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INTRODUÇAO 

A ocorrência de doença renal, de caráter 
familiar, com curso letal, foi pela primeira 
vez descrita por DICKINSON, em 1875, na 
Inglaterra, em uma família com albuminú­
ria 1 ,2.  Em 1927, ALPORT J .  associou as ne­
frites hereditárias com surdez neurosensorial 
advindo a síndrome que ficou conhecida por 
seu nome. Até 1954 não se havia descrito os 
aspectos oftalmológicos da doença. Deve-se 
a SOHAR 4 a identificação das alterações 
cristalinianas associadas à síndrome de 
ALPORT. Atualmente tem-se como certo ser 
a síndrome caracterizada por nefrite here­
ditária, surdez neurosensorial e alterações 
oculares, principalmente o LENTICONE AN­
TERIOR s.  Os achados oftalmológicos ocor­
rem em 15% dos casos descritos 6. Em 1975 
CONNER 7 revisou toda a literatura mundial 
e encontrou 102 casos de LENTICONE AN­
TERIOR, desde a sua primeira descrição em 
1874. 42 deles associados a doença renal . To­
dos os casos descritos de LENTICONE AN­
TERIOR, após 1966, estão associados à 
síndrome de ALPORT. 

ALTERAÇõES OCULARES NA SíNDROME 
DE ALPORT 

• As alterações no cristalino são as mais 
importantes. Basicamente descreve se o LEN­
TICONE ANTERIOR 5 ,8, em raras oportuni­
dades LENTICONE POSTERIOR e várias 
formas de catarata. Dentre elas a mais signi­
ficativa é a catarata subcapsular anterior 8,9. 
O diagnóstico de LENTICONE ANTERIOR 
não traz maiores dificuldades à lâmpada de 
fenda. Há um abaulamento na porção cen­
tral da cápsula anterior, não raro encon­
trando-se estrias radiais partindo do ápice 
do cone ( Fig. 1 > .  A oftalmoscopia percebe­
se com clareza o clássico sinal da "gõta de 
óleo". 

A incidência de arco lipidico é conside­
ravelmente maior nos portadores da síndro­
me 5,8,\0. Além disso, outras alterações cor­
neanas podem ser encontradas : distrofia ti­
po lattice, depósitos nas camadas mais su-

perficiais e espessamento das camadas mais 
anteriores da córnea I I ,  

No fundo do olho destacam-se as man­
chas brancas no polo posterior e na média 
periferia. São descritas como "flecks". Man­
chas dispersas na retina, situadas nas cama­
das mais superficiais. Além disso, alterações 
maculares 5,8,12,13_ 

NOSSA OBSERVAÇAO 

Menor com 1 1  anos de idade proceden­
te de Cortez. Atendido no Ambulatório da 
Clínica Oftalmológica da UFPE, em caráter 
de urgência. Queixava-se na ocasião de dor 
intensa no OE de início súbito, há 5 dias. 
Sem queixas em relação ao olho contra-la­
teral. Ao exame apresentava: 

Acuidade visual ( s/correção) :  OD: 20/ 100 
e OE : PPL. Biomicroscopia: OD: LENTICO 
NE ANTERIOR com área de ruptura da cáp· 
sula. Partindo da área rõta estrias na cápsu· 
la em número aproximado de 8. Cristalino 
transparente ( Fig. 1 ) .  OE: Hiperemia con­
Juntivo-ciliar ( +++) , I!)dema da córea (++) , 
câmara anterior muito rasa, midríase. CRIS­
TALINO opacificado com área central da cáp­
sula anterior rõta. Material cortical na câ­
mara anterior. Intensa reação inflamatória 
na câmara anterior (Fig. 2 ) .  Pressão intra· 
ocular: OD: 10 mmHg e OE : 40 mmHg. 
Oftalmoscopia: OD: Sinal da "gõta de óleo". 
Fundo de olho normal e OE: Inexaminável. 
Exames complementares: Sumário de urina: 
Proteinúria ( +++ ) ,  sangue ( +++ ) ,  cilindros 
granulosos e hemáticos. 

Otoneurológico: Normo-excitabilidade ves­
tibular bilateral. HIPOACUSIA BILATERAL 
DO TIPO NEUROSENSORIAL ( Fig, 3 ) ,  

Biopsia renal: Não permitida pela fa­
mília. 

EVOLUÇAO 

Paciente internado iniciou uso de Aceta· 
zolamida (500 mg/dia) , maleato de umolol, 
atropina 0,5% e Meticorten (40 mg/dia) . 
Após 48 horas a pressão intraocular havia 
atingido níveis normais. A reação inflama 
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tória estava reduzida (+++) para ( + ) . Aos 
7 dias de tratamento permanecia normal a 
PIO e considerável redução das massas cris 
talinianas ( Fig. 4 ) ,  Após 3 semanas regres· 
são completa do processo inflamatório e 
absorção quase que completa do material 
cortical, permitindo examinar o fundo de 
olho que estava normal. O paciente recebeu 
alta ainda em uso de maleato de timolol, 
dose de manutenção de corticosteróide e 
midriático. 2 semanas após retornou com pu­
pila negra, sem qualquer sinal inflamatório 
e pressão intraocular normal ( Fig. 5 > '  Apre­
sentava-se, entretanto,. com igual quadro in­
flamatório e de hipertensão no OD ( Fig. 6) . 
Cristalino opacificado. Reinternado subme­
teu-se ao mesmo esquema terapêutico ha­
vendo curado após 4 semanas ( Figs. 7, 8 ) .  
Atualmente com uso de correção tem visão 
normal em ambos os olhos. 

DISCUSSAO 

A síndrome de ALPORT caracteriza se 
por uma nefrite hereditária associada a sur­
dez neurosensorial e alterações oculares 3,4. 
É de aparecimento precoce sendo a hema­
túria sua manifestação primeira I I .  Não raro, 
principalmente nos homens, cursa para in­
suficiência renal necessitando de transplan­
tação. Corresponde a 2,3% de todos os 
casos de transplante renal, segundo as esta­
tísticas da Clínica Mayo 14. Representa 6,3% 
das biopsias renais de todos os casos de 
doença glomerular familiar, segundo WALD­
HERR IS. Embora seja descrita como uma 
forma de herança autossômica dominante, 
muitas famílias estudadas demonstram uma 
herança do tipo dominante ligada ao sexo . 
Heterogeneidade genética tem sido proposta 
como explicação para o aparecimento ou não 
das alterações oculares da síndrome em di· 
ferentes famílias e também na severidade do 
comprometimento renal 16,17,18. 

Segundo Mirra 19, a doença é determina· 
da por um erro genético no qual a membra 
na basal glomerular não é formada. Em 
outras palavras, a membrana basal glome· 
rular permanece fetal, fato comprovado pela 
microscopia eletrônica. Isto explica a insu­
ficiência renal que experimentam os pacien­
tes portadores da síndrome, pela falta de 
formação da membrana basal do tipo adulto, 
na adolescência 20. Explica também a ausên­
cia de antigenos na membrana basal nor· 
malmente encontrados em pacientes não por­
tadores da síndrome. As técnicas imunoló­
gicas demonstram a presença de antígenos 
do tipo fetal e ausência do tipo adulto. Os 
estudos de McCOY 21 confirmam a hipótese 
de MIRRA. Em 1973, SPEAR 22 lançou uma 
hipótese concernente a pato gênese dessa 
doença na tentativa de explicar a associação 
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do comprometimento renal, auditivo e ocu· 
lar. Considerou que a alteração poderia re­
sidir em um gen estrutural em um locus 
que governasse a composição da membrana 
basal glomerular, do ouvido e da cápsula do 
cristalino. Este mesmo locus determinaria a 
composição colágena da membrana basal nos 
citados órgãos. Esta hipótese tem consis­
tência sob vários aspectos. Os estudos ge­
néticos demonstram uma forma de trans· 
missão autossômica dominante, em alguns 
casos ligados ao sexo . Um distúrbio domi­
nante traduz muito mais uma anormalidade 
em uma proteina não enzimática (por exem­
plo o colágeno ) que mesmo uma deficiência 
enzimática. Os estudos realizados com mi­
croscopia eletrônica e a bioquímica da mem­
brana basal dos órgãos envolvidos revelam 
o mesmo tipo de colágeno e glicoproteinas 
não-colágenas nas membranas consideradas. 
Muito embora os dados bioquímicos da com­
posição da membrana basal glomerular nos 
portadores da síndrome de ALPORT ainda 
sejam pequenos, as evidências demonstram 
haver uma alteração no teor de hidroxipro­
lina estando este aminoácido numa quanti­
dade muito pequena. Desde que é encontra­
do apenas nas fibras colágenas, traduz, sua 
pequena concentração, alteração na compo­
sição colágena da membrana glomerular 23 . 

A microscopia óptica não revela nenhu­
ma alteração que possa caracterizar ou fa­
zer distinção entre nefrites hereditárias e 
outros tipos de nefrites 24. A microscopia ele· 
trônica. entretanto, revela padrões patogno­
mônicos da síndrome sob a forma de espes­
samento irregular da membrana basal e re­
plicamento da lâmina densa, com padrão de 
"basket weave" no qual fibrilas da lâmina 
densa se interconectam umas com as outras, 
delimitando lacunas brilhantes, as quais fre­
qüentemente contém partículas densas. O 
padrão "basket weave" disseminado parece 
ser específico das nefrites hereditárias 25,26. 

Os estudos realizados com microscopia 
eletrônica da cápsula do cristalino, demons· 
tram um adelgaçamento com diminuição do 
número de células e uma protrusão da subs· 
tância própria do cristalino. Explicando, des­
ta maneira, a formação do LENTICONE AN­
TERIOR 27. Em raros casos, há ruptura da 
cápsula com formação de catarata e libera­
ção de material cortical para a câmara ano 
terior, determinando intensa reação inflama· 
tória do tipo facoanafilática, com aumento 
da pressão intraocular, tal como ocorreu no 
caso por nós observado. 

Apesar da ocorrência do arco lipídico 
ser maior nos portadores da síndrome, no 
nosso caso a sua presença não foi observada 
como também não o foram as alterações 
que podem aparecer na retina. 
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Os estudos histopatol6gicos da c6clea, efe­
tuados por GREGG e BECKER mostraram 
degeneração das células, ausência da mem­
brana sensorial e degeneração da estria ba­
sal 9,28, Isto demonstra que existe um com­
ponente coclear bem definido não se poden­
do dizer o mesmo do sistema vestibular que 
mostra-se normal nos pacientes estudados_ 

RESUMO 

Os autores apresentam o caso de um menino de 11  
anos de idade portador da SlNDROME DE ALPORT. Ti­
veram oportunidade de observar LENTICONE ANTERIOR 
BILATERAL, SURDEZ NEUROSENSORIAL E HEMATt)· 
RIA. Acompanharam a evolução do lenticone com com­
plicações do tipo: catarata, uveite facoanafilática e hi· 
pertensão ocular. 
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