ausente Eventual

Sinequias anteriores Frequentes e extensas  Presentes Discretas

Pleomorfismo e
polimegatismo

Pleomorfismo e
polimegatismo

Alteracoes endoteliais  Pleomorfismo,
na microscopia polimegatismo e
invasao da iris

Densidade celular Normal ou diminuida Variavel Reduzida
endotelial

Predominio de género  Mulheres, unilateral Mulheres, Mulheres,
e lateralidade unilateral unilateral
Frequéncia de Alta (45-60%) Alta Menor
glaucoma frequéncia

O diagnéstico diferencial da ICE deve considerar
outras doencas pigmentares ou proliferativas da iris,
como nevos irianos, melanomas, melanocitose ocular,
sindrome de dispersdo pigmentar, distrofia de Fuchs e
metdstases oculares.5” A microscopia especular é uma
ferramenta essencial para o diagnéstico precoce e o mo-
nitoramento dessas sindromes, podendo identificar pleo-
morfismo, polimegatismo e altera¢cdes morfoldgicas an-
tes mesmo da perda funcional endotelial.®®)

Neste artigo, relatamos dois casos de pacientes do
sexo feminino com diferentes subtipos da sindrome iri-
docorneana endotelial (ICE), destacando achados clinicos
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e morfolégicos e o impacto do reconhecimento precoce

no manejo.

RELATO DOS CASOS

Este estudo apresenta dois relatos de caso de pacientes
do sexo feminino atendidas no Hospital Oftalmolédgico
Visdo Laser, em Santos (SP), com diagndstico de subtipos
da sindrome iridocorneana endotelial (ICE): sindrome de
Cogan-Reese e atrofia essencial progressiva da iris. As pa-
cientes foram submetidas a avaliacdo oftalmolégica com-
pleta, incluindo biomicroscopia, gonioscopia e micros-
copia especular, além de medida da pressdo intraocular
(PIO) por tonometria de aplanacdo. A analise endotelial
foi realizada por microscopia especular com énfase em
pleomorfismo e polimegatismo.

A conduta terapéutica foi individualizada conforme o
quadro clinico. No primeiro caso, optou-se por tratamen-
to clinico com colirios hipotensores. No segundo caso,
devido a hipertensdo ocular refratéria, foi indicada in-
tervencao cirurgica com implante de tubo de drenagem.
O seguimento foi realizado em consultas regulares para
avaliacdo do controle pressorico e evolucao das alteracoes
oculares. Os principais achados clinicos e exames com-
plementares estdo resumidos na tabela 2.

Tabela 2. Comparagéo entre os casos clinicos relatados

Caso 2: Atrofia essencial

Caracteristicas oy
da iris

Caso 1: Cogan-Reese

61 anos, feminino
OD (direito)

Perda visual progressiva

Idade, sexo 39 anos, feminino
OS (esquerdo)

Visdo embacada e fotofobia

Lado acometido
Sintoma inicial

Nodulos de Lisch, ectropio de  Policoria, dispersao pigmentar,

Biomicroscopia an oo o
iris, sinéquias edema

2.154 cél/mm? com
pleomorfismo e
polimegatismo

Microscopia
especular

2.916 cél/mm? com alteracdes
morfoldgicas

Angulo estreito com
pigmentagdo anormal

Dificuldade de avaliacdo devido

Gonioscopia
P ao edema

i:i?:fo intraocular 21 mmHg (OD) e (09

Tratamento inicial Timolol + brimonidina Tépico + oral (sem sucesso)

Necessidade de implante de

Evolucdo da PIO auloe

Controlada com medicacdo

PIO: presséo intraocular.

Todos os procedimentos realizados seguiram as dire-
trizes éticas vigentes, e os pacientes deram consentimen-
to informado por escrito para a publicacdo dos dados cli-
nicos (parecer do Comité de Etica em Pesquisa 5.251.035;
CAAE: 54049221.2.0000.5448). Nao houve intervencoes
experimentais ou uso de novas técnicas cirurgicas.

CASO 1

Paciente de 61 anos com histérico de glaucoma ndo tra-
tado hd 5 anos apresentou perda progressiva de acuidade
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Figura 1. (A) Fotografia em lampada de fenda do olho direito (OD) evidenciando alterag&es irianas compativeis com a sindro-
me de Cogan-Reese (sindrome ICE), com corectopia/ectrépio uveal e miltiplos nédulos pigmentados na superficie da fris. (B)
Fotografia em lampada de fenda do olho esquerdo (OS) sem alteragdes irianas significativas. (C) Microscopia especular do OD
mostrando redugdo da densidade endotelial (2.154 células/mm?), com acentuado pleomorfismo/polimegatismo (baixa hexago-
nalidade). (D) Microscopia especular do OS com densidade endotelial preservada (2.502,7 células/mm?) e morfologia celular
sem alteracdes relevantes.

Figura 2. (A) Biomicroscopia do segmento anterior do olho direito (OD) sem alteragdes relevantes. (B) Biomicroscopia do
segmento anterior do olho esquerdo (OS) mostrando edema corneano significativo e alteragdes compativeis com atrofia es-
sencial progressiva da fris (sindrome ICE), com perda estromal/"aniridia” parcial e irregularidades pupilares. (C) Detalhe do OS
evidenciando dispersdo pigmentar na capsula anterior do cristalino e alteragdes associadas. (D) Microscopia especular do OD
com densidade endotelial de 2.742 células/mm?, sem alteragcdes morfoldgicas significativas. (E) Microscopia especular do OS
com densidade endotelial de 2.916 células/mm? e acentuado pleomorfismo/polimegatismo (baixa hexagonalidade), sugerindo
disfuncédo endotelial.

visual em ambos os olhos. Foi submetida a trabeculecto- no OD na posicdo das 11 horas, bolha filtrante vasculariza-
mia no olho direito (OD) ha 2 anos. Na avaliacdo inicial, daeplana, ectrépio de iris, sinequias posteriores extensas
sua acuidade visual corrigida (AVC) erade 20/200noOD e e nédulos de Lisch (Figura 1A). Esses achados refletem a
20/25 no olho esquerdo (OS), com PIO de 21 mmHg no OD patogénese da sindrome de Cogan-Reese, caracterizada
e 16 mmHg no OS. A biomicroscopia revelou iridectomia pela proliferacdo anormal de células endoteliais sobre a
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iris, levando a formacdo de estruturas nodulares e altera-
¢Oes angulares. A gonioscopia revelou um angulo estreito
no OD, com malha trabecular pigmentada e parcialmente
recoberta por membranas contrateis. O OS apresentou
angulo normal, sem alteragoes significativas (Figura 1B).
A microscopia especular demonstrou reducdo da densi-
dade endotelial no OD (2.154 células/mm?), com expressi-
vo pleomorfismo e polimegatismo. Tais achados indicam
disfuncdo endotelial progressiva, sugerindo perda fun-
cional iminente (Figura 1C). No OS, a contagem celular es-
tava dentro dos padrdes normais, sem alteragdes morfo-
légicas relevantes (Figura 1D). O manejo foi realizado com
colirios hipotensores (maleato de timolol e brimonidina),
resultando em redugdo da PIO para 16 mmHg no OD e 14
mmHg no OS apés 1 més de acompanhamento. A estabi-
lizacdo pressorica foi essencial para evitar danos glauco-
matoso adicional.

CASO 2

Uma paciente de 39 anos relatou visdo embacada e fotofobia
no OS hd 1 més. Sua AVC era de 20/20 no OD e 20/200 no
OS, com PIO de 15 mmHg no OD e 46 mmHg no OS. A bio-
microscopia revelou aniridia parcial no OS, policoria, sine-
quias anteriores extensas e dispersao pigmentar na capsula
anterior do cristalino, acompanhadas por edema corneano
significativo (Figuras 2B-C). Esses achados sdo caracteris-
ticos da atrofia essencial progressiva da iris, um subtipo da
sindrome ICE que se distingue pela destruicdo progressiva
do estroma iriano. No OD, ndo foram observadas alteracées
(Figura 2A). A gonioscopia do OD mostrou angulo da cama-
ra anterior normal, enquanto no OS a avaliacio foi limitada
pelo edema corneano, mas sugeriu um angulo comprome-
tido. A microscopia especular demonstrou uma densidade
celular preservada no OS (2.916 células/mm?), mas com ple-
omorfismo e polimegatismo acentuados (Figura 2E), refor-
¢ando a presenca de disfuncdo endotelial, apesar da conta-
gem celular elevada. No OD, a contagem foi de 2.742 células/
mm? sem alteracdes estruturais significativas (Figura 2D). A
PIO elevada e refrataria no OS (46 mmHg) levou a falha do
tratamento clinico, exigindo intervencdo cirtrgica. Um im-
plante de tubo de drenagem foi realizado, reduzindo a PIO
para 14 mmHg no pés-operatério. Na literatura, até 50% dos
casos de ICE evoluem para formas refratarias que requerem
tratamento cirtirgico, reforcando a importancia do monito-
ramento rigoroso da PIO.?

DISCUSSAO

A ICE representa uma condicdo de dificil diagnéstico di-
ferencial, com subtipos que compartilham caracteristicas

patolégicas endoteliais, mas com manifestacdes clinicas
distintas. A paciente do caso 1 apresentava nodulos pig-
mentados irianos, ectrépio uveal e sinequias posteriores,
achados classicos da sindrome de Cogan-Reese.” J4 a pa-
ciente do caso 2 ndo apresentava nédulos, mas policoria,
atrofia iriana difusa e edema corneano, compativel com
atrofia essencial progressiva da {ris."

Ambas apresentaram altera¢des morfoldgicas na mi-
croscopia especular, com pleomorfismo e polimegatismo.
Apesar da densidade endotelial elevada no segundo caso
(2.916 células/mm?), os achados estruturais reforcaram o
diagnéstico de disfuncao endotelial precoce, reforcando a
importancia desse exame.® A ICE é uma condicdo predo-
minantemente unilateral e mais prevalente em mulheres,
o que foi confirmado nestes relatos.*3

O glaucoma secunddrio foi uma complicacdo presen-
te em ambos 0s casos. No caso 1, o controle pressorico foi
obtido com tratamento clinico, enquanto no caso 2, a PIO
era refratdria (46 mmHg), sendo necessaria cirurgia com
implante de tubo de drenagem. Segundo a literatura, até
60% dos casos de ICE podem evoluir para formas refrata-
rias que demandam intervenc¢do cirurgica.'®

O diagnostico diferencial deve ser amplo. Nevos
de iris ndo causam atrofia nem hipertensdo ocular.
Melanomas apresentam crescimento progressivo e riscos
oncolédgicos. A sindrome de dispersdo pigmentar e as dis-
trofias endoteliais, como a de Fuchs, tém apresentacoes
distintas na biomicroscopia e na especular.®>7

O prognéstico estd relacionado a precocidade no
diagnéstico, ao controle da PIO e ao seguimento conti-
nuo. Casos com maior comprometimento endotelial ou
formagdo extensa de sinequias apresentam risco aumen-
tado de evolucdo glaucomatosa. A diferenciagdo preci-
sa entre os subtipos auxilia na escolha terapéutica e no
acompanhamento adequado.

Assim, reforcamos a importancia do reconhecimen-
to clinico das variantes da ICE, da microscopia especular
como ferramenta diagnoéstica e da necessidade de acom-
panhamento a longo prazo mesmo apés tratamento ci-
rurgico, dada a possibilidade de progressdo da doenga.
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