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RESUMO

Sao apresentados os resultados do estudo de 67 olhos (35 pacientes) com
aniridia, dando-se &nfase para os achados biomicroscépicos, tensionais e
oftalmoscopicos. Diagnosticou-se glaucoma em 14 olhos (21,2%) de oito
pacientes. Foi comprovada por tonometrias isoladas e exames de curva didria
de Po, uma elevagio gradual e aparentemente patolégica da Po com a idade.
O segmento anterior ocular mostrou-se alterado como um todo, apresentando
alteragoes ceratométricas, de profundidade da cimara anterior e de espessura
do cristalino, além de alteragdes biomicroscépicas e gonioscopicas. A rigidez
escleral apresentou-se elevada. Salientou-se na biomicroscopia cristaliniana
de 52 olhos, a presenca de cristalino com curvaturas anterior e posterior
anormais em 40 olhos, sendo 30 olhos com curvaturas invertidas e dez com
curvaturas simétricas. No exame oftalmoscépico de 63 olhos, observou-se
auséncia de reflexos macular e foveal em 57 (90,5%) olhos e papilas com
didmetros comprovadamente reduzidos (micropapilas) em 18 (94,7%) dos 19

olhos em que eles foram medidos.

Palavras-chave: Aniridia; Biomicroscopia; Pressao intra-ocular; Oftalmoscopia.

INTRODUCAO

A aniridia que € a auséncia congé-
nita de iris foi descrita pela primeira
vez por BARRATA '!. O termo
aniridia s& ¢ valido no sentido clinico
tendo em vista que em quase todos os
casos, observa-se ao exame biomicros-
copico e/ou gonioscopico, um coto de
iris. E uma doenga relativamente rara,
quase sempre bilateral (50:1) e com
incidéncia aproximada variando de
1:64.000 a 1:96.000 * '*. Os achados
oculares comumente associados a
aniridia incluem baixa acuidade vi-
sual, fotofobia, nistagmo, estrabismo,
distrofia corneana, glaucoma, catara-
ta, “ectopia lentis”, hipoplasia do ner-
vo optico e reflexo foveal pobre ou

ausente. Além disso, a aniridia pode
também ocorrer como componente de
uma associag¢do de alteragdes sistémi-
cas que incluem retardo mental, ano-
malias genitais e tumor de Wilms. A
maioria das teorias sobre a patogénese
da aniridia sugere que ela pode resul-
tar de uma falha do desenvolvimento
do neuroectoderma, de um desenvol-
vimento aberrante do mesoderma ou
de uma mutagdo genética '8. No nosso
meio, poucos sdo os relatos de
aniridia. FERREIRA ¢, MARBACK ¥,
FIGUEIRA 7, AYRES ', FREITAS,
ZAPATA e MAUDONNET ° fizeram
relato respectivamente de um caso de
aniridia. MOURA, POLLETO e SHI-
GHEMATSU " estudaram dois casos
de aniridia enquanto que a maior
casuistica (dez casos de aniridia) foi

ARQ. BRAS. OFTAL. 58(4), AGOSTO/1995



relatada em 1976 por GARRIDO, LEI-
TE FILHO e DUARTE .

O objetivo deste trabalho é apresen-
tar os resultados de estudo biomicros-
copico, tensional e oftalmoscopico de
67 olhos com aniridia, realgando al-
guns achados ainda nd3o descritos na
literatura.

CASUISTICA E METODOS

Foram estudados 67 olhos de 35
pacientes com aniridia. Trinta e dois
pacientes (91,4%) apresentavam aniri-
dia bilateral e trés (8,6%) aniridia uni-
lateral. Um dos pacientes com aniridia
unilateral apresentava coloboma iriano
no olho contralateral e os outros dois
apresentavam anoftalmia cirirgica no
olho adelfo ao da aniridia. A idade dos
pacientes a época do primeiro exame
variou de dois meses a 42 anos, sendo
que, por faixa etaria, os pacientes fo-
ram assim distribuidos: Grupo [ 18
pacientes (36 olhos) com idade varian-
do de 2 meses a 9 anos; Grupo II: 13
pacientes (24 olhos) com idade de 10 a
20 anos e Grupo III: 4 pacientes (7
olhos) com idade de 21 a 42 anos.
Dezoito pacientes (51,4%) sdo do sexo
masculino e 17 (48,6%), do sexo fe-
minino. Vinte pacientes (57,1%) sdo
leucodérmicos, 14 (40%) sdo feodérmi-
cos e apenas um (2,9%) é melanodérmi-
co. O protocolo de nosso Servigo para
exame de pacientes com aniridia in-
clue: anamnese, medida da acuidade
visual, refratometria, medida dos dia-
metros corneanos, tonometria de
aplanag@o, biomicroscopia, goniosco-
pia, oftalmoscopia e/ou biomicrosco-
pia de fundo de olho, campos visuais,
ceratometria, medida da espessura da
cornea, da profundidade da cimara
anterior ¢ da espessura do cristalino,
medida ultrassonografica do didmetro
ocular axial antero-posterior (ecobio-
metria), curva didria de pressdo intra-
ocular, estudo tonométrico e tonogra-
fico e oftalmodinamometria. Porém,
tendo em vista que 19 (54,3%) pacien-
tes tinham idade inferior a dez anos,
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ndo foi possivel a realizagdo de todos
os exames do protocolo em todos eles.
Neste trabalho, abordaremos apenas
os aspectos biomicroscopicos, tensio-
nais e oftalmoscopicos mais relevan-
tes na aniridia. Os outros pardmetros
serdo objeto de outra publicagdo. Em
47 olhos de pacientes com idade igual
ou superior a seis anos, a tonometria
de aplanagdo foi realizada com o
tondmetro de aplanagdo de Goldmann
T900 ou R900 montado na 1ampada de
fenda Haag-Streit, com o paciente as-
sentado ¢ em 19 olhos de pacientes
com idade variando de 2 meses a 4
anos, a tonometria foi realizada com o
tondmetro de aplanagdo de Draeger,
com o paciente em decubito dorsal e
sob anestesia de 1inalagdio com
pentrane. Em um paciente com ani-
ridia unilateral a tonometria foi
inviavel.

A curva diaria de Po (CDPo) foi
realizada em 29 olhos de 15 pacientes
com idade de 8 a 41 anos, tendo-se
calculado a pressio média (Pm) e a
variabilidade (V) das sete medidas
pelo critério de SAMPAOLESI '°.
Apenas sete olhos de quatro pacientes
estavam sob medicagdo topica
antiglaucomatosa durante a CDPo. Es-
tudou-se a rigidez parietal pelos méto-
dos diferencial (Ed) e misto (Em) em
16 olhos com aniridia na faixa etaria
de 7 a 14 anos. A gonioscopia foi rea-
lizada em 58 olhos de 31 pacientes
utilizando-se a lente de Goldmann de
trés espelhos. A ceratometria dos
meridianos de 90° e 180° foi obtida
com o ceratdmetro Zeiss. Em 20 olhos
de pacientes na faixa etaria de 10 a 20
anos, a espessura da cornea foi medida
com o paquimetro I e a profundidade
da camara anterior (dindmica e estati-
ca) e a espessura do cristalino com o
paquimetro II, ambos de fabricagéo
Haag-Streit. A oftalmoscopia e/ou
biomicroscopia de fundo de olho foi
realizada em 63 olhos e a medida dos
didmetros papilares (horizontal e ver-
tical) foi feita em 19 olhos utilizando-
se a lente de Goldmann, a escala

micrométrica do biomicroscdpio
Haag-Streit modelo 900 e a mesma
técnica de calculo descrita por
FRANCESCHETTI ¢ BOCK 2. Todos
os exames foram realizados por um
dos autores.

Com o objetivo de comparar os va-
lores de Po, CDPo, rigidez escleral,
ceratometria e espessimetria (cOrnea,
profundidade da cidmara anterior e
cristalino) encontrados nos olhos com
aniridia com aqueles obtidos em olhos
normais, procedeu-se a redistribuigdo
dos pacientes com aniridia em grupos
etarios especificos e similares aos de
amostras de olhos normais (Tabelas 1
e 2).

RESULTADOS

Na biomicroscopia, os achados
mais relevantes foram: 1 - a presenga
de membranula revestindo a periferia
da cérnea anular ou sectorialmente em
50 olhos (75%) (Figura 1). Dois pacien-
tes com idade respectivamente igual a
dois e oito meses ndo apresentaram a
membrénula na periferia da cornea; 2 -
presenga de coto de iris visivel biomi-
croscopicamente e/ou gonioscopica-
mente em todos os olhos com aniridia;
3 - elevado percentual de olhos
(32,8%) com ectropio uveal visivel
anular ou sectorialmente; 4 - de 52
olhos em que foi feito o estudo
biomicroscopico do cristalino, obser-
vou-se cristalinos com curvaturas in-
vertidas (face anterior do cristalino
mais convexa que a posterior) em 30
olhos (57,7%) e simétricas (faces ante-
rior e posterior do cristalino com a
mesma convexidade) em dez olhos
(19,2%) (figura 2), enquanto que ape-
nas 12 olhos (23,1%) apresentavam
cristalinos com curvaturas de
morfologia normal (face anterior do
cristalino menos convexa que a poste-
rior).

A gonioscopia, 22 (37,9%) de 58
olhos examinados apresentaram im-
plantagio do coto de iris aparentemen-
te ao nivel do espordo escleral e sete
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TABELA 1

Estudo comparativo entre as médias (x) e desvios-padrao (DP) da Po, CDPo e rigidez parietal em olhos normais e em olhos com aniridia de faixas etarias similares.

Po

DP p<

Sampaolesi et al (1967)
(48 olhos normais: 1m a 5 anos) 1

Presente estudo
(19 olhos com aniridia: 2 meses a 4 anos)

Barbosa (1983)
(35 olhos normais: 5 a 15 anos) 1

Presente estudo
(24 olhos com aniridia: 6 a 14 anos) 1

0,50

4,16

1,90

2,20

0,01

23,70 0,001

1,89

2,21
0,33

3,32

CDPo

Pressao média Variabilidade

DP t p< bpP p<

Barbosa (1983)

(37 olhos normais: 5 a 15 anos) 11,58
Presente estudo

(18 olhos com aniridia: 8 a 14 anos)
Calixto (1967)

(24 olhos normais: 15 a 25 anos)

13,02
12,14

Presente estudo

(20 olhos com aniridia: 16 a 23 anos) 14,91

1,36 1,25 0,37

-3,79 0,001 -4,50 0,001

1,28 1,97 0,84

1,24 1,42 0,43

-4,33 0,001 -5,79 0,001

2,82 2,52 0,78

Rigidez parietal

Po apl

t p< Pod* t p< Ed t p< Em t p<

Barbosa (1983)

(85 olhos nomais: 5 a 15 anos) DP

Presente estudo
(16 olhos com aniridia: 7 a 14 anos)

X
DP

11,97
2,21

13,00
3,01

15,71
2,49

0,0218
0,0031

0,0281
0,0040
1,95 -2,47 0,05 -469 0,001
17,56

424

0,0255
0,0078

0,0356
0,0075

*Po calculada pelo método diferencial

olhos (12,1%) apresentaram seio
camerular bloqueado sectorialmente
pelo coto de iris.

As Tabelas 1 e 2 mostram o estudo
estatistico comparativo entre as mé-
dias e os desvios-padrao da Po, CDPo,
rigidez parietal, curvatura e espessura
da cornea, profundidade da cdmara
anterior (dindmica e estatica), espes-
sura do cristalino e didmetros horizon-
tal e vertical da papila em olhos nor-
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mais ¢ em olhos com aniridia de faixas
etarias similares.

No segmento posterior, os achados
de maior releviancia foram: auséncia
de reflexos macular e foveal em 57
olhos (90,5%); presenga de formagdes
em grumos branco-amarelados e bri-
lhantes (degeneragdo lipidica) dispos-
tos anular ou sectorialmente na perife-
ria da retina em 17 olhos (27%) (Figu-
ra 3) e papilas com didmetros compro-

vadamente reduzidos em 18 (94,7%)
dos 19 olhos em que eles foram medi-
dos.

DISCUSSAO

Embora a presenga de membranula
revestindo a periferia da cornea (Figu-
ra 1) tenha sido um achado muito fre-
quente neste estudo, ela ndo foi encon-
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TABELA 2

Estudo comparativo entre as médias (x) e desvios-padrao (DP) da curvatura e espessura da cérnea, da profundidade da camara anterior, da espessura do cristalino e dos

didmetros da papila em olhos normais e em olhos com aniridia

Curvatura da cérnea

ceratometria a 90°

ceratometria a 180°

X DP t p< X DP t p<
Calixto e Weisberg (1975)
(20 olhos normais: 10 a 20 anos) 4432 1,33 43,66 1,28
3,35 0,005 7,65 0,001
Presente estudo
(21 olhos com aniridia: 10 a 20 anos) 42,01 2,81 39,30 2,20
Espessura da cornea
X DP t p<
Calixto e Waisberg (1975)
(20 olhos anormais: 10 a 20 anos) 0,65 0,04
-2,00 —
Presente estudo
(20 olhos com aniridia: 10 a 20 anos) 0,69 0,06
Profundidade da camara anterior dindmica estatica
X DP t p< X DP t p<
Calixto e Waisberg (1975)
(20 olhos normais: 10 a 20 anos) 2,89 0,22 3,06 0,23
7,80 0,001 6,36 0,001
presente estudo 21 2,36
(aniridia: 10 a 20 anos) (n=10 olhos) 0,33 (n=16 olhos) 0,43
Espessura do cristalino
X DP t p<
Calixto e Waisberg (1975)
(20 olhos normais: 10 a 20 anos) 4,33 0,18
10,75 0,001
Presente estudo
(20 olhos com aniridia: 10 a 20 anos) 3,90 0,34
Diametro da papila horizontal vertical
X DP t p< X DP t p<
Franceschetti & Bock (1950)
(100 olhos normais) 1,62 0,15 1,62 0,15
6,75 0,001 4,50 0,001
Presente estudo
(19 olhos com aniridia) 1,25 0,28 1,44 0,21
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Figura 1 - Membranula revestindo a periteria da
cornea.

trada em dois pacientes com idade res-
pectivamente igual a dois e oito me-
ses, achado semelhante ao de MA-
CKMAN, BRIGTHBILL ¢ OPTIZ '¢
que ndo encontraram a membranula
em dois pacientes com idade inferior a
dois anos e meio. A constatagdo
biomicroscdpica e/ou gonioscdpica da
presenga de coto de iris em todos os
olhos com aniridia confirma a
assertiva universalmente aceita de que
o termo aniridia s6 ¢ valido no sentido
clinico. Neste estudo, o percentual de
olhos (32,8%) com ectrdpio uveal vi-
sivel anular ou sectorialmente foi mais
do dobro do percentual (14,3%) en-
contrado por SAMPAOLESI ¢ RECA 22,
Um achado biomicroscdpico curioso
foi a presenga de cristalinos com cur-
vaturas invertidas em 30 olhos e simé-
tricas em dez olhos (Figura 2). Este
achado ndo anteriormente descrito na
literatura compulsada, foi observado
por um de nés (NC) desde as primeiras
observacgdes.

&
%!\
l I
(V) (s) m
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Com relagdo a Po (Tabela 1), obser-
va-se que na faixa etdria de um més a
5 anos, houve uma diferenga estatisti-
ca altamente significativa entre os
olhos normais ¢ os olhos com aniridia
com valores inferiores nos olhos com
aniridia, ressaltando-se que em ambos
os grupos os valores da Po foram obti-
dos sob anestesia de inalagdo com
pentrane. Os valores de Po encontra-
dos nos olhos com aniridia ndo porta-
dores de glaucoma foram também in-
feriores aos obtidos por SAMPAO-
LESI ¢ RECA ?2 em olhos com aniridia
da mesma faixa etaria. Ainda na Tabe-
la 1, observa-se que, na faixa etaria de
6 a 14 anos, os valores de Po no grupo
da aniridia foram superiores aos en-
contrados na amostra normal de BAR-
BOSA 2, porém a diferenga nio foi
estatisticamente significativa. Verifi-
ca-se também que nos olhos com
aniridia, houve uma elevagio progres-
siva ¢ muito mais acentuada da Po em
relacdo aos olhos normais quando se
comparam os valores das duas faixas
etarias, corroborando com o relato de
GRANT ¢ WALTON !'" de que os
olhos com aniridia devem ser exami-
nados periodicamente por apresenta-
rem essa tendéncia de elevagdo pro-
gressiva da Po com o aumento da ida-
de. Deve-se realgar que, neste estudo,
o glaucoma foi diagnosticado em 14
olhos (21,2%) de oito pacientes com
uma incidéncia menor que a encontra-
da por outros autores ''. Analisando-se
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Figura 2 - Esquema (a) e fotos (b) mostrando o cristalino com curvaturas anterior e poéféfior normais (N),rsiirﬁ;éit'rié;sw(S) e invertidas .

os dados da CDPo de olhos normais * e
de olhos com aniridia de faixas etarias
semelhantes (Tabela 1), observa-se
que, apesar dos valores médios da Pm
e da V dos olhos com aniridia aparen-
temente se encontrarem dentro dos li-
mites normais, existe uma diferenga
estatistica aniridia. Também aqui,
comprova-se a elevagdo gradual da PO
na aniridia com o aumento da idade,
estatisticamente diferente da que ocorre
em olhos normais. A CDPo de pacientes
com aniridia com glaucoma mostrou,
na maioria dos casos, um controle ina-
dequado do glaucoma com o tratamen-
to clinico, refratariedade que também
foi relatada por outros autores ' 2. A
rigidez parietal, calculada tanto pelo
método diferencial (Ed) como pelo
método misto (Em), apresentou-se
mais elevada nos olhos com aniridia
do que em olhos normais de faixa
etaria semelhante, sendo a diferencga
estatisticamente significativa (Tabela
1). Essa maior rigidez parietal aliada
ao fato de que o glaucoma na aniridia,
em geral, se instala de maneira gra-
dual, talvez possa explicar a quase
inexisténcia de buftalmia associada a
essa malformagao.

A etiopatogenia do glaucoma na
aniridia é muito controversa: a eleva-
¢ao da Po poderia ser explicada pela
oclusdo de mais da metade do seio
camerular por restos de ligamento
pectineo ultrapassando a linha do es-
pordo ?? ou por anormalidades do scio
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camerular em forma e estagios varia-
dos, culminando com sua degeneragido
progressiva ¢ o seu fechamento gra-
dual ou total através de uma membra-
na contractil entre a sua parede e a
superficie do coto iriano '' ou ainda
pela proliferagio de melandcitos nas
entranhas do seio camerular '°.

A tabela 2 mostra que a médias das
curvaturas corneanas nos meridianos
de 90° e 180° nos olhos com aniridia
foram menores do que as encontradas
nos olhos normais da mesma faixa
etaria, sendo a diferencga estatistica al-
tamente significativa. Por outro lado,
a espessura da coérnea nos olhos com
aniridia foi muito semelhante a da
amostra normal concordando com os
achados de MACKMAN, BRIGHT-
BILL e OPTIZ '%. A Tabela 2 também
mostra que existe uma diferenga esta-
tistica altamente significativa entre a
profundidade da cdmara anterior (di-
nimica e estatica) dos olhos com
aniridia e a dos olhos normais com
valores inferiores nos olhos com
aniridia. Observa-se ainda que a es-
pessura média do cristalino nos olhos
com aniridia apresentou também valor
inferior a dos olhos normais, sendo a
diferenca estatistica altamente signifi-
cativa. Sendo a espessura média do
cristalino menor, era de se esperar
uma maior profundidade média da ca-
mara anterior nos olhos com aniridia,
0 que ndo ocorreu, este achado de-
monstrando ao lado dos anteriormente
citados que, nessa malformagio, o
segmento anterior esta alterado como
um todo. A excecgdo do relato de MA-
CKMAN, BRIGHTBILL, OPTIZ "
sobre a espessura corneana, este € o
primeiro estudo dos outros parimetros
(Tabelas 1 e 2) na aniridia. Neste estu-
do, observou-se também elevado
percentual de olhos (90,5%) com re-
flexos macular e foveal ausentes, inci-
déncia bem superior a relatada por al-
guns autores 3. O percentual de dege-
neragdo lipidica (Figura 3) encontrado
neste estudo foi inferior ao encontrado
por outros autores '> 22 Na Tabela 2,
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Figura 3 - Grumos branco-amarelados (degenera-
¢ao lipidica) na periferia da retina

encontram-se as médias e desvios-pa-
drdo dos didmetros horizontal e verti-
cal da papila em olhos normais 8 e em
olhos com aniridia medidos com a
mesma técnica. Observa-se que os dia-
metros papilares foram inferiores nos
olhos com aniridia sendo a diferenga
estatistica altamente significativa. Na
literatura compulsada, ndo ha relatos
de efetuagdo das medidas dos didme-
tros papilares em olhos com aniridia
embora alguns autores relatem, nessa
malformacgdo, papilas com didmetros
reduzidos usando o termo hipoplasia
do nervo Optico para significar um
nervo Optico de didmetro reduzido .

SUMMARY

The results from biomicroscopy,
tensional and ophthalmoscopic study
of 67 eyes (35 patients) with aniridia
are presented. Glaucoma had been
found in 14 eyes of 8 patients.
Through applanation tonometry and
daily curve of IOP it was found a
gradual increase of IOP with age
statistically different from the normal
eyes. The anterior ocular segment
presented changes as a whole
(keratometric, depth of the anterior
chamber and lens thickness besides
others biomicroscopic and
gonioscopic changes). Abnormal lens
curvature was found in 40 eyes
(inverted lens curvature in 30 eyes
and simmetric in 10 eyes). The
scleral rigidity presented itself high.
On ophthalmoscopy, 90.5% of the
eyes presented lack of the macular
and foveal reflexes. Microdiscs

(reduced optic disc diameters) were
comproved by measurements in 18
from 19 eyes.
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