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] RESUMO
Karine Koller? U
Mauro Waiswol?* Apresentacdo de um caso de anoftalmia e catarata congénita associada a

malformactes sistémicas. Paciente, 6 meses, do sexo masculino, com
anoftalmia a esguerda e catarata congénita polar posterior a direita.
I nstituiu-seterapéuticacirirgicapor mei o de aspiracao do nlcleo e cortex
com pequena incisdo sem implante de lente intra-ocul ar, e capsulorrexe
posterior com vitrectomia. A associagdo entre anoftalmia e catarata con-
génita é condicdo rara em que o diagndstico e tratamento precoces sao
fundamentai s para adequada reabilitacéo do paciente.

Descritores: Anoftalmia; Catarata/congénito; Orbita/anormalidades; Lactente; Masculino;
Relatos de casos [Tipo de publicacéo]

INTRODUCAO

Estima-se que existam 1,5 milh&es de criangas cegas no mundo. Estes
dados séo baseados na melhor acuidade visual corrigida de <20/400. Um
total de 1,3 milhdes (cercade 87%) vivem em paises em desenvolvimento®,

A etiologia da catarata congénita tem sido exaustivamente estudada, e
as causas mais importantes sdo as aberraces genéticas, distlrbios meta-
bdlitos, prematuridade e infecgdesintra-Gtero2. A prevalénciadacatarata
congénita é de 1 a 4/10.000 nascimentos em paises industrializados e de
5a15/10.000 nascimentos em paises em desenvol vimento, diferencajustifi-
cada por agdes de salde publica e utilizagdo da imunizagdo nas causas
infecciosas®. A causa hereditaria é encontrada em 19,7%, disturbios meta-
bdlitos em 9%, prematuridade em 9,2% dos casos de catarata congénita, e
gue 46% sdo de causa idiopatica®.

Anomalias oculares podem ocorrer isoladas, em combinagdo, ou como
parte de sindromes com malformag6es sistémicas. Desta forma, a catarata
congénita poderéa fazer parte de um quadro sindrémico complexo, em que
outros achados oculares ou sistémicos possam estar associados®.

Trabalho realizado no Departamento de Oftalmologia

da Santa Casa de Misericdrdia de S&o Paulo (SP). A anoftalmia é uma condi¢do rara, caracterizada pelo crescimento
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RELATO DE CASO

Paciente de sexo masculino, branco, 6 meses, procurou o
Departamento de Oftalmologia da Santa Casa de S&o Paulo
com histériade malformagao orbitariaaesquerda (Figural).

O exame oftalmol égico revel ou olho esquerdo com Orbita
rasa, anoftal mia, fenda pal pebral estreita com pequena abertu-
ra de £1 mm, impossibilitando identificagdo das estruturas
oculares (Figura2). O exame biomicroscépico do OD apresen-
tava cornea transparente, com didmetro e espessura normais,
camara anterior formada, sem reacdo inflamatdria, pupilare-
donda e central, catarata polar posterior 3+/4+, com 4 mm de
didmetro. A oftalmoscopia direta e indireta, realizadas sob
midriase, foram prejudicadas pela opacidade dos meios.

Realizou-se radiografia da face e ultra-sonografia ocular
bilateral, mostrando olho direito com comprimento axial de
aproximadamente 22 mm e cavidade vitreanormal (Figura3).

Nascido de parto cesariano, com idade gestacional de 40
semanas e baixo peso (2,0 kg); apresentavapalato “ em ogiva’,
pé torto congénito e hérnia inguinal, corrigida no 2° més de
vida(Figura4).

Genitora, 18 anos, referia acompanhamento pré-natal bi-
mestral, negava hipertensdo arterial ou diabetes gestacional,
apresentava sorologia negativa para sifilis, citomegalovirus e
toxoplasmose, e imunizacdo pararubéolacom soro-conversio
positiva. Pais sem consangtiinidade.

O pacientefoi submetido acirurgiadacataratado olho direito
(M.W.), utilizou-se atécnicade aspiracéo do niicleo e cortex com
pequena incisdo sem implante de lente intra-ocular, e cap-
sulorrexe posterior com vitrectomiadahial éide e vitreo anterior.

O paciente evoluiu sem complicagbes no pds-operatério
imediato (até 2 semanas), apresentando cornea transparente,
camaraanterior formadasem reagdo inflamat6ria, pupilacentral
eredonda, eixovisual livre. Foram prescritos colirios: dexameta-
sona/neomicina/polimixinaB 2/2h e cicloplégico 8/8h, comre-

Figura 1 - Anoftalmia & esquerda
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Figura 2 - Fenda palpebral estreita

Figura 3 - Assimetria orbitaria

Figura 4 - Pé torto congénito
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ducéo lentae gradual do corticéide. No 7° diade pds-operatério
foi realizado exame sob narcose para calculo refracional do
paciente, sendo prescrito OD +14,50 dioptrias esféricas com
adicdo de +2,50 esférico somado diretamente ao valor para
longe, sem prescricao de bifocais, de acordo com Scott et al.®.
A tonometriade aplanacio apresentava 10 mmHg e & oftalmos-
copia direta, observava-se fundo réseo, papila com escavacdo
fisiolégica, macula com reflexo fovea preservado, vasos de
calibre e contornos regulares.

DISCUSSAO

A anoftalmia é caracterizada por crescimento orbitério de-
ficiente associado a hipoplasia do globo ocular, destaformaa
corregdo da assimetria facial encontrada nestes casos, asso-
ciadaaidentificacéo e tratamento de outras anomalias si stémi-
cas, é o ponto fundamental do tratamento®.

A terapéutica de escolha na anoftalmia é a utilizacdo de
expansores orbitérios seriados. A intervencdo em idade preco-
ce poderaestimular o crescimento orbitério através dainsercéo
inicial de expansores, utilizados desde as primeiras semanas de
vida e substituidos a cada 3 a 6 semanas ho primeiro ano de
tratamento. Este tratamento visa a busca da melhor simetria
facial e ir4 depender do grau de deformidade orbitaria pré-
existente e da quantidade de conjuntiva residual &9,

Nos casos severos, cirurgias para expansdo do volume e
transposi¢ao de musculos temporais sdo necessdrias. Os re-
sultados e a satisfac8o do paciente na maioria dos casos sdo
pobres e a motivacdo e cooperagdo dos pais, sdo fatores
importantes para o resultado final®.

No caso clinico descrito, optou-se pela utilizacéo de prote-
ses expansoras orbitarias com troca programada, inicialmente
acada 2 meses, para o tratamento da cavidade anoftalmica.

Estudos epidemiol6gicos demonstraram que existe uma
estreita associacdo entre anoftalmia e outras malformactes
oculares e sistémicas, necessitando do apoio de equipe multi-
disciplinar para conducao destes casos, assim como a orienta-
¢ao e aconselhamento genético da familia®. Busby et al. de-
monstrou gque a anoftalmia é bilateral em 51% dos pacientes,
com etiol ogia desconhecida namaioriados casos®. Nao apre-
senta predilecdo por sexo e maior frequéncia entre gémeos,
além de um risco aumentado em idade materna avangada®®.

A associagdo da anoftalmia com a catarata congénita é
uma condi¢do muito raratendo sido sugerido amesmarelacéo
patogenética na embriologia humana, supondo diversos me-
canismos como desencadeadores da malformag&o®.

A importéncia do exame minucioso e adeguado destes
casos se faz necessario, especificamente no diagnéstico pre-
coce da catarata congénita que associado a um tratamento da
ambliopia no pés-operatério sdo os fatores vitais para o prog-
nostico visual destes olhos®.

A catarata congénita requer atencdo para particularidades
inerentes ndo encontradas na catarata senil, necessitando da
disponibilidade e correta capacitacdo do cirurgido. As dificul-
dades variam desde aanatomia particular de olhos infantis, que
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apresentam capsulas mais delgadas e elasticas, presséo vitrea
positiva, maior indice de opacidade capsular e de hial 6ide ante-
rior, inflamag&o pds-operatéria e glaucoma secundario®®.

O paciente apresentou uma incomum associacdo entre
anoftalmia e catarata congénita, onde o diagndstico precoce e
pronta intervencdo se tornaram relevantes em um paciente
com olho Unico. Optou-se pelatécnica de aspiracdo do nlcleo
e cortex através de capsulorrexe anterior. Realizou-se capsu-
lorrexe posterior primaria sem implante de lente intra-ocular,
pois em pacientes infantis a opacificacéo de cdpsula posterior
no periodo pés-operatério tem apresentado elevada freqiién-
cia'?, além do fato do paciente se tratar de crianga de 6 meses
deidade, onde a capsul otomiacom yag-laser setornariainvia
vel sem sedacdo. A vitrectomiadahial 6ide anterior foi realiza-
dacom o objetivo de minimizar ainflamacéo e opacificacédo do
eixo visual. A opcéo pela afacia a pseudofaciafoi baseadaem
elevados indices de complicacbes relatadas na literatura,
como: glaucoma, membranapupilar inflamatdria, corectopiae
reoperagoes, relacionadas ao implante delenteintra-ocular em
criancas de baixa idade®*19,

CONCLUSAO

A estreita associac8o entre anoftalmia e outras malforma-
¢Oes sistémicas e oculares, incluindo a catarata congénita,
indicam gque o exame oftalmoldgico minucioso e uma visdo
global do paciente, através de equipe multidisciplinar €funda-
mental para uma adequada reabilitacéo do paciente.

ABSTRACT

The authors report a case of anophthalmia, congenital cataract
and systemic malformations. Male patient, 6 months old, left
anophthalmia and congenital posterior polar cataract in the
right eye. The patient was treated with manual aspiration of the
crystalline lens, with no intraocular lensimplantation with pri-
mary posterior capsulorhexis and anterior vitrectomy through a
small incision. The association of anophthalmia and congenital
cataract is rare. The early diagnosis and management in these
cases is very important for the best visual rehabilitation.

K eywor ds. Anophthalmos; Cataract/congenital; Orbit/abnor-
malities; Infant; Male; Case reports [Publication type]
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