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EDITORIAL

Mais uma vez retornamos a direcio da nossa Revista mo-
vidos com a mesma dedicacdo de sempre, fortalecida, decisiva-
mente, pelo apoio, pela colaboragéo insubstituivel de todos 0S CO-
legas, sejam aqueles mais antigos e experientes, sejam aqueles
mais jovens com o seu entusiasmo responsavel e construtivo.

Neste inicio da nossa caminhada, no poderiamos deixar de
ressaltar, por tudo aquilo que representam os nomes sempre pre-

sentes, dos colegas Evaldo Campos e Flavio Rezende: e do nosso
secretario-executivo — Jozo Diniz de Menezes Filho.

Evaldo Campos, é inatil dizer, sendo, porém justo que se
assinale, é, indiscutivelmente, o verdadeiro sinénimo da Revista
Brasileira de Oftalmologia; sua vida é uma constante interago,
uma ininterrupta dedicacdo a nossa Sociedade Brasileira de O_ftal-
mologia € a nossa Revista. Ao Evaldo deixamos toda a gratidao
possivel de modo definitivo e irreversivel.

Flavio Rezende, nosso atual Presidente, homem, personali-
dade plena de idealismo verdadeiramente con'tagiant-‘e, além de
uma cultura médica tao sdlida que nos faz lembrar o inesquecivel
Joviano de Rezende, através de seu modo de se expressar, de se
comunicar e até. .. na gesticulacdao das maos.

Finalmente, este eterno jovem e estimado secretario executi-
vo Jodo Diniz de Menezes Filho, alvo da nossa mais profunda
admiracdo, do nosso mais sincero re_cpnhecnmento pelo valor de
seu trabalho, do seu dinamismo invejavel.

Apreciariamos, terminar com uma frase do pensador e teo-
logo Michael Novak: «a natureza f-gzz 0S ‘seres humanqs Iguais em
dignidade perante Deus e entre si; mas nao os fez iguais entre
si em talento, energia pessoal, sorte, motivacdo e habilidades

praticas».

Claudio Humberto Ramalho



Cutrevidta

com um

W edtre

Nosso entrevistado, hoje, é o
Prof Ruy Costa Fernandes, nas-
cido no Maranhao, diplomado
pela tradicional Faculdade de2
Medicina da Bahia e realizado
profissionalmente no Rio de Ja-
neiro — é um colega estimado e
admirado por aqueles que fize-
ram residéncia ou estagiaram
no Hospital dos Servidores do
Estado, pelo seu modo sempre
afetivo e efetivo em ensinar. Ex-
Chefe do Servico de Oftalmolo-
gia do H.S.E. e Professor Titu-
lar de Oto-Neuro-Oftalmolog'a
da Escola ds Aperfeicoamento
Meédico (PUC — Rio de Janeiro),
tem varios prémios e o princi-
pal, sem dtvida: Prémio Moura
Brasil da Academia Nacional de
Medicina (1952).

1. A razio da Oftalmologia como sua especialidade?

A razio foi o Prof. Heitor Marback, no 6.° ano do curso, na Faculdade de
Medicina da Bahia.

2. Qual a contribuicio do H.S.E no progresso da oftalmologia nacional?

O H.S.E., precursor do sistema de residéncia médica no Brasil, teve e tem um
papel decisivo na Oftalmoclogia Nacional, formando especialistas capazes que hon-
ram a classe médica brasileira.

3. A residéncia médica estd se tornando um sub-empre¢go?

A residéncia é a complementacdo indispensavel e deve ser tida como con-
tinuacZo dos estudos. E uma pena que pnssa ser considerada como um emprego.

4. Quais as maiores conquistas da oftalmologia nos ultimos 10 anos?
As lentes intraoculares e a cirurgia refrativa.

5. Sua opinido sobre a cirurgia refrativa.

A cirurgia refrativa se impds como uma conquista.

6. Como situa a oftalmologia brasileira em relagdo as outras nagoes ditas
cesenvolvidas?

A oftalmologia brasileira sofre as restricoes a que estdo sujeitas as nagoes
subdesenvolvidas. Entretanto, sem ufanismo, da para nos orgulharmos dela.

7. Quais as maiores personalidades oftalmologicas do momento?

Darei o nome de algumas personalidades que se té_m mantido no cenario oftal-
mologico nos Ultimos anos: Charles Schepens, Joaquin Barraquer, Robert Kauf-
man, Robert Drews.

— D



A IMUNIDADE — UMA CONDIGAO DE DEFESA E DE AGRESSAO (1)

MOYSES A. FUKS (2)

RESUMO

Nosto_@abalho ¢ feita uma revisio geral do estado imune como
uma condigao de defesa e de agressio ao préprio individuo. Nele sio
abordadas as bases gerais da imunidade, as células participantes,
em especial as sub-populagoes de linfocitos, o ccmplemento, bem como
0s mecanismos de sua alivagao, tanto pela via direta ou cléassica
como pela via alternada, e finalmente, faz-se uma ahordagem Sobre
os estados de hpersenbilidade e suas implicacoes na agressio ao
individuo.

SUMMARY
The Immunestate — Condition of Defense and Aggression

This article presents a short review on the immunestate as a con-
tition of defence and aggression to the individual. The main aspects
of the immune condition are described, with emphasis to the cells
involved, especially those concerned to the sub-populations of lym-
phocytes. Also included is a general review on complement and the
mechanisms of activation of their components, either by the direct
or classical way or by the alternative path, as well as their invol-
vement in health and pathological situations. Finally, a discussion on
the hypersensitive rections is followed, with their participation on
the aggression mechanisms to the host.

Desde os tempos de Metchnikoff ficou
demonstrado que os Seres vivos, mesmo
dos mais primitivos aos mais evoluidos,
possuem um extraordinario mecanismo
de defesa, qual seja a fagocitose, com
graus variaveis de protegao. A medida
que tomamos as diferentes espécies ani-
mais, verificamos que oS mecanismos de
defesa vao adquirindo complexidades dis-
tintas, onde o processo imune assume O
méaximo de sua complexidade na espé-
cie humana.

A fim de melhor compreendermos o
assunto, faremos uma breve exposicdo de
como se constitue o estado imune, que
engloba além das células linféides e ma-
crofagos, entre outras células, hormonios
timicos e da Bursa de Fabricius ou da
Bursa-Equivalente e véarios produtos bio-
quimicos, geralmente polipeptidios ou gli-
coproteinas, de alta importancia para o
funcionamento do sistema.

Ainda na condicao embrioniria, o teci-
do linféide comega a se manifestar nas
ilhotas sanguineas do figado e posterior-
mente a medula assume esta condicdo. Da
célula reticular primitiva surgirao as cé-
las linféides que caem na circulacdo e
vao sofrer diferenciacio sob a influén-
cia de hormoénios timicos e da Bursa de
Fabricius ou da Bursa-Equivalente. Deste
modo, irdo surgir os chamados linfécitos
T (timo-dependentes) e linfécitos B (Bur-
sa-dependentes). Uma vez diferenciados
nos orgaos linféides primarios (timo e
Bursa/Bursa-equivalente), voltam 3a cir-
culacdo, onde alguns ai permanecem e a
grande maioria caminha para os chama-
dos orgaos linfoides secundarios (Vide
Esquema I), aguardando o momento de
sua mobilizagao.

No que respeita aos linfocitos T, estes
envolvem também algumas sub-popula-
¢oes, merecendo ser destacados, principal-

(1) Esta publicacio procura tdo somente trazer uma visdo bem geral do sistema imune 20s
profissionais que nédo ligados a Imunologia no dia a dia, dela necessitam para um apri-
moramento profissional ou por razdes clentificas.

(2) Professor Titular de Imunologia da UFRJ.

(3) Recebido para publicacdo em 06-07-87
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mente, os linfocitos T auxiliares (ou T-
“helper”) e T supressores (Ts), de cujo
equilibrio, surgirda em grande parte, a
protecio ou agressdo ao organismo do
proprio individuo. Para o real funciona-
mento da resposta imune ha também a
exigéncia de outra célula que é o ma-
crofago.

Agente Estranho -4
! (Ag)

4————

Do envolvimento dessas células, e fa-
tores, a exposicao antigénica induzira o
aparecimento das chamadas imunidades
celular ou humoral.

Esquematicamente, o sistema imune
poderia ser assim representado:
: Bactérias
y Virus
| Parasitos: Protozoarios, Helmintos,

efc.
Fungos
I Célula cancerfgena
| Antigenos de Transplantagdo
| Agentes quimicos, efc...

Macrtiffago

v
Linfécito
IMUNIDADE CELULAR) < > (IMUNIDADE _HUMORAL)

Linfocito T | Linfécitos B
[ Linfdcjto TH | (Célula Plasmdtica)
v 1 (OKT4) v
Linfocinas: Linféeite TS Imunoglobulinas: Normais ou
IL =) (OKT8) Patologicas.
IL -2 IgG, IgA, IgM, IgD, IgE
IL-3 Proteina de Bence Jones

Fator de Transferéncia
Fator quimiotdtico

Proteinas do mileoma
efc...

Fator de imobilizagdo de macrofagos (MIF)

Fator blastogenico

Prostaglandina; Interferon gama (IF=Y)

efc.

Para desencadearmos os dois tipos de
resposta imune, humoral ou celular, a ex-
posicio do antigeno as células envolvi-
das no processo, temos necessidade tam-
bém da presenca dos chamados recepto-
res de superficie, a seguir abordados em
forma sucinta.

No macréfago, entre outros receptores,
podemos destacar o Ia, anti-C3, anti-Fc
de imunoglobulina.

Entre os linfécitos T humanos, podemos
destacar: receptor para la, receptor para
hematia de carneiro, receptor para o an-
tigeno, receptor para Fc de IgM (Fcy).
Entre os linfécitos B, podemos destacar:
receptor para Fe de IgG (Fcy), receptor
para la, receptor para C3, receptor para
o grupo determinante do antigeno,

Quanto aos antigenos, sabemos que al-
guns deles sdo chamados antigenos com-
pletos, ou seja, sdo bioquimicamente ca-
pazes de estimular por si s6s a resposta
imune, mas outros s6 o fazem se com-
binados previamente a um suporte pro-
téico, principalmente como ocorre com a
penicilina que se combina a albumina do
individuo. Estes sao chamados antigenos
incompletos ou haptenos e constituem a
grande maioria. Os antigenos completos
correspondem a 10% de todos os anti-
genos,

Uma vez capacitados, atuam mobili-
zando o linfécito TH e macrofagos.

Entre os antigenos incompletos ou hap-
tenos, temos toda uma gama de alerge-
nos, por exemplo, matérias corantes, dro-
gas/medicamentos, cosmeéticos, substan-
cias quimicas diversas, etc. Entre eles

4 —
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E

MEDULA OSSEA (CELULA RETICULAR PRIMITIVA - "STEM-CELL"

FIGADO ( FASE EMBRIONARIA )

!

SANGUE

ORGAOS LINFOIDES PRIMARIOS

TIMO

Hormoanios:
- timosina

timina
efc.

l

LINFOCITO T

N\

(linfocinas)

\

SANGUE

BURSA DE FABRICIUS OU
BURSA-EQUIVALENTE

|

Hormonios:
Bursina

etc.

SANGUE

!

LINFOCITO B

(imunoglobulinas)

ORGAOS LINFOIDES SECUNDARIOS :

Glanglios linfdticos - Amigdalas - Adendides
Bago - Apéndice - Placas de Peyer

Esquema I — Formaciio dos linfécitos T ¢ B

também estdao situados os chamados anti-
genos de histocompatibilidade, encontra-
dos nas membranas das células do orga-
nismo humano, inclusive nos linfocitos.
Em determinadas condigdes, no entanto,
a exposicdo do antigeno ao organismo,
pode resultar em efeito antagonico.

S5

_ E assim que, dependendo da dose in-
jetada e da condig¢do genética do indivi-
duo, o mesmo antigeno pode nio induzir
a resposta imune. Diz-se que nesse caso,
o antigeno é tolerogénico, ou seja, o sis-
tema imune ndo ¢ acionado como apre-
sentado no esquema I
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Desta forma, pode-se verificar como é
importante estabelecermos as doses cor-
retas, as vias de inoculagao, a condicao
genética do individuo, comio condig¢ao para
a obtencao de bons resultados em proces-
sos de vacinacao, bem como relacionar as
baixas respostas imunitarias a certos an-
tigenos e a intensidade de uma resposta
alérgica ocorrente em certos individuos.

Cabe acrescentar que, nos casos de to-
lerogenicidade, estimula-se a sub-popula-
cdo de linfocitos Ts (linfocito supressor).

A homeostasia depende do equilibrio
entre as células TH e Ts, aue sao anta-
gonicas entre si. Enquanto uma estimula
a resposta imune, a outra diminue esta
resposta. Do equilibrio entre essas po-
pulagdss, resulta a normalidade do siste-
ma imune. Poderiamos comparar esse
processo a0 que 0ocorre com um carro em
movimento que depende dos freios para
controlar seu desempenho. O freio imu-
nolégico corresponderia ao equilibrio das
populacoes TH e Ts.

No esquema II anexo, pode-se observar
de uma maneira resumida, os diferentes
processos de intercomunicagao celular e
os produtos por eles elaborados.

Antes de prosseguirmos na analise dos
recaniSmos de defesa e de agressao ao
organismo, faremos uma abordagem geral

sobre as imunoglobulinas e sobre o com-
plemento.

IMUNGCGLOBULINAS:

As imunoglobulinas envolvem os anti-
corpos (todas as classes) e outras pro-
teinas cuja especificidade antigénica guar-
da relaczo com eles ou partes de sua mo-
lécula, ai incluidas a proteina de Bence-
Jones, as proteinas do mieloma, e outras
proteinas anormais,

As imunoglobulinas comnletas apresen-
tam uma estrutura quimica que compre-
ende 4 cadeias homoélogas, duas curtas e
duas longas, conhecidas, respectivament2,
por cadeias leves (L, “light”) e cadeias
pesadas (H, “Heavy”). A cadeia H possue
uma estrutura formada por cerca de 420
a 440 amino-acidos, enquanto a cadeia leve
possue 210 a 220 amino-acidos, Estas ca-
deias estdo unidas por pontes sulfidrili-
cas, conforme apresentado no esquema a
seguir:

6

|
L |
|

P -

t—r— H
||
p—d— H

| R

L

Submetendo a molécula d= imunoglobu-
lina 4 acdo controlada da tripsina ou pa-
paina, pode-se rompé-la em dois frag-
mentos, conforme assinalado pela linha
pontilhada, em que aparecem dois frag-
mentos iguais conhecidos por Fab e um
terceiro fragmento, conhecido por Fc¢, pois
& capaz de cristalizar, em condicdes es-
tabelecidas. Assim, ter-se-4 esquematica-
mente os fragmentos.

b () = ) =

=) — (N =

Fragmento Fc
Fragmentos Fab

O fragmento Fab (“fragment antigen
binding” fragmento de combinacao
com o antigeno) fixa-se ao antigeno, mas
de modo incompleto, pois para uma com-
binagéo perfeita hia necesidade da outra
metade, ou seja, do segundo fragmento
Fab, conjugado ao primeiro. Isto pode
ser demonstrado, submetendo a molécula
de Ig (imunoglobulina) a acdo controla-
da de outro enzima (a tripsina), que
permite a obtencdo dos dois fragmentos
juntos, denominado 2 Fab’, mas que faz
perder o fragmento Fe¢, pois que desdo-
bra-se em polipeptidios. Este fragmento
ao se combinar com o antigeno soluvel
é capaz de formar um precipitado (com-
plexo antigeno-anticorpo), o que nao acon-
tece com o fragmento Fab.
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O desdobramento da molécula de Ig
pela tripsina pode ser acompanhada no
esquema abaixo.

!
:

. Amino-dcidos
s+ .. € polipeptidios

= (e () =
-
-
.

Fragmento 2 Fab'

[===sasbs - ————— ]

_Ao fragmento Fe, cabem também fun-
¢oes mu.to esnecials. Vejamos algumas
delas:

— permite a passagem de certas mo-
léculas de anticorpas (classe IgG) pela
prlacenta, garantindo a imunidade humo-
ral ao recém-nascido, geralmente, por um
periodo de 6 meses, correspondendo a
chamada imunidade natural passiva;

— fixacdo da IgG ou IgM a superficie
de células fagocitarias — segmentados e
macrofagos;

— fixacdo da IgE a mastécitos, que
uma vez expostos ao alergenn desenca-
deiam a resposta alérgica, desde uma
alergia cutanea até um choque anafilatico;

— fixacdao de fatores do complemento.
Geralmente, apdés a formacdo de com-
plexos Ag-Ac (imunocomplexos).

Principais funcdoes das imunoglobulinas:

Ma‘s adiante, veremos como as imuno-
globulinas pcdem ser classif'cas em IgG,
IgA, IgM, IgD e IgE. No momento, des-
tacaremos anenas algumas fungdes a elas
pertinentes.

Imunoglobulina G (IgG) — é a prin-
cipal imunoglobulina s.ntetizada durant2
a resposta secundaria, Atravessa a pla-
centa e proporciona a imunidade pass.va
ao recém-nascido, que pode ser reforcada
pela IgG do colostro através da mucosa
intestinal do neonato. Algumas sub-clas-
ses, no entanto, ndo atravessam a bar-
reira, placentéaria, o gue constitue exce-
cdo a regra. Essa imunoglobulina (IgG)
se difunde mais rapidamente que as de-
mais nos espacos extravasculares do or-
ganismo. Tem a seu cargo neutralizar to-

xinas bacterianas e combinar-se aos agen-
tes patogén‘cos para facilitar a sua fa-
gocitose, apés o que ativam o complemen-
to, atraindo quimiotaticamente as células
fagoc{lérias polimorfonucleares, que ade-
rem as bactérias através dos receptores
para complemepto e da por¢an Fe da IgG
(Fey). A combinagdo com o receptor Fc
estimula entdo a ingestio dos microor-
ganismos pela fagocitose.

Imunoglobulina A (IgA) — Apresenta-
se sob duas formas: a sérica e a secre-
toria. Esta ultima apresenta, além da
estrutura basica das imunoglobulinas, te-
trapeptidica, um polipeptidio (porcio se-
cretoria, cadeia J), que lhe permite di-
fundir para as mucosas.

A IgA szcretora aparece seletivamente
nas secrecOoes Soromucosas, tais como a
saliva, lagrimas fluidos nasais, Suor, co-
lostro. secrecées pulmonares, e nos teci-
dos génito-urinario e gastrointestinal, cn-
de tem a funcido de defender as Super-
ficies externas expostas do corpo contra
o ataque de microorganismos.

A IgA funciona inibindo a aderéncia
dos microorganismos por ela recobertos 3
superficie das células da mucosa. desta
forma impedindo a sua penetracido nos
teridos do organismo.

Na forma agrecada. liga-se aos polimor-
fonucleares e pode também ativar a via
alt=rnada do complemento, conforme ser3
visto mais adiante.

Imuncglobulina M (IgM) — Apresen-
ta-se sob a forma pentiamera. isto é, se
cons‘itue de 5 unidades basicas de imu-
noglobulina, unidas entre si. Sao agentes
aglutinantes e citoliticos extremamente
eficazes. Sao oS primeiros a aparecer na
resposta a infeccao. Em varias infecg¢oes
(sifilis, rubéola, toxoplasmose) sua pre-
senca constitue fator de grande impor-
tancia d'agnostica. Parece desempenhar,
juntamente com a imounoglobulina D
(IgD), em que quase toda ela esta pre-
sente na superficie de linfocitos, um pa-
pel no controle da ativacdo e eliminagao
dos linfocitos.

Imunoglobulina E (IgE) — Pode exis-
tir em baixas concentracoes no soro. Al-
gus individuos podem. no entanto, pro-
duzir maiores concentracoes dessa imuno-
globulina, levando-os a manifestacoes
alérgicas diversas.

Esta classe de imunoglobulina tem a
propriedade de fixar-se a superficie de
mastocites, através da porcdo Fe. O con-
tato com o antigeno leva a degranulacao
dos mas:ocitos, com liberacio de aminas



140 Revista Brasileira de Oftalmologia —

Vol.

— Agosato de 1987

XLVI — NQ 4

vaso-ativas, como a histamina, entre ou-
tros. Como exemplo, podemos citar a fe-
bre do feno, asma exirinseca, alergia ato-
pica ao polen, etc. ,

O principal papel fisiologico da IgE
parece ser a protecao das superficies das
mucosas externas, por recrutamento lo-
cal de fatores plasmaticos e células efe-
toras. Os agentes infecciosos que rompes-
sem a barreira de IgA, combinar-se-iam
com IgE especificos na superficie do mas-
tocito e determinariam a liberacio de
agentes vaso-ativos e fatores quimiotati-
cos para os granuldcitos, assim levando
a um afluxo de IgG do plasma, comple-
mento, polimorfonucleares e eosinéfilos.
A IgE apresenta um certo papel na de-
fesa anti-parasitaria. especialmente anti-
helmintica.

ESTIMULACAQO ANTIGENICA E
RESPOSTA IMUNE

O antigeno, apés seu contato com o
macrofago, sofre uma acdo bioquimica,
cujo mecanismo ainda é ignorado, e em
tempo util, esse macréfago apresenta os
grupos determinantes do antigeno ao
linfécito, que tanto pode ser o linfécito T
como o B (Vide abaixo).

;sto ocorre tendo em conta que no ma-
crqfago encontramos em Sua membrana,
além do determinante Ia, a exnosicao dos
grupos determinantes do antigeno, e/a,
producéo da monocina (IL-1), fator ati-

vador de linfécito. Esquematicamente,
cmos:
2 determinante
Macrofago antigénico

Ia

_Este fato implica que se mobilize o lin-
focito que tenha reciprocidade a estes
determinantes de membrana. Assim:

IL-1

M'acro'fago (T Helper)

O linf6eito estimulado passa a sofrgr
uma série de transformacoes l?loquimi-
cas, com alta mobilizacao de enzimas, d=-
correntes de um, sinal transmitido ao seu
interior pelo macrofago, da qgual resulta
a produgdo de leuqguina®, gue no caso
assumem a denominacao |de linfocinag
(Vide Esquema II).

Algumas dessas linfocinas podem refor-
car a acao dos linfécitos T “enfraqueci-
dos”, mas ndo nos casos de absoluta
perda de acao desse linfécito. Esse fato
é utilizado, modernamente, como recurso
terapéutico em diferentes circunstancias
onde a imunidade celular, principalmen-
te, se2 encontra deficiente.

O linfécito T helper estimulado, devido
aos fatores quimiotatico e imobilizador
de macrofagos, entre outros, atrai ao local
do antigeno mais macrofagos e novos lin-
fécitos, ou mesmo outras células.

Os macrofagos atraidos para eSse local
tornam-se muito potentes no que se re-
fere a sua atividade fagocitaria e poten-
cialmente muito mais ativos bioguimica-
mente.

O fator blastogénico induz novos lin-
fécitos ao processo de divisao e continua-
cao do processo, deixando atras de si a
célula de memoria, que reconhecera o an-
tigeno quando submetida a novas expo-
sicoes ao mesmo. £ o proceso utilizado
nas imunizacoes, mas pode também, de-
pendendo das condicgoes, induzir o choque
anafilatico, por exemplo.

A linfotoxina cabe, em sintese, a des-
truicdo das células onde esteja situado
o antigeno que é reconhecido pelo orga-
nismo como “non-self” — nao pertencente
ao individuo, e consequentemente pro-
curando manter a homeostasia. Esse an-
tigeno pode ser desde um simples aler-
geno, a antigenos do préprio organismo
originando as chamadas doencas auto-
imunes. A ocorréncia de determinadas
infecgoes virais ou mesmo bacterianas
implica, em certos individuos, na forma-
cdo de complexos agente viral-antigenos
de histocompatibilidade (existentes nas
células do hospedeiro) que podem desen-
cadear o processo auto-imune. A carac-
teristica genética desses individuos assume
assim um destacado papel no processo.

Quanto a imunidade humoral, esta de-
pende de anticorpos, que, como ja visto,
estdao situados entre as imunoglobulinas.
Estas englobam, além dos anticorpos, ca-
deias pesadas, cadeias leves, moléculas
parecidas com a estrutura basica da IgG,
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mas desprovidas da capacidade de com-
binagcao com o antigeno.

Como a inoculacio de uma molécula
protéica em um animal permite a obten-
cao de um anti-soro altamente especifico
a essa proteina, foi possivel verificar que
as imunoglobulinas com a estrutura in-
teira (duas cadeias pesadas e duas leves
ligadas pelas pontes sulfidrilicas) origi-
nam as especificidades denominadas +,
a, w O, & que aparecem entre as 5 classes
de imunoglobulinas (anticorpos ou nao),
tornando-se entao conhecidas como IgG,
IgA, IgM, IgD e IgE, respectivamente.

As cadeias pesadas é que apresentam
os grupos determinantes dessa especifici-
dade, enquanto nas cadeias leves vamos
encontrar duas novas especificidades co-
nhecidas como x e )\, niao ocorrendo as
duas especificidadeg simultaneamente na
mesma molécula.

Analisando ainda em mais detalhe as
especificidades existentes nas cadeias pe-
sadas, foi possivel encontrar novas varia-
coes antigénicas, surgindo entao as cha-
madas Sub-classes, onde temos para a
IgG as variacoes IgGl, IgG2, IgG3 e
IgG4, que apresentam propriedades €
funcoes diferentes, Variagbes semelhan-
tes vamos encontrar também na IgA e na
IgM. Ainda, em relacdo a variacao anti-
génica das imunoglobulinas, cabe referir
a ocorréncia de outros tipos de variantes,
conhecidos como alotipos, isotipos e idio-

tipos.

Observando todas essas variacoes e se
com elas quisermos realizar uma a_néhse
combinatéria, em funcao das varlacoes de
classe e sub-classes, além da cadeia leve,
veremos que estamos diante de enorme
variedade de anticorpos ou imunoglobu-
linas, que se constituem em uma extensa
familia, o que permite observar o quao
complexa é a resposta lImune.

Nas linhas seguintes, veremos algumas
consideracoes sobre o complemento.

COMPLEMENTO

A participacao do complemento nos me-
canismos de defesa é conhecida desde ha
muito tempo. Hoje, se sabe que ele podia
participar tanto na defesa quanto na
agressdo. Participa quer nos. processos
decorrentes de uma incompatlblhdade san-
guinea, tanto do sistema ABO como do
Rh (via hemolise ou fagocitose), como
em varias outras condi¢oes imunopato-
légicas, como por exemplo, em processos

inflamatérios, no lGpus eritematoso, le-
soes renais, articulares, neurolégicas, etc.

Consiste de um complexo de proteinas,
correspondendo a 15% das globulinas
plasmaticas, varias delas glicoproteinas,
envolvendo nove (9) componentes, sendo
algumas termolabeis e outros termo-esta-
veis (Vide Tabela A). Ess2s componenics
sao ativados dentro de uma seqiiéncia re-
gular, podendo ser envolvidos todos os
componentes ou parte deles, o que cer-
responde as chamadas vias direta ou
classica e alternada ou indireta.

Pela primeira via, normalmente, ha en-
volvimento de anticorpos e formacao de
imunocomplexos e a ativacdo se inicia
através do componente Cl1 e se completa
com C9, enquanto na via alternada esta
independe de anticorpo e se inicia a par-
tir de C3. (Vide Esquemas 1 e 2).

Como substancias capazes de ativar a
via, alternada, podemos citar lipopolis-
sacaridios, enzimas do tipo tripsina. po-
lissacaridios de origem vegetal, entre ou-
tros. (Vide Tabela B).

Os dois mecanismos de ativacao do
complemento sdo altamente importantss
para garantir a defesa plena do organis-
mo e conseqientemente a sua homeostasia.

Na via classica, as imunoglobulinas hu-
manas pertencentes as sub-classes de IgGl1,
IgG2 e IgG3, assim como a IgM sdo capa-
zes de realizar a ativacdo, porém IgG4,
IgA, IgD e EgE ndo o fazem. IgG3 é a
mais ativa, seguida de IgGl e IgG2.

Recentemente, se verificou que outras
substancias como DNA, proteina C-reati-
va e enzimas do tipo triptico também po-
dem ativar a via classica. Igualmente vi-
rus RNA tumorais (virus leucémicos Mo-
loney e virus da estomatite vesicular)
podem exercer essa agao.

O componente Cl é constituido de trés
(3) subcomponentes conhecidos por Claq,
Clr e Cls, sendo ativados sucessivamente.
A subunidade Clq se fixa a regiao Fec de
1gG ou IgM, onde, pelo menos duas dessas
subunidades devem se ligar aos sitios CH2
e CH4 das imunoglobulinas G e M para
serem ativados. Uma vez ativado Claq,
atua sobre Clr e este ativado passa a
atuar sobre Cls, ativando-o. As trés
subunidades sao mantidas interligadas
através do ion calcio (Ca+t++), Cls ati-
vado adquire atividade de serina-estera-
se, atuando conseqiientemente sobre o
componente C2, originando o componente
C2a e dal sobre o componente C4 (forma-
do por uma cadeia tripetidica) (Esque-
ma 3), originando C4a (fragmento me-
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TABELA B

Substancias ativadoras do complemento

Via Classica

Anticorpo (Classes IgM e IgG, sendo sub-classes

de IgG, em ordem decrescente I1gG3, 1gGl, 1gG2).

DNA-AC. poliinosinico
Prot. A estafilococo + IgG
Conglutinina — Conglutinogénio

Proteina C-reativa
Polidanions e polications _
Enzimas proteoliticas (proteases bacterianas ou

bovino tissulares, plasmina, Kalicreina)
Certos virus RNA
Via Alternada Paredes celulares de bactérias

Lipopolissacaridios

Extratos de parede de leveduras (zimosan)
Fator do veneno de cobra (C3b cobra)
Agregados de imunoglobulinas de todas as classes

Certas imunoblobulinas na ferma moendmera

Outros pclissacaridios
inulina

agar

Ag. glicoprotéicos de
Schistosoma mansoni

Fator nefritico de C3 (anticorpo IgG dirigido con-
tra a convertase de C3; C3b-dependente
Hematias de ccelho

Meios para contraste radiolégico

Celofane para dialise renal

Outros

Plasmina

Linfocitos B

Células do carcinoma
Virus Epstein-Barr

—

101r) e C4b (fragmento maior). Nessa fase
) 1on magnésio (Mg++) é também com-
ponente importante,

i O complexo Ag-AcCl, 4b, 2a atua sobre
C3, (vide Esquema 3) ativando-o e des-
dobrando 2 molécula em componentes
C3a e C3b. C3a € um polipeptidio biolo-
gicamente ativo, com atividades diversas,
como anafilatoxica, quimiotitica, espe-
cialmente para leucécitos polimorfonu-
clez:\res,_ producao de atividade semelhan-
te as cininas que ndo histamina, atuando
pois no processo inflamatério,

O componente C3 se fixa ao complexo
Ag-Ac C1, 4, 2 formando Ag-AgCl, 4b,
2a, 3b, que passa a atuar sobre C5 e dai
0 processo se repete até envolver o com-
ponente C9. Pode ocorrer também blo-
queio da reacdo em C3, em C5 ou em
C7. (Havendo envolvimento até C9, pode
ocorrer a lise da célula cuja membrana
fixou o complexo, originando hemélise
ou bacteri6lise, principalmente com bac-
térias Gram negativas.

Se o processo Se interromper em C3,
C5 ou C7, teremos incrementacao das
atividades fagocitaria, anafilatéxica e qui-
miotatica para polimorfonucleares e mo-
nocitos.

Na via alternativa, além do que ja foi
dito, pode ocorrer ativacdo direta de C3
por agregados de imunoglobulinas A, G
e E. lipopolissacar:dios, glicoproteinas, etc.
A sua ativacdo também encerra um me-
caniSmo complexo onde estio envolvidos
fatores outros, como a properdina, Fato-
res A, B, D, Fator de Iniciacdo, Fator ne-
fritico de C3, cujos mecanismos de atua-
¢do se assemelham aos encontrados na
via cléssica.

A properdina é uma glicoproteina com
P.M. de 185.000 e mobilidade eletroforé-
tica de gama-2-globulina. O fator A é
outra proteina de peso molecular elevado
que apresenta semelhancas em suas pro-
priedades com C4. O fator B é termolabil
(50°C, 20 minutos), com P.M, 95.000, que

C— 12 —
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Ativadores clissicos citados (imunolégicos ou mio)
Esquema 1 — Esquematicamente a vin clissica se caracteriza peln seguinte sequéncia

C, (C1,q,r,s) — pr6-enzima

!

C| (C‘, q.r, S)

Ce C,
/ ™
Cai 2!
Cs
Ct, 4,2
Cs
Cia
C3b \
C1,4,3b
Cs
/ \ s
C;.4, 3b,5b '
Cs-Co

Lise, Citotoxicidade
wit 1S e
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Esquema 8 — Estyuturas dos componentes €3, (4 e
subcomponentes ¢ inativadores

C3 convertose

Sftio de atuagio do
inativador de C3b + J3H

Ch e algumag das fungoes dos
especificos

Csa L _C 3b R
PM = 8.500 I‘
Cab R C3c :'//' Cadeia aI
PM-171.000 T T PM110.000 Sitio de atuacio junto a0
Cac Sitio de receptor de C3b 3 nfvel de
PM - 140.000 fixack | Cadeia 8 membrana celular. -
¢ao
Cad do83 L/ PM70.000
PM - 30.000

Area de C3b responsével pela
modulagdo da enzima C42
para conversdo a C5 conver-

tosa.

Arca de C3b responsével pela
modulacdo do fator B

Local de atuag3o do inativa-
dorde C4b+fB1H

C4b

Z

i e} —t g

Y,
-

Componente c4

Canain Sitio de atuagao junto 20
receptor de C4b a nivel da

membrana celular.
Cadeia 8

Cadeia Y __l__

Chb

| e——

—

CHa Co5d

)

Cbec

L

)

Cb convertase

NN

— -
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embora distinta de C2 a ele se assemelha
em suas propriedades e migra como beta-
2-globulina. O fator D também é termo-
1abil (56°C, 20 minutos), de P.M. 25.000
e migra como gama-globulina, Quanto ao
fator de iniciacdo, trata-se de uma beta-
globulina, com P.M. de 170.000 e o fator
nefritico de C3, corresponde a uma pro-
teina encontrada em soros de alguns pa-
cientes com nefrite hipocomplementémi-
ca mesangio-capilar.

Ativadores como =zimosan, complexos
Ag-Ac ou produtos bacterianos interagem
com o fator de iniciacao e com os fato-
res B, D e C3 inativos, originando um
enzima proteolitico que tem C3 como seu
substrato natural, clivando-o e depositan-
do C3b na superficie da célula, onde se
repete o ja referido para a via classica.

A enzima C3bB é capaz de clivar mais
C3 e o processo se acentua se nao houver
participacdo de bloqueadores cue ocorrem
também na via classica, implicando desta
forma na instalacdo de processos imuno-
patologicos.

A atividade de C3bB é estabilizada pela
properdina.

Como ja apontado, existem varias ana-
logias no que respeita as propriedades fi-
sico-quimicas dos fatores das vias clas-
sica e alternada e dos mecanismos de ati-

vacao dessas proteinas. Cls se assemelha
ao fator D, pois ambas sio enzimas se-

rina—esterage. Cls cliva C4 ¢ C2 e o frag-
mento maior de cada ¢ entdo incorpo-
rado em um novo enzima, na presenca

de magnésio. O fator D cliva o fator B,
cuja molécula tem propriedades fisico-
quimicas semelhantes a C3, nz presenca
de C3b.

_Entre as proteinas reguladeras ou ina-
tivadoras do sistema, temos a destacar a
B1H e C3INA, que blogueia a unido de
031?, B, D e properdina. 131H parece com-
petir com o fator B-Properdina, quanto
a um sitio presente em C32b.

A properdina e C3Nef estabilizam a
convertase de amplificagao C3bB, permi-
tindo assim uma ativacdo mais intensa
de Cs3.

A observacdo de que o teor baixo de
acido sidlico tem importancia na ativacéo
da via alternada demonstrou também
aque a membrana basal dos rins nefriticos
€é relativamente deficiente em A&cido sia-
lico quando comparado com 08 rins nor-
mais, sugerindo dessa forma ser essa de-

ficiéneia um fator que contribue para a
patologia local.

Além dos inibidores acima referidos,
podemos ter oulros, a saber: inibidor de

C1 esterase (também uma proteina com
coeficiente de sedimentacao 3S, alfa-2-

globulina que se combina com Cls), ina-
tivador de C6 (outra proteina, capaz de
inibir o sitio hemolitico C5b, 6), inativa-
dor de anafilatoxina (remove o aminoé-
cido terminal de C3a, produzindo a perda
da atividade anafilatéxica), proteina que
se combina a C4 (trata-se de uma protei-
na com alto P.M. que interage com C4b,
qgue por seu turno permite a interacéo
com o inativador de C3b).

In vitro, varias substancias podem atuar
sobre os componentes do complemento,
citando-se a titulo de exemplo: tempera-
tura, acidos fortes e fracos, como o aci-
do aminocapréico, venenos enzimaticos,
como o diisofluorfosfato, substancias que-
lantes, omo EDTA, devido a remocao do
calcio, compostos quaternarios de piridi-
na e derivados da benzamidina. Também
podem inativar: anticorpos especificos
para cada componente, o metaperiodato
de potassio, lectinas (de mamona, germe
do trigo, soja, PHA), compostos orga-
nofosforados, acidos carboxilicos fracos
como o acido maleopimarico e fumaropi-
marico, Tivemos oportunidade de obser-
var que a oxifenilbutazona, em doses ele-
vadas, atuava sobre o complemento total
ou Seus componentes,

Sintese e Catabolismo do Complemento

A sintese de varios componentes do
complemento pelo tecido fetal pode ser
demonstrada ao fim de 6 a 12 semanas
de gestacdo. Ao nascimento, os niveis de
CH50 e dos componentes individuais estao
invariavelmente reduzidos (10 a 50% do
nivel de adulto). Ao fim de 5 anos, 0s
niveis se igualam aos de adulto. Dos trés
componentes estudados, nenhum atraves-
sa a placenta.

As células do parénquima hepatico sdo
o sitio principal de sintese para varios
dos componentes do complemento.

Ha evidéncias que os inibidores de Cl,
C3, C6 e, provavelmente C9 sao também
sintetizados pelo figado.

Baixas concentragdes de complemento
sdo igualmente observadas nas doencas
hepéaticas graves.

) |,
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Outros sitios implicados na sintese de
componente C1 seriam as células epite-
liais do intestino, fibroblastos e monéci-
tos, sendo mais ativas as primeiras.

Em individuos normais, o consumo de
cada um dos componentes é muito rapido,
aproximadamente 2% do “pool” plasma-
tico deve ser renovado diariamente, sen-
do esta metabolizacdo mais rapida que o
de outras proteinas similares (imunoglo-
bulinas, albumina, lipoproteinas, etc). As
razoes para isso sdo desconhecidas.

Censumo do complemento e sesus
componentes na Doenca e na Saude

Em varias condicoes infecciosas e infla-
matorias ocorre elevacdo dos titulos de
complemento. Aumentos moderados temos
na terapia por corticosteréides, endotoxe-
mia, estimulos fagocitarios e outros even-
tos associados com inflamacdo. Um aspec-
to semeclhante observamos na gravidez,
especialmente durante o 4.° trimestre.

Nos pacientes em estado critico, hipo-
tensos e pré-terminais, encontra-se coa-
gulacdo intravascular disseminada e o0s
niveis de CH50, C3 e muitos outros com-
ponentes estdo invariavelmente dimi-
nuidos.

Os mecanismos envolvidos nesses pa-
cientes sdao multiplos, mas podem reﬂetl’r
a presenca de certas enzimgs_prpteoh-
ticas no sangue, capacidade diminuida da
sintese do complemento e quebra dos me-
canismos de controle.

Em varios pacientes com. angicec_lerpa he-
reditario, lapus eritematoso sistéemico,
anemias hemoliticas mediadas por com-
plemento e em casos de glomerulonfefrl—
tes, foi demonstrado um ritmo catabolico
aumentado e esses dados regpqndem por
sua reduzida concentragao seérica.

O Fator B também se apresenta em
ritmo catabélico agmentado em paclentes
com doencgas por imunecomplexos.

A determinacio do teor de varios com-
ponentes do complemento, bem como 0
nivel de CH50/ml, podem Ser realizados
no laboratério clinico, principalmente
para Clg, C3, C4, Fator B e Inibidor
de Clq.

Diferengas genéticas dos componenteﬁ
do complemento também tém s.do descg2
tas no homem, mais comumex:te de -
Desses pacientes cerca de 40% S0 i
faixa normal, 40% apresentam lupus eri-
tematoso disseminado e 20% apresentam-
se com colegdo de outras doengas.

As deficiéncias do complemento estio
associadas com doencas do tecido con-
juntivo. A deficiéncia por C3 esta as-
sociada com infeccbes recurrentes, azsim
como com o efeito destruidor sobre o go-
nococo e meningococo, onde oS individuos
deficientes s3do altamente suscetiveis a
esses agentes,

Muitos pacientes com deficiéncia de C2
nao tém infeccées sérias. Mais recente-
mente, verificou-se que em duas criancas
com deficiéncia de C2, cada uma tendo
trés episédios de septicemia, houve uma
deficiéncia parcial do Fator B (50%) da
via alternada. O agente predominante foi
o Streptococcus pneumsniae, normalmente
um organismo fagocitado com dificulda-
de, a menos que C3b estivesse depositado
em sua superficie.

Na auséncia de C2, a via alternada po-
deria ser o Unico mecanismo para opso-
nizar as bactérias envolvidas por C3b.

Uma anormalidade mais complexa da
via classica é a dos niveis de Clqg redu-
zidos e que podem ser encontrados em
pacientes com baixas concentracdes de
IgG.

Os estudos do consumo metabdlico de
Clg em agamablobulinémicos demonstram
uma remocao acelerada deste componente

Também, pacientes com alinfoplasia ti-
mica podem apresentar profundas baixas
de Clq.

Na sindrome de Leiner (severa derma-
tite seborréica, diarréia intratavel, in-
fecgOes recurrentes, geralmente por ger-
mes Gram-negativos), encontrada em
criancas alimentadas ao seio, temos uma
anomalia herdada quanto a atividade fa-
gocitaria e o componente C5 desses pa-
cientes parece ter certas anomalias fun-
cionais quando comparado com o C5 de
individuos normais.

No angio-edema hereditario, a doenga
se caracteriza por reduzida atividade fun-
cional de C1 INH, ou seja, fator inibidor
de CI.

Criancgas esplenectozidas tém maior ris-
co de septicemia que as normais. Isto é
atribuido ao fato que alguns dos compo-
nentes da via alteranda sao sintetizados
no bacgo.

Na artrite reumatédide, o complexo Ag-
Ac pode ativar o sistema complemento.
Nos pacientes, porém, os niveis de com-
plemento estdo normais ou ligeiramente
aumentados, exceto para um pequeno
subgrupo com vasculite que pode ter va-
lores diminuidos. Por outro lado, no li-
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quido sinovial a atividade hemolitica do
complemento encontra-se bem diminuida
quando comparada com o0s niveis séricos.
No liquido sinovial encontram-se dimi-
nuidos C4, C2, C3 e C9. Os fatores qui-
miotaticos Cba e C567 estdao presentes em
cerca de 50% dos fluidos articulares
desses pacientes. Os produtos de clivagem
de C3, C4 e Fator B também tém sido
al demonstrados.

ESTADCS DE HIPERSENSIBILIDADE

Tomando-se em consideracdo os reagen-
tes até agora abordados, i.e., antigeno, an-
ticorpo, complemento, linfocinas e células
partic.pantes ou seus produtos, pode-
mos analisar algumas de suas consequén-
clas desagradaveis in vive, quando inte-
ragem entre si, principalmente aquelas
enquadradas na condi¢cao de hipersensi-
bilidade.

6 o 03
o o)
Mastocito
@) O

0 O T e T

A combinacdo com o antigeno (aler-
geno, medicamentos, contrastes radiologi-
cos, substancias quimicas diversas, etc.)
faz com que o mastécito desgranule e li-
bere aminas vasoativas, principalmente a
histamina, gerando o processo inflama-
torio.

No processo de desgranulacgiao, o sis-
tema AMP-ciclico, através da adenilci-
clase, estd envolvido. A utilizacdo de
medicamentos (Isoprenalina, Intal), ca-
pazes de estabelecer maior resisténeia da
membrana do mastécito ou maior estabi-
lidade dos seus granulos suportando maio-
res quantidades de AMP-ciclico, impede
a liberacao da histamina.

Enquanto na anafilaxia, a sensibiliza-
cao do organismo é sempre levada pela
mao humana, na atopia ela independe do
homem, existindo um fator genético que
atua na producao mais elevada de IgE.
Nesta condigao, podemos tomar como
exemplo, a asma brénquica, a rinite alér-
gica, a urticaria, o fenémeno de Praus-
nitz-Kustner (PK). £ conhecida a reacéo
que pode ser observada no globo ocular
por instilagdo ou contato com produtos

A classificacio de Gell & Coombs, per-
mite enquadrar essas condic62s nos cha-
mados tipos I, II, III, IV e V.

Tipo 1 — Tipo anafilatico ou hista-
minico.

Tipo II — Tipo citotéxico,

Tipo III — Por complexos Ag-Ac t6-
xicos,

Tipo IV — Mediada por células (tipo
retardado).

Tipo V — Tipo estimulatério.

Tipo I — Anafilatico — Nesta moda-

lidade, incluimos os classicos tipos de

anafilaxia e atopia. A histamina é a prin-
cipal responsavel pelo fendmeno. N=zle
estd envolvida a IgE, que por sua cito-
tropia, fixa-se aos receptores dos masto-
citos via por¢ao Fec, conforme o esquema:

0O
e o
o © o \ Hista -
Mastdcito +Ag -Hos
.0 L
C o0 o Ve § ()

diversos aos quais os individuos sio alér-
gicos, e que se manifestam por um inten-
so lacrimejamento, quando nao por rea-
¢Oes mais complexas.

Como exemplo da sua importancia con-
vém lembrar que dependendo da forma
em que ela se manifesta, localizada ou
sistémica, pode conduzir o individuo 2a
morte,

Tipo IT — citotéxico. Esta é outra mo-
dalidade muito importante, pois envolve
destruicdo de células, quer por apresen-
tarem em Suas superficies antigenos delas
mesmas, ou por absorverem esses anti-
genos as superficies de suas membranas.

Ccorrendo a combinacao do antigeno
(situado ao nivel da membrana celular),
com o anticorpo, havendo participagdo
de componentes do complemento, pode-
mos observar destruicao dessas células,
através de lise celular, incrementacao da
fagocitose, imunoaderéncia.

Como exemplo do primeiro caso, temos
0 que ocorre na incompatibilidade mater-
no-fetal do Sistema Rh, onde os anticor-
pos anti-Rh maternos (IgG), atraves-
sando a barreira placentaria, irdo se com-
binar as hematias Rh positivas (antigeno
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Esquema 1T — Inferncio celular na Resposta Imune, Produatos oriundos

cooperaciio eelulnr,

Hipersensibilidade
Retardada

Ceélula plasmatica

Fator de inibicdo de macrofago = MIF,
Fator de ativacao de macrofago = MAF.
Fator de aglutinacdo de macrofago =

Fator (es)
Supressor(es)

S
=55 53) —> 1gG, IgM, IgA, IgD, IgE

dessa

Resultado final de sua estimulacio .

Morte Celular

Medula ossea
(Mucosa?)

Mastocito

PROLIFERACAO

MAggF.

Fator de crescimento do linfécito B = BCGF.
IL—1, IL—2, IL—3 — Interleuquinas, 1,2, 3.

INF—., = Interferon v.

Rh presente), com consequente destrul-
cao das mesmas. o _
No segundo caso, o individuo pode estar
fazendo uso de um medicamento ao qgual
esta sensibilizado. Este medicamento pode
se ligar a superficie de uma hematia

(amidopirina, quinidina) ou a uma pla-
queta (sedormida), provocando a combi-
nagao com o anticorpo e a instalacao de
um quadro de anemia ou plaguetopenia,
decorrentes de mecanismos de lise ou fa-
gocitose dos complexos Ag-AC.

. .
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Outros exemplos envolvendo esse tipo
de mecanismo podem ser citados na ane-
mia hemolitica aufo-imune na tireoidite
de Hashimoto, na sindrome de Goodpas-
ture (anticorpo combinando-Sse com a
membrana basal do glomérulo renal).

Tipo III — Por complexos Ag-Ac. —
Neste tipo, deve-se ressaltar que d=cor-
rem da deposicdo dos complexos Ag-Ac,
em zonas de excesso, quer de um quer d2
outro componente. Esses complexos, ge-
ralmente, sdo toxicos. Localizados em va-
sos sangliineos, causam vasculites; se no
glomérulo renal, teremos a glomerulo-
nefrite, ete.

Como exemplo de excesso de antigeno
nos complexos formados, podemos exem-
plificar com o que ocorre na doenga do
soro, e como excesso de anticorpo, o ve-
rificado no fenémeno de Arthus.

Cs complexos formados na zona d:z ex-
cesso de anticorpo, geralmente, ainda
formam precipitados no local dz reacay,
enquanto os formados na zona de exces-
so de antigeno sao soluve.s.

No fenémeno de Arthur, os complexos
se localizam no ponto de inoculagao do an-
tigeno que, fixando complems=nto, atraem
pol.mortonucleares ao local. Estes ao fa-
gocitarem os complexos, sofrem a sua
acao toxica, morrendo e liberando enzi-
mas, especialmente a tripsina, que vem
a agravar o quadro, que culmina em ne-
crose,

Na doenca do soro ,0 mecanismo das
vasculites e semclhante, sendo que ai
ocorre difusao dos complexos e nos pon-
tos onde os mesmos se localizam ocorrem
os efeitos téx.cos, podendo-se destacar a
variada sintomatologia, desde uma sim-
Ples dor de cabega ao enfartamento gan-
glionar, urticaria, dores articulares, etc.,
todas resultantes da reagdo inflamatéria
que dai se instala,

Outos exemplos da importancia desses
complexos Ag-Ac, e pertencentes a e se
tipo de hipersensibilidade. podem ser ci-
tados nas glomerulonefrites observadas
no lupus eritematoso sistémico, nas in-
fecgdes por certos tipos de estreptococos,
na lepra, ou em outras infeccdes bacte-

rianas ou virais, muitas vezes com graves
conseqiiéncias para o aparelho visual.

As imunoglobulinas participantes desse
tipo de hipersensibilidade pertencem as
classes IgG e IgM.

Tipo IV — Tipo Celular — Aqui va-
mos observar a partcipagao efetiva do
linfocito T ou seus produtos (linfocinas).
Engloba como exemplo classico a prova
tuberculinica (Reacao de Mantoux), Em-
bora esta prova seja a mais usSada, esse
tipo pode ocorrer com qualgquer antigeno.
Dela depende em grande parte a defesa
celular, anteriormente referida. Nesta mo-
dalidade ainda encontramos oS mecanis-
mos de rejeicdc de enxertos, na defcsa
contra o cancer, e em varias doengas auto-
imunes.

Tipo V — Estimulatério. Nesta modali-
dade o0s anticorpos nao fixam o comple-
mento, sao esp<ecificos para receptores
localizados nas superficies de certas célu-
las, e {ém um papel importante, pois es-
timulam essas células a um ritmo de re-
producao acelerada e nao a induzem a
morte. Este tipo pode ser descr.to em hor-
monios tireoidianos (THS/LATS), como
o observado na doenca de Graves. Nesia
doenca, o anticorpo se combina com o
hormoénio induzindo as células a uma
maior produgio hormonal, pelo estimulo
& mult.plicacdo celular acelerada.

Exemnlos semelhanies podemos obser-
var com sSoros anti-linfocitarios.

Em resumo, os tipos I, II, III e V en-
volvem anticorpos que podem pertencer
as classes IgE, IgG, IgM, enquanto no
tipo IV os principais envolv.dos sdo &s
linfocinas, produzidas pelos linfocitos T.
Portanto, com excessao do tipo IV, nos
demais o linfécito B é o que esta im-
plicado.

Concluindo, para uma perfeita condi-
cdo imune, necessitamos da conjugacao
dos mecanismos ligados a imunidade ce-
lular e humoral. Entretanto, dependendo
das circunstancias em que o sistema imu-
ne seja mobilizado e do equilibrio das cé.
lulas TH e TS, entre outras, essa ho-
meostasia pode ser rompida, surgindo
entdo as alteragbes imunopaiclégicas.
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DISTROFIA CORNEAL LATICE:
Revisao e apresentacido de 10 casos

JOSE LUIZ RIQUELME, JOAQUfN BARRAQUER,
LEIZER DE CASTRO VALADAO, RICARDO PEDRC CASAROLI MARANO

RESUMO

Os autores apresentam 10 casos de distrofia latice da cornea
do tipo 1 (Biber-Haab-Dimmer), dos quais 3 casos nido apresentavam
o aspecto biomicroscopico tipico (higuras latice). Fazem também uma
ampla reviado bibliografica, expondo os aspectos historicos, etiologi-

coS, 0 t1p0 de tl&l‘lSmleaO, a controvérsia existente quanto a idade de
aparicao dos primeiros sintomas, a evolugdo natural, caracteristicas
especificas, classificacdo, histopatologia, diagnéstico, diagnéstico dife-
rencial, terapéutica e recidivas em enxertos. Chamam a atencdo para
cS ploblemac sociais e econdmicos da patologia e concluem ressaltan-
do os possiveis equivocos diagnésticos que pcdem ocorrer nos estagios
mais avancados da enfenmdade

SUMMARY
Corneal Lattice Dystrophy

The authors present 10 cases of corneal lattice dystrophy type I
(Biber-Haab-Dimmer). Eight of the cases did not present the typical
biomicroscopic aspect (lattice shape). Theyv also carry out a wide
bibliographic review, exposing the historical and aethiological aspects,
kind of transmission, the current controversies concerning the age
of apperance of the first symptoms, the natural evolution, specific
characteristics, classification, h*stOpathology, diagnosis, differential
diagnostic, therapeutlcs and recurrence in grafts. They refer to the

social and economic problems of the pathology,

and conclude under-

lining the diagnostic mistakes which can occur in the early and late

steps of {he disease.

INTRODUCAO

("}eralmente conhecida como distrofia
reticular e/ou distrofia de BIBER-HAAB-
DIMMER, a distrofia corneal latice deve
ser dividida em verdade em tipo 1 (Bi-
ber-Haab-Dimmer) e tipo 2 (Meretoja)
(49,62). Est.a classificada entre as distro-
fias corneais que afectam o estroma cor-
neano, das quais as mais 1mportantes para
seu diagnoéstico diferencial sao as distro-
gl?’as?gt)‘anular e macular (15, 17, 33, 34,

D

Esta patologia foi descrita por Biber
em 1890 e mais tarde, em 1899, Haab e

Dimmer estudandn familias distintas es-
{abeleceram o carater dominante de trans-
missao (4, 13, 17, 24, 35, 62, 79).

Classicamente o0s sintomas aparecem
préximos ao final da 1.2 década de vida,
sendo as lesoes bilaterais e descritas como
linhas acinzentadas brilhantes que se en-
trecruzam, localizadas via de regra nas
camadas anteriores do estroma corneal,
confinadas a area central. Opacidades
punctatas também podem aparecer ime-
diatamente abaixo do epitélio, irregula-
rizando a superficie da cdérnea, causando
astigmatismo irregular. Em um estagio
mais tarde toda a espessura do estroma
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¢ comprometida resultando em um as-
pecto de "vidro esmerilhado”, A visao
util frequentemente se perde entre a 3.2
e 4* décadas de vida. B® tipico a ocor-
réncia de ataques recorrentes de dor @
erosoes epiteliais que podem ser o mo-
tivo de primeira consulta (17, 33, 34, 92).

Publicacoes sobre familias portadoras
de distrofia corneal latice, acumuladas
durante 96 anos, mostram um quadro e
curso clinico muito mais variado que as
descricoes classicas de livros texto. Sao
descritas lesoes corneais pleomérficas (94),
diversidade etaria dos pacientes quanto
20 aparecimento dos primeiros sintomas
(16, 92, 94) e varios casos de distro.ia de
aparecimento unilateral confirmados hi-
tologicamente (42, 71, 78, 79, 81).

A presente publicacio tem como obje-
tivo mostrar as disparidades entre con-
ceitos esteriotipados de varios livros tex-
to e a variedade de apresentacées cli-
nicas observadas por diversos autorzs
desde a descricdo original de Biber em
1890. E efetuada uma atualizacdo biblio-
grafica a respeito dos diversos aspectos
da patologia e sfo apresentados e anali-
sados 10 casos clinicos que ilustrarao esta
proposicao.

MATERIAL E METODOS

Foi efetuada uma revisiao dos prontu-
arios de 10 pacientes com d‘agnéstico
de distrofia corneal latice (Biber-Haabh-
D'mmer), todos documentados fotografi-
camente e apresentando as seguinies ca-
racteristicas: :

— 4 pacientes do sexo feminino com
idades entre 31 e 64 anos com viédia 2ta-
ria de 47 anos;

— 6 pacientes do Ssexo masculine com
idades entre 31 e 57 anos ¢om meédia eta-
ria de 40 anos;

— 8 pacientes de terapéutica cirirgica
sendo 5 queratoplastias penetranfes cecm
finalidade oOptica em amhos olhos ¢ 3
outras unilaterais, sendo que uma Aestas
realizadas em outro centro oftalmolégico;

— 2 casos de seguimento clinico;

— seguimento clinico de 1 ano a 14 anos
e 7 meses com meédia de seguimento de
9 anos e 8 meses;

— seguimento cirGrgico de 6 anos e 3
meses;

— todos os casos cirargicos tém com-
provacao histopatologica efetuadas pela
Divisao de Cftalmlogia do Johns Hop-
kins Hospital (Baltimore — U.S.A.) ou

pela Divisao de Cftalmologia do Stanford
University Medical Center (Palo Alto —
U.S.A.);

— todos o0s casos cirurgicos, com exce-
c¢ao de uma queratoplastia penctrante
unilateral realizada em outro centro oftal-
mologico, foram efetuados por 2 dos au-
tores (Barraquer, J. e Riquelme, J. L.).

Analisaremos posteriormente os resul-
tados obtidos e subsequentemente pas-
saremos a discuti-los e comenta-los com
base em uma ampla revisao bibliografica
realizada. O resumo de certos aspectos de
importancia em cada caso ilustraremos na
tabela a seguir.

RESULTADOS

A queixa principal por ocasizo da pri-
meira consulta em todos os 10 pacientes
foli de dificuldade visual e episddics r=-
correntes de inflamagao ocular. Nove
pacientes apresentavam acuidade visual
igual ou menor a 1/10 (0,1 ou 20/200) em
1 ou ambos olhos.

A idade de aparecimento dos primei-
ros sintomas nio foi possivel ser exata-
mente estabelecida com base nas anamne-
ses realizadas, mas aparentemente situ-
ando-se entre o inicio da 2.2 e 4.2 déca-
das de vida.

A aparéncia biomicroscépica das lesdes
corneais ndo eram tipicas de d'strofia
latice em 8 casos. Um destes pacientes
(caso n.° 2) nao possui ainda confirma-
¢ces histopatologica.

Oito pacientes foram submetidos a que-
ratoplastia penetrante optica (casos n.°
1, 3,5, 6,7 8 9 e 10) obtendo acentua-
da melhoria da acuidade wvisual. Quatro
destes pacientes (casos n° 5, 6, 7 e 10)
apresentaram erosdoes corneais recorren-
tes e/ou queratite puntata superficial nos
enxertos. O tratamento sintomatico ha-
bitual com pomadas cicatrizantes e lubri-
ficantes, lagrimas artificiais e curativos
cclusivos semi-compressivos, mostrou-se
eficiente nestes casos.

Observamos historia familiar de distro-
fia corneal, inflamacoes oculares recidi-
vantes e queratoplastia penetrante, em
6 casos (casos n° 2, 3, 6, 8 9 e 10). Dois
pacientes (casos n® 2 e 4) estio sendo
centrolades clinicamente apresentando epi-
scdios de inflamagdes corneais periddicas
(3 a 4 episoddios/ano).

O temno entre a primeira consulta
neste centro e a data da queratoplastia
penetrante variou de 4 meses a 12 anos.

— 23 -
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e b meses, mais frequentemente realizada
apos o primeiro ano de seguimento.

Em 3 pacientes operados (casos n.° 6,
8 e 10) existe suspeita clinica de recidiva
da distrofia no botdao corneal doador (sem
comprovacao histopatologica).

DISCUSSAO E COMENTARIOS
I — ETIOLOGIA

Desde a descricdio da patologia por
Blb_er em 1890, esta tem sido motivo de
muita controvérsia.

Lowenstein em 1929 (56) foi quem pri-
meiro descreveu os depoésitos de mate-
rial amorfo nas camadas superficiais da
cornea. Observou que as alteragdes de-
generativas pareciam acompanhar o tra-
jeto dos nervos corneais. Mais tarde em
1957, Vrabec (100, 101) utilizando méto-
dos neurohistolégicos, atribui como etio-
logla a degeneragdo hialina dos nervos
corneais que supostamente comecaria
pela bainha de Schwann, apontando a
anestesia corneal assim como os episédios
dolorosos como consequentes desta dege-
neracdo. Wolter e Henderson (108, 109)
em 1963, tendo encontrado fibras nervo-
sas degeneradas na cdérnea confirmaram
os achados de Vrabec.

Hogan e Alvarado em 1967 (41) ana-
lisando os aspectos ultraestruturais da
cérnea de portadores de distrofia latice,
nao conseguiram -demonstrar alteragoes
dos nervos corneanos ao microscopio ele-
tronico. Resumia-se basicamente assSim,
em duas, as teorias sobre a etiologia da
distrofia latice da coérnea (24, 62):

1.2 — Os nervos corneais seriam pri-
meiramente afetados, sendo a degenera-
cio das fibras colagenas uma consequén-
cia de distarbios nutricionais decorrentes
de uma inervacao patologica (56, 76, 100,
101, 108);

2.0 _ Seria uma degeneracio primaria
das fibras colagenas do estroma cornea-
no (12, 22, 26, 28, 41, 43, 60).

Depositos de complexos protéicos mu-
copolissacaridos entre as lamelas cor-
neais foram encontrados por Slveges
(95) em 1967.

A demonstracido histoguimica de depo-
sitos amiléides nas opacidades corneals
desta distrofia, deve-se a Steitelberger e
Nemetz (83) assim como Queiroz e Brick
(77) em 1961. Subsequentemente autores
como Klintworth (48) em 1967, Smith e
Zimmerman (86) em 1968, Garner (32)

em 1969, Bowen e colaboradorzss (5) em
1970, Ramsey e colaboradores (80) em
1972 e Meretoja (62) também em 1972
confirmaram estes achados e a distrofia
corneal latice tipo 1 (Biber-Haab-Dimmer)
passou a Ser considerada como amiloido-
se localizada, diferenciando-se de um se-
gundo tipo, a distrofia corneal latice tipo
2 (Meretoja), esta asSociada a amiloidose
sistémica. Lisch (54) em 1980 refere-se
a patologia como s2ndo puramente um
distarbio hereditario do metabolismo cor-
neano. Yanoff e col. (102) em 1977 re-
forcaram a idéia da amiloidose localizada,
afirmando serem os devdsitos amildides
da coérnea nesta distrofia, produtos ex-
tracelulares sintetizados por qu2ratécitos
e também supostamente por células do
epitélio corneal.

Mondino e cols. (68) em 1930 e pos-
teriormente Weeler e Siferman (105) em
1983, usando métodos bioquimicos e imu-
nolégicos, identificaram. proteinas AA e
AP nos depdésitos amiléides do estroma
corneal de pacientes com distrofia latice
tipo 1. A presenca da proteina AA sugere
que esta distrofia estd antigenicamente
relacionada com amiloidose Secundaria
associada com inflamac¢do cronica ou fe-
bre familiar do Mediterraneo (105). Nao
se conseguiu demonstrar no soro destes
pacientes a presenca de proteinas rela-
cionadas ao amiloide A (SAA protein).
Esta proteina geralmente encontra-se ele-
vada nos pacientes com amiloidose se-
cundaria sistémica e aparentemente sen-
do percursora do amiloide AA. Os depo-
sitos diferem dos da amiloidose sistémi-
ca em sua sensibilidade a oxidacdo pelo
permanganato de potassio. Wheeler e Ei-
ferman (105), baseando-se nestes acha-
dos concluem que possivelmente a subs-
tancia amiléide da distrofia latice tipo 1,
derivaria de uma outra proteina precur-
sora que deveria ser formada por um
mecanismo patogénico distinto. Estes da-
dos fonecem consisténcia ao conceito
atual de que anormalidades locais da
cornea seriam o fator principal na pato-
génese da amiloidose na distrofia latice
tipo 1 da coOrnea.

ITI — RACA, IDADE, SEXO,
TRANSMISSAO

Esta distrofia afeta indistintamente pa-
clentes do sexo masculino e feminino se-
gundu_ publicagdes na Europa, Asia e
América (79), ndo existindo casos refe-
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ridos em pacienties da raca negra, sendo
possivelmente patologia com predilecao
3 raca branca (70).

A transmissdo foi confirmada por dis-
tintas publicacoes com base nas investi-
gacoes individuais em 1899 de Haab (35)
e Dimmer (13) que estabeleciam o cara-
ter dominante de {ransmissao da pato-
logia. Bucklers (6) em 1937 relata varias
genealogias, refor¢ando o carater autos-
somico dominante de transmissiao nao li-
gado ao sexo (5, 15, 17, 21, 55, 61, 62,
78). Existem mengdes de possivel trans-
missao autossémica recessiva (33, 34).

Um dos pontos de grande controvérsia
na literatura cientifica referente a pato-
tologia em questdo, é quanto a idade de
aparecimento das primeiras alteragdes.
Usualmente, grande parte dos autorss,
descrevem seu inicio no final da 12 dé-
cada ou préximo a puberdade (6, 24, 70,
78, 79, 94) evoluindo com dificuldade vi-
sual progressiva, até o comprometimento
total da visdo 1util ao redor da 2.2 ou 3.2
décadas (15, 33, 34, 97). Alguns autorses
nao compartem com esta idéia, a exem-
plo de Duke Elder (17), em Sua conhe-
cida obra, mencionando que o inicio dos
sintomas poderiam retardar-se a 3.2 ou
42 decadas (17, 94) ou até mesmo casos
com aparecimento na 6.2 década (78, 81).
No outro extremo, encontramos as refe-
réncias de Stansbury (79, 92) que cita
v caso de uma crianca do sexo masculi-
10 de 2 anos de idade com sintomas e
8lnais precoces do quadro corneal e a in-
vestigacao mais recente de Dubord e
Krachmer (16) relatando 7 casos de diag-
nostico precoce em criancas com idades
variando entre 3 e 13 anos.

IIT — CARACTERISTICAS GERAIS,
EVOLUCAO NATURAL

Vlia de regra as distrofias da cérnea
podem ser claramente distinguidas de
outras afeccOes corneanas, pelo seu as-
pecto bilateral e simétrico, sua morfolo-
gla caracteristica associada a auséncia de
vascularizacdo. Adicionalmente os crité-
rios fundamentais de toda heredodegene-
racao aplicam-se igualmente a esta alte-
racao corneal: inicio aproximadamente na
mesma idade em diferentes membros de
uma mesma familia (homocronicidade) e
a constancia intrafamilial da alteracao
corneal em sua evolucao. A forma clas-
sica de distrofia corneal familiar é ge-
ralmente claramente progressiva, origi-

nando uma diminuigdo da acuidade visua]
em certa idade e eventualmente incapaci-
tando o paciente ao trabalho, algumas
vezes em seu apice de produtividade, as-
pecto este de relevancia social (21).

Frequentemente og periédicos ataaues
de dor ocular com fotofobia, lacrimeja-
mento, congestdao cenjuntival e a dimi-
nuicao da visdo sao sinais e sintomas
presentes na distrofia latice (12, 13, 55,
61, 78, 79, 94). Estas erosoes corneais re-
correntes, provavelmente por adeSao epi-
telial defeituosa das extensées p2ninsula-
res intraepiteliais na membrana basal
corneal e zona subepitelial sugeridas por
Fogle e cols. (20) em 1975, contribuem
para as irregularidades da superficie cor-
neal que levando a um astigmatismo
irregular da cérnea serdo Supostamente
os responsaveis pela acuidade visual re-
duzida nos estadgios mais avancados da
enfermidade (33, 34). Francois e Fehér
(24) sugeriram como causa principal da
baixa da acuidade visual, as cicatrizes
corneais centrais resultantes destas ulce-
racoes superficiais recidivantes.

Certamente as conclusdes de Ramsay
(79) relatadas em seu completo trabalho
de 1957, serviram sobremaneira como
orientagdo para os vAarios autores de li-
vros texto o que poderia resultar em uma
visdo esteriotipada da patologia.

As caracteristicas gerais, assim como
a evolucdo da distrofia corneal latice,
foram por varias ocasides motivo de dis-
cussdo. Foram. registrados, por exemplo,
varios casos unilaterais de aparecimento
tardio (42, 79, 81) sendo o primeiro re-
portado por Netchalewa (71) em 1937 e
mais recentemente, em 1974, por Rabb,
Blodi e Boniuk (78) que descrevem mais
casos de comprometimento unilateral.

Na publicacdo de Sturrock (94) em
1983 consta uma famdilia na qual se com-
provou histopatologicamente a presenca
da distrofia em um de seus membros,
tendo a sintomatologia iniciado na 4.% dé
cada de vida e em alguns casos ndao an-
tes da 6.2 ou 7.2 década. Relata também
uma familia na qual, em 5 de seus mem-
bros, foi diagnosticado equivocadamente
queratite herpética simples bilateral por
diferentes oftalmologistas em decorrén-
cia do aspecto biomicroscopico ndao carac-
teristico.

Sem duvida a apresentacdo biomicros-
coplca variavel da distrofia corneal la-
tice, & para o oftalmologista clinico o as-
pecto de mals importéncia na patologia
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por dar margem a equivocos diagnoésticos,
por este motivo sendo detalhada adiante.

IV — CLASSIFICACAO

Antes de expormos algumas opinioes
pessoais sobre a classificacdo da distro-
fia corneal latice, gostariamos de discutir
as possiveis apresentacoes biomicrosco-
picas da lesdo corneal nesta enfermidade.

Fuchs (29) em 1901 descreve lesoes
corneals com aspecto nebuloso nodular
de aproximadamente 1/4 de milimetro
com pequenas “manchas de poeira” acin-
zentadas entre estes nédulos situados na
regiao axial corneana estando a periferia
clara e a superficie corneal irregular.

Bachstez (3), citando Dimmer (13) re-
fere que a alteragdo corneal localiza-se
na metade anterior da espessura corneal
e muitas vezes em sua porcdo posterior
caracterizando-a como reticulada ou em
delicada rede acinzentada nas camadas
mais superficiais da cérnea subjacente
ao epitélio corneal e alterando a super-
ficie d=ste.

Stansbury (92) cita o carater multidi-
recional das linhas reticulares que se en.
trecruzam algumas vezes e descreve o
arranjo radial principalmente das linhas
mais largas usualmente formando gran-
des arcos ao atravessar a regido central
da cornea. Entre as linhas, que sao bri-
lhantes, relata pequenos pontos e man-
chas acinzentadas. Franceschetti (21) faz
em 1954 similar descricdo biomicros-
copica. .

Duke Elder (17) caracterizou da seguin-
te maneira sua apresentacdo clinica:
“Apresenta-se como linhas situadas via
de regra nas capas antgrlores do estro-
ma corneal, confinadas a area central, del-
xando uma zona periférica clara; algu-
mas vezes estas linhas sao delicadas e
finas com arranjo lineal; algurpas vezes
sao independentes cruzando-se frequente-
mente em formacoes angulares; outras
vezes podem formar figprzgs estreladas.
Essag linhas sao caracteristicas, apresen-
tando um duplo contorno (6, 17) que cir-
cunscrevemn uma area clara agretada em
seu centro aue podem conter opagidades
puntates delicadas e podem tambem as-
sociar-se com formacoes nodulares inde-
pendentes, ligeiramente nebulosas, do es-
troma corneano.”

Mais recentemente Yanoff, Fine e Co-
losi (61, 102, 103) relatam como achados

classicos desta distrofia as figuras em re-
ticulado que wusualmente aparecem na
metade anterior do estroma corneal, for-
mando uma rede de conexio, em ramifi-
cacoes lineais refrateis, Opacidades bran-
co-acinzentadas discretas também sdo par-
te do espectro clinico. Estas usualmen-
te encontram-se em localizacdo subepite-
lial, mas em raras ocasiées podem estar
dentro do estroma da cornea consistindo
& Unica manifestacio clinica da enfer-
midade.

A translucidez a retroiluminacio da al-
teragdo corneal, assim como o aspecto da
superficie da cérnea assemelhando-se a
“vidro esmerilhado”, s3o mencionados
como caracteristica por varios autores da
atualidade (14, 15, 33, 34, 53, 87).

Como aspectos atipicos, sao relatados:

— presenca de nebulosidade corn=2al
axial como manifestacio precoce da al-
teracdo corneal (15, 16, 104);

— quadro semelhante a queratite her-
pética simples bilateral (94);

— aparéncia de uma distrofia granular
atipica com posterior comprovacao histo-
patolégica de distrofia latice (102);

— manchas corneais comumente encon-
tradas em criancas, apresentando-se em
adultos (16, 102).

Apos esta breve exposiciao sobre as
apresentacoes clinicas desta patologia,
discutiremos 2 publicagées as quais toma-
moS como base para uma classificacao di-
datica desta distrofia.

Em 1972, Meretoja (62) partindo das
investigacoes de Klaus (47), Vrabec (100),
Winkelman (107), Kaunisto (45) e suas
proprias investigacOes anteriores (64, 65,
66), apresenta evidéncias da existéncia de
2 diferentes tipos de distrofia latice, com
comprovacao em achados oftalmologicos
e histopatolégicos os quais sintetizamos
a seguir,

Conclui em sua publicap¢dao que a di-
ferenga basica entre os 2 tipos de dis-
trofia latice da cornea seria a existéncia
ou nao da amiloidose sistémica generali-
zada. Considera também a aparéncia bio-
microscopica das lesdes corneais. Obser-
vou que na sindrome amildide o reticula-
do estromal é mais acentuado na peri-
feria acompanhando o trajeto dos nervos
corneanos até a regido central. No outro
tlpo, sem a amiloidose sistémica, o reti-
culado seria mais delicado, numeroso,
correndo por todas as direcoes principal-
mente na regido central corneal.
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Se estabelece assim os 2 tipos de d's-
trofia corneal latice: Tipo 1 sem sindrome
amiléide (Biber-Haab-Dimmer) e Tipo II
com amiloidose generalizada (Meretoja).
Relatos sobre distrofia latice tipo II fo-
ram feitos também na Holanda (72, 107)
e USA. (72, 82).

Em 1980, Lisch (54) {enta estabelecer
esquematicamente um estadiamento das
alteracoes corneais:

— modificado com base em Lisch (54).

Em nossa opiniao, a maioria dos pa-
cientes portadores de distrofia corneal la-
tice podem ser distribuidos dentro de um
dos 3 tipos basicos. Ao encontrarmo-nos

com um caso deveremos averiguar a pos-
sivel associagio com uma sindrome ami-
16ide sistémica, como tambem anal}Sqr
cu’'dadosamente o aspecto e caracteristi-
cas biomicroscopicas cornea:s.

/ LATICE\

Tipo I Tipo II

AL
C

DISTROFIA LATICE DA CORNEA

Tipo I
(sem sindrome amildide)

Tipo 11
(com am’loidose generalizada)

idade de em torno de 10-20 anos apés 20 ou 35 ancs
inicio .
acuidade marcadamente reduzida entre 40- usualmente conservada mesmo apoés
visual 60 anos 65 ancs.
depositos cornea cérnea, paredes arteriais (incluin-
amiloides do o6rbita, esclera e coroides),
glandula lacrimal e tecidos
heranca autossdOmica dominante autossdmica dominante
facies normal mascara facial, blefarochalasis, 14-
bios protuberantes apés 40 anos
sistema normal paralisias craniais e periféricas
nervoso
pele normal seca e laxa com depdsitos amildides
cébrnea reticulado principalmente central ret‘culado delicado especialmente
periférico :
inflamacfo frequentes ataques de dor e erc- irites frequentes e erosdes débeis
ocular sCes corneais
sintomas ausente paresias, pruridos, hematomas, lipo-
gerais mas, _protemurla, apend:icite, co-
lecistites
bi6psia amil6ide positivo amiléide negativo
arterial

— com base em Meretoja (62) e Nicholson

i B e
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FIG. 1 — Estidio A: arranfo reticulado Iatice

com linhas paracentrais

FIG., 2 — Estidio B: arranjo reticulado latice
com linhas paracentrais e opacificacoes centrais
subepiteliais como pequenos remendos.

V — HISTOPATCLOGIA

Deve-s2 a Chevallereau (10), em 1981,
as primeiras investigagoes histopatologi-
cas desta distrofia que apos incursoes de
varios outros autores neste complexo
campo de estudo, culminaram em 1951
com os trabalhos de Jones e Zimmerman
(44,86) que separadamente de Quelroz e
Brick (77,86) e por simples métodos de

TIG. 3 — Estidio C: arranjo rcticulado Iatice
com linhas paracentrais e opacificacées centrais
subepiteliais brancas e difusas.

examinagdo histoldgica observaram. a bir-
refringncia e a positividade ao P.A.S. das
lesdes estromais. Estas propriedades da co-
loracdo sZo caracteristicas dos depésitos
amiloides,

A luz destes achados, sio intimeros os
intentos de estabelecer a etiologia desta
distrofia com bases histopatolégicas, como
a exemplo de Seitelberger (83) consi-
derando a distrofia latice como uma de-
generacao amildide do estroma corneal, ou
Klintworth (48) referindo-se como uma
variedade de amiloidos e restrita a cor-
nea, ou mesmoc Wolter (109) seguindo
Vrabec (101) considerando as lesdoes como
sendo degeneracoes e hial.nizagoes dos
nervos corneais. Os conceitos foram se
miodificando, até as bases etiologicas
atuais ja relatadas no inicio desta revi-
sao, mas permanecendo a natureza des-
tes depositos amildides um fato ainda a
ser determinado.

Apo6s os trabalhos de 1961, os depdsi-
tos foram referidos por muitos outros
autores (5, 14, 15, 24, 28, 32, 33, 49,
51, 83, 55, 62, 72, 75, 86, 87, 103, 105, 106).

Dentro das desordens corneals geneti-

camgqte determinadas com presenga de
depositos amildides temos:

- d’'strofia corneal latice tipo I — sem

sindrome amildoide (Biber-Haab-Dimmer);
— distrofia corneal latice tipo II —

com amiloidose sistémica (Meretoja);

N | Jp—
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— distrofia corneal em goticulas gela-
tinosas (72);

— degeneracao corneal amildidea poli-
morfica (nao estd bem determinado o ca-
rater hereditario desta patologia) (58).

Yanoff e Fine (103) concluem que po-
deriamos dividir a amiloidose em 2 gru-
pos basicos:

1 — Amiloidose sistémica (primaria e
secundaria) ;

2 — Amiloidose localizada (primaria e
secundaria),

C tipo mais frequente seria a amiloi-
dose 3istémica secundiria que raramen-
te manifesta comprometimento ocular,
sendo uma entidade oftalmolégica de pou-
ca importancia. A distrofia latice corneal
€ considerada por muitos como uma for-
ma hereditaria de amiloidose localizada
primaria.

Histopatologicamente as lesées corneais
da distrofia latice tém seu contorno fu-
siforme com Seu eixo mais longo orien-
tado paralelamente a superficie corneal
sendo composto de material fibrilar
irregular. Entre estas lesdes, o estroma
corneal frequentemente encontra-se rela-
tivamente claro (55). Estas formagdes
fusiformes se situariam entre as lamelas
corneais, em maior nimero na parte an-
terior do estroma que em sua parte pos-
terior. Estas faixas alongadas de substan-
Cla amildide apresentam um duplo con-
lorno que pode ser observado clinica-
mente. Nao existem vasos ou células in-
flamatérias no estroma (24).

AS capas mais profundas do estroma
corneal podem apresentar um ndmero
variado de depésitos amiléides de for-
mato oval ou arredondado de varios dia-

metros, sendo que os menores sio os
mals numerosos (62).

O epitélio corneal usualmente é muito
frregular. A membrana basal epitelial
frequentemgnte € descontinua e algu-
mas vezes irregular, podendo-se observar
acumulo amiléide no citoplasma das cé-
lulas epiteliais (24, 62). O empalicamen-
to anormal das células basais da mem-
brana basa}, assim como anormalidades
das extensoes penisulares intraepiteliais
na zona subepitelial foram relatadas por
Fogle (20), Este fato, contribuiria para
as erosoes recorrentes normalmente apre-
ciadas nesta patologia. Grayson (33, 34)
sugere como causa, a auséncia dos he-
midesmossomas intercelulares. Podemos
encontrar placas amiléides subepiteliais

de variadas espessuras que resu_ltar_iam em
irregularidades da superficie epitelial (62).

A membrana de Bowman é desconti-
nua, algumas vezes ausente, irregular’ em
sua espessura com ambas superficies
irregulares. Esta membrana pode ser
substituida por um material anormal
contendo poucos elementos ceIu]are_s que
tomariam forma nodular e levan‘garlam o)
epitélio subjacente. Este material pos-
sivelmente seria produzido por quera:co—
citos que atravessariam as interrupgoes
da capa de Bowman (24, 51, 62).

A membrana de Descemet e o endo-
télio apresentam-se normais (24, 33, 3’4,
51, 62) apesar de que Francois e Feher
(24) relataram um paciente com compro-
metimento da membrana de Descemet
por substancia amildide.

FIG. 4 — Distrofia Corneal Latice do tipo I.
Estadio inicial atipico. A histopatologia foi
positiva.

¥FIG. 6 — Dstrofia Corneal Latice do tipo I.
Estadio avangado tinico (tipo I, estadio C).
Histopatologia positiva,

g
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Basicamente, a diferenca entre as 2
formas de distrofia latice é a presenca
dos depositos amiloides demonstraveis em
quase todos os d6rgios e tecidos (37, 62),
com distingao das lesdes vasculares ca-
racteristicas. Na amiloidose generalizada,
ao contrario da amiloidose localizada (ti-
po 1), os depodsitos amiloides formam uma.
capa regular e continua adjacente a mem-
brana de Bowman na face estromal.

Quanto a microscopia electronica de
transmiss@o a maioria dos investigadores
(41, 48, 51, 60, 102) concordam que um
anormal material granular e fibrilar su-
bepitelial de densidade ndo uniforme
esta presente, substituindo a membrana
de Bowman. Os filamentos amiléides des-
cansariam. entre as lamelas colagenas cor-
neais, apresentando sinais de aumento da
atividade queratocitica com dilatacido de

seu reticulo endoplasmatico e aparelho de
Golgi (24, 33, 34). A sequéncia estrutu-
ral inicial da formacdo dos filamentos e
depésitos amiléides nas distrofias cor-
neais latice e granular, parecem ser se-
melhantes; ambos seriam produtos da ati-
vidade sintética queratocitica (1, 88, 96,
98, 102). Algumas vezes os filamentos
amiléides podem ser vistos externamen-
te @ membrana celular ou imediatamen-
te proximos aos queratocitos, demonstran-
do a origem celular da substancia ami-
16ide na distrofia latice (24). Outros au-
tores sugerem que este material anormal
poderia ser produto dos fibroblastos, ou
da fibrogénese coldgena ou ainda das
células do epitélio basal (51, 85).
Esquematizamos a seguir algumas ou-
tras caracteristicas histopatolégicas dos
depodsitos corneais desta distrofia.

DISTROFIAS CORNEAIS

Granular Macular Laticce
Groeenouw 1 Groenouw II 1ber-Haab-Dimmer
Biucklers I Biicklers II Bucklers III
[Fixacao em 11alina nao hialina hialina
formalina granulada granulada fibrilar
morfologia
das lesoOes
Birrefringéncia ndo birrefringente ndo birrefringente sim
das lesoes
“oloracao )
caracteristica
Jematoxilina-eosina rosa ou vermelho cinza palido rosa
I'ricromico de Masson vermelho azul palido purpura
P.A.S. vermelho péalido vermelho escuro usualmente
vermelho
escuro
Alcian blue rosa azul rosa
Colloidal iron amarelo azul amarelo
Resorcin-fuchs:n amarelo puarpura amarelo

— baseado em Jones e Zimmerman (44) —
SHIRG, ; Hgm—"
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VI — DIAGNOSTICO E DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL

Pclo que ja observamos até aqui, con-
clui-se facilmentie que o diagndstico da
distrofia latice nao pode ser restrito so-
mente a aqueles casos com figuras reti-
culares proeminentes, devido a apresen-
tacao pleomorfica da patologia. Alguns
achados sao caracteristicos nesta distro-
fia, como por exemplo:

— bilateralismo, apesar de existirem re-
latos de casos unilaterais (42, 71, 78,
79, 81):

— hereditariedade, com natureza fa-
miliar dominante nao associada ao sexa
e alguns casos de consagulnidade;

— frequentes e periodicos ataques de
dor ocular, inflamac¢do e erosdoes corneais
recorrentes;

— opacidades corneais axiais, nodula-
res e circundadas por figuras reticulares
com duplc contorno poupando a periferia
corneal; esta apresentacido tipica e carac-
teristica muitas vezes estd ausente (7, 16,
30, 51, 78, 94, 102);

— auséncia de wvascularizagao corneal
inicial podendo haver vascularizagdo pro-
funda em casos avancados (79); :

— sensibilidade corneal comprometida;
exisie discordancia entre os diversos au-
tores (3, 50, 84, 91);

A nebulosidade axial difusa do estro-
ma superficial da cérnea pode ser o sinal
precoce da enfermidade (15, 16, 104),
sendv também relatado como um dos
achados tardios desta distrofia (12, 16,
17, 57, 78, 104).

Com relacdo & confirmacio dlagnéstica
€m casos atipicos ou em estigios iniciais
da patologia, o exame biomicroscépico
dos familiares se constitui de grande
auxilio,

As manchas subepiteliais sdo similares
as encontradas em varias outras patolo-
glas como fraumas corneanos, infecgoes
previas, uso de lentes de contato, que-
ratite numaular, cicatrizes por corpos es-
tranhos, é portanto de grande importan-
cla uma boa anamnese pregressa. Obvia-
mente, como diagnoéstico diferencial, os
cstadios iniciais das distrofias corneais
macular e granular ndo devem ser esque-
cidos. Os pontos refracteis e as linhas fl-
lamentosas, assemelham-se as lesoes
apreciadas na cistinose, disproteinemias
e na degeneracdo amildide polimorfa
(16, 50). A primeira frequentémente as-
sociada a outras alteragdes sistémicas e

oculares, as duas altimas em pacientes de
idade mais avancada. Cabe mencionar
também que Biicklers (8) originalmente
sugere que a distrofia de Reis-Biucklers
poderia ser considerada uma mutacgao da
distrofia latice, embora outros autores
(2, 57) nao tenham encontrado substan-
cia amiléide nas lesoes desta distrofia na
camada de Bowman .

Apesar de varios autores Iinsistirem
que as manifestagbes da distrofia corneal
latice iniciam-se clinicamente entre a 1.*
e 2.2 década de vida, observa-se, revisan-
do a literatura, que este fato nem sempre
é verdadeiro. Embora os membros afeta-
dos de uma mesma familia desenvolvam
sintomas aproximadamente na mesma
faixa etaria, existem consideriaveis va-
riacoes entre as diferentes familias com
relacdo ao inicio sintomatolégico. Rara-
mente, a distrofia produz sintomas preco-
ces como no 1.° ano de vida (92); pode
iniciar-se durante a infanc'a (11, 12, 16),
entre os 15 ¢ 25 anos (39), durante a 32
década (7) ou 4.2 década (79) ou ainda
na 5.2, 62 (12) e 7.2 década de vida (94).

Erosdes corneais recorrentes, herpes,
simples, queratite puntata superficial e
a queratoconjunt.vite eczematosa sio con-
dicoes que podem simular a distrofia
corneal latice, sendo o exame biomicros-
cépico detalhado, utilizando o recurso da

 retroiluminagao, essencial para nas in-

corrermos em equivocos (79, 94). Outras
patologias que fazem parte do dlagnésti-
co diferencial desta d'strofia sdo: quera-

-tite por herpes simples e herpes zoster,

a autoinoculagdo inadivertida da conjun-
tiva e cornea queratite intersticial, a
queratite disciforme e menos frequente-
mente o queratoconos agudo (36, 74).

Ressaltamos que, embora esta d:stiro-
fia represente umga forma local zada de
amiloidose primaria (33, 34, 80, 86), pode
associar-se com a sindrome amildide sis-
témica (57, 62, 64, 65, 66, 67).

VII — TERAPEUTICA

Devido a incertitude de sua etiologia
a distrofia latice da cornea possui trata-
mento clinico sintomatico, Injegdes de
tuberculina, tratamento antiluético, pro-
teinas de choque subconjuntivais, aplica-
¢oes de calor e frio, ultravioleta, radia-
¢oes, extratos ovaricos e tireoidianos,
como muitos outros agentes terapicos 1o-
ram experimentados sem Ssucesso. |

Como tratamento cirdargico existiram
tentativas de escarificagdes corneais su-

— 3
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perficiais (13, 31, 99), iridectomias Opti-
cas (6, 40, 70), paracentéses e simpatéc-
tomias (79) com resultados pouco alen-
tadores.

As queratoplastias lamelares, iniciam-
s€ como opcao terapéutica cirtirgica em
1902 com Fuchs (29) seguido por outros
autores (23, 30) com resultados variaveis.
Stansbury ($2) em 1948, registra as pri-
meiras  tentativas de terapia cirargica
com as queratoplastias penetrantes, se-
guido de Laval e Lloyd (52) com rela-
tivo sucesso. Segundo Franceschetti (21),
Paufique também obtem bons resultados
com as queratoplastias lamelares pro-
fundas. '

’E' de nossa opinido, assim como de
varios autores, que as lagrimas artificiais,
pomadas e unguentos lubrificantes, cura-
tivos oclusivos semi-compressivos, como
também as lentes terapéuticas gelatinosas
con.stltui o tratamento clinico paliativo
mais eficaz objetivando o bem-estar e
o conforto do paciente. As lentes tera-
péuticas podem ser uteis também para
melhorar a visdo, algumas vezes drama-
ticamente comprometida devido a irregu-
laridade da superficie corneal (27).

Havendo a indicacdo de terapia cirar-
gica, a queratoplastia penetrante é a
melhor e Unica op¢do com prognéstico
satisfatorio quanto a acuidade visual (15,
17, 27, 33, 34, b1, 83, 78, 81).

VIII — RECIDIVAS EM ENXERTOS

A distrofia corneal latice é considerada
uma patologia para a qual a querato-
plastia penetrante apresenta-se como boa
solucdo. Recorréncias desta alteragao fa-
miliar em enxertos é evidente (15, 19,
33, 34, 38, 49, 51, 53, 55, 61, 87). Em 1967
tem-se o 1,° relato de recidiva desta dis-
trofia (55). Herman e Hughes (38) des-
creveram recidivas em 11 olhos apos 2
a 11 e meio anos de seguimento poés-ope-
ratério. Lenier, Fine e Togni (561) ana-
lisaram 34 queratoplastias penetrantes em
portadores de distrofia latice, alertando
para a possibilidade das recidivas. Klint-
worth (49), cita 2 irmaos com distrofia
latice do tipo I com recorréncia da pa-
tologia nos respectivos enxertos.

As recidivas, ndo se apresentam com
as caracteristicas figuras reticulares, mas
sim como opacidades puntatas estromais,
erosoes recorrentes do epitélio corneal e
pequenos velamentos causados por depo-
sitos superficiais a nivel da capa de

Bowman e estroma Superficial. Ao mi-
croscopio electronico assemelham-se aos
depdsitos amilbides, mas algumas vez=2s
nhao possuindo as caracteristicas de colo-
racao histoquimica dos amilbides na dis-
trofia latice (51, 61). Klintworth e cols.
(49) descreveram 2 casos de recidiva ecor-
neal mostrando caracteristicas clinicas
tipicas de figura latice. As opacidades
subepiteliais e a nebulosidade do estro-
ma anterior, ou ambas, sdao oS sinais malis
frequentes nas recidivas corneais da pa-
tologia (61).

Em um levantamento, das recidivas re-
gistradas na literatura, de 1967 (535) até
1984 (61) temos:

— pacientes: 25;

— olhos: 45 (21 O.D., 21 O.E, 3 nZo
refenciados); :

— recidivas em ambos enxertos: 19
pacientes;

— tempo de segnimento; de 2 a 26
anos (média de 8 anos 9m);

— confirmacao histopatolégica: em 11
enxertos; '

- — referéncias:

— Lorenzetti e Kaufman (55):
ciente, 2 olhos;

— Casey (9): 1 paciente, 2 olhos;

— Herman e Hughes (38): 8 pacien-
tes, 15 olhos;

— Lenier, Fine e Togni (51): nio es-
pecificado;

— Klintworth e cols. (49): 2 pacientes,
3 olhos; _

— Meisler e Fine (61): 13 pacientes,
23 olhos.

1 pa-

Por que da recidiva nos enxertos?

Provavelmente uma circunstancia tao
Imprecisa quanto sua propria etiologia.
Postula-se atualmente que presumivel-
mente haveria uma infiltracao da cornea
doadora por fibroblastos corneais gene-
ticamente alterados a partir da periferia
da cornea receptora patologica (49), ini-
cilando novamente o processo distrofico
0 qual teria seu periodo evolutivo de
tempo variavel.

CONCLUSOES

A distrofia corneal latice apresenta
muitas vezes um aspecto biomicroscépico
bastante distinto do aspecto tipico com
tiguras reticulares. Pode também mani-
festar-se unilateralmente e em varios
casoS os sintomas iniciais surgem nos pri-
meiros anos de vida ou mais tarde como

— O
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na 6.2 ou 7.2 década de vida. Portanto,
para um bom diagnostico ndo poderemos
esquecer os aspectos atipicos (ou menos
tipicos).

A partir de um caso suspeito ou con-
firmado, deve-se na med'da do possivel,
realizar o exame dos familiares Estes
deverao ser orientados quanto ao ca-
rater progressivo da patologia, mu:tas
vezes Incapacitando o paciente para o
trabalho em seu periodo de maior pro-
dutividade, originando graves problemas
socio-econémicos.

Em pacientes com varios episddios de
inflamacdes oculares e erosdes recorren-
tes, mesmo que estes sejam wunilaterais,
deveremos pensar na possibilidade de dis-
trofia latice da cornea. O diagnodstico de
certeza € feito pela demonstracao histo-
patolégica e histoquimica de depdsitos
amiloides no estroma corneal. Entretan-
to existem 2 tipos de distrofia corneal
latice: tipo 1 (Biber-HaabD:mmer) e tipo
2 (Meretoja). No primeiro (tpo 1 ou
Biber-Haab-Dimmer) os depédsitos amiloi-
des sao restritos a coérnea, ndo existindo
a sindrome amiléide sistém’ca caracte-
ristica do tultimo (tipo 2 ou Meretoja).

Nos casos iniciais o diagnéstico dife-
rencial deve ser feito com os traumas
corneanos, infeccOes prévias, uso de len-
tes de contato, queratite numular, c‘ca-
trizes por corpos estranhos e herpes sim-

ples. 1 portanto indispensavel uma boa
anamnese. Em estagios mais avancados
entram rcomo diagnéstico diferencial a
queralite intersticial, herpes zoster, que-
ratite disciforme, a distrofia granular, a
distrofia macular e menos fequentem<ente
o queratocono agudo.

O tratamento clinico & puramente sin-
tomatico com lagrimas artificiais, poma-
das lubrificantes e cicatrizantes e cura-
tivos oclusivos semi-compressivos.

Nos casos com grande perda da acui-

dade visual, o que geralmente ocorre na
idade de maior produtividade do pacien-
te, a terapéutica de eleicido é a querato-
plastia penetrante com finalidade éptica.
O resultado visual é usualmente satisfa-
torio, mas podendo haver recidiva da
distrofia no enxerto em um intervalo ds
tempo que varia de 2 a 26 anos apdés a
cirurgia. As recidivas, frequentemente nin
se apresentam com as caracteristicas fi-
guras latice, mas sim em formas ati-
picas. :
A cirurgia (queratoplastia penetrante)
devera ser indicada a partir do momento
que exista o comprometimento do de-
sempenho e das funcGes habituais do
paciente,

Deveremos requisitar sempre o exame
histopatologico do botao corneal obtido
no ato operatério,

BIBLIOGRAFIA

1 — AKIYA, S. e BROWN, 8. I. — Granular distrophy of the cornea. Characteristic elec-
tron microscopic lesions. Arch. Ophthal. Chicago 84:179-192 (1970)

2 — AKIYA, S. e BROWN, S. I. — The ultrastructure of Rels-Biiklers distrophy Am. J.
Ophthalmol. 72:549-554 (1971).

3 — BACHSTEZ, B. — tiber eine neue form familiarer hornhautentartung Xlin. Monatsbl.
f. Augenheilk 63:357-397 (1919).

4 — BIBER, H. — tUber einige seltenere hornhauter krankungen: Die oberflichliche gittrige
keratitis dissertation, Zurich, 1899.

5 — BOWEN, R. A., HASSARD, D. T. R., WONG, V. G. e cols. — Lattice distrophy of
the cornea as a variety of amiloidosis. Am. J. Ophthalmol, 70:822-825 (1970).

6 — EUCKLERS, M. — The three forms of familial corneal degeneration and their hered:ty
transmission., Arch. Ophth. 18:331-332 (1937).

7 — BEUCEKLERS, M. — Die erblinchin hornhautdystrophie. Dystrophiae corneae hereditar ae.
Klin. Monatshl. Augenheilk 1588, suppl. 3.

8 — BUCKLERS, M. — Ueber eine weitere familiare hornhautdystrophie (Reis) Klin. Mo-
nastbl. Augenheilkd, 114:386 (1949

9 — CASEY, T. A. — Discussion. In Porter, R., and Knight, J. (eds.) Corneal graft fal-
liure. Ciba Foundation Symposium 15 Amsterdam, Associated Scientific Publisher

10 — CHEVALLEREAU — Keratite goutteuse. France, Médic., 1891,

11 — COLVIN, J. L., BLYTH, H. — Lattice distrophy of the cornea: ocurrence in 4 gene-
rations of a Yorkshire family. Br. J. Ophthalmol. 46:549-563 (1962).

12 — DARK, A. J. e THOMPSON, D. 8. — Lattice distrophy of the cornea. A clinical and

microscopic study Br. J. Ophthalmol,

44:257 (1960).

s B



Distrofin Corneal TLatice —- José Luiz Riquelme e ecols. 167

13 — DIMMER, F Ueber  oberfliichliche  gittrigen  hornhautriibung.  Z.  Augenheilkd
2:8554-361 (1890

14 — DONALDSON, D. D. — Cornea and Sclera. Atlas of external diseases of the ceye. Vol.
III (1971). The C. V. Mosby Company. 8St. Louls. Chap. 8 pp. 150-158.

15 DUANE. T. D. ¢ JARGER, ®. A. — Clinical Ophthalmology. Vol. 4 (1982). FHarper
and Row. Philadelphia. Chap. 16 pp. 20-23. ;

16 — DUBORD, P, J. ¢ KRACHMER, J. H. — Dlagnosis of early Iattlce corneal distrophy
Arch. Ophthalmol. 100:788 (1982) .

17 — DUKE ELDER, S. ¢ LEIGH, A. G. — System of Ophthalmology. Vol. VIIT (1965),

Diseases of the Outer Eye. The C. V. Mosby Company. St. Louis pt. 2 pp. 933-(39.
18 — FALLS, H. F., JACKSON, J., CAREY, J. H., RUKAVINA, J. G. e BLOCK, W. A.
Ocular manifestations of hereditary primary systemic amiloidosis. Arch. Ophthal-
mol. 54:660-664 (1955). i
1% — FINE, M. — Symposium on Medical and Surgical Diseases of the Cornea., Transactions
of the New Orleans Academy of Ophthalmology (1$6). The C. V. Mosby Compa-
ny. St. Louis. pp. 237-239,

20 — FOGLE. J. A., KENYON, K. R., STARK, W. J. e GREEN, W. R. — Defective epi-
thelial adhesion in anterior coxneal distrophies. Am. J.- Ophthalmol. -79:925 (1975).

21 — FRANCESCHETTI, A. — Classification and treatment of hereditary corneal distro-
phies. Arch. Ophthalmol. 52:1-12 (1954).

22 — FRANCESCHETTI, A. e BABEL, J. — Anatomic classification of familial corneal de-
generation Ophthalmologica 109:169 (1943).

23 — FRANCESCHETTI, A. e KIEWE, R. — Corneal graft in a case of familial degene-

ration of the cornea. Bull. Soc. Franc, D'Opht. 49:102-106 (1936). Am. J. Ophthal-
ol. 20:1078 (1¢37)

24 — FRANCOIS. J. FEHER, J. — Light microscopical and polarisation optical study of
the lattice distrophy of the cornea. Ophthalmologica 164:1 (1972).

25 — FRANCOIS, J., HANSSENS, M. e TEUCHY, H. — Ultrastructural changes m lattice
distrophy of the cornea. Ophthalmic. Res. 7:321-344 (1975).

26 — FRANCOIS, J. — Heredofamilial corneal distrophies. Trans. Ophthal. Soc. U. K.
84:367-416 (1966).

27 — FRAUNFELDER, F. T. e ROY, F. H. — Current Ocular Therapy 2 (1983). Saunders
Company. Philadelphia, pp. 310.

28 — FRAYER, W. C. e BLODI, F. C. — The lattice type of familial degeneration. Arch.
Ophthalmol, 61:712 (1939).

29 — FUCHS, E. — Uber knotchenformige hornhauttriibung. Arch. f. Ophth. 53(3):423-438
(1901) .

30 — FUCHS, A — Zur kenntnis der gittrigen hornhautentartung. Z. Augenheik 57:159-186
(1926) .

21 — FUCHS, E. — Uber knotchenformige hornhauttriibung. Arch. f. Ophth. 89:337-342
(1915)

32 — GARNER, A. — Amyloidosis of the cornea. Brit. J. Ophthal., 53:73-81 (1969).

33 — GRAYSON, M. — Enfermedades de la cornea (1985). Editorial Médica Panamericana
S. A. Buenoz Aires. Cap. 11, pag. 2337-248.

24 — GRAYSON, M. — Diseases of the cornea (1983). The C. V. Mosby Company St. Louis.
Chap. 11, pp. 2b3-265.

35 — HAAB, O. — Ueber oberflichliche gittrige hornhauttritbung, Z. Augenheilk 2:233-246
(1899).

36 — HAMPTON ROY, F. — Ocular differential diagnosis (1973). Lea and Febiger. Phila-
delphia. pp. 182 e pp. 196.

37 — HELLER, H., MISSMAHL, H. P., SOHAR, E. ¢ GAFNI, J, — Amyloidosis, its dif-
ferentiation into peri-reticulin and peri-collagen types. J. Path. Bact. 68:15-34
(1964) .

38 — HERMAN, 8. J. e HUGHES, W. F. — Recurrence of hereditary corneal distrophy
following keratoplasty. Am. J. Ophthalmol. 75:689 (1973).

39 — HESSE, E. — Beitrag um beginn und erblichkeit der gittrigen hornhautdystrophie.

Albrecht von Graefes. Arch. Klin. Ophthalmol. 141:1-9 (1939).

— 35



168 Revista Brasileira de Oftalmologia — Vol. XLVI — No¢ 4 — Agosto de T987

40 — HILGARTNER, 11. L. Jr. e HILGARTNER, II. L. S8r. — Nodular distrophy of the
cornea. Am. J. Ophthalmol. 20:387 (1939).

41 — HOGAN, M. J. ¢ ALVARADO, J. — Ultrastructure of lattice distrophy of the cornea.
Am. J. Ophthalmol. 64:656-660 (1967).

42 — HUGONNIER, R. — Ddégencrescence grillagée de la cornée, d'apparition relativement
tavdive. Ann. Ocul. 180:4R83 (1947).

43 — JONES, 8. T. ¢ ZIMMERMAN, L, &, — Muacular distrophy of the cornea (Groenouw

type 1I); clinico-pathologic report of (wo cases with comments concerning its
differential diagnosis from lattice. distrophy (Biber-Haab-Dimer)., Am. J. Ophthal-
mol. 47:1-16 (1959).

44 — JONES, 8. T. e ZIMMERMAN, L. H. — Ilistopathologic differentiation of granular,
macular and lattice distrophies of the cornea. Am. J. Ophthalmol. 51:394-410 (1361).

47 — KAUNISTO, N. — Lattice distrophy of the cornea. Duodecemim 87:1257-1268 (1571 .

46 — KIRK, H. G., RAAB, M., HATTENHAUER, J. e SMITH, R. — Primary familial
amyloidosis of the cornea. Trans. Am. Acad. Ophthalmol. Otolaryngol. 77:411-4.7
(1973).

47 — KLAUS, E., FREYBERGER, E., KAVKA, G., VODICKA, F. — Familidres vorkommen

von bulbdrparalytischer from der amyotrophischen Ilateralsklerogse mit gittriger
hornhautdystrophie und cutis hyperelastica bei drei schwestern Psychiat. Neurol.,
Basel 138:73-97 (1959).

48 — KLINTWORTH, G. K. — Lattice corneal distrophy: An inherited variety of amyloi-
dosis restricted of the cornea. Am. J. Pathol. 10:371-399 (1967).
49 — KLINTWORTH, G. K., FERRY, A. P., SUGAR, A. e REED, J. — Recurrence of

lattice corneal distrophy type 1 in the corneal grafts of two siblings. Am. J.
Ophthalmol. 94:540 (1982). _ ‘

50 — KOBY, F. E. Sur la dégenérescence reticulaire superfic.elle de la cornée. Arch.
d'opht. 44:146-166 (1927).

51 — LENIER, J. D., FINE, M., TOGNI, B. — Lattice corneal distrophy. Arch. Ophthal-
mol. 94:921 (1976).

52 — LAVAL, J. e HOYD, R. I. — Succesful corneal transplant in four eyes of two pa-
tients with lattice distrophy. Arch. Ophthalmol. 53:884 (1955).

53 — LEIBOWITIZ, H. M. — Corneal Disorders (1984). W. B. Saunders Company Phila-
delphia. Chap. 3 pp. 6b-68.

54 — LISCH, W. — gin beitrag zur klinik der gittrigen hornhautdystrophie. Xlin. Mbl.
Augenheilk 177:284-291 (1980).

55 — LORENZETTI, D. W. C., KAUFMAN, H. E. — Macular and lattice dystrophies and

their recurrences after keratoplasty. Trans. Am. Acad. Ophthalmol. Otolaryngol.
71:112 (1967).

56 — LOWENSTEIN, A. — Zur klinik, histologie und therapie der gitterfémige hornhaut-
degeneration. Klin, Monatsbl. Augenh. 82:752-762 (1929).

57 — MALBRAN, E. 8. — Corneal distrophies: A clinical, pathological and surgical approach.
4un, J. Ophthalmol. 74:771-809 (1972).

8 — MANNIS, M. J., KRACHMER, J. H., RODRIGUES, M. M. e PARDOS, G. — Poly-
morphic amyloid degeneration of the cornea. Arch. Ophthalmol. 99:1217-1223 (198.).

89 — MC PHERSON, S. D., KIFFNEY, G. T, J., FREED, C. C. — Corneal amyloidos:s.
Am. J. Ophthalmol, 62:1025-1033 (1566).

60 — MC TIGUE, J. W. ¢ FINE, B. 8. — The stromal lesion in lattice distrophy of the
cornea: a light and electron microscopic study. Invest. Ophthalmol. 3:353-365 (1964).

61 — MEISLER, D. M. e FINE, M. — Recurrence of the clinical signs of lattice corneal
distrophy (type 1) in corneal transplants Am. J. Ophthalmol. 97:210-214 (1984).

62 — MERETOJA, J. — Comparative histophatological and clinical findings in eyes with
lattice corneal distrophy of two differents types. Ophthalmologica 165:15-37 (1972) .

63 — MERETOJA, J., HOLLMEN, T., MERETOJA, T. ¢ PERETTINEN, R. — Partial cha-

racterization of amyloid proteins in inherited amyloidosis with lattice corneal
distrophy and in secondary amyloidosis. Med. Biol. 56:17-22 (1878).

64 — MERETOJA, J. — Familial systemic paramyloidosis with lattice corneal distrophy of
the cornea, progressive cranial neuropathy, skin changes and various internal
symptoms. A. previously unrecognized heritable syndrome. Ann. Clin., Res. 1:314-
324 (1969).

— 36 -~



Distrofia Corneal Latice — José Luiz Riquelme e cols. 169

65

=1

78

79

8J

&1

82

54
85

86

87

88

90

91

MERETOJA, J. -— General amyloidosis with lattice Aistrophy of the cornea Duodecim
87:1412-1419  (1971).

MERETOJA, J. ¢ TEPPO, L. — Histophatologieal findings of familial amyloidosis
with eranial neuropathy as prineipal manifestation, Acta, Path. Microbiol. Scand.,
TIA :422-440 (1971).

MERETOJA, J. — Genetic aspects of familial amyloidosis with corneal lattice distro-
phy and cranial neuropathy. Clin., Genet. 4:173 (1973) .

MONDINC, B. J., SUNDER, RAJ, C. V., SKINNER, M., COHEN, A. S. e BROWN,
S. I. — Protein AA and lattice corneal distrophy Am. J. Ophthalmol. 89:377-380,

- MORGAN. G. — Macular distrophy of the cornea Brit, J. Ophthalmol. 50:57-67 (19€6) .

MUTCH, J. R. — Hereditary corneal distrophy. Brit. J. Ophthalmol. 28:43-86 (1944).

- NETCHAIEWA, E. A. — Gittervornice hornhaughtriibung Anecinehauge Vestn.

Oftalmol. 11:639 (1937). :

NICHOLSON, D. H. — Ocular Pathology Update (1980). Masson Publishing INC.
(USA). Cbhap. 2 Corneal Distrophy, pp. 27-30.

PATON, D. e DUKE, J. R. — Primary familial amyloidosis: Ocular manifestations
with histophatologic observations. Am. J. Ophthalmol. 61:736-747 (1966).

PAU, II. — Differential Diagnosis of Eye Diseases (1878). Georg Thieme Publishers
Stuttgart. pp. 75 e pp. 147-149,

PEYMAN, G. A., SANDERS, D. R. e GOLDBERG, M. F. — Principles and Practice
of Ophthalmology (1380). W. B. Saunders Company. Philadelphia. Vol. I part
three pp. 428-431,

PILLAT, A. — Uber gittrige und andere formen degenerativer hornhauterkrankungen.
Klin. IIbl. Augenheilk 69:681 (1922).

QUEIROGZ, L. S. e BRICK, M. — Degeneraclo reticular familial da cornea: Apresen-
tacio de 10 casos e estudo histopatolégico. Arqg. Inst. Penido Burnier 18:94-:06
(1961) .

RAEBB, M. F., BLODI, F. e BONIUK, M. — Unilateral lattice distrophy of the cornea.
Trans. Am. Acad. Ophthalmol. Otolaryngol. 78:440 (1974).

RAMSAY, R. M. — Familial corneal distrophy: Lattice type. Trans. Am. Ophthal-
mol. Soc. 5Z:701-39 (1957).

RAMSEY, M. 8., FINE, B. 8. e GHEN, S. W. — Localized corneal amyloidosis: case
report with electron microscopic observations. Am. J. Ophthalmol. 73:560-565
(1972).

RESHMI, C. S. e ENGLISH, F. P. — Unilateral lattice distrophy of the cornea: Re-
port of a case Med. J. Aust. 1:966-967 (1971).

ROBERTS, W. A., PFISTER, R. R. e KIMBERLING, W..J. — Systemic familial
amyloidosis with lattice corneal distrophy, cutis laxa and neuropathy. Em prepa-
racao,

SEITELEERGER, F. e NEMETZ, V. R. — Beitrag zur frage der gittrigen hornhaut-
dyztrophlie Graefes Arch, Ophthal. 164:102-111 (1%61).

SHAPIRA, T. M. — Lattice type of corneal distrophy Arch. Opth. 14:387-391 (1935).

SHIEOLET, S., MERKER, H. J., SCHAR, E. et al. — Cellular proliferation during
the development of amyloid Br. J. HExp. Pathol. 48:244-249 (1967).

SMITH, M. E. ¢ ZIMMERMAN, L. E. — Amyloid in corneal distrophies. Arch. Ophthal-
mol, 79:407-412 (19€8).

SMOLIN, G. e THOFT, R. A. — The Cornea. (983). Little, Brown and Company. Bos-
ton. Chap. 9. Distrophies and Degenerations. pp. 340-341.

SORBON, E. T. — Granular dystrophy of the cornea. An electron microscople study.
Am. J. Ophthalmol. 59:1001-1007 (1965).

SPARK, E. C., SHIRAHAMA, T. SKINNER, M. e¢ COHEN, A. S. — The identifi-
cation of amyloid P-component (Protein AP) in normal cultured human fibro-
blasts. Lab. Invest. 38:5566-679 (1978).

STAFFORD, W. R. e FINE, B. 5. — Amyloidosis of the cornea: Report of a case
without conjunctival involvement. Arch. Ophthalmol. 75:563-66 (1966) .

— STANKA, R. — Uber familiare gittrige hornhautdegeneration. Klin. Monatsbl. f.

Augenh. 74:857-360 (1926).
— BT



170 Revista Brasileira de Oftalmologia — Vol, XLVI — No 4 — Agosto de 1987

92 — STANSBURY., F. C. — Lattice type of hereditary corneal degeneration. Arch. Ophthal-
mol, 40:189-217 (1948).

93 — STOCK, E. L. ¢ KIELAR, R. A. -— Primary amiloidosis of the cornea. Am. .J,
Ophthalmol. 82:266-271 (1971).

94 — STURROCK, G. D. — Lattice corneal distrophy: a source of confusion. Br. J. Oph-
thalmol. 67:629-634 (1983). XKlin. MDbI. Augenheilk 182:4056 (1983).

95 — SUVEGES., I. M. — Contribution to the histochemistry of lattice dlstrophy of the
cornca. Am. J. Ophthalmol. 64:761 (1967) .

8 — TENG. C. C. — Granular distrophy of the cornea. A histochemical and electron micros-
cop study. Am. J. Ophthalmol. 63:772-791 (1967).

97 — THOMAS, C. I. — The Cornea (1955). Springfield: Thomas. pp. 283-290,

88 — TRIPATHI,, R. C. ¢ GARNER, A. — Corneal granular distrophy. A light and elec-
tron0 microscopical study of its recurrence in a graft. Brit. J. Ophthal. 54:361-372
(1970) .

89 — VERHOEFF, F. H. — Discussion of R. Lloyd. A family with lattice distrophy of the
corne¢a. Trans. Am.. Ophth, Soc. 37:120-126 (1939).

100 — VRABEC, F. — =Etude neurohistologique d'un cas de dystrophie grillagée de la cornée.
Ophthalmologica 133:160-169 (1957).

101 — VRABEC, F. — ZEtude neurohistologique des dystrophies cornéennes Ophthalmologica
131:73 (1956).

102 — YANOFF, M., FINE, B. 8., COLOSI, N. J. e KATOWITZ, J. A. — Lattice corneal

distrophy: Report of an unusual case Arch. Ophthalmol. 93:651-655 (1977).
173 — YANOFF, M. e FINE, B. S. — Ocular Pathology. A Text and Atlas (1975). Harper
and Row. Philadelphia. Chap. 8 pp. 331.

104 — WARING, G. O., RODRIGUES, M. M. e LAIBSON, P. R. — Corneal distrophies. I.
Distrophies of the epithelium, Bowman’s lay and stroma. Surv. Ophthalmol. 23:71
(1978) . :

106 — WHEELER, G. E. e EIFERMAN, R. A. — Immunohistochemical identification of the

AA protein in lattice distrophy. Exp. Eye Res. 36:181-186 (1883).

106 — WINKELMAN, J. E. ¢ DELLEMAN, J. W. — Histopathology of the distrophia reti-
culata cornea of Biber-Haab-Dimmer. Ophthalmologica 160:321 (1970).

107 — WINKELMAN, J. E., DELLEMAN, J. W. e ANSINK, B. J. J. — Ein hereditires
syndrom, bestehend aus peripherer polyneuropathie, hautverinderungen und gittri-
ger dystrophie der hornhaut. Klin. Mbl. Augenheilk 159:618-623 (1971).

108 — WOLTER, J. R. e HENDERSON, J. W. — Neurohistology of lattice distrophy of the
cornea. Am. J. Ophthalmol. 55:475-484 (1963).

109 — WOLTER, J. R. e HENDERSON, J. W, J. W. Lattice distrophy of the cornea: A
primary hyaline degeneration of corneal nerves and superficial stroma cells. Trans.
Am. Cphthal. Soc. 60:176-194 (1962).

S} . Jpe—



DEGENERACAO RETINO — VITREANA DE WAGNER

(A proposito de 14 casos clinicos)

LEIZER DE CASTRO VALADAO

RESUMO

~ O autor Afaz' uma atualizagdo bibliografica sobre os aspectos cli-
nicos e_tcrapeuhcos da Doenga de Wagner, e apresenta a experiéncia
do servigo da Professora Goddé — Jolly no “Centre National D'Ophtal-
n:ologie des Quinze-Vingts".

Foram examinados 14 pacientes, de duas familias, portadores da
doenca. OS casos sao apresentados de manecira resumida, e tenta-se
mostrar os aspectos gerais e particularidades da doenca.

O carater dominante da afecgcao é ilustrado pelas duas familias
estudadas. Cbserva-se bilateralidade e penetragdo variavel. As pessoas
dos dois sexos sao igualmenie afetadas.

Obteve-se maus resultados no tratamento do DR destes pacien-
tes, o que leva o autor a corncluir que a partir de um caso suspeito
ou confirmado, deve-se tentar reconstruir a arvore genealdgica da fa-
milla e examinar o maior nimero de casos possiveis. Os novos casos
diagnosticados devem ser seguidos de perto e submetidos ao trata-
mento mais indicado.

O autor sugere a vitrectomia via pars plana naqueles casos onde
haja tracdo vitrea intensa, mesmo que ainda néo exista DR estabelecido.

SUMMARY
Wagner’s Vitreorefinal Degeneration

The author updates the bibliography on the clinical and thera-
peutic aspects of Wagner's disease and he presents the experience
of Ms. Goddé — Jolly’s services in the “Centre National D’Ophtal-
mologie des Quinze-Vingts”. N

Fourteen (14) patients from famil’es who are carries of the
disease were examined. The cases are showed in a summarized way
and it tries to show the general aSpects and Some particular details
as well,

The dominant aspect of the affection is demonstrated by the two
families who had been studied. The bilateralism and the inconstant
penetration can be seen. The people of the two sexes are affected
similarly.

Bad results have been got from the DR the ment of those pacients,
and it has made the author conclude that in a determined case, it is
necessary to rebuild the genealogical tree of the family. The new cases
which had been found might be examined and submittad to preven-
tive treatment.

The author puts foward for consideration the pars plana vitrecto-
my in the cases of intense vitreous traction, even that the DR has
not get been stablished.

(1) Médico Assistente Estrangeiro no “Centre National d'Ophthalmologie des Quinze-Vingts”

Paris, (1985).
Médico da Oftalmoclinica — Brasilia — DF,

Recebido para publicagio em 3-7-87.
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INTRODUCAO OD-— auséncia de projecdo luminosa
. ) OE-—1/10.
Em 1938 no Cantao de Zurich, Wagner Riomicroscopia — Catarata OD (ma-
(47) decsereveu em 13 membros de uma dura).

mesma familia uma forma particular de
lesocs vitreas e retineanas. A familia
apresentada por Wagner compunha-se de
51 pessoas de 4 geragoes, dos quais 6
homens ¢ 7 mulheres acometidos por
esta enfermidade. A transmissao era
autossomica dominante.

Varias afeccOes apresentam alteracoes
retineanas e vitreas semelhantes as apre-
sentadas pela doenca de Wagner. O diag-
nostico diferencial deve ser feito essen-
cialmente com as afeccoes vitreo-retinea-
nas hLereditarias (27, 28).

Esta comunicacao tem como objetivos
fazer uma atualizacdo bibliografica sobre
os Aspectos Clinicos e Terapéuticos da
doenca de Wagner, e apresentar a expe-
riéncia do servico da Professora Goddé-
Jeclly no Centre National d'Ophtalmologie
des Quinze-Vingts em Paris, '

MATERIAL E METODOS

Foram estudados 14 membros de duas
familias argelinas (10 membros da fami-
lia H e 4 membros da familia B) hospi-
talizados no Servico II do “Centre Na-
tional d'Ophtalmologie des Quinze —
Vingts”, com o diagnéstico de degenera-
cao vitreo-retineana hereditaria (DVRH)
de Wagner,

Apresentaremos os casos clinicos de
uma maneira resumida, e tentaremos
mostrar os aspectos gerais e as par-
Licularidades da doenca no que concerne
80 diagnoéstico diferencial e sobretudo ao
tratamento e prognéstico clinico — ci-
rlrgico. '

O tratamento preventivo do descola-
mento de Retina (DR) foi realizado com
aplicaces de Laser de Argoénio (bar-
ragem circular maijs pontilhado (“Clou-
‘trige ) anterior em 10 olhos; Crio-aplica-
coes esclerais em 3 olhos e Laser de Ar-
g0nio mais Crio-aplicacio em 2 olhos.

As técnicas cirtrgicas utilizadas no tra-
tamento do DR foram as seguintes:
_Cerclagem escleral com esponja de si-
licone, vitrectomia e vitrectomia mais
Injecao de silicone,

CASOS CLINICOS

CASO 1 — garoto argelino nascido em
1965. Encaminhado ao servico em 1978
com uma DVRH muito evoluida, AV—

Fundo de Olho — OE= retin'a desco-
lada, menos na zona nasal superior, mos-
trando numerosos buracos ao nivel de
uma membrana pré-retin2ana e bridas
vitreanas multiplas periféricas. Pigmen-
tacao retineana.

Ecografia DR total.
T.OE= 32 mmHg.

Devido ao estado do fundo de olho de-
cide-se nao operar. O paciente nao apre-
sentava acomentimentos sistémicos.

CASO 2 — garota argelina nascida em
1960, miope de 11 dioptrias, referida em
1978 por DR total e organizacdo vitrea-
na em OD, e DVRH em OE (principal-
mente na porcao temporal). No olho es-
querdo foi feito tratamento preventivo

T.OD—38 mmHg

~com Laser de Argdnio e crio-aplicacio.
- Sobreveio DR temporal. Foi entao, rea-

lizado vitrectomia mais injecao de sili-
cone, mais colocacdo de duas esponjas
radiais. S6 se conseguiu a reaplicacdo da
retina na quadrante temporal superior.

Depois de 4 intervencoes a retina de
OE continuou descolada. AV— (1982) —
0D e OE= O. OE em atrofia.

A paciente nao tinha acometimentos

- sistémicos.

CASO 3 — Menina argelina nascida
em 196G, miope de 6 dioptrias, encami-

‘nhada com DVRH.

AV—OD=3/10 P6 OE 2,5/10
TO—OD=18 mmHg OE= 16 mmHg.

FO — OD e CE= Condensacao hia-
léide com bridas equatoriais arciformes
sobre degeneracao circular da retina. Va-
rios rasgoes de retina.

Foi feita uma barragem circular com
Laser de Argonio, mais pontilhado an-
terior (em ambos os olhos).

Sem acometimentos sistémicos.

CASO 4 — Menino nascido em 1976,
encaminhado em 1985 com DVRH e DR
em OE,

AV — OD= 025 (com —
OE= conta dedos a 1 metro.

Fundo de Olho — OD bridas vitreo-
retinianas periféricas, principalmente em
temporal aderidas a uma zona degene-
rativa retineana em banda com pigmento,
“givre” e buraco retineano.

0,5 esf)
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OE— DR antigo com degeneracio cis-
{oide do polo posterior e gliose sub-re-
tineana. Condensacao vitrea pré-retineana.

Tyvndall pigmentar do vitreo.

OE— Fol realizado vitrectomia e inje-
cao de silicone (mau resultado).

OD-— Barragem com laser mais ponti-
tilhado anterior,

Por ocasidao da alta:

OD= AV = 8/10 cristalino claro,

OE= AV = Ma percepg¢ao luminosa,
hifema, Fundo de olho nao visivel.

CASO 5 — Menino argelino nascido em
1982, encaminhado em 1985 com comeco
de catarata e DR total no olho direito.
No olho esquerdo uma forte miopia, de-
generacdao macrofibrilar do vilreo e co-
roidose miopica.

AV OD= vaga percepg¢ao luminosa (PL)
OE= 1/10 (com — 5 esf)

Olho direito — vitrectomia — silicone..

Pés operatorio retina descolada e bridas
em. nasal. _
OE= barragem com laser nos 360° mais
pontilhadc anterior (sob anestesia geral).
Trés meses mais tarde DR sub-total por
traumatismo, apresentando numerosos bii-
racos a 1 hora. '

Realizado vitrecftomia-silicone mais cer-

clagem mais crio-aplicagdo. Puncao rein-
jecédc de silicone. Laser sob AG.

Decide-se nao fazer a retirada do si-
iicone.

ECO — OD= 26 mm OE—= 29 mm.

Na saida:

AV dificil de medir (baixa).

Sem acometimentos sistémicos.

CASO 6 — jovem argelino nascido em
1559, emétrope, encaminhado em 1976 por
DVRH no olho direito e DR no olho es-
qgquerdo com buraco macular.

Foi feita uma cerclagem profilatica com
luser nos 360° de OD e no QE proce-
dendo-se a injecao de silicone com rea-
plicacdo do polo posterior. Em 1978 ex-
tracao de catarata OE (consequente a
aplicacdo endocular de silicone). Pung¢éo
reinjecao de silicone por recidiva de
DR OE.

AV ~ OD= 10/10
OE-=— PL periférico mediocre
TOE—= 26 mmHg

Em 1983: FO (lente de 3 espelhos)
OD=- polo posterior normal, Vitreo fi-
brilar., OE— retina aplicada. Laser em
volta da macula, papila palida.

ERG — OD-— normal QE= plano sem
acometimentos sistémicos.

CASO 7 — pgarota argelina nascida em
1962, encaminhada em 1985 para exame,
Ja havia sido diagnosticado DVRH de
Wagner em parentes.

AV— OD e OE = 10/10

FO— OD 2 OE = Bandas vitreag ver-
ticais densas. Fntre 9 e 10hs, zona re-
tineana um pouco enegrecida.

Foi solicitado ERG, PEV e ECG, mas
ela ndo os fez e ndo voltou n/controle.

Sem acometimentos sistémicos.

CASO 8 — argelino, nascido em 1925,
encaminhado em 1976. Clho direito per-
dido por DR em 1952. Clho esquerdo:
catarata cortico-nuclear, retina adaptada.

Foi realizado crio-aplicaciao transcon-
juntival circular preventiva (nio houve
pigmentacao). Campo visual diminuido.

Em 1983 — Acuidade visual OE= 1/10
(com — 10 esf).

Fundo do olho impossivel de se ver.

CAS0O 9 — argelino nascido em 1970,
encaminhade em 1980 por nistagmo e
coréidose midpica no olho esguerdo.

Oli: v direito atrofico com ossificacao
coroidiana e DR. Olho esquerdo AV=
1/10 (com — 8 esf) cristalino transpa-
rente, FC= pigmentagoes periféricas di-
fusas, coroidose midpica, conus miodpico.

ERG — OD plano
OE onda b de amplitude média
Sem acometimentos sistémicos.

CASO 10 — crianca argelina nascida
em 1975, encaminhada em 1977.

FO= escavagcao papilar profunda do
lado temporal, retina ligeiramente palida
e periferia muito branca. Bandas vitrea-
nas principalmente do lado temporal do
olho esquerdo.

Em 1978 foi feito crio-aplicacdo cir-
cular em ambos os olhos.

AV — OD=0,10 (com — 18 esf)
OE= Percep¢ao luminosa (PL)

Em 1982 DR no olho esquerdo. Foi en-
tao, realizado vitrectomia — silicone mais
cerclagem escleral. No ato cirargico hou-
ve hemorragia intraocular. O olho direi-
to foi verificado nesta ocasido e nao havia
lesoes para tratar., O descolamento do
olho esquerdo persistiu. de 5 a 7hs.

AV—0OD= 2/10 (com — 19 esf) OE=
conta os dedos a 15 cm.

Sem alteragdes sistémicas.

s Y s
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CASO 11 — jovem argelino nascido em

1957. encaminhado em 1982 com {forte
miopia. Olho direito perdido em aci-
dente,

AV — OE= 3/10 (com — 19 esf)

FO — atrofia coroidiana difusa. Dege-
neracao retino-vitreana difusa periférica
se estendendo em direcdo ao polo pos-
terior.

1982 — Barragem circular com
de Argoénio.

1984 — Pontilhado periférico com La-
ser de Argonio.

1985 — FO — periferia bem,
boa pigmentac2o, nada para tratar.

Tensao ocular = 23 mmHg.

Sem acometimentos sistémicos.

CAS0O 12 — crianca argelina do sexo
masculino nascido em 1970, encaminhada
devido a DR no CE em 1982. Foi diag-
nosticado degeneracao retino vitreana
hereditaria, miopia e DR bilateral.

Foi feita no olho direito cerclagem, vi-
trectomia com injecdo de silicone, e fo-
tocoagulacao com laser de argonio (di-
ficil porque a retina periférica nio es-
tava perfeitamente aplicada). No olho es-
querde havia um DR recidivado; havia
sido operado na Argélia (cerclagem es-
cleral) quatro meses antes. Foi realizado
Vitrectomia-silicone.

Quatlro meses mais tarde foi feita pun-
cdo — reinjecio de silicone OE. Houve

passagem de silicone para camara an-
terlor

Dois meses depois foi retirado o s’li-
cone, mas a retina ficou adaptada por
Poucos meses. No final DR total.

—ng — catarata OD AV — 1984 OD

Sem alteracdes sistémicas.

CAS_O 13 — argelino, nascido em 1932,
encaminhado em 1981 com numerosas
lesbes na retina periférica de OD e DR
em OE. No olho direito foi realizado
barragem com laser e no olho esquerdo
cerclagem escleral circular com esponja.
O DR de OE recidivou e foi colocado
uma esponja radial.

Em 1983 foi realizado vitrectomia —

silicone em OE e fotocoagulagao com
Laser de Argoénio.

Laser

laser

Em 1984 AV — OD= 5/10

OE—= conta dedos a 1
metro.

Biomicroscopia, — catarata capsular
posterior no OE pouco importante.

FO — OD — pigmentacdao da fotocoa-
gulacao, sem lesoes para tratar.

OE — retina aplicada com silicone na
camara vitrea.,

Sem alteracoes sistémicas.

CASQ 14 — Menina argelina, nascida
em 1972, encaminhada em 1972 com
DVRH, miopia e nistagmo.

OE — DR operado por cerclagem es-
cleral com esponja.
OD— crio-aplica¢ao eScleral su-

perior.
AV — OD= 8/10 (com — 13,5
esf)
OE= 1/10 (com — 13,5
esf)

Tensao ocular normal,

Fundo de olho — OE= coroidose mié6-
pica, polo posterior adaptado, boa iden-
tacao na periferia.

Em 1985 OD— barragem com laser.

Sem acometimentos sistémicos.

OBS.: N6s examinamos também a ga-
rota N.B., argelina, nascida em 1967, mas
ndo encontramos qualquer alteragdo. A
acuidade visual em ambos os olhos era
de 10/10 s=m correcao visual.

Varios membros da familia em ques-
tao nao puderam ser examinados porque
moravam na Argélia.

RESULTADOS

Foram examinados 15 pacientes. Des-
tes, 11 (onze) foram encaminhados por
causa de um DR. Apenas 1 nao apre-
sentava qualquer sinal patoldogico e por
isso o deixaremos fora do assunto.

REPARTICOES POR SEXO

Nossa série de 14 pacientes compre-
ende:

9 pessoas do sexo masculino (64,29%);

5 do sexo feminino (37,72%).

REPARTICAO POR FAIXA ETARIA:

Os pacientes examinados tinham idade

que variava de 2 a 52 anos quando da
primeira consulta.

0 a 10 anos: 5 pacientes (35,71%).
11 a 20 anos: 5 pacientes (8571%).
21 a 30 anos: 2 pacientes (14 28%).
31 a 40 anos: nenhum,

| —
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( 1,15%).
( 1,15%).

41 a 50 anos: 1 paciente
51 a 60 anos: 1 paciente

CIRCUNSTANCIAS DO DIAGNOSTICO

Nossos pacientes foram enviados por
outros servigos devido a descolamento de
retina ou descobertos no exame dos mem-
bros da familia (a partir de um caso
suspeito).

ACUIDADE VISUAL

Praticamente em todos os pacientes, a
acuidade visual de pelo menos um dos
olhos estava alterada, seja por alta mio-
pia, por DR ou devido a catarata.

Nos casos onde a DVRH de Wagner
nao ¢ acompanhada por DR, por catarata
ou por uma alta miopia, a acuidade vi-
sual geralmente s6 é alterada tardiamen-
te e moderadamente.

REFRACAOQ

Dos 14 pacientes, 10 eram miopes de
—3,5 a —19 dioptrias, 2 emétropes, 1
hipermétrope (caso 13) e em 1 a refra-
cao era ignorada (caso 1).

TENSAO OCULAR

A tensao ocular estava alterada em 5

casos (casos: 1, 3, 4, 5 e 11).
CAMPO VISUAL

O campo visual s6 foi analisado em 2
casos (casos: 2 e 8). Os dois pacientes
apresentaram constriccao do campo visual.

ELETRORRETINOGRAMA (ERG)

O ERG foi realizado nos casos 2, 7 e
9. Nos cascs 2 e 7, um dos olhos apresen-
tava em ERG plano e outro olho um
ERG normal. O paciente n° 9 apresen-
tava ERG plano em 1 dos olhos e sub-
normal no outro.

CATARATA

O diagnostico de catarata foi feito na
metade dos pacientes estudados, em um
ou nos dois olhos. No caso 7 a catarata
foi decorréncia da injecado intra-ocular de
silicone.

Nao foi observada qualquer particula-
ridade quanto ao tipo de catarata destes

pacientes, fora o fato dela ter ocorrido
em pessoas jovens.

DESCOLAMENTO DE RETINA

Em 11 dos 14 pacientes (78,57%) foi
diagnosticado DR, num total de 15 olhos
(4 bilaterais).

Um dos pacientes tinha um DR bila-
teral antigo j4 na primeira consulta e
3 outros tiveram DR no segundo olho
apesar do tratamento preventivo, o que
perfaz um total de 4 DR bilaterais
(28,75%).

DR E MIOPIA

Dos 11 (onze) pacientes que sofreran.
DR, apenas 2 nao eram miopes. Dos 4
pacientes com DR bilateral, 3 eram mijo-
pes e um tinha refracido ignorada.

ALTERACOES SISTEMICAS

Nao foram encontradas alteracées sis-
témicas nos 14 casos examinados, Nzo se
observou fissura palatina, nem fisionomia
particular e nem alteracdes articulares.

TRATAMENTO

Somente 2 pacientes niao foram subme
tidos a qualquer tratamento (nem pre
ventivo), nem curativo). Um deles apre-
sentava na primeira consulta um DR bi-
lateral inoperavel e no outro nio se lo-
calizou qualquer alteracio de retina e
ou de vitreo que justificasse um trata-
mento preventivo imediato.

Quinze olhos foram submetidos a trata-
mento preventivo:

LASER DE ARGONIO — 9 pacientes
foram tratados por fotocoagulaciao, num
total de 10 olhos. A técnica utilizada foi
a barragem circular em trés linhas mais
pontilhado anterior. Considerou-se que 6
(60%) dos 10 olhos tratados tiveram bons
resultados a curto e médio prazos; 3
maus resultados e um paciente (caso 5)
sofreu DR traumatico algums tempo de-
pois do tratamento. Dois pacientes (caso
2 e 14), além da fotocoagulacdo, foram
submetidos também & crio-aplicacao.

CRIO-APLICACAQ

Quatrp pacientes foram tratados com
crio-aplicagao escleral, num total de 5
olhos. Nos 3 olhos tratados unicamente
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com crio-aplicacao, 2 obtiveram bons re-
sultados e 1 mau vesullado a longo prazo
(DR depois de 4 anos). Quanto aos 2
olhos que foram. tratados com crio-apli-
cacao ¢ fotocoagulacao, em um obteve-se
bom resultado € no outro mau resultado.

Chs.: Considera-se bom resultado a
prevencao do DR.

CERCLAGEM ESCLERAL COM
ESFONJA (IDENTACAOQO)

Nenhum paciente foi submetido a cer-
clagem escleral com carater preventivo.
A cerclagem escleral so foi utilizada para
tratamento de DR ja estabelecido.

VITRECTUOMIA PREVENTIVA
utilizada como

Em nenhum caso foi
método preventivo ao DR,

TRATAMENTO DAS COMPLICACOES

As complicacoes graves mais frequente-
mente observadas foram: catarata em 7
pacientes e DR em 11 pacientes. Um dos
casos de catarata foi provocado pelo si-
licone utilizado no tratamento do DR.

CIRURGIA DE CATARATA

Foi realizada em apenas um caso

(caso 2).

DR — CQito pacientes foram operados'

de DR num. total de 11 olhos. Os outros
3 casos (4 olhos) foram considerados ino-
peravels. Foi obtido ¢ seguinte resultado
nos 11 olhos operados:

BOM RESULTADO FUNCICNAL —
ic. {alho (AV=1/10 depois de 3 anos)
2,1%).

RESULTADO FUNCIONAL DISCUTI-
VEL E BOM RESULTADO ANATOMI-
CO — 3 olhos (27,3%).

MAU RESULTADO FUNCIONAL E
BOM RESULTADO ANATOMICO — 3
olhos (27,3% ).

MAU RESULTADO FUNCIONAL E
ANATOMICO — 4 olhos (36,3%).

COMENTARIOS E DISCUSSAQ DOS
RESULTADOS

CARACTERISTICAS GERAJIS DA
DOENCA DE WAGNER

Pode-se resumir a sintomatologia da
degeneracao retino-vitreana de Wagner
da seguinte forma:

— Destruicio da estrutura do corpo
vilreo que a lampada de fﬂenda aparece
optlicamente vazio (liquefacao);

— Descolamento do vitreo com espes-
samento da hialoide posterior, que pode
adquirir o aspecto de uma membrana fe-
nestrada;

— T'ilamentos ou membranas branco-
acinzentadas, nao vascularizadas, pré-re-
tincanas, situadas geralmente na regijo
equatorial;

— Pigmentacao retineana que pode as-
semelhar-se a da retinopatia pigmentar;

— As vezes encontra-se embainhamen-
to de vasos;

— Catarata aue se desenvolve em geral
apds a puberdade iniciando por pequenas
opacidades puntiformes ou estriadas an-
teriores e posteriores;

— A visdao em geral é boa, a menos
que diminua devido a catarata;

— Diminuicdo do campo visual com
formacdo de escotomas arciformes:

— Visdo noturna normal, exceto em
alguns casos;

— ERG — subnormal;

— Transmissdao hereditaria dominante
(1, 4, 9, 12, 13, 21, 29. 31, 33, 47).

Wagner ndo mencionava os resultados
pos-operatérios no caso da cirurgia de ca-
tarata, ¢ nem relata casos de dsscola-
mento de retina.

A familia apresentada por Wagner
compoe-Se de 51 pessoas de 4 geracoes,
das quais 6 homens e 7 mulheres aco-
metidos pela doenga. A transmissio foi
caracterizada como autossémica dominan-
te. @ estudo desta familia foi continuado
por Bohringér e Cols (2) em 1959, os
quais puderam observar 10 novos casSos
e por Ricci A. (38) em 1961, que estu-
dou 5 novos casos.

A retinosquise sé foi observada em
dois casos na familia descrita por Wagner.

Um destes casos foi examinado em
1962 por Franceschetti (12), que consta-
tou no olho direito um vasto descola-
mento plano.

Ele concluiu que certas observacoes
de descolamento hereditario descritas na
literatura, sdo na verdade, degeneracdes
hialoideo vitreo-retineanas hereditarias
complicadas com DR.

Wagner descreveu a doenca em 1938,
mas depois, varios achados oculares e
mesmo sistémicos, foram se juntando a
descrigdo original. Assim, o conceito de
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doenga ocular localizada passou ao de
doenca sistémica do tecido conjuntivo.
Alem da patologia vitreo-relineana, en-
contra-se numerosas anomalias do esque-
leto descritas na literatura — sindromes
esqueleto vitreo-retineanas 7, 42, 43,
46). Recentemente surgiu a hipdtese so-
gundo a qual estes elementos caracterizam
extremos de uma mesma patologia (3,
16, 17, 18 25, 26. 27. 28).

Por outro lado, alguns autores acham
que s6 devem figurar sob o nome “Do-
enca de Wagner', os casos que respeitem
0s sinais ¢ sintomas encontrados na fa-
milia descrita por Wagner. Autores como
Maumenee, I. H. (32, 33) sugerem a de-
nominacdo de degeneragdo retino-vitrea-
na “Tipo Wagner’ para os casos onde,
alem dos sintomas e sinais descritos por
Wagner, existam outros, seiam oculares
{degeneracdo latice (1, 6, 23, 31), glau-
coma (13, 21, 22, 24) e DR (1, 6, 21, 31,
46)] ou sistémicos [fissura palatina (10,
13, 21), fisionomia particular (13, 54),
condrod’splasia (21), palatosquise (45),
genus valgus (13, 45)1.

EXAME DO PACIENTE

-

Para o dignéstico é indispensivel efe-
tuar um bom exame do corpo vitreo e
da periferia retineana com a lente de 3
espelhos de Goldmann.

Exame de criangas é freguentemente
cificil. Temos uma ma avaliagao da acui-
dade visual e grande dificuldade para
fazer o exame da periferia retineana e
vitrea (40). O exame do fundo do olho
sob anestesia geral se impoe.

DIFICULDADES DIAGNOSTICAS

O diagnéstico é frequentemente dificil
de ser estabelecido. Em efeito, quando o
paciente se apresenta para consulta, o
fundo de olho estad quase sempre ja em
um estado grave (como foi o caso da
maioria dos pacientes). Nestes casos, o0
diagnoéstico preciso nao pode ser defi-
nido antes do exame de outros membros
da familia e reconstituicdo da arvore ge-
nealégica.

ANALISE DOS CASOS

O carater dominante desta afecgao €
ilustrada nas duas familias estudadas.
Observou-se bilaterabilidade e p¢netra-
cao variavel. Certos autores falam de
uma penetracao de 100% (13, 31, 44).

As pessoas dos dois sexos sao igual-
mente afetadas (1, 21). Na literatura en-
contra-s2 que o estudo cromosséomico das
pessoas acometidas é geralmente normal
e que a expressividade genética é varia-
vel ela é principalmente ligada a altera-
coes patologicas do cristalino, do vitreo
e da retina periférica (29, 30, 38).

Segundo Godel, V. e Cols (17), a doen-
¢a é decorrente de uma variabilidade fe-
notipica de origem genética, transmitida
como doenca hereditaria autossémica do-
minante irregular. E pensamento destes
autores que as diferentes formas sao de-
vidas a variabilidade de expresiao gené-
tica e que a davida nao pode ser dis-
sipada sem Se dsescobrir o defeito gené-
tico primaério.

A anilise dos nossos casos demonstra
que:

— A acuidade visual pode estar con-
servada ou Ser apenas ligeiramente afe-
tada, quando nao existe uma forte mio-
pla, uma catarata ou um DR. Isto esta
conforme os achados da maioria dos au-
tores (1, 2. 9, 11, 12, 21, 41, 48);

— A miopla € comum nos individuos
acometidos, mas a doenca aparece tam-
bém em emétropes e até em pessoas com
com pequena hipermetropia, o que é com-
pativel com os achados de Maume<nee,
LH (32);

— A miopia nio é indispensavel para
aparicdo do DR, mas sem nenhuma du-
vida é um dos fatores que favorisa esta
complicagdo (5). Um dos pacientes era
emétrope (caso 7) e um outro tinha uma
pequena hipermetropia (caso 13). O des-
colamento de retina torna-se frequente
quando uma forte miopia estad associa-
da (21);

— Cinco pacientes apresentavam uma
tensao ocular elevada, isto também foi
observado por alguns autores (13, 21, 24);

— No campo visual observa-se uma
constricgao concéntrica;

— O ERG ¢ subnormal em 1 ou 2 olhos
(22) e pode-se encontrar também um
ERG plano.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Varias afeccoes apresentam sintomas
retineanos e vitreos comparaveis aos da
Doenga de Wagner., Algumas destas afec-
¢oes sao hereditarias e outras ndo o sao.

~ Segundo Lisch W 29), o diagnéstico di-
ferencial deve ser feito essencialmente
com;

S
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(A) Afecgoes vitreo-relineanas here-
ditarias:
* Retinosquise juvenil ligada ao sexo
(29);
+ DVRH exudativa de Criswick-Sche-
pens (8);
* Descolamento de retina congénito
de Norrie;
* DVRH autossomica recessiva de
Goldmann — Favre (29);
* O “Clefting Syndrom” — Sticker
(18, 26, 27, 37):
* DVRH periférica do miope e do
emétrope (27).
(B) Afeccoes vitreo-retineanas nao he-
reditarias:

* Uveite posterior;
* Periflebite retineana.

Para Lisch, W. (29, 30), a presenga de
corddoes ou membranas vasculares pré-
retineanas € fundamental para o diag-
nostico da doenca, e segundo ele, é pa-
tognomonica.

TRATAMENTO:

A maioria dos autores preconisa o tra-
tamento preventivo para tentar evitar
o DR.

E muito dificil um acompanhamento
realmente eficaz (20), e quando o DR apa-
rece, o prognéstico cirargico é desfavo-
ravel (4, 14, 15, 21, 37).

O tratamento preventivo pode ser rea-
lizado de varias maneiras: fotocoagulacéo
com laser, crio-aplicacdo, diatermia, cer-
clage;m escleral e mesmo vitrectomia pre-
ventiva (9). Duas questbes continuaram
sem resposta definitiva:

1 — Qual é o melhor tratamento pre-
ventivo?

2 — Quando ele deve ser realizado?

A cirurgia de catarata foi adiada nos
nossos casos porque a acuidade visual
dos pacientes era ainda compativel com
Suas necessidades, e principalmente, por-
que a cirurgia nestes pacientes é sempre
dificil, ocorrendo frequentemente perda
de vitreo. Outro fator de peso é o fato
do DR poés-operatério ser comum, por
consequéncia, aconselha-se a retardar ao
maximo a cirurgia da catarata. Nao es-
quecer cque o tratamento preventivo deve
ser realizado antes de opacificar o crista-
lino. Mikawa, T. e colaboradores (34),

descreveram uma técnica _de seguranca,
para a extracdo do cristalino nestes en-
fermos,

Alexander, RL. e Shea, M (1), desa-
conselham a fotocoagulacao como trata-
mento preventivo, porque em 4 casos
tratados por eles, 3 desenvolveram DR.
Trés casos foram tratados por diatermia
antes da extracao da catarata com Su-
cesso. Delney, W. V. (10), também desa-
conscslha a fotocoagulacdo. Em 19656,
Frandsem, E (13) a propunha como um
bom método profilatico.

Hirose, T. e Cols (21), pensam que o
método de tratamento deve ser rigorcsa-
mente escolhido. Nos casos onde houver
um rasgao de retina sem DR e peguena
ou nenhuma tracdo vitrea, aconselham a
se fazer fotocoagulacao ou crio-aplicacao,
preferindo no entanto, este ullimo. Se-
gundo estes autores, rasgoes multiplos ou
tracdo vitrea média para intensa, sac in-
dicacoes de cerclagem escleral.

Segundo Haut, J. e Cols (19), as le-
soes retineanas descobertas devem ser
sistematicamente tratadas. Trata-se o pri-
meiro olho, e depois de 18 meses, se nao
ocorreu qualquer complicagdo, pode-se
tratar o segundo olho. Pensam ainda que,
se o paciente ja sofreu um DR em um
olho, todas as lesdes do outro olho devem
Ser tratadas ja que elas s3o inquietantes

Brown, G. C. e Tasman, W. S. (4), su-
gerem g vitrectomia quando o tratamen-
to do DR por cerclagem escleral fracas-
sar. N6s pensamos que nas tracoes vitreas
intensas, deve se considerar a possibi-
lidade de efetuar uma vitrectomia pre-
ventiva,

Haut, J. e Cols (20), apresentam um
caso de aparicao de membrana pré-reti-
neana apos barragem circular com laser
de argonio.

CONCLUSOES

A degeneracao vitreo-retineana here-
ditaria de Wagner é do tipo autossdmica
dominante, é bilateral e assimétrica. Ela
€ caracterizada por bridas vitreas densas
que Se inserem na periferia retineana e
que apresentam a este nivel aspecto ar-
ciforme. As migragées pigmentares sao

frequentes, com aspecto de pseudo-retino-
patia pigmentar (23),

A retgna apresenta frequentemente de-
generagao em palissada, O DR torna-se
frequente quando uma forte miopia esta
associada a doenga.
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A partir de um caso confirmado ou
suspeito, deve se tentar reconstruir a ar-
vore genealdgica e examinar o maior
numero possivel de membros da familia.
Os novos casos diagnosticados devem ser
s2guidos com vigor, e submetidos ao tra-
tamento preventivo que nos pareca o
ma:s indicado.

O exame dos pacientes “suspeitos” deve
ser feito com a lente de trés espelhos dz
Goldmann e com oftalmoscopia binocular
indireta. Deve ter especial atencio com
a periferia retineana e vitreo.

Os pacientes devem ser informados
sobre os sinais e sintomas que possam
fazer pensar em um DR, além de serem
Informados sobre as precaucbes importan-
tes para evitad-lo (esportes, trabalho,
ete...).

A acuidade visual, o campo visual, o
ERG e o fundo do olho devem ser con-
trolados regularmente (pelo menos duas
Vvezss por ano).

Quanto ao tratamento, nossas conclu-
soes s8ao as seguintes:

(1) Se nao existe tracdo vitrea nem
rasgao da retina, deve-Se apenas fazer
exames periodicos; qu=stiona-se neste es-
tzgio ja nao Seria aconselhavel fazer
uma crio-aplicacao preventiva;

(2) S2 existe uma DVRH avancada,
sem DR, sem rasgio retineano nem tracao
vitrea, a criopexia é aconszlhavel (pos-
sibilidade de fotocoagulaziao);

(3) Rasgio de retina e/ou tracio vi-
treal-cerclagem escleral;

(4) DR regmatogénico simples — cer-
clagem escleral (identacZo);

(5) Tracao vitrea intensa com ou sem
DR — vitrectomia via pars plana;

(6) DR operado pelas técnicas clas-
sicas sem sucesso — vitrectomia ou vi-
trectomia mais cerclagem escleral., ou
mais injecdo de silicons (casos extremos).

A catarata deve ser operada com =z
técnica de extracao extracapsular quan-
do a acuidade visual do paciente j4 nio
for mais compativel com suas necessida-
des minimas.

A doenca de Wagner ¢é¢ uma afeccao
relativamente rara, mais a qual deve-se
pensar cada vez Que nos encontremos
frente a um processo de degeneracio
vitreo-retineana, e principalments se a
histéria familiar foi positiva.
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IRIDECTOMIA:
(Comparacéo entre Argon ¢ Yag Laser)

REMO SUSANNA JR (1) WALTER YUKIHIKO TAKAHASHI (2)

RESUMO

Cinquenta olhos com glaucoma de dngulo estreito foram iridecto-
mizados através do Neodimium Yag Laser. Os resullados obtidos
foram comparados com 130 (cento e trinta) olhos nas mesmas condi-

goes iridectomizadas com o Argon Laser.

Os culores concluem que o procedimento é ma's eficaz, menos
doloroso e mais seguro a longo prazo quando a iridectomia é reali-

zada com Yag Laser.

SUMMARY

Irideclomy: a Comparison between Argon and Yag Laser

Fifty plakic eves underwent neodymium: Yag laser iridectomies
for angle closure glaucoma and pupillary block,

The results were compared with one hundred and thirty phakic
eyves that underwent argon laser iridectomies.

Esse trabalho foi realizado com o obje-
ivo de se comparar os efeitos dea iri-
dectomia realizada com Yag Laser e Ar-
gon Laser.

MATERIAL E METODOS

Foram utilizados o aparelho de Argon
Laser da Biophysis Medical e o Yag Laser
de procedéncia Israelita Sharplan. A po-
téncia do aparelho utilizada na ir‘decto-
mia com Argon Laser oscilou entre 800
a 1400 mw, utilizando-se sempre a mira
90 micra. C Yag Laser foi utilizado com
a poténcia que oscilou 8 a 9 mJ.

Em todos os pacientes se utilizou Pilo-
carpina 4%, trés instilagbes, uma_ hora
antes do procedimento. Apdés a realiza-
¢do das iridectomias foi prescrito para o
paciente, desde que ndo houvesse contra
indicacoes clinicas, Diamox ou Oralcon

em comprim'‘dos duas vezes ao dia por
trés dias. colirio maleato de Timolol, uma
gota duas vezes ao dia, também por trés
dias e colirio Dexametazona com anti-
biético seis a sete dias conforme a ne-
cessidade e dependendo da reacio in-
flamatoria.

Foram realizadas cento e vinte iridec-
mias com. Argon Laser e quarenta ¢ ¢'nco
iridectomias com Yag Laser. Estes olhos
apresentavam glaucoma cronico de angu-
lo estreito ou glaucoma agudo apds su-
perada a crise ou ainda olhos contra la-
terais de pacientes com glaucoma agudo.

Em um segundo grupo de olhos foram
realizadas tentativas d= iridectomia. Eram
olhos com glaucoma agudo em crise com
iris “bombé” e edema de cérnea. O total
desses casos foram quinze, sendo que em
cinco se utilizou Yag Laser e em dez
o Argon Laser,

(1) Chefe do Servico de Oftalmologia do Hospital Israelita Albert Einstein.
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Faculdade de Medicina da Universidade de S#o Paulo.
(2) Médico Assistente do Departamento de Oftalmologia e Otorrinolaringologia do Fospital

das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Slo Paulo.

pital Israelita Albert Einstein,
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RESULTADOS
TABELA 1
2 Aspectos gerais
N.© de Casos Argon Yag
165 120 45
N.© da Aplicacoes 75% = 70 80% < 3
PI10O/3h
5 mmHg 65 60
INFLAMACAO
Dispersdao P:gmentar F+4/+++ +4+/4+++
TABELLA 1II
II — Coloragao da iris x Iridectomia
Yag Argon
fris n.? de Aplicagoes-sucesso n.° de Aplicacoes-sucesso
Azul = 4 100% < 250 85%
Marron Escura = 6 100% < 250 70%
Marron Claro = 3 100% < 250 98 %
TABELA III
IIT — fris Bombé — Glaucoma Agudo em crise:
Iridectecmia com Argon e Yag Lacer.
N.° d= Cascs Sucesso
YAG %
YAG — 5 4/5 80%
Argon — 10 4/10 40%
TABELA IV
IV — Complicagées.
Argon Yag
Cpacidade coérnea 35% 20%
Sangramento 5% 45%

DISCUSSAO

O tratamento do glaucoma de angulo
estreito desenvolveu-se consideravelmen-
te a partir da ultima década com a in-
troducao da iridectomia periférica com

Argon Laser. De forma geral, a iridecto-
mia com laser quando comparada com a
iridectomia cirurgica, oferece as vanta-
gens de nao ter as complicagoes que
ocorrem quando se abre o olho, como,
por exemplo, hemorragias, infecgoes, ca-
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taratas ete. Como a iridectomia com la-
ser ¢ realizada com. a anestesia topica,
tambeém nao ha complicagoes pos-opera-
{orias que podem cstar associadas & anes-
tesia retro-bulbar ou mesmo anestesia ge-
ral. Em adicao a essas vantagens existe
a nao necessidade de hospitalizacao, Con-
tudo existem alguns problemas com a
iridectomia com Argon Laser.

A penetracdo nas iris escuras e azuis
as vezes e dificultosa.

Cohen e Whalen (1) descreveram bem
os problemas para se fazer uma iridecto-
mia em iris azul. Schwartz (2) apresenta
um insucesse de 20%, em iris marrons €
de 35% em iris azuis.

Quigley (3) relata que, em cento e
quarenta e oito olhos em que ele reali-
zou iridectomia com laser de argodnio,
33% necessitaram novamente de trata-
mento, porque a iridectomia fechou. Esse
mesmo achado foi encontrado por Pollack
(4) gue necessitou realizar a iridectomia
novamentse em 34% dos olhos.

Em contraste ao Argon Laser, onde a
acao € térmica, e que necessita de pig-
mento para que possa produzir queima-
dura e retracdo no tecido, o Yag Laser
€ um laser “frio”. Ele causa uma disrup-
c2o no tecido, através de uma onda de
chogue, e tanto os tecidos transparentes
como os tecidos pigmentados podem ser
cortados facilmente. A cor da iris nao
tem importancia nesses casos. A onda de
chogue do Yag Laser dirige-se nao pos-
teriormente como no argdénio mas sim
anteriormente, de tal forma que extrema-
mente improvavel lesar o cristalino. Isso
explica a facilidade que se tem em des-
truir as cépsulas anteriores remanescen-
tes de uma cirurgia de catarata extra-
capsular sem se danificar o pseudo-faco

e a dificuldade em se romper a capsula
posterior de uma cirurgia extracapsular
sem. se lesar o pseudo-faco.

A necessidade de poucas aplicagées na
maioria das vezes trés ou menos, qual-
quer que seja a cor da iris, torna-o um
método extremamente (til nos pacientes
que {ém ma fixacdo, Da mesma forma,
ha praticamente a auséncia de cicatriza-
cao do orificio criado pelo Yag Lascer,
tornando desnecessarias novas aplicaches
ou alargamento do orificio, como é ¢
caso do Argon Laser. Este fato reves-
te-se de grande importancia nos pacien-
tes que moram longe de centros oftal-
mologicos especializados, visto que, com
Argon Laser, a iridectomia pode ocluir e
o paciente pode ter nova crise quando se
encontrar distante de centros oftalmiold-
gicos. O mesmo nio ocorre com O Yag
Laser, em que somente em caso de iris
extremamente inflamadas como glauco-
mas secundarios a iridociclites importan-
tes, é que se relatou na literatura oclu-
sao do orificio criado — Schwartz (5). Em
conclusdo, o Yag Laser a nosso ver, é
superior ao Argon Laser na realizacdo de
iridectomia. Nao s6 necessita de menos
aplicacées, como mostra a tabela I. como
também independe da coloragdo da iris,
como mostra a tabela II. Em casos de
glaucoma agudo em crises em decorrén-
cia da opacidade corneana, da midriase
e do edema de iris, o Yag Laser mos-
trou-se eficiente em 80% dos casos, ao
contrario do Argon Laser, com o qual
foli possivel se realizar iridectomia em
apenas 40% dos casos.

Isto é importante, pois quando nao se
consegue produzir uma iridectomia au-
menta-se a inflamacao do olho e com
isso aumenta-se as goniossinéquias, agra-
vando-Se o caso.
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COMPLICAGCOLES DA CERATOTOMIA RADIAL

FRANCISCO MASSILON VASCONCELCS,

HELENITA TEIXEIRA BESSA
Fortaleza—Ceara

RESUMO

Os autores

Radial

procuram mostrar as

v _ complicacoes da Ceratotomia
em 450 olhos operados enfocando especialmente o erro refra-

tivo residual. Concluem. afirmando que as complicacbes nio sio muito

freqlientes e que a reoperagdo, no erro refrativo residual,

para obter

é valida

melhores resultados. Observam também ag perspectivas

do arsenal terapdutico no resultado da Ceratotomia Radial.

SUMMARY

The Radial Keratotomy Complications

The authors iry to demonstrate the Radial Keratotomy complica-

tions of 450 operated eyes giving special attention to the residual
refractive error. They emphasize complications are not very frequent
and reoperations, in residual refractive error cases, is valid in order
to obtain good results. They also appoint the therapeutic arsenal pers-

pectives in Radial Keratotomy resulis.

INTRODUCAO

Realizando a cirurgia refrativa ha um
ano e me<io em Fortaleza-Ceaia, obser-
vamos a ocorréncia de algumas complica-
coes de efeito transitério ao lado de ou-
tras que nos exige maior atencfo e in.
tervencao para soluciona-las. Nesla opor-
tunidade, abordaremos as complicac¢oes
mais importantes no nosso servigo.

METODOLOGIA

Fizemos uma tomada aleatéria de 450
olhos operados e nesta amostra pesqui-
samos o numero de olhos com erro refra-
tivo residual, ma cicatrizacdo da incisao,
infeccao, macro-perfuracdo e os sem com.
plicacées ou com complicacdes nao con-
sideradas. (TABELA 1)

A idade dos pacientes variou de 18 a
50 anos, o menor grau operado foi Esf
— 1.00 D. e o maior Esf — 15.50 D. no
astigmatismo o menor foi — 1.00 D, e o
maior — 7.00 D.

Usamos 4 ou 8 incisoes radiais e o as-

RESULTADOS

TABELA I — Nos mostra que tivemos
17.2% casos de erro refrativo residual,
0.6% de ma cicatrizacdo da incisdo, 0.4%
de infeccdo, 0.6% de macro-perfuracdo e
81.2% sem complicagoes. Estes dados con-
cordam com Hofmann de que o erro re.
frativo residual € uma das principals
complicacdes da cirurgia refrativa e que
as complicacdes desta cirurgia nao sao
muito frequentes.

TABELA II — Analisando os dados da
TABELA II, vemos que os 77 dos 450
olhos apresentavam, como dados pré-ope-
ratérios, os seguintes vicios de refragao:
46.8% eram portadores de miopia, 49.3%
de astigmatismo miopico, 1.3% com aS-
tigmatismo simples e 2.6% com astigma-
tismo hipermetropico .

TABELA III — Estes olhos, apés a in-
tervencao cirdrgica, apresentaram os se.
guintes resultados: 63.3% ficaram miopss,
7.8% com astigmatismo residual simples,
9.1% portadores de astigmatismo induzi-
do, 16.9% com astigmatismo miodpico re-
sidual e 3.9% com astigmatismo hiperme-
tropico.

Vale ressaltar que em relacao ao astig-

tigmatismo corrigimos com a técnica  matismo residual nés s6 consideramos va-
EBG IIL lores maiores que — 1.00 D.
Recebido para publicacio em 10-7-87.
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TABELA 1

COMPLICACOES DA CERATOTOMIA RADIAL NUMA AMOSTRAGEM DE

450 OLHOS OPERADOS

TIFO DE COMPLICACAQ QUANTIDADE %
— -Erro refrative vesidual .....c.oicoiiiiniiae. ......... 77 17.2
— M4 ciedlrizacio da INCISAO .« vy cw i vaos ¥ mas 555 55 5ol wos 03 0.6
— Infeccdo na INeEiSE0 ... 02 0.4
— Macro-perfuragano .. ...t e 03 0.6
— Sem complicacdo (ndo considerada) .................. 365 81.2

TOT AL ottt e e e e e e 450 100.0

TABELA II
DISCRIMINACAQO DE OLHOS COM ERRO REFRATIVO ANTES
DA 12 CIRURGIA

TIPO DE REFRACAOQO QUANTIDADE %
T L N EttTTTTTTTTYTYT”Y 36 46.8
— AStigmatisrio TIGDI00 « .o wuee i wes som B b s wa s S 38 49.3
— Astipmatisme SEOPIES .. cvsweaes sme won v x ne s wew s 01 1.3
— Astigmatismo hipermetrépico ........c 00, 02 2.6

BOWAL, . oo o wm e s Reps CFRTDE BB VSR HRNTD @ € 58 Pk 100.0

TABELA III
DISCRIMINACAO DE OLHOS COM ERRO REFRATIVO RESIDUAL
APOS A 1° CIRURGIA

TIPO DE REFRACAO QUANTIDADE %
o DOOBIR.  cos ones s @ o ems Bnvon @as 5 S ey BT SR R R 48 63.3
— Astigmatismo residual ................. ... 06 7.8
— Astigmatismo induzido ...........ciiiiiiiiiiiiiienin 07 9.1
— Astigmatismo midpico ............co il 13 16.9
— Astigmatismo hipermetrépico ......... ... 03 3.9

MOTAL . ..coovvvnnrectoniamtorsnn st sariasanssnaans M 100.0
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TABELA 1V

OLIOS COM ERRO REFRATIVO APOS A 22 CIRURGIA
TIPO DE REFRACAO QUANTIDADE %
e DITIOBER. o i ntn B bl b & 98 s it B s il doonih mere semns s 0 v 27 35.1
Astigmsil SmD PERIAMAL «oxnwweas s wnmww w B o o R 04 5.2
- Astigrnatisiie IHAWEIRD o - cow vas vas o 5w ams o5 v e Be Y 02 2.6
— Astigmatismo miépico residual ......co0 vesiviiniaa.. 10 13.0
i BEMEIIED. v o wibd woin Sowan bomh Kot S0l B Wove B 8 £ 2 e S 3o 34 44.1
BOERE isam iiness S6w o sas 7S e 1906 6% 16w sl 77 100.6

TABELA IV — Nos da os valores ap6s

a segunda cirurgia. Depois de um estu--

do detalhado das incisées e levando em
consideracdo o valor do grau residual,
decidimos pelo procedimento adequado
para a reoperagao que podera ser apro.
fundamento das incisoes, diminuicio da
zona Optica, ou acrescentando quatro

radia’s.
Agora vejamos os resultados: olhos
miopes — 35.1%. astigmatismo residual

simples — 5.2%), astigmatismo induzido —
2.6%, astigmatismo mioépico residual —
13.0% e emétropes — 44.1%.

Visto os resultados dos erros refrativos
residuais, apresentaremos as demais com-
plicactes contidas na TABELA I.

MA CICATRIZAZAO DAS INCISOES
— Todos 08 nosSS0s casos ocorreram, como
referem varics autores, em cortes trans-
versais em que houve juncdao com a ra-
dial. Nio hé& interposicdo de tecido cica-
tricial neoformado entre as bordas da in-
cisdo, permanecendo os bordos afastados
e o leito formado é revestido por epite.
lio. Nao havendo a reparagao €stromal de-
sejada, o resultado refracional é exirema-
iente alterado por conta de astigmatis-
mo induzido, Em todos os casos tenta-
mos resolver o problema suturando a
cornea com prolene 10 zeros, mas nao
obtivemos ¢éxito. O resultado imediato €
excelente, mas um més depois tivemos
que tirar o ponto que afrouxou e provo-
cou irritacdo com bléfaro espasmo
acentuado. O olho voltou ao estagio an-
terior.

INFECAO NA INCISAO — Levamos
ermn consideracao somente casos em que
houve uma ceralite bacteriana. Fizemos

uso de antibiético (garamicina) sub-con-
juntiva e antibiético de uso tdpico. Re-
cuperamos os dois olhos e ambos apre.
sentam como seqiiela um leucoma, com
localizagao que nao interfere no resultado
refrativo.

MACRO-PERFURACAQO — Refere-se a
olhos em que a camara anterior nao se
refez nas primeiras 24 horas.

Suturamos a cérnea ao nivel da incisao
e refeita a caAmara anterior retiramocs o
ponto.

CONCLUSAO

Em ultima analise concluimos que as
complicagdes com a técnica da Ceratoto-
mia Radial ndo sdo muito freqlientes. 'Se-
gundo Menezo, em dez anos de experién-
cias clinicas na Unido Soviética e cerca
de cinco anos nos Estados Unidos lhe for.
necem dados para a mesma afirmativa,
além de Hofmann, Neumann e outros ci-
rurgioes.

No nosso Servigo, ndo tivemos casos de
panoftalmia, catarata, rotura traumatica
do globo ocular, hemorragia retro-bulbar,
ptose ou distrofia endotelial que embora
raros, sao referidos na literatura.

Outra conclusiao que podemos tirar
destes dados é que embora haja riscos
é valido reoperar nos casos de erro
refrativo residual, pois na nossa ex-
periéncia houve uma recuperagiao de
44.1% dos 77 olhos submetidos a segun-
da cirurgia, ou seja. transformamos um
resultado de 17.2% em 0.9% olhos com
erro refrativo residual dos 450 olhos con-
siderados.

.






VARIACAO DA PRESSAO OCULAR PGS FACECTOMIA
INTRACAPSULAR E EXTRACAPSULAR

LUIZ FELIPE GUARANA MARTINS RIBEIRO

RESUMO

Foram estudadas as Pressoes Oculares no pré-operatério e no
pos-operatorio de 25 olhos submetidos a facectomia intracapsular e
20 olhos submetidos a facectomia extracapsular.

- Nas infracapsulares, 24h apds a cirurgia notou-se um aumento
medio de 4,32 mmHg e nas extracapsulares um aumento de 6 mmHg.
No 7.9 dia houve um decréscimo da Po que foi maior na extracapsu-
lar que na intracapsular. No 15.° dia o decréscimo foi maior na in-
tracapsular, e a Po tanto na intracapsular quanto na extracapsular
era ligeiramente maior que a pré-operatéria 0,8 mmHg maior na in-
tracapsular e 0,75 mmHg na extracapsular,

Em 24% das facectomias intracapsulares e 35% nas extracapsu-
lares a Po na 242 h ultrapassou 25 mmHg. Apé6s o 21.° dia a Po era
0,8 mmHg maior que a pré-operatéria na intracapsular e 0,6 mmig
maior que a pré-operatéria na intracapsular e 0.6 mmHg maior que
a pré-operatoria na extracapsular. Valores muito parecidos com os
encontrados nos casos em que a Po ultrapassou 25 mmHg. Nos 4
casos que foi feita medicacdo anti-hipertensiva a evolucio foi igual
a dos que nao receberam tal medicacao.

SUMMARY

Ocular Pressure Variation after Intracapsular and Extracapsular,
Cataract Extraction

25 cases of intracapsular and 20 cases of extracapsular cataract
extractions were selected for this study. In all there were no com-
plications before, during or after surgery, and the OCcular Pressure
(O.P.) before surgery was normal.

The medications used before and after surgery were egual in all
and no drug that induced Q.P. alteration was used during surgery.

In the first 24 hours after surgery, an increase of 4,32 mmHg was
noted in the intracapsular group and of 6 mmHg in the extracapsular
group.

On the 15 th day after surgery the O.P. in the intracapsular group
was 0,8 mmHg higher than the pre-operative pressure, and in the
extracapsular group was 0,75 mmHg higher.

In 6 cases (24%) cof the intracapsular and 7 cases (35%) of the
extracapsular group the O.P. in the 24th hour after surgery was
above 25 mmHg. On the 21st day after surgery the O.P. in the
intracapsular group was 0,8 mmHg and in the extracapsular group
was 0,6 mmHg higher than pre-operative. Only 4 cases received anti-
hipertensive medication, and their follow up was the same of those
that did not receive.

Este trabalho objetiva mostrar as va- Diversos autores ja realizam estudos
riacoes da Pressao Ocular (Po) que ocor- sobre este assunto.
rem entre o 1.2 e o 21.° dia, no pds-ope- Os primeiros trabalhos demonstraram
ratério das facectomias intracapsular e que a Po permanecia muito baixa apés
extracapsular, a facectomia, porém estes achados sao

Médico Residente (R2), do Hospital Universitirio Gama Filho (Servico do Prof. Yoshifume
Yamane).

Recebido para publicacio em 02-07-87.
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baseados em dados oblidos 12 dias ap6s
a cirurgia, e em ¢poca na qual o male-
rial cirargico e a técnica nao eram de
alta precisiao (Hilding, 1955).

Medidas feitas com tondmetro de apla-
nacao, 12h apos a cirurgia, mostraram
a Po igual ou levemente mais baixa que
a pré-operatoria (Galin, Baras and Perry,
1961).

Kaufman (1965), relata nos primeiros
10 dias de pos-operatério, hipertensio
ocular acima de 22 mmHg em 11 dos 25
olhos em estudo. A Po na maioria era de
30 a 35 mmHg e durava de 2 a 3 dias.

Rickh (1970), demonstrou em 24 casos
de facectomia intracapsular um aumento
nas primeiras 24h de podsoperatorio de
11l mmHg nas Po de pacientes que nao
receberam acetazolamida, e um aumen-
to um pouco menor nos que receberam
logo apods a cirurgia. Este pico hiperten-
sivo diminuia 7 mmHg nas primeiras 48 h
e também observou que nao havia dife-
renca de Po nas facectomias com incisces
corneznas ou limkbicas.

Ainda Rich (1974), relata aumento dra-
mético da Po nas primeiras horas apés
facectomia intracapsular em 10040 dos
casos estudados. e acredita que as pos-
siveis causas s@o uma hipersecrecao de
aqueso, devido a hipotensao ocular nas
primeiras 2h apds a cirurgia e suturas
gue aproximam bem as bordas da ferida
cirurgica (Water-Tight clousure).

Jaffe (1984), também relata hiperten-
Sa0 ocular maior que 25 mmHg nas pri-
meiras 7h de pés-operatério em 41% dos
casos de facectomia extracapsular, assim
como em grande numero dos intracapsu-
lares, nas quais foram usadas a Quimio-
tripsina. Ele acredila que essa hiperten-
sao seja devido:

1) Ao aumento da producio de aquoso
nas primeiras horas do poés-operatorio;

2) A quebra da barreira hemato-aquon-
sa pelo edema, deposicdo de proteinas,
células inflamatérias e fibrina no tra-
beculado;

3) A sutura bem coaptada que Jaffe
também chama de Water-Tight clousure.

Oliveira e Cols (1985), observaram
uma discreta diminui¢do da Po, princi-
palmente nas extragoes extracapsulares.
Neste trabalho as medidas da Po foram
feitas a partir do 3.° dia.

Em todos os trabalhos acima citados,
exceto no de Jaffe, ndo foram usados
no ato cirargico medicamentos 1ndu.t01:es
de hipertensdo como Metilose, Quimio-

tripsina, IHialuronato d= Soédio ou hipo-
tensao como o Manitol.

MATERIAL E METODOS

Foram selecionados 25 olhos submetidos
a facectomia intracapsular e 20 a extra-
capsular, e medidas as Po de ambos os
olhos com tonémetro de aplanacao de
Goldmann (Haag-Streit, tipo T900).

As medidas da Po foram tomadas s>m-
pre pela manha, no pré-opzratério, entre
20 e 24h apbés a cirurgia, no 7.° e no
15.° dia de poés-operatorio. Nos casos em
que a Po nas primeiras 24 h ultrapassou
25 mmHg, foram feitas medidas no 21.°
dia. As medidas eram. precedidas d= anes-
tesia topica com colirio de Lidocaina e
uso de napel de fluoresceina de Kimura
estéril. Usou-se pouca fluoresceina para
evitar falsos aumentos da Po.

Nas facectomias intracapsulares 18 pa-
cientes eram do sexo feminino e 7 do
masculino. A idade média de 66.82 anos,
sendo a minima de 46 anoS e a max ma
de 82 anos. Nas facectomias extracapsu-
lares 13 pacientes eram do sexo femi-
nino e 7 do masculino. A idade média
de 69.7 anos sendo a minima de 43 ancs
e a maxima de 85 anos.

Para homogenizar a nossa amostra obe-
decemos os seguintes critérios de in-
clusao:

1) Nao haver patologia ocular pré-
existente;

2) Nao ter tido complicagdes per ou
pos-operatorias;

3) Abertura da camara anterior lim-
bica de 180°.

4) As suturas foram feitas com pontos
geé::arados de Mononylon 10-0 ou Vieryl

5) Em todas as cirurgias foi empre-
gada anestesia loco-regional, sendo na in-
jecao_retrobular feito de 25 a 3,5ml, de
solugdo composta de igual propor¢io de
Xilocaina a 2% sem vasoconstrictor e
Bupivacaina a 0,75%.

6) Rotina padrao:

— Pré-operat_éx_'io: Na noite que ante-
cedia a clrurgla, Acetazolamida 250 mg
V.0, Diazepan 10mg V.O. colirios de
Fenilefrina a 10%, Tropicamida al% e
Rifocina;

— Poés-operatério: Cloranfenicol colirio
4 Vf;_eS/glta, Decadron 01% colirio 4 ve-
zes/dia, ropina 1% o i i 9
2 vezes/dia, > 4 FTropicamida. 1%

7) Nao foi usada no per-
nenhuma droga com efeit
hipertensor ocular,

r-operatoério,
0 hipotensor ou

.
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RESULTADOS

As medidas da Po 24 h apos facecto-
mias intracapsulares demonstraram um
aumento médio de 4,32 mmllg em 60%
dos casos, diminuicao da Po em 20% dos
casos, em 20% nao houve alteracao. As
medidas da Po 24 h apos as facectomias
extracapsulares demonstraram um au-
mento médio de 6 mmHg em 75% dos
casos, diminuicdo da Po em 20% dos
casos e em 5% nao houve alteracao.

No 7.9 dia evidenciou-se diminuicio da
Po tendendo aos valores pré-operatod-
rios; na intracapsular este decréscimo
foi de 1,32 mmHg e na extracapsular de
3,9 mmHg. No 15.° dia o decréscimo foi
de 2.2 mmHg na intracapsular e 1,35 mmHg
na extracapsular.

No 15.° dia a Po média, tanto na intra-
capsular quanto na extracapsular se apro-
ximou bastante da Po média pré-operaté-
ria. Na intracapsular ela é 0,8 mmHg
maior e na extracapsular 0,75 mmHg tam-
bém maior que a Po média pré-operatéd-
ria. Como podemos notar em ambas as
técnicas a Po pré-operatéria € no 15.° dia
de pés-operatorio é praticamente a meSma
(Vid=s tabela 1).

Ocorreu aumento da Po acima de
25 mmlHlg nas primeiras 24 h, em 6 casos
(24%) dag facectomias intracapsulares ¢
em 7 casos (35%) nas extracapsulares.
Em todos os casos a Po apos 21 dias
estava dentro dos valores normais. A Po
final média foi de 0,8 mmHg maior que
a pré-operatoria nas intracapsulares e
0,6 mmHg também maior nas extracap-
sulares. Esses valores sio praticamente
1guais aos encontrados nas cirurgias em
que a Po ndo ultrapassou 25 mmHg (vide
tabela 2 e 3).

DISCUSSAO

O aumento da Po evidenciado no pos-
operatério da facectomia intracapsular e
extracapsular foi relatado por Kaufman
(1965), Rich (1970 e 1974) e Jaffe (1984).

Para Rich (1974) e Jaffe (1984), as
possiveis causas da elevacio da Po no
pos-operatério imediato, seriam por fa-
tores que estimulam a hipersecreciao de
aquoso, suturas e processo inflamatorio.

O maior aumento que ocorre nas facec-
tomias extracapsulares pode ser devido a
requenos fragmentos de capsula anterior
e de coértex que aderem ao trabeculado,
0 que ndo ocorre na intracapsvlar, uma
vez que extraimos o cristalino como um
todo.

TABELA 1 — Comparacdo da evolugdo dos valores médios da Po (em mmHg)
na facectomia intracapsular e na extracapsular.

INTRACAPSULAR EXTRACAPSULAR
Operado Controle Cperado Controle
Pré-operatoria 13.6 13.2 14.15 13.9
Po 24h 17.92 14.9 20.15 14.85
Po 17.° dia 16,6 14 16.25 14
Po 15.°2 dia 14.4 14.9

Em 3 casos de Facectomia intracapsular
foram constatadas nas primeiras 24 h, Po
menor gue 5mmHg. Nao foram eviden-
ciadas complicacoes relativamente fre-
quentes tais como, descolamento de co-
roide, atalamia, teste de Seidel positivo,
ete. No 7.° dia a Po em todos os casos
estava acima de 10 mmHg.

Em 4 dos casos que apresentaram hi-
pertensao ocular acima de 25 mmHg nas
primeiras 24 h, usou-se drogas hipoten-
soras que agem bloqueando a producio
do aquoso. A elevagiao da Po nestes 4
casos foi bem parecida com a dos que
ndo receberam medicagdo hipotensora.
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TABELA 2 — Evolugdo de hipertensio ocular acima de 25 mmHg na facectomia
intracapsular.

Po pré-operatoria Po 24 h Po 7.2 dia Po 15.2 dia Po 21.° dia

16 26 13 12 12

12 36 18 12 12

10 34 21 18 14

' 15 31 81 24 19

= 14 32 24 13 13

13 34 22 16 15

Fo pré-operatéria média 13,3 mmHg,

Po média no 21.° dia 141 mmHg.

** Feito Maleato de Timolol 0,5% de 12/12h na primeira semana.

TABELA 3 — Evolucdo de hipertensio ocular_acima de 25 mmHg na facectomia

extracapsular.
Po pré-operatoria Po 24h Po 7.° dia Po 15.° dia Po 21.° dia
= 315 32 15 15 15
g F 33 22 13 15
10 30 20 16 14
12 28 21 18 15
18 22 17 16 17
13 35 25 22 14
15 28 17 16 16

Po pré-operatéria média 14,5 mmHg.
Po média no 21.° dia 15,1 mmHg.

** Feito Acetazolamida 125mg V.O. de 12/12h na primeira semana.

Apesar da pequena amostra ndo acredita-
mos que a hipersecrecio do aquoso, seja
causa importante de hipertensdao ocular
pés-operatéria, como relata Rich (1974)
e Jaffe (1984). Se assim fosse, com a
medicacédo instituida nos 4 casos, deveria
ter ocorrido uma queda mais significa-
tiva da Po, e ndo ter mantido o mesmo
ritmo de decréscimo da Po dos casos
que nao receberam drogas anti-hiper-
tensivas.

Acreditamos que o processo inflama-
tério com deposicdo de células, proteinas
e edema no trabeculado, e o tipo de su-
tura Sdo os principais fatores na génese
da hipertensao ocular poés-operatoria tan-
to na facectomia intracapsular gquanto na
extracapsular.
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CEGUEIRA CONTRA LATERAL APOS ANESTESIA RETRO BULBAR

REMO SUSANNA JR, WALTER Y. TAKAHASHI

RESUMO

Os autores apresentam um caso de perda stbita de visdo no olho
contra-lateral apos anestesia retro bulbar. Alguns métodos sdo suge-
ridos para diminuir a ocorréncia desta eventualidade.

SUMMARY

Contra Lateral Blindness after Retrobulbar Anesthesia

A rare complication of retrobulbar anesthesia is the occurance of
decreased visual acuity in the contra-lateral eye.

The authors report one case of contra-lateral dysfunction of
cranial nerve II. Several methods of decreasing probability of such

occurrence are discused.

A ancstesia retro bulbar é a anestesia
mais comumente usada em cirurgias
oftalmologicas. As complicagbes da anes-
tesia retro bulbar sio numerosas embora
n2o muito frequentes (1 a 12).

Uma complicacdo rara contudo é a
ocorréncia de decréscimo da visido no olho
contra lateral, imediatamente apds a in-
jecdo do anestésico. Apenas 3 casos fo-
ram relatados na literatura. Esta apre-
sentacio visa mostrar um 4.° caso em
que o paciente apés a injecdo de anes-
tésico relatou queda abrupta da vis@o no
olho contra lateral.

J. M., 60 anos. branco, sexo masculino,
foi admitido no Hospital para cirurgia de
catarata em olho direito com implante de
lente ntra-ocular. Foram injetados len-
tamente, ap6s a aspiracdo na Orbita di-
reita, seguindo-se o método tradicional da
anestesia retro bulbar (paciente olhando
para cima e nasalmente), 3 ml de solucao
a 50% de xilocaina 2% e marcaina 50%
adicionado de hialozima.

_ Aproximadamente 5 minutos apés a
injecao do anestésico, o paciente quei-
xou-se de subita perda de visdo em olho
esquerdo.

Ao exame contatamos midriase parali-
tica e auséncia de percepcdo luminosa
neste olho.

O exame de fundo de olho nao eviden-
ciou nenhuma anormalidade bem como
niao houve altsracdo dos movimentos
cculares extrinsecos.

Apb6s 3 hores da injecdo do anestésico
no olho contra lateral, o paciente refe-
riu que a vVvisdo reapareceu, com nume-
rosos escotomas dispersos na Aarea cen-
tral, mostrando-se completamente nor-
mal apds 4 horas de anestesia.

DISCUSSAO

As complicagoes da anestesia retro bul-
bulbar sao felizmente raras. Sequelas
como oclusdo de artéria central, hemor-
ragias retro-bulbares, atrofia éptica, per-
furacao do globo ocular, convulsoes, bra-
dicardias, nauseas etc., tém sido descri-
tas na literatura (2, 3, 4, 6 a 10, 12 a 15).
Fomos capazes de encontrar somente trés
casos referidos na literatura de perda de
visao no olho contra lateral apds inje-
¢ao de anestésico retro bulbar (16).

Uma possivel explicagao para esta ocor-
réncia seria a penetra¢do inadvertida do

(1) Médico chefe do servico de Oftalmologia do Hospital Israelita Albert Dinstein, Assisten-
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anestésico no espaco sub-dural ou sub-
aracnoideo que rodeia o nervo optico ou
mesmo a injecao diretamente neste es-
paco o que ¢ mais provavel, pois, uma
vez injetado, o anestésico teoricamente
caminha ao longo do nervo oOptico ipso
lateral até o espago sub-aracnoideo ou
sub-dural do sistema nervoso central.
As chances de penetrar no espaco sub-
aracnoideo ou sub-dural sao equivalentes.

C espaco sub-aracndideo contém li-
quor que diluiria rapidamente o anestési-
€O, € que para causar alteragdo no nervo
Optico contra-lateral teria que estar em
concentracdo suficientemente elevada.
Isto acarretaria sem. duvida alteracdes do
sistema nervoso central, o que nio
ccorreu.

A injecdo no espaco sub-dural o que
provavelmente foi ocorrido, ja foi des-
crito experimentalmente e demonstrado
em orbitografias (1 e 13). O uso de hia-
lozima provavelmente favoreceu a migra-
cio do anestésico.

Métodos para diminuir as chances de
que isto ocorra tém sido descritos entre
eles a utilizacdo de agulhas com ponta
romba, injecio de pequenos volumes (2
a 3 cc), aspirando-se sempre antes de
injetar e injetando-se vagarosamente (4,
13, 14).

Apesar de se utilizar esta técnica li-
t';:ral_mente, nao se evitou tal intercor-
réncia,

Talvez seja interessante nio se inje-
tar tdo profundamente, visto que com o
uso de hialozima a difusdo do anestésico
¢ grande. Também convém modificar a
po‘sn;“é“m do olhar do paciente durante a
injecao.

O olhar para cima e para o lado nasal
para a mjegao retro-bulbar coloca a pon-
ta da agulha muito préxima do nervo
optico, artéria oftdlmica, veia oftidlmica
superior. A penetracdo da bainha do ner-
optico torna-se também mais facil, pois
o nervo Optico encontra-se estirado nesta
posicao. Tém sido sugerido que o pacien-
te olhando para baixo e lateralmente,
desviaria o nervo Optico da direcao da
agulha 2. A utilizacdo de anestesia peri-
bulbar seguramente evitaria estas com-
plicacées.

Atualmente a acuidade visual sem cor-
recdo do paciente (30.°po), é de 20/25
no olho operado e 20/40 no olho contra-
lateral. O olho contra-lateral apresenta-
va antes da cirurgia a mesma acul-
dade visual. O exams perimétrico reali-
zado com a técnica Armaly-Drance, nao
mostrou defeitos de campo em ambos oS
olhos. Também ndo foram constatadas
sequelas nos trés casos referidos na li-
teratura.
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PROJETO DE UM TONOMETRO PARA USO EM OFTALMOLOGIA

JOAO CARLOS CELESTE
Sao Paulo

RESUMO

_O autor apresenta um modelo, criado a partir do Tonémetro de
Schidtz, aumentando de muito a sua sensibilidade e tornando mais

precisa a avaliacdo da P.I.O.

SUMMARY

Project of a Tonometer for use in Ophthalmology

The author presents a new model, modifying the Tonometer of

Schidtz, increasing
trustful.

its sensibility and making

its avaliation more

A necessidade de conhecer a P.IO.
para orientacao terapéutica, féz com que,
nesses ultimos anos, proliferassem diver-
sos tipos de Tonometros, desde os de
uso de laboratério aos de consultoério.

Ao oftalmologista, entretanto, sempre se
apresenta o dilema sobre quando tratar
e avaliar o comportamento do G.O. em
relacio a P.I.O., especialmente nas pro-
vas de sobrecarga.

Nesta nota prévia, temos em vista a
avaliacdo da P.I.O. numa prova de Sobre-
carga ao olho, sem arriscar sua integri-
dade (escuro, uma a duas horas).

Para tanto, é necessario um aparelho
de grande sensibilidade, maior do que
aquela apresentanda pelos ja disponiveis.

Os métodos existentes requerem inter-
nacao (curvas diarias), além de serem de-
morados e dispendiosos.

As vantagens do Tondmetro em estudo
sao:

1. funcionamento mecéanico (Schidtz),
simplificando a construcdo e a manu-
tencao;

9. maior sensibilidade do que o To-
noémetro de Schiotz, pois o movimento do
émbolo-base é aumentado por um meca-
nismo multiplicador (de relojoaria), que
faz deslocar o ponteiro em um mostrador
circular;

3. o atrito dos eixos é neutralizado
por apoios de rubis;

4. a regulagem e verificacao do ponto
0 sdo obtidas por meio da inércia sobre
a alavanca do Tondmetro, que é dada
pela gravidade;

5. no Tondémetro de Schiétz a queda
do embolo-base em um milimetro, deter-
mina um deslocamento do ponteiro no
mostrador, em torno de quatro a cinco
milimetros. No Tondmetro em estudo
dada a multiplicagdo do percurso da ala-
vanca, a mesma queda de um milimetro
registra no mostrador circular, um deslo-
camento de 90°.

Na figura n.° 1, esta esquematizado o
Tonometro de Schidétz, com o ponteiro
acoplado a alavanca.

Na figura n.° 2, vé-se o Tondmetro em
estudo, com o mostrador colocado em
angulo de 45°, para maior comodidade do
examinador e, também, para evitar o pa-
ralaxe, contribuindo para uma leitura
exata.

Para se obter a inclinagdo de 453° do
mostrador, requer-se a utilizacdo de duas
rodas denteadas. Essa solucdo é que dara
ao Tondémetro seguran¢a no manuseio €
a sensibilidade requerida.

Endereco do A. — Rua 7 de Abril, 118
Recebido para publicago em 02-07-87.
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O 19 CONGRESSO INTERNACIONAL DE OFTALMOLOGIA,
VISTO APOS 130 ANOS

ARMANDO GALLO (1)

RESUMO

L rememorado o L9 Cengresso Internacional de Cftalmologia,
que se ocupou prioritaviamente de dois importantes temas: Oftalmia
Militar, como era conhecido o tracoma e o Oftalmoescopio, recente-

mente inventado. No Congresso,

o nome do Brasil ¢é& citado duas

vezes. A primeira citagio ¢ lisongeira e decorrente da participagio
de um brasileiro no Congresso. A outra citagao nao € nada lisocngeira.

SUMMARY

First Intermational Congress of Ophthalmology — Brussels, 1857

The First Congress of Ophthalmology dealt primarely with two

Important subjects: trachoma known as the

and the OCphthalmoscope.

“Military Ophthalmia’

In the Congress, Brazil was mentioned

twice. The first citation was flattering in view of the participation
of a brasilian in the Congress. The other citation was not at all

flattering.

Na atualidade, que os Congressos cien-
tificos constituem o virtual escoadouro
da crescente caudal de cultura que marca
a evolucao das diversas especialidades
meédicas, € de interesse historico, um re-
trospecto as Suas origens no campo da
orftalmologia.

Num lance de vista ao passado, fixe-
mo-nos ao cenario onde borbulhou, bro-
tou e aflorou a ténue fonte que deu ori-
gem aos Congressos de Oftalmologia. De
inicio, um limpido filete d'agua, que no
trajeto do seu curso, foi paulatinamente
enriquecido por afluentes que transfor-
maram modesto riacho em magestoso rio,
em que nos abeberamos para aperfeicoar
nossos conhecimentos. A Bruxelas, cabe
a primazia na realizacao do I.° Congresso
de Oftalmologia que ocorreu em setem-
bro de 1857 e presidido pelo belga Sa-
lomon Louis Fallot,

Merece e, é de justica, realcar o fato
que com esse acontecimento, foi levado
a crédito da oftalmologia, a iniciativa
primeira, no grupo das especializacoes
médicas, a realizar congressos de carater
internacional.

A iniciativa da classe oftalmoldgica foi
precedida apenas pela “Conferéncia Sa-
nitaria Internacional’, relizada em Paris
em 1852 e qgue se ocupou mais de proble-
mas socio-sanitarios do que especifica-
mente de um restrito segmento de espe-
cializagao meédica.

C veiculo de promocdo foi a revista
“Annales d’'Oculistique” incidentalmente a
mais antiga publicacdo oftalmoldgica, fun-
dada em 1838 e que chegou préxima aos
nossos dias.

O Comité de redacio da revista no
editorial do més de janciro de 1857, con-
voca os oculistas a participarem ao even-
to marcado para os dias 13, 14, 15 e 16
de setembro, a ser realizado em Bruxelas,
pouco antes do “Congresso dos Médicos
e Naturalistas Alemaes” a ter lugar em
Bonn, possibilitando assim aos interes-

sados de participarem quase simultanea-
mente aos dois eventos.

O editorial de convocagiao da Revista,
poe em destaque dois pontos relevantes
do programa do Congresso a “oftalmia
militar”, como era denominado o traco-
ma e o “oftalmoscépio”.

(1) Membro do Conselho Brasileiro de Oftalmologia.

Recebido em 15-07-87.
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Justificava-sc o enfoque dado aos dois

temas. Nessa c¢poca, expandia-se assusla-
doramente a "Oftalmia Militar” leyada ao
continente europeu pelo Exército de Na-
poleao. Ele havia conquistado o Egito
com o retumbante fragor de seus canhoes
e derrotado pela surda, silenciosa e in-
sidiosa epldemia que tornou Seu exeér-
cito inerte. Exército de elementos arregi-
mentados em quase todas as paries da
Europa e que. de volta aos seus quartéis
ou a vida civil, contaminaram grande con-
tigente da populagao.
O desconhecimento total da etiopato-
enia da grave oftalmia nao possibilita-
a adocao de qualquer terapéutica racio-
nal e era pratica corrente, o uso de
amuletos, supersticido ainda arraigada na
massSa esclarecida, no Norte da Africa e
Médio Oriente.

O oftalmoscopio constitui a pedra an-
gular do programa do Congresso.

O editorial, da énfase a essa desco-
berta como se observa no tépico a que
alude ao instrumento inventado por von
Helmholtz e apresentado pela primeira
vez em dezembro de 1850 na Sociedade
de Fisica de Berlim. Diz o editorial em
Seu programa:

“O oftalmoscopio € um instrumento en-
genhoso de diagnéstico, até o momento
pouco utilizado e necessita ser apreciado
e divulgado. Os participantes do Con-
gresso que o empregaram dardo conhe-
cimento de suas observacoes, contribu-

o
o
.

indo para a difusio do instrumento, de-
terminando os limites de sua utilizagao.
Julgamos prudente nao estender maig
consideracoes sobre o aparelho e aguar-
damos as vozes autorizadas dos que ja
possuem experiénciag de seu manejo”,

Como de praxe, ainda em vigor nas
missivas francesas, a classica despedida:
“Veuillez recevoir, monsieur et honoré
confrere, l'assurance de notre considera-

tion distinguée”.

O Congresso contou com a preszncga de
150 delegados representando 24 paises,
sendo 148 da Europa e dois da América
do Sul: um venezuelano de Caracas e
outro brasileiro, do Rio de Janeiro.

O nome do Brasil volta a ser citado
no Comité encarregado de preparar o II.°
Congresso que foi realizado em Paris em
1862. Desta vez, a citacao feita do Brasil
nao é lisongeira.

Os organizadores desse Congresso de-
sejam vitalizar o conclave dando liber-
dade de escolha para sua realizagao em
cutros continentes. Fazia porém restri-
coes a 3 paises: Estados Unidos, Egito e
Brasil.

Razdo da exclusio:

a) Estados Unidos, por estar politica-
mente conturbado e com risco de revo-
lucdo. Previsio confirmada com a eclosio
no ano seguinte, da Guerra de S=2cessao;

b) Egito, pela endemia tracomatosa;

c¢) Brasil, pela febre amarela que gras-
sava na época.
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