Transplante de cornea em aniridia: relato de dois casos

Penetrating keratoplasty in aniridia - report of two cases
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RESUMO

A diminui¢ido da visdo devido a importante opacidade corneana nao é
comum em aniridia, e existem poucos relatos de transplante de cérnea nesta
condicio. Relatamos aqui dois casos de transplante de cérnea em dois
pacientes com aniridia familiar, discutindo os cuidados técnicos do procedi-
mento. Um dos pacientes apresentava anomalia de Peters e rubéola congénita
associadas, e o outro, catarata e sifilis congénita. Houve melhora significativa
da acuidade visual apés o transplante de cérnea em ambos os casos durante o
periodo de seguimento de 32 meses. As complicagdes pos-operatdrias foram
defeito epitelial persistente, ceratopatia verticilata, dois episédios de rejeicio
e glaucoma, todos no mesmo paciente e controlados clinicamente.
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INTRODUCAO

Aniridia é uma desordem de desen-
volvimento bilateral, caracterizada
por hipoplasia da iris, presenga de pe-
queno coto iriano a gonioscopia e ou-
tras alteragdes oculares congénitas e
adquiridas, podendo estar associado a
graves disturbios sistémicos congéni-
tos 27.

A heranga ¢ do tipo autossdmica
dominante com penetrincia variavel,
mas pode haver ocorréncia de casos
esporadicos. S3o estes casos esporadi-
cos, principalmente quando associa-
dos a alteragdes génito-urindrias e re-
tardo mental, que desenvolvem o tu-
mor de Wilms. O tumor de Wilms é
uma neoplasia renal maligna, que
ocorre entre os 3 e 5 anos de idade e
pode ser diagnosticado mediante
Raio-X.? Outras alteragdes oculares e
sistémicas tém sido descritas associa-
das a aniridia, tais como: anomalia de
Peters, persisténcia da membrana
pupilar, opacidade congénita do cris-

talino, catarata adquirida, sub-luxagdo
do cristalino, sindrome de Hallermann-
Streiff, sindrome de Marfan, costela
cervical e anomalias dentarias 24,

O glaucoma costuma surgir no final
da infincia e inicio da adolescéncia. E
inesperado o aparecimento da buftal-
mia 249,

Hipoplasia da févea, caracterizada
pela diminuigdo do seu reflexo ou pzla
redugdo da zona avascular a angiografia
retiniana, é responsavel pelo nistagmo
e hipoplasia do nervo optico .

O desenvolvimento de pannus ocor-
re em boa parte dos casos, inicia pre-
cocemente na vida e reflete anomalia
das chamadas “células méae” do limao
corneano °©.

Existem poucos relatos na literatura
mundial sobre transplante de cornea
em aniridia, !> %% 1 nenhum da Amé-
rica Latina. Relatamos aqui dois casos
de transplante de cornea em dois pa-
cientes com aniridia, bem como a as-
sociagdo desta patologia com outras
alteragdes oculares e sistémicas.
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RELATO DOS CASOS

Caso 1

Crianga com 10 meses de vida, mas-
culino, com diagnoéstico de rubéola
congénita, confirmada laboratorial-
mente por imuno-fluorescéncia positi-
va (IgG), vem a consulta oftalmologica
por apresentar leucoma corneano bila-
teral, mais intenso no olho direito. A
histéria familiar ocular e sistémica €
irrelevante, a ndo ser pela rubéola no
primeiro trimestre de gestacdo. O exa-
me sob sedagdo revelou leucoma
corneano bilateral, avascular, mais
denso no olho direito, atingindo todas
as camadas da cornea (Fig. 1). As pres-
soes intra-oculares eram de 17 e 2
mmHg no olho direito e esquerdo, res-
pectivamente. O exame de fundo de
olho a direita era impossivel devido ao
leucoma corneano, e a esquerda mos-
trou haver tragdo vitrea e descolamen-
to de retina. A ecografia do olho direi-
to foi normal. O paciente foi submeti-
do a transplante penetrante de cornea
no olho direito, sem intercorréncias
(Fig. 2), tendo sido constatada aniridia
no trans-operatério. A evolucdo pos-
operatodria foi normal, e a retinoscopia
estatica, 1 més apds a cirurgia, revela-
va 3,50 dioptrias positivas. O fundo de
olho era normal e a pressdo intra-ocular
de 15 mmHg. Aos seis meses de pos-
operatorio o paciente fixava o olhar
com o olho direito. Atualmente, com
24 meses de evolugdo pos-operatoria,
0 paciente continua com o transplante

Figura 1-Olhodireitodo caso 1 revelando leucoma
denso, difuso, mais acentuado naregiao central da
cérnea.
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Figura 2 - Caso 1: pds-operatdrio imediato (ao
término da cirurgia, com bolha de ar na camara
anterior).

transparente, pressdo intra-ocular nor-
mal e sem episodios de rejeigao.

O exame anatomo-patoldgico da
cornea mostrou haver auséncia do
endotélio e membrana de Descemet,
compativel com anomalia de Peters

(Fig. 3).

Caso 2

Paciente feminina, branca, 35 anos
de idade vem a consulta por apresentar
leucoma corneano ha 10 anos no olho
esquerdo e ha 7 anos no direito. Apre-
sentava nistagmo e sua acuidade vi-
sual era de movimentos de mdos a um
metro em ambos os olhos. A paciente
apresentava glaucoma sob controle
clinico com maleato de timolol. A
biomicroscopia evidenciava leucoma
corneano superficial e profundo com
vascularizagdo superficial, em dois
quadrantes no olho esquerdo, e apenas
em um quadrante no olho direito. Ha-
via catarata nuclear e sub-capsular
posterior em ambos os olhos e o fundo
de olho apresentava-se de aspecto nor-
mal. A paciente referia ter lues desde

Figura 3 - Caso 1: andtomo-patoldgico revelando
auséncia da membrana de Descemet e endotélio.

os 4 anos de idade, confirmado por
FTA-ABS positivo. Seu filho também
apresentava aniridia, entretanto sem
catarata ou glaucoma.

A paciente foi submetida a cirurgia
triplice (transplante penetrante de cor-
nea, extragdo extra-capsular da catara-
ta e implante da lente intra-ocular de
camara posterior dentro do saco capsu-
lar) no olho esquerdo, sob anestesia ge-
ral, sem intercorréncias. A lente intra-
ocular utilizada foi a modelo Sinskey
modificado, 3 pecas, com alga de
prolene, 13,5mm de diametro total e
zona optica de 7mm.

O pos-operatorio imediato evoluiu
com defeito epitelial persistente que
fechou apds 11 dias de tratamento com
curativo oclusivo. No 15° dia de pds-
operatorio, iniciou-se colirio de malea-
to de timolol, devido a pressdo intra-
ocular de 25mmHg, com normalizagdo
da mesma em 7 dias.

A paciente iniciou com quadro de
ceratite puntacta verticilata que, mes-
mo com a redugdo progressiva da me-
dicacdo tépica e uso de colirio de
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metilcelulose sem preservativos, per-
sistiu. Houve melhora parcial da cera-
tite apds a oclusdo do ponto lacrimal
inferior.

Com 5 meses de pds-operatorio, o
transplante estava transparente e a
acuidade visual corrigida era de 20/80.
A pressido intra-ocular estava sob con-
trole.

A paciente apresentou 2 episddios
de rejei¢do endotelial, aos 8 € 17 me-
ses de poOs-operatdrio, que reverteram
completamente com tratamento clinico.

Atualmente, com 21 meses de pos-
operatdrio, a paciente apresenta dis-
creta epiteliopatia punctata difusa, em
uso de colirio lubrificante, e pressdo
intra-ocular de 15mmHg com uso de
cloridrato de levobunolol e cloridrato
de dipivefrina. A acuidade visual
corrigida ¢ de 20/100.

O exame anatomo-patolégico do
botdo corneano revelou irregularidade

epitelial com areas de auséncia da

membrana de Bowman, presenca de
células inflamatdrias e neovasos no
estroma médio e anterior. A membra-
na de Descemet e endotélio apresenta-
vam-se integros (Fig 4).

DISCUSSAO

Os casos de anomalia de Peters ou
disgenesias do segmento anterior onde
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ndo ocorre contato cérato-lenticular ou
catarata, podem representar uma falén-
cia primaria do desenvolvimento
endotelial e, em raros casos, ser secun-
darios a inflamagdo intra-uterina, que
originalmente foi descrita por Von
Hippel e originou o termo “dlcera in-
terna de Von Hippel”. Na presenca do
contato cérato-lenticular ou catarata, o
defeito parece resultar de um desloca-
mento anterior do cristalino ou de um
retardo na sua separagdo da cornea,
durante a vida intra-uterina 237 A
relagio da anomalia de Peters e
aniridia é bem conhecida °, mas ndo
existe descricdo da associagdo destas
entidades com rubéola congénita como
sugere o caso 1. O glaucoma esta pre-
sente em 50 - 70% dos casos de
aniridia *.

O quadro de ceratite intersticial por
lues caracteriza-se por neovasculari-
zagdo corneana profunda, presenca de
células inflamatdrias no estroma pro-
fundo, com rupturas localizadas e
enrolamento da membrana de Desce-
met. A ceratite intersticial luética na
maioria das vezes € congénita, mani-
festando-se na segunda década de vida
geralmente. A presenga, no caso 2, de
neovascularizagdo corneana que atin-
gia apenas as camadas média e superfi-
cial da cornea, a auséncia de células
inflamatérias no estroma profundo e

Figura 4 - Caso 2: anatomo-patolégico revelando irregularidade epitelial com areas de auséncia da

membrana de Bowman. Note-se a presenga de células inflamatdrias e neovasos no estroma médio e

anterior. A membrana de Descemet e endotélio apresentam-se integros.
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Descemet integra sugerem processo
corneano ndo luético e talvez decor-
rente de uma severa disfungdo das “cé-
lulas méae” do limbo corneano, tradu-
zidas clinicamente por pannus, carac-
teristico de pacientes com aniridia °.

Em relagdo aos cuidados técnicos
na realizagdo do transplante de cornea
em pacientes com aniridia, pelo fato
de ndo haver iris para proteger o cris-
talino, a trepanagcdo da cornea
receptora deve ser muito cuidadosa
para evitar a lesdo da capsula anterior
do cristalino. O fechamento hermético
da incisd@o evita o contato entre cornea
e cristalino ou lente intra-ocular no
pos-operatério. Ha uma propensdo da
anteriorizagdo do diafragma irido-
cristaliniano durante o trans-operatd-
rio de pacientes com aniridia, podendo
inclusive haver perda espontdnea do
cristalino 8.

O indice de rejeicdo em pacientes
com aniridia chega a 64% ©, e é prova-
velmente relacionado a problemas de
cicatrizagdo epitelial e & vasculariza-
¢do da coérnea receptora. Dos nossos
dois casos, somente um apresentou
episddios de rejeicdo endotelial con-
trolados clinicamente.

O glaucoma, quando presente, sur-
ge na adolescéncia e costuma ser de-
corrente da aposigdo do coto iriano
sobre o trabeculado ou de mal-forma-
¢do do seio camerular. O tratamento
clinico mostrou ainda estar sendo efi-
caz no caso 2, mas o indice de sucesso
desta forma de tratamento ¢é baixo.
Nos casos resistentes devemos recor-
rer a cirurgias filtrantes ou ao implan-
te valvular, com ou sem uso de anti-
mitoticos. Consideramos mais pruden-
te obter o controle pressdrico, sempre
que possivel, antes da realizagdo do
transplante 2°.

A presenga de ceratopatia verti-
cilata foi relatada em 70% dos casos de
pacientes transplantados € com aniri-
dia. Alguns acreditam tratar-se de rea-
¢do toxica medicamentosa e outros
acreditam ser defeito das células mae
limbicas, presente nos casos de aniri-
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dia 6. A oclusdo do ponto lacrimal infe-
rior (caso 2) e uso de colirio lubrifican-
te foi suficiente para melhorar o qua-
dro da ceratite, visto que algumas ve-
zes os pacientes com aniridia apresen-
tam baixa produgdo lacrimal .

Houve melhora significativa da
acuidade visual em nossos casos. O
paciente do caso 1 estd fixando com o
olho transplantado e a do caso 2 apre-
senta acuidade visual de 20/100. A
melhora da visdo em pacientes com
aniridia fica, entretanto, muitas vezes
prejudicada devido a presenga concomi-
tante de nistagmo, hipoplasia macular,
glaucoma e outras alteragdes congéni-
tas ou adquiridas.

SUMMARY

Visual impairment due to
important corneal opacity in aniridia
is not common, and there are very
few reports of corneal
transplantation in this condition. We
report two cases of penetrating
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keratoplasty in two patients with
familial aniridia, discussing the
technique of the procedure. One
patient had also associated Peters
anomaly and congenital rubella, and
the other cataract and congenital
syphilis, findings that are discussed.
Significative improvement in visual
acuity were achieved in both cases,
during a follow-up period of 32
months. Persistent epithelial defect,
vortex (whorl) keratopathy, two
episodes of allograft rejection and
glaucoma were the post-operative
complications that occured in one
patient and were clinically
controlled.
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