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RESUMO: A diminuigdo da visao devido a importante opacidade
de meios ¢ comum em aniridia, porém existem poucos relatos de
cirurgia combinada nesta condi¢@o. A cirurgia de catarata com
implante de lente intra-ocular de polimetilmetacrilato continua
sendo um desafio para os cirurgides, devido ao maior peso desse
material e a dialise zonular apresentada por esses pacientes. O
presente estudo, tem como objetivo relatar um caso de aniridia
em uma paciente jovem, apresentando catarata hipermadura.

Descritores: Aniridia; Catarata; Catarata/genética; Cirurgia.

INTRODUCAO

Aniridia congénita ¢ uma condigdo rara,
com incidéncia entre 1:64000 a 1:100000.
Tipicamente afeta os dois olhos, sendo que dois tergos
dos casos provém de heranga autossomica dominante e o
restante sdo casos esporadicos'?.

Esta associada a mutagdes do gene PAXG6, localizado
no brago curto do cromossomo 11 (11p13)**°. Este gene

ABSTRACT: Decreased vision due to significant opacity
of media is common in aniridia, but there are few reports of
combined surgery in this condition. Cataract surgery with
polymethylmethacrylate intraocular lens implantation remains a
challenge for surgeons due to the greater weight of this material
and the zonular dialysis presented by these patients. The present
study aims to report a case of aniridia in a young patient with
hypermature cataract.

Keywords: Aniridia; Cataract; Cataract/genetics; Surgery.

tem papel no desenvolvimento ocular, principalmente da
cornea, iris, cristalino, angulo camerular e corpo ciliar'.
Em alguns casos pode ocorrer a associagdo com outras
anomalias caracterizando a sindrome WARG (Tumor
de Wilms, aniridia, anormalidades genitais e deficiéncia
intelectual)'.

Catarata hipermadura ou Morganiana é o processo
final de formagdo da catarata relacionada a idade. Ocorre
quando as fibras corticais do cristalino se liquefazem
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possibilitando o deslocamento inferior do nucleo. Essa
condicao pode levar a varias complicacdes, como uveite
induzida pelo cristalino, glaucoma facolitico e glaucoma
facomorfico agudo®’.

O presente estudo, tem como objetivo relatar um
caso de aniridia em uma paciente jovem, apresentando
catarata hipermadura. Evidenciando que a associagdo
relatada leva ao maior risco de subluxagdo da lente intra-
ocular (LIO) devido a fragilidade zonular, tornando a
cirurgia combinada de aniridia e catarata um desafio para
o cirurgido.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino de 36 anos, de raca
negra, foi atendida no servigo de oftalmologia da Santa
Casa de Vitéria. Encaminhada para avaliacdo de baixa
acuidade visual e presenca de leucocoria em ambos os
olhos (AO). Ao exame fisico apresentava acuidade visual
sem correcdo (AVSC) de movimento de maos (MM) a |
metro em olho direito (OD) e MM a 6 metros em olho
esquerdo (OE). A ectoscopia apresentava hipertelorismo,
proptose bilateral, nistagmo horizontal e exotropia em AO.
Na Biomicroscopia (BIO) apresentava em OD: conjuntiva
calma, cérnea clara com neovascularizagdo periférica,
aniridia e catarata morganiana, no OE: conjuntiva calma,
cornea clara com neovascularizagdo periférica, aniridia e
catarata total branca. A pressdo intraocular (PIO) inicial
aferida por tonometro de Goldmann era de 26 mmHg em
AQ, com uso de timolol 0,5% de 12/12h em AO. O fundo
de olho (FO) era indevassavel em AO. A ultrassonografia
bilateral apresentava estafiloma do polo posterior com
retina aplicada e descolamento posterior do vitreo.

Foi associado brimonidina de 12/12h e latanoprosta
1 x a noite para o controle da PIO, que reduziu para 18
mmHg em AO. Foi aventada possibilidade de um implante
de LIO com diafragma especifico para casos de aniridia,
mas a mesma ndo ¢ comercializada do Brasil®®. Em 2017,
foi solicitada um anel de tensdo capsular e LIO de 3 pecas
para a cirurgia do olho direito, mas devido a dificuldades
operacionais e administrativas inerentes ao servico publico
de saude, o material ndo foi adquirido, sendo optado por dar
seguimento com a cirurgia, sem implante de LIO, devido
a baixa visual importante e presenca de cone miopico.
A paciente foi submetida a facectomia extracapsuar em
OD (a latanoprosta foi suspensa durante o periodo do
procedimento cirurgico), sem implante de LIO. Apds a
cirurgia do OD a paciente apresentou melhora da AVSC
para 20/200 e a acuidade visual com correcao (AVCC) foi
20/80 com trocas, sendo a refracdao +8,00 esférico /-2,00
cilindro a 180°.

Apbs arealizagdo da primeira cirurgia a paciente se
ausentou do servico, retornando posteriormente em 2018.
O olho esquerdo apresentou evolugdo da catarata branca
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para catarata morganiana. A AVSC era de 20/200 em OD e
MM a 1 metro em OE. Na BIO OD: cornea clara, suturas de
facectomia integras, aniridia e em OE catarata morganiana.
Novamente foi solicitado um anel de tensdo capsular e
LIO de trés pegas, porém dificuldades administrativas
impediram a aquisi¢cao do material. Foi optado por realizar
a facectomia extracapsular com implante de LIO rigida
de peca unica, sem anel de tensdo capsular, visando
permanecer com monovisao para longe em olho esquerdo.

No pds-operatério imediato a lente encontrava-se
centrada e dentro do saco capsular, com as suturas integras,
cornea transparente € olho calmo. No sétimo dia de pos-
operatorio ocorreu a subluxagdo da lente, encontrando-se
o haptico inferior em camara anterior e o superior luxado
posteriormente, com a paciente apresentando AVSC de
20/200. Foi realizado o explante da lente intra-ocular, com
posterior seguimento tendo a AVCC da paciente progredido
para 20/100 com corre¢ao de +9,00 esférico /-1,00 cilindro
a 180°.

A PIO permaneceu de 18 mmHg em AO, com uso
de brimonidina, timolol e latanoprosta. Ao FO apresentava
aumento da escavag¢do do disco Optico, hipoplasia foveal,
atrofia importante de epitélio pigmentado da retina e
estafiloma do polo posterior. Nas Figuras 1, 2 e 3, sdo
apresentadas as fases de pré e pos-operatdrio.

Figura 1 — Catarata Morganiana com cortex liquefeito e nicleo
desprendido (pré-operatorio)



Figura 2 — Pds-operatdrio, com introdugao de lente intra-ocular
no saco capsular

Figura 3 — Sub luxacdo da lente intraocular
DISCUSSAO

A Aniridia ¢ uma desordem panocular, que afeta
cornea, iris, angulo camerular, cristalino, fovea e o disco
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optico. Os individuos com aniridia usualmente apresentam
nistagmo, redu¢do de acuidade visual (usualmente 20/100
a 20/200), e os fendtipos geralmente ndo apresentam
diferenga ente os dois olhos'~.

A redugdo da acuidade visual é causada
principalmente pela hipoplasia foveal. A catarata, o
glaucoma e as opacificagdes corneanas sdo responsaveis
por redugdo progressiva da visdo. A maioria das criangas
apresenta aniridia ao nascimento, sendo a associagdo com
o glaucoma congénito raro nesses casos. Apesar dos varios
problemas oculares esses pacientes ainda mantém parte
funcional da visdo com acompanhamento oftalmolégico
adequado'>1°.

A alteracdo clinica mais 6bvia da doenca ¢ a
hipoplasia da iris. A severidade varia de uma forma
quase normal até sua auséncia completa. Nos casos
mais leves o didmetro pupilar pode ser normal, mas ha
auséncia da arquitetura superficial da iris ou presenca de
transiluminagdo. Pode apresentar também defeitos parciais
da iris similares aos colobomas ou pupilas excéntricas'?.

No Cristalino as opacidades congénitas sdo comuns,
podendo ocorrer persisténcia de vascularizacao da capsula
anterior (tinica vasculosalentis). As opacidades raramente
sdo densas para necessitar de cirurgia na infancia, mas
elas se desenvolvem em 50-85 % dos acometidos na
adolescéncia e inicio da vida adulta. Pode ainda ocorrer
subluxacdo do cristalino, sendo essa uma condigdo rara>!°,

A pressdo ocular comumente esta elevada em
pacientes com aniridia, ocorrendo em até dois tergos
dos individuos. A elevagdo, associada a perda de células
ganglionares, alteragdo do campo visual e aumento de
escavacdo do nervo Optico configura o diagnostico de
glaucoma. O inicio do glaucoma geralmente ocorre na
adolescéncia, sendo raro na infancial>'°.

Degeneragdes corneanas aparecem como
manifestagdes tardias e de causa multifatorial, que incluem
anormalidades das células limbares e regeneracao anormal
de feridas. As alteracdes incluem neovascularizagao
periférica (que pode evoluir para vascularizagdo
pancorneana), opacificagdo e queratiniza¢do. A producdo
do filme lacrimal ¢ inadequada e exacerba os problemas da
superficie. A espessura central corneana esta aumentada (o
que pode resultar em uma PIO hiperestimada)'-*'°.

No fundo de olho a hipoplasia foveal usualmente
esta presente. Os achados incluem redugdo do reflexo
foveal, hipopigmenta¢do macular e perda do limite da zona
avascular foveal. A hipoplasia de nervo optico (cabega do
nervo anormalmente pequena) pode ocorrer em 10% dos
pacientes com ou sem a presenca de colobomas do nervo.
Na retina podem aparecer roturas e descolamentos devido
a alta miopia ou cirurgia ocular prévia. Estes pacientes
apresentam reducdo do olfato ¢ da cognicdo, problemas
comportamentais e atraso no desenvolvimento'!°.

O tratamento na maioria das vezes ¢ composto
por medidas simples, porém importantes. Os pacientes
devem ser submetidos a exames regulares com corregao
dos erros refrativos. Apesar da AV ser baixa ela ndo se



Scarpini LPM, et al. Catarata morganiana bilateral em paciente com aniridia congénita

relaciona a auséncia de iris, sendo que 64% desses pacientes
apresentam miopia e 37% apresentam ambliopia’, que deve
ser tratada precocemente com terapia oclusiva. A auséncia
de iris esta correlacionada a fotofobia que pode ser tratada
com uso de lentes fotocromaticas ou escuras para redugo
da sensibilidade.

Pacientes com patologia corneana devem ser
tratados de acordo com a gravidade do acometimento, nas
ceratopatias leves deve-se realizar o uso de lubrificantes
oculares sem conservantes. Nas moderadas pode-se
fazer uso de soro autdlogo e transplante de membranas
aminioticas. Nas ceratopatias graves normalmente ha
faléncia do limbo e o transplante penetrante costuma nao
ser eficiente € como a doenga acomete ambos os olhos, o
transplante de células limbares autdlogas também ndo €
eficiente. Alguns centros vém usando culturas de células
limbares em membranas aminidticas ¢ o implante de
ceratoprdtese com sucesso'>1°,

A pressao intraocular deve inicialmente ser tratada
com hipotensores topicos. A trabeculectomia ou inser¢ao
de tubos de drenagem ¢é reservada apenas aos pacientes nao
respondentes ao tratamento.

Quando ocorre opacidade do cristalino deve haver a
extragdo da catarata nas opacidades importantes, lembrando
da melhora parcial da visdo devido a hipoplasia foveal.
No momento da cirurgia podem ser utilizadas lentes com
uma iris artificial, anéis capsulares com regides opacas
especificas, ou iris artificiais de silicone hidrofébico, feitas
sob medida para o paciente®*!:1213,

Em estudos mais recentes conduzidos por Trindade
et al.”, o desenvolvimento de implantes opacos que se

utilizam da técnica de pinhole vem apresentando resultado
promissor. Apesar de opaco, este implante tem a vantagem
de permitir o acompanhamento da fundoscopia do paciente,
ele permite a visualizagdo através do exame com lampadas
infravermelhas. Ele ainda tem a vantagem de reduzir as
interferéncias causadas por astigmatismos periféricos da
cornea.

Em nosso relato de caso, devido a presenga de cone
midpico e as dificuldades administrativas de um servigo do
Sistema Unico de Satide, foi optado ao final por permanecer
com a paciente afacica com uso de lentes corretivas.
Decidimos também por nao solicitar uma LIO especifica
para aniridia, devido @ mesma ndo ser comercializada no
Brasil (Morcher®, Stuttgart, Alemanha)®?, inviabilizando
o pedido. Apesar das dificuldades inerentes a rede
publica, tais pacientes necessitam de acompanhamento e
seguimento, buscando minimizar sofrimento e preservar a
acuidade visual e qualidade de vida.

CONCLUSAO

Aniridia ¢ uma doenga complexa que afeta varias
estruturas oculares. O progndstico visual ¢ pobre nesses
pacientes devido ao acometimento foveal e comumente
ao acometimento do nervo dOptico. Apesar disto, o
acompanhamento regular € importante para prevenir a piora
da acuidade visual que pode ocorrer devido a ambliopia por
erros refrativos, a presenca de opacificagdes do cristalino,
as alteragdes corneanas e a surgimento de glaucoma. A
aniridia ¢ uma doenga desafiadora que requer ateng¢ao do
médico para preservagao da acuidade visual do paciente
da melhor maneira possivel.
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