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ACROMATOPSIA COM AMBLIOPIA

— A propoésito de 3 casos —

FRANCISCO JOSE DE QUEIROZ ABREU (1) J. M. QUEIROZ ABREU FILHO (2)
J. M. QUEIROZ ABREU (3)

RESUMO

Os A. A. apresentam, para registro, dois casos comprovados de acro-
matopsia com ambliopia e reportam-se a um terceiro, de diagnéstico presun-
tivo e retrospectivo. Esses casos pertencem ao acervo do Instituto Penido
Burnier. Trata-se de condigéo rara, cuja ocorréncia é estimada, na popula-
Cao geral, da ordem de 1 para 300.000. Ao ensejo, caracterizam a afeccZo
Que se define particularmente por: acromatopsia, ambliopia, fotofobia e
nistagmo. As coordenadas para o diagndstico per se e para o diagnéstico
d.ferencial sdo analisadas. Os A. A. consideram também a patogenia, os
achados histolégicos, bem como os procedimentos terapéuticos plausiveis

para diminuir o desconforto dos pacientes e permitir-lhes o aprendizado.

SUMMARY
Typical Total Moncchromacy

The Authors have undertaken a careful revision of Brazilian opnthalmo-
logical literature — what is by no means an easy task, since most publica-
tiorns are not indexed — and, as far as they know, this is the first paper pu-
blished in our literature, concerning the above mentioned subject. They
present three cases of typical total monochromacy. The 1st. ‘has been stu-
died personally by the A. A.; the 2nd. by one of our colleagues, Dr. Ma-
noel de Abreu and the 3rd. on the basis of a presumptive and retrospective
diagnosis. The chief symptoms of the disease such as amblyopia, total co-
lor blindness, photophobia and nystagmus are quite present. Considering
t-e classical papers, with special mention to the work of Franceschetti,
Frangois and Babel, this report has almost nothing to add. As a matter of
fact, consanguinity is present here. In which concerns intelligence, it seems
that the third patient has a certain degree of deficit as well as a clear
emotional instability, considering that she commited suicide. The A. A.
believe that there is a point of clinical interest regarding case n® 2. Ths
patient, a boy aged seventeen, complained of muscular cramps that induced
considerable pain. A diagnostical hypothesis hypothyroidism was discarded
once accomplished the laboratory routine usually accepted in 1969, such as:
determination of calcium and phosphate in the serum, Sulkowitch reaction
and the ciassicar signs of Chvostek and Trousseau. The neurologist stated
that the patient presented a combined picture of monochromacy and mus-
clar hypertrophy as well as muscular hypertony.

INTRODUGAO

O estudo das perturbagoes da visdo cro-
matica tem sido pouco contemplado pelo
interesse dos oftalmologistas brasileiros- Na-
quilo que concerne ao tema que hoje pola-
riza nossa atengdo devemos dizer que,
ap6s longa e meticulosa reviséo de literatu-

ra oftalmoldgica brasileira cremos poder afir-
mar ser esta a primeira publicagdo nacional
abordando o problema especifico da acro=
matopsia com ambliopia. Desejamos a bem
da justiga recordar, con‘udo, que o tema em
tela foi abordado em comunicagdo a Asso-
ciagdo Meédica do |. Penido Burnier, por
Abreu (1970). Cons!derando, todavia, a oni=
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presente possibilidade de falha, penitencia-
mo-nos antecipadamente na hipotese remo-
ta, embora, de uma eventual e involuntaria
omissao.

Confessamos nossa relutancia em anali-
sar, dentro dos crnitérios formais, um tema
como o presente, de dificil ordenamento ex-
positivo, que parte de nogdes basicas de fi-
sica atinge a fisiologia e, ao depois, pene-
tra a patologia. Tema, de resto defeso a
s:mplificacdo e que demanda exposicdo
longa, néo raro fastidiosa.

A visdo das cores e sua antitese, a ce-
gueira para as cores, constitui um complexo
fenomenolégico, que ultrapassa a Epistemo-
logia e adentra a Estética. A cor é elemen-
to cardeal da beleza, é a riqueza da vida
em expressdo pura. O tema é pois, melan-
colico porque a cegueira completa para as
cores baliza com rude frieza, as limitacdes
de nossos irmaos privados desse dom de
excelsa gracga.

Precavendo-nos da possibilidade imediata
de nos afastarmos de uma linha bem defi-
nica de explanagcdo, resolvemos dividir a
presente comunicagdo em tdpicos, um tan-
to cartesianos, & certo, mas que permitirao
uma compreensjio objetiva de nosso pensa-
mento. Assim, pois analisaremos, sucessi-
vamente:

1. Luz e cor;

2. Mecanismo da visdo cromatica;

3. Discromatopsias;

4. Caracterizagdo da acromatopsia com

ambliopia.

4.1. Diagnéstico;

4 2. Patogenia;

4.3. Achados histolégicos;

4.4. Diagnéstico diferencial;

4.5. Procedimentos terapéuticos;
4.6. Apresentagdo dos casos ¢ Co-

mentarios.

1. Luz e Cor

~ Seré a luz formada de ondas eletromagné-
ticas ou por corpusculos carregados de ener-
gia? Em outras palavras, constitui um feno-
meno  ondulatbrio ou corpuscular. Essa
questao foi, durante césulos, objeto de uma
controvérsia exaltada e por vezes virulenta,
entre os maiores cérebros da ciéncia. Nela
Intervieram Isaac Newton, Christian Huy-
gens, Augustin-Jean Fresnel, Jean Bernard
Foucault, James Clerk Maxwell e Heinrich
Rudolf Hertz. Modernamente se eceita que
a luz se comporta em alguns casos como
se fosse formada de ondas e, em outros, de

e

corpusculos, possuindo assim dupla nature-
za. Louis Victor Pierre Raymond de Bro-
glie ja havia imaginado isto em 1924, pro-
pondo uma teoria que foi largamente com-
provada.

Seguindo o critério expositivo de Hallyday
e Resnick (1962) podemos dizer que, do
ponto de vista da fisica, naquilo que con-
cerne a especialidade, a conceituacdo de
Maxwell é definitiva. Esse autor mostrou ser
a luz um componente do espectro eletro-
magnético, onde se insere, na mesma natu-
reza das entidades seguintes: ondas de po-
téncia (eletricidade?), ondas de radio, mi-
croondas, raios infravermelhos, raios ultra-
violetas e raios gama. Situa-se a luz entre
os infravermelhos e os ultravioletas.

O espectro eletromagnético pode ser ca-
racterizado por dois tipos de grandezas per-
feitamente relacionéveis entre si, a saber:

a — frequéncia, medida em Hertz ou ci-
clos por segundo, sendo o ciclo uma varia-

¢do de uma grandeza que se repete no
tempo;
b — o comprimento de onda, medido

em metros ou submultiplos. Em se tratando
de luz, é conveniente utilizar o Angstrom
(A°), que equivale a 10-10m.

O elemento b é diretamente inteligivel. To-
davia, vamos dar um exemplo genérico, pa-
ra melhor entendimento das duas grande-
zas e de sua correlagdo. Imaginemos uma
onda eletromagnética com frequéncia diga-
mos de 100 Hz ou seja, 100 ciclos por se-
gundo. Isso equivale a dizer que cada ci-
clo se completa em 1 centésimo de segun-
do. A velocidade de propaga¢ao dessa onda
no vaculo, é ¢ (velocidade da Iuz). Dessa
forma, o comprimento de onda diz respeito
ao quanto essa onda se desloca, nessa ve-
locidade, nesse intervalo de tempo de 1
centésimo de segundo. O espectro eletro-
magnético se presta a uma exposicao gra-
fica em escala logaritmica.

A diferenciagao que fazemos entre as di-
versas radiacoes se prende as fontes e ao9
detetores de cada grupo. Exemplo: para as
ondas de radio temos um transmissor e co-
mo detetor o radio; na luz, uma lampada e,
por exemplo, o observador.

A luz pode ser definida como a radiagZo
possivel de ser percebida pelos érgaos vi-
suais. Esse espectro visivel é compreendi-
do, grosso modo dentro dos seguintes li-
mites: 3.800 a 7.000 Angstroms. Ainda que
a transicdo entre as cores seja gradual, é
usual associar a determinados sub-intervalos
do comprimento de onda, uma cor especi-
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fica, variando do violeta (3.800 — 4.300)
até o vermelho (6:300 — 7:000 Angstroms).

A luz branca néo & simples. Ela é forma-
da de uma quantidade de radiagdées colori-
das simples, em proporgdes determinadas.
Essa composicdo da luz branca pode set
posta em evidéncla, quando se faz incidir
sobre um prisma, uma fonte de luz branca,
CoOmo por exemplo o sol. O importante é a
viterposicdo de um meio de densidade di-
ferente (maior) que o do ar. No arco-iris,
Ocorre fendmeno similar, determinado pela
difracao.

2. Mecanismo da Visdo Cromética

Newton sugeriu que cada um dos elemen-
tos da retina vibraria especificamente em
cada uma das frequéncias da luz incidente,
assim como as fibras do 6rgdo de Corti vi-
bram em sintonia com as frequéncias do
som que a ele chega. Young julgou, que
uma tal multiplicidade, tdo afinada, nZo sé
resultava impraticavel, como também des-
necessaria, visto que cada tom poderia ser
criado a partir de 3 cores primarias. Admi-
tiu a existéncia de 3 particulas nervosas
retinianaa, cada uma delas capaz de respon-
der de acordo com a intensidade de sua
cor particular. Assim a luz branca resulta-
ria de um estimulo conjugado das trés.
Helmholtz, 50 anos depois, resgatou do es-
guecimento essas premissas e, desde entéao,
a teoria classica de Young-Helmholtz, em-
bora combatida impiedosamente por um sé-
culo, continua a ser, até hoje, a base de
nossas concepg¢des acerca da visdo das co-
cores. Apesar de tudo cabe lembrar que,
recentemente, uma série de evidéncias tém
surgido em beneficio do mecanismo poli-
croméatico. Assim, enquanto prosseguem as
discussbes, comegam a surgir sinais de
uma sintese dialética, de forma analoga a
que ocorreu com as teorias corpuscular e
ondulatéria da luz.

A teoria tricroméatica para a visao das co-
res, atualmente aceita, foi estabelecida em
1801, por Thomas Young. A titulo de ilus-
tracdo cabe lembrar que Young, provavel-
mente um dos maiores génios da humanida-
de, lia & idade de 2 anos; aos 14 estava per-
feitamente familiarizado com 10 idiomas, es-
tabeleceu a teoria ondulatéria da luz, o me-
canismo da acomodacéo, além de ter feito
uma diversidade de contribuigbes em éareas
diversas do conhecimento. Segundo a lim-
pida exposicdo de Adler (1959), Young pos-
tulou a existéncia e trés cores primé&ias as

—

quais, quando combinadas poderiam pro-
porcionar qualquer cor, bem como as tona-
lidades intermediarias e, inclusive, a cor
branca. Ele acreditava que existissem na
retina trés tipos de particulas que ao serem
estimuladas pela luz, produziriam as sensa-
cbes de vermelho, verde e azul. Em outras
palavras cada um dos trés tipos de parti-
culas estaria mais apto a absorver o ver-
melho, o verde ou o azul. Esta teoria adap-
ta-se bem aos conceitos atuais. A visao das
cores é dada pelos cones. Neles podemos
encontrar 3 tipos de foto pigmentos: eritro-
lab, clorolab e cianolab. O eritrolab apre-
senta maior absorgcdao para as radiagdes ver-
melhas, o clorolab para as verdes e o cia-
nolab para as azuis. Ou seja, para cada cor
priméaria existe um fotopigmento que lhe é
especifico. Portanto, uma pessoa normal
possui os trés fotopigmentos e, através da
m:stura do vermelho, do verde e do azul, é
capaz de perceber as mais variadas tonali-
dades.

3 Discromatopsias

Os defeitos da visZo cromatica acometem
com frequéncia muito maior os homens que
as mulheres. Aceita-se hoje que 8% dos
homens apresentam alguma forma de dis-
cromatopsia, contra 0.4% das mulheres.
Isto se deve ao fato de que a quase totali-
dade das discromatopsias congénitas é de
origem hereditaria, com padrdao de heranca
autossémica recessiva, lighda ao cromos-
somo X. Em 1794 o quimico John Dalton
relatou, pela primeira vez, a protanopia, ou
seja, a cegueira para a cor vermelha, fazen-
do sua auto-observagdo aquela de seu ir-
mao e de outras vinte pessoas. Dai surgiu
o termo daltonismo. Além dessa existem
também a deuteranopia (cegueira para ©
verde) e a tritanopia (cegueira para o azul).
Tais individuos sdo chamados de di-
cromatas. A frequéncia desses distirbios &
a seguinte: protanopia 1.2%, deuterancpia
1.4%, tritanopia 0.0001% . Além dos di-
cromatas, Ja mencionados, existem os tricro-
matas andmalos (protanomalia, deuterano-
malia e tritanomalia), cue utlizam as trés
cores primarias para suas combinagdes po-
rem de forma andmala. A frequéncia em
que tais anomalias aparece é: 1%, 4.6% e
0.0001% respectivamente (Duke-Elder,
1968). Podemos ilustrar o comportamento
de um tricromata anémalo pela equagdo ver-
de-vermelho de Rayleigh. Assim, no caso
de um protandmalo, para igualar um dado

e
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presente possibilidade de falha, penitencia-
mo-nos antecipadamente na hipétese remo-
ta, embora, de uma eventual e involuntéria
omisséao.

Confessamos nossa relutancia em anali-
sar, dentro dos crnitéerios formais, um tema
como o presente, de dificil ordenamento ex-
positivo, que parte de nocdes basicas de fi-
sica atinge a fisiologia e, ao depois, pene-
tra a patologia. Tema, de resto defeso a
s.mplificacao e que demanda exposicdo
longa, néo raro fastidiosa.

A visdo das cores e sua antitese, a ce-
gueira para as cores, constitui um complexo
fenomenoldgico, que ultrapassa a Epistemo-
logia e adentra a Estética. A cor é elemen-
to cardeal da beleza, é a riqueza da vida
em expressdo pura. O tema é pois, melan-
colico porque a cegueira completa para as
cores baliza com rude frieza, as limitagdes
de nossos irmaos privados desse dom de
excelsa graga.

Precavendo-nos da possibilidade imediata
de nos afastarmos de uma linha bem defi-
nida de explanacdo, resolvemos dividir a
presente comunicagcdo em toépicos, um tan-
to cariesianos, é certo, mas que permitirdo
uma compreensiio objetiva de nosso pensa-
mento. Assim, pois analisaremos, sucessi-
vamente:

1. Luz e cor;
2. Mecanismo da visZo cromatica;
3. Discromatopsias;
4. Caracterizagdo da acromatopsia com
ambliopia.
4.1. Diagnéstico;
4 2. Patogenia;
4.3. Achados histolégicos;
4.4. Diagnoéstico diferencial;
4.5. Procedimentos terapéuticos;
4.6. Apresentagcdo dos casos ¢ Co-
mentarios.
1. Luz e Cor

_ Serd a luz fo'mada de ondas eletromagné-
ticas ou por corplsculos carregados de ener-
gia? Em outras palavras, constitui um feno-
meno ondulatrio ou corpuscular. Essa
questdo foi, durante céculos, objeto de uma
controvérsia exaltada e por vezes virulenta,
entre os maiores cérebros da ciéncia. Nela
intervieram Isaac Newton, Christian Huy-
gens, Augustin-Jean Fresnel, Jean Bernard
Foucault, James Clerk Maxwell e Heinrich
Rudolf Hertz. Modernamente se eceita que
a luz se comporta em alguns casos como
Se fosse formada de ondas e, em outros, de

corpusculos, possuindo assim dupla nature-
za. Louis Victor Pierre Raymond de Bro-
glie ja havia imaginado isto em 1924, pro-
pondo uma teoria que foi largamente com-
provada.

Seguindo o critério expositivo de Hallyday
e Resnick (1962) podemos dizer que, do
ponto de vista da fisica, naquilo que con-
cerne a especialidade, a conceituagdo de
Maxwell é definitiva. Esse autor mostrou ser
a luz um componente do espectro eletro-
magnético, onde se insere, na mesma natu-
reza das entidades seguintes: ondas de po-
téncia (eletricidade?), ondas de radio, mi-
croondas, raios infravermelhos, raios ultra-
violetas e raios gama. Situa-se a luz entre
os infravermelhos e os ultravioletas.

O espectro eletromagnético pode ser ca-
racterizado por dois tipos de grandezas per-
feitamente relacionaveis entre si, a saber:

a — frequéncia, medida em Hertz ou ci-
clos por segundo, sendo o ciclo uma varia-
¢cdo de uma grandeza que se repete no
tempo;

b — o comprimento de onda, medido
em metros ou submultiplos. Em se tratando
de luz, é conveniente utilizar o Angstrom
(A°), que equivale a 10-10m.

O elemento b é diretamente inteligivel. To-
davia, vamos dar um exemplo genérico, pa-
ra melhor entendimento das duas grande-
zas e de sua correlagao. Imaginemos uma
onda eletromagnética com frequéncia diga-
mos de 100 Hz ou seja, 100 ciclos por se-
gundo. Isso equivale a dizer que cada ci-
clo se completa em 1 centésimo de segun-
do. A velocidade de propagagdo dessa onda
no vaculo, é ¢ (velocidade da luz). Dessa
forma, o comprimento de onda diz respeito
ao quanto essa onda se desloca, nessa ve-
locidade, nesse intervalo de tempo de 1
centésimo de segundo. O espectro eletro-
magnético se presta a uma exposigdo gra-
fica em escala logaritmica.

A diferenciagdo que fazemos entre as di-
versas radiagoes se prende as fontes e aos
detetores de cada grupo. Exemplo: para as
ondas de radio temos um transmissor e co-
mo detetor o radio; na luz, uma |lampada e,
por exemplo, o observador.

A luz pode ser definida como a radiagZo
possivel de ser percebida pelos érgdos vi-
suais. Esse espectro visivel é compreendi-
do, grosso modo dentro dos sequintes li-
mites: 3.800 a 7.000 Angstroms. Ainda que
a transig@o entre as cores seja gradual, &
usual associar a determinados sub-intervalos
do comprimento de onda, uma cor especi-
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fica, variando do violeta (3.800 — 4.300)
até o vermelho (6:300 — 7:000 Angstroms).

A luz branca ndo & simples. Ela é forma-
da de uma quantidade de radiagées colori-
das simples, em proporgoes determinadas.
Essa composi¢do da luz branca pode ser
posta em evidéncla, quando se faz incidir
sobre um prisma, uma fonte de luz branca,
como por exemplo o sol. O importante ¢ a
Wterposicdo de um meio de densidade di-
ferente (maior) que o do ar. No arco-iris,
ocorre fendmeno similar, determinado pela
difracao.

2. Mecanismo da Visdo Cromdtica

Newton sugeriu que cada um dos elemen-
tos da retina vibraria especificamente em
cada uma das frequéncias da luz incidente,
assim como as fibras do 6rgao de Corti vi-
bram em sintonia com as frequéncias do
som que a ele chega. Young julgou, que
uma tal multiplicidade, tao afinada, nZo sé
resultava impraticavel, como também des-
necessaria, visto que cada tom poderia ser
criado a partir de 3 cores primarias. Admi-
tiu a existéncia de 3 particulas nervosas
retinianag, cada uma delas capaz de respon-
der de acordo com a intensidade de sua
cor particular. Assim a luz branca resulta-
ria de um estimulo conjugado das trés.
Helmholtz, 50 anos depois, resgatou do es-
guecimento essas premissas e, desde entao,
2 teoria classica de Young-Helmholtz, em-
hora combatida impiedosamente por um sé-
culo, continua a ser, até hoje, a base de
nossas concepgdes acerca da visdo das co-
cores. Apesar de tudo cabe lembrar que,
recentemente, uma série de evidéncias tém
surgido em beneficio do mecanismo poli-
cromatico. Assim, enquanto prosseguem .as
discussbes, comegam a surgir sinais de
uma sintese dialética, de forma analoga a
que ocorreu com as teorias corpuscular e
ondulatéria da luz.

A teoria tricroméatica para a visao das co-
res, atualmente aceita, foi estabelecida em
1801, por Thomas Young. A titulo de ilus-
tracio cabe lembrar que Young, provavel-
mente um dos maiores génios da humanida-
de. lia & idade de 2 anos; aos 14 estava per-
feitamente familiarizado com 10 idiomas, es-
tabeleceu a teoria ondulatéria da luz, o me-
canismo da acomodacdo, além de ter feito
uma diversidade de contribuicbes em areas
diversas do conhecimento. Segundo a lim-
pida exposicdo de Adler (1959), Young pos-
tulou a existéncia e trés cores priméias as

3

quals quando combinadas poderiam pro-
porcionar qualquer cor, bem como as tona-
lidades intermediarias e, inclusive, a cor
branca. Ele acreditava que existissem na
retina trés tipos de particulas que ao serem
estimuladas pela luz, produziriam as sensa-
coes de vermelho, verde e azul. Em outras
palavras cada um dos trés tipos de parti-
culas estaria mais apto a absorver o ver-
melho, o verde ou o azul. Esta teoria adap-
ta-se bem aos conceitos atuais. A visdo das
cores & dada pelos cones. Neles podemos
encontrar 3 tipos de foto pigmentos: eritro-
lab, clorolab e cianolab. O eritrolab apre-
senta maior absorgdo para as radiagoes ver-
melhas, o clorolab para as verdes e o cia-
nolab para as azuis. Ou seja, para cada cor
primaria existe um fotopigmento que lhes é
especifico. Portanto, uma pessoa normal
possui os trés fotopigmentos e, através da
m:stura do vermelho, do verde e do azul, é
capaz de perceber as mais variadas tonali-
dades.

3 Discromatopsias

Os defeitos da visZo cromatica acometem
com frequéncia muito maior os homens que
as mulheres. Aceita-se hoje que 8% dos
homens apresentam alguma forma de dis-
cromatopsia, contra 0.4% das mulheres.
Isto se deve ao fato de que a quase totali-
dade das discromatopsias congénitas é de
origem hereditaria, com padrdo de heranca
autossoOmica recessiva, lighda ao cromos-
somo X. Em 1794 o quimico John Dalton
relatou, pela primeira vez, a protanopia, ou
seja, a cegueira para a cor vermelha, fazen-
do sua auto-observacdo aquela de seu ir-
mdo e de outras vinte pessoas. Dai surgiu
o termo daltonismo. A|ém dessa existem
também a deuteranopia (cegueira para ©
verde) e a tritanopia (cegueira para o azul).
Tais individuos sdo chamados de di-
cromatas. A frequéncia desses disturbios €
a seguinte: protanopia 1.2%, deuterancpia
1.4%, tritanopia 0.0001% . Além dos di-
cromaras, Ja mencionados, existem os tricro-
matas andmalos (protanomalia, deuterano-
malia e tritanomalia), cue utlizam as trés
cores primdarias para suas combinagdes po-
rém de forma andémala. A frequéncia em
que tais anomalias aparece é: 1%, 4.6% e
0.0001% respectivamente (Duke-Elder,
1968). Podemos ilustrar o comportamento
de um tricromata anémalo pela equagéo ver-
de-vermelho de Rayleigh. Assim, no caso
de um protandmalo, para igualar um dado
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tom de amarelo com uma mistura de verme-
lho e verde, ele usara na mistura muito
mais vermelho do que um tricromata.

Como formas exiremas de discromatopsia
encontramos as acromatopsias motivagéo
do presente trabalho, e das quais nos
ocuparemos em seguida.

4 Caracterizacdo da Acromatopsia com
Ambliopia

A acromatopsia com ambliopia foi descri-
ta pela primeira vez em 1684 por Daubeney,
citado por Ciancia et al. (1969). Louvamo-
nos. para caracteriza-la, num dos trabalhos
classicos de Francois et alii (1959), como
segue: baixa acuidade visual, em geral em
torno de 0.1 fotofobia, n'stagmo pendular
e total auséncia de percepg¢do cromatica.

A fotofobia e o nistagmo tendem a d'minuir
na segunda década da vida. Provavelmente
o acromata v& o mundo como sombras de
um cinzento conseguindo distinguir os ob-
jetos somente por suas diferengas de bri-
lho. Na obscuridade, todavia, a visdo des-
sas pessoas & praticamente normal. Portan-
to, e este € um ponto fundamental, o acro-
mata exibe, em todas as circunstancias, ca-
racteristicas de uma visdo escotopica.

Trata-se de uma doenga rara, ocorren-
do na frequéncia de 1:300.000 da popu-
lacZo geral. Tem padrdao de heranca autos-
sdbmica recessiva, sendo que a consangui-
nidade é comum (Franceschetti 1963). Con-
vém mencionar, a propédsito, que Frangois et
alii (1955), coletaram na literatura mundial,

cerca de 215 casos publicados até aquela
data.

4.1 Diagnéstico

De acordo com Babel (1955) e Pinckers
(1972), o diagnostico da acromatopsia com
ar_pplngpia € perseguido através de uma se-
quencia de testes, dos quais nos ocupare-
mos em seguida.

4.1.1 Ishihara — O paciente néo distin-

gue nenhum dos quadros exceto, as vezes, 0O
primeiro.

4.1.2 — O teste das 100 tonalidades de
Farnsworth-Munsell Neste o acromata
comete muitos erros, os quais séo distribui-
dos ao acaso, ndo havendo um eixo definido.

4.1.3 — O campo visual periférico é nor-
mal para a cor branca podendo, nos casos
onde o nistagmo né@o é muito acentuado, ser
encontrado um escotoma central.

4.1.4 — O anomaloscépio de Nagel (tips
), nos da o diagnéstico com certeza. Nes-
te teste, o acromata, ndo aceita a equacéo
de Rayleigh feita por uma pessoa normal. O
vermelho é equalizado a um amarelo de pe-
quena intensidade e o verde a um amarelo
de forte intensidade. Na verdade, existe uma
porcdo do anomaloscopio, na banda do ver-
de, que nZo pode, de forma alguma, s=r
equalizado ao amarelo.

4.1.5 — Erg. Usando luz branca, nota-
se uma auséncia das ondas bl e al (Fran-
ceschelti, Frangois e Babel, 1963 e Francgois
et alii, (1963). De importancia cardeal é a
diminuicdo da frequéncia critica de fusao a
um tergco ou um quarto de seus valores nor-
mais. Tomando-se ‘por base uma FCF de
60, a do acromata ficara em torno de 15.
Essa diminuicdo é caracteristica de disfun-
cdo de cones (Goodmann et al., 1957 e
Goodman et al., 1960).

4.1.6 — O fundo de olho é normal, pe-
dendo ocorrer auséncia do reflexo foveal
(Krill, 1972).

4.2 Patogenia

A patogenia do processo segue desconhe-
cida. A qualificacdo de enigma, com a
qual Alpern (1960) define esta condigZo, é
a todo titulo, lapidar. As curvas de adapta-
¢Zo dos acromatas, a obscuridade, sdo bifa-
sicas, o que ‘indica a presenga de dois ti-
pos de receptores um que funciona em ni-
veis altos de luminosidade, e outro em niveis
baixos. O 2° corresponde aos bastonetes.
O 1° corresponde, como seria de supor-se,
aos cones. Ora esses pacientes apresen-
tam um gravissimo déficit da fung¢do dos co-
nes, Alpern (1960) (1981) empregou um tes-
te para verificar se tais elementos possuiam
sens’bilidade direcional a luz, o que é, efe-
tivamente, uma caracteristica dos cones nor-
mais. Constatou que de fato existia uma tal
sensibllidade a qual se encontrava, todawia,
alterada, por estarem os ditos cones anor-
malmente inclinados, o que podera explicar
ao menos em parte, a baixa acuidade vi-
sual. De outra parte, o mesmo autor anali-
sando as curvas de sensibilidade espectral
verificou que esses cones apresentavam
uma reagé@o muito similar aquela dos basto-
netes e, para explicar isto, levantou a hipo-
tese de que 0s cones desses acromatas
conteriam rodopsina. Que existem cones no
acromata  ponto pacifico. Como explicar
entdo sua deficiéncia funcional? De yma
parte por se tratarem, talvez, de cones para
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o verde e com inclinacdo anormal; de outra
por se tratarem de cones, anormais em sua
composicdo quimica, por conterem rodopsi-
na. Cabe lembrar, que uma linha similar de
pensamento foi seguida, em trabalho ante-
rior, por Sloan (1958), no Johns Hopkins
Hospital.

4.3 Achados histologicos

Os estudos histologicos que orientam nos-
Sa redagao, foram conduziaos por Larsen,
que € o pioneiro dessas pesquisas, em seu
trabalho redigido em 1921 e, sucessivamente
Por Harrison et alii (1960) e Falls et alii
(19865).

A luz dos estudos acima mencionados,
podemos classificar os achados histolégicos
em pacientes portadores de acromatopsia
congénita, em quatro itens:

4.3.1 — fora da féovea ha um decrésci-
mo importante no nimero de cones. Com
efeito, existem mais cones entre a févea e a
papila, do que no restante da retina extra-

foveal.

4.3.2 — o0 numero de cones existentes
na fovea dos acromdias, € normal.
4. 3.3 — a maioria dos cones, fora da

macula, apresenta morfologia normal, ocor-
rendo ectopia nuclear em alguns poucos.

4 3.4 — existe um numero maior de co-
nes na fovea.

4 .4 — Diagnoéstico Diferencial

Estamos aqui numa situagdo até certo pon-
to paradoxal. E dificil fazer o diagnostico
iamente dita e facil distin-

da doenca propri _
gui-la de outras. Com efeito, face a uma

crianga ou jovem ambliope, com nistagmo e
um tanto desorientada, raramente o ocgl,sta
se preocupa em testar a Vvisao cromatica.
Segundo sdbias licoes de nossos mestres,
a pesquisa da Vvisao cromatica & parte es
sencial de nossa rotina, em todos. 0s pa-
cientes portadores de nistagmo e visao bai-
xa. Acreditamos que seguindo rotineiramente
te este procedimento, talvez se venha a ve-
nificar que muitos casos passam desperce-
bidos. Este parecer é de resto, endossado
por Goodmann et alii (1963).

Existem, todavia, certas afecgbes que me-
recem ser consideradas sob o ponto de vis-
ta do diagnostico diferencial.

4 4.1 — Heredodegeneragbes tapeto-
retinianas. Dessas, a que mais se presta a
confusdo & a amaurose congénita_de Le-
ber. Nessa afecgdo encontramos nistagmo,

—

fotofobia, ambliopia severa e progressiva e
cegueira para as cores. O diagndstico se
faz pelo ERG de vez que, tanto o ERG fo-
topico como o escotépico estZo abolidos.

4.4.2 — A doenga macular é uma cau-
sa bem plausivel de erros por dois motivos:
sabe-se, de longa data, que a queda da
acuidade visual precede, muitas vezes, o
aparecimento de uma lesdo macular oftal-
moscopicamente visivel. Se, face a uma
baixa acuidade visual aparentemente inex-
plicavel fosse feito o teste de Ishihara veri-
ficar-se-ia que, nesses casos, o paciente nao
era seguramente um acromata, visto que até
30° do ponto de fixacdo, se estende a viséo
tricromatica. De outra parte, uma ez ins-
talada uma lesdo macular conspicua, geral-
mente acompanhada de alteragdo papilar, o
oftalmologista assume como o6bvia a visdo
deficiente para as cores e descura-se do
exame.

4.4.3 — Albinismo. Em diversas ocasides
pacientes com acromatopsia total tém sido
erroneamente identificados, como se porta-
dores fossem de uma forma parcial de albi-
nismo. Esse diagnostico & compreensivel,
quando ambliopia, nistagmo e fotofobia ocor-
rem numa crian¢ga pequena, via de regra
loura e possuidora de um fundus despig-
mentado. Entretanto, nas varias formas de
albinismo que afelam o olho, existe uma
translucéncia da iris, sob transiluminacao
escleral. Nesses pzacientes o ERG & normal
e, desde que tenham idade suficiente para
informar, revelardo possuir visdo cromatiza
normal.

4.4.4 — Afecgées primdrias do nervo
optico. Nessas, poderemos encontrar am-
bliopia, fotofobia, alteragdes importantes da
visdo cromatica e até, eventualmente, uma
acromatopsia. O diagndstico diferencial se-
r4& obtido pela presenga de um ERG nor-
mal e pela presenga de alteragées papila-
res.

4.4.5 — Acromatopsia sem ambliopia.
Esta é, realmente, uma condigdo espantosa-
mente rara, cuja frequéncia é estimada em
1: 100.000.000 de individuos. Nessa con-
digdo, o paciente é acromata mas apresenta
acuidade visual normal. O ERG é normal e
admite-se que a causa se localiza a nivel
central. A esse respeito cabe lembrar que,
no Instituto Penido Burnier, sobre quase
800.000 pacientes, temos um caso do-
cumentado desta auténtica raridade, refe-
rente ao paciente W. S.; portador da ficha
385.782, examinado em nosso hospital, pela
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primeira vez, aos 05-09-1963, que pode vir
a ser objeto de comunicagéo futura.

4.5 — Terapéutica

E 6bvio que estamos na presen¢a de uma
condi¢do patologica irremediavel. Sem em-
bargo, existem algumas medidas que podem
ser tomadas para mitigar o problema e au-
xiliar o aprendizado desses pacientes. Com
efeito, apresentam eles vicios de refragao
numa frequéncia e gravidade significativa-
mente maiores que a populagcdo normal.
Fonda et al. (1974), ocuparam-se do assun-
to. Um grande numero de acromatas mio-
pes consegue ler caracteres pequenos, re-
tirando os oculos e trazendo o material de
leitura para bem perto- Em alguns casos de
pacientes sem miopia, a prescricgo de len-
tes positivas de alto poder didptrico (até
mesmo da ordem de + 16D), pode melho-
rar as possibilidades de leitura. No que con-
cerne & fotofobia, ver.ficou-se que esses pa-
cientes sdo mais sensiveis as longitudes de
menor comprimento de onda. Nessa ordem
de idéias, as lentes a serem prescritas de-
veriam transmitir em torno de 16% do es-
pectro visivel- A lente mais apropriada pa-
ra tal fim seria a lente G-15, da casa
Bausch & Lomb.

4.6 — Apresentagdao de casos e
Comentérios

A casuistica por noés levantada no Insti-
tuto Penido Burnier &, como seria de supor-
se, pequena, face a raridade da afecgéo.
Compreende basicamente um caso analisa-
do e estudado pessoalmente pelos autores,
que serd designado como caso n? 1; um
caso, de n° 2, observado por varios cole-
gas da casa, na década de 40, e a irma des:
se, examinada na mesma década, e objeto
de diagnostico presuntivo e retrospectivo.

Caso n? 1 —refere-se ao paciente E.
R. C., branco, mascuiino, de nacionalidade
boliviana, res'dente em Cochabamba, Boli-
via, portador da ficha n¢ 776.751, examina-
do pelos A. A., no dia 24-1-1985. A quei-
xa principal era: grande sensibil dade & luz
solar e dificuldade para visdo ao longe. Ao
exame observou-se:

ODV = 0.1 c/esf. —0.50 —= cil.
—2.0 E 180°

OE = 0.1 c/esf.
—1.50 E 170°

Fotofobia evidente. Nistagmo.
Discromatopsia fotal ao teste de Ihihara.

Fundos oculares sem alteragdes significa-
tivas.

Tensdo ocular normal.

Campo visual normal ao Goldmann, com
miras 1/1; 1/2; 1/3 e 1/4.

ERG — AO — estimulo branco resposta
anémala, com presenca de onda b1, porém
com laténcia muito maior e amplitude me-
nor. Demais estimuios: ausénc’a de respos-
ta.

Diagnéstico — A luz dos dados acima re-
feridos, estabeleceu-se o diagnostico de
acromatopsia com ambliopia.

Terapéutica — aconselhado o uso de len-
tes coloridas e p-escritos 6culos para lei-
tura com esf. +6.00 prisma de 4 dioptrias,
base interna.

Caso n? 2 — refere-se ao paciente J. C.,
branco, masculino, brasileiro, residente em
Silvestre Ferraz, MG. com 17 anos de ida-
de, portador da ficha n¢ 137.238, examina-
da pela primeira vez o |. Penido Burnier,
no dia 02-01-1946. Queixava-se de viséo
fraca e intensa fotofobia. Ao exame, na
ocasido, observou-se:

ODV = 0.1 (+1.00 = +1.00 E 90°)

OEV — 0.1 (41.00 = +1.00 E 90°)

F. O. — s. s.

Retornou em 23-07-57, nas mesmas con-
d.¢bes, tendo sido receitadas lentes Ray-
Ban n¢ 3.

Aos 08-08-1969, foi examinado pelo Dr.
Manoel de Abreu, queixando-se, além da
baixa acuidade visual e da fotofobia, de
céimbras musculares.

ODV = 0.1 sem melhoras

OEV — 0.1 sem melhoras

Teste de Ishihara — so6 reconhece o pri-
meiro quadro (n° 12).

Teste de Hoimgren: confirma a acroma-
topsia.

Fundo de olho — sem alteragdes signifi-
cativas. Ao exame é evidente a fixag¢do, sem
que exista propriamente nistagmo.

Prescritas lupas para leitura.

Foi feito um exame clinico e neuroldgico
pelo Dr. F. J. Monteiro Salles. Né&o se
verificaram alteragdes bioquimicas de calce-
mia e fosfatemia, que pudessem indicar pro-
blema endécr.no. Exame neurolédgico nor-
mal. Discreta hipertonia e hipertrofia mus-
cular.

Diagnostico: acromatopsia com ambliopia.

Terapéutica: prescricédo de lupas para lei-
tura.

Levantado o heredograma que revelou
serem o0s pais primos-irméos e ter o pa-
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ciente, duas irmds com o mesmo problema,
uma delas, com eieito, havia sido examina-
da no Instituto Penido Burnier, e constitui
0 caso n¢ 3.

Caso n® 3 — paciente A. C., branca, fe-
minina, brasileira, residente em Silvestre
Ferraz, MG., com 20 anos de idade, porta-
dora da ficha ne 135.730, examinada no I.
Penido Burnier, no dia 22-10-1945. Queixa-
va-se de vista fraca e fotofobia.

ODV = 0.1 sem melhoras

OEV = 0.1 sem melhoras

Foi prescrita pilocarpina, como tentativa
de aliviar a fotofobia, sem resultado. Diag-
nostico presuntivo na ocasido: ambliop'a
cortical.

Posteriormente, em 1952, recebeu-se a
noticia de que havia cometido suicidio.

O exame detalhado de seu irmdo (caso
ne 2, acima referido), revelou a similitude
das sintomatologias, gracas as informacdes
dos acompanhantes.

Diagnéstico presuntivo, levantado em
1969, retrospectivamente: acromatopsia com

ambliopia.

COMENTARIOS

Recordando as comunicagdes classicas
referidas no texto, especialmente aquela de

Franceschetti, Francois e Babel (1963), ve-
rificamos que pouca co'sa nova existe nos
pacientes aqui estudados. Com efeito, a
consanguinidade é ponto pacifico (v.de ca-
sos do Japdo e das ilhas da Dinamarca) e,
aqui temos dois irmZos filhos de primos em
19 grau. De outra wparte, a inteligéncia é
normal na maioria dos casos. NoOs nossos
casos, pelo menos o de n? 3 apresentava
certo rebaixamento intelectual eis que, o
diagnostico firmado em 1945 foi cegueira
cortical. A paciente apresentava certa insta-
b'lidade emocional, que a levou ao suicidio.

O que chama sobremaneira a atencZo, é
que o paciente n° 2 apresentava, como
queixa principal, além da baixa visZq, a
ocorréncia de caimbras frequentes e assaz
dolorosas. Essa queixa deu motivo a um
cuidadoso estudo de nosso saudoso colega
Dr. F. J. Monteiro-Salles que cogitou, de
inicio de uma possivel hipofungdo das para-
tiredides. As dosagens do célcio e do fos-
foro plasmaticos e a reacdao de Sulkowitch,
bem assim como a auséncia dos sinais de
Chvostek e Trousseau afastaram a hipdtese.
Sem embargo, o relatério menciona que o
paciente apresentava hipertrofia muscular e
hipertonia muscular.
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CARCINOMA SEBACEO

Aspectos Clinicos, Evolutivos, Prognésticos e Histopatolgicos
de Quatro Casos (1)

MARCELLO LAURENTINO DE AZEVEDO (2) ROSANGELA GUILLIN HAZOFF (3)

RESUMO

- Os autores analisam uma casufstica de quatro casos de carcinoma se-
aceo palpebral, com seguimento entre dois e seis anos.

_ Em seus aspectos clinicos o tumor tem preferéncia pelo sexo feminino,
incidindo na faixa etaria de 50 a 75 anos; na casuistica apresentada a inci-
déncia foi de 50% feminina e 50% masculina. A palpebra superior é afe-
tada com maior frequéncia e foi sede inicial em 50% da casuistica apre-
sentada. Simulam nas fases iniciais um caldzio que recidiva sempre apos
curetagem, o que permite estabelecer uma regra: calazio recidivado na faixa
de risco deve ser considerado carcinoma sebaceo, impondo exame his-
patologico para certificar o diagnéstico correto.

E tumor com alto indice de recidivas e metastases linfogénicas e he-
matogénicas, estas ocorrendo em um caso e aquelas em trés casos apre-
sentados. Quanto a malignidade situa-se imediatamente apdés os melano-
mas da Uvea, impondo por isso um diagnostico precoce. Na casuistica
mostrada a letalidade comprovada foi de 50% e que se elevaria a 75%
com um caso inoperavel, em mau estado geral, que abandonou o Servigo
a pedido.

Quanto maior o tempo de evolugdo pré-diagnostico correto, pior o
prognostico.0 sangramento espontdneo do tumor ocorreu em um caso €
a2 manipulacdo em dois casos podendo ser considerado parametro de mau
progndstico.

Evidéncias de disseminacdo neurogénica foram encontradas em um
caso, fato n@o salientado na literatura.

O tratamento cirargico foi feito em todos, exceto um caso, néo impe-
dindo metéastases ganglionares e hematogénicas.

Quanto maior o numero de recidivas, maior a possibilidade de éxito

letal .
SUMMARY

Sebaceous Carcinoma of the Eyelids: a clinicopathologic study of four
cases with follow-up data

Four cases of eyelid sebaceous carcinoma with two to six years follow-
up were studied.

The tumor has a higher incidence in females, but males are prone as
well. In this series the incidence for both sexes was 50%. Older adults are
mainly affected with an average age between 50 and 75 years old. The su-
perior lid is the inicial site of preference, and was affected in 50% of our
series.

(1) Trabalho realizado na Clinica Oftalmolégica do Hospital das Clinicas da Faculdade de Me-
dicina da Universidade de Sdo Paulo — Servi¢o do Prof. Dr. Jorge Alberto F. Caldeira.

(2) Médico Diretor do Servico de Biopatologia e Imunologia Ocular da Disciplina de Oftalmo-
logia — Hospital das Clinicas da USP.

(3) Médica Residente da Disciplina de Oftalmologia — Hospital das Clinicas da USP.
Recebido para publicacdo em 19-8-86.
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The tumor can often be misdiagnosed as chalazium, and whgn it recurs
or has an atipical consistency should be examined histopathologically to as-
certain a correct diagnosis. Such a premise must be taken as a general
rule: recurrent chalazia at a risky average must be considered as sebaceous
carcinoma until this possibility is ruled out. _

The tumor is highly metastatic through lymphatic and vascular inva-
sion, the latter ocurring in one and the former in three cases of our series.
In one case neurogenic invasion was diagnosed.

Sebaceous lid carcinoma is highly lethal being second only to malig-
nant uveal melanoma. In the present series two patients died from metasta-
tic disease (50%) and a third with an inoperable tumor asked to go home
with all possibilities of a lethal end.

There is a correlation between duration of symptoms prior to the cor-
rect diagnosis and prognosis: longer duration, poorer prognosis. Sponta-
neous bleeding was observed in one patient and bleeding on management
in two, an observation that can be a factor of bad prognosis.

Surgery is the treatment of choice, having in mind that a high number
of post-surgical relapses means poorer prognosis.

INTRODUGAO

A origem ectodermal das palpebras com
pequeno componente mesodermal, permite a
incidéncia de ampla gama de tumores be-
nignos e malignos, caracterizando-se estes
ultimos pela capacidade muito mais invasi-
va do que metastatica, passiveis de trata-
mento eliciente cirdrgico ou 'radioterapico.

Entre os tumores dos anexos palpebrais,
entretanto os carcinomas sebaceos, origina-
rios nas glandulas de Meibomius e mais ra-
ramente nas glandulas de Zeiss, demons-
tram, além da tendéncia invasiva e recidi-
vante, capacidade metastatica imprevisivel
com indice de mortalidade aprecavel, im-
pondo o seu diagnéstico precoce.

Motiva o presente estudo a observagédo de
Quatro casos com seguimento prolongado, e
a existéncia na literatura nacional de tra-
balhos recentes sobre o assunto. Toda a
Casuistica apresentada pertence a Clin'ca
Oftalmolégica do Hospital das Clinicas da

Faculdade de Medicina da Universidade de
Sao Paulo.

CASUISTICA

Caso 1 — A. F., 58 anos, masculino,
brance, procurou o Servico de Oftalmologia
em janeiro/81 com histéria de pequena fe-
rida na palpebra inferior de olho direito des-
de outubro/80 a qual foi aumentando pro-
gressivamente; ao exame mostrava lesdo ul-
cerada na porcao nasal da palpebra inferior
do olho direito, com cerca de 2x2x0,5cm,
com pequena quantidade de secre¢do ama-

relada, sangramento facil a manipulacao; a
biépsia foi firmado diagnéstico de carcino-
ma sebdceo. Foi indicada exenteragZo de
orbita direita (fig. 1), realizada em julho/81.

e

FIG. 1 — Caso 1: Peca de exenteracio com
invasio da érbita e face Tumor originirio da
palpebra inferior

Em agosto/82 retornou ao Servigo com
recidiva do tumor em regido orbitaria, peri-
orbitaria e emagrecimento de 15Kg. Nessa
ocasiao foi reavaliado do ponto de vista sis-

témico, constatando-se presenga de ganglios

submandibulares endurecidos e aderentes
com infiltragao dos tecidos adjacentes; de-
vido a grande extens@o do tumor, foi consi-

derado inoperavel, ndo sendo indicada ci-

rurgia.

O paciente foi internado em MEG, desco-
rado, com extensa tumorac@o em &rbita di-

[ e
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reita, apresentando sangramento local im-
portante. Apesar das medidas gerais (hema-
to-transfusdes multiplas), comegou a apre-
sentar estado de confusio mental, piora do
ostado gzral, suspetando de metastase
cerebra!; nessa ocasido 'oi detectado edema
de papila em olho esquerdo. Evoluiu com
Progressiva piora das condigdes gerais e ni-
vel de consc'éncia, rapido aumento da mas-
sa tumoral, passando para coma profunda e
Ob'to em margo/83.

Caso 2 — F. B. A. S., 63 anos, femin:-
no, branca, procurou o Servico com histo-
ria de «carogo» na péalpebra superior do
olho direito, desde ha cerca de dois anos,
com rapido crescimento nos ultimos meses.
Ao exame apresentava uma protuberancia
em terco exteno da palpebra superior do
olho direito, com adelgacamento da pele no
loczl, de aspecto multinodular, e estreita-
mento da fenda palpebral; a eversdo do tar-
SO, observava-se enorme tumoragio, gros-
seiramente lobuiada com riscos amarelados,
de aspecto glandular, tomando o férnix su-
perior, bastante friavel, sangrando facilmen-
te a manipulacéo. .

Foi submetida a ressec¢do ampla com re-
construcdo da palpebra em novembro/79, o
exame anatomo-patolégico revelou carcino-
ma sebdceo. Em dezembro/79 a paciente
apresentou um ganglio pré-auricular a di-
reita, endurecido, com cerca de 2x3x3cm, o
qual foi retirado revelando metéstase linfo-
génica do carcinoma.

Em setembro/80 apresentou Ulcera de cor-
nea por exposigdo, devido a retragg’to da pal-
pebra, apds ter-se submetido a seis ressec-
coes em 20 meses sempre com recidivas, e
a uma resseccdo ampla em 1979, sem no-
vas recidivas locais.

2 — Caso 1: Carcinoma scbiceo
indiferenciado.

¥FIG.

Foi tratada clinicamente evoluindo com
leucoma €entral de cérnea vascularizado
(AV: cd 1m); ndo apresentou recidivas ou
novos ganglios durante o periodo de se-
guimento até hoje.

Caso 3 — A. E., 73 anos masculino,
branco, procurou o Servigo de Oftalmologia
com oucixa de «buraco» em olho direito
desde hj um ano; referia histéria de man-
chas escuras no nariz, desde ha irés anos
as qua’'s sangravam a cogadura, ulcerando
posterformente; tais |esées foram progredin-
do desde a porcdo nasal até atingirem o
canto interno do olho direito; ha trés meses
notou aparecimento de «larvas de mosca»
no local, amentando bastante a lesZo que
se tornou profunda, com secregdo purulenta
abundante; nessa ocasido teve progressiva
diminuic@o da visdo e ha dois meses estava
sem visao.

Ao exame apresentava lesdes ulceradas
em regido orbitaria e nasal do olho dire'to,
extensas e profundas, de contornos irregu-
lares, medindo a maior delas 3x4cm de d'a-
metro, de formato ovalado, bordas elevadas,
com cerca e 1 cm de profundidade, apa-
rentemente havia comprometimento do globo
ocular direito, com ulceracédo da cérnea, po-
rém o exame mostrava -se bastante d'ficulta-
do, devido a inflamacdo e infecgZo local,
além do sangramento facil a manipula-
¢éo. Em couro cabeludo havia também uma
lesdo ulcerada com cerca de 1x2cm de dia-
metro, contornos irregulares, com 1cm de
profundidade, localizada em regido parietal
esquerda; 'ndo se palpavam ganglios.

Foi feito diagndstico clinico de carcino-
ma basocelular e o paciente foi submetido a
biopsia em 10-9-80, confirmando diagndstico
de carcinoma basocelular nas lesdes de fa-

FiG

3 — Caso 3: Invasdo pagetdide
neentuada da epiderme.
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ce e couro cabeludo, e carcinoma sebaceo
da glandula de Meibomius em porgéo tempo-
ral da péalpebra inferior.

Numa revis@o atual dessas biopsias, cons-
tatamos erro de diagnostico pois tratava-se
realmente de carcinoma sebaceo, aspecto a
ser esclarecido adiante nos comentérios.

Devido & grande extensdo do tumor, foi
considerado inoperavel, e o paciente solici-
tou alta do Servigo.

Caso 4 — L. R. S. A., 67 anos, femi-
nino, branca procurou o Servico de Oftal-
mologia em 07 82 com queixa de tumoragao
em palpebra super.or de olho esquerdo ha
cerca de dois anos; no inicio referia apare-
cimento de um carogo em porgao nasal
da palpebra superior submetendo-se a va-
rias tentativas de ressecgdo, sempre com re-
cidivas, com variacado de um a quatro me-
ses entre as mesmas, sendo entdo encami-
nhada ao nosso Servigo.

Ao exame apresentava um nédulo em pal-
pebra superior de olho esquerdo, porgéo
nasal, de consisténcia dura, medindo cerca
de 1xicm, movel, ndo aderente aos planos
profundos; a eversd@o da pélpebra viam-se
maltiplas rugosidades em conjuntiva tarsal,
da lesdo, firmando-se diagnostico de carci-
noma sebaceo, sendo indicada ampla exe-
rese do tumor, com reconstrucdo da palpe-
bra , realizada em 08/82.

Permaneceu bem até 03/84, quando apre-
sentou nova recidiva do tumor no mesmo lo-
cal; foi realizada exerese mostrando ao exa-
me anatomo-patolégico caracteristica mais
agressiva e carater mais infiltrativo. Foram
realizadas apl cacoes de radioterapia.

Em 08/84 retornou ao Servico com queixa
de tumor em regido submandibular esquer-
da: o exame da lesdo revelou nédulo duro,
indolor, medindo cerca de 3x2cm, pouco mo-
vel, sem fendbmenos inflamatorios; foi feita
investigagao sistémica a qual se revelou
normal. Foi indicada ressecgé@o de parotida
e submandibular esquerda com esvaziamen-
to ganglionar, realizado em 09/84.

O exame do material revelou infiltragéo de
carcinoma indiferenciado nos génglios; pa-
rétida e submandibular normais.

Em 11/84 retornou com recidiva do tumor
em palpebra superior de olho esqqerdo, com
retragdo palpebral, exposi¢do parcial de glo-
bo ocular esquerdo em porgéo nasa! e df-
minuicdo da fenda palpebral. Nova inveat:-
gaglo sistémica foi realizada, revelando-se
normal: foi indicada exenteragdo de orb'ta
esquerda, realizada em 01/85 (fig. _4), Q
exame anatomo-patol6g'co do material re-
velou carcinoma sebaceo evoluindo para in-
diferenciado, com evidéncias de dissemina-
céo neurogénica (fg. 5).

Em agosto/85 a paciente tornou a apre-
sentar recid'va ganglionar, realizando-se a
exerese e radioterapia do local. Evoluiu com
6bito ern novembro/85.

FIG, 4 — Caso 4 — Exenteracio da oérbita
invadida pelo tumer originiario da
palpebra superior.

FIG. 5 — Caso 4: Invasio neurogénica
do tumor.

COMENTARIOS

Os carcinomas sebaceos incidem nas pal-
pebras com uma frequéncia nitidamente
maior do que em outras dreas cutaneas,
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ocupando o segundo lugar, apos os carci-
nomas baso-celula-es (3). Quanto a mal'g-
nidade, os carcinomas sebaceos palpebrais
quase que se igualam aos melanomas ma-
lignos da coro ge, pelo seu carater alta-
mente agressivo e letal (3). atingem prefe-
'encialmente o sexo fem'nina sendo a pal-
Pebra superior a sede pr maria mais comum-

Sey Comportamento invasivo mostra uma
tendéncia circundante entre as palpebras,
Comprometendo a palpebra superior e ine-
Mor. Estatisticamente os carcinomas seba-
Ceos atingem cerca de 10% entre os tumo-
res malignos palpebra’s (1). A faixa etaria
atingida é ampla, havendo casos descritos
nas varias décadas da vida: a média entre-
tanto, ocorre entre 50 a 65 anos de idade.

~Mimstizam varias afecgbes oculares be-
nignas, iniciando-se frequentemente como
tm calazio, pelo seu aspecto clinico de tu-
mor bem del'mitado, duro, indolor, aderido
aos planos profundos; uma vez curetados,
recidivam rapidamente, com tendénc'a infil-
trativa. Assim, caldz'o recidivado na faixa
etaria acima assinalada devera ser conside-
rado como carc.noma sebaceo até prova em
contrario. Blefarites cron'cas rebeldes a
tratamentos classicos, bem comol blefaro-
conjuntivites croénicas, muitas vezes tam-
bem diss mulam a existéncia de carcinoma
szbacec pelo seu comportamento pagetdi-
de gue pode apresentar na evolugao, tornan-
do-se intraepitelial (fig. 3).

Quando ja em desenvolvimento Ipodem
apresentar-se com caracteristicas de carci-
noma baso-celular, confundindo ndo sé os
clinicos, mas também os patologistas, pois
histopaioiog'cameniz mostram |6bulos deli-
mitados por células basoflicas, porém con-
tendo em suas areas centrais, as caracteris-
ticas células xantomatosas com positividade
para os corantes de gordura, em cortes de
congelagao.

Outras vezes dissimulam carcinomas epi-
d3rméidzs com areas de corneficagdo, pois
as porcbes distais dos ductos excretores das
glanauias ae Mcibomius mosiram celularida-
de com diferenc’agZo escamosa e queratini-
zacao tricolemal (2). Lembraremos, porém
que os carc nomas sebaceos sdo duas vezcs
mais frequentes na palpebra superior, en-
auanto os baso-celulares preferem a palpe-
bra inferior € os epidsrmoides iniciam-se
sempre na conjuntiva.

Impée-se, portanto uma b'épsia para um
diagnostico precoce. considerando-se o alto
grau de malignidade dos carcinomas seba-
ceos. Num estudo de 104 casos, Rao et al.

(3) ddo as seguintes cifras de mortalidade:
na palpebra superior, 286%; na pélpebra in-
ferior 0% e quando nas péalpebras superior
e Inferion, 83% de mortalidade em cinco
anos.

Em nossa casuistica, os diagnésticos ini-
ciais foram: calazio, duas vezes: carcinoma
basocelular em um caso, e tumor a esclare-
cer em um caso (Tabela 1). A incidéncia
por sexo foi de 50% para masculno e fem -
nino, e a faixa etaria média ficou em 65
anos, com minima de 58 anos e méaxima de
73 anos, coinciaindo portanto, com os da-
dos da literatura (3). O tempo de evolucio
pré-diagnostico variou entre dois e trés
anos, com média de 2,25 anos. Um tempo
tdo dilatado de evolucado até o diagnostico
correto contribuiu certamente para um com-
portamento extremamente agressivo do tu-
mor, demonstrando a necessidade, em nos-
s0 meio, de maiores cuidados em se evita-
rem dlagnosticos banais, impondo, como ja
salientamos, biopsias esclarecedoras.

Correlacionando a letalidade com o tem-
po de evolugdo do tumor antes da excisio.
Rao et al. (3) verificaram a mortalidade que
foi de 14% com evolugdo de até seis meses,
e de 38% quando superior a esta. Em nos-
Sos casos houve dois Obitos constatados, re-
presentando um perzentua] de 50%, quanto
a letalidade.

A pélpebra superior foi acometida duas
vezes (50%) e a inferior duas vezes (50%);
neste particular nao houva coincidéncia com
a estatistica de Rao et al. (3), que assina- -
laram 0% de mortal dade para a locaiizagio
do tumor somente na palpebra inferior, pois
um de nossos dois casos com éxito latal
comprovado (caso 1) teve localizagdo do
tumor na palpebra inferior, com dissemina-
¢ao linfogénica em ganglios sub-mandibula-
res, oOrbita & peri-orbita, cérebro e figado.

Na avaliagdo de Rao et al. (3) a mortali-
dade com invasdo vascular foi de 100% (em
nossdo caso 1, cerebro e f,gado como me-
tastases hematogénicas); invasdo linfogénica
com mortaiidade de 83% e invasdo orbitaria
com mortalidade de 76%. O nosso outro
caso (casn 3) com localizagio na palpebra
inceror, apresentava ao cxame inicial com-
prometimanto ganalionar da cadeia pré-auri-
cular, mas havia infecg@o suprajuntada que
causou ulceragao do tumor em reg.does or-
bitarias e nasal em lado d reito. O tumor in-
vada a orbita e apres3ntava grandes pro-
porgoes, com mau estado geral, sendo. ina=
peravel; o paciente abandonou o servigo in-
terrompendo o seguimento e a possib’lidade
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de término fata] era por demais evidente, o
que elevaria o findice de mortalidade em
nossa casuistica para 75%. Nos casos 2 e
4 o numero de recidivas pos-cirargicas foi
elevado, denotando o comportamento omi-
noso do tumor: seis recidivas no caso 2 e
oito recidivas no caso 4. Metastases ganglio-
nares ocorreram em todos 0s casos, sempre
pré-auriculares, somando-se metastases sub-
mandibulares no caso 4, o qual mostrava
aAreas microscopicas de disseminagdo neu-
rogénica nas ultimas biops as que precede-
ram por pouco tempo o éxito letal (Fig. 4.

Quanto as dimensdes do tumor foram re-
gistradas em nossa casuistica apenas nos
casos 1, 3 e 4: 20x20mm, 30x40mm e 10x10
mm, respectivamente. Na correlagéo D.men-
sZo/Mortalidade de Rao et al. (3), os tumo-
res com mais de 20mm tiveram mortalidade
de 60% e aqueles com 6 a 10 mm, 18% de
mortalidade; portanto, para o Icaso 3, a
grande dimensdo do tumor, com alto grau de
infiltracdo orbitaria associada ao precaro
estado geral, constituiram fatores clinicos e
patolégicos indicadores de mau prognéstico.

Quanto ao grau de diferenciagdc a nos-
sa casuistica mostrou sempre tumores dfs-
renciados, mas 'progredindo para indiferen-
c'acdo na Glfima recidiva do caso 4. Na cor-
relacdo Grau |de Di'.'erenciagéo/Mortalldade
apresentada por Rao et al. (3) a letal.dade
foi de 60% para .tumores
Em relacdo ao caso 4 as oito recid vas apre-
sentadas na evolugde, num periodo de trés
anos, além das metastases ganglionares pré-
aur.culares, submandibular e indicagdes
de disseminagdo neurogénica, bem como
grau de indiferenciagdo do tumor .consitui-
ram com certeza, fatos indicativos de .prog-
nostico ominosc evoluindo para 6bito.

Um dado interessante observado em nos-
sa casulistica foi o sangramento dos tumores,
lanto espontaneo, como a manipulagéo (Ta-
bela Ill). No caso 1, que evoluiu para oébita,
0 sangramento espontaneo abundante talvez
possa ser considerado como mais um paréa-
mefro ind cador de mau prognéstico. Nos
casos 2 ¢ 3 o sangramento & manipulagéo
foi apenas detectado. Outro dado de inie-
resse constitui a verificacéo no caso 4 de
dissem'nagao neurogénica (Fig. 4, Tabela
Il), néo descritas na literatura consultada.

Em seus aspectos histolégicos os carc no-
mas sebaceos apresentam celularidade cons-
tituida por citoplasmas espumosos coréave's

indiferenciados..

pelos métodos para gordura em cortes de
congelagado. Nos tumores bem diferenciados,
as células dispdem-se em conglomerados de
moriologia arboriforme, muito proxima da
morfologia normal das glandulas de Meibo-
mius; o grau de anaplasia, entretanto, ul-
trapassa de muito o dos adenomas seba-
ceos, frequentes em individuos idosos, e
por esse mot'vo devendo ser considerados
no diagné6stico diferencial histopatolégico.
Hipercromatismo nuclear e mitoses patolo-
gicas disseminadas e frequentes sdo de
observacdo corrente nos carcinomas seba-
ceos.

As formas muito indiferenciadas podem
imitar um carcinoma baso-celular ou sofre-
rem alto grau de metaplasia epiderméide
de queratinizagao tricolemal, confundindo o
patologista que deverj estar alerta para a
correlagdo evolutiva e clinica de cada caso.
Em nosso caso 3, as lesdes do couro cabe-
ludo e da hemiface esquerda, diagnostica-
das clinicamente como carcinoma baso-ce-
lular, ensejaram aquela confusdo na anélise
diagnostica histopatolégica quando da bidp-
sia de 1980; numa reviséo atual desse ca-
sc, pudemos ver ficar o erro cometido aque-
la ocasifo, pois tratava-se, na verdade de
carcinoma sebaceo com manifestagcées page-
toides da epiderme (Fig. 3).

Os autores com experiéncia em carcinoma
sebaceo sao unanimes em (ndicar excisio
cirirgica ampla para o tratamento do tu-
mor, desde que atendidos a'nda em fase no-
dular; guando multifocais ou disseminados
na palpebra, esta indicada a excisdo ampla
associada a radioterapia; quando apresen-
tam infiltracdo da orbita, a exenteragdo é o
tratamento de escolha. Em nossos casos
procedeu-se a exenteragdo nos casos 1 e 4;
no primeira houve disseminagao tumoral na
orbita, peri-6rbita e invasdo cerebral
com hipertensio intra-craniana e ede-
ma de papila, associadas a metastases he-
patcas constatadas na autépsia; no caso 4
a exenteragao sG fToi realizada depois de
o.to recidivas su gidas apds excisﬁés cirur-
gicas, com reconstrugdées plasticas palpe-
brais em duas ocasides, evolu ndo finalm'en-
te para lagoftalmo e dbito. No caso 2 o pa-
ciente foi submetido a seis excisdes cirur-
gicas amplas, evoluindo para retracdo ci
cetricial da palpebra com lagoftaimo e ul-
ceragdo de cdrnea, resultando um leucoma
central vascuiarizado. No caso 3 conside-
rado Inope-avel pela grande extenéfo e me-
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tastases do tumor, o paciente recebeu ape-
mas cuidados gerais e limpeza local. No
caso 4 associou-se a radoterapia, com re-
sultado precério, ndo impedindo as recidi-
vas e obito.

Embora pequena, nossa casufst'ca permi-
te salientar a gravidade do carcinoma seba-
ceo palpebral; particularmente seu aspecto
inicial nodular, mimetizando um calazio que
invariavelmente recidiva apds curetagem;
bem como o fato de simular blefaro-conjun-

tivites atipicas resistentes aos tratamentos

classicos.

Lembrar ainda que calazio recid'vado na
faixa etara de risco 65 anos, devera ser
considerado carcinoma sebaceo até prova
em contrario; e é nessa fase inicial, em que
o tumor apresenta dimensdes inferiores a
seis milimetros de extensdo, ainda bem di-
ferenciado, que se oferecem as maiores pos-
sibilidades de cura, considerando ter o car-
cinoma sebéceo alto indice de letal dade.
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INVASAO INTRAOCULAR DE CARCINOMA ESPINOCELULAR
DA CONJUNTIVA (1)

Descricao de 2 casos

CECILIA MARIA JUACABA CAVALCANTE {2)
FERNANDO QUEIROZ MONTE (3)

RESUMO

S&o apresentados dois casos de carcinoma espinocelular da conjuntiva
com invasdo intraocular. Um caso foi acompanhado por nds, o outro fol
material enviado para exame histopatoldgico. Cada um apresenta um as-
pecto histopatoldgico definido, um com penetragdo de tecido ceratinizado

e outro nao ceratinizado.

SUMMARY

Squamous Cell Carcinema of Conjunctiva with Intraccular Invasion

The AA. present two cases of squamous cell carcinoma of conjunctiva
with intraocular invasion. The invasive tissue shows different morphologic
appearances: one with keratinization in the form of pearis and other without

keratinization.

Em geral, os tumores benignos ocorrem
muito mais frequentemente do que os tumo-
res malignos nas conjuntivas tarsal e bulbar.
Sendo assim, o carcinoma espinocelular da
conjuntiva & pouco frequente e a sua exten-
sdo intraocular & mais rara ainda. O primei-
ro caso descrito de Carcinoma espinocelu-~
lar invasivo da conjuntiva foi por Alt em
1880, e desde ai cada autor n&o apresenta
mais que dois casos. Francois (1967) cole-
tou somente 49 da literatura e descrevau
um ad.cional.

A incidéncia e o comportamento bioldgi-
co dos carcinomas espinocelulares ainda
nio sio bem conhecidos. Ha uma possibi-
lidade de um maior numero de casos nas
reg 6es tropicais devido ao elevado nime-
ro de displasias do epitélio da conjuntiva que
foram encontradas nos exames histopatolo-
gicos de cirurgias de pterigio, segundo Mon-
te & Bezerra de Menezes (1982), e porque
nestas regibes sa@o raros 0s casos enviados
para exame histopatolégico, sobretudo le-
sbes ou tumoragdes pequenas, ou por falta
de pessoal capacitado ou de estrutura.

Reportaremos dois casos de carcinoma
espinocelular da conjuntiva com invasZo in-
traocular encontrados entre 36 casos de car-
cinoma espinocelular da conjuntiva no pe-
riodo de 1971 a 1985 no Servico de Anato-

. mo-Patologia do Hospital Geral de Fortale-
za (SAPHGF), chamando a atencdo para as
caracteristicas hisiolégicas da invaséo.

DESCRICAO DOS CASOS

Caso 1 — J. R. M., 49 anos, branco, agri-
cultor, prontuario HGF 55.575, apresentou
tumoracédo no OE em fins de 1971, com
crescimento rapido em 2 meses. Ao exama
encontrou-se AV = 0,7 em AD, biomcros-
copia — tumoracao epibulbar em OE. Foi
realizada exérese da tumoragdo, encontran-
do-se a biopsia CA epidermoéide espinoce-
lular corneficado, Um més apés, o pa-
ciente queixava-se de dor no local da cirur-
gia e diminuigdo da AV: OD = 0,7, OE
= 0.1. A biomicroszopia o globo apresenta-
va-se congesto com massa tumoral invadin-
do a camara anteric’ pelo lado nasal e ede-

(1)
(3)
(2)

Oftalmologista do HGF-INAMPS,

Recebido para publicagdo em 11-9-86.

Trabalho realizado no Servico de anatonua Patolégica do HGF-INAMES.

Ex-Residente do Service de Oftalmologia do HGEF-INAMPS,
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ma de cornea. Na aplanotonometria encon-
trou-se OE = 30 mmHg.

Foi realizada enucleagéo em 11-05-72,
sendo acompanhado até 31-10-75, ndo ha-
vendo recidivas.

A macroscopia encontramos globo ocul:r
medindo 20x18x15mm apresentando atrofia
de todas as estruturas e invasdo da camara
anterior por tumoragéo.

A microscopia, a cdrnea apresentava-se
sem alteragdes. A periferia da camara ante-
roor, o angulo camerular, a perferia da Iris
e a parte anterior do corpo ciliar estavam in-
vadidas por massa de células epiteliais po-
I'mérficas com algumas monstruosidades,
vendo inimeros globos cdrneos (fotos 1, 2
e 3). Os processos ciliares estavam mu'to

o

FOTO 1 — Vemos a neoplasia (N) invadindo o
angulo camerular mas respeitando a cérnea
(C). Nio se vé a estrutura do trabeculado que
foi destruico e substituido pelas células mneo-
plasicas. A iris (I) estd, também, invadida
pela massa. (H. E.; parafina, x160).

esclerosados. Encontramos inimeras drusas
na membrana de Bruch, sendo algumas
muito grandes. A retina apresentava-se com
numerosos microcistos na sua periferia, e
havia descolamento de retina retro-equato-
rial de pequena extensdo no lado contrala-
teral da invasdo. No vitreo anterior, proxi=
mo a massa invasora, existia uma massa de
células de origem epitelial polimérfica, al-
gumas com disceratose, parcialmente envol-
vida por tecido pigmentar (foto 4).

Caso 2 — Este caso foi enviado pelo Dr.
Vicente Abdias Fernandes, oftalmologista de
Sobral, para o SAPHGF, registrado sob o

ne 381/81. O paciente apresentava 72 anos,
ndo sabemos, contudo, sua histéria clinica.

A macroscopia encontramos massa tumo-
ral no canto interno da conjuntiva, medindo

T R

FOTO 2 — A iris (I) esti invadida tanto
anterior como posteriormente (H. E. parafina,
x100) .

FOTO 3 — Ve-se o corpo ciliar (CC) invadido
pela neoplasin que apresenta muitas células
disceratésicas e alguns globos e¢érneos
(H., E,, paratina, x100).

15x10mm, chegando ao I'mbo. Cristalino
opacificado, coroide aparentemente atréfica.

A microscopia encontramos neoplasia |im-
bica composta de células polimoérficas, com
inumeras mitoses. Profundamente existem
pontos isolados de d'sceratose, formando
alguns globos de ceratina, extendendo-se
a altura da ora serrata. Em outros pontos

onde n&o sdo vistas células neoplasicas
existem infiltrados linfoplasmocitarios. Na
conjuntiva que se segue ha mu'tas células

wis: 15 o
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caliciformes. A cdrnea apresenta invasZo no
seu estroma. Ha hifema na caAmara anterior.
O angulo camerular estd invadido pela tu-
moragdo que se extende pela face anterior
da iris até o lado oposto onde ha goniossi-
néquias, e pela face posterior em pequena
extensao (foto 5). O musculo ciliar, na sua
porcéo anterior, e a base dos processos ci-
liares estdo invadidos, sendo a invaséo feita
as custas de células polimorfas, algumas
células disceratot'cas e nenhum gldbulo cor-
neificado (folo 6). A esclerotica esta niti-
damente invadida, na parte anterior, pela
neoglas’a sendo visivel o ponto da sua pe-
netragdo intraocular (foto 7).

DISCUSSAO

Os carcinomas espinocelulares iniciam-se
geralmente ao nivel do limbo (Blodi, 1973).

FOTO 4 — Células polimoérficas circundadas
por tecido pigmentar (F) flutuando mo vitreo
(V) (H. E., parafina, x160).

FOTO 5 — Massa neoplisica (N) invadindo o
estroma corneano (C) e o trabeculado (T)
(H. E., parafina, x100),

Segundo Frangois, na grande maioria dos
casos a invasdo intraocular se faz ao nivel
do limbo, que parece ser um local de menor
resisténcia. Pode haver penetracZo no
estroma corneano partindo do limbo, atin-
gindo o canal de Schlemm e trabeculado es-
cleral para invadir o 4ngulo camerular ou o
espago sUpracoroidiano.

O tumor pode também penetrar no inte-
rior do globo pelos espagos per.vasculares
e ao longo dos nervos ciliares anteriores
ou pelas duas vias. Do local de penetragZo
pode desenvolver-se até a ora serrata, o
equador ou mesmo mais além, embora em

FOTO 6 — Massa neoplisica (N) invadindo a
iris e o corpo ciliar (CC) (H. E., parafina,
x100) .

" % -\3

-

FOTO 7 — Ponto de penetracio da neoplasia

(N), através do limbo. Vemos a cérnea (C),

esclerotica (E ¢ cimara anterior (A) (H E.,
parafina, x100).

ane. P8 e



20 Revista Brasgileira de Oftalmologin — Vol,

XLVI — Ne¢ 1 — Fevereiro de 1987

nossos casos a invasZo se deu até o mus-
culo ciliar.

Nicholson (1977), contraditoriamente, ape-
sar de ter encontrado a penetragdo do tu-
mor em zonas de destruico esclzral atri-
bui a extens@o alravés da penetragcdo dos
vasos ciliares anteriores. Nos nossos casos
observamos o local de ivasdo do tumor na
esclerotica, proximo ao limbo, mas nédo pu-
demos definir um ponto de menor resistén-
cia, estando o tec do escleral invadido co-
mo um todo (foto 7). Nos achamos que a
invasdo pode ser feita ndo somente por ex-
tensdo através dos orificios de penetragio
dos vasos e nervos mas tambhim pelas zo-
nas de destruicdo escleral como ‘oi descrito
por Francois, ndo sendo necessariamente
através de pontos de menor resisténcia.

Em um dos nossos casos a cornea foi in-
invadida através do limbo, e no outro a tu-
moracdo chegou ate a Descemet, ndo pro-
gredindo, como que encontrando uma resis-
téncia nesta membrana (foto 1).

Encontramos invasao do vitreo represen-
tada por massas tumorais que romperam o
epitélio do corpo ciliar para formar os né-
dulos esbranquicados que Nicholson descre-
veu na pars plana, s6 que no nosso caso a
rutura se fez levando tecido pigmentar pois
as massas encontravam-se envolvidas por
este tecido como pode ser visto na foto 4.
Para chegarmos a esta conclusédo, fizemos
cortes seriados e encontramos vitreo ao re-
dor dessas massas, nao sendo, portanto, ex-
tens@o do corpo ciliar.

A maior'a dos ctasos revistos na literatura
sfo compostos po: tumores nZo ceratiniza-
do descrito por lliff (1975). Um dos nossos
casos era formado por tumor ceratinizado,
pois encontramos inimeros globos cérneos
na massa invasora (foto 3). A parte ceratini-
zada, talvez, poderia ser devido a uma fase
de estabelecimento do tumor ou metéastase,
se bem que as células no vitreo fazem supor
invas@o. O outro caso ndo apresentava ce-
ratinizacdo na massz invasora embora a tu-
moragdo primaria fosse ceratinizada (fotos
5. 8 7).

Segundo Carrol (1965, a configuragao
histolégica destes tumores € ma's uma pro-
liferagdo de uma das células epiteliais da
conjuntiva normal do que uma alteragdo no
carater das celulas, como € o caso do car-
cinoma espinocelular da pele. Outra dife-

renca dos tumores da pele é que os da con-
juntiva avangcam por extensdo devido orig'-
narem-se de um tecido firmemente implan-
tado. A invasdo que encontramos no segun-
do caso é semelhante a uma invasZo epite-
lial pos-cirargica.

O facil acesso, a pouca recorrénc'a € o
crescimento relativamente lento do carcino-
ma espinocelular da conjuntiva torna facil a
prevencéo da invasdo através da excisdo lo-
cal com exame adequado do material exci-
sado, tornando rara a penetragcdo intra-
ocular. Quando esta existe o prognostco
€, mesmo assim, bom, segundo a literatura,
limitando-se o tratamento a enucleacdao em-
bora ja tenha sido tentada ressez¢cZo em
bloco do local sem sucesso (Li, 1980): No
caso em que pudemos fazer acompanhamen-
to, o fizemos durante trés anos e meio nio
havendo aparecimento de metastases nem
recidivas durante este periodo.

CONCLUSAO

Apresentamos dois casos de carcinoma
espin@zelular invasivo da conjuntiva com as-
pectos d.ferentes entre si, talvez correspon-
dendo a duas estruturas possiveis quando
ha invas&o do tumor. No prime'ro caso a in-
vasdo se deu apos a excisdo local do tu-
mor, e apresentava ceratinizacdo que pode-
ria ser deviao a metastase, mas encontra-
mos massas no vitreo que fazem supor in-
vasao. No segundo caso, o globo ocular
apresentava a tumoracdo na coniuntiva lim-
bar e sua invasdo intraocular, observando-
se o ponto de penetragdo da tumoragio na
esclerotica. Este casc ndo apresentava ce-
rat'nizagdo intraocular embora o tumor lim-
bar fosse ceratinizagZo. N&o conseguimos
definir um ponto de menor resisténcia para
a penetracdo do tumor, mas achamos que a
invasdo se deu tanto por extensdo através
dos or.ficios dos vasos e nervos como tam-
bém pelas zonas de destruigdo escleral, pois
a esclerética encontrava-se invadida como
um todo.

Pela literatura sabe-se que a evolugdo nao
¢ grave quanto a vida. Conseguimos acom-
panhar somente um dos casos pois o outro
fol uma pega_enviada para exame. Acompa-
nhamos o paciente durante um periodo in-
ferior a 5 anos apds a enucleagdo e nao
houve recidivas ou metastases.

I



Invasdo Intraocular de Carcinoma.., — Cecilia Marip Juacaba Cavalcante e col,

21

BIBLIOGRAFIA

] — BLODI, F. — Squamous cell
34: 93-108, 1973.

2 — CARROLL, J.; KUWABARA, T. —
Ophthalmology 73: 545-651, 1965.

carcinoma of the conjunctiva. Documenta Ophthalmologica

A classgification of limbal epitheliomas. Archives of

3 — FRANCOIS, J.; HANSSENS, M.; GERMEN, M. — ®Hpithéliomas perforants du limbe et
de la conjonctive bulbaire. Annales D'Oculistique 200: 505-£21, 1567.

4 -— GREER, C. II. — Limbal epithelioma with Intraocular invasion., Brit. J. ©Ophthal. 46:
306-307, 1962.

¢ — ILIFF, J.; MARBACK, R.; GREEN, R. — Invasive squamous cell carcinoma of the con-

junctiva. Archives of Ophthalmology 93: 119-122, 1875.

6 — LI, W.; PETTIT, T.; ZAKKA, K. — Intraocular invasion by papilary squamous cell

carcinoma of the conjunctiva. American Journal of Ophthalmology 90: 697-701, 19&0.

7 — MONTE, F. Q. & BEZERRA DE MENEZES, D. — Aspecto histolégico do epitélio do
pterigio. Arq. Bras., Oftalmol. 45: 100-1C6, 1982,

8 — NICHOLSON, D.; HERSCHLER, J. — Intraocular extension of squamous cell

carcinoma
of the conjunctiva. Archives of Ophthalmology 95: 843-846, 1977.

i 2L



NANOFTALMIA E LENTE INTRA OCULAR

REMO SUSANNA JR.

RESUMO

A nanoftalmia é uma ma-formagéo rara. Caracterizada por olho de

d'ametro antero-posterior reduzide, cAmara anterior rasa e frequentemente
acompanhada de glaucoma de Aangulo estreito. Qualquer cirurgia com
abertura do globo ocular costuma levar a complicagbes graves.

O autor relata pela primeira vez na literatura a colocagéo de lente

intraocular nestes olhos, sua técnica e cuidados.

SUMMARY

Nanephthalmos and Intraccular Lens

Nanophthalmos is a rare, potentially blinding disorder chracterized by
a small eye and cornea, a shallow anterior chamber and narrow angles.
Surgery is considered the last resort in the treatment of nanophthalmos. To
the best of my knowledge, this is the first report of a case in which an

intraocular lens was implanted in a patient having nanophthalmos.

A nancftalmia € uma doenca rara, que
leva frequentemente a cegueira. Caracteri-
za-se por um olho de diametro antero-pos-
terior bastante reduzide, situado profunda-
mente na orbita e uma fissura palpebral bas-
tante estreita e em média o globo ocular
tem um diadmetro antero-posterior de 17mm,
com o diadmetro corneano horizontal de
aproximadamente 10,3mm (1).

A cirurgia é considerada a ultima opgéo
no tratamento da nanoftalmia. Este é o pri-
meiro caso publicado em que uma lente
intraocular é implantada em um paciente
que apresenta nanoftalmia.

A iris é tipicamente convexa e espessa, €
a camara anterior bastante estreita. A re-
lacdo existente enire o cristalino e o tama-
nho do olho indica que o cristalino apresen-
ta o tamanho normal ou discretamente au-
mentado (1-5). Ha uma propensdo extrema-
mente alta de glaucoma de &ngulo estreito.
Também é comum efusdo uveal e descola-
mento de retina ndo regmatogénico (1, 3,
4,5).

APRESENTACAO DO CASO
J. O. P., 22 anos de idade, masculino,

branco, foi enviado ao nosso consultério em
julho de 1983, para avaliagéo do aumento

da pressdo intraocular que apresentava
Sua histéria mostrou dois episédios de glau-
coma agudo no olho esquerdo e um no olho
direito. Sua acuidade visual era de 20/40
em ambos os olhos, com uma correcéo opti-
ca de + 13,5 dioptrias esféricas em ambos
os olhos. As ceratometrias mostravam uma
curvatura corneana de 49/495 v 90 em am-
bos os olhos.

A pressdo intraocular era de 26mmHg no
olho direito e 35mmHg no olho esquerdo,
utilizando: Pilocarpina 2% 4x/dia, Timolol
0,5% 2x/dia e Diamox 250mg 3x/dia.

A cornea mostrava um didmetro de .
10,5mm, uma camara anterior a lampada de
fenda extremamente estreita com a iris de
uma convexidade anterior exagerada.

Observagdes feitas com gonioscopia de
identacdo indicavam que o angulo encon-
trava-se sinequiado superiormente mas
aberto inferiormente e no olho esquerdo es-
tava totalmente fechado.

Através das pupiias ndo dilatadas, pdde-
se ver os discos oOpticos de ambos os olhos.
No olho direito a escavagdo horizontal era
0,3 e no olho esquerdo de 0,7. Os campos
visuais, realizados com a técnica de Arma-
ly-Drance, mostravam um campo absoluta-
mente normal no olho direito e um escoto-

(1) Chefe do Departamento de Oftalmologia do Iospital Israelita Albert lﬂ.insteiu.
(1) Chefe do Servico de Perimetria do Hospital das Clinicas da Universidade de Sao Pau)o.

Recebido para publicacgdo em 30-9-86.
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ma de Bjerrum que se estend'a para a pe-
riferia mesmo com mira V4e no olho esquer-
do. A biometria através do ultrassom mos-
trava um diametro antero-posterior de
16,14mm em ambos os oMos uig. 1)

FIG. 1 — Biometria do olho esquerdo do
paciente. Diimetro aniero-posterior 16,14mm.
Como primeiro procedimento, foram rea-

lizadas iridectomias periféricas em ambos os
olhos juntamente com gonioplastia através
laser de argdnio. No olho direito o seio ca-
merular ampliou-se e a pressao intraocular
baixou para 14mmHg. No olho esquerdo
também houve um aprofundamento da ca-
mara anterior e a pressao baixou para

22mmHg com o mesmo esquema terapéutico.

J. O. P. evoluiu de forma satisfatéria até
agosto de 1985, quando o paciente voltou
a0 nosso consultério queixando-se de que-
da d= visdo no olho esquerdo. A sua acui-
dade visual com a melhor correcao possi-
vel era de 20/40 no olho direito e 20/400
no olho esquerdo. Esta queda de acuidade
visual deveu-se ao desenvolvimento de uma
cataraia sub-capsular posterior. Em cutu-
bro de 1985, sua acuidade visual no olho
esquerdo caiu para conta-dedos. Em 14 de
outubro foi realizada exiragdo. de catarata
extra-capsular e foi implantada uma lente de
camara posterior tpo Sinskey. Era espera-
do haver a necessidade de uma corregzao
através de oculos de aproximadamente
+ 8,5 dioptrias esféricas.

Com o intuito de diminuir a presséo vitrea,
400m| de manitol a 20% foi dada intra-veno-
samente uma hora anies da cirurgia. Tam-
bém foi utilizado o balao de Honan por 45
minutos e durante a cirurgia colocou-se 0
anel de Flieringa. Assm que 0 olho foi

aberto para cirurgia, a camara anterior for-
mou-se bastante rasa, com a iris e a céapsu-
la posterior do cristalino apresentando ex-
trema convexidade anterior. Foi dificil apro-
fundar-se a camara anterior, mesmo com o
uso de Healon. Foi necessario ce usar
0,8ml de Healon para se proceder & cirur-
gia extra-capsular com implante da lente.
A céapsula posterior ndo foi rompida e ape-
sar da imensa pressédo vitrea, a cirurgia evo-
luiu sem maiores dificuldades. Foi também
necessario se realizar uma iridectomia se-
torial e uma sinequ'élise posterior devido
ao fato de que a pupila se mostrava mi6p-
tica (1mm) com sinéquia posterior decorren-
te da utilizagédo do laser e dos ataques pré-
vios de glaucoma agudo.

O pos-operatério do paciente ozorreu sem
anormalidades. Sua acuidade Visua| hoje &
de 20/40 com éculos de +8.,0 dioptrias es-
féericas. E interessante se salientar que a
presséo intraocular aiualmentz neste olho
€ de 16mHg com o uso de Timolol 0,5%
2x/dia e Diamox 3x/dia. Tendo decorrido
quatro meses da cirurgia, n8o se observou
nem efusdo de uUvea, nem descolamento se-
roso de retina. O paciente mostra-se ex-
tremamente feliz com a cirurgia e até o mo-
mento a capsula posterior ndo se opacificou.

DISCUSSAO

A nanoftalmia é uma doenca rara, fre-
quentemente nZo diagnosticada e se nao
for apropriadamente tratada, frequentemente
leva a cegueira (6).

O glaucoma ocorre em decoréncia da
formacdao de sinéquias periféricas anterio-
res. O angulo da camara anterior encontra-
Se comprometido em decorréncia do tama-
nho normal ou discretamente aumentado do
cristalino, em um olho de proporgdes bas-
tante reduzidas. Isto faz com que o diafrag-
ma irido-cristalino abaule para a frente
fechando o seio camerular (1, 2). O glauco-
ma agudo geralmente ocorre quando o pa-
ciente esta na década dos 40 aos 60 anos,
mas pode ocorrer mais precocemente como
aconteceu neste jovem paciente.

Inicialmente, o tratamento do glaucoma na
nanoftalmia & através de colirios. Infeliz-
mente, a resposta a este tratamento fre-
quentemente ¢é insatisfatoria. O tratamento
com laser de argénio no qual se realiza uma
iridectomia e uma gonioplastia € 0 ma:s efp
ciente. A cirurgia é considerada uma medi-
da herodica, visto que uma descompressao
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cirarg'ca aguda do globo pode levar a efu-
sdo uveal, descolamento seroso de retina,
hemorragia vitrea, descolamento hemorrj-
gico da cord'de, glaucoma maligno e perda
completa do olho (4).

Infelizmente, este paciente desenvolveu
catarata. Sua visdo caiu para conta-dedos
e ele sem duv.da alguma necessitava de
cirurgia. A técnica extra-capsular com im-
plante de lente de camara posterior é tal-
vez o melhor procedimento neste tipo de
doenga. A capsuia posterior integra e a
lente de camara poster.or funcionariam co-
mo uma barreira contra a enorme presséo
vitrea. O implante de uma lente de cama-

ra posterior fina, mais fina que O cristalina
original, e anglada posteriormente 10°, di-
minuiria a chance de se ter uma camara ra-
sa no pos-operatéoro e as complicagoes
que dela advem. Além do mais, se O pacien-
te se tornasse um aiacico, €le necessitaria
de uma wcorrecdo esférica de oculos extre-
mamente elevada, bem como de lente de
contato, que em alguns casos torna-se difi-
cil a adaptacdo. Este caso mostra que uma
lente de camara posterior pode ser coloca-
da na nanoftalmia em pacientes que neces-
sitem de cirurg'a de catarata e que nestes
casos & provavelments o melhor procedi-
mento cirirgico.
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AUTO-HOMO-ENXERTO LAMELAR CORNEANO (1)

GABRIELA CORREA MEYER (2), GUILHERME MAY (2)
MANUEL VILELA (2), MARCOS ANDREATTA (2) RIVADAVIA CORREA MEYER (3)

RESUMO

A importancia deste trabalho prende-se as dificuldades de obtengéo
de corneas heterélogas para o tratamento das emergéncias devidas as per-
furacdes corneanas. Esta dificuldade se torna mais patente nos servigos

oftalmolégicos distantes das grandes capitais.

O tecido é retirado da periferia da propria cornea ou esclera, sempre

de forma laminar, ndo penetrante.

Os resultados opticos com este procedimento cirdrgico séo pobres.

Apresentamos neste trabalho a técnica para obtengdo do retalho cor-
neano e analisamos suas indicagdes e complicagdes.

SUMMARY

Auto-Homo-Lamelar

Corneal Graft

This review wants to show how dificult is to get heterologal corneas for

the treatment of emergencies situations, that come from cornea perfurations.
This difficulties is more evident in ophthalmologic centers far from the great
cities. The tissue is withdrawn from the own peripheral cornea or sclera,
always observing the lamellar shape. The optical results of this surgical
procedure are poor. Here we show to get the piece of cornea, and analize

its indications and complications.

INTRODUCAO

As facilidades Ge realizagdo e de obten-
cio do material para a execugdo do proce-
dimento, aliadas a significativa incidéncia
de patologias que motivam seu emprego, e,
a escassez de textos sobre tal técnica mo-
tivaram-nos a realizagdo do trabalho.

CONCEITO

E o auto-transplante das camadas ante-
riores da cérnea.

METODOS DE REALIZAGAO

1. Indicagoes

Fundamentalmente ind‘cada no tratamento
de afeccgbes agudas, de dlto risco para a In-

tegridade ocular, como a perfuragio cor-
neana. Além da perfuragdo, indica-se na:
— Descemetocele (fig. 1),

— Ceratite herpética estromal

progres-
siva,

FIGURA 1 — Descemetocele

(1) Trabalho realizado no Instituto de Oftalmologia Prof. Ivo Corréa Meyer (Servigo de Oftal-
mologia da Fundacdo Faculdade Federal de Ciéncias Médicas de Porto Alegre) e apresen-
tado na Ils Jornada GaGcha de Temas Livres, Canela, 1986.

(2) Médico-Residente do Instituto de Oftalmologia Prof. Ivo Corréa Meyer.

(8) Catedrético de Oftalmologia da F.Er.C.M.P.A, e da U.F.R.G.S.

Recebido para publicacdo em 19-8-86.
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— Ulceras marginals profundas, indolen-
tes e progressivas.

2. Técnica (esquema grafico):

a. A anestesia pode ser geral ou local,
através da via retrobuibar.

b. Fixacdo do globo ocular.

c. Cilocagéo do anel de Flieringa.

d. O calculo da area doadora é feito a
partir da extens@o da area receptadora. Areas
de grande diametro dificultam o procedimen-
to, pela impossibilidade de se ret'rar gran-
des fragmentos laminares da coérnea, poden-
do-se entdo usar tecido escleral. A obten-
¢@o do retalho laminar anterior da cornea
pode ser feita através do uso de trépano, ou
a partir de incisdes feitas com o bisturi.

O retalho deve ser sempre laminar. O for-
mato deste pode ser redondo — quando
optido com o trepano — ou retangular, de-
vendo possuir um tamanho suficiente para
que cubra a perfuracédo e o tecido doente
adjacente.

e. Na preparacao das éareas, as incisdes
das bordas devem ser verticalizadas para
gue figuem com os bordos a pique.

f. Na dissecgZo deve-se procurar man-
ter a superficie estromal o mais uniforme
possivel, para que diminuam as opacidades

g. Antes de completar a dissec¢do da
area doadora, pode-se dar pontos na mar-
gem lvre da lamela, facilitando o manuseio
e o reconhecimenio das supe:ficies. Usa-
mos para isto nylon monofilamentar 10-0.
As etapas de dissecgdo podem ser realiza-
das com bisturi de lamina ou g:lete.

h. Antes da fixagdo do retalho doador,
deve-se desepitelizar a superficie receptora.

I. Deve-se ter o cuidado ao suturar o re-
talho doador de colocad-lo com sua face
cruenta sobre a superficie receptora ja de-
vidamente preparada, pois a inversZo dos
lados da lamela dificulta sua cicatrizagao.
Os pontos de fixagdo sdq feitos, separada-

mente, com nylon monoflamentar 10-0, ou
seda 8-0.

POS-OPERATORIO

No imediato usamos atropina a 1%, anti-
bidticos tépicos de amplo espectro, corti-
costeréides topicos e oclusdo.

Nos casos de perfuracdo associa-se co-
bertura antimicrobiana sistémica.

Do 12 ao 10° dia miantemos a medicagdo
anterior, acrescida de analgésicos sistémi-
COS.

Do 119 ao 30¢ dia costumamos usar so-
mente costicosteréides t Opicos, em doses
progressivamente menores.

Marcon (1) recomenda o uso de predni-
sona sistémica se houverem sinais de vas-
cularizaglo. Os pontos sdo retirados grada-
tivamente, em funcdo da cicatrizagZo.

COMPLICAGOES

Ndo s#o comuns- Quando os resultados
ndo satisfizerem, pode-se repetir o procedi-
mento. No transoperatorio pode ocorrer:

— Perfuragéo do local de obtengédo do re-
talho doador, devendo-se nesta eventualida-
de realizar uma sutura simples. Se a perfu-
ragdo n&o for muito extensa, pode-se con-
tinuar com o ato cirdrgico.

— Sutura frouxa ou muito tensa.

— Inversdo dos lados da lamela.

Como intercorréncias pés-operatérias tar-
dias:

— Vascularizagdo do local do enxerto
podendo-se usar corticosteréides sistémicos.

— Deliscéncias, podendo-se repetir o ato,
ou usar tecido escleral.

FIGURA 2 — Pés-operatorio — 300
do auto-homo-enxerto

dia —

ESQUEMA GRAFICO

ANEL FLIERINGA

Esquema Grifico — O esquema ilustra as
principals etapas operatérias

— R



Auto-ITomo-finxerto Lamelar Corneano — Gabriela Corréa Meyer e cols. 27

— Leucomas, em geral com grande com-
prometimento visual.
— Edema corneano.

RESULTADOS (fig. 2)

Os resultados com este procedimento séo
extremamente gratificantes, pois nos permi-

te contornar situagbes de emergéncia sem
a necessidade de se ter a médo cérneas he-
ter6logas doadoras.
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OBITO PELO USO DO HIDRATO DE CLORAL
(Apresentacao de Um Caso)

HEITOR PANETTA (1) NEWTON KARA JOSE (2)

SEBASTIAO A. N. DE SOUZA (3)

RESUMO

Os autores apresentam o caso de uma crianga de baixo peso que foi a
4bito apds a administracdo de hidrato de cloral por via oral em dosagem

considerada segura (50mg/kg de peso).

Ressaltam que a literatura pesquizada apresenta complicagdes transité-
rias pelo uso do hidrato de cloral, sendo este o primeiro caso de 6bito relatado.

SUMMARY

Chloral Hydrate Death

The authors present the case of a child of low body weight who died
after the administration of chloral hydrate in a dose considered safe ......
(50 mg/kg of body weight). The literature reviewed shows various compli-
cations of the use of chloral hydrate, however, this is the first case that

ends in death.

The present case is considered to be one of a hypersensitivity to chlo-

ral hydrate.

INTRODUCAO

O hidrato de cloral é uma droga sedativa,
ndo barbitirica, de uso oral ou retal (1, 2).
podendo ser utilizada em pacientes interna-
dos como sedativo, ou ao nivel de ambula-
tério. Tem sido aplicado para insénia e co-
mo tranquilizante em pacientes cardiopatas
ou com neoplasias (3). Outra aplicagéo do
h'drato de cloral é na sedagdo para a rea-
lizagdo de exames especializados, prinCipal-
mente em criangas: em otorrinolaringologia
nas audiometrias (4), em neurologia nas ele-
troencefalografias, em rad.ologia nas tomo-

grafias computadorizadas (5) e em oftalmo-

logias para exame oftalmologico (6, 7, 8).

A dose de hidrato de cloral para adulto
varia de 0,5 a 1g por dose nas 24 horas, e
para criangas, de 50 a 100mg/ de peso (4,
5, 8). A dose letal varia segundo os auto-
res entre 5 e 10g (1, 6).

Apresentamos o caso de uma crianga de
baixo peso que foi a 6bito por hipersensibi-
lidade ao hidrato de cloral, o qual fol admi-
nistrado por via oral em dosagem conside-
rada dentro dos padrdes normais.

CASO CLINICO

KEG, 2 meses, sexo feminino, cor branca,
3720g, estatura 53cm, perimetro cefél.co
36,5cm. A paciente foi encaminhada ao am-
bulatério de Oftalmologia da Faculdade de
Ciéncias Médicas da UNICAMP para exa-
me de fundo de olho por suspeita de toxo-
plasmose congénita, em 09 de fevereiro de
1984. Foi administrada uma dose de 20mg
de hidrato de cloral em uma solugdo aquo-
sa a 20%, perfazendo aproximadamente a
dose de 50mg/kg de peso. A dose foi medi-
da em seringa e colocada lentamente na
boca de crianca. Apdés 25 minutos, esta se
encontrava dormindo e foi submetida a0
exame, apés o qual permaneceu em compa-
nhia da mé@e na sala de recuperagdao- Como
houvesse retardo no despertar e a crian-
ga se mostrasse hipotdnica, foi encami-
nhada ao ambulatério de Pediatria, onde
chegou em parada respiratéria. Foi reani-
mada, entubada, ventilada com oxigénio, re-

cuperando-se. A frequéncia cardiaca era de

130bpm e a perfusdo periférica boa. Ao ser
transferida para a enfermaria de Pediatria

(1) Professor Assistente Voluntdrio do Departamento de Oftalmologia da (INICAMP,
2) Professor Titular do Departamento de Oftalmologia da UNICAMP.
8) Professor Assistente do Departamento de Medicina Legal da UNICAMP.
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houve uma nova parada respiratéria e bra-
dicardia, entrando em coma. Foi instalada
respiragdo assistida, ndo tendo retomado a
respifagdo expontanea. Na evolugdo apre-
sentou anisocoria com reagdes pupilares a
luz normais no olho esquerdo e midriase pa-
ralitica a direita. Apresentava reflexo cor-
neo-palpebral, Babinsky positivo, hipotonia e
auséncia de reilexos dolorosos: Apds 5 ho-
ras, apresentou roncos pulmonares sem al-
teracdo do quadro neuroldgico, e 9 horas
apos a ingestdo da droga apresentou para-
da cardio-respiratéria. Foi reanimada e
mantida sob ventilagdo assistida. Pela ma-
nha do segundo dia sofreu parada cardio-
respiratoria irreversivel. A autdpsia revelou
pulmdes consolidados, sem aeragdo, com
areas de exsudagao alveolar, e congestao
generalizadas. Nao foram constatadas ano-
malias ou doencgas congénitas. A causa do
obito foi broncopneumonia sesundéaria a uma
depressdao do Sistema Nervoso Central con-
sequente a intoxicagdo pelo hidrato de clo-
ral.

DISCUSSAO

O hidrato de cloral administrado por via

oral com finalidade de sedar criangas para.

exames como biomicroscopia, fundo de
olho, esquiascopia, tem sido usado na Cli-
nica Oftalmolégica da Faculdade de Cién-
cias Médicas da UNICAMP desde 1981,

apresentando somente o vémito como com-
plicagdo, em apenas 5% das criangas (8).

O caso relatado, mostra uma crian¢ca de
baixo peso, que apdés a ingestdo de hid-ato
de cloral em dosagem considerada segura,
veio a ter repetidas paradas respiratdrias,
vindo a obituar por broncopneumonia se-
cundaria a uma depressdo do Sistema Ner-
voso Central consequente a intoxicagdo pelo
hidrato de cloral. Trata-se do primeiro ca-
so de Obito associado ao uso do hidrato de
cloral.

A literatura pesquisada, apresenta como
reagdes adversas ao uso de hidrato de clo-
ral a arritmia cardiaca, parada cardiaca, pa-
rada respiratoria, irritagcdo das mucosas, ne-
crose das mucosas, depressdo do sistema
nervoso central, excitagao, etc. (1, 3, 9, 10),
todas elas transitérias, ndo sendo relatado
nenhum caso de evolugdo fatal.

O caso relatado sugere que a crianca te-
nha manifestado uma reagdo exacerbada 2a
droga usada e deve servir de alerta para a
possibilidade de certos pacientes szrem
mais sensiveis a droga, principaimente
criangas de baixo peso, que podem mani-
festar intoxicagdo, mésmo em doses consi-
deradas baixas. Ha ainda que se conside-
rar a necessidade de se manter os pacien-
tes submetidos a droga sob vigilancia rigo-
rosa, de pessoa bem ireinada durante a re-
cuperagdo, para que os efeitos adversos
ndo passem desapercebidos.
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NECROSE RETINIANA AGUDA (1)

(Manuseio de um caso)

MIGUEL HAGE AMARO (2) JORGE HAGE AMARO (2)

RESUMO

Os autores descrevem um caso de Necrose Retiniana Aguda.

Fazem

comentanios sobre o tratamento com Acyclovir e comentam outras opgdes

no manuseio da patologia.

SUMMARY

Acute Retinal

The A. A. describe a case of acute retinal necrosis.

Necraosis

Comments are

made about its treatment with Acyclovir and about others modalities of

treatment.

I — INTRODUGAO

A Sindrome de necrose retiniana aguda,
primeiramente descrita por Urayama e Cols.
(14) e posteriormente por Willerson e Cols.
(16), faz parte do diagnostico diferencial das
necroses retinianas permitindo muitas vezes
davidas, seja quanfo ao seu diagnéstico cli-
nico e pr.ncipalmente quanto ao manuseio
terapéutico.

Na caracterizacggdo da mesma ha que se
ev.denciar a(s) retinite(s) necrosante(s), con-
fluentea, centrais, algumas vezes periféricas,
que se acompanham de vitritis, vassulitis e
papilitis, apresentando-se em qualquer ida-
de. Em 1/3 dos casos, afeta ambos os olhos
e o descolamento de ret'na podera ocorrer
em 50% a 75% (2) dos casos.

Apresentaremos um caso da Sindrome e
seu manuseio terapéutico.

Il — MATERIAL E METODOS

(Descricdo do caso)

Paciente com 35 anos, do sexo femin:no,
de origem de Belém com queixa de dimi-
nuicdo gradativa do visZo do olho esquer-
do mais acentuada ' 1 15 dias, refere estar
em tratamento h& .. = 2ses com dizgndstico
de toxoplasmose c¢:.lar.

Fez uso de sulfametoxazol e trimetropin.

Referia uso anterior também de Penicilina
semi-sintética e tetraciclina oral (sem justi-
ficativa laboratorial em principio) sem me-
lhora do quadro ocular.

Ao exame ocular apresentava:

— No olho direito — AV: 20/20 sem cor-
recdo, sem anormalidades.

— No olho esquerdo — Acuidade visual
— visao de vultos. :
— Na Biomicroscopia — Precipitados ce-

raticos 1/3, flare 2/4 na camara anterior.

— A pressado intraocular era de 24 mm
Hg.

— Na oftalmoscopia binocular indireta,
presenca de vitritis exuberante, com focos
de necrose retiniana (em nimero de 2).

— Confluentes, ao nivel da arcada tem-
poral vascular superior.

— Arteritis retinianas com hemorragia in-
ferior profunda.

— A papila mesmo com as dificuldades no
exame apresentava-se bordos nao bem
definidos e a macula apresentava-se ede-
maciada com dificuldades pela vitritis, de
avaliagéo.

Exames:

— Cicatriz sorolégica de toxoplasmose foi
a Uunica anormalidade.

(I) Trabalho realizado com dados da Clinica de Olhos do Dr. Miguel Hage Amaro em Belém

do Para.
(2) Oftalmologistas em Belém do Pard.
Recebido para publicacdio em 30-10-86.
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Necrose Retiniana Aguda

Miguel TTage Amaro e col. M

Qutros Exames:
— FTA-ABS, reagdao Mantoux, hemogra-
ma sem alteragoes.

Iniciamos a terapéutica com o diagnostico
clinico de ARN, sendo prescrito:

— Acyclovir 200 mgr — 4 vezes ao dia.

Atropina 1% Colirio — 2 vezes ao dia.

— Prednisona — 20 mgs. — 4 vezes ao
dia.

—Dexametasona Q001 Colirio — 6 vezes
ao dia.

— AAS — 2 comprimidos de 300 mg ao
dia.

Foram feitos acompanhamentos semanais:

— Sendo que com 21 dias de tratamento
houve progressiva melhora do quadro
ocular e visual.

— O flare menos intenso 1/4.

— A vitrite menos intensa com melhor vi-
sibilidade do polo posteior.

— Placas branco-amareladas (2) menos
exudativas, papila com bordos bem delimi-
tados. '

— A acu:dade visual melhorou p/ 20/40
com trocas.

il — COMENTARIOS

A possibil’dade de etiologia virética na pa-
tologia, ainda ndo totalmente afastada e em
alguns casos comprovada como referem al-
guns autores, (4, 10, 12) apesar dos achados
de Hayreh (5), nos incentivou ao uso do
Acyclovir. Culbertson (3) refere o uso de
Acyclovir venoso e corticoterapia . sistémica
e topica com bons resuliados.

Peyman e Cols. (11) reportaram o trata-
mento com sucesso de 2 pacientes com

ARN utilizando na combinagédo de Acy:zlovir
intravenoso, vitrectomia projilatica (com Acy
clovir intravitreo) e scleral buckling.

O Acyclovir (9-2) (2 H.droxyethoxymethyl)
guanine, acycloguanosina, tem limitada toxi-
dade e potente atividade antivical in vitro
contra o HSV1, HSV2 e VZU, sendo mais re-
sistente ao CMV. (6, 7).

Sua administragéo venosa de 5 mg p/kg
alcanga nivel plasmatico de 30 a 40 um,
enquanto via oral uma dose de 400 mgs al-
canga 8.7 um a 3.3 e 2 horas. (8, 9).

No nosso caso apresentado acredtamos
que a associagdo com a corticoterapia sis-
témica mesmo correndo o risco de replica-
¢do viral contribuiu para a melhora do qua-
dro inflamaté:io, também usamos o AAS de-
vido a alteragdo da agregacédo plaquetaria
descrita por Ando (1) e também pela hemor-
ragia vaso oclusiva la existente.

O olho contra lateral vem sendo também
observado, poréem ndo podemos prever seu
possivel atingimento, 'hd casos relatados de
envolvimento no mesmo apés 11 anos. (13):

Mais recentemente Blumenkranz e Cols.
(2) referem o acompanhamento de 13 casos

em que foi utilizado o Acyclovir com resulta-
do final ndo muito satisfatério.

A resposta terapéutica nos pareceu bas-
tante satisfatéria considerando o edema pa-
pilar instalado e a possibilidade do pucker
macular.

Nos casos em que o DR se instala as
opgoes de scleral buckling isolada ou asso-
ciado a vitrectom:a surgem como alternati-
vas devido a gravidade da tragdo vitreo-re-
tiniana.
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CRIACAO DO NUCLEO DE PREVENGCAO DE CEGUEIRA

NEWTON KARA JOSE (1), VERA LUCIA PEREIRA (2),
HELENA FLAVIA DE RESENDE MELO (3) ALEXANDRE JOSE URVANEJA (4)
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RESUMO

' Visando sistematizar programas de Prevengdo de Cegueira, a Discl-
Plina de Oftalmologia criou o Nicleo de Prevengdo de Cegueira, que objetiva

a melhoria da saude ocular da populacéo.

Dentre as atividades ji realizadas, destacam-se: triagem visual em
4.000 pessoas de Campinas, criagdo de um Banco de Oculos e a reali-
zagao de dois Cursos de Formagdo de Agentes de Saude Ocular.

As propostas, a curto prazo, referem-se 4 campanha de uso de cinto
de seguranga, doagdo de cdrnea e triagem visual em populacdo de igual
numero e condigdo sécio-econdmica distante, para estudo comparativo.

Os autores propdem, além de campanhas de divulgagdo de meios e
for.mas para prevencéo de cegueira, a deteccdo de problemas visuais, e
a instalagéo de atendimento oftalmolégico primario em postos de satde.

Sugerem, também, que servicos semelhantes sejam implantados em

outras Disciplinas da area de satde.

SUMMARY

Blindness Prevention Nucleus Creation

Trying to make a blindness prevention program, the Discipline of Oph-
thalmology of the F. C. M. — UNICAMP created the Blindness Prevention
Nucieus, the objective of which is the development of populations’s ocular

health.

We have already made many activities, like: visual capacity selection
of 4.000 people from a closed condominium in Campinas, the creation of
the «Glasses bank» and the ralization of two courses to form ocular Health

Agents.

The sugestions, in a short time, have a bearing on the usage of Seat
belts, cornea donation and visual capacity selection in same size population
bur differenl ecoriomic and social situation for a comparative study.

The authors propose besides the divulgation of blindness prevention
ways, the detection of visual problems, the instalation of a primary ophthal-
mologic care (or in «Posto de Salde»).

INTRODUGAO

Para a Organizagdo Mundiacl de Salde
existem no mundo cerca de 40 milhdes de
cegos, sendo que dois ter¢gos dos casos po-
deriam ser evitados (1), bastando, para isso,
uma mentalidade voltada para a prevengéo.

Os casos de cegueira, em sua grande maio-
ria, encontram-se nos paises em desenvol-
vimento e poderiam ser curados ou evitados
mediante o emprego de recursos humanos e
tecnicos, sendo denominados «cegueira evi-
tavel> (2) e se devem principalmente, a pa-
tologias Intecciosas, nutricionais, catarata
néo operada, glaucoma e #raumatismos

(1) Prof. Titular da Disciplina de Oftalmologia da Faculdade de Ciéncias Médicas — UNICAMP.

(2) Ortoptista da Disciplina de Oftalmologia da Faculdade de Ciéncias Médicas — UNICAMP.
(3) Coordenadora do Nucleo de Prevencdo da Cegueira.

(4) Medico Residente (R3) da Disciplina de Oftalmologia da Faculdade de Ciéneias Médicas

— UNICAMP

(5) Académico do curso de Medicina da Faculdade de Ciéncias Médicas — UNICAMP.
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oculares. Ja nos paises desenvolvidos, as
principais causa$ Ge cegueira sdo os trans-
tornos degenerativos e metabolicos (2).

No Brasil, como, em ouiros lugares, a
prevencao da cegueira se iniciou com a ten-
tativa de erradicagao da «Oftalmia Neo Na-
torums e dai partiu-se para o estagio atual,
quando faz-se prevenc@o da cegueira das
mais diversas formas (3).

De um modo geral, a prevencdo da ce-
queira no Brasil comecou em 1822 com a
fundacao das duas primeiras escolas de Me-
dicina do pais. no Rio de Janeiro e Bahia,
que embora sem a especial’dade de Oftal-
mologia, tratavam com uma base solida as
doencas oculares (3).

Em 1854 foi criado o «Instituto Imperial de
Meninos Cegos», sendo realmente o inicio
da caminhada da prevengdo da cegueira em
nosso pais (3). Nesse meio tempo, em Lei-
pzig Karl Sigmund Frans Credé idealiza seu
método de profilaxia da Oftalmia Neo-Nato-
rum. observando que cerca de 10% das
criancas nascidas em hospitais eram porta-
doras de infeccdo ocular, que desapareciam
com z insfilagZo de Nitrato de Prata a 1%,
apoés o nascimento (3). Seu trabalho, publi-
cado em 1881; trouxe ao mundo O maior
avanco em prevencéo da cegueira.

Em nosso pais, o chamado método de
Credé trouxe grande beneficio para a pre-
Yencdo da cegueira, pois a Oftalmia Neo-
Natorum era responsavel por 50% dos ca-
sos de cegueira (3).

Em 1905 Victor de Brito, com seu traba-
lho sobre o tracoma, da inicio a prevengao
da cegueira no Rio Grande do Sul (3), e a
partir de entdo, comega a se espalhar por
outros estados a preocupagdo com a criagéo
de uma mentalidade preventiva.

Em 1928, no Congresso Internacional de
Oftaimologia em Amsterdam, o professor De
Lapersonne funda a Associagdo Internacio-
nal para a Prevengdo da Cegueira com se-
d_e em Paris e estimula a criagdo de comi-
tés nacionais, o que em nosso Pais ocorreu
em 1931, em Sao Paulo (3).

“Em 1835, a 5 de fevereiro, o Comité Na-

C'onal de Prevencéo de Cegueira consegue
fazgr aprovar o decreto que torna o Credé
obrigatério no Brasil (3). A partir desta data,
também, & dada maior atencdo aos aciden-
tes oculares nas industrias e ja se solicita,
aos poderes publicos, a criagdo de classes
especiais para criancas ambliopes. Nessc
ano também, no | Congresso Brasileiro de
Cftalmologia, foram apresentados 12 tra-
balhos de prevengédo de cegueira (3).

Por outro lado, as Comissbes de Preven-
céio da Cegueira continuaram a surgir em
todo o Pais e culminaram, em 1974, com a
realizagdo, em Sdo Paulo, do | Congresso
Brasileiro de Prevengdo da Cegueira, o que
vem se repetindo a cada dois anos, congre-
gando esforgos no sentido de manter cadn
vez mals viva a chama da prevengdo em nos-
so Pals.

O grupo de oftalmologistas, eduCadores,
aiunos de graduacéo e demais profissionais
de Saude, reunidos na Disciplina de Oital-
mologia da Faculdade de Ciéncias Médicas
da UNICAMP, e que desde 1977, vem parti-
cipando ativamente de Congressos Brasilei-
ros de PrevengZo de Cegueira, apresentan-
do temas livres, participando de mesas re-
dondas, ministrando cursos e, principzimen-
te, realizando campanhas de Salude Publ.ca
como a campanha de ambliopia, quando fo-
ram triadas 12.814 criangas na cidade de
Campinas (6), 564 escolares (5) e 569 pre-
escolares na ‘cidade de Paulinia (4), levan-
tamento de causas de cegueira onde foram
triados 19.796 pessoas na cidade de Camp:-
nas (7), levantamento das causas de def.-
ciéncia visual em 8.000 criangas (8) e a
campanha de ambliopia na cidade de So-
corro sentiu a necCessidade de ampliar a
abrangéncia de seu trabalho, através da sis-
tematizacdo de Programas de Prevengédo de
Cegueira, envolvendo uma parceia maior de
alunos de graduagédo e alcangando uma par-
cela maior da populagao.

Para tanto, decidiu pela criagdo, em 26 de
abril de 1986, de um Nucleo de Preven-
cdo de Cegueira, no sentido de se ter um
orgdo oficial que aumentasse sua area de
atuacdo junto & comunidade e desse conti-
nuidade ao trabalho desenvolvido, para se
tornar mais uma arma na guerra contra a
cegueira no Brasil.

OBJETIVOS

O Nucleo de Prevengdo de Cegueira, tem
como objetivo primordial a melhoria da sau-
de ocular da populagé2o em geral, promo-
vendo: “

1 — Campanhas periédicas e educativas
da problematica da deficiéncia visual, visan-
do informar a populagdo sobre as princ'pzis
patologias oculares e dando nogdes basicas
de prevengéo da cegueira, cuidados com 05
olhos, prevengado de acidente oculares,
orientando pais, professores e alunos, atra-
vés de palestras nas escolas, material gra-
fico (9) e audio-visual. A divulgagdo tam-
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bém é feita através de cursos abertos A& po-
pulagdo e de entrevistas a jornals, revistas
e televisdo, visando atingir o maior nimero
possivel de pessoas da comunidade, criando
uma mentalidade preventivista na populacéo.

2 — Campanhas periédicas de detecgéo
de problemas visuais na populagdo, por
amostragem, segundo orientagdo da OMS
(10) a fim de se obter dados referentes a:
prevaléncia de cegueira, localizagdo dos ca-
s0s de cequeira e suas causas, estado atual
do atendimento oftalmologico e da reablli-
tagao nos diversos niveis socios-econdmicos
da populagao.

3 — Ministrando Cursos de Formagdo de
Agentes de Salde Ocular para: académicos
de Medicina e Enfermagem e de outros cur-
sos ligados & area de Saude; professores, e
alunos do Curso de Formacdo para Magis-
terio, visando sua futura atuagdo nas comu-
n'‘dades, proferindo palestras sobre nogdes
de higiene visual, medindo acuidade visual
orientando para encaminhamento quando da
deteccao e problemas mais sérios e efetuan-
do primeiros socorros.

MATERIAL E METODO

O Nozleo de Prevengdo da Cegueira se
compoe de uma equipe multidisciplinar, ten-
do um Presidente, duas Coordenadoras (Or-
toptista e Professora de deficientes visuais!,
médicos oftalmologistas docentes, residentes
e voluntarios da Disciplina de Oftalmologia,
professores de deficientes visuaia, assisten-
te social, estatistico, académicos de Medici-
na e Enfermagem e outros profissionais.

A convocagéo para composicdo do Nucleo
foi realizada no Hospital das Clinicas da
UNICAMP, através de cartazes e circulares,
convidando os académicos de Medicina e
Enfermagem para realizacdo do Primeiro
Curso de Formacas de Agentes de Salde
Ocular, com objetivo de wparticipar dos tra-
balhos promovidos pelo Nicleo.

RESULTADOS

Em resposta a divulgagédo feita, o Nucleo
de Prevengdao de Cegueira obteve a inscri-
cao de 35 académicos dos cursos de Medi-
Cina e Enfermagem, além dos membros da
Disciplina de Oftalmologia da Faculdade de
Ciéncias Médicas da UNICAMP. Desde a
fundacédo do Nucleo de Prevencédo de Ce-
gueira, do primeiro curso em abril de 1986
e dos trabalhos de campo, foram se acumu-
lando pedidos de novos alunos para ingres-

sar no gvupo. Assim, decidiu-se realizar um
segundo Curso de Formagdo de Agentes de
Salide Ocular, em agosto de 1986, o que
obleve a adesdo de 90 graduandos do 12 ao
6° ano do curso de Medicina e do 12 ao 42
ano o curso de Enfermagem da Faculdade
de Ciéncias Meédicas da UNICAMP. Assim
sendo o Nucleo de Prevengdo de Cegueira
conta atualmenfé com 140 membros efeti-
VOS.

Entre 31 de maio e 12 de junho de 1986, o
Nucleo de Prevengdo de Cegueira, realzou
o Projeto Bandeirantes, que consistiu na
triagem visual de quatro mil pessoas em um
conjunto habitacional da cidade de Campi-
nas (SP). (11)

Criou posteriormente, na mesma cidade,
um Banco de Oculos, através de uma Cam-
panha publica de doagé@o de o6culos usados,
realizada entre 09 e 17 de agosto de 1986,
que obteve a doagdo de 12.977 é6culos (12)-

PROPOSTAS

O Ncleo de Prevencdo da Cegueira pre-
tende, a curto prazo, realizar varios projetos,
entre os quais campanhas de conscientiza-
cdo da populagdo, que déem continuidade
ao trabalho ja realizado, bem como a rea-
lizagdo de novas triagens visuais nos diver-
sos niveis s6cio econdmicos da populagao,
e incentivo a criagdo de outros nucleos, co-
locando & disposigZo dos interesados sua
experiéncia e resultados.

Propde, ainda, a instalagdo, nos diversos
postos de salde, de salas de atendimento
a nivel primario, onde seria feita triagem vi-
sual e o encaminhamento dos casos neces-
sarios para o servico de Oftalmologia do
HC UNICAMP (atendimento em nivel ter-
ciario).

MEMBROS FUNDADORES DO «NUCLEO DE
PREVENGCAO DA CEGUEIRA»

Presidente: Prof. Dr- Newton Kara José

Coordenadoras:
Ortoptista: Vera Lucia Pereira

Profa. Def. Visuais: Helena Flavia R. Melo
Nilze Helena B. Venturini

Martha Therezinha Gushiken

Yvete Carvalho Chaves

Ricardo Gomes Andrade

Ricardo Kalaf Mussi

Luiz Carlos R. Pimentsl
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José Roberto de Camargo
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