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RESUMO

Objetivo: Descrever os casos de dois irmaos com diagnostico de
cornea plana congénita bilateral e alta hipermetropia, uma vez que
ndo temos, no Brasil, conhecimento de referéncias anteriores sobre
familias afetadas por tal entidade.

Relato dos casosDois irmaos com grave aplanamento corneal,
“esclerizacdo” limbar, opacidade estromal central, achatamento da
camara anterior, elevada hipermetropia e pseudo-ptose.

DiscussaoCodrnea plana congénita € uma entidade extremamente
rara, caracterizada pelo achatamento anormal da curvatura corneal.
Discute-se os possiveis tipos de heranca, uma vez que cada um produz
apresentacao clinica caracteristica desta entidade que, neste caso,|ao
lado da distribuicéo familiar, corrobora com o diagndstico de cornea
plana congénita com heranga autossémica recessiva. Chama-se a
atencao para o erro de refracéo e prevencéo do glaucoma, cuja inci
déncia esta aumentada nestes casos.

Palavras-chave: Anomalia corneal congénita; Cérnea plana; Esclerocérnea; Hipermetropia.

INTRODUCAO

Cérnea plana € uma malformacgéo corneo-escleral hereditaria, congéni-
ta, extremamente rara que foi inicialmente descrita por Rubel em 1912,
caracterizada pelo achatamento anormal da curvatura da cérnas
curvaturas da cérnea e esclera sdo aproximadamente iguais e em alguns
casos a cornea ¢ até mais plana do que a esclera. E vista, freqilentemente,
em associacdo com esclerocdrnea e pode vir associada a microcornea,
embriotoxon posterior, catarata congénita, coloboma anterior e posterior e
aplasia macular. A esclerocornea, nestes casos, € periférica produzindo
uma pseudomicrocérnea provocada pela indefinicdo do limbo, o qual é
tipicamente bem definido na microcérnea simples
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casos com heranca dominante. A camara anterior pode sgob cicloplegia: OD: + 14,50 DE/ + 1,50 DC a 70° e OE:
estreita e a palpebra ter aparéncia ptétita +13,00 DE/ + 1,00 DC a 110°.

Acredita-se que seja o resultado da parada do desenvolvi- Ao exame externo 0 paciente aparentava ser portador de
mento no quarto més de vida fetal, quando a curvatura cornelave blefaroptose. A lampada de fenda as cérneas pareciam
normalmente aumenta em relacdo a da esclera. O padrédo @dehatadas, ambos os olhos mostravam uma perda da precisdo
heranca pode ser autossémico dominante ou recéessivo dos limites limbares (“esclerizac&o”), pior nas regifes inferior

A baixa acuidade visual com alta hipermetropia é o erre superior (Figura 1) que conferia a cornea uma aparéncia
refracional mais freqiiente em casos como este. Entretantborizontalmente eliptica. A area transparente de cérnea me-
existem casos descritos com refracfes variando entre +17,5dda, no OD: 8,0 x 9,0 mm e no OE: 7,0 mm x 9,0 mm (V/H). As
até —-9,0 D, apesar da reduzida capacidade refracional d#@rneas, em seu centro, apresentavam, no estroma superficial
cornea, pois o comprimento axial do bulbo ocular e o cristalie médio, discretissima perda da transparéncia cercada por um
no podem variats. halo mais transparente circundado pelo limbo mais opaco.

A camara anterior pode ser rasa e € comum o aparecimentfio foi notada vascularizacdo. As camaras anteriores de
de glaucoma de angulo estreito. O glaucoma de angulo aberdonbos os olhos eram estreitas. Pupila, iris, e segmento poste-
também pode ocorrér’, rior apresentavam-se normais em ambos os olhos. A pressao

O objetivo deste trabalho é descrever os casos de doistra-ocular e o fundo de olho eram normais em ambos os
irm&dos com diagnostico de cérnea plana, ja que nédo temos, athos. O exame sistémico detalhado ndo revelou qualquer
Brasil, referéncias anteriores sobre familias afetadas p@normalidade.
cornea plana congénita. Também chamamos a ateng&o para aA ceratometria, medida com ceratometro Baush & Lymb
correcéo Optica que deve, idealmente, ser instituida precockevelou miras irregulares e menores do que 30 dioptrias (D)

mente e, chamar a atenc&o para a prevencéo de glaucoma, c&ija ambos os olhos; medida pelo topografo PARtivemos
incidéncia esta aumentada nestes casos. curvaturas nos 3 mm centrais de 28,23 a 78° e 23,79 a 168° no

olho direito e 28,94 a 102° e 25,46 a 12° no OE (Figura 2). A

biomicroscopia ultra-sénica mediu a espessura central no OD,
RELATO DOS CASOS 469 micra e no OE, 480 micra, dentro da normalidade; mos-
trou ainda: invasao de tecido escleral na cérnea periférica em

CBS, sexo masculino, 23 anos de idade, natural dg60° em ambos os olhos, linha de alta refletividade estromal
Esplanada (BA) e procedente de S&o Paulo, referia uso @entral disposta a 220 micra da superficie no OD e a 185 micra
6culos com lentes de grau elevado desde os oito anos de idadke superficie no OE, angulo aberto nos 360° em ambos os
e que sua visdo nunca foi boa. N&o apresentava alteracdelhos e camara anterior com profundidade diminuida em
sistémicas. Seus pais, ndo consanglineos, e irmdo mais nawtacdo aos padrdes de normalidade, 1,73 mm em ambos os
ndo apresentavam alteracfes oftalmolégicas. Referia untdhos. A biometria ocular realizada com ecobiémetro no
irma com alteragdes oculares semelhantes as suas. Negawado A revelou comprimento axial de 20,01 mm no OD e
outros casos semelhantes na familia. 20,24 mm no OE. Todos esses dados foram confirmados pela

Ao exame oftalmolégico, o paciente apresentava acuidadeiomicroscopia computadorizada do segmento anterior - EAS
visual de 20/50 em ambos os olhos com a seguinte refracabQ00" - que, além desses dados, informou sobre o valor do
angulo da camara anterior, o qual no OD apresentava 20,71° e
no OE 20,13° (GRAU 2), raio de curvatura corneano de 12,39
mm no OD e 12,37 mm no OE e sobre as caracteristicas do
cristalino, como a densidade, que no caso era normal e espes-
sura de 3,29 mm no OD e 3,28 mm no OE (Figura 3). Devido
ao risco potencial de glaucoma por oclusdo angular realizou-
se o teste de provocagdo em quarto escuro com inclinagéo
cefalica, ndo sendo evidenciado aumento da pressao intra-
ocular.

No exame, a irm& acometida apresentava as mesmas alte-
racOes descritas acima, porém com menor porgdo transparente
das corneas (OD: 7,0 x 7,0 mm H/V e OE: 8,0 x 7,0 mm H/V).
Apresentava acuidade visual de 20/60 no OD e 20/40 no OE
com a seguinte refracdo: OD +16,00 DE e OE +17,00 DE, sob
cicloplegia. A presséo intra-ocular e o fundo de olho eram
normais em ambos os olhos. A curvatura corneal medida com
A ceratdmetro Baush & Lorfilmostrou-se menor do que 30,00

Fig. 1 - Fotografia & lampada de fenda. Observa-se a perda da precisdo ; ; 2
dos limites limbares, “escleriza¢do”, pior nas regides inferior e superior D em ambos_ 0s O|h0~S. A medlda ex_ata' por meio do topografo
dando & cérnea a aparéncia eliptica. computadorizado, n&o foi conseguida.

140 - ARQ. BRAS. OFTAL. 63(2), ABRIL/2000



Cérnea plana congénita: relato de caso e revisao de literatura

=] TI/Z7[1997 &1, Axial Curvatire, 0D
m : a1
i, coe e [0
PR o
1.8
]
™
o
- et ™
wa i w |™
I
0 #
T i
]
L o S ; d 14,439
e Lhadte =
. g
m i ;
”'5. e m
20 -n-'l-FEJ! 3 B m
W m
240 nn
Zos Dlamiet: 300 ! 0
Sngh TRDO 32 e M
C el
| i
INFERIOR =><]
Fig. 2 - Topografia de ambos os olhos. Topégrafo PAR. A curvatura nos 3 mm centrais mede, em Dioptrias, no OD: 28,23 a 78° e 23 ,79 a 168°
e no
OE: 28,94 a 102° e 25,46 a 12°.
DISCUSSAO trés apresenta¢gdes da doenca com duas formas dominantes

distintas®®.

A cérnea, para ser considerada plana, deve ter uma curva- Resta ainda ser determinado se a cérnea plana recessiva e
tura menor do que 43,00 dioptrias (D), mas medidas de 25 a gilominante sdo causadas por mutacBes diferentes de um Unico
dioptrias sdo mais comuns. Leituras como 23,00 D tém sidé€ne ou se naregido do braco longo do cromossomo 12 a mutacéo
reportadas na literatufg. de dois ou mais genes séo responsaveis pela anéfnalia

A patogénese do aplanamento anormal da cérnea, até hoje, AS alterac®es clinicas dos pacientes aqui descritos: achata-
ndo é conhecida. Trata-se de uma malformacao com expres8iento corneano, “esclerizagdo” limbica, opacidade estromal
vidade variavetf. Existem pelo menos duas formas genética eentral, forma horizontalmente oval da cérnea, camara ante-
clinicamente distintas de cérnea plana. A primeira formalior rasa, elevada hipermetropia e pseudo-ptose concordam
CNA1 (Cornea plana 1; MIM n° 121400) é mais leve (curva-com todos os achados clinicos descritos nesta entidade. A
tura corneana com valor médio de 3%,4,6 D), apresenta Severidade do aplanamento destas corneas com raio de curva-
heranca autossdmica dominante. A segunda forma, CNARIra de 12,39 mm no OD e 12,37 mm no OE e o fato de serem
(Cornea plana 2; MIM n° 217300), mais grave (curvaturadois afetados numa mesma irmandade com pais normais leva-
corneana com valor médio de 29,9,1D), decorre de heran- ram-nos a concluséo que o diagnéstico do padréo de heranca
¢ca autossOmica recessita € autossOmica recessiva. Neste caso, pode-se suspeitar de

A CNAL1 foi mapeada no cromossomo 12 numa regiaaconsanguinidade presumida quando se leva em conta a proce-
entre os marcadores D12S82 e D12S51 que € a mesndéncia dos pais da mesma e pequena cidade.
regido para a qual a forma recessiva da cornea plana, O comprimento axial neste paciente era no OD de 20,01
CNAZ2, foi assinalada em familias finlandesas, numa regidonm e no OE de 20,24 mm o que é considerado menor do que
critica a apenas 0,04-0,3 cM (Centi Morgan) do marcadoa média normal (24 mm) porém, néo é suficientemente peque-
D12S351. Foram descritas outras familias com a formao para configurar microftalmia ou nanoftalmia em que o
autossomica dominante da cornea plana que ndo foragbmprimento axial varia de 16 a 18,5 rfn
mapeadas para o cromossomo 12q, ndo se podendo descar-Este paciente apresentava dois fortes motivos para a eleva-
tar, nestas familias, sequer a heranga mitocondrial ou ligata hipermetropia, achatamento corneal e comprimento
da ao “X". Isto € indicio de que deva existir, pelo menosantero-posterior diminuido. Os problemas 6pticos ndo podem
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[ ocular, para se detectar a presenca de glaucoma mesmo se 0
LER I angulo da camara anterior for aberto.

SUMMARY

Purpose:To report two cases of bilateral cornea plana with
high hypermetropia.

Case reportTwo members of the same family showed se-vere
corneal flattening, limbal “scleralization”. The sha-lowness
of the anterior chamber, deep stromal corneal opacities and
upper lid with ptotic appearance besides the familial
distribuition are supposed to agree with the documented
description of the recessive variety of cornea plana.
Discussion: The management of the cornea plana is
discussed.

Keywords: Cornea plana; Sclerocornea; Hypermetropia;
Congenital corneal anomaly.
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