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RESUMO

Os autores relatam caso de paciente de 13 anos com sindrome de
Alport, lenticone anterior e ruptura espontinea da cipsula anterior
do cristalino. Foram citadas as principais manifesta¢des oculares
desta sindrome, assim como as mais recentes hipéteses para explicar
os achados encontrados neste paciente.
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INTRODUCAO

Em 1927, Alport descreveu uma sindrome cujo acometimento principal
incluia uma nefrite hemorragica e um quadro de surdez neurosensorial '3,

Posteriormente foram descritas as manifestagdes oculares desta sin-
drome, cuja incidéncia varia segundo diversos autores entre 11 a 92%, e
acomete principalmente a cornea, cristalino e retina >4 5.

As alteragdes oculares mais comuns sdo o lenticone anterior, a distrofia
polimorfa posterior e os “flecks” na retina 2*. Estes ultimos achados nio
interferem com a visdo mas estdo relacionados com a deterioragio da
fungdo renal *. Outras alteragdes encontradas incluem: catarata polar ante-
rior e posterior, sindrome da dispersdo pigmentar, arco corneano, pigmen-
tagdo macular, retinopatia em “sal e pimenta” da média periferia e periferia
retiniana e tortuosidade dos vasos retinianos .

Embora existam relatos de transmissdo autossémica dominante e
recessiva, em 85% dos casos a heranga é ligada ao X % Nesta ocorre a
formagao alterada do coldgeno tipo IV, que é um componente essencial da
membrana basal de diversos 6rgaos.

RELATO DE CASO

Paciente de 13 anos, sexo masculino, branco, natural de Minas Gerais com
queixas de embagamento visual, principalmente do olho direito h4 30 dias.

Negava trauma ocular prévio. Com relagéo aos antecedentes pessoais,
apresentava hipertensdo arterial sistémica ha 5 anos, sem tratamento.

Ao exame ocular, verificou-se que a acuidade visual com corre¢do do
olho direito (OD) era percepgdo luminosa, com boa projecio, enquanto que
a do olho esquerdo (OE) era de 20/25 com corregio.

Ao exame biomicroscopico do olho direito, notou-se a presenca de
massas cristalinianas na cdmara anterior (Fig. 1) e do olho esquerdo foi
verificado a presenga de Lenticone Anterior com uma ruptura circular e
central da capsula anterior do cristalino (Fig. 2). Nao foi observada a
presenga de lenticone posterior.

ARQ. BRAS. OFTAL. 61(6), DEZEMBRO/1998 - 717



Ruptura espontdnea da cdpsula anterior do cristalino em paciente com sindrome de Alport

Fig. 1 - Presenga de massas cristalinianas na cdmara anterior do
olho direito.

Fig. 2 - Lenticone anterior com ruptura central da capsula anterior do
cristalino do olho esquerdo.

A pressdo intra-ocular foi de 122 mmHgno OD e 11 mmHg
no OE. Nio foram encontradas alteragdes ao exame de fundo
de olho indireto.

Optou-se pela internag@o do paciente e durante a sua admis-
sdo verificou-se niveis de pressdo arterial de 16 x 11 mmHg.

A realizacdo de exames laboratoriais demonstraram niveis
elevados de uréia e creatinina. Uma avaliagdo nefrolégica
indicou a presenca de insuficiéncia renal croénica. Na avalia-
c¢do otorrinolaringolégica foi verificado quadro de surdez
neurosensorial.

Os achados da biépsia renal confirmaram o diagndstico de
sindrome de Alport.

O exame ultra-sonogréfico do olho direito foi normal. O
valor da biometria deste olho foi de 23,83 mm.

Ap6s 2 dias da internag@o, o paciente foi submetido a
aspirac@o das massas cristalinianas e colocagio de lente intra-
ocular, procedimento que foi realizado sem intercorréncias
(Fig. 3).
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Fig. 3 - Pés-operatorio do olho direito.

Fig. 4 - Evolugdo da ruptura central da capsula anterior do cristalino do
olho esquerdo com formagéao de tecido esbranqui¢ado.

Apresentou boa evolugdo no pés-operatério do OD. Apés
10 dias da internagio, notou-se que a ruptura central da
cépsula anterior do OE modificou seu aspecto, com a forma-
¢do de uma tecido de aspecto esbranquicado (Fig. 4).

DISCUSSAO

A presenga de nefrite em pacientes com Sindrome de
Alport ocorre pelo aparecimento de alteragdes tipicas na
membrana basal glomerular, achados estes que confirmam o
diagnéstico da sindrome ap6s a bidpsia renal >°.

O progndstico é pior em pacientes do sexo masculino com
relagio 2 evolugdo para insuficiéncia renal e surdez *°.

Existe correlacdo entre a piora da fung@o renal, € a evolu-
¢do das manifestagdes oculares >* 3.

As alteragdes cristalinianas na Sindrome de Alport sdo fre-
giientes e incluem o lenticone anterior, a catarata polar anterior,
cortical anterior e posterior € o lenticone posterior "°.
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Os pacientes com lenticone anterior normalmente apresen-
tam altera¢Oes acentuadas nos valores refracionais da miopia
e astigmatismo e ao exame ocular nota-se um abaulamento
central da cdpsula anterior do cristalino. A retinoscopia obser-
va-se o sinal da “mancha de d6leo”.

Sao varias as hipoteses para justificar a presenga do lenti-
cone anterior na Sindrome de Alport. O defeito na produgéo de
colageno tipo IV, um dos componentes das membranas basais
dos diferentes 6rgdos, tornaria a capsula anterior do cristalino
mais fragil com posterior abaulamento. Esta é a mesma hipétese
citada para justificar as alteragdes encontradas na membrana
basal dos glomérulos renais nos casos de nefrite !.

Streeten etal., avaliaram com microscopia eletronica a capsu-
la anterior de uma paciente de 30 anos com S. de Alport e
lenticone anterior que foi submetida a facectomia extra-capsular.
Verificaram a presenca de uma série de deiscéncias na capsula
anterior com presenga de material fibrilar no seu interior e
pequenos vactiolos. Também observaram embaixo destas ruptu-
ras a presenca de restos celulares, lise das células epiteliais da
cdpsula anterior com baixa contagem total destas células.

Existe uma tendéncia em se acreditar que as rupturas da
capsula anterior, que sdo as responsaveis pela fragilidade
capsular, sdo lesivas as células epiteliais da capsula anterior,
explicando desse modo a baixa contagem celular e o apareci-
mento da catarata polar anterior e cortical.

A maior freqiiéncia de localiza¢do das rupturas na regido
central e anterior da capsula pode ser explicado pelo fato
destas dreas serem mais mobilizadas durante a acomodagio e
também por apresentarem menos suporte .

Apesar da maior fragilidade capsular, sio raras as descri-
¢oes de rupturas da capsula anterior e dispersdo das massas
cristalinianas como a ocorrida neste caso "°.

Nao foram observadas instabilidade ou descentragdo da
lente intra-ocular na evolugdo deste caso, provavelmente pela
maior resisténcia da capsula posterior.

Justifica-se a apresentagdo deste caso por serem poucos os
relatos de acometimento ocular em jovens com lenticone
anterior e que evoluiram com ruptura espontinea da capsula
anterior do cristalino.

SUMMARY

The authors report a case of a 13-year-old patient with
Alport’s syndrome, anterior lenticonus and spontaneous
rupture of the anterior lens capsule. The main ocular
manifestations of this syndrome as well as the findings in this
patient are described.
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