Sindrome de Ehlers-Danlos:
descricao de um caso com glaucoma *

Ehlers - Danlos Syndrome: case-report with glaucoma

Sheila Hellen Carvalho Warren **
Roberto Freire Santiago Malta ***

* Trabalho realizado no Hospital das Clinicas
da Faculdade de Medicina da USP.

** Médica Estagidria de Complementacdo
Especializada da Disciplina de Oftalmologia
do HC da FMUSP.

*** Médico Assistente Doutor da Disciplina de
Oftalmologia do HC da FMUSP.

Endereco para correspondéncia:
Dra. Sheila H.C. Warren — Rua Eng. Francisco
Azevedo, 543 — 05030 — Sao Paulo, SP

RESUMO

A Sfndrome de Ehlers-Danlos compreende um conjunto de alte-
racoes do tecido conectivo, de cardter hereditdrio, cuja alteracio
bésica parece envolver as fibras do col4geno. Sio descritas altera-
¢Oes sistémicas e oculares. Os autores relatam um caso de Sindrome
de Ehlers-Danlos que apresentava hiperelasticidade da pele das
pélpebras, miopia, estafiloma, microcérnea e glaucoma. A paciente
foi submetida a cirurgia de trabeculectomia com sucesso.
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Secundério.

INTRODUGAO
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A Sindrome de Ehlers-Danlos
(SED) compreende um conjunto de
alteragbes do tecido conectivo, de
cariter hereditdrio, cuja alteragido
bédsica parece envolver as fibras de
coldgeno, tornando-as defeituosas e
fridveis. Suas caracterfsticas princi-
pais sdo a hiperdistensibilidade das
articulagées e a hiperelasticidade da
pelet-4),

Sao descritas sete formas clfnicas
de SED, sendo o tipo VI, o tipo
Ocular, onde as alteragGes de pele e
articulagées podem estar presentes,
porém sdo caracterfsticas a escoliose
severa, a aracnodactilia e as altera-
¢bes oculares. A heranga nessa for-
ma & considerada autoss6mica reces-
siva@®.4,

Entre as alteragbes oculares des-
critas na SED encontramos: hipere-
lasticidade da pele das pélpebras,
eversio fAcil da pélpebra superior
(sinal de Méténier), epicanto, hipo-
tonia da musculatura extrinseca com

estrabismo, miopia, microcérnea, ce-
ratocone, fragilidade da cérnea e es-
clera, estafilomas, ectopia lentis, es-
trias angidides, glaucoma, anomalias
do seio camerular, degeneragao ma-
cular, membranas vitreas, hemorra-
gia retiniana e vitrea, retinite prolife-
rante e descolamento de retina@®.5-11),

Durham(®), em 1953, relatou um
caso de SED que apresentava glau-
coma, miopia, microcérnea e esclera
azul. Esse mesmo caso foi nova-
mente relatado por Beighton®, em
1970, informando adicionalmente
sobre o descolamento bilateral de
retina que a paciente apresentou e
que foi operado sem sucesso.

Os autores apresentam um caso de
SED associado a glaucoma e que foi
submetido a cirurgia de trabeculec-
tomia, com sucesso.

RELATO DO CASO

L.T.P., 24 anos, feminina, branca,
procedente do Piauf. Procurou o
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Hospital das Clfnicas da FMUSP, em
1987, com diagnéstico de pressdo
elevada no olho esquerdo (OE) havia
dois anos, medida numa consulta de
rotina. Antecedente ocular: trauma
no olho direito (OD) aos seis anos
de idade, com perda total da visao.
Antecedente pessoal: deformidade na
coluna desde a infincia. Anteceden-
tes familiares: irmao falecido com
um ano de vida, que tinha deformi-
dade de coluna. Interrogatdrio dos
diversos aparelhos: deslocamento
freqiiente da articulagdo dos ombros
e féicil formagdao de hematomas nos
membros. O exame ocular inicial, em
fevereiro de 1987, revelava OD com
atrofia bulbar, sem percepgdo lumi-
nosa, com desorganizagdo do seg-
mento anterior e exame oftalmoscé-
pico impossfvel. O OE apresentava
acuidade visual (AV) de 20/25, com
uma corregao de -10,75 DE = -2,00
DC a 90° exame externo e biomi-
croscopia mostrando aumento da
elasticidade da pele das pélpebras,
didmetro corneano de 10 mm, esclera
com estafiloma temporal superior
e inferior e segmento anterior sem
alteragGes. A pressdo intra-ocular era
de 28 mmHg (tonometria de aplana-
cdo de Goldmann), usando maleato
de timolol 0,5% e cloridrato de dipi-
vefrina. A oftalmoscopia indireta
com depressdo mostrava papila atré-
fica com escavagao 0,8/0,8, dreas de
atrofia de retina e corSide na perife-
ria e na regidao dos estafilomas. A
gonioscopia revelava angulo aberto
360°, visualizando-se todas as es-
truturas e com discreta persisténcia
de pectfneo. O campo visual mostra-
va escotoma paracentral. A biometria
demonstrou didmetro &antero-poste-
rior total de 26,95 mm. A avaliacdo
clfnica revelou as seguintes altera-
coes: hiperelasticidade da pele e te-
cido subcutédneo, lesGes hiperquera-
téticas em bragos e coxas, cicatrizes
atréficas de cor castanha no queixo,
joelhos e pernas, hematomas nos
membros inferiores, hiperextensibili-
dade das articulagdes e cifoescoliose
toracolombar. A biSpsia de pele
mostrou presenga de componente
elastico superficial e da derme reti-
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cular aparentemente preservados.

Ap6s o exame oftalmolSgico ini-
cial a paciente recebeu medicagao
antiglaucomatosa méxima e, devido
a persisténcia da elevagdo da pressdo
intra-ocular (PIO), optou-se pela in-
tervencao cinirgica. Realizada trabe-
culectomia no quadrante nasal supe-
rior, evitando-se a regido dos estafi-
lomas. O material removido do tra-
beculado e da iridectomia, bem como
um fragmento da cédpsula de Tenon,
foi enviado para exame anatomo-
patol6gico, que revelou espessa-
mento das fibras trabeculares com
depésito de pigmento uveal em gra-
nulos nas fibras internas do trabecu-
lado e fragmentagdo do tecido elésti-
co na cépsula de Tenon.

A trabeculectomia obteve sucesso
no controle da PIO e a paciente
mantém nfveis presséricos em tormo
de 14 mmHg ap6s 28 meses de evo-
lugao.

DISCUSSAO

Diante das alteragGes sistémicas e
oculares apresentadas pela paciente e
da auséncia de antecedentes heredi-
térios, acreditamos poder enquadri-la
na SED tipo VI ou tipo Ocular, de
heranca autoss6mica recessiva.

Dentre as alteragOes descritas, en-
contramos nesse caso: hiperelastici-
dade da pele das péalpebras, miopia,
estafiloma, microcémea e glaucoma.

Considerando-se a raridade do
achado de glaucoma em pacientes
com SED, essa associagdo poderia
ser considerada casual, porém ano-
malias do seio camerular associadas
a SED j4 foram descritas anterior-
mente em pacientes sem glaucoma
por Pemberton e cols.?). A presenga
de fator comum causando anomalias
do seio camerular e alteragGes sisté-
micas j4 foi sugerida por Burian e
cols.(12); estudando outras doengas do
tecido conectivo.

As anomalias do seio camerular
encontradas por Pemberton e cols.(
em pacientes com SED foram: obs-
curecimento do corpo ciliar pela ba-
se da fris € numerosos processos

irianos e ligamentos pectfneos inse-
rindo-se no trabeculado em vérios
nfveis, além de pigmentacdo mode-
rada do trabeculado com presenga de
grumos de pigmento iriano. Na base
da fris, os autores encontraram 4reas
de atrofia do estroma iriano. Os an-
gulos da cadmara anterior eram aber-
tos, sem sinéquias ou anormalidades
vasculares.

No nosso caso encontramos liga-
mentos pectineos em pequena quan-
tidade no seio camerular e o exame
antomopatolSgico revelou espessa-
mento das fibras trabeculares e a
presenga de granulos de pigmento
nas fibras mais internas do trabecu-
lado.

Teng e cols.(15), num estudo his-
tolégico de 792 olhos normais, en-
contraram gegeneracdo do coldgeno,
com fragmentacao deste, seguida de
degeneragdo das fibras eldsticas e
proliferagdo endotelial no trabecula-
do, no canal de Schlemm e nos ca-
nais coletores em 10,4% desses
olhos. Essas alteragdes foram consi-
deradas primirias e mais freqiiente-
mente encontradas em pessoas com
mais de 40 anos. Tais alterages pa-
tol6gicas poderiam ser causa de au-
mento na resisténcia a drenagem do
humor aquoso('4), Esse mecanismo
poderia estar envolvido na génese do
glaucoma nesse caso, ja que na SED
a alterag@o bésica estd nas fibras de
col4geno e as fibras trabeculares sdo
constitufdas por coldgeno envolto
por tecido eldstico, membrana basal
e endotéliol13.14),

Em relagdo ao exame histolégico
da peéle na SED, pode-se encontrar
quantidades normais, aumentadas ou
diminufdas de tecido el4stico e col4-
geno, fragmentagdo e desorganiza-
gdo da arquitetura do coldgeno, ten-
do, portanto, importincia relativa no
diagnésticol1:16),

A descrigdo desse caso objetiva
relatar a presenca de glaucoma, mio-
pia, estafiloma e microcérmea numa
paciente com Sindrome de Ehlers-
Danlos. Os autores desconhecem a
descricdo de outros casos com glau-
coma, exceto o relatado por Du-
rham®). Os autores enfatizam o
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achado de glaucoma associado a
SED nesse caso, bem como sua
evolugao e terapéutica € colocam em
divida a casualidade ou ndao dessa
associagao.

SUMMARY

The Ehlers-Danlos syndrome
comprises a group of alterations of
the connective tissue with hereditary
character, whose basic alterations
seem to involve the colagenous fi-
bers. Ocular and systemic altera-
tions are described. The authors
relate a case of the Ehlers-Danlos
syndrome that presented hyperelas-
ticity of the eyelid, myopia, staphy-
loma, microcornea and glaucoma.
The patient was submitted to a tra-
beculectomy with success.
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