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I - HIPóTESE DE TRABALHO 

Como, de acordo com os trabalhos de 
ROCHA & ANTUNES, p�tende-se incluir 8 
Retinose pigmentar entre as doenças de au­
to-agressão, sendo o antígeno retiniano so­
lúvel (AgS) o l'esponsável, surgiu natural­
mente a linha terapêutica através de imuno­
moduladores ou imunodepressores. 

Acontece que os pacientes que nos che­
gam sempre em fase avançada da enfermi­
dade, a permitir sem dúvida a comprovação 
Imunológica, maR dificilmente se podendo 
aferir o resultado da terapêutica. 

Ocorreu·nos então, aliás já com lastro 
em outros autores, tentar rastrear a enfer­
midade em seu nascedouro, antes mesmo 
que conspícuas manifestações clinicas este­
jam presentes. Em outras palavras, bus­
camos verificar como os descendentes de 
portadores da Retinose pigmentar se com­
portam, em face do ERG e do AgS, na cren· 
ça de que poderemos, através desses meios, 
identificar mui precocemente o mal, abrin­
do-se assim, mais válidas perspectivas tera· 
pêuticas. 

A nossa hipótese de trabalho é, pois, o 
estudo comparativo entre Eletrorretinogra­
ma e pesquisa de sensibilidade ao antígeno 
retiniano solúvel (AgS), em filhos de por­
tadores de Retinose pigmentar. 

II - REVISAO DA LITERATURA 

Procuramos sintetizar neste capítulo, os 
trabalhos existentes na literatura sobre o 
assunto. 

Achamos melhor focalizar inicialmente, 
os que tratam das prováveis etiologias ge­
néticas e imunológicas para depois nos re­
ferirmos à Eletrorretinografia. 

O têrmo Retinose pill'Plentar foi intro­
duzido na literatura por DONDERS em 
18558. 

l!: definida como sendo uma doença de 
etiologia ainda não bem definidf.\, mas com 

tendência hereditária, caracterizada por um 
curso crOnico e progressivo, em que o siste· 
ma de bastonetes é o primeiro a ser afetado 
e o sistema de cones o é em etapas poste­
riores. 

Vários autores têm proposto uma etio· 
10gia genética para a Retinose pigmentar. 
Em 1958, FRANÇOIS 19 e von GRAEF 15, le. 
vantaram a hipótese de uma natureza gené. 
tica para a doença, e LIEBREICH (1861) es­
tudou a prevalência da consanguineidade en. 
tre as familias. 

Em 1963, FRANCESCHETTI et alii 20 
apresentaram novos estudos genéticos nas 
degenerações heredogenerativas retinianas, 
sendo seguidos por vários autores. 

Essa diversidade de padrões hereditários 
da doença leva a divergências classificató­
rias, isto porque é dito que a Retinose pig­
mentar tem um componente hereditário com 
diversas variantes genéticas. A Retinose pig· 
mentar é classificada em 3 (três) formas ge· 
néticas: autossOmica recessiva (a mais fre­
quente), autossômica dominante e ligada ao 
sexo. 

Vários são os autores que defendem a 
origem imunológica ou pelo menos a imu­
nogenética. 

GOWER em 1902, criou o têrmo "abio· 
trofia", mas foi COLLINS (1919) quem o 
introduziu em oftalmologia no seu estudo de 
Retinose pigmentar, afirmando que a "Ret!. 
nose pigmentar seria uma abiotrofia do neu­
roepitélio retiniano" e que "essa abiotrofia 
ou senescência precoce era consequência de 
uma fragilidade nata ou herdada" 11. 

HESS e ROMER ( 1906) sugeriram, pela 
primeira vez, ser a retina de origem antigê· 
nica e, em 1944, BURKE et alU, demonstra­
ram alterações na retina sensorial e epitéliO 
pigmentar, após injetarem antisOro em em· 
brião de porco, confirmando a origem imuno­
lógica proposta anteriormente por HESS 43. 

FESSEL, em 1962, encontrou nos pacien­
tes portadores de Retinose pigmentar uma 
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percentagem de 40% de altos títulos de fator 
rEiumatoide e 60% de IgM elevada 18. 

De acordo com FRANCESCHE'ITI et 
alii (1963 ) ,  a Retinose pigmentar resultaria 
de distúrbios metabólicos ao nível da retina 
sensorial, devido principalmente à alterações 
enzimáticas, que causariam inicialmente le­
são na camada de cones e bastonetes e pos­
teriormente no epitélio pigmentar 20_ 

A natureza uveitogênica da retina foi pri­
meiro suspeitada por WACKER e LIPTON 
em 1964 em cobaias, e posteriormente con­
firmada em coelhos (WACKER/LIPrON -

1968) e em macacos (LAERNER et alü -

1968). l!:sses autores trabalhando com ex­
tratos retinianos, sugeriram a presença de 
duas substâncias antigênicas, uma solúvel 
(AgS) e outra insolúvel (AgP), responsáveis 
pelas reações imunes em cobaias, e que, uma 
dessas substâncias (AgS), estaria localizada 
na porção externa dos fotorreceptores Teti­
nianos. 

RAHI em 1970 e 1973, também verificou 
a presença de altos títulos de IgM em casos 
de Retinose, sugerindo um processo auto­
imune da doença 44. 

Conforme se registra na bibliografia de 
ROCHA & ANTUNES, desde 1973, ROCHA 
teve a concepção de que a Retinose pigmen­
tar poderia ser uma auto-agressão. E, a par­
tir daí, uma série de trabalhos e de confe­
rências por êle tem sido realizadas, dAfen­
dendo suas idéias, que poderemos considerar 
pioneira, isto porque alguns trabalhos ante­
riores haviam apenas tangenciado o tema, 
sem caracterizar a hipótese autoimune 46. 

A idéia de ROCHA & ANTUNES surgiu, 
em virtude da observacão de alguns casos 
de uveíte binocular (coriorretinite difusa), 
que evoluiram para uma Retinose pigmen­
tar, com as características de primária 49. 

ROCHA & ANTUNES prosseguem nas 
pesquisas clínica!> e imunológicas, que vão 
robustecendo a hipótese original, e que, na­
turalmente, os levou à linha terapêutica os­
cilante entre imunomodulação e imunode­
pressão. 

CHAR em 1974 testou 20 pacientes com 
RP e comparou-os com um grupo controle; 
pesquisou a imunidade celular contra células 
de cultura de tecidos derivados de retinoblas­
toma, melanoma e carcinoma. Verificou que, 
17 dos 20 pacientes, mostravam maior cito­
toxidade contra as células da linhagem de 
retinoblastoma (o que não ocorreu com o 
grupo controle) e não mostravam citotoxi­
cidade contra células do melanoma e car­
cinoma l0. 

BRINKMAN et aUi em 1980, encontra­
ram um aumento de IgM no sôro de pacien-
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tes com Retinose pigmentar sugerindo o en­
volvimento da autoimunidade na doença 6. 

Em 1981, HEREDIA et alii, estudando o 
soro de 54 pacientes portadores de Retinose 
pigmentar, observaram que havia uma redu­
ção de LTa e LTs 25. 

Em 1983, esses mesmos autores pesqui­
saram imunocomplexos circulantes em 30 pa­
cientes com Retinose, e encontraram níveiS 
variáveis de imunocomplexos circulantes 
(ICC) e redução das frações C3 e C4, aumen­
tando ainda mais a possibilidade de autoi­
munidade 26.17. 

Nesse mesmo ano ( 1983),  HOOKS, estu­
dando linfócitos de pacientes com Retinose 
pigmentar, verificou que havia uma dificul­
dade desses linfócitos em produzir as linfo­
cinas e interferon-gama. O interferon-gama. 
como sabemos, promove uma variedade de 
funções, incluindo uma atividade antiviral e 
imunorreguladora 31. 

KUMAR et alii, em 1983, estudaram 25 
casos de Retinose pigmentar pela técnica de 
contagem de rosáceas, para estudar os 
linfócitos, testes cutâneos ( cândida, PPD. 
DNCB), e pesquisaram anticorpos anti-reti­
nianos pela técnica de hemaglutinação, veri­
ficando que a imunidade celular estava sig­
nificativamente deprimida e os anticorpos 
anti-retinianos estavam presentes em 60% 
dos casos. Concluiram que a Retinose pig­
mentar é geneticamente determinada, mas 
os pacientes desenvolvem uma imunidade ce­
lular 34. 

DUKE ELDER e YANOFF IS.ro descre­
vem que o fator primordial da patogênese 
da Retinose pigmentar é uma degeneração 
progressiva do neuroepitélio retiniana, aco­
metendo primariamente os bastonetes e se­
cundariamente os cones; seguindo-se uma 
atrofia geral de toda a retina. Os vasos re­
tinianos mostram alterações tróficas com 
espessamento hialino de suas paredes, resul­
tando em redução de seus calibres. Até um 
periodo avançado da doença, a camada de 
células ganglionares e a camada de fibras 
nervosas podem permanecer sem alterações, 
resultando fundoscópicamente em uma papi­
la óptica praticamente normal. 

Com a evolução do processo, essas duas 
camadas sofrem atrofia e a retina vai sen­
do substituída por proliferação glial e des­
pigmentação do epitélio pigmentar, por mi­
gração dos pigmentos para dentro da retina 
onde são vistos oftalmoscopicamente. 

No diagnóstico da Retinose pigmentar, 
além do campo visual e quadro oftalmosc6-
pico clássico de palidez papilar, atenuação 
vascular e presença de pigmentos de formas 
variadas na média periferia, o eletrorretino­
grama (ERG) é importante, não s6 para di-
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ferenciar a forma primária da secundária, 
como também para detectar precocemente 
a doença. 

Em 1865 HOLMGREN.30 registra varia­
ções do potencial elétrico ocular ap6s a ação 
da luz sobre o olho e nomeia o fenômeno de 
"corrente retiniana", "corrente de ilumina­
ção" ou "potencial de ação". 

No inicio deste século, esse "potencial 
de ação" recebe nova terminologia - Ele­
trorretinograma - e entra para a rotina do 
linguajar oftalmol6gico. 

Por definição, Eletrorretinograma signi­
fica a "onda polifásica retiniana obtida em 
resposta a um estimulo luminoso" 22. Ele­
trorretinografia é, portanto, um capítulo 
dentro da eletrofisiologia ocular que se ocu­
pa do registro e análise da atividade retinia­
na, quando estimulada pela luz. 

Em 1964, BROWN & MURAKAMI7 des­
cobrem que a primeira manifestação elétri­
ca de um olho foto iluminado não é a onda 
"a" do ERG. mas um potencial mais precoce, 
chamado de Potencial receptor precoce 
(PRP) . Sua latência é inferior a luseg. O 
PRP é formado por uma onda inicial RI, po­
sitiva e por uma onda R2,- negativa, mais amo 
pIa e mais lenta. Para obtermos o PRP, de­
vemos utilizar um estimulo extremamente 
breve e intenso, cerca de 10.000 vêzes mais 
forte que a estimulacão habitualmente usa­
da em eletroretinografia. O PRP mantém 
estreita relação com a destruição das molé­
culas de pigmento visual 'sob ação da luz. O 
PRP tem origem no desloéamento brutal das 
cargas elétricas distribuidas sobre a proteí­
na do pigmento visual durante o processo 
de fot6lise. A formação da metarodopsina I 
(ou de seu equivalente nos cones) orildnaria 
a onda RI do PRP, enquanto que a formação 
da metarodopsina II (ou de seu eQuivalente 
nos cones) seria responsável por R2 12. Fig. 1. 

Didaticamente, podemos reunir os diver­
sos "potenciais retinianos" como se segue: 

1) Potencial de repouso - Eletrooculogra.. 
ma (EOG) 
Obtido com o olho em repouso sensorial, 
isto é, sem estimulação retiniana. 

2) Potencial de ação: 
a) Precoce: potencial receptor precoce 

(PRP) 
b) Tardio: Eletrorretinograma (ERG) 

Obtidos com a estimulação lumino­
sa do olho. 

De maneira geral, a semiologia retinia­
na é variável segundo a forma dos tracados. 
Intervêm elementos temporais (latência, 
culminância, duração, freqUência critica de 
fusão) e bio-elétricos (medida da amplitude 
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em micro-volts). Um estímulo breve e iso· 
lado originará o ERG padrão (fig. 2).  

ROOOPSINA � HIPSOROOOPSINA � ISORODOPSINA 1506",_) 1 (430nm) ? (494n.) 

" tl>'2Sy r-
BATOROOOPSINA 

1548nll ) 
J > ·140· ( 

LUHIRODO,PSINA 
1 497n ... ) 

HETAROOOPSINA II �L 13·ir� - O·C J� 
PARARODOPSINA 1465n., I > • S'C 

TRANS · RETlNEND • OPSINA 

Fig. 1 - Ciclo dos pigmentos visuais. As reações fo· 
toqu!micas estão simbolizadas por linhas onduladas e 
as reações térmicas por linhas r"tas. 
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Fig. 2 - Eletrorretlnograma padrAo. 

Na fig. 2 observamos que, de inicio de­
senvolve-se uma onda negativa, onda "a", de 
baixa amplitude; segue-se uma deflexão po­
sitiva, onda "b", de amplitude bem mais 
acentuada; logo ap6s, o traçado exibe ou­
tra onda eletronegativa, onda "b''', a qual, 
supõe-se, corresponde ao registro do re­
flexo fotomotor. Em seguida, o traçado se 
torna novamente eletropositivo, onda "c", 
ap6s a qual temos a deflexão terminal, onda 
"d" ou "p6s-efeito". As ondas "a" e "b" po­
dem se desdobrar em "ai" e "a2" e em "bl" 
e "b2", respectivamente, o que tem um niU­
do significado funcional. A onda "aI" é o 
componente fot6pico da "a" enquanto "a2" 
é o seu componente escot6pico. A onda "bl" 



ou ''x'' é o componente fotópico de "b" e 
"b2" é o seu componente escotópico. 

Origem e significado dos diversos compo. 
nentes do ERG: 

Onda "a" - representa a resposta dos fo­
to receptores à estimulação lu­
minosa, especificamente dos 
seus artículos internos. No curo 
so da adaptação ao escuro, a 
onda "a2" é maior que "al"2. 

Onda "b" - é o principal componente do 
ERG clínico. A onda "bl" cor­
responde à resposta dos cones 
e a onda "b2" à dos bastone­
tes. A onda "b" parece repre­
sentar um fenômeno de despo­
larização ao nível das células 
de Müller. Ela não tem nenhu­
ma relação com a transmissão 
do influxo nervoso ao nervo óp­
tico. Elas se originam (bl e 
b2) nas �lulas rllais e, mais 
particularmente, nas células de 
MUller 32. A onda "b" é um re­
nexo indireto da transmissão 
da informação ao nível das cé­
lulas bipolares. 

Onda "o" - é muito inconstante no homem. 
Para alguns, a onda "c" seria 
de origem pupilo-crnar e desa­
pareceria após a atropiniza­
ção 42, enquanto outros a si­
tuam nas células amácrinas 32, 
e há ainda auem correlacione a 
onda "c" côm a atividade do 
epitélio pigmentar e dos fotor 
receotores, cones e bastone­
tes 14. 

Onda "d" - ou "pós.efelto" - sua polarida­
de depende do tipo de retina: 
negativa nas retinas de basto­
netes e positiva nas retinas de 
cones. No homem, a onda CId" 
é negativa se usamos estímulos 
fracos, e positiva com estímu­
los fortes 4. Praticamente sem 
nenhum interesse clínico. apa­
rece ap6s cessação do estímu­
lo luminoso. 

Podemos ainda. em determinadas con­
dições identificar na ERG os chamados "po­
tenciais oscilatórios", ondas "h" ou ondas 
"o". 1!sses potenciais oscilatórios são de 
dois tipos: 

1) Potenciais oscllatórios rápidos ou ondas 
"e" (POR) _. são ondas sinusoidais, em 
número de 4 a 5 no escuro e de 3 a 4 
na adaptação à luz. Os POR dependem 
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da atividade das células amácrtnas, à 
exceção do primeiro 30, que dependeria 
das células horizontais ou que resulta­
ria, simplesmente, da interação entre a 
onda "a" e o início da onda "b" 56. Essas 
ondas sinusoidais estão ligadas à fenO­
menos de excitação «:l são, provavelmen­
te, transmitidas ao nervo óptico. 

2) potenciais oscllatórlos tardios (POT) -

em condições fotópicas, bl é seguida de 
2 a 3 oscilações com ,freqUência entre 20 
a 25 ciclos/sego 1!sses potenciais são pro· 
vavelmente de origem fotópica, pois es­
tão ausentes na acromatopsia e presen­
tes nos comprometimentos retinianOs 
periféricos (hemeralopia e algumas for­
mas de DTR). 
Na retina podemos identificar um sis­

tema fotõpioo, mediado pelOS cones e um 
sistema escotópico, mediado pelos bastone­
tes. Os c6nes são sensíveis a estímulos lu­
minosos fortes e de grande comprimento de 
onda, particularmente o vermelho 22. 

Para identificar esses dois sistemas, nor­
malmente existem duas técnicas: 

1) ERG dinâmico - fazemos a estimula­
ção retiniana em níveis de adaptação di­
ferentes: adaptação à luz (ERG fotópi­
co) e adaptação ao escuro (ERG escotó­
pico). 

2) ERG estático - aqui estimulamos a re­
tina com estímulos monocromáticos de 
diferentes comprimentos de ondas (fil· 
tros interferenciais) :  
a) A resposta dos cones ( ai e bl) é 

obtida com estímulo vermelho (651 
hm), de intensidade máxima, em 
ambiente fotópicQ: é o ERG macu­
lar fotópico. 

b) A resposta dos bastonetes (a2 e b2) 
obtemos com filtro azul (446 hm) 
em ambiente escotópico. 

c) O estímulo branco, de máxima in­
tensidade e em ambiente escotópi­
co, origina uma resposta dependen­
te tanto de cones como de bastone­
tes ( resposta global) .  

d) O estímulo laranja faz aparecer b l  
e b 2  muito nítidas 6. 

A dualidade funcional da retina pode 
ser claramente ilustrada na fig. 3 que re­
presenta, esquematicamerlte, a curva adap­
tométrica e o ERG correspondente aos di· 
ferentes estádios dessa adaptação 2. 

Na fig. 3, o ERG registrado nos primei­
ros minutos de adaptação (segmento fotópi­
co da curva adaptométrica) mostra as res­
postas fotópicas (ai e bl> maiores que as 
respostas escotópicas (a2 e b2> . A altura do 
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ponto alfa da curva adaptométrica, onde há 
um equilíbrio dos sistemas fotópico (cones) 
e escotópico (bastonetes) ,  as ondas fot6pi· 
cas ( aI e bl) têm a mesma amplitllde das 
ondas escotópicas (a2 e b2) .  A medida que 
a adaptação prossegue, há uma inibição pro· 
gressiva do sistema fotópico, e, em contra· 
partida, uma ativação do sistema escot6pi. 
coo Nessas condições, os componentes fo· 
tópicos ( aI e bl) perdem em amplitude para 
os componentes escotópicos do ERG ( a2 e 
b2) .  Ao final da adaptação ao escuro (em 
torno de 45 minutos),  fica difícil a separa· 
ção da onda "b" em bl e b2, temos a onda 
"b" monofásica. '- �>b2 

� �  \
\ l\-b:b2 \ a,> '2 

\ 
\ 
\ 

TEMPO EM MINUTO 
Fig. 3 - Comparação entre curva adaptométrica e ERG. 

A propedêutica eletrofisiol6gica da Re· 
tinose pigmentar vai nos possibilitar: 

1) confirmar um diagn6stico. 
2) classificar certas formas com poucas 

evidências clínicas. 
3) fazer uma idéia sôbre a evolução da 

doença, isto é, sobre seu progn6stico. 
4) examinar ascendentes e descendentes, vi· 

sando não s6 caracterizar a forma gené· 
tica, essencial para o aconselhamento, 
mas também o diagnóstico precoce, na 
ausência de manifestações fundoscópi· 
caso 

Possibilidades essas que podemos assim 
sintetizar: 

1 )  ERG na forma típica recessiva - há 
um retardo do tempo de culminaçllo e 
diminuição da amplitude de b2 e, mais 
tardiamente, de bl . Com a evolução da 
Retinose, a resposta escotópica se extin· 
gue. As alterações do ERG são precoces 
e antecedem as manifestações fundoscó· 
picas, perimétricas e adaptométricas. 
Inicialmente temos, então, uma sIndro· 
me escotópica, isto é, comprometimento 
seletivo do sistema escot6pico bastone· 
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tes) . Com o passar do tempo, também 
o sistema fotópico (cones) é comprome· 
tido, configurando a síndrome mista. 

2) Nas formas dominantes - a resposta 
escot6pica, embora de menor &mplitude, 
persiste durante muito tempo. Nesses ca· 
sos, o ERG é subnormal, j amais extin· 
to 32. 

3) O tempo de culminação de b2 (b escotó· 
pica) está aumentado em todos os casos 
de Retinose pigmentar, qualquer que se· 
ja o modo de transmissão 3: herança 
autossômica dominante com penetrância 
completa ou incompleta, herança autos· 
sômica recessiva ou herança ligada ao 
sexo. 
A resposta escot6pica é sempre de bai· 

xa amplitude. Quanto à resposta dos cones, 
o tempo de culminação da onda bl está igual. 
mente aumentado, salvo nas Retinoses pig· 
mentares dominantes com penetrância com· 
pleta. A resposta fot6pica tem sempre sua 
amplitude reduzida nos casos recessivos. 
Nos casos dominantes, a amplitude da res· 
posta pode ser normal. O aumento do tem· 
po de culminação da onda "b" do ERG, po· 
de ser considerado como um "índice de ex· 
tensão" da lesão retiniana, frequentemente 
indicando a presença de uma disfunção '  ge· 
neralizada e progressiva. 

4) O exame dos descendentes e ascenden· 
tes permite classificar as retino ses em 
formas recessivas (90% ) ,  formas domi· 
nantes (5% ) e formas ligadas ao sexo 
( 1  % ) .  O ERG detecta enfim, os porta· 
dores dos gens 32. 

III - MATERIAL E M1tTODOS 

Realizamos a presente pesquisa em 20 
pacientes filhos de portadores de Retinose 
pigmentar, examinados no Instituto Hilton 
Rocha. Todos foram submetidos a exame 
oftalmológiCO completo com oftalmoscopia 
binocular indireta (Schepens) ,  Eletrerreti· 
nografia e pesquisa imunológica de antige. 
no retiniano so111vel (AgSl : teste cutâneo, 
pesquisa de anticorpos anti·úvea (U) e anti· 
retina (S) por técnica de hemaglutinação e 
Teste de inibiçãc da aderência dos leucóci· 
tos (LAI·S) .  

Os resultados desses exames foram com· 
parados com os de 20 (vinte) pacientes nor· 
mais do ponto de vista oftalmosc6pico e 
sem história de Retinose pigmentar na fa· 
mília ( grupo controle) .  

Preparo do AgS 

O antígeno S ou antígeno retiniano SOo 
lúvel é encontrado na camada externa dos 

S't 



fotorreceptores retinianos. � obtido de re· 
tinas de boi, homogeneizadas no menor voo 
lume possível de tampão fosfato (pH 7 .  21J. 
0,05 M). 

�sse homogeneizado é centrifugado à 
4.000 rpm durante 30 minutos e o sobrena­
dante separado. Ao sobrenadante, mistura­
se igual volume de solução saturada de sul­
fato de amónio e deixa-se sedimentar à tem­
peratura de 4°C durante 24 horas. 

I S OLA M E NTO AgS (SEPHADEX G 200 )  

Pico exclusão 

Prot. PH > Prot. PM < 
r-_______ A ________ _ 

Faz·se nova centrifugação a 7.000 rpm -
durante 30 minutos. 

O precipitado obtido é dissolvido em 20 
ml de tampão fosfato e dialisado contra 
água destilada e solução salina tamponada. 
�sse dialisado é concentrado por liofiliza­
ção e em seguida submetido à cromatogra­
fia em Sephadex G200. 

No primeiro pico é excluída a grande 
maioria das proteínas retinianas e é no se­
gundo pico que está localizado o AgS. �ste 
antígeno S é em seguida concentrado por 
liofilização para sua posterior utilização nos 
testes. (fig. 4·5·6) . 

Nas figuras 4, 5 e 6 vemos as diversas 
fases do preparo do AgS: 
1) Obtenção do extrato retiniano a partir 

do macerado de retina que é centrifuga­
do e adicionado de tampão. O sobrena­
dante é precipitado com sulfato de amó­
nio e o sedimento é centrifugado com 
tampão, restando o extrato solúvel, on­
de se situa o AgS (fig. 4).  

OBT E N CÃO do EXTRATO 

� ;'" � o TP � .  centro AgS A",SO� W AgS � z precipif. >-

E AgS te�r. � 
o: 

Fig. 4 - L" fase do preparo do AgS. 

2) O extrato retiniano obtido na 1 ." fase é 
submetido à coluna de SEPHADEX 
G200, onde é separado em diferentes pi­
cos; o primeiro é o chamado "pico de 
exclusão" referente às proteínas de 
maior PM e o segundo pico será o AgS 
impuro (fig. 5 ) .  

3) consiste n a  purificação do AgS, isto é ,  
d o  AgS impuro, serão removidas pro. 
teínas à custa do tampão KH2P04, em 
concentrações crescentes, em coluna de 
Hidroxi-apati.ta. (fig. 6). 
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Fig. 5 2.' fase do processo de obtenção do AgS. 

PURI  F lCACÃO do AgS 

.: � ..., � C> 
o 

N 8 AgS puro '" '" 
-4 '" 

o .;;; o.. e 

AgS _ - '--__ ---J. nlo puro,em coluna. com H.A. 

Fig. 6 - 3." fase do processo de obtenção do AgS. 

Teste intradérmico com AgS 

Um volume de 0,1 mI da solução do AgS 
contendo 10 IJ.g., foi injetado por via intra­
dérmica na face ventral do ante-braço. A 
leitura foi feita medindo· se a enduração que 
se formou após um período de 24 horas. 

Determinaçio do título de anticorpos (U-S) 

Usamos o método de GOLD e FUNDEN. 
BERa, que consiste na preparação de uma 
suspensão de hemácias humanas do grupo 
"O" Rh negativo a 5 % ,  em solução de clo­
reto de sódio s 0,85 gr% . 

Mistura-se igual volume de hemácias e 
de cloreto crómico durante 1 minuto e em 
seguida acrescenta-se igual volume de anU· 
geno (úvea ou retina) . 

Incubamos durante 5 minutos à tempe­
ratura ambiente. As hemácias sensibilizadas 
são centrifugadas e o "pellet" ressuspenso 
a 2,5% em cloreto de sódio a 0,85 gr% . 

Os sõros dos pacientes foram inativados 
a 56°C durante 30 minutos e diluídos em elo· 
reto de sódio 0,85 gr% a 1 : 10, 1 : 20, 1 :40, 
1 :80 e 1 : 160 num volume final de 0,5 mI 
Quando utilizamos o plasma, não fizemos o 
aquecimento e a salina utilizada continha 
EDTA suficienta para inibir o sistema do 
complemento. 
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Baseado nisso, foi feita uma graduação 
arbitrária da intensidade da reação, confor­
me o esquema da fig. 8: reação negativa e 
reações positivas ( +, + +  e +++) .  

As diluições do sôro e plasma foram adi­
cionadas duas gOtas de hemácias sensibili­
zadas. Os tubos foram deixados em repou­
so e a leitura dos titulos feita 24 horas ap6s, 
considerando os padrões ou as aglutinações 
visíveis no fundo dos tubos, conforme o es· f:'\ quema da fig. 7. 

� (.\ f;;\.�;\ � rA\ v \:!v � �  
+ + +  + + +  

Fig. 7 Leitura do titulo de anticorpos contra úvea 
e retina. 

A fig. 7 representa esquematicamente os 
fundos dos tubos na pesquisa de anticorpos 
anti-úvea e anti-retina (U e S) em que vemos 
os vários padrões de hemaglutinações: 
reação negativa: simples botão hemático 
reações positivas : aglutinados granulosos de 

intensidadec; crescentes (+, ++ e +++) .  

LAI ( inibição da aderência dos leucócitos) 

Utilizamos uma modificação da técnica 
de HALLADAY, que consiste na utilização 
da "câmara de Terasaky" como suporte dos 
leuc6citos, em lugar da "câmara contagl6 · 
bulos". 

Ap6s colher 10 mI de sangue (contendo 
anticoagulante) de cada paciente, deixamos 
sedimentar por aproximadamente 2 horas, 
para separar o plasma do sôro. 

Retiramos o plasma, colocando-o em 
tubos e centrifugamos durante 10 minutos 
em baixa rotação. Retiramos o sobrenadan­
te e ficamos com os leuc6citos sedimenta­
dos. 

Os leuc6citos desses pacientes são colo· 
cados em 6 orifícios da "câmara de Tera­
saky", sendo que, em 4 orifícios da placa 
(dos seis) foram colocados 5 1'1 do antige. 
no em teste e, em dois orifícios, a solução 
salina. 

As placas são incubadas a 37°C durante 
lh e a seguir invertidas com um movimen. 
to brusco com a finalidade de se elimina­
rem as células não aderidas no fundo da 
placa. Isto porque, quandO os leucócitos seno 
sibilizados em presença do antigeno segre­
gam o fator de inibição da aderência dos 
leucócitos observa-se a diminuição das cé­
lulas no fundo do orifício; e, nos orifícios 
onde não se usou o antigeno ou naqueles 
onde não existem leuc6citos sensibilizados, 
observamos maior número de células aderi 
das no fundo do orifício.  

ARQ. BRAS. OFI'AL. 
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FIg. 8 - Leltura do LAl. 

Eletrorretinograma (ERG) 

O exame eletrorretinográfico dos pacien­
tes foi realizado com o eletrorretin6grafo 
PANTOPS M2 da Biophysic Medical S.A., 
qonsttiuido de uma unidade de estimulação 
e uma unidade de processamento e contrOle. 

O aparelho funciona no sistema de es­
timulação com uma frequência de 4 Hz com 
flashes de duração de 5 microsegundos. O 
exame foi feito na seguinte ordem: 
1 )  dilatamos a pupila dos pacientes com 

uma mistura de tropicamida (Midriacyl 
1 % ) ,  fenilefrina a 10% (colírio de feni­
lefrina) e colirio de atropina a 1 % .  

2) ap6s midríase ampla instilamos colirio 
anestésico em ambos os olhos (propara­
caina 0,5% ) .  

3) fazemos limpeza com éter sulfúrico da 
região frontal e 16bulos das orelhas, uno 
tando em seguida com "pasta de condu. 
tividade", antes de colocarmos os eletro· 
dos respectivos. 

4)  colocamos as lentes de contacto com os 
eletrodos em ambos os olhos. 

5) o paciente senta-se com o queixo e a 
testa bem apoiados no aparelho e olhan­
do em direção à luz do mesmo . Em crian­
ças de baixa idade, pela impossibilidade 
de realizar o exame do modo descrito, 
costumamos fazer o ERG sob anestesia 
geral (narcose com halotano) .  

6) ligamos o aparelho e iniciamos a esti­
mulação com luz branca, laranja, ver· 
melha e azul, passando a observar o re­
gistro do traçado (ERG fot6pico e ERG 
escotópico) . 

IV - RESULTADOS 

Os pacientes foram divididos em dois 
grupos ( I  e ln : 

I )  Grupo controle 

Os dados gerais, oftalmol6gicos, eletror· 
retinográficos e imunol6gicos estão repre· 
sentados na tabela I. 
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TABELA I 
Grupo controle 

AV 
N.· Nome Idade Sexo 00 OE 

PO---------ERG---------------�---------

00 OE 00 OE m u s LAHI 
I .s .P. 20 anos F 20/20 20/20 N N N N N/R Neg Neg Neg 

2 E.C.C. 9 anos F 20/20 20/20 N N N N N/R 1:10 Neg + 

3 J.G.N. 8 anos M 20/20 20/20 N N N N N/R 1 :10 Neg Neg 

B.O.B. 15 anos M 20/20 20/20 N N N N N/R 1 : 10 Neg Neg 

5 J.L.G. 10 anos M 20/20 20/20 N N N N N/R Neg 1 : 10 + 

6 J.S.R. 13 anos F 20/20 20/20 N N N N N/R Neg Neg Neg 
--------------------------�------

7 V.F.P. 13 anos F 20/20 20/20 N N N N N/R Neg Neg Neg 

8 S.C.M. 8 anos F 20/20 20/20 N N N N N/R Neg Neg + 

9 L.H.S. 10 anos M 20/20 20/20 N N N N N/R Neg Neg Neg 

10 A.C.A. 12 anos F 20/20 20/20 N N N N N/R 1 : 10 1 : 10 Neg 

1 1  C.L.S. 13 anos F 20/20 20/20 N N N N N/R Neg Neg Neg 

12 A.N.T. 10 anos F 20/20 20/20 N N N N N/R Neg Neg Neg 
---------------------------------

13 R.S.T. 9 anos M 20/20 20/20 N N N N N/R Neg Neg Neg 

14 P.E.R. 3 anos M 20/20 20/20 N N N N NIR Neg Neg Neg 

15 B.S.P. 8 anos F 20/20 20/20 N N N N N/R Neg Neg Neg 
----------------------------------

16 E.R.C. 6 anos F 20/20 20/20 N N N N N/R 1 : 10 Neg Neg 

17 C.F.O. 8 anos M 20/20 20/20 N N N N N/R Neg Neg + 
----------------------------------

18 M.B.N. 10 anos M 20/20 20/20 N N N N N/R Neg Neg Neg 

19 C.B.F. 9 anos M 20/20 20/20 N N N N N/R Neg 1 : 10 
-----------------------------

20 S.C.T. 4 anos P 20/20 20� N N N N N/R Neg Neg 

Confonne já mencionamos anterionnen­
te, todos os pacientes do grupo controle não 
apresentavam alterações fundoscópicas, ele­
trorretinográficas e nem eram descendentes 
de portadores de Retinose pigmentar. 

Dos 20 pacientes do grupo controle, 11 
eram do sexo feminino e 09 do sexo mas­
culino. A faixa etária variou de 08 a 20 anos 
(média: 10 anos) . 

II) Grupo de fUbos de portadores de BP 

Os dados gerais, oftalmológicos, Eletror­
retinográficos e imunológicos estão repre­
sentados na tabela n. 

No grupo dd filhos de pacientes com Re­
tinose pigmentar, todos apresentaram exame 
fundoscópico nonnal e visão igual a 1 (20/ 
20) , 

Nesse grupo, 11 eram do sexo masculino 
e 09 do sexo feminino, com faixa etária de 
01 a 18 anos. 

Vejamos a seguir os resultados eletro­
retinográficos e imunOlógicos: 

80 

1) Resultados eleh'orretlnogn\ficos 

No grupo controle, todos os pacientes 
apresentaram Eletrorretinograma nonnal. 

Entre os filhos de portadores de RP, en­
contramos 10 pacientes com ERG subvol­
tados, 02 com ERG extintos e 08 com ERG 
normais (figs. 10, 11 e 12> ' 

2) Resultados imunológicos 

Consideramos como valores de positivi­
dade imunológica os seguintes dados: 
• . Reação intradérmica: qualquer resulta­

do positivo 
• Pesquisa de anticorpos anti-úvea (U) e 

antiretina (S) : títulos iguais ou maiores 
de 1 :20 

• LAI-S: títulos iguais ou maiores de duas 
cruzes. 

Nos pacientes do grupo controle (tabe­
la I), a pesquisa do AgS variou dentro dos 
seguintes padrOes: 

ARQ. BRAS. OPl'AL. 
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AV 
N.· Nome Idade Sexo OD 

TABELA n 
Filhos de portadores de RP 

OE 

FO 

OD OE 

ERG 

OD OE ID U 5 LAI·S 

3 anos L.M.M F 20/20 20/20 N N N N N/R 1:10 1 :40 + 

2 T.A.F. 1 ano F N N subv. subv. N/R 1:10 1 :10 Neg ------------------------------- ---------------------------------
3 H.L.R. 8 anos M 20/20 20/20 N N N N N/R 1:10 1 : 10 + 

• R .L.S . 2 anos M 20/20 20/20 N N ext. ext. 6 mm Neg Neg +++ 

5 L.R.P. 1 ano F 20/20 20/20 N N N N NIR 1:10 1 :20 Neg 

6 R.B.R. 7 anos M 20/20 20/20 N N N N N/R 1:10 1:10 + 

7 F.D.M. 6 anos M 20/20 20/20 N N subv. ext. 1 mln 1:10 1 :10 + 
------------------����--- -------------------------------W.L.R. 14 anos F 20/20 20/20 N N N N N/R 1:10 1 :10 Neg 

9 

10 

11  

12 

13 

14 

15 

16 

17 

18 

19 

20 

R.M.B. 11 anos 

R.M.B. 6 anos 

H.D.O. 6 anos 

V.R.L. 16 anos 

K.L.B. 3 anos 

D.F.R. 2 anos 

B.S.F. 10 anos 

R.S.F. 12 anos 

G.M.F. 13 anos 

M.O.A. 9 anos 

V.A.S. 12 anos 

M.O.A. 18 anos 

II ..... �, � _/' -......... _�-_._---

M 

M 

M 

M 

M 

F 

F 

F 

F 

M 

M 

F 

20/20 20/20 N N subv. subv. 1 mm 1:10 1:20 ++ 

20/20 20/20 N N subv. subv. N/R Neg 1:20 + 

20/20 20/20 N N subv. subv. 1 mm 1:10 1:20 Neg 

20/20 20/20 N N N N 2 mm 1:10 1 :10 + 

20/20 20/20 N N ext. ext. NIR 1:20 1:10 + 

20/20 20/20 N N subv. subv. N/R Neg Neg Neg 

20/20 20/..201 N N N N N/R 1:10 1:10 Neg 

20/20 20/20 N N N N N/R Neg Neg + 

20/20 20/20 N N subv. subv. 1 mm 1:10 1:10 Neg 

20/20 20/20 N N subv. subv. N/R Neg Neg Neg 

20/20 20/20 N N subv. subv. N/R Neg Neg Net ------------------
20/20 20/� N N subv. subv. N/R Neg Neg Hill 

o E  
o E  

Fig. 10 - ERG subvoltado (paciente T.A.F.). 

Fig. 11 - ERG Extinto (paciente R.L.S.). 

Teste intradérmico: não reator ( N/R) em 
todos os casos 

Anticorpo anti-úvea (U) e anti-retina ( S) : 
ou reação negativa ou positiva a 1 : 10 

LAI S: reação negativa ou positiva de uma 
cruz. 

ARQ. BRAS. OP'l'AL. 
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Fig. 12 - ERG NonnaI (paciente R.B.R.) .  

Em pacientes filhos de portadores de 
RP o AgS variou: 
Teste intradérmico: desde não reator até 

reator de 6 mm 
Anticorpo anti-úvea (U) :  reação negativa ou 

pOSitiva até 1 :20 
Anticorpo anti-retina (S):  reação negativa 

até titulos de 1 : 40 
LAI-S: de reação negativa até três cruzes. 

Analisando os resultados imunológicos 
nos filhos de portadores de RP (tabela ln 
vemos que: 
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ID: foi negativo em 14 pacientes; com 1 mm 
de reação em 04 casos; 2 mm em 01 ca­
so e 6 mm em 01 caso ( R . L . S . )  

Hemaglutinação para pesquisa de anticorpo, 
assim se apresentou: 
a) com antigeno uveal (U) : negativo 

em 7 casos; positivo a 1 : 10 em to­
dos os outros casos, com exceção do 
paciente K .  L .  B . que apresentou po­
sitividade a 1 :20 

b) com antígeno retiniano ( S ) :  foi ne­
gativo em 6 casos, positivo a 1 : 10 em 
9 casos; positivo a 1:20 em 4 casos 
e a 1 :40 em 1 caso ( L . M . M . )  

O teste do LAI S foi negativo em 10 casos; 
com uma cruz em 7 casos; duas cruzes 
em 2 casos e três cruzes em 1 caso 
(R . L . S . )  _ 

3) Análise geral 

No grupo dos filhos de portadores de 
RP, dos 20 pacientes analisados, 05 apresen­
taram apenas alterações eletrorretinográfi­
cas, estando o exame imunol6gico dentro 
dos parâmetros considerados normais; 07 
mostraram alterações eletrorretinográficas e 
imunol6gicas; em 03, somente alterações 
imunol6gicas (ERG normal ) ;  e 05 com ERG 
e testes imunol6gicos para pesquisa de AgS 
sem alterações. 

v - COMENTARIOS 

Já fizemos leferência à precocidade das 
alteracões eletrorretinográficas na Retinose 
pigmentar, frequentemente anteriores às 
manifestações fundosc6picas, perimétricas e 
adaptométricas. Esse conhecimento nos 
animou a submeter os descendentes de por· 
tadores, sem manifestações clínicas ou fun­
dosc6picas, à propedêutica eletrorretinográ­
fica, visando ao diagn6stico precoce, para 
fins de confrontacão com eVfmtuais altera­
ções imunol6gicas AgS-induzidas. 

O nosso exame procurou ser o mais 
exaustivo possivel, pois realizamos o ERG 
estático e dinâmico. utilizando estfmulo� no­
licromáticos luz branca) e monocromáticos 
(laranja, vermelho e azul) , através de fil­
tros interferenciais. Com essa técnica, pro­
curamos estudar a amplitude e os elemen 
tos temporais 2 das diversas ondas do ERG. 

Ao lado dessas verificações eletrorreti­
nográficas, todos os descendentes de porta­
dores de Retinose pigmentar foram subme­
tidos aos 3 testes que rotineiramente reali­
zamos com o AgS. Isto naturalmente aten­
tando para nossa hip6tese de trabalho de 
que a Retinose pigmentar poderia ser, em 
muitos casos, tlma manifestação de auto­
imunidade_ 
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Convém recordar que a hip6tese de tra· 
balho, relacionando possivelmente a RP com 
o antigeno S, leva-nos a destacar sobretudo 
a importância dos fotorreceptores, e de um 
modo particular dos bastonetes. 

Sabe-se que, nos segmentos externos des­
ses fotorreceptores, é que se localiza o AgS. 
E admite-se que esse anUgeno fique ali de 
certo modo sequestrado, para que uma in­
tercorrência qualquer (virose, por exemplo) 
vá liberá-lo ou desnaturá-lo. E assim, liber­
to ou alterado, c AgS passa a ser um anU­
geno "non self", capaz portanto de agredir 
o organismo. Agressão essa que os testes 
realizados ( lD, AC, LAI) comprovam-no, 
tanto no sentido humoral como celular. 

Esses elementos, gerados pelos LT e pe­
los LB, poderão ser agressores da pr6pria 
retina de onde provém o antigeno. 

Perguntar-se-ia então, por que todas as 
pessoas ou um grande número não seriam 
agredidas, se as viroses por exemplo não nos 
faltam. E por que o caráter hereditário 
que lhe é peculiar? Temos para n6s. como 
hip6tese de trabalho, que o fato se filia es­
sencialmente a um fenômeno imunogenético. 

A existência possível e provável de um 
HLA premonit6rio, não s6 lastrearia a he­
reditariedade, como explicaria que as pes­
soas portadores desse HLA fossem suscetí­
veis. 

Ora, sendo os fotorreceptores os elemen­
tos visados no contexto imunol6gico, tam­
bém a esse nível (sistema hinolar) encon­
contrariamos a matriz do ERG. Em outras 
palavras, as lesões do mesmo sítio mostra­
riam os parâmetros imunol6gicos e eletror­
retinográficos em causa. 

Estes comentários iniciais creio justifi­
carem plenamente que, ao se buscar no nas­
cedouro, em baixa idade, alterações precur­
soras do quadro distr6fico, sejam esses dois 
parâmetros (imunol6gico e eletrorretinográ­
fico) que devem ser buscados. 

Esse raciocínio esclarecedor de nossa 
conduta em verdade se consolida. quando 
vemos os casos evoluídos da doença, em 
que precocemente o ERG é extinto e os tes­
tes com o AgS frequentemente positivados 

Se portanto, em filtros de portadores da 
doença, encontramos patentes as alterações 
dos dois parâmetros, mesmo que o exame 
oftalmol6gico rotineiro seja normal, temos 
o direito de admitir que estamos em face 
de crianças j á  com o "germe" da enfermi­
dade. 

Antes de comentarmos rapidamente os 
resultados de nossa observação, a priori po­
demos estabelecer que as alterações do ERG 
ganham prioridade, por já apresentarem, na 
literatura, bases de viabilidade. 
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Resolvemos, para maior rigor, levantar 
os resultados num grupo controle de pacien­
tes normais, sem ascendência de qualquer 
enfermidade que pudesse se relacionar com 
a Retinose pigmentar. E, nesse grupo contro. 
le, todos os ERG foram absolutamente nor­
mais, dando peso assim, à nossa convicção 
apriorística, de que sua indiscutível altera· 
ção quase afirmará o prenúncio da enfer· 
midade. 

A mesma eloquência de resultados não 
se pode aferir no setor imunológico. Princi· 
palmente porque, como se pode notar na 
TapeIa I, no gnlpo controle, não foram ra· 
ros os casos em que pequeno grau de posi. 
tividade se constatou, nos 3 ou em al!n1ns 
dos testes realizados. Porém um fato sobre· 
nada, isto é, as positividades foram sempre 
de baixo grau. Assim nunca tivemos, nesse 
grupo controle, título de anticorpo superior 
a 1 : 10, nem no LAI positividade acima de 
uma cruz. E, mais expressivo, o teste ID, 
que espelha a imunidade celular, sempre 
foi negativo. 

Podemos pois, em face dessa premissa, 
considerar como suspeitos os descendentes 
que apresentem: 

1) ERG extinto ou nitidamente subvol· 
tado 

2) Qualauer grau de positividade ao 
teste ID 

3) Positividade de anticorpos à partir 
de 1 :20, e do LAI, à partir de duas 
cruzes. 

E Já vimos que. o ERG mostrou·se nor· 
mal em 8 casos, subvoltado em 10 casos e 
extinto em 2 casos (pacientes de n."s 4 e 13 
da tabela II) .  

Ora, um ERG extinto nessa idade (2 a 
3 anos de idade) com todo o exame oftal· 
mOlógico normal, em filhos de portadores 
de Retinose pigmentar, quase nos poderá 
afirmar que a doença neles se desenvolverá. 

Continuemos a raciocinar com esses 
dois casos de ERG extinto. De muito va· 
lor será. sem d.úvida, verificar neles a seno 
sibilidade ao AgS. Se no paciente de n." 13 
os resultados imunológicos não são eloquen. 
tes, o mesmo não diremos do caso n." 4. 
Neste ú1.timo caso, um teste ID de 6 mm e 
um LAI de 3 cruzes conjugam·se eloquente· 
meT't.p. com o ERG extinto. 

E o que fazer num caso como esse, em 
que as pesquisas apontam uma Retinose 
pigmentar em latência? Iniciar desde logo 
uma terapêutica ( que ainda é de prova) , ou 
apenas mantermos o paciente sob controle 
periódico? Parece nos que a segunda alter· 
nativa seria de momento a mais válida, para 
repetir. se o eletrorretinograma e também os 
testes imunológicos já referidos. Há mes· 
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mo, no nosso serviço, uma linha de se amo 
pliar a pesquisa imunOlógica, incluindo se a 
busca da citotoxicidade do sangue dos pa­
cientes, em face de células retinianas oriun· 
das de retinoblastomas cultivados. Isto se· 
ria a réplica do trabalho de CHAR, já cita· 
do na revisão bibliográfica, e que certamen· 
te dará contribuição valiosa para uma con· 
clusão mais ponderada. 

Tudo isto é válido a partir de um ERG 
extinto. Logicamente, nos casos subvolta­
dos, como vimos em 9 dos nossos casos (ta­
bela II) ,  a conclusão ficará mais difícil, po. 
rém a suspeição conservada de pé, porque 
no grupo controle a negatividade é unânime. 

Fizemos esses comentários partindo dos 
resultados do ERG. Se fizermos a nossa 
análise ao

' 
revés, isto é, partindo dos re· 

sultados imunológicos, não adiantaremos 
muito. Principalmente porque os testes 
mais eloquentes foram no caso de n." 4, de 
ERG extinto .  Se tomarmos o LAI como 
ponto de referência, iremos ver dois casos 
(9-10) com duas cruzes, casando se bem com 
o título de anticorpo de 1 :20. Queremos di· 
zeI que, nesses dois casos (9 e 10) ,  a sus· 
peição imunológica existe, e vê la·emos re· 
forçada com a subvoltagem dos eletrorreti­
nogramas. 

Fizemos assim uma sumária análise dos 
resultados, confrontando os dois parâmetros 
pesquisadOS, o que, não nos permitindo ne· 
nhuma conclusão definitiva, levantará for· 
tes conotações prognósticas, máxime quan· 
do depararmos com casos semelhantes ao 
de n." 4 .  

V I  - CONCLUSõES 

Longe de querer concluir algo, objetiva· 
mos sim, abrir uma nova linha de pesquisas, 
tendo em vista tentar diagnosticar precoce· 
mente a Retinose pigmentar e, quem sabe 
no futuro, tratá·Ja ou pelo menos tentar blo· 
quear a auto·agressão retiniana através de 
imunomoduladores. 

Vamos sintetizar, como conclusões, aI· 
guns dos nossos achados: 

1) O ERG em pacientes normais sem as· 
cendência de Retinose pigmentar foi 
sempre normal. Nos 20 filhos de porta· 
dores de RP, encontramos 2 casos ex· 
tintos e 10 subvoltados. 

2) As pesquisas imunológicas deram resul 
tado positivo (sensibilidade ao AgS) em 
8 casos ( N.·s 1, 4, 5, 9, 10, 11, 12, 13) .  

3 )  Desses oito casos positivos, num confron. 
to com ERG, o de número 4 seria alta· 
mente eloquente; os de n.· 9, 10, 11 e 
13, colocados em observação, bem como 
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os de n.· 1, 5 e 12, apesar dos dois últi­
mos terem ERG normal. 

4) O ERG extinto é tanto mais sugestivo, 
dos testes imunológicos (caso de n.· 4> ­
quanto mais se ajuste à positividade 

5) A existência de ERG subvoltado ou ex­
tinto e dos testes imunológicos positi­
vos contra AgS nos filhos de pacientes 
com Retinose pigmentar, seriam os pri. 
meiros sinais da doença. 

6) Estamos convencidos de que esta linha 
de pesquisa tornar·se·á em futuro com­
pulsória, especialmente se pudermos re· 
quintar a linha imunológica. 

RESUMO 

Realizamos a presente monografia com o obJetlvo 
básico de tentar diagnosticar precocemente a Retlnose 
pigmentar em filhos de portadores dessa doença. 

Submetemos 40 pacientes a exame oftalmológico com· 
pleto, eletrorretlnograma e pesquisa de sensibilidade ao 
antlgeno retlnlano solúvel: teste cutâneo, pesquisa de 
anticorpos por hemaglutlnação (antl·úvea e antl·retlna) 
e teste de inibição da aderência dos leucócitos (LAI·S), 
sendo 20 pacientes nio descendentes de portadores de 
Retlnose pigmentar (grupo controle) e 20 filhos de 
portadores de Retlnose pigmentar. 

A comparação entre os dois grupos é mostrada nas 
tabelas I e II. 

Verificamos que alguns pacientes apresentaram soo 
mente alterações eletrorretlnográflcas ou nos testes de 
pesquisa do AgS, enquanto outros mostraram tanto um 
ERG alterado corno tltulos positivos ao AgS nos tebtes 
Imunológicos. 

O ERG foi normal no grupo controle; nos filhos 
de portadores de Retlnose pigmentar, houve 2 casos 
extlnt0s e vários subvoltados. Um dos casos extintos 
tsmbém mostrou nlt1da positividade aos testes imuno· 
lógicos. 

O ERG extinto em filhos de portadores de Retlnose 
pigmentar deve ser considerado um valioso dado de 
alerta. 

We realize thls monography wlth the baslc objective 
to rnake precoclous dlagnosls of the Retlnosls plgmen· 
tary ln chlldren wlth th!s !llness. 

We submlt 40 patlents to ophthalrnologlc examen. 
ERG and w.. look fcr the hypersen.slb!!lty to retina 
antlgen soluble (AgS): Intradermlc testo research for 
antlbody by haernaglutlnatlOn (antl·uvea and antl·retlna) 
and LAI (Leukocytes Inhlbltlon adherence test) were 
performed ln 20 patlents that aren't descendent's RP (con. 
trol groupl and 20 patlent's chlldren wlth RP' 

The analyse between two groups are presented ln 
table I and II. 

We verlty that sorne patlents present alteratlons 
elther on the ERG or ln the antlgen test; others pa. 
tlents presented alteratlons ln both, ERG and !rnrnuno· 
loglc tests, becarne clear the value of ERG and the 
Immuncloglc tests for reactlvlty agalnst the retina antl· 
gens. 

The ERG was normal on the control group; ln chI!· 
dren son of patlents wlth RP there was 2 cases wlth 
ERG extlnts and many wlth ERG subvolted. ln one 
cf thls cases. the ERG extlnt has also posltlvlty on 
the Immunologlc tests. 

The ERG extlnt and subvolted ln chlldren son of 
patlents wlth RP, may be consldered as a great alert. 
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