GLAUCOMA CONGENITO (*)

Dr. RUBEM CUNHA — S. Paulo

No estado atual dos conhecimentos, o glaucoma congénito pela
etiopatogénia, se enquadra no grupo dos glaucomas secundarios;
mesmo porque, secundarios serdo todos os glaucémas, quando se
elucidar o problema ainda obscuro da etiologia do glaucéma pri-
mario. Entidade nosoldgica bem caracterizada, com o trago co-
mum de apresentar em tdodas suas formas mal formagdes embrio-
narias, justifica-se seu estudo isolado, como capitulo a parte, in-
dependente das outras afec¢Oes glaucomatosas.

O térmo glaucoma congénito, é usado para indicar uma mo-
dalidade de hipertensdo ocular, que se manifesta nos primeiros
anos de vida associada a distensio do globo e tendo, como substrato,
perturbagées na embriogénese do orgao visual

Reserva-se a denominacido de glaucoma infantil, as heperten-
sOes secundarias da crianca, quase sempre associadas aos retine-
blastomas, as perfuracGes da cérnea com leucoma aderente e me-
nos frequentemente, & fibroplasia retro-cristaliniana.

O glaucoma congénito verdadeiro ou primario, compeende a
Hidroftalmia e as anomalias de desenvolvimento que se acompanham
de hipertensao ocular tais como, a aniridia, a microcérnea, as angio-
matoses e as neurofibromatoses. Faremos ligeiro apanhado das
anomalias de desenvolvimento seguidas de hipertensdo, reservandon
maior parte ao estudo da Hidroftalmia ou Buftalmia, genéricamente
conhecida como glaucoma congénito.

A aniridia ou, mais propriamente irideremia, quase sempre,
se associa a hipertensdo ocular. Coexiste, frequentemente, com
ectopia lentis, corectopia e alteragées meso e ectodérmicas da iris,
produzidas, provavelmente, pelo mesmo gen. O exame gonioscopico,

(*) — Subdivisdo do Simpé6sio soébre glaucoma, apresentado no IX Con-

gresso Brasileiro de Oftalmologia.
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permite apreciar-se um coto rudimentar, inacessivel a observacao
direta e em alguns casos, persisténcia de tecido mesodérmico em-
brionario. O exame anatomo patolégico revela aderéncia da iris
rudimentar a superficie pcsterior da cérnea muitas vézes incluida
entre duas lamelas da Descemet-

Fala-se de microcoérnea quando, a cérnea anormalmente pe-
quena (diametro menor que 10 mm) integra um o6lho relativamente
normal. A hipertensio é a regra. De manifestacao precoce, quando
existe tecido mesodérmico embrionario no angulo, pode surgir tam-
bém na segunda ou terceira década da vida, sob a forma dec glau-
coma agudo, de evolucao igual ao do adulto.

A associacdo entre glaucoma e angioma, particularmente o
nacvus capilar da face, aparece cm 70% dos casos, nos primeiros
anos de vida, por bloqueio do 2ngulo de filtracao. Pode no cntan-
to, evoluir para glaucoma croénico simples, o que ocorre sem ano-
malia visivel de angulo, as expensas de formacdo an<iomatosas
e estase venosa e capilar da cordide.

A neurofibromatdse difusa do tracto uveal, da mesma formsa,
tanto pode ocorrer como condicdo congénita aliada a hiperten-
sao, como no quadro glaucomatoso do adulto. Na génese da hiper-
tensdo, além das alteracoes proprias do tecido uveal ¢ do angulo
influi consideravelmente o comprometimento patolézico dos nervos
que controlam a atividade circulatéria da uvea.

O fato, dc tddas essas anomalias de desenvolvemento, rode-
rem em dado momento complicar-s= de hipertensio ocular, a nocao
de que muitas vézes se associam ¢ sobretudo a circunstancia d=
apresentarem comumente persisténeia de tecido embrionario meso-
dérmico, demonstra, cxisténcia de correlacas cvidente, sob a depen-
déncia do mesmeo fator hereditario genotipico.

O tratamento, na grande meaioria dos casos, é decepcionante.
Em consequéncia da multiplicidade de alteracdes que algumas vézes
se observam, torna-s2 dificil vencer a barreira do angulo de filtra-
¢cao, ndo s6 pelas dificuldades naturais que ésses olhos apresentam
a cirurgia, como também, pelas reacoes deficientes peculiares a to-
do orgao malformado, invalidando uma terapéutica aparentemontc
légica.
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HIDROFTALMIA

Malformacao geno ou fenotipica do globo ocular, a hidroftal-
mia se caracteriza pela persisténcia de tecido mesodérmico embrio-
nario ao nivel do angulo irido-corneano, pela falta, malformacao
ou ma posicio do canal de Schlemm e por uma hipoplasia de uvea
acompanhada, em graus diversos, de aumento da tensio e das
dimenséGes oculares.

E afeccdo rara. Nas varias estatisticas a incidéncia varia de
0,03 a 0,079%. O sexo masculino é mais atingido, na proporcao
de cinco para trés. Em dois tércos dos casos é bilateral, sendo
constante a assimetria dos dois olhos.

Etiopatogénia — O estudo do angulo irido-corneano, permite
compreender, em parte, a origem da hipertensdo ocular. O bloqueio
do aquoso é explicado pela presenca de formacdo semi-transparen-
te, velando a periféria anterior da iris e a zona trabecular. Os
autores divergem na concep¢ido dessa lesdo anatdomica, que nao se
encontra nas outras formas de glaucoéma.

A opinido mais aceita, defendida, principalmente, pelos auto-
res europeus, admite a persisténcia de tecido mesodérmico embrio-
nario recobrindo os espacos trabeculares. Segundo FRANCOIS,
se essa malformacio niao é patognomonica, se observa sempre, ¢
sem ela ndo ha buftalmo. Recentemente os autores americanos,
reunidos em Simposio, baseados nos trabalhos de TREACHER
COLLINS, SEEFELDER, BURIAN, MAUMEENE e SHAFFER,
negam a existéncia de tecido mesodérmico embrionario, consideran-
do, que a membrana observada gonioscopicamente, representa a
porcao uveal do proprio trabérculo. Segundo os mesmos autores,
a etiologia do glaucoma congénito é devida, em parte, & insercao
anémala da iris, muito anterior, e em parte, a relativa impermea-
bilidade do trabéculo.

A hereditariedade tem papel importante, de carater aparen-
temente recessivo para FALLS e FRANCESCHETTI o que se
confirma pela observacido frequente de casos, nos casamentos con-
sanguineos. Admite-se que doencas maternas possam ser incrimi-
nadas, como fatores predisponentes, entre elas a rubéola, a lues
e as toxemias.
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Existe certamente um estado patolégico que ultrapassa o qua-
dro de simples malformacado local. Além da coexisténcia frequente
de doenca cardiaca congénita, deficiéncia mental e estendse pild-
rica, alguns autores, entre os quais LOWE, TERREY e ultima-
mente PAUFIQUE, procuram relaciorz a hidroftalmia a uma ne-
fropatia. Observaram casos que se acompanhavam de albumintria,
cilindrairia e hiperamino-acidiria & cromatografia com deficiéncia
mental do tipo olifrénico fenil piravico, relacionada a perturbacao
do metabnlismo dos acidos aminados. O quadro se caracterizava,
por hipotonia muscular, arreflexia tendinosa, raquitismo, pH uri-
nario sempre clevado, diminuicio da reserva alcalina e hiperclo-
remia. Os autores interpretaram o conjunto désses fendémenos co-
mo conscquente de déficit da amoniogénese renal, provocando
eliminacdo aumentada de bicarbonato na urina. O estudo désscs
casos confirma a existéncia de certa ligacdo entre a hidroftalmia
e uma nefropatia de aspécto particular. Sem tirar conclusdes de-
finitivas, encarecem a nccessidade de novas investigacoes, ja que,
além do interésse tedrico, o preparo dictético adequado da crianca
hidroftalmica, faria com que a intervencao cirtrgica precoce fossc
melhor suportada, evitando complicacdes pds-operatdrias.

Quadro Clinico — Os sintomas iniciais da doenca sao, foto-
fobia, blefaroespasmo c¢ lacrimejamento. O glaucéoma congénito é
suspeito, em téda crianca com menos de um ano de idade, portadora
désses sintomas, e os exames complementares se impdem até quc
seja excluido o diagnostico. A fotofobia, é o sintoma mais precoce:
o que primeiro chama a atencao dos pais, orientando-os para a con-
sulta. Além disso, constitui excelente critério para controlar a evo-
lucao da doenca. Quando a tensao é compensada, em geral, desa-
parece rapidamente, subsistindo ao contrario quando o tratamento
é ineficaz. Os sinais classicos objetivos da doenca sido: cérnea
turva, roturas da Descemet provocadas pelo aumento do giobo ¢
dos diametros corneanos e camara anterior funda. As membra-
nas oculares, distensiveis nessa idade, ndo resistem ao aumento
da pressido intra-ocular e se adaptam as exigéncias do processd
patolégico.

Segundo THOMAS e ALGAN, o ciclo cvolutivo da doenca sec
efetua, em quatro etapas. A primeira, caracterizada pzlo aumento
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de diametro da cornea, que ainda é clara e transparente sem ne-
nhuma alteracio a lampada da fenda. A palpacio digital permite
suspeitar aumento do tbénus, que sera confirmado sob anestesia
geral pela tonometria. Podem existir ou nido sinais irritativos que
se traduzem pela fotofobia. Na segunda fase, a cornea comega a
sofrer.

Sua distencdo provoca pregueamento da Descemet e do endo-
télio, com formacao subsequente de opacidades irreversiveis. As
roturas, em geral horizontais, situam-se nas areas centrais da cor-
nea, podendo também apresentar-se na periféria, concéntricas ao
limbo. Provavelmente, essa tendéncia para a horizontalidade das
roturas, é devida ao achatamento do meridiano vertical da cornea.
O edema epitelial explica a nebulosidade.

Na terceira fase, o 6lho nitidamente distendido, mostra cdrnea
porcelanica, impedindo a visdo do fundus, esclera com reflexos
acinzentados, congestio dos finos vasos ciliares e consideravel
fotofobia. A quarta e ultima fase, é caracterizada por alteracoes
mais graves, aliadas a maior sofrimento da crianca, cujo desen-
volvimento intelectual ji se apresenta comprometido. A fotofobia
é extrema. O menor traumatismo pode provocar hemorragia ca-
tastrofica ou produzir perfuragio. O cristalino cataratado, quase
sempre é subluxado- O nistagmo exanopsia é comum e a crianga
torna-se présa de cegueira irremediavel

Diagnostico — O exame de um caso de glaucoma congéni-
to, comeca pelo interrogatério dos pais, qua nos informam sobre a
idade em que a distencdo corneana se iniciou, a presenca ou ausén-
cia de fotofobia, a possivel consanguinidade dos ascendentes, o de-
senvolvimento da crianca e a ocorréncia de pequenas infeccoes. Ini-
cialmente, prévia anestesia por instilagoes e colocacdo de blefarosta-
to, verifica-se a transparéncia da cornsa e o fundo de olho. Depois,
a crianca corretamente contida em um lencol, é levada com blefaros-
tato em posicdo a lampada de fenda. Examina-se, novamente, o seg-
mento anterior, a cornea, cujas alteracdas marcardo a fase de evo-
lucdo da doenca. O tdnus digital de apreciacdo dificil, nem sempre
é elucidativo. O resto do exame sera feito, sob anestesia geral ¢
comprdendera: medida dos diametros corneanos, gonioscopia e to-
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nometria. O diametro da cornea que atinge algumas vezes 17 mm.,
deve ser considerado anormal, quando, mais de 12.

Para o exame gonioscopico, a crianca adormecida é mantida pcr
auxiliar a luz da lampada de fenda. O exame do angulo da camara
permite individualizar nitidamente a hidroftalmia, revelando a pre-
senca de tecido mesodérmico embrionario, ao nivel dos espacos tra-
beculares. A constincia désse achado, confere & goniocopia, papel
semiologico dos mais importantes. No entanto, autores americanos,
principalmente SCHEIE, considiram exagerado o valor em qu:,
atualmente é tido ésse método de exame. No seu modo de vér, a
disposicao em palissada de pigmentos na base da iris, os chamados
processos de Seefelder, e a observacio de um apice obtruido, sio
os elementos mais frequentes do exame gonioscépio. Mesmo assim,
ésses sinais ndo sdo constantes e olhos nao buftalmicos podem apre-
santar aspecto semelhante. No dizer de SCHEIE, para confirmacio
do diagnoéstico, outros elementos além da gonioscopia sdo imprecin-
diveis.

Segue-se a tonometria, sempre sob anestesia profunda de pr:-
feréncia com entubacido endo-traqueal. Nessas condicdas o olho pe:-
manece em posicdo primaria, caracteristica da anestesia profunda
Se a anestesia for superficial, com relaxamento incompleto, a
sursunvergéncia do globo, dificultando a aplicacdo correta do tono-
metro, anula o aproveitamento integral désse método de cxam~
Para BARKAN, muitos casos sio diagnosticados e as vezes opera-
dos, com base em dados falsos conferidos pela anestesia superficial.
Por outro lado, um achado unico de tensio normal ndo exclui 2
docnca, porque as flutuacoes fisioloégicas da tensdo e outros fatores
como a desidratagio provocada as vezes pela anestesia, podem mas-
carar a hipertensao que por ventura exista. Outra possivel fonte de
erro, é a curvatura corneana dos olhos grandes. A tensdo pode ser
normal, mesmo com buftalmo evidente, em parte porque a corncz
é mais plana quc a do adulto, o que dificulta a adaptacdo da basc
do tonometro, e em parte, pela pouca rigidés ocular.

Nunca é demais insistir no diagnostico precoce da hidroftal-
mia, chave do sucesso para o tratamento cirurgico moderno. Todcs
os esforcos devem ser envidados para colher a doenca nas fases
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iniciais, quando ainda é possivel recuperaciao funcional, na grande
maioria dos casos.

Diagnostico Diferencial — Inclui a megalocornéa, al-
ta miopia, doenca de Hurller e o edema idiopatico congénito da cor-
nea. O erro diagnoéstico que deve ser evitado na primeira fase da
doenca, é o da megalocornea. Considerada no passado como hidrof-
talmia estacionada, é hoje entidade hereditaria independente, bem
individualizada. Doenca familiar caracterizada por corneas grandes
e transparentes, quase semprq bilateral e simétrica, atinge preferen-
temente o sexo masculino. Além disso, a auséncia de sintomas irri-
tativos, de fotofobia, de tecido embrionario mesodérmico no angulo
e a conservacido da tensdao dentro dos limites normais, permitem ex-
cluir o diagnéstico sombrio.

Com a alta miopia o diagndstico diferencial, habitualmente nao
oferece dificuldades. A presenca de diametros corneanos normais,
auséncia de sinais objetivos e de sintomatologia, e, obviaments pre-
senca de ametropia elevada, afastam o diagndstico. E preciso lem-
brar, no entanto, que as duas condicoes podem estar muitas vezes
associadas.

O aspecto do olho na doenca de Hurler, pode sugerir hidroftal-
mia, mas os outros elementos do quadro clinico estabelecem o diag-
néstico.

O edema idiopatico congénito da cornea, evidenciado por edema
epitelial difuso, apresenta muitas vezes problema dificil. Nésses ca-
sos quasi sempre existe fotofobia. No entanto, os diametros cor-
neanos sao normais, o mesmo acontecendo com a tensao ocular,
faltando em consequéncia, as roturas da Descemet. Na impossibili-
dade de praticar a gonioscopia, torna-se necessario, para excluir o
diagnoéstico, repetir varias vezes a tonometria.

ANDERSON, também inclui no diagndstigo diferencial, o esta-
filoma anterior, e ceratectasia e o ceratocone, a nosso vér de impoi-
tancia muito menor.

Anatomia Patologica — A distentdo do globo, com aumento dos
diametros corneanos é a maior evidéncia de buftalmia. Os vasos con-
juntivais vao se dilatando a medida que o processo evolve. A escle-
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ra torna-se adelgacada ¢, as vezes, ectasica junto ao limbo, acentuan-
do-se o aspecto branco-azulado caracteristico. A opacificacdo da
cornea, presente em 75%¢ dos casos, quase sempre é devida a rotu-
ras do endotélio e da Descemet. Algumas sdo superficiais, o que s¢
explica pela diminuicdo da sensibilidade corneana, favorecedora de
traumatismos- e ulceracoes. A formacao de opacidades permanen-
tes, sc justifica pela prolifcracdo do endotélio sébre os bordos crus
das roturas, associada, a deposicdo sub-apitelial de substincias co-
l6ide. O exame de olhos enucleados, por buftalmo, revelou angulo
da camara aberto em mais ou menos, 50%¢ dos casos, sinéquias an-
teriorcs periféricas, persisténcia no angulo de tecido mesodérmico
embrionario, malformacdo, anomalia de posicio ou auséncia dc
canal de Schlemm ¢ desenvolvimento rudimentar do espordo es-
clcral. ANDERSON, encontrou o canal de Schlemm ausente em

799 dos casos. E importante salientar, que as alteracOes citadas
nao indicam, nccessariamente origem congénita. Os olhos enuclea-
dos sofreram em grau diverso, processos cirurgicos e inflamacoes
graves, que aliados a proépria evolucdo da doenca, seriam causa de¢
algumas modificacoes encontradas, principalmente, auséncia ou obli-
tecracdo do canal de Schlemm. O tacto uveal, apresenta alteracocs
degencerativas, quasi sempre devidas a hipertensao, pois, nos casos

iniciais o tecido uveal é perfeitamente normal. O cristalino é gran-
demente afetado pela distencdo da zémula, sendo frequente as sub-
luxacoes; a catarata é achado constante, na totalidade das pecas
examinadas. A retina sofre com a pressdo prolongada: desaparece
a camada dc células ganglionares, o tecido conjuntivo prolifera, os
vasos retinianos esclcrosam e o deslocamento se instala. A es-

cavacao da papila s6 se manifesta, quando a pressado ultrapassa o

limite de distensdo das membranas oculares, produzindo entao de-
formacdo da lamina crivosa e sofrimento das fibras nervosas.

Tratamento — E exclusivamente cirurgico. No dizer de PAU-
FIQUE, é necessario, todos os oculistas se convencam, que nao
exilte no glaucoma congénito, uma fase de tratamento meédico,
como no glaucoma croénico simples, do adulto. A prescricio de mis-
ticos sé se justifica nos dias que precedem a intervencdo, menos
para influenciar a tensdo, que, para facilitar o ato cirurgico, ex-
pondo melhor a anatomia operatéria do angulo.
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A introducdo do DIAMOX, poderoso inibidor da anidrase car-
bénica, ministrado, em doses fracionadas, proporcionais ao peso
e idade de crianca, nos dias que antecedem a cirurgia, tem igual-
mente contribuido para melhorar as condicGes operatdrias.

Dentro da indicacdo cirurgica, a unica operacdo verdadeira-
mente légica, porque suprime a propria causa da hipertensio, li-
berando a via de acesso para o fluxo do aquoso, é a goniotomia.
Idealizada por DE VICENTIS, em 1892, e grandemente aperfeicoa-
da por BARKAN, em 1934, gracas ao emprego da lente de contac-
to e de instrumental adequado, é hoje, na opinido unanime dos au-
tores, a operacao de escolha na hidroftalmia. Quando a indicac¢ao
é precisa, sempre nas primeiras fases, as condicGes operatoérias sido
ideais, tanto, para o cirurgido como para o doente, permitindo a
seccdo e a dilaceracdo do tecido mesodérmico embrionario sob in-
teiro contrdle visual. Ultrapassada a segunda fase, o canal de
Schlemm, via de regra, se esclerosa, tornando infrutiferas todas as
tentativas para desobstruir o angulo. A pratica da goniotomia,
além, de instrumental apropriado, requer operador habituado a
penetrar com a faca entre as formacgoes trabeculares do angulo.
E aconselhavel pratica-la para treinamento, em olhos que vdo se
enucleados e, apresentem corneas transparentes. Os riscos opera-
térios, praticamente nulos, quando se tem alguma experiéncia, ndo
alteram as grandes vantagens que a operacao confere. Quando bem
indicada, regra geral, normalisa a tensdo ocular. BARKAN, publi-
cou sua estatistica de 178 operagées em 16 anos, compreendendo to-
dos os casos, mesmo aqueles iniciais, quando a técnica, nao era tao
perfeita. Obteve 62 sucessos em 86 goniotomias feitas entre 19483
e 1952, e, de 129 no total de 178 casos. A goniotomia pode ser
praticada, mesmo em criangas de tenra idade. PAUFIQUE, sa-
lienta um de seus casos, paciente de 15 dias de vida. Se for necessa-
rio, pode ser repetida, e, em caso de insucesso, ndo impede a exe-
cucdo de outras operacoes.

Recentemente SCHELE, idealizou um método por éle denomi-
nado, goniopuncdo. Consiste de fistula sub-conjuntival, junto ao
limbo, procurando associar uma goniotomia circunscrita, a uma.
operacao fistulisante. A penetracido, sob lente de contacto, de go-
niétomo especial, através da cornea, é seguida, de contra-puncao
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escleral ao nivel da regido trabecular, permitindo formacao de bo-
lha conjuntival pela derivacdo do aquoso. A técnica, assim descrita
sumariamente, tem sido empregada pelos autores americanos, iso-
lada ou associada a goniotomia, reforcando a acdo dessa ultima. Scu
mecanismo de acao como operacao fistulisante, torna-a mais indi-
cada nos casos em que a goniotomia tenha fracassado, seja pela
auséncia congénita do canal de Schlemm, seja, por sua obliteraciao
e esclerdse nas fase tardias da doenca.

Outras opcracoes fistulisantes, como a irido-esclerectomia de
Lagrange ¢ de Fliot, assim como, a iridencleisis de Holth, podem,
as vezes ser bem sucedidas, mas, dadas as complicacoes frequentes
do ato operatoério c a atualisacao cada vez maior da goniotomia, cs-
tdo sendc abandonadas quase por completo.

Nas fases If e I, PAUFIQUE e ETIENNE, praticam a ciclo-
diatermia perfurante dos dois quadrantes superiores, associada no
mesmo tempo opcratério a ciclodialisc de um quadrante inferior.

Esse tipo de operacdo, da, sczundo os autores citados, resuita-
dos rclativamente bons, com risco minimo e ainda com a possibili-
dade de fazer ciclodiatermia ndo perfurante dos dois quadrantes
inferiores.

THOMAS ¢ ALGAN, partidavios da ciclodiatermia perfuranic
pura, indicam-na para todas as fases de cvclucdo da doenca, salien-
tando sua eficacia no periodo final quando suprimc as dores c evi-
ta a enucleagfo.

A. conduta cirurgica atual no tratamento da hidroftalmia, re-
sume-ge, na goniotornja, como processo de cura nas fases iniciais e
na cicloditermia simples ou associada a ciclodialise nas fases inter-
medijrias e tardias, retardando o quanto possivel a cegueira defi-
nitiva.
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