EDITORIAL

Retinopatia da prematuridade (fibroplasia retro -
cristaliniana)

Consideracdes gerais e classificacao ?
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INTRODUCAO

Um longo percurso separa Os conheci-
mentos atuais sobre a fibroplasia retro-cris-
taliniana (FRC) das nogdes cldssicas origina-
das nas comunicac¢des pioneiras de Terry e
Campbell, cujos conceitos, demasiado sim-
plistas para a época de hoje, permitiam an-
tever, em um futuro nao remoto, a eventual
erradicacdo desta grave moléstia.

Para colimar este objetivo bastaria ape-
nas uma exceléncia técnica na administracao
do oxigénio, a qual, diga-se de passagem, ja
€ inteiramente possivel em nossos dias, dada
a precisdo de instrumentos que a evolugao
tecnoldgica colocou a disposicao da classe
meédica.

Na verdade, a fibroplasia retro-cristali-
niana — que preferimos chamar de retino-
patia da prematuridade (RP) por motivos
que ficarao evidentes no decurso da presente
comunicacao, apresenta ainda aspectos bas-
tante controvertidos, nao apenas com res-
peito a etiopatogenia, como também no que
concerne a sua classificagdo e as suas pos-
sibilidades de prevencao e tratamento.

Este aparente paradoxo encontra sua jus-
tificativa mais legitima na evolugdao de espe-
cialidades médicas que lidam com problemas
especificos dos recém-nascidos e prematuros,
permitindo a viabilidade de criangas de peso
e idade cada vez mais criticas.

Esta longe do escopo da presente comu-
nicag¢ado discutir os aspectos da filosofia mé-
dica que se acham implicitos nestes comen-
tarios: nosso objetivo é apenas registrar o
recrudescimento da RP, procurando oferecer
uma visado atualizada das diversas facetas que
apresentam o problema.

Com esta finalidade nos propusemos a
avaliar a questdao da RP em anos recentes no
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extenso arquivo do Instituto Penido Bur-
nier.

Os dados coletados pelos autores estao
registrados nesse numero dos Arquivos.

DISCUSSAO

A RP foi e ainda é uma das principais
causas de cegueira no grupo etdario em que
ela prevalece (1, 2 e 3).

Representa uma das causas de leucoco-
ria. E também chamada de fibroplasia re-
tro-cristaliniana ou lental, erroneamente, pois
este nome deve ser usado apenas na fase fi-
nal da doenca. Ja foi chamada também de
sindrome de Terry (4).

Como sabemos, 0os vasos da retina nasal,
completam seu crescimento no 8° més de
gestagdo, e os vasos da retina temporal, so-
mente no 9°, ou mesmo pouco tempo apds
0 nascimento; assim, a prematuridade, inde-
pendente de um suplemento excessivo de oxi-
rénio, ja representa um fator desencadeante
desta entidade (5).

Duas teorias foram sugeridas para ex-
plicar a patogenia desta entidade, baseadas
na concentracao do oxigénio e seu efeito so-
bre a retina.

— Teoria hipoxica: ocorreria principal-
mente nos prematuros com baixo peso ao
nascer (menos de 1.500 grs), que permane-
ceram por algum tempo em incubadoras com
alta tensdao de oxigénio. Acredita-se que o
excesso de oxigénio fornecido a um tecido
imaturo, como a retina, provoca uma vaso-
constricdo generalizada. Quando a crianga
€ levada para uma atmosfera de concentra.
¢do normal de oxigénio, a retina sofre uma
hipdxia relativa, estimulando a proliferacao
neovascular.

Ass. Méd. do I.P.B. em 01/09/83.
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— Teoria hiperdxica: tenta explicar a RP
sem a administragcdo de oxigénio em incu-
badoras, atribuindo ao regime de relativa bai-
xa concentragao de oxigénio “in utero”. Com
0 nascimento um novo tipo de circulagao
sangiiinea se desenvolve, mais oOxigenada,
conseqiiente & expansao pulmonar e fecha-
mento de shunts artério-venosos. Com isso,
a retina, mesmo sob tensao de oxigénio am-
biente, comportaria-se como se estivesse hi-
peroxigenada, desenvolvendo-se anormalmen-
te.

Entretanto, devem existir outros fatores,
se bem que menos importantes, na patogé-
nese das anomalias vasculares retinianas.
Vdarios autores, entre eles, Myazaki (6), Ma-
tsuda (7) e Adankin (8), descreveram casos
em recém natos a termo, que nao receberam
oxigénio ou permaneceram por um periodo
menor que 2 (duas) horas em incubadoras,
e que a despeito disso, apresentaram algum
grau de RP.

Entre os fatores de risco possivelmente
relacionados com o desenvolvimento da le-
sdo, sem sobrecarga de O,, encontramos (9):
— transfusdao sangliinea
— hiperbilirrubinemia
— deficiéncia de vitamina E
— cardiopatias congénitas, etc.

Os fatores angiogénicos recentemente es.
tudados por Patz (10) devem ser também
considerados.

No Brasil, ainda nao possuimos dados
abrangentes sobre a incidéncia desta doenca;
entretanto, nos E.U.A,, Patz (3), recentemen-
te, estudou o comportamento desta alteracao
nas ultimas décadas e sua situagdo atual.
Segundo o autor, apds a descrigdo desta en-
tidade nosoldgica por Terry em 1940, somen-
te casos espordadicos foram observados. En-
tretanto, com a generalizagao do uso de in-
cubadoras, por voita de 1949, observou-se um
aumento dramatico em sua ocorréncia. Acre-
dita-se que no periodo de 1949 até 1954, apro-
ximadamente, 2.500 criangas ficaram cegas
anualmente, nos E.U.A. J4 nessa é€poca,
Owens e Owens descreveram o inicio da fase
aguda, o decurso e a fase final da sindrome,
porém, somente apds a incriminag¢do do O,,
por Campbell, no final da década de 50, hou-
ve uma reducdao drastica na incidéncia da
RP, notando-se entdo novamente, apenas ca-
sos esporddicos. Nesta época, os pediatras
reconheceram a doenca da membrana hiali-
na. tipica dos prematuros e sendo esta uma
entidade que necessita altas concentracdes
de O,, foi liberado novamente seu uso nas en-
fermarias de prematuros, havendo entao no-
vamente discreto, mas real, aumento na in-
cidéncia da RP (grafico I).

Este aumento também poderia ser con-
seqiiente 2 maior sobrevida de criangas pe-
quenas para a idade gestacional e prematu-
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ros, que sao recém-natos de maior risco para
desenvolver a afecgao.

Patz acredita que atualmente ocorram
4.000 casos por ano, da fase ativa, nos E.U.A.
Esta incidéncia pode ser observada gracas
a introducao da oftalmoscopia binocular in-
direta, que permite a localizagdo das lesOes
na periferia da retina. Destas, 1400 aproxi-
madamente poderao desenvolver algum grau
de alteragdao cicatricial permanente, sendo
que 300 criangas deste total apresentardo ce-
gueira completa ou grave deficiéncia visual.
Por comparagao, chega-se a conclusiao que
nos anos em que a doenga teve carater epi-
démico, ocorreram mais de 25.000 casos da
fase ativa, anualmente nos E.U.A. (grafico
II).

Finalmente, para avaliarmos a importan-
cia da RP hoje, sabe-se que nos E.U.A., ocor-
rem anualmente 200 casos de retinoblasto-
ma, comparativamente aos 300 casos de gra-
ve perda visual pela RP.

As estatisticas brasileiras sdo escassas e
nao abordam especificamente o problema
(11, 12, 13). Nossa impressao, entretanto, €
de que se reproduz, a0 menos nos centros
mais adiantados, uma situagao semelhante a
encontrada nas estatisticas de Patz.

CLASSIFICACAO

Existem varias classificagoes referentes
a fase ativa da RP com base nos diferentes
graus evolutivos a oftalmoscopia. Kingham
e col. (14) recentemente, elaboraram com-
pleta classificacio morfoldgica, utilizando a
oftalmoscopia indireta e angiofluoresceino-
grafia. Apesar de ser interessante, julga-se
mais pratico adotar a classificagdo de Reese
e col. (15) que além de ser aceita interna-
cionalmente, apoia-se sobre determinados si-
nais facilmente reconheciveis a fundoscopia
e, portanto, mais adequada a pratica clinica.

Martins Rocha (4) apresentou em 1955,
um brilhante e completo estudo sobre FRC,
relatando os 7 primeiros casos do Instituto
Penido Burnier, classificando-os segundo Re-
ese.

O objetivo desta atualizagao € relembrar
a classificagdo internacional das fases ati-
vas e cicatriciais, assim como acrescentar
novos dados correlacionando os vdarios esta-
gios com as seqiielas visuais.

A RP é uma enfermidade bilateral, po-
rém pode se observar diferentes graus de
acometimento em cada olho. O inicio da le-
sdo ocorre entre a 3a. e 10a. semana de vida
de um premaiuro que, por varias razoes,
mas geralmente vitais, foi intensamente oxi-
genado.

Certa fotofobia, coloracao acinzentada
da iris, incompleta dilatagdo pupilar aos mi-
driaticos, podem chamar a aten¢ao, mas é
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o exame oftalmoscdépico sistemdtico que evi-
dencia o 1-° sinal da doenca: constri¢cao ar-
teriolar retiniana generalizada.

Ao término de poucos dias, essa constri-
cao arteriolar é substituida por uma vasodi-
latacdo venosa e arterial, de inicio periférica,
mas rapidamente generalizada — este € o
estagio I da classificagdo internacional. Nesta
fase, as artérias e veias encontram-se muito
dilatadas e tortuosas. Numerosos neovasos
e algumas hemorragias podem ser observa-
dos na periferia retiniana, principalmente na
regiao supero ou infero-temporal, junto a ora
serrata.

Paralelamente a este processo, um ede-
ma retiniano se desenvolve a frente do equa-
dor, caracterizando o estagio II. Progressiva-
mente esse edema se estende para o polo
posterior e logo todo o fundo do olho fica
cinza-amarelado, com acentuac¢ao dos refle-
xo0s. Discreta turvagao vitrea ocorre pela di-
fusdao desse edema.

No estagio III, franco descolamento da
retina ocorre na periferia, limitado a um se-
tor ou entao anular.

Quando o descolamento da retina se es-
tende em direcio ao polo posterior, classi-
fica-se como estagio IV. Nesta fase, sdo co-
muns roturas da retina.

No estagio V, o processo se acentua e a
retina descolada, hemorrédgica, se aproxima
da face posterior do cristalino.

Nos meses seguintes, aparece uma forma-
cao glial, routerando-se a partir do corpo
ciliar, vindo constituir-se entre a face poste-
rior do cristalino e a retina, formando ver-
dadeira membrana ciclitica, avascular, jus-
tificando-se o termo “fibroplasia retro-crista-
liniana”.

Esta evolugcdao de forma completa, leva
aproximadamente 4 a 5 meses, conduzindo
a cegueira definitiva.

Felizmente as formas completas sdo me-
nos freqiientes. As formas regressivas ocor-
rem em aproximadamente 2/3 dos casos. A
evolucao se detém de modo imprevisivel, en-
tre a 4a. e 12a. semana do processo patold-
gico (16). A regressao caracteriza-se por di-
minui¢do do calibre e tortuosidade vascular,
com reabsorcao do edema e ocasionalmente
reaparecimento de descolamento da retina.

As seqiielas visuais dependem, usualmen-
te, da gravidade das lesGes ativas e da ex-
tensao da fase proliferativa. Portanto, nao
existem nos estdagios I e II. Nos estagios III
e IV sdo mais comuns. Baseando-se nessas
observagoes, o Comité Internacional de Es-
tudos da RP decidiu criar outra classificagao,
a qual correlaciona as fases cicatriciais com
a acuidade visual.

Estdgio I — Massa bem delimitada de tecido
opaco cicatricial, localizada na periferia,
sem descolamento da retina. O fundo de
olho apresenta-se pdlido e o calibre vas-
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cular pode estar estreitado. Esta fase
nao deixa seqiielas importantes, permi-
tindo freqiientemente boa acuidade vi-
sual.

Estdgio II — A opacificagdo periférica ocu-
pa maior dimensao, produzindo defor-
macao papilar. Esta fase também per-
mite visdo util.

Estdagio III — O tecido cicatricial emite uma
prega que se estende da periferia até a
papila. A acuidade visual varia de 0,2 a
0,4.

Estdgio IV — O tecido retrocristaliniano ocu-
pa uma parte da drea papilar. Persiste
drea livre da pupila em relagdo com um
setor retiniano e por isso esta fase é co-
nhecida como fibroplasia parcial.

A acuidade visual limita-se & percepcao
de sombras.

Estdagio V — Denominado forma completa,
pois toda drea pupilar é coberta por te-
cido cicatricial. N&ao se observa o refle-
xo0 do fundus, pois ndo ha qualquer se-
tor pupilar livre. A acuidade visual €
nula.

SINAIS ASSOCIADOS

— Alguns autores tém associado a pre-
senca de ametropias do tipo midpico com
os vdarios graus da RP, sendo este importan-
te para o diagnéstico diferencial com outras
vasculopatias. Segundo Majima (17) o grau
de miopia relaciona-se com a gravidade de
retinopatia. Este autor deduziu que a mio-
pia deve-se a0 aumento da espessura da par-
te anterior do cristalino. \

— Nos estdgios III, IV e V pode-se ob-
servar tragdo dos processos ciliares, com as-
pecto caracteristico de roda denteada, sinal
este também presente na Persisténcia do Vi-
treo Primdrio Hiperpldstico.

— Microftalmia moderada. comparativa-
mente 4 observada nas anomalias congénitas.

— A camara anterior torna-se mais ra-
sa nos estdgios avangados.

— A iris apresentar-se-a atréfica, neovas-
cularizada, observando-se com maior facili-
dade o epitélio pigmentar.

— Sinéquias ao nivel da pupila e do an-
gulo camerular. O cristalino normalmente
estd transparente.

— Nos estdgios finais, pode ocorrer glau.
coma secunddrio, com aumento dos didme-
tros oculares.

— Como conseqiiéncia da perda da vi-
sdo, pode-se constatar estrabismo e nistag-
mo.

E importante o conhecimento destes si-
nais associados tanto para o diagndstico di-
ferencial da RP quanto para o diagnéstico
retrospectivo das formas tardias da afec-
cdo (18).
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CONCLUSOES

1 — A doenga deve ser chamada de reti-
nopatia da prematuridade ao invés de fibro-
plasia retro-cristaliniana, que representa tao
somente um achado anatémico cicatricial da
fase final (graus IV e V).

2 — Embora existam duvidas sobre a
etiopatogenia da RP, o peso ao nascer infe-
rior a 1500 grs. e as altas concentragoes de
oxigénio sdo os principais fatores a serem
considerados.

3 — Como o peso do nascituro e sua
eventual sobrevivéncia dependem de inume-
ras varidveis, toda atengao deve ser dada a
administracdo adequada do oxigénio.

4 — Um exame minucioso da retina pe-
riférica, com a oftalmoscopia binocular in-
direta, € uma medida eficaz para o reconhe-
cimento das alteragdes iniciais da RP.

5 — E imprescindivel o correto estadia-
mento da-afec¢do e os autores dao preferén-
cia a classificacao de Reese, por ser mais prd-
tica e exeqiiivel.

RESUMO

A despeito dos recentes progressos no campo da
neonatologia, a retinopatia da prematuridade (fibropla-
sia retro-cristaliniana) € ainda um problema a ser re-
solvido e uma das maiores causas de cegueira em
criangas e recém-nascidos. Os AA. fazem uma revisdo
critica dos aspectos controvertidos envolvidos. Enfase
¢ dada a etiopatogenia e classificagdo. Recém-nascidos
com peso igual ou inferior a 1.500 grs. s@o especial-
mente propensos a desenvolver a retinopatia mesmo
quando a oxigenoterapia € bem conduzida. A classifi-
cacdo de Reese é adotada por apresentar Sbvias vanta-
gens praticas.

SUMMARY

In spite of recent advances in the field of neona-
thology, retinopathy of prematurity is still an unsolved
question and a leading cause of blindness among chil-
dren and newborns. The AA. make a critical review
on controversial subjects envolved with. Emphazis is
given on ethiopathogeny and classification. Newborns
weighting 1.500 grs. or less are specially prone to ce-
velop retinopathy regardless of well conducted oxygen-
therapy. Reese’s classification is adopted for its ob-
vious practical advantages.
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