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APRESENTACAO

O volume 59 (1) dos nossos arquivos é lancado as vésperas do 97° aniversario do IPB. Neste ano
repetiremos, na nossa reuniao, o tema Oftalmologia Longitudinal, com as opg¢des terapéuticas uti-
lizadas no passado, no presente e no futuro.

Em meio as reformas do nosso edificio, tombado recentemente pelo patrimonio histdrico da ci-
dade de Campinas; renova-se mais uma vez e constantemente este Instituto, tdo presente na historia
e, a0 mesmo tempo, no futuro da nossa especialidade.
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EDITORIAL

Todos sabemos a importancia da Oftalmologia pediatrica e seu papel no desenvolvimento da
saude publica do nosso povo.

Em contraposi¢ao a oftalmogeriatria, que tende a se expandir geometricamente nos proximos
anos, devido ao envelhecimento da nossa popula¢ao; sabemos que, aos poucos, o nimero de novas
criangas que teremos o prazer de atender tende a diminuir. Esse fato aumenta também, de forma
exponencial a nossa responsabilidade na batalha contra a cegueira e a ambliopia das futuras gera-
¢Oes, no momento em que nossos idosos, se Deus assim permitir, estiverem desfrutando de sua
merecida aposentadoria.

Como formadores de novos jovens e competentes colegas, acredito ser nossa fun¢ao, neste mo-
mento, real¢ar a importancia da oftalmologia pediatrica e de qualquer oftalmologista geral, nesta
luta tdo importante.

O Instituto tem trabalhado ativamente nesse contexto, inclusive com a participa¢ido de nossos
residentes, empenhados em aprender a cuidar da visao das nossas criangas.

Aos especialistas pediatricos os nossos parabéns, e a nossa homenagem com a cria¢ao da nossa
quinta sala na reuniao anual do IPB.

Até 10 de Junho,
Abragos,
Elvira Abreu
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NORMAS PARA PUBLICACAO DE ARTIGOS NOS
ARQUIVOS DO IPB

Instrucoes para Autores

Desde sua primeira edi¢ao, em 1932, a inica norma para publicagdo de artigos nos Arquivos do
Instituto Penido Burnier era a seguinte:

Os Arquivos publicam unicamente os trabalhos dos membros titulares e honorarios da Associa-
¢do Médica do Instituto Penido Burnier e aparecem em fasciculos, sem data fixa.

Desde 1984, no entanto, com o crescente aumento no interesse para publicagdo de artigos e opi-
nides, os arquivos passaram a ser editados semestralmente, tendo sido comunicados os 6rgaos de
competéncia.

A partir de 2004, passaram a ser as seguintes normas para publica¢do nos Arquivos:

Sua publicagdo é semestral, tendo como objetivo registrar a produgao cientifica em Oftalmolo-
gia, Otorrinolaringologia e Anestesio-logia, estimular o estudo, o aperfeigoamento e a atualizagao
dois profissionais da especialidade. Sao aceitos trabalhos originais, em portugués, inglés, espanhol
e francés, sobre experimentagdo clinica e aplicada, relatos de casos, andlises de temas especificos,
revisoes de literatura, opinides, cartas ao editor e comentarios.

Todos os trabalhos, ap6s aprovagao prévia pelos editores, serao encaminhados para analise e ava-
liagdo de dois ou mais revisores, sendo o anonimato garantido em todo o processo de julgamento.
Os comentarios serdo devolvidos aos autores para modificagdes no texto ou justificativas de sua
conser-vagao. Somente apos aprovagao final dos revisores e editores, os trabalhos serao encaminha-
dos para publicagio.

As normas que se seguem foram baseadas no formato proposto pelo International Commitee of
Medical Journal Editors e publicadas no artigo: Uniform requirements for manuscript submitted to
biomedical jounals.

O respeito as instrugdes é condi¢ao obrigatoria para que o trabalho seja considerado para analise.

Requisitos Técnicos
Devem ser enviadas:

A - Trés copias, em papel tamanho ISO A4, digitadas em espago duplo, fonte tamanho 12, mar-
gem de 2,5cm de cada lado, com paginas numeradas em algarismos arabicos, iniciando-se cada se-
¢d0 em uma nova pagina, na sequéncia: pagina de titulo, resumo e descritores, abstract e keywords,
texto, agradecimentos (eventuais), referéncias, tabelas e legendas;

B - Permissao para reprodu-¢ao do material;

C - Aprovagao do comité de ética da instituicao onde foi realizado o trabalho, quando forem tra-
balhos de experimentagéo.

Apos as corregdes sugeridas pelos revisores, a forma definitiva do trabalho devera ser encaminha-
da em duas vias com as modificagdes.
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Preparo do Artigo
- Pagina de identificagdo: Deve conter:

a) Titulo do artigo, em portugués e inglés; b) Nome de cada autor, com seu grau académico e afi-
lia¢ao institucional; ¢) nome do departamento e institui¢ao aos quais o trabalho deve ser atribuido;
d) nome, endereco e email do autor a quem deve ser encaminhada correspondéncia; e) fontes de
auxilio a pesquisa.

- Resumo e descritores: A segunda pagina deve conter o resumo em portugués de nao mais que
250 palavras. Especificar trés descritores, em portugués que definam o assunto do trabalho.

- Texto:

a) Artigos originais devem apresentar as seguintes partes: Introdugao, métodos, resultados, dis-
cussao, conclusdo e referéncias. b) Relato de casos devem apresentar introdu¢ao (com breve revi-
sdo de literatura), relato do caso, discussdo, conclusio e referéncias. c) artigos de revisao: divisoes
diferentes podem ser adotadas, mas convindo que aparecam informagoes de um breve histérico
do tema, seu estado atual de conhecimento e as razdes do trabalho, métodos de estudo, hipoteses e
linhas de estudo, etc. Em todas as categorias, as referéncias devem estar contidas no final do traba-
lho e enumeradas.

- Referéncias: Devem ser enumeradas consecutivamente, com algarismos arabicos. A apre-sen-
tacdo devera estar baseada no formato denominado Vancouver style, com forme exemplos abaixo.
Os titulos de periddicos deverao ser abreviados de acordo com o estilo apresentado pela Journal
Indexed in Index Medicus, de National Library of Medicine.

Para todas as referéncias, cite todos os autores, até seis. Nos trabalhos com mais autores, cite ape-
nas os seis primeiros, seguidos da expressao et al.

Exemplos de como devem ser citadas:

1. Artigos de periddicos

Paixdo FM, Abreu M. Distrofia de cones. Arq IPB. 1998; 40(2): 21-9

2. Livros

Abreu GB. Ultrassonografia: Atlas & texto. 3. Ed. Rio de Janeiro: Cultura Médica; 2002.
3. Teses

Schor P. Idealizagao, desenho, construgao e teste de ceratometro cirurgico quantitativo [tese]. Sao
Paulo: Universidade Federal de Sao Paulo; 1997.

4. Documentos eletrénicos

Herzog Neto G, Curi RLN. Caracteristicas anatdmicas das vias lacrimais excretoras nos bloqueios
funcionais ou Sindrome de Milder. Ver Bras Oftalmol [peridédico online] 2003, 62(1). Disponivel
em: http://www.sboportal.org.br

Endereco para envio do trabalho
Os trabalhos deverdo ser enviados pelo correio, ao enderego:
Arquivos do Instituto Penido Burnier
Rua Dr. Mascarenhas, 249
CEP 13020-050 — Campinas - SP

12



Arquivos IPB - Volume 59

MANIFESTACOES OCULARES NA SINDROME DE
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OCULAR MANIFESTATIONS IN EHLERS-DANLOS

SYNDROME

Thiago Carvalho e Silva Figueiredo'
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Trabalho realizado no Instituto Penido Burnier.

' Médico residente do segundo ano (R2) em of-
talmologia da Fundagao Dr. Jodo Penido Bur-
nier — Campinas/SP.

*Médica oftalmologista colaboradora da Funda-
¢30 Dr. Jodo Penido Burnier, subespecialista em
Cornea, Doengas Externas e Cirurgia Refrativa.

Thiago Carvalho e Silva Figueiredo

Av. Andrade Neves, 683

Campinas/SP CEP 13013-161

Recebido para publica¢ao em: 15/02/2017
Aceito para publicagdo em: 28/02/2017

RESUMO

Introdugao: A Sindrome de Ehlers-Danlos
(SED), deriva de defeitos genéticos na sin-
tese e estrutura do tecido conjuntivo e cola-
geno. Possui varios padrdes de transmissao
genética e apresenta inimeros fenétipos e
subtipos. Além das classicas manifestagdes
articulares e dermatolégicas, a SED pode
ocasionalmente apresentar manifestagdes
oculares. Objetivo: Relatar o caso de uma
paciente portadora de SED com manifesta-
¢Oes oculares. Materiais e Método: Relato
de caso e revisdo de literatura. Conclusao:
A SED pode cursar ndo apenas com alte-
ragdes sistémicas, algumas limitantes ou
com risco de vida, mas também apresentar
achados oculares. Portanto, manifestagdes
oculares da SED, embora incomuns, devem
sempre ser pesquisadas.

Palavras-chave: Sindrome de Ehlers-Danlos;
Manifestagdes Oculares; Cdrnea.

INTRODUCAO

A Sindrome de Ehlers-Danlos (SED), oriunda
de defeitos genéticos da sintese e estrutura do te-
cido conjuntivo e colageno, tem varios padroes
de transmissao genética e consiste em diferentes
fenotipos e subtipos.! Clinicamente, apresenta
hiperextensibilidade e fragilidade cutaneas, fe-
rimentos faceis e cicatrizagdo deficiente, além
de hipermobilidade articular localizada ou ge-
neralizada. Casos especificos podem cursar com
alteragoes obstétricas, cardiovasculares e oftal-
moldgicas. Esses achados sdo importantes para
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a identifica¢ao e o diagnostico precoce, minimi-
zando complicagdes e melhorando a qualidade
de vida dos pacientes.

RELATO DE CASO

M. E. G. N, sexo feminino, nove anos de ida-
de, procedente de Campinas —SP.

Procurou o servigo oftalmoldgico da Funda-
¢do Dr. Joao Penido Burnier para consulta de
rotina. Nos antecedentes pessoais relatava Sin-
drome de Ehlers-Danlos em acompanhamento
com reumatologista. Nega antecedentes familia-
res e oftalmoldgicos.

Ao exame oftalmologico:
Acuidade visual:

OD: +2,50 -5,00 1800 V: 0,8
OE: +2,00 -2,75 1500 V: 0,8
Biomicroscopia:

OD: palpebras e conjuntivas sem alteragoes,
presenca de haze corneano temporal e afina-
mento corneano, camara anterior (CA) profun-
da, iris tréfica e cristalino transparente. (Foto 1)

OE: palpebras e conjuntivas sem alteragoes,
presenca de haze corneano nasal e afinamento
corneano, CA profunda, iris tréfica e cristalino
transparente. (Foto 2)

Fundoscopia:

AO: Disco 6ptico roseo, bem delimitado, esca-
vagdo fisioldgica, macula e vasos sem alteracdes.

A paquimetria revelou afinamento corneano
difuso. (Figura 1)

A topografia evidenciou um astigmatismo
irregular decorrente do afinamento corneano.
(Figura 2)
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Foto 1. Biomicroscopia de OD revelando o afina-
mento corneano.

Foto 2. Biomicroscopia de OE demonstrando
haze corneano nasal.

Figura 1. Paquimetria de OD e OE demonstrando
afinamento corneano difuso.
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Figura 2. Topografia de OD e OE apresentando
astigmatismo irregular.

DISCUSSAO

O espectro da SED apresenta quadros clinicos
variaveis e geneticamente heterogéneos, pos-
suindo em comum a fragilidade dos tecidos,
hipermotilidade articular e hiperextensiblidade
cutanea.’

Os defeitos no colageno, através de mutagdes
genéticas especificas de varios tecidos, sdo o
fundamento de todas as formas de SED conhe-
cidas até o presente.

O diagnostico se baseia, em grande parte, no
exame clinico e em critérios diagndsticos espe-
cificos.” A Sindrome de Marfan e Larsen podem
assemelhar-se ao espectro da SED.!

O tratamento da maioria dos problemas cuta-
neos e articulares deve ser conservador e pre-
ventivo, através de fisioterapia e aconselhamen-
to genético.

O acometimento ocular da SED ocorre em 2%
dos pacientes e pode estar associada a ectopia

Arquivos IPB - Volume 59

lentis, fragilidade da esclera com ruptura do glo-
bo ocular decorrente de traumas leves, dobras
epicanticas, microcornea, ceratocone, miopia e
descolamento de retina.

A maioria das manifestagdes corneanas sio
encontradas no SED tipo VI° e consistem em
alteragdes na espessura e curvatura corneana,
como o ceratocone e o ceratoglobo.®

CONCLUSAO

As manifestagdes oculares na Sindrome de
Ehlers-Danlos sdo incomuns. Dentre os achados
oftalmoldgicos, a cornea é um tecido alvo, que
pode apresentar alteragdes macro e microestru-
turais.” O caso relatado ilustra esta situagao, na
qual a cornea da paciente foi o sitio ocular aco-
metido.

Portanto, as manifestacdes oculares da SED
devem sempre ser pesquisadas, podendo, em
alguns casos, inclusive contribuir para a eluci-
dagdo diagnostica.8

ABSTRACT

Introduction:  Ehlers-Danlos ~ Syndrome
(EDS), which originates from genetic defects in
the synthesis and structure of connective tissue
and collagen, has several genetic transmission
patterns and consists of different phenotypes
and subtypes. In addition to the classic articu-
lar and dermatological manifestations, EDS may
occasionally present ocular manifestations. Pur-
pose: To report a case of a patient with Ehlers-
-Danlos Syndrome presenting ocular manifesta-
tions. Method: Case report and literature review.
Conclusion: EDS may cause not only systemic
alterations, some of them considered life threa-
tening or limiting daily activities, but presents
ocular findings. Although being uncommon,
ocular manifestations of EDS should be pursed,
since it may contribute to correct diagnostic.

Keywords: Ehlers-Danlos Syndrome; Ocular
Manifestations; Cornea.
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RESUMO

Introdugao: O termo distrofia de cones é
utilizado para achados morfoldgicos e fun-
cionais normais em recém-nascidos, que
progressivamente tornam-se alterados com
o desenvolvimento de sintomas durante
a vida(1). Objetivo: Relatar um caso raro
de Distrofia de cones. Materiais e Método:
Relato de caso. Conclusiao: A distrofia de
cones ¢ uma doenga rara e de dificil diag-
noéstico, podendo ter diferentes tipos de he-
ranga, formas de evolucdo e multiplas ma-
nifestagdes clinicas.

Palavras-chave: Distrofia de cones, acromatop-
sia, distrofias maculares.

INTRODUCAO

O termo distrofia de cones é utilizado para
achados morfoldgicos e funcionais normais em
recém-nascidos, que progressivamente tornam-
-se alterados com o desenvolvimento de sinto-
mas durante a vida". Inicialmente, as queixas
sao: diminuicdo da acuidade visual, alteracdo
nos contrastes e, também, na visdo de cores.
Nistagmo e fotofobia também podem estar as-
sociados ao quadro clinico. As alteragdes oftal-
moldgicas e funcionais frequentemente prece-
dem as mudancas fundoscdpicas®?.

A distrofia de cones pode ser classificada em
forma estaciondria (acromatopsia) e/ou progres-
siva. A forma estacionaria, por sua vez, pode ser
subdividida em acromatopsia tipica completa
ou incompleta e caracteriza-se por auséncia de

17
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fungdo dos cones ja ao nascimento. Na acroma-
topsia tipica completa, os cones estdo ausentes
ou mal-formados, portanto a visdo é fornecida
apenas pelos bastonetes extinguindo-se a visdo
de cores, dai o fato de também ser chamada
de monocromatismo de bastonetes. Ja a forma
incompleta da acromatopsia tipica possui al-
guma funcédo residual dos cones e os pacientes
conseguem ter alguma discriminagdo para as
cores. As duas formas, completa e incompleta,
provavelmente sao expressdes diferentes de um
mesmo genotipo e refletem o nimero de cones
ausentes ou anormais®.

A distrofia de cones na forma progressiva (do-
enca progressiva de cones)*®), pode afetar os
diversos pigmentos da visdo de cores®, acar-
retar em mudancas na acuidade visual © e, tam-
bém, apresentar algumas alteragdes fundosco-
picas“®). Essa forma de distrofia parece ser um
grupo bastante heterogéneo de doengas, para as
quais existem varios tipos de classificagdo e dife-
rentes formas de heranga®.

RELATO DE CASO

E A. P, 7 anos, procedente e natural de Sao
Paulo, veio ao nosso servi¢o (Instituto Penido
Burnier), com queixa de baixa acuidade visual
ha 3 anos (relatado pelo pai) e sendo tratado
com oclusao ocular devido ao diagndstico de
ambliopia.

IDA: ndn

Antecedentes oftalmoldgicos: nasceu com nis-
tagmo e fotofobia. Fez tratamento com oclusao
por 3 anos consecutivos devido diagnoéstico de
ambliopia, sem sucesso. Solicitado ao pai que
fizesse exames de imagem do crénio por des-
conflarem de crescimento de massa tumoral ce-
rebral.

Antecedentes pessoais: parto cesareo, a termo,
sem intercorréncias durante gestagdo ou parto.
Desenvolvimento neuropsicomotor adequado
para a idade.

Antecedentes familiares: Pais sem alteragdes
oculares. Relagdo nao consanguinea. Avo pater-
na com fotofobia.

18

Ao exame oftalmologico:
ODV: -3,75 a 180° V: 20/200
OEV: -4,75 a 165° V: 20/150
p/perto AO: 1é 6M

Optado por adaptar auxilios épticos para vi-
sao subnormal:

Para longe: telescopio 8 x 8,2 vé 20/20 com
preferéncia pelo OE a meia luz do consultério

Para perto: lupa de apoio 4X vé 2M

A biomicroscopia: nistagmo horizontal de pe-
quenas amplitudes que pioram as lateroversoes
em AO

A fundoscopia: papila corada, bordos regula-
res, escava¢ao fisioldgica, finas granulagoes hi-
pocoradas na regiao macular em AO

Ao teste de Ishiara: dificuldade para ver as co-
res verdes quando com 6culos com lente Clarlet
F60. Sem o 6culos, menor nao visualiza nenhu-
ma carta.

Solicitados, por fim, Angiofluoresceinografia
(AGF), OCT de macula e Eletrorretinografia
(ERG).

AGF: nervo optico com hiperfluorescéncia
preservada, flush coroidal normal, area de hi-
pofluorescéncia preservada na regido macular e
circulacao retiniana sem alteragdes.

OCT de macula: espessura macular preserva-
da em ambos os olhos (210micras)

ERG: comprometimento da fungdo dos cones,
com preservagao da funcdo dos bastonetes em
ambos os olhos (distrofia de cones).

Devido a histdria clinica do paciente, aos re-
sultados dos exames e a revisdo bibliografica,
trata-se de um caso de distrofia de cones no ini-
cio do quadro, sem altera¢do de fundoscopia, no

momento.

Paciente foi submetido ao teste com lentes
corretivas de filtro tipo Clarlet F60, com melho-
ra da acuidade visual para 20/80 em ambos os
olhos.



DISCUSSAO

A distrofia de cones é uma doenca retiniana
hereditaria que primariamente afeta a funcao
do sistema de cones, com preservagio ou envol-
vimento limitado do sistema de bastonetes, que
surge com o avan¢o da doenga”.A fungéo visu-
al nos pacientes com distrofia de cones é mais
debilitada sob condi¢cdes de adaptagdo a luz, e
as perdas incluem redugdo na acuidade visual,
fotofobia, sensibilidade ao ofuscamento (glare),
e defeitos na visdo de cores™*”).

Na acromatopsia tipica completa, os pacientes
sao virtualmente cegos para cores, sendo capazes
de perceber apenas diferencas de luminosidade.
Geralmente, apresentam, ja na primeira infan-
cia, nistagmo pendular, que tende a reduzir com
a idade, baixa acuidade visual e marcante foto-
fobia. E bastante comum encontrarem-se altos
graus de hipermetropia também nestes pacien-
tes®. A acuidade visual (AV) geralmente se situa
em torno de 20/200, mas costuma melhorar em
ambientes menos iluminados®®. A fundoscopia
geralmente ¢ normal ou mostra minimas alte-
ragoes, como redugdo do reflexo foveal ou finas
granulagdes na macula. O ERG mostra auséncia
de resposta dos cones (fase fotopica) e respos-
ta normal para os bastonetes (fase escotdpica).
Nos testes de visao de cores, os pacientes con-
seguem reconhecer apenas a primeira prancha
de Ishihara e mostram importantes alteracoes
no panel D-15, geralmente sem eixo definido ou
com um eixo de confusido que se situa entre o
deutan e o tritan®. O campo visual (CV) pode
estar normal ou mostrar leve constri¢gao. Um es-
cotoma central as vezes pode ser demonstrado
nos pacientes mais velhos. Existe uma forma
incompleta da acromatopsia tipica, onde hd al-
guma funcao residual dos cones e os pacientes
conseguem ter alguma discriminagdo para as
cores. As duas formas, completa e incompleta,
provavelmente sdo expressoes diferentes de um
mesmo genoétipo e refletem o nimero de cones
ausentes ou anormais®. A acromatopsia tipica
tem heranga autossOmica recessiva. Ja a forma
atipica possui heranca recessiva ligada ao X e
também ¢é conhecida como monocromatismo
do cone azul, pois o sistema de cones S, res-
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ponsavel pela percepc¢ao do azul, é normal. Ela
afeta, praticamente, s6 homens e seus sintomas
tendem a ser menos severos. A AV normalmen-
te se situa entre 20/80 e 20/200 e a maioria dos
pacientes é miope. Nos testes de visao de cores,
tendem a mostrar um eixo de confusdo no deu-
tan ou no protan, com menos erros no tritan®.

As formas progressivas das distrofias de co-
nes se caracterizam pela deterioragdo precoce
e progressiva da AV e da visao de cores, além
de nistagmo e fotofobia. Procura-se fazer uma
distingdo entre distrofia de cones e distrofia de
cones e bastonetes (ou mista). Na distrofia de
cones pura, teoricamente, os bastonetes esta-
riam normais. Ja na distrofia mista haveria uma
disfun¢do concomitante, ainda que menos seve-
ra, dos bastonetes. Porém, em muitos pacientes
descritos como portadores de distrofia de cones,
a fungdo dos bastonetes ¢ normal nos estagios
iniciais, mas se deteriora a medida que a doenga
progride®. Por isto alguns autores acreditam que
a diferenciagao nao deveria ser feita e que todos
os casos deveriam ser considerados como dis-
trofia de cones e bastonetes. A distrofia de cones
e a distrofia mista podem ter heranga autosso-
mica dominante (a mais comum), autossémica
recessiva, recessiva ligada ao X'V ou podem se
manifestar de forma isolada. Geralmente ob-
serva-se uma redugdo gradual da AV na primei-
ra e segunda décadas de vida, acompanhada de
fotofobia e perda gradativa da visao de cores. A
AV costuma ser pior durante o dia (hemeralo-
pia), mas com a progressdo da doenga, torna-se
ruim também a noite (nictalopia)®. Nos estd-
gios iniciais, a fundoscopia costuma ser normal
ou apenas levemente alterada, com perda do
reflexo foveal ou granulagdes na macula. Poste-
riormente, pode-se observar uma atrofia oval do
epitélio pigmentar da macula, com aspecto de
“bronze batido’, as vezes associada a atrofia re-
tiniana mais difusa. Uma maculopatia em “olho
de boi” (“bull’s eye”) é freqiientemente notada,
com importante simetria em ambos os olhos®.
Em estdgios ainda mais avangados, surgem a
palidez do disco dptico, o afilamento arteriolar
difuso e a pigmentagao periférica da retina. Os
defeitos do campo visual podem incluir esco-
toma central, escotoma em anel, perda do CV
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periférico e redugdo difusa da sensibilidade. O
ERG ¢ normal nos estagios iniciais, evolui com
reducao da fun¢do dos cones e preservagdo da
fungao dos bastonetes, até que, em estagios mais
avancados, torna-se subvoltado de forma difu-
sa, revelando o comprometimento também dos
bastonetes>13).

Diante de casos de distrofia de cones devemos
nos lembrar das lentes filtrantes. Essas lentes co-
loridas visam diminuir a intensidade das radia-
¢oes luminosas que atingem os olhos proporcio-
nando conforto e prote¢ao. Tém, também como
objetivo, o aumento do contraste, a redugao do
ofuscamento e a melhora da percep¢ao de cores.
Podem ser encontradas montadas em oculos,
encaixe ou “clip-on” e, também, como lentes de
contato.

CONCLUSAO

A distrofia de cones é uma doenca rara e de
dificil diagndstico, podendo ter diferentes tipos
de heranga, formas de evolu¢ao e maltiplas ma-
nifestagdes clinicas. Diante disso, deve- se fazer
uma anamnese cuidadosa, exame oftalmoldgico
completo, e utilizar exames como: ERG, teste da
visdo de cores e campo visual. Mesmo assim, em
alguns casos, s6 o tempo podera levar ao diag-
noéstico correto. E um diagndstico bem feito
determinara o progndstico, a conduta frente a
cada paciente, a melhora na qualidade de vida
com adaptagdes de lentes filtrantes e recursos
opticos para visdo subnormal e, também, ao
melhor aconselhamento aos pais.

ABSTRACT

Introduction: Cone dystrophy is the termi-
nology used for morphological and functional
findings on newborns, which become progres-
sively distorted and begin to develop symptoms
during life™. Purpose: Relate a rare case of Cone
Dystrophy. Method: Case report. Conclusion:
Cone dystrophy is a rare and hard-to-diagnose
disease, having different possible types of inhe-
ritance, progression schemes and many clinical
signs.
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RESUMO

Introdugao:. Mais de 2 milhoes de pesso-
as em todo o mundo sdo propensas a ter
uveite. Em 1813, Joseph Beer relatou pela
primeira vez a associagdo de uveite e glau-
coma. A prevaléncia de glaucoma entre pa-
cientes com uveite varia de 5% a 20%;com
toxoplasmose chega a 38%.0 principal
tratamento clinico inclui colirios anti-
-glaucomatosos. Alguns pacientes graves
necessitam de cirurgias de filtracdo para
controlar a PIO, como a trabeculectomia,
a esclerectomia profunda e o implante de
dispositivo de drenagem do glaucoma.
Objetivo: descrever um caso de glaucoma
inflamatorio por Toxoplasmose com evo-
lugdo para tratamento cirurgico. Materiais
e Método: Relato de Caso e revisao da li-
teratura. Conclusao: O glaucoma uveitico
¢ potencialmente causa de cegueira e deve
ser diagnosticado precocemente. O uso do
implante de Ahmed apresentou bons resul-
tados no tratamento do glaucoma uveitico.

Palavras-chave: Uveite, glaucoma, toxoplasmose.

INTRODUCAO

Mais de 2 milhdes de pessoas em todo o mun-
do sao propensas para ter uveite. Nos Estados
Unidos, a uveite tem uma prevaléncia estimada
em cerca de 38 casos e uma incidéncia de 15 ca-
sos por 100.000 habitantes. As complicagdes in-
cluem danos a retina e o glaucoma. Os pacientes
com uveite tém um risco aumentado de desen-
volver glaucoma nao s6 por causa da uveite, mas
também como efeito colateral do uso de cronico
corticosterdides, o pilar do tratamento da uvei-
te.!
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Em 1813, Joseph Beer relatou pela primeira
vez a associagao de uveite e glaucoma, descre-
vendo-a como irite arteritica seguida de glauco-
ma e cegueira. Em 1891, Priesley Smith propds
a primeira classifica¢do moderna do glaucoma
uveitico. Em 1906, Fuchs descreveu a uveitehe-
terocromica e, em 1948, Posner e Schlossman
descreveram a crise glaucomatociclitica.?

A prevaléncia de glaucoma entre pacientes
com uveite varia de 5% a 20%; e é muito in-
fluenciada pela doenga subjacente, pela duragao
e pela idade do paciente.. Nao existe predilecao
por raga, sexo ou idade.” O glaucoma é mais co-
mum nas uveites cronicas, com uma incidéncia
de 11% apds 5 anos.' A ocorréncia de glaucoma
secundario depende do tipo de uveite; sendo
mais comum na ciclite heterocromica de Fuchs,
sindrome de Posner-Schlossman, uveite infec-
ciosa associada a herpes e artrite idiopatica juve-
nil. "Westfall e cols. relataram que a prevaléncia
do aumento da pressdo intra-ocular (PIO) na
retinocoroidite por toxoplasmose era de 38%.’

O principal tratamento clinico inclui colirios
anti-glaucomatosos e medicamentos imunomo-
duladores. Alguns pacientes graves necessitam
de cirurgias para o controle da PIO, como a tra-
beculectomia, a esclerectomia profunda e o im-
plante de drenagem.’

OBJETIVO

O objetivo deste estudo é descrever um caso
de glaucoma uveitico secundario a retinocoroi-
dite por toxoplasmose que evoluiu rapidamente
para implante de drenagem.

RELATO DE CASO

A.S., 18 anos, com queixa de BAV em OD ha 10
dias.

Antecedentes Oftalmoldgicos: nada digno de
nota.

Antecedentes Pessoais: nada digno de nota.

Ao exame oftalmolégico:
Acuidade Visual:
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ODV:20/40 (C/C)
OEV:20/20 (C/C)
Biomicroscopia:

OD: injegao ciliar, cornea transparente, pre-
cipitados ceraticos, RCA+2, facica.

OE: conjuntiva clara, cdrnea transparente,
sem RCA, cristalino transparente.
Tonometria:
ODT:12mmhg  OET:12 mmhg
Fundoscopia:

FO OD: vitreite +2, lesdo amarelada, justapa-
pilar, temporal superior, atenuagdo vascular em
arcada temporal superior .(figura 1)

FOOE: sem alteragdes (figura 2)

Figura 1: vitreite +2, lesdo amarelada, justapa-
pilar, temporal superior, atenuagdo vascular em
arcada temporal superior

Figura 2: sem alteragoes

Tomografia de Coeréncia Optica:



OCT OD: preservagao das camadas internas e
externas da retina, mdcula sem alteracoes. (fi-
gura 3)

OCT OE: preservagao das camadas internas e
externas da retina, macula sem alteragoes. .(fi-
gura 4)

ST e g i s ey
DR g AL (17 [ LA o Do 10
I Py E

rd ] e Trw hom

g e By

Figura 3: preservagdo das camadas internas e ex-
ternas da retina, mdcula sem alteragoes.
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Figura 4: preservagdo das camadas internas e ex-
ternas da retina, mdcula sem alteragoes.

Foi aventada a hipotese diagnostica de retino-
coroidite de Jensen por toxoplasmose,ja que o
paciente  apresentava,também,quadrantopsia
correspondente a lesao. Foram solicitados exa-
mes e sorologias (VDRL, FTABS, toxoplasmose,
PPD, sarcoidose). Todos exames negativos, com
excec¢do IgG + para toxoplasmose.

O tratamento proposto foi: Sulfametoxazol
800mg e Trimetoprima 160 mg (12/12horas,
por 30 dias) +Prednisona 40mg/dia +Predfort
colirio ® (3/3 horas) + Tropicamida colirio (8/8
horas).

Apés 30 dias, paciente relata melhora da visao.
Ao exame oftalmoldgico (ap6s 30 dias):
Acuidade Visual:

ODV: 20/20 (C/C)
OEV: 20/20 (C/C)

Biomicroscopia:

OD: conjuntiva clara, cornea transparente,
sem RCA, cristalino transparente.

OE: conjuntiva clara, cdrnea transparente,
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sem RCA, cristalino transparente.
Tonometria:
ODT:48 mmhg  OET:12 mmhg
Fundoscopia:
FOOD: lesdo cicatrizada, sem vitreite.
FOOE: sem alterac¢oes.
Gonioscopia:
OD: goniossinéquias 180°, superior.
OE: sem alteracoes.

Foi prescrito Diamox® (acetazolamida) de 8/8
horas, Drusolol® (dorzolamida+ timolol) de
12/12 horas, tartarato de Brimonidina (12/12ho-
ras). Sem melhora da PIO em OD.

Paciente foi submetida a implante de drena-
gem (TUBO de AHMED). No 2° dia de pos-
-operatdrio, PIO OD: 12mmHg (sem uso de
colirios) — Figura 5.

Figura 5

Desta maneira fechamos o diagnostico de
glaucoma inflamatoério (glaucoma uveitico) com
fechamento angular,secundério retinocoroidite
por toxoplasmose.

DISCUSSAO

Glaucoma uveitico ¢ um dos glaucomas mais
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dificeis de se conduzir.> O glaucoma uveitico
pode ser dividido em 2 formas: angulo aberto e
angulo fechado.” O glaucoma de angulo aberto
representa a forma mais comum de glaucoma
uveitico.'

Com relagao ao glaucoma inflamatério de an-
gulo aberto os mecanismos pelos quais a uveite
leva a pressdo intraocular elevada (PIO) sdo ain-
da desconhecidos. O desequilibrio entre a pro-
dugdo aquosa e a resisténcia a sua saida, devido
obstru¢do mecanica da malha trabecular por
células inflamatdrias pode resultar no aumento
da PIO.!

Além disso, o tratamento da uveite com cor-
ticosterdides resulta em elevacdo da PIO em até
um ter¢o dos pacientes.’

Ja o glaucoma inflamatério de angulo fecha-
do pode ocorrer por bloqueio pupilar, quando
ha sinequias posteriores obstruindo o fluxo do
aquoso para cdmara anterior, resultando em iris
em bombé. Outro tipo de fechamento angular,
presente no nosso caso, consiste no fechamento
por sinéquias anteriores periféricas, levando a
obstrugao quase total do angulo.

Segundo Chawla et al., demonstraram bons
resultados alongo prazo da trabeculectomia em
pacientes com glaucoma uveitico. E concluiram
que, para pacientes acima de 30 anos de idade,
a trabeculectomia € a cirurgia de primeira linha;
enquanto o implante de drenagem de glaucoma
deve ser usado como primeira linha em pacien-
tes com menos de 30 anos.®

Os resultados mostram que a taxa de sucesso
com implante de Ahmed em glaucoma inflama-
torio chegam a 77% em 1 ano e 50% em 4 anos.*

Neste caso apresentado, o paciente apresentou
dificil controle da PIO a terapia medicamentosa,
devido a presenca de goniosinéquias anteriores
e extensas. Optou-se pelo uso do implante de
Ahmed. Evoluiu com bom controle da PIO e
preservacao da acuidade visual.

CONCLUSAO

O glaucoma uveitico ¢ uma das principais cau-
sas de cegueira evitavel, e deve ser tratado pre-
cocemente.




Naqueles pacientes refratarios ao tratamento
medicamentoso, deve ser utilizada a trabeculec-
tomia com agentes antifibréticos ou implantes
de drenagem.
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ABSTRACT

Introduction: Over 2 million people worldwi-
de are prone to having uveitis. In 1813, Joseph
Beer reported for the first time the association
of uveitis and glaucoma. The prevalence of glau-
coma among patients with uveitis varies from
5% to 20%, with toxoplasmosis reaching 38%.
The main clinical treatment includes anti-glau-
comatous eye drops. Some serious patients re-
quire filtration surgeries to control IOP, such as
trabeculectomy, deep sclerectomy and drainage
device implantation of glaucoma. Objective: to
describe a case of inflammatory glaucoma by
Toxoplasmosis with evolution for surgical treat-
ment. Materials and Methods: Case Report and
literature review. Conclusion: Uveal glaucoma
is potentially a cause of blindness and should be
diagnosed early. The use of the Ahmed implant
showed good results in the treatment of uvetic
glaucoma.
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RESUMO

Introdugao: Linfoma ndo-Hodgkin (LNH)
¢ uma doenc¢a maligna que resulta de mu-
tagdo na célula linfoide progenitora. A dr-
bita é um sitio raro desta doenga, apesar
do aumento da incidéncia, observado nos
ultimos anos. Objetivo: Relatar um caso
diagnosticado no Instituto Penido Burnier,
atentando para a possibilidade deste diag-
noéstico. Método: Relato de caso. Conclu-
sao: LNH de drbita pode ser diagnosticado
tardiamente devido a evolugéo lenta da do-
enca, porém com a possibilidade de reali-
zar biopsia direta da lesdo, o diagnéstico se
torna evidente e pode precoce. Seu mane-
jo deve ser global, atentando para doenca
sistémica, além disso, deve-se considerar
o rituximab como possivel tratamento de
primeira linha.

Palavras-chave: Linfoma, ndo-Hodgkin, drbita.

INTRODUCAO

Linfomas ndo-Hodgkin (LNH) sdao um grupo
heterogéneo de doengas malignas clonais que
resultam de muta¢ao somatica na célula linfoi-
de progenitora. A maioria dos LNH da érbita e
dos anexos oculares sdo linfomas extranodais de
células B da zona marginal, também conhecidos
como linfomas MALT "2

A Orbita é um sitio raro dessa doenga, estiman-
do-se que nela ocorra apenas 1 a 8% dos LNH".
Apesar dos linfomas representarem aproxima-
damente 10% de todos os tumores primarios da
oOrbita, o acometimento orbitario por linfoma
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sistémico ocorre em apenas 1,5% dos casos **.

A incidéncia das doencas linfoproliferativas
da drbita, especialmente os linfomas malignos,
tém aumentado ao longo dos anos, além disso
os LNH extranodais representam cerca de um
ter¢co de todos os linfomas e atualmente apre-
sentam taxa de incidéncia maior que a de linfo-
mas nodais™**’. A infec¢ao pelo HIV e outras
infecgdes virais, tratamentos imunossupresso-
res e fatores ambientais. Melhora dos exames de
imagens e das técnicas de bidpsia e o aumento
da idade da populagao tém sido usados para ex-
plicar o aumento da incidéncia de linfomas ex-
tranodais >’

Linfomas orbitarios tem inicio insidioso e
podem progredir lentamente por anos antes de
produzirem sintomas. Estes sdo secundarios a
efeitos compressivos, como proptose com ou
sem disturbios de motilidade, visdo dupla, ptose
e, mais raramente, reducgdo da visdo .

A presenca de linfadenopatia cervical ou pré-
-auricular, edema de parétida ou massa abdo-
minal pode significar doenga sistémica’.

RELATO DE CASO

Paciente feminina, 71 anos, natural e proce-
dente de Mairipora/SP, se apresenta em consul-
ta no Instituto Burnier com histéria de apare-
cimento de tumora¢ao em olho esquerdo (OE)
ha quatro anos, com crescimento progressivo e
indolor.

Ao exame oftalmoldgico apresenta acuidade
visual em olho direito com corre¢do de 20/20
e em olho esquerdo movimentos de mao, sem
melhora. Na inspe¢do de OE havia proptose
infero-externa, sem sinais flogisticos. A biomi-
croscopia e a pressdo intraocular ndo apresen-
tam alteragoes em ambos os olhos. Na fundos-
copia de olho direito ndo apresenta alteragoes e
em olho esquerdo apresenta atrofia parcial do
nervo optico.
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Figura 1: Inspe¢do. Observa-se tumoragdo palpe-
bral superior, com proptose infero-externa .

Foi realizada bidpsia incisional da lesao, apds
realizacdo de tomografia computadorizada,
com resultado de quadro morfolégico e perfil
imunohistoquimico compativel com linfoma
nao-Hodgkin da zona marginal extranodal. A
paciente foi encaminhada para o servico de on-
cologia para seguir o estadiamento e posterior
tratamento.

DISCUSSAO

Linfomas dos anexos oculares podem ocorrer
na conjuntiva, palpebras, glandulas lacrimais e
orbita, e representam o espectro final das lesdes
malignas linfoproliferativas 7.

Como diagndsticos diferenciais do linfoma
nao- Hodgkin de drbita deve-se pensar no he-
mangioma cavernoso, lesdes linfoides da 6rbita
(hiperplasia linfoide benigna, hiperplasia linfoi-
de atipica), mucocele, metastases orbitais, neu-
rofibroma, entre outros ”*.

O tratamento varia de acordo com o tipo e
extensdo do tumor e pode incluir abordagem
cirurgica, radioterapia e quimioterapia °. A bi-
opsia excional nio é o tratamento de escolha,
estando indicada em poucos casos quando o
tumor é bem delimitado!'’. Quando nao hé en-
volvimento sistémico é preferivel a radioterapia,
sendo suficiente na maioria dos casos ”>*'!. Pa-
cientes com linfoma MALT localizado, tipo his-
tologico da nossa paciente, requerem tratamen-
to local e tém resultados melhores comparados
com outros tipos histoldgicos .

A quimioterapia, quando utilizada, é realizada
na maioria das vezes ap6s cirurgia ou radiotera-
pia ou em estagios avangados IIIEA e IVEA 3!,



Ja se tem experiéncia do uso de rituximab em
monoterapia com bons resultados e completa
resposta em linfomas orbitais. O rituximab é
um anticorpo monoclonal dirigido contra an-
tigeno CD20, uma vez que este antigeno ¢ ex-
presso na superficie de células neoplasicas em
praticamente todos os linfomas MALT, pode
presumir-se que esta medicagdo é efetiva nesta
doenca neoplasica '**°. Considerando as poten-
ciais complicag¢oes da radioterapia, avalia-se o
rituximab como um possivel tratamento de pri-
meira linha para essas neoplasias '°.

CONCLUSAO

Com a possibilidade de realizar a bidpsia dire-
ta da lesdo, o diagndstico do linfoma orbitario se
torna mais viavel e pode ser realizado de forma
precoce. A avaliacao sistémica em busca de ou-
tros focos da doenga é de extrema importéncia e
guia para o tratamento adequado. A terapia com
rituximab deve ser avaliada como possivel trata-
mento de primeira linha para esta doenca.

ABSTRACT

Introduction: Non-Hodgkins lymphoma
(NHL) is a malignant disease that results from
mutation in the progenitor lymphoid cell. The
orbit is a rare local of this disease, despite the in-
creased incidence now a days. Objective: to no-
tify a case diagnoses at Penido Burnier Institute,
considering the possibility of this hypothesis .
Methods: Case report. Conclusion: Orbit NHL
can be lately diagnosed due to a slow evolution
of the disease, but with a possibility of perfor-
ming direct biopsy of the lesion, the diagnosis
becomes easy and may be precocious. Its ma-
nagement must be global, aiming for systemic
disease, besides this, rituximab should be consi-
dered the first-line therapeutic option.

Keywords: Lymphoma, Non-Hodgkin, Orbit.
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RESUMO

Introdugao: O neuroblastoma (NB) é um
tumor solido extracraniano, mais frequente
na infancia, sendo mais comumente diag-
nosticado em lactentes menores de um ano
de idade. Neoplasia originada das células
nervosas indiferenciadas da crista neural,
das quais sdo responsaveis pela formagao
do sistema nervoso simpético e da medu-
la da glandula adrenal. As manifestagdes
oftalmolodgicas frequentemente ocorrem
devido a infiltragdo dos tecidos moles pe-
riorbitarios pelo tumor, expressadas por
proptose e hematoma periorbital ou equi-
mose. Objetivo: Relatar um caso de um pa-
ciente com neuroblastoma com rapida dis-
seminagdo orbitaria. Materiais e Método:
Relato de Caso com revisao sistematica do
prontudrio e revisdo da literatura. Conclu-
sao: Conclui-se que as manifestagdes ocu-
lares do neuroblastoma nao é incomum. O
tratamento precoce e multidisciplinar pode
aumentar a sobrevida destes pacientes.

Palavras-chave: Neuroblastoma; Enucleacao
Ocular, Metastase Neoplasica.

INTRODUCAO

O neuroblastoma (NB) é um tumor sélido ex-
tracraniano, mais frequente na infincia, sendo
mais comumente diagnosticados em lactentes
menores de um ano de idade. "V Neoplasia ori-
ginada das células nervosas indiferenciadas da
crista neural, das quais sdo responsaveis pela
formagdo do sistema nervoso simpatico e da
medula da glandula adrenal.

A doenga, na maioria dos casos, apresenta-se
de forma amplamente disseminada, e os sinais e
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sintomas sdo conforme a localizacao anatdmica
envolvida. E frequente no neuroblastoma a me-
tastase orbitdria disseminada. @

As manifestagdes oftalmologicas frequente-
mente ocorrem devido a inflitracao dos tecidos
moles periorbitarios pelo tumor, expressadas por
proptose e hematoma periorbital ou equimose.

RELATO DE CASO

P. D. S. S., masculino, dois anos e dois meses de
idade, procedente de Campo Limpo Paulista —SP.

Encaminhado do Hospital Universitario de
Jundiai ao IPB, com diagnéstico de neuroblasto-
ma tipo IV, em tratamento com quimioterapia e
radioterapia ha trés meses. Ha 30 dias iniciou um
quadro subito de hiperemia ocular e proptose em
olho direto.

Ao exame oftalmolégico do olho direto nota-se
proptose grave, exoftalmia, quemose e opacidade
difusa da cdrnea (Foto 1). Em olho esquerdo, exa-
me oftalmoldgico dentro da normalidade.

Paciente evoluiu com trombose em ambos os
membros superiores, o que dificultou o trata-
mento, e aguarda cirurgia no GRAAC para onde
foi encaminhado pelo Dr Paulo Goes.

— | ;
Foto 1: Paciente com proptose grave, exoftalmia,

quemose e opacidade difusa da cornea de olho
direito.
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DISCUSSAO

O neuroblastoma é um dos tumores mais co-
muns na infancia. E um cancer embrionario do
sistema nervoso central, mais comumente do
abdome, seguido pelo térax e pelve.

A metastase orbitaria disseminado do NB ¢é
frequente. O tumor é disseminado ja no diag-
nostico, com prognostico ruim.

As metastases orbitarias podem ser bilaterais
e geralmente com inicio abrupto de proptose
acompanhada por massa orbitdria superior e
equimose periorbitaria (“olhos de guaxinim”).

O envolvimento ocular trata-se do Estdgio 4
da doenca de acordo com o Sistema Internacio-
nal de Classificacdo do Neuroblastoma (INSS).
®)(Quadro 1)

A sobrevivéncia global no envolvimento ocu-
lar varia de 20 a 35%, enquadra-se na categoria
de alto risco. Criangas menores de um ano de
idade geralmente apresentam melhor evolugao
da doenga e maiores taxas de sobrevida. Nos pa-
cientes de alto risco recomendam-se tratamento
de multimodalidade, que inclui quimioterapia
intensiva com a combinagao de agentes, seguida
de ressec¢ao cirdrgica completa. 7

As opgoes terapéuticas usadas no manejo do
neuroblastoma sdo: cirurgia, quimioterapia e
radioterapia. A indicacdo de cada modalidade
terapéutica depende do estadiamento tumoral,
idade do paciente e outros fatores de prognds-
ticos. Os objetivos do tratamento cirtrgico é es-
tabelecer o diagndstico, estadiar e excisar (se lo-
calizado) o tumor. A quimioterapia é usada para
tratar os pacientes de alto risco, sendo a resposta
inicial satisfatoria, porém a recidiva é importan-
te, com uma taxa de sobrevida de quatro anos de
20% para pacientes com doenga estdgio 4.# O
uso de modificadores imunoldgicos estao sendo
investigados para o tratamento do neuroblas-
toma. A radioterapia é efetiva para o controle
local do neuroblastoma e o risco de recidiva lo-
cal pode ser correlacionado com os marcadores
bioldgicos tumorais.

A ressecgdo cirtrgica nao € necessaria para to-
dos os tipos de neuroblastomas, especialmente



em tumores menores.

As opgdes cirurgicas do NB com dissemina-
¢do ocular sdo: a enucleagdo, que consiste na re-
mocao do globo ocular e a preservagdo do con-
teudo orbital (musculos, palpebras e glandula
lacrimal). Outra modalidade cirtrgica ¢ a exen-
teragdo orbitdria. Trata-se de uma cirurgia radi-
cal e extensa, que envolve a remogao do globo
ocular e dos tecidos moles contidos na cavidade
orbitdria."” As principais indica¢es para reali-
zagdo de exenteragdo sdo as neoplasias malignas
extensas com invasdo orbitéria. 1%

O prognostico da doenga ira depender da ida-
de do paciente e do estadiamento tumoral.

Quadro 1

Sistema Internacional de Estadiamento

Estidio 1 Tumor localizado, conlinado & sua frea
de origem; excisdio cindrgica
macroscopica complela; com ou sem
doenga microscopica residual;
linfonodos ipso ¢ contralaterais
microscopicamente ndio acometidos,

Estidio 24 Tumeor unilateral, com excisio
macroscopica incompleta; linfonodos
ipso ¢ contralaterais microscopicamen-

te nfo acometidos,

Estidio 2B “lumor unilateral com excisdo
macroscopica complela ou incompleta;
hnfonodos ipsolaleras reglonais
acomelidos; infonodos contralaleras
microscopicamente ndo acomelidos,

Estidio 3 Tumor cruzando a linha média, com ou
sem envolvimento de linfonodos
regionais; ou umor unilateral, com
envolvimento de linfonodos
contralaterais; ou tumor de linha
média, com envolvimento bilateral de

linfonodos regionars.

Estidio 4 Tumor disseminado, acometendo
linfonodos distantes, lecido dsseo,
medula dssea, figado efou outros
argios (exceto os definidos pelo

estidio 45)

Tumor primédrio localizade como
defimido pelos estidios 1 ou 2, com
disseminagdio limitada ao figado, pele
efou medula dssea.

Fonte: Brodeur GM, Pritchand J, Berthold F Carlsen NL, Castel ¥,
Castelberry R, ct al. Revisions of the international criteria for

neuroblastoma diagnosis, iilil%l %ga.nd response (o reatment. J
Clin Oncol. 1993:11(8):1466- 17, Review

Estadio 45

Quadro 1: Sistema Internacional de Classificagao
do Neuroblastoma (INSS).

Arquivos IPB - Volume 59

CONCLUSAO

Conclui-se que as manifestacdes oculares do
neuroblastoma nao sao incomuns. O tratamen-
to precoce e multidisciplinar pode aumentar a
sobrevida destes pacientes.

ABSTRACT

Introduction: Neuroblastoma (NB) is a solid
extracranial tumor, most common in childhood,
and is most commonly diagnosed in infants un-
der one year of age. Neoplasia originated from
the undifferentiated nerve cells of the neural
crest, of which they are responsible for the for-
mation of the sympathetic nervous system and
the medulla of the adrenal gland. Ophthalmo-
logic manifestations often occur due to the pe-
riorbital infiltration of the soft tissues by the
tumor, expressed by proptosis and periorbital
hematoma or ecchymosis. Purpose: To report a
case of a patient with neuroblastoma with rapid
orbital spread. Method: Case Report with syste-
matic review of medical records and literature
review. Conclusion: It is concluded that ocular
manifestations of neuroblastoma is not uncom-
mon. Early and multidisciplinary treatment can
increase the survival of these patients.

Keywords: Neuroblastoma, Eye Enucleation,
Neoplasm Metastasis.
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RESUMO

Introdugao: O Pénfigo Cicatricial Ocular
¢ uma doenga auto-imune sistémica rara,
com acometimento em diversos orgdos. Na
conjuntiva ocular, manifesta-se com fibro-
se subepitelial progressiva com potencial
perda visual irreversivel .Objetivo: Relatar
o caso de um paciente portador de pénfi-
go cicatricial ocular de dificil tratamento.
Método:Relato de caso e revisdo sistema-
tica da literatura. Conclusao: O diagndsti-
co precoce é de fundamental importancia,
devendo o tratamento ser iniciado o mais
breve possivel com objetivo de evitar as
graves sequelas irreversiveis, especialmente
a cegueira .

Palavras-chave: Penfigoide Cicatricial Ocular,
Penfigoide tratamento

INTRODUCAO

Penfigoide cicatricial ocular ¢ uma doenca
auto imune sistémica rara, caracterizada por
depésitos de imunoglobulina, fragdes do sis-
tema complemento e células inflamatdrias na
membrana basal de mucosas em diversos or-
gaos, como cojuntiva ocular, esdfago, traquéia e
anus¥

O acomentimento da conjuntiva ocular ocorre
em 70% dos casos, sendo denominado entio de
penfigoide cicatricial ocular (PCO).?

Incidéncia da injuria varia entre 1:12.000 a
1:60.000, com énfase em mulheres acima da
quinta década de vida.®*

Sinais e sintomas sao constituidos por fibrose
subeptelial progressiva, encurtamento do fundo
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de saco inferior, simbléfaro, anquilobléfaro, tri-
quiase, obstrug¢do das glandulas de Meibomius
e ductos das glandulas lacrimais, resultando em
conjuntivte cicatricial cronica, queratinizagdo
da superficie ocular e baixa acuidade visual.!

Apesar do diagnoéstico ser clinico, o padrao
ouro para diagnostico ¢ a deposi¢do de linear
de IgG, IgA e/ou componente do sistema com-
plemento C3, confirmado através do método de
imunofluorescéncia direta.®>®

Como se trata de uma doenga auto imune sis-
témica com potencial evolu¢do para cegueira, a
estratégia é realizada com imunossupresores sis-
témicos, como corticdides, ciclofosfamida, tera-
pia com anti-TNE dapsona e imunoglobulina
intravenosa.” !V

RELATO DE CASO

Paciente LJS, masculino, 65 anos deu entrada
em agosto de 2016 com queixa de olho verme-
lho em ambos os olhos ha 1 més.

Antecedentes pessoais: adenocarcinoma gas-
trico tratado hd 2 meses com QTX sistémica e
radioterapia.

Antecedentes oftalmolégicos: nada digno de
nota.

Ao exame oftalmolégico:
acuidade visual:

0OD: 0,8 c/c

OE: 0,6 ¢/c

Biomicroscopia AO: triquiase palpebra su-
perior e inferior, hiperemia conjuntival 2+/4+,
simbléfaro inferior até regiao perilimbar, opaci-
dade em cérnea inferior.
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Foto 1: biomicroscopia olho esquerdo.

FO AO: vitreo transparente, disco 6ptico bem
delimitado, réseo, com escavagdo fisioldgica,
madcula e vasos sem alteragoes, retina aplicada.

Foi realizada bidpsia de conjuntiva do fornice
inferior, que evidenciou fragmentos de conjun-
tiva focalmente revestidos por epitélio estratifi-
cado escamoso, predominando exulceragao re-
coberta por fibrina. O epitélio de revestimento
remanescente apresenta clivagem subeptelial e
mostra paraqueratose e anisocariose, hipercro-
masia e mitoses nas células escamosas no tergo
inferior. O corion exibe fibroplasia, proliferacao
vascular capilar, hemorragia recente e infiltrado
inflamatdrio misto, constituido por linfécitos,
macroéfagos e linfocitos integros e degenerados.

Diagnosticado como penfigoide cicatricial
ocular, foi instituido tratamento com Dapsona
oral e sintomaticos para olho seco. Apos primei-
ra semana de tratamento, paciente desenvolveu
anemia. Sendo assim, foi substituido por azatio-
prina. Paciente refere melhora dos sinais de in-
tolerdncia e melhora parcial dos sintomas ocu-
lares. Mantém-se em acompanhamento.



foto 2 : biomicroscopia olho direito

DISCUSSAO

O penfigoide cicatricial ocular (PCO) é uma
doenga auto imune que se desenvolve clinica-
mente como fibrose conjuntival subepitelial
progressiva e, se ndo diagnosticada e tratada
precocemente, geralmente progride para cica-
trizagdo corneana grave e neovascularizagao
que pode levar a cegueira em até um tergo dos
pacientes.1>19

Esta doenga é predominante no sexo femini-
no, e geralmente ocorre em inviduos com idade
avancada, entre 60-80 anos.!?

No entanto, varios estudos relataram PCO in-
fantil.('510)

Diferentes subclasses de anticorpos IgA e IgG,
especialmente as subclasses IgG1 e IgG4, sao as
principais responsaveis pelo desenvolvimento
da doenga, além de outros anticorpos também
conhecidos e relacionados com o desenvolvi-
mento desta que sdo: BP180, laminina-332 e a
integrina a6p4.171

E unannime a opinido de que, para pacien-
tes portadores de PCO, o diagndstico precoce é
fundamental para inicio imediato do tratamen-
to, com o objetivo de prevenir graves sequelas
relacionadas a doenga, especialmente a ceguei-
ra.1¥

Os resultados dos testes de imunofluoréscen-
cia direta e indireta sdo considerados confiaveis
para estabelecer o diagndstico, no entanto, a
precisdo ainda nao atingiu niveis satisfatérios,
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com taxa de positividade do teste de imunofluo-
rescéncia direta variando de 20-67%.>19)

Segundo Yan et al em 2010, o diagnostico pode
ser baseado em manifestagdes clinicas, especial-
mente inflamagdo ocular superficial recorrente
e cicatriza¢do conjuntival progressiva ao invés
dos testes de imunofluorescéncia direta e indi-
reta, que muitas vezes sdo invidveis na pratica
clinica.@#2%

Como os sintomas iniciais de PCO sao ines-
pecificos, a duracdo média dos sintomas até o
momento do digandstico foi de 2,85 + 2,95
anos. Logo o oftalmologista deve aventar para
PCO como diagnéstico diferencial em casos de
conjuntivite cronica recorrente, especialmente
quando ha indicios de cicatrizagdo subepitelial,
incluindo entrépio com componentes cicatri-
ciais.(25’26’27)

Varias estratégias terapéuticas estdo disponi-
veis para o tratamento de pacientes com pénfigo
cicatricial ocular, sendo a escolha do tratamento
adequado dependente de varios fatores, incluin-
do local envolvido, a gravidade da doenca e sua
progressio.?®

Os esteroides topicos ou sistémicos sao extre-
mamente eficientes, mas se usados por longo
prazo podem trazer prejuizo sistémico e tam-
bém a superficie ocular. A terapia imunossu-
pressora mostrou-se bastante efetiva no controle
de danos e podem ser associadas aos corticdides
no processo de retirada do mesmo.

Podem ser usados dapsona, azatioprina, mi-
cofenolato de mofetil, metotrexato, ciclofosfa-
mida.®

O paciente em questdo, devido a efeitos cola-
terais intoleraveis da dapsona, esta em uso de
azatioprina e, encontra-se em acompanhamento
ambulatorial.

CONCLUSAO

Sendo o penfigoide cicatricial ocular (PCO)
uma doenga auto imune com potencial dano
ocular irreversivel, suas alteracoes devem ser
precocemente diagnosticadas e tratadas para
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evitar lesdes cicatriciais graves com potencial
perda irreversivel da viséo.

ABSTRACT

Introduction: Ocular cicatricial pemphigoid
is rare autoimune systemic disease, with invol-
vement in several organs. In the ocular conjunc-
tiva, it manifests itself with progressive subep-
telial fibrosis with potential irreversible visual
loss. Purpose: To report the case os patient with
difficulty to treat ocular cicatricial pemphigoid.
Method: Case Report with systematic review of
literature. Conclusion: Early diagnosis is of fun-
damental importance and treatment shoud be
started as soon as possible in order to avoid se-
rious irreversible sequelae related to the disease,
especially blindness.

Keywords: Pemphigoid Cicatricial Ocular,
Pemphigoid treatment.
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RESUMO

Introdugao: As retinopatias pigmentares
podem ser divididas em 2 grandes grupos
: (1) RP primdrias, nas quais o processo da
doenca é confinado apenas ao olho, sem
nenhuma outra manifestagdo sistémica, e
(2) retinopatia pigmentar secundaria na
qual a degeneragao retiniana é associada a
uma doenga em um Unico ou varios siste-
mas de érgaos. Os achados tipicos do fundo
de olho da RP incluem estreitamento arte-
riolar, palidez de disco éptico variavel e al-
teragdo pigmentar com espiculas dsseas em
quantidades variaveis. Objetivo: Descrever
um caso de retinose pigmentar unilateral.
Materiais e Método: Relato de caso e revi-
sao da literatura. Conclusao: A RP unilate-
ral é uma doenga rara, usualmente espora-
dica que pode ser desencadeada por outras
causas. Os médicos devem descartar estas
causas secundarias e documentar um ERG
normal no olho néo afetado., e seguir o pa-
ciente por pelo menos 5 anos para afastar
um caso bilateral mas bastante assimétrico.

Palavras-chave: Retinite pigmentosa /diagnos-
tico; Doencas retinianas; Eletrorretinograﬁa

INTRODUCAO

O termo retinopatia pigmentar é uma refe-
réncia genética para o distarbio de todo EPR e
da retina. Por causa da heterogeneicidade das
retinopatias pigmentares, uma definicdo geral
foi estabelecida por um trabalho em uma con-
feréncia de especialistas em RP em 1984. Reti-
nosepigmentar foi definida como um grupo de
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doencas hereditarias que envolvem difusamente
os fotorreceptores e a fun¢io do epitélio pig-
mentar, caracterizada por perda progressiva de
campo visual e ERG anormal. As retinopatias
pigmentares podem ser divididas em 2 grandes
grupos: V) RP primadrias, nas quais o processo da
doenga é confinado apenas ao olho, sem nenhu-
ma outra manifestagdo sistémica, e  retinopa-
tia pigmentar secundaria na qual a degeneracao
retiniana é associada a uma doenc¢a de um tnico
ou varios sistemas de 6rgios.>?

Os achados tipicos do fundo de olho da RP in-
cluem estreitamento arteriolar, palidez de disco
optico variavel e alteragdo pigmentar com espi-
culas 6sseas em quantidades variaveis. A retina
periférica e o EPR apresentam-se atréficos mes-
mo com as espiculas ausentes (RP sem pigmen-
to) , e a macula, tipicamente, mostra a perda do
reflexo foveal e a irregularidade da interface vi-
treorretiniana. Edema macular cistoide (EMC)
¢ visto ocasionalmente. Células vitreas e catarata
subcapsular posterior sio também comumente
observadas , embora na maioria dos pacientes
as cataratas sdo pequenas e nao sao a principal
causa de perda de visdo.!>?

Quando se avalia um suspeito de RP em pa-
cientes com histéria familiar negativa (RP sim-
ples ) , o médico deve considerar causas de al-
teracOes retinianas . Formas secundarias de
retinopatia pigmentar associadas com doencas
metabolicas ou de outros sistemas podem tam-
bém ser consideradas. O diagndstico diferencial
da RP é importante pois as implicagdes do prog-
nostico sdo sérias e o erro no diagnostico pode
ser devastador em termos psicoldgicos ou a fa-
lha de reconhecer uma entidade tratavel. O cli-
nico deve ter o cuidado na historia de qualquer
paciente novo e considerar avalia-lo para outras
condicoes por testes ou exame monocular.>?

As primeiras descri¢oes de retinose pigmen-
tar unilateral (RPU) datam de meados do século
XIX ™. Desde entdo, varios outros foram relata-
dos. Em 1948, Dreisler sugeriu que essas con-
di¢des representavam uma rara forma de mani-
festacao assimétrica da doenca bilateral ©® e em
1951, Joseph concluiu que muitos destes eram
secunddrios a outras doengas ©. Ainda hoje
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persiste a discussao sobre a existéncia da RPU
como entidade clinica isolada, sua relagdo com
a retinose pigmentar bilateral (RPB) e, princi-
palmente, sua associagdo com outras doengas
adquiridas. Estas incertezas podem confundir
o médico oftalmologista especialmente quando
ndo é encontrada uma causa para as alteragoes
apresentadas ao exame clinico.

OBJETIVO

O relato a seguir tem como objetivo descrever
um caso de Retinose pigmentar unilateral em
paciente encaminhada ao servigo oftalmolégico
do Instituto Penido Burnier em Campinas-SP.

RELATO DE CASO

M.EP, sexo feminino, 49 anos procedente de
Jundiai — SP, foi encaminhada ao servigo de of-
talmologia (departamento de Retina ) do Insti-
tuto Penido Burnier em Dezembro de 2016 com
queixa de queda progressiva da visdo em olho
direito (OD) ha mais de 20 anos e do olho es-
querdo (OE) ha aproximadamente 2 anos .

Antecedentes pessoais: Paciente nega. Somen-
te refere pais serem primos.

Antecedentes oftalmologicos :

Nega qualquer tratamento ou procedimento
prévio.

Ao exame oftalmoldgico :

OD: 0,2 (-0,75 -0,50 E180)

OE: 0.7 (0,66)

Consegue ler J1 binocularmente com adigdo
de esférico +2.50

Leu com cada olho os numeros da carta de
ISHIHARA

Tonometria AO:13mmhg
Biomicroscopia anterior:

OD: sem alteragdes em palpebras e cilios, au-
séncia de hiperemia conjuntival, cérnea trans-
parente com pterigio nasal(++).



OE: sem alteragoes em palpebras e cilios, au-
séncia dehiperemia conjuntival, cérnea transpa-
rente com pterigio nasal (++)

Fundoscopia OD :nervo optico com palidez
2+/4+, macula com alteragdes do bulbo, afila-
mento das arteriolas , espiculas em todo o polo
posterior.

Fundoscopia OE : nervo 6ptico com escavagio
fisioldgica , macula brilhante , vasos sem altera-
¢Oes , retina aplicada.

D

FIG 1: Retinografia do OD

QE

FIG 2 : Retinografia do OE

Campimetria OD: Perda de sensibilidade vi-
sual em todos os quadrantes ,escotoma central
na qual possui confianga

Campimetria OE: Perda leve de sensibilidade
visual em toda periferia, dentro da normalidade.
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FIG 4 : Campimetria do OE
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A angiografia com fluorescéncia mostrou no
olho direito hiperfluorescéncia por defeito em
janela entre as arcadas e hipofluorescéncia nas
areas das espiculas.

No olho esquerdo ndo apresenta alteragoes.

oD

OE

FIG 6: Angiografia com fluorescéncia do OE

A tomografia de coeréncia dptica demostrou
no olho direito presenca de membrana epima-
cular translucida com distor¢do minima da ma-
cula e DPYV, alterando arquitetura das camadas
retinianas e contendo pequeno edema macular.

Em OE arquitetura das camadas retinianas
preservadas, depressdo foveal sem alteragdes.
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FIG 8: Tomografia de coeréncia ptica do OE

Realizou Eletrorretinograma que mostrou on-
das abolidas em olho direito e em olho esquerdo
visualiza-se ondas de morfologia e amplitudes
normais e simétricas .

FIG 9: Eletrorretinograma do OD



FIG 10: Eletrorretinograma do OE

DISCUSSAO

Mais de 45 genes foram identificados para
RPB sendo que estes correspondem a apenas
60% dos pacientes com a doencga, o restante des-
tes pacientes possui, possivelmente, alteracdes
em genes ainda desconhecidos o que dificulta
sua confirmacio genética ©.

Muitas vezes a RPB pode ser assimétrica e o
acometimento noolho, em principio sadio,pode
ocorrer muitos anos apds a manifestagdo ini-
cial da doenga. Contudo, nesses casos, o0 ERG ja
apresenta alteragdes em ambos os olhos desde
o inicio da doenga ©. O tempo ideal de acom-
panhamento do paciente para o diagnostico de
RPU ainda é controverso. Alguns autores suge-
rem um periodo minimo de 5anos % mas ha re-
latos de pacientes que desenvolveram a doenga
bilateral apds 10 anos!?.

O diagndstico da RPU pode ser tardio porque
muitas vezes o paciente apresenta visao preser-
vada em um olho e somente percebe a baixa

acuidade visual quando esta é grave no olho afe-
tado .

Em relagdo aos sinais e sintomas, assim como
as alteracdes de exames complementares nao
ha diferencas entre as duas doencas. Francois,
Verriest sugeriram critérios para o diagnostico
da RPU: excluir todas as etiologias infecciosas
e checar que os sinais clinicos da retinose estdo
presentes em um olho e totalmente ausentes no
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outro olho?.

Outras retinopatias pigmentares chamadas de
pseudorretinoses podem simular RPU como,
por exemplo, doengas infecciosas e inflamatérias
prévias da retina (sifilis, toxoplasmose, rubéola,
tuberculose e outras viroses). Doengas como o
melanoma de coroide!"?, angioma de coroide"?
e lupus eritematoso sistémico’¥ também foram
associadas a pseudorretinose pigmentar.

A RPU ¢ um diagnostico raro e que ainda ndo
possui consenso sobre seus fatores causadores,
sua relacio com a doenca bilateral, sua carac-
teristica hereditaria e até mesmo sua existéncia.
Acredita-se, atualmente, que muitos casos pu-
blicados como RPU seriam na verdade pseudor-
retinoses. Desta forma o médico oftalmologista
deve estar atento para este diagndstico diferen-
cial.

No caso relatado a paciente apresentada acom-
panha ha 20 anos as alteragdes apresentadas em
olho direito tendo sido descartadas outras rela-
¢oes com doencas infecciosas ou medicamen-
tosas . Os exames avaliados mostram alteracoes
em olho direito como a retinografia com pre-
senca de palidez em nervo 6ptico, macula com
alteragoes do bulbo, afilamento das arteriolas e
espiculas em todo o polo posterior. A campi-
metria também possui alteragdes significativas
, diferente de olho esquerdo com leve perda de
sensibilidade na periferia estando dentro da
normalidade . Dessa forma,afirma-se a impor-
tancia do acompanhamento do paciente por
pelo menos 5 anos descartando outras hipoteses
e comparando altera¢des em olho contralateral
para o diagndstico de Retinose pigmentar uni-
lateral.

CONCLUSAO

RP unilateral é uma doencga rara usualmente
esporadica .nos casos auténticos , a apresenta-
¢do clinica e os achados envolvendo o olho sao
similares aqueles da RP tipica . Contudo, a vasta
maioria das degeneragdes pigmentares unilate-
rais da retina parece ter origem adquirida, como
oclusdo vascular prévia, descolamento de reti-
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na prévio, traumatismo, uveite, infeccdo (como
a neurorretinite difusa unilateral subaguda) ou
corpo metalico intraocular. Para fazer o diag-
noéstico da verdadeira RP unilateral, os médicos
devem descartar estas causas secundarias e do-
cumentar um ERG normal no olho néo afetado.,
e seguir o paciente por pelo menos 5 anos para
afastar um caso bilateral mas bastante assimé-
trico?.

ABSTRACT

Introduction: The pigmentary retinopathy
can be divided into 2 large groups: (1) primary
RP, in which the disease process is confined only
to the eye, with no other systemic manifestation,
and (2) secondary pigment retinopathy in whi-
ch retinal degeneration is associated with a dise-
ase in a single or multiple organ systems. Typical
findings of PR eyes include arteriolar narrowing,
variable optic disk pallor, and pigmentary alte-
ration with variable-pitch optical spikes.Objec-
tive: To describe a case of unilateral pigmentary
retinitis. Materials and Methods: Case report
and literature review. Conclusion: Unilateral RP
is arare, usually sporadic, condition which i can
be developed by other causes. Doctors should
rule out these secondary causes and document
a normal ERG in the unaffected eye, and follow
the patient for at least 5 years.

Keywords: Retinitis pigmentosa / diagnosis;
Retinal diseases; Electroretinography
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RESUMO

Introdugao: A Sindrome de Alagille é uma
enfermidade autossdmica dominante mul-
tissistémica, cuja as principais  manifes-
tagdes sdo: colestase cronica, vértebras em
asas de borboletas ,cardiopatia congénita e
embriotoxon posterior ao exame oftalmo-
16gico. E uma doenga hereditéria rara, com
prevaléncia 1/30.000 a 1/100.000 e acome-
te ambos os sexos. Outras afec¢des ocula-
res vinculadas sdo: microcornea, distro-
fia macularcongénita,exotropia,cataratas,
anormalidade papilar e drusas. Objetivo:
Relatar um caso de Sindrome de Alagille,
ressaltando as manifestagdes oftalmoldgi-
cas. Método: Relato de caso e revisdo da
literatura. Conclusdo: A Sindrome de Ala-
gille evolui com diversas alteragdes ocula-
res. Desta forma o exame oftalmologico ro-
tineiro em recém-nascidos que apresentam
colestase e cardiopatia congénita possibilita
diagndstico e tratamento precoce.

Palavras-chave: Sindrome de Alagille; Diplasia
arteriohepatica,embriotdxon

INTRODUCAO

A sindrome de Alagille, Displasia arteriohepa-
tica ou atresia biliar intra hepatica foi descrita
por Alagille em 1962 através de uma série de 15
casos publicados.!

A maioria dos portadores (aproximadamen-
te 97% ) possuem microdelecdes do gene JA-
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GGED1 no brago curto do cromossomo 20.
Em mais da metade dos casos trata-se de uma
mutagao nova , inexistente nos genes paternos.
Uma pequena porcentagem (1%) esta relaciona-
da a mutagdes no gene NOTCH 2, associada a
ma formagoes renais.

A sindrome se manifesta através de cinco
grandes sinais: colestase cronica, facies tipicas,
alteragoes oftalmoldgicas (embriotoxon) , defei-
tos vertebrais e cardiacos. '

RELATO DE CASO

GNDS, 2 anos e 7 meses , masculino, branco,
procedente de Sdo Bernardo do Campo/ SP, foi
trazido ao servico em 2001 pelos pais que refe-
riam que o paciente possuia “olhos saltados” e
que ndo ocluia os olhos ao dormir,ja tendo apre-
sentado ceratite por exposi¢ao(SIC).Genitores
negam qualquer altera¢ao desde o nascimento

Ao exame apresentou a seguinte acuidade vi-
sual:

AV: 1,0 (s/c) AO

A inspegdo era evidente a exposigdo da esclera
superior por retragao palpebral (Fig 1).

A Biomicroscopia fora observada ceratopatia
punctata inferior, embriotéxon posterior. Nao
foram observadas alteracdes fundoscopicas ou
de motilidade ocular.Relizou-se dosagem de
hormonios tireoidianos e tomografia de cranio
sem altercagao.

O paciente fora diagnosticado com retragdo
palpebral superior congénita de etiologia des-
conhecida,e foi realido o tratamento cirurgico,
com alongamento do musculo elevador das pal-
pebras em ambos os olhos.

Apés 11 anos do procedimento cirtrgico, o
paciente retornou ao servigo para acompanha-
mento oftalmolégico em 2012. No momento da
consulta sem queixas.. Foi solicitada retinogra-
fia ,sem anormalidades.

Referiu,na ocasido, ter diagnosticado estenose
da artéria pulmonar recentemente.
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Figura 1:retragdo palpebral congénita

DISCUSSAO

O diagnostico da Sindrome de Alagille ¢ ba-
seado na presenca de pelo menos um dos cinco
critérios: Colestase cronica (ictericia tempora-
ria, persistente ou intermitente; prurido com
inicio aos 6 meses; xantomas nas areas de atri-
to da pele) , facies dismorficas (fronte protusa
, olhos encovados, queixo pontiagudo e nariz
achatado), anomalias cardiovasculares (este-
nose do ramo periférico da artéria pulmonar,
presente em 90% dos casos, sem repercussao
clinica), defeitos nos arcos vertebrais (vértebras
em asas de borboleta) e embriotoxon posterior (
sinal presente em 10 % da populacao geral , que
consiste no espessamento da linha formada pela
membrana de Descemet e o angulo da camara
anterior do olho).?

Dentre as manifestagdes oftalmoldgicas a pre-
senca do embriotoxon posterior ocorre em 78%
a 89% dos casos. A hipopigmentagdo da retina
pode acometer 57% dos portadores e anoma-
lias de papila 76% . Enquanto as drusas podem
ocorrer em pelo menos um olho em 95% dos
pacientes e bilateralmente em 80%. Menos de
1% dos pacientes podem evoluir para uma per-
da visual progressiva e eventual cegueira.

No caso do paciente citado observamos dois
critérios maiores da sindrome de Alagille: a es-



tenose da artéria pulmonar e o embriotoxon
posterior.Por ndo possuir os cinco critérios €
classificado como portador da forma incomple-
ta da Sindrome. Ressalta- se que somente apds
11 anos de evolugao da afeccdo nos foi possivel
elaborar o diagnostico,ja que o facies carecte-
ristico nos passou desapercebido num primeiro
momento,o que ¢ bem frequente nesses pacien-
tes,por se tratarem de tragos muito sutis. O exa-
me oftalmolodgico foi,portanto, de suma impor-
tancia nesse caso.

CONCLUSAO

O caso relatado alerta para importancia do
acompanhamento oftalmolégico periddico de
recém-nascidos com colestase e cardiopatia
congénita no intuito de diagnosticar e tratar
precocemente os portadores da Sindrome de
Alagille.

ABSTRACT

Introduction: Alagille syndrome is a multis-
sistemic autossomal dominant desease and its
main manifestations are:chronic colestasis,ver-
tebral anomalies,congenital cardiopathy,pos-
terior embriotoxon.Its a rare hereditary desea-
se,with a prevalence of 1\ 30.000 a 11100.000,in
both sexs.Other ocularafeccions include micro-
cornea,macular  dystrophy,exotropia,catarac-
t,papilar anomaly and drusen. Purpose: Report
a case of Alagille syndrome,emphasysing ocular
manifestations. Method:Reporto f a case and li-
terature review. Conclusion: Alagile syndrome
has many ocular manifestations.These findings
associated to colestasis andncongenital cardio-
paty make diagnosis possible.

Keywords: listar trés descritores em inglés, de
acordo com as normas ja apresentadas anterior-
mente.
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RESUMO

Introdugao: A sindrome de Vogt-Koyana-
gi-Harada ¢ uma doenga rara, multissisté-
mica e de etiologia pouco conhecida, que
afeta tecidos que contém melandcitos, cau-
sando alteragdes emsistem ocular, sistema
nervoso central, sistema auditivo e pele.
As principais alteragdes oftalmoldgicas en-
volvem o edema papilar e o descolamento
seroso da retina. Objetivo: Revisdo biblio-
grafica acerca do tema, revisando suas prin-
cipais caracteristicas, diagndstico e opgdes
de tratamento, bem como descrever um
caso de Sindrome de Vogt-Koyanagi-Ha-
rada. Materiais e Método: Relato de caso
e revisao bibliografica. Conclusdo: Mesmo
rara, é de extrema importancia o reconhe-
cimento e tratamento precoce e intenso de
tal sindrome, a fim de evitar-se o mal prog-
nostico.

Palavras-chave: Sindrome de Vogt-Koyanagi-
-Harada, descolamento seroso da retina, mela-
nocitos.

INTRODUCAO

A Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada
(VKH), também conhecida como Sindrome
Uveomeningoencefélica, é uma doenca rara,
multissistémica e de provavel etiologia autoimu-
ne, que envolve os tecidos que contém melanina.
E caracterizada por panuveitegranulomatosa bi-
lateral associada a altera¢des variaveis neurolo-
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gicas, auditivas ou cutineas’.

Foi primeiramente descrita no século XII pelo
oftalmologista medieval islamico Ali ibn Isa. Ja
no século XIX, relatos da doenca foram reali-
zados por Jacobi, Nettelship e Tay. No inicio do
século XX, a sindrome foi novamente descrita,
dessa vez pelo oftalmologista suico Alfred Vogt.
Em 1914 e em 1926, YoshizoKoyanagi e Eino-
sukeHarada descreveram, respectivamente, os
primeiros casos clinicos, dando a origem final
ao nome da sindrome?.

A VKH ¢ mais comum em grupos étnicos
asiaticos, indianos, hispanicos e nativos ameri-
canos. Apresenta-se com menor frequéncia em
grupos de caucasianos e africanos. Sua incidén-
cia varia da infancia a vida adulta, com pico em
adultos jovens na 3* década de vida. Afeta com
maior intensidade o género feminino, numa
relagdo de 2:1 quando comparada ao sexo mas-
culino. No Brasil, 2,5% dos casos de uveite sao
causados pela VKH. Criangas sdo raramente
afetadas, mas quando o sdo, apresentam evolu-
¢a0 mais agressiva se comparadas aos adultos®.

RELATO DE CASO

E.M.A, 15 anos, sexo feminino, natural e pro-
cedente de Campinas, compareceu ao Pronto
Socorro do Instituto Penido Burnier com histo-
ria de irritagio em ambos os olhos ha 10 dias
associado a cefaléia, dor retro- orbitdria bilateral
e turvacao visual com inicio no dia da consulta.
Nega antecedentes oftalmoldgicos ou histéria
familiar relevante. Referia também, cefaléiain-
tensa acompanhada de tinnitus auditivo bilate-
ral.

Ao exame oftalmolégico, sua acuidade visual
sem corregdo era de 20/100 em ambos os olhos.
A Biomicroscopia evidenciou-se em ambos o0s
olhos hiperemia conjuntival +/4+, cérnea trans-
parente, auséncia de reagdo de cdmara anterior,
além de reflexo pupilar alterado. A pressdo in-
traocular era 12 mmHg. Nafundoscopia em
ambos os olhosrevelou-se descolamento seroso
e edema de papila. Solicitou-se Tomografia de
Coeréncia Optica que evidenciou descolamento
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de retina exudativo em ambos os olhos que foi
documentado pela Retinografia.

Figura 1: Retinografia mostrando descolamento
seroso da retina e edema papilar em olho direito e
esquerdo, respectivamente.



Figura 2: OCT de olho direito e esquerdo, respec-
tivamente, confirmando o descolamento seroso
da retina.

Com base na histdria clinica e exames comple-
mentares foi levantada hipotese diagnostica de
Sindrome Vogt- Koyanagi-Harada.

Inicialmente, a paciente foi encaminhada para
a realizacao de pulsoterapia com corticoide em
ambiente hospitalar. Além disso, foram solicita-
dos exames clinicos complementares e sorolo-
gia, que se mostraram dentro da normalidade e
sem alteracdes.

Em seguida, prescreveu-se tratamento domi-
ciliar, via oral, com Prednisona de 60mg ao dia
e Azatioprina de 50 mg ao dia. Apds dois meses
de uso dos medicamentos a paciente apresentou
acuidade visual de 20/20 em ambos os olhos. Foi
realizada nova Tomografia de Coeréncia Optica
e Retinografia, que ndo evidenciaramdescola-
mento de retina exudativo.
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Figura 3: Retinografia dentro dos padroes da nor-
malidade, em olho direito e esquerdo, respectiva-
mente.
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Figura 4: OCT de olho direito e esquerdo, respecti-
vamente, mostrando regressio do quadro prévio.

A paciente permanece em acompanhamento
rotineiro em nosso Servico, realizando atual-
mente a descontinuagdo medicamentosa.

DISCUSSAO

A Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada é uma
doenca inflamatoria, rara e multissistémica que
acomete O0rgaos que contém malandcitos, como
as meninges, sistema nervoso central, pele, ou-
vido e olhos. E caracterizada por uveite difusa
bilateral, geramentegranulomatosa e eventual-
mente acompanhada de descolamento exuda-
tivo de retina, além de manifestacdes dermato-
légicas, meningeas e auditivas. Os sinais mais
comuns incluem iridociclite, vitreite, edema ou
hiperemia de disco dptico, espessamento coroi-
deano e descolamento de retina neuro-senso-
rial'.

Sua etiopatogenia ndo ¢ bem conhecida e a
teoria mais aceita propde que a doenga ocorre
pela destruicdo dos melandcitos mediada por
um mecanismo imunoldgico contra antigenos
de sua superficie em pessoas com predisposi¢cao
genética’.

A VKH ocorre predominante em individuos
de descendéncia asiatica, indiana e latino-ame-
ricana, tendo maior prevaléncia no sexo femini-
no e acometendo principalmente adultos jovens
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entre a segunda e quarta décadas de vida embo-
ra possa acontecer em qualquer faixa etaria’.

O curso clinico da Sindrome de Vogt-Koya-
nagi- Harada ¢ varidvel, podendo ocorrer desde
um periodo limitado de inflamacao intraocular
de rapida duragdo e despigmentagdo até uma
doenca cronica, prolongada e recorrente®.

Foram descritos quatro estagios clinicos para
a VKH, que se dividem em fase prodromica,
uveitica, cronica e de recorréncia. Na fase pro-
dromica, também conhecida como meningoen-
cefalica, ocorre um quadro mimético ao de uma
infec¢ao viral, estando presente em 50% dos
casos e com duragao de dias até semanas. Apds
trés a cinco dias, inicia-se a fase uveitica, com
duragdo de algumas semanas, em que o sinto-
ma mais comum ¢ a turvagao visual, presente
em 70% dos casos, e principal causa de procura
de auxilio médico. Os sintomas oftalmologicos
mais comuns sdo a dor ocular, fotofobia, hipe-
remia conjuntival e redugdo da acuidade visual.
Os principais achados oculares sao a uveite bila-
teral posterior com edema retiniano, hiperemia
e edema de disco optico, descolamentos serosos
retinianos, iridociclite e aumento da presséo in-
traocular. E nessa fase que ocorrem as principais
alteragdes auditivas.Cerca de dois meses apds o
inicio da doenga, pode haver alteragdes derma-
tologicas como poliose, vitiligo e alopecia. A
fase cronica da doenca tem duragido de meses
a anos e ¢ considerada a fase de despigmenta-
¢do. No fundo de olho, pode-se evidenciar sinais
como cicatrizes coriorretinianas despigmenta-
das de Dalen-Fuchs, migracdo ou acimulo de
EPR e fundo de olho em “p6r do sol”. Ja a fase
de recorréncia, pode nao ocorrer em todos os
pacientes. Quando presente pode gerar desco-
lamentos retinianos de repeti¢ao, formacao de
membranas neovascularesretinianas, glaucoma
e catarata, sendo a ultima a mais comum”.

O diagnéstico ¢ clinico e baseado em critérios
que definem trés categorias: VKH completa, in-
completa e variavel. Como critérios da doenga,
tém-se a auséncia de histéria de trauma ocular
penetrante ou cirurgia precedendo o inicio da
uveite, auséncia de histdria clinica ou laborato-
rial de outra doenga ocular, envolvimento ocu-



lar bilateral, presenca de achados neuroldgico
e auditivos, que ja podem ter desaparecido no
momento da apresentagdo clinica, ou, achados
dermatoldgicos, sendo que estes nunca devem
preceder a doenca ocular ou as manifestagdes
neurologicas®.

Diagnéstico diferencial pode ser realizado
com doengas infecciosas de cunho neurolégico,
oftalmoldgico, otorrinolaringoldgico e cutaneo,
como sifilis, tuberculose, toxoplasmose e SIDA”.

O tratamento deve ser precoce e intenso, pois
o diagndstico rapido da doenga ¢é de vital impor-
tancia. Sua base ¢ feita pelos corticoesteroides e
drogas imunossupressoras. O uso sistémico ini-
cial é preconizado, seguido pelo uso oral em altas
doses. Apos a melhora da sintomatologia, a des-
continuac¢ao do tratamento deve ser realizada de
forma lenta, de 3 a 6 meses, devendo ser mantido
por um ano em caso de recidivas. Em casos de
pacientes que manifestam intolerancia ou efeitos
colaterais ao uso de corticoesterdides, como a
Sindrome de Cushing, hipertensao arterial sisté-
mica e diabetes, pode-se utilizar de imunomodu-
ladores como metotrexato, azatioprina, ciclospo-
rina, tacrolimus e etarnecept. Nas formas graves
da doenca, ha beneficio no uso triplo da terapia
imunossupressora, que consiste em prednisolo-
na, azatioprina e ciclosporina, simultaneamente.
O processo inflamatdrio e exsudativointra e sub-
-retiniano pode obter melhora com a aplicagao
de injegdo intravitrea de triancinolona, além de
melhora da acuidade visual®.

O mais importante para o bom progndstico
¢ iniciar o tratamento imediato com altas do-
ses de drogas antiinflamatoériaspara controlar
o quadro. O progndstico visual dos pacientes é
reservado, relacionado principalmente ao de-
senvolvimento de glaucoma e membrana neo-
vascularsubretiniana na fase cronica. A acuida-
de visual final melhor do que 20/40 ocorre em
apenas 30% dos casos, tratando-se, portanto, de
importante causa de cegueira’.

CONCLUSAO

O reconhecimento da sindrome de Vogt-
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-Koyanagi-Harada é de extrema importancia,
porém pouco realizado, uma vez que a literatura
¢ escassa. A dificuldade de diagndstico ocorre
por sua raridade, sendo reconhecida, na maio-
ria dos casos,apenas por especialistas, o que gera
dados escassos sobre a sindrome.

O tratamento rapido e intenso, feito por cor-
ticoesterdides endovenosos seguidos de trata-
mento oral, é necessdrio para evitar prognosti-
cos ruins e alteragdes irreversiveis.

ABSTRACT

Introduction: Vogt-Koyanagi-Harada syn-
drome is a rare, multisystemic disease of unk-
nown etiology that affects melanocyte-contai-
ning tissues, causing damage in the eyes, central
nervous system, auditory system, and skin. The
main ophthalmologic alterations involve pa-
pillary edema and serous detachment of the
retina. Objective: To review the main features,
diagnosis and treatment options, as well as to
describe a case of Vogt-Koyanagi-Harada syn-
drome. Materials and Methods: Case report
and literature review. Conclusion: Even though
it is rare, the early recognition and intense treat-
ment of such syndrome is extremely important
in order to avoid a poor prognosis.

Keywords:Vogt-Koyanagi-Harada syndrome,
serous retinal detachment, melanocytes.
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Noticiario

Em comemoragdo aos 90 anos da Associagao Médica do Instituto Penido Burnier resolve-
mos publicar algumas de suas correspondéncias, ja que a longevidade da iniciativa se deve,
sem sombra de duvidas, a participa¢do dos sdcios titulares e honorarios desta casa, sempre
cercada pelos bons agouros dos queridos amigos.

Neste ano, no Simpdsio do aniversario reiniciaremos a pratica da nomeagao dos sdcios
honorarios, que tanta propriedade e distingao trouxeram as nossas reunides realizadas até
os dias de hoje, nas primeiras e terceiras quintas-feiras de cada més.

61



Arquivos IPB - Volume 59

Pusls
Rl Sao Paule, 21 do sotombro de 1980

-
assosiagiio M4dlos do Institute Fenide Burnier
Cuiza Postal, 284

qurpinae - 3gt. de 5. Faule

Frezede ar. Seoretirlo,

v

Conforse o prometice, segue Jjunto a este u=
raguso de yie dissemos na mess vedenda alire "oirurgia o Deg
eolensnto de Hetina®,

- Inlelames relotando o secunisme do sylo da
tragio do vitreo, & & necessidede de um exame courado coa of-
talrosodpie direts, ivdiveto (ospesciulacnte o de Sohapsna) o
& blosioroscopla do vitreo.

" 4 esoolha da tdonles cimirgloa & ser empre-
gada deoorre du necessidnde ds sprovicor w cordlde & o esole-
rétion da retine afsstada de sus posigdo poranl, trasicnuds
polo vitreo; -dn nacasEidode do uma dobre interna de sordiide.
Fizemos uma diferencimgio da resssogis lemelar sselsral (cez
oncurtamentoe da supsrfisie 4o glebwle a operegio oom implen-
o .

Tirius téoniosns foras desoritus oos= o uso
d¢ tuboc de pelietilans, com ou zem éxigno ml:? de ssclert-
Tlon, cesln come sutura ircular de nylen o leplunts 4e vitrac.
42 dverenzas mulcres da tdenion de Jehepens, no daso, S20: &

losuliza;to da dobre deve ser nu regifio da tragae do vitreo:

D, Robass Belluet Malien
R, Buote dn Rummlisiogn, 297 « 5% pade
Saa Facde
Brasd

inplente de substinols estrunba; u dobru deve sar, postarior
& ruturs o u ddetermo-coagulacio 26 deve ser reslizude no 1o
gl da dobru. Poram projetados 9 "slideav.

0 intelroe dispor do sclece & anlge, subssrevo-

F Atensliosenents,

A
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h MINISTRY OF PUBLIC HEALTH, EGYPT

(phthalmic Hospitals Section

Twenty-fourth Annual Report
of the Ophthalmic Hospitals
Section, for 1930

Caovt. Press, Bulaq Cairo, 1837

o ks il ke = Faly F

LT
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Exmog, Snrs. Mrectores do Instituts “FPENIDD DUBNIE

Pola ausplciosa data que hoje Be regls-
tra nesse modelar =INSTITUTC OPNTLLUIICO FRIIDG BURNIIR®,a"SUL .1E-
RICA® Terrestres,Maritimos ¢ Acoidentes,por interwedio de Sus Ins-
pectoris au Campines,felicita a essa L, Mrectoris, enviands o8 mals
anlordoos votos de felicitegaces,scompenhede 4o melhores augurics
de prosperidsde,ssmendo 0o messo tempo o SXag. Sor. Lr. Burnier
qQue ezpresta o seu honrado nome o esse Instituto.

Campings, 19 de Junho de 193
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] Uil
Chbias, B, L0 A ll.ﬂf‘?
i - y

[— Y
s l'r

PancAmerican Congross of Ophthalmalegy [ .~

F-n“ Congrese  Pan Americans d¢ Olalmalogia

i Congresse Pan Amcrlcans de Clialmelegia

Wi, Gy

[l M ATWEND Firpm [y TR =

LT [

- Irs Monteiro Sallan - M. EAlvaro

I Fiem Aesass M:D: Fresidente da fAopociagas 14 ds Agoats, 1041
aall L L Meadiea do Instituto Pendds Burnier.

Frezads DIrs Monteiro Salles.

Comg & certamente de seu conheciments os preparativos para &
ﬂul“-ngln do Congresse Fanm Americanc de Ophthalmologia em 1843 em
Montevideo prosegues sctivemente.

0 Congressc Fan Americanc de Ophthalmeloglas 93¢ & uma sceledade
ephthalsologlica em sentlids restricto ds polavra, & antes us foro in-
ternacional onde o8 membros das sccisdades -:rpht.ﬂalmlnguu do heals-
pherie occidental podem reunir-se de trés em tres annos, com o fim de
premover intercasbic de pontos de vistas Consequentesente pareceria
acconselhavel que todas no socliedadep ophthalmologicas agissem como

patrocinadoras do sag. leso nac ascarreta [esponsabllidades fi-
umf'iﬁ alguma, nem co mudanga de orlientagac de cads uma das
[idatad ] A8

Fedimos-lhe por esse motive o fpver de apregentar esse assumpto
a sua Socledade ma oua proxima reuniac; pediods a Socledads que em-
preates o proestiglis de asn nome como Niﬁﬂ!ﬂaﬁn:‘- do Congreass Fan As-
aricans de Cphthalsologias Esta carts estd sends mandada a todas as
principass sccliedades ophthalzologicas do hemispherio. occlidental,

Aproveitc a opportunidade pars enviar cumprimentos asdstosces

e

BEEEERESE

1

saerm e alon rew oy

radlg) Fresidentes

L] L

pacyT B-Alvare) Secretaric
Exeacutive.
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Belleo Herdzonmte,B de Malo de 1941
¢ care Penide Burnier

Regponde sua expressa de 4 do corrente.

Fol com muite prazer que 11 as boas noticias de Vocd,de sua boa
Fanilia @ dos caros collegas do I F B,

Nao sel como agradecer a honra a mim conferids paras ser © con-
ferencista 4o proxime dia 10 de Junhoj gquizere que a micha ssude me per-
mittisse poder retribuir tic amavel convite,nas os 55 anncs eat@o enfare
rijands as minhas articulagdes e ,talver mesmo,o meu cerebro,

Farel o poasivel por estar presente oo 21% anniversaric do seu
Instituto,pordm,come simples convidade,acorpathando a evelu-Ro sempre
crescents da sua valiosa creagac. Lalins,laurc e o Quelrogs muito BETE=
deces ¢ convite para esta festa,nic poddndo,no momento,dar certeza de
SUS PrESINGE.

Accmpanho com vIvo intéresse a carreira de Felicianc gue,cer-
ta=ante segui-f sap pegadas 4o Pas.

A nosas Soo.elegeu ha pouce & nova direetoris,sendo elelitos
Presidente o Martine Vieirs,Vice o Laborne, Secretaric o Cdilen Alvea;
Causaria muito boa impressac a remeszsa de convite & Jocledade de Cphit-
talmologia de M Gypara a sua festa de 19,

U Salazar ,de Pernanbuco,falleceu ha um mezjo Linneu fo! trans-
Teride definitivamente para o Escolalives do Rio,esthc ahi portante duns
dag cinoe vagas que se deveripm regliatrar entre 40 ¢ 45,nan Escolap Lgdi-
ens do Brasiljos candédatos que se Ipﬂﬂntln!

U Congreeso de fina de Junho,no Rio,reunird certarents o ooue
listas de todos cs Estados do Brasil; entao,teremos opportunidade de,=als
uma ven;longamente palesstrar.

As suas cartas sac serpre lidas com clhos miito amigos,razhc
parque esperd;=als frequentementis receber noticiss suas & dAag que lha
BlC CATOS.

Recommendacies minhas 8o Almeida e Senhora. Aos bons compa-
ahelros do Instituto Penido Burnier,ae mirhas ssudagdes.
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A Voc#,meu velho e bom amige Burnier,é Exma.D.Edith, e acs seus
filhoa,
cordepss cumpri=entos de

ﬁsn::t.@umh

P 5 = Eptou fazendo o curss official este annoja minha cadei=
ra (interins) pederis ser hencads com usa sula gun?

O Hilton fiearia =uits bem como conferencista pars o dis

1%;que tal¥
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UNIVERSIDADE DE SA0 PAULD
FACULDADE DE MEDICIMNA
CLIMICA HEUROQLOGICA
SERVICO DO PROF, ADHEREAL TOLOSA
5A0 PAULD BRASIL
CAIXA POSTAL MH* 2461

a0 Paulo, 31 de aio de 1943

Exmo . SO

DR. PENIDO BURNIER
CAMFPINAS

A Clinica Heurologica da Faculdade dé kedicina da
Universidade de 58¢ Feulo, costinusgao dam Escola do &du-
dogo Prof. Enjolras Vamprd, noo pédds daixsr de partici-
par do jubile decorrents de mais um sniverserio deo INS-
TITUTO FPENIDO BURNIER e sus douts Asscciscdo edica.

Ha impossibilidade de comphrecer pesEosalsente com
meéus pasletentes b reunidc comemorativa, como era oeu
grands desejo, encarreguei ¢ docente DR. CARLOS GAMA de
represantar-nos o8 solenidade reiterands & V. Exois. e
todos seus dignoe colaborsdores a aduniragdo ¢ 8prego que
lhes woten o8 elementos de Clinice Neurologilca.

// ;ruf“::rt;}:;:rfiﬁ; :
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3,»‘—&,-!1,—#:_11.:“--@,1;
OPHTHALMOLOGICAL SOCIETY OF EGYPT

mnmqnﬂnmﬁ+nm

e B AL A T T r::l:lﬂ-nm.
Frd sl g CEE T LET J_-HL;..T‘;‘—
L~ PR, Y PR Y ) e e ST

Inatitute Penide Burnier,
ﬂlmnh-i;l 284,
aspihan
Sa0 Paule,
Brazil

Dear fde,

I bag to =tapta that I hawve despeatched to you todsy our anmial
bulleting for the years 1944; 1948, 1947, in exchsnge for the
Argchives do Instituts Penids Burnier.

=T btalletiny-of 131010, 1040 and 1949 w111 follow vwerT
BOOT

I regret to sar that we have Talled to recslve some mumberg of
Ehe Arechivos,

Thess missings nushera are vory necessary to cosplete our Tileas
and I shall bs greatly obliged if you eanm let me have them. They
are as followa:

VYol, I = &1l issgea

It N

III Fapa. I

¥ Iv
¥i w
VIII ALl issusa

Keny thanka in entisipation;
‘.tmu?ﬂh.
\ :
M, Lu
HORORARY
fﬁu
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Dr. Robess Belfect Malhss
R Bute de Rumbotgn, 207 - 3% suber
Sae Padla
Beasd Sio Paule, 4 de junho de 1539

Ilimp. 31"-

Drs Joao Fenido Burnier
Calxza Poatul, 284

Semplinea = Z85¢, de 3. Peulo

Preseado oolapa:

Fol ¢om fmense setisfagio que ress.l a efpla
da slocucao proferida polo distinto colegn no Socledads de
Oftulzologle de Seo Puuls: sgradeqo=-1ha pala uthn-;'fm Glié
diapentoy eo ceo pedidoes

Leus sgradesinentos satendes-ge alnda pels an
vie da afpla do retrats & polas pelavras som gue a8 raferia
ao mau progenitor.

Afelita, asalm como todos os demels oeologas, =4
us sincercs votos de parabéns pela passagen de =als um  ano
de grondes reallzagtes da "Asscolsgio Médles do Instituto
Fanido gurnier® & fellcidodes aos componentas da nova Dire-
toriec.

Gomd despodida, acelte us abrage mul atencloso

134
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EANETELIT G L i palo
FEEEITLEE L MLCION
] ul:l.""'l:'l'h L s T

IRSTITUTO BACTERIGLOGICD MALERAN

Afio del Libertador Gensral San Martin.
Buenos Adres, 12 de diciechbre de 19%0.

Seflor Director de

=arquives deo Instituto Penlde Burnier"
CAMFINAS = Estado de Sao Teulo

Braoil .

Habiends llegado a nuestra biblioteon
algunos ojemplares de “"argulvos do Institutoe Tenids Barniar® y
conusiderdndolons muy interesantes, me dirijo a Ud. para rogarle
guiera disponer &l envic regular de 1los mlsmos.Fara completar
la coleccidén, me faltarfan los tomes 8 y subsiguientes.

Esparande quiers haser lo poaible
por hacerze llegar ostes tomos, 1o saluda muy atentasents

I
!|"' ;
W aumen g =
&

{&.ﬁﬁ’ :
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Haelainkl, Fasnyeain
faslimanishane ™8

Holednkdi, February Z6th 1953

quives da Instituts Peride Purnier

Denr Sirs,

Fith btest compliments we send you enclosed a ssapls
of our publications with the purpose of asiing you for an
exchenge. Complete beck volumes of cur pariss are #t1ll avallable
if deaired in exchange.

Tours falthrfully
roi : .-lf..d-{ak R
Librarian

Anralag Hodieinge Fxperimentalis et Biolozise Fenniee
Hedigcinae Fernicm

i i
F ey,

] o -I.l,u,;-q.-'i.i':. ".""‘/-t ”-éL? ¥

i 4]
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WORLD HEALTH

ORGAMISATION MOMDIALE
ORGAMIZATION

DE LA SANTE
G o Dhin Eiririfiner Shininirid e
Fispga da 0 spptee Rladip . .

Gendve, le 24 mars 1950
T EE o T

Ltorganisation Nondlale de 1a Santé avest Mim ﬁ
de constituer une bibliothdgue des plus umlim:wiru i B
menthas ot, dane ¢o but, nous nous ef fargona Ay
bls de publications cencernant 1a santd,

nde mu courant des projeta

gims temps, afin de tenir le mo

at ﬂ-:l.‘la:ﬁm- de 'L'ﬂi‘-'il.rlilﬂ].m: u«mml:: %:131;:;; ﬂmﬂu 1-,,:::

1ioaticns

tion publie uno sbrie do pub 13y -yl e T
tion d 13re® (As la Socibta dea Haticas

%f;:;u Intmuurul d'rpidne Publigee”, Parls, qod, sana sucun doutey

vous connadsser dBJd.

Kous almericos resevolr les SArquivos del Instituto mﬂu aare=
pier® pour nolse Bibliethdgue ot nous vous gmwerriona en behange IR
Aekpenique de 1'Organisalicn Mspdiale de la Semtd®. 50 vous i::.- 4
pour ont dchange, veailles mous 16 [aire saveir dbs que possible,
sdreasant votrs cocTespondince ol vos publicstions &

4 pipliothdgus de L'Organissticn Nendlale de la Santé

Fakals des Hations

f Qandive, Sulase.

Hous vous remercicos & 1Tavance de 1'attentlon que ¥ous wvoudred

bien eppoctar i nolde requiite, et vous pricos de croire, Hossiears; &
1'gepressicon de nes seRtimenta AL stingabs,

1..|-u'~1":1‘
{:.I" -
Or. 0. Genty,

nibliothécairs midicale

Arquives del Institute Penide Burniesr
DF. Cusdes ds Melho Fllhe

%’rﬁ (Zstado de 8. Pauls)
\}"’* Vir Vg
\)
-%Sl-' Cs‘l} M"}Jw " ‘?“-f,ﬁ
0 >

v et
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OPHTHALMOLOGISCHE GESELLSCHAFT IN WIEN

WIEN, IX., ALSERSTRASSE 4

An die .
Hlﬂnu?m Medioa do Instituto Penido Burnler

0 AS 1 @ ]

Die Ophthalmologisde Gesellschaft in Wien teilt mif, daff die Wiener
Fniversitil anliflich der 100, Wiederkelr des Geburistuges pon

Ernst Fuchs
mn Donnnersiag, den 21, Juni 1951, vive
Mbadmmische Feier

im Festsaal dor Unipersitit Wien abhilt und daff anschlieflond daran ein von der
Kiinstlerhaned . Miiliners geschaffenes Marmorrelief oo Erasi Fuchs im Arkaden-
haf der Universitfl erthillt wird.

Aws diesem  besordoren Anlafl ball die Gesellschafl der Arzfe zusamonen
it der Ophithalmologischen Cesellschafi am Freifag, den 220 Jfuni 1951, eine

Fesisifsung

e Hillrotl-Haus, Wipgn, 1X., Frankgesse 8, ab,

Ein genswes Programm der akademischen Feler somie der Vorfragsfolge
iler Festsitung in der Geselledaft dor Arzte folgl spiler nads.

[¥e Ophthalmologische Gesellachafl wird sich frewen, wonn ein Vertroto
Herer Cosellscdhafl an diesen Feivelidhbeilen  feilnehmen  wiinde. Wir biflen v
rechizeitige Versldndigng.

”f'zrf H‘“Hr JEM
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I, P, Ml Lo Ay,
o4, South Vell Btreet,
Hadur s, Suth Infl &

The Pemds Burmer Lostitute of Comploed,
Brasil.

Demr Hra,

I &= gled to infera you that I 8= the Lemdlicg
madiaal seiestist in Indis and the foundar of 2 nntional aod
2 ¢pterastisnsl medioal or gamizations for b goer leaarcl og sod

L] T

[ &m im touwh wlth zagy fostituten and medoal
orgrolEets ong &1L over Lhe mrld,

Meaberablp was offered 1o oAny srioal [oatiiu-

tlons.

[ 8= 8lpo 8 member 1o the follow ng mieotifa=
o oAl orgam satlonny =

1, MWeaber 1o the Imtersatlspel Seelsty of Bur gery L Oaly
futh Ind an),

5. Member in the Assricssn Trudanu Balety,

3, OCorrespondng Mezber ino the Hoyal Telg! an Sarety of
obatetrics and Gymeslogy, (Omly Indtan),

4. Corresppnd ng Me=ber In the Spolete Fraoam fa o8 L&
Tubamoulgse, (Only Iod aa),

8, Correfpond ng Mesber in the Belg an Holely for the
oot flo Study of Tubsrdulssis and Foowsolog.

I understsnd that Fonorary Fellowail po sod Mem-
barakips will be gramted to =0 in the ooar future froam ihe
lead ng sodoal grgam 2etions,

[ &= embitisue emough to Heas=e 8o Homor ary
Prllsw in your [nstitute in the pear fyturs, [ ®WOh 1o Wk
for the setterzsat of your Imotftuts, Plewses ocle that 1t 18
the duty of [aatitute to Honsie = by elesting o8 To
Eynorary Pellowshlp, MAy I kmow About the result of =y eisa-
tian ot sn early date, Hoplng to bar fro= You

Thanil ng you La amtialpat on,
Youra fel thfully,

J} Maas ot

e dor m1i; 4 onl Soteatiet,
ist i-p:l"il, 1957,
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From
Dr.P:Masilaxagy,
f4.90uth Vell Strest,
Madaral, South India,
o

The Dipsstor,
Paaido Suroler Iostituts of Oomploas,
Brazil.
Daar 8ir,
I &= anxious to kmdw about the wvarlous agtivities
af your Institats,
1 may be pupplied «ith the Sllowlng as saxly
am porsbile, :
1. List of publioatioms of the Lastitatas,
2. & gopy af the Bulletin or Journel,

3. The Histoory, rules and regulations gowveralng
th® Imatituts,

4. Fartloulars about the Insditute's library,
6y Lot of membhors of the lostituts,

I bops that I will be favoursd with mll the
asasad gy partloulscs at an sarly date,
Nay I bear fme you,
Thankiag you,
Youes falthfully,

llﬂul‘l___l:._ —" Ild_tqﬂ, =

3lat Marah, 1959,
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Dr. Pereira Gomeds

LE LR L T TP HEDICD

LU R TT T T iR
e e EHEFE D& L+ EHPERWANQ vh semsmHle §
Fillh, a=pugs BE CLWOE Sa BAMYE CAgA THL, Bisaga)

St Pade, fLz KV e

For  seme ‘r"'""""f“i;z"‘"*'—“d' T
M!ﬁﬂ M"i‘“"
'-E .:,.-._... Itu&.,c.ur{: —te }7“"4'
Fouint, Fge chopin o
: e o e 4
TR
ey BTFy P ,;E-»Iﬂ_ G

Eﬁ':;q.--m—‘ 'ﬂ""ﬁf" I yﬁ:’_)
#
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e e e e e e

= ¥ CDiretoria da HJaeuldade de Mledicina de Sotocaba
km a honsa de considar ) &xsin & Grena
Clamilia pars cesistivam de carimbnios ds au-
mﬂnh&m%mﬂﬂnm
ligazem-sa no ptéximo dis 11 da mazgo, as
20 hotes, no  anfiiacko deste GJoculdods,
quando seed proferide o aula incugueal palo
DProf. Catlos 'do Siloa Lacas

uw..a..a;mnaﬂu : Booocaba

l ﬁu«.._% ?m}”} ﬂé.lm 5

-/’%wuu'q_ MW#‘?‘“‘L’W“‘&
s %Mi*—,mﬂt

| E-‘.—E‘-’H{-—-& A, [I ‘tg m [ _‘__"' _J.h
I "r“"“""r'- ' ""."‘-:t‘"'"-."f-.r_r Lt e -‘l-l-l-?-*’"d"‘\..::.

| f:-h_dh;,%mg.fm?_ afesrs,

B Bt o ““a—;-..urh,,

— MWM%‘&FM

|
s S S R

m%ugmwi Al leilay e Ay
. PP R N Mt‘-“ﬂ-& K-
":Ur-.l--l-f.——ﬂ'i dn ":—J:n it &Hiﬁ"ﬂh
- _%#H_Im-&“-%—_rhw: T
o %iﬂh‘i‘dﬁa—ﬂﬂhmlﬁ;&h
L_.i‘-l- 6—-:3‘ ﬂ:ﬁi T R B PR PR "';n.{l_

th,

he  Teen forld, &7
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She Pauld,2 de Julho do 1958, )"pu / Y
vl

ik

Ilmo Sr " Jr 0
Dr,Jofie Lech Junior v:l." o
Campinas 8P, Ul

Huito premdo Senhor e Amigo,

Venho por esta a avisar-lhe sobre o falecimento
do mou Pas o Frof. Dr.Julio Szymansid,
fo fim do ano passado meu Fne visjou para Polonda-
visitou seus parentes o amigos,tencionando voltar om
breve para Brasil,

Falecen dia 8 de Junho com 58 anos de idade-
polonés de naseimento-brasileiro de aoracio.

Egta @ a noticie que envio para Senhor como

velho amigo de meu Pae,

Coutatin. Soqpanide,

Constantino L. 8
c‘l-P-I M.F;ﬂlﬂ Pa o 8P,
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SOCIEDADE BRASILEIRA DE OFTALMOLOGIA
AV. MEM DE S4 197
RIO DE JANEIRO — BRASIL

——

Mo d¢ Japelro, 20 de Dezesbre de 10E

v, J. Fenildo Burnisr T, Merthar Dugus Eatrads
D0, Diretor do Inatitutls Eraaidante 4a Sooledads
Fenlds Barnisy Brasiloire da oftalsclosie
2oppines = E, 5. Fewlo Av; 17 de¢ Malo 2%

Froopds eslgs Dr. 5. Ponlds Swaler
En nioat A6 Jocisdeds Brasiloirs de Sftelpolozle @

ne =iy pn'a'vt:r-l-ﬁ epradoge-1ha & eseelonto goloborasts prectads polcos
aftelpolopintes desse Tnatliiuls, Dre.-Antonis Almeids & J.« lariine
Goohe, &0 atividedss da Socicdade Eresilelira de Greaipalonis ne ane
sm surss. Sspere que & partisizasio fezses llstintos cologes mo pro=
prasa ds reflisagfes dm Soelededs Dreclilelre dp Crtalpslosie Rerguo
o infalo do wm medor Intercimbils entre a inntituicfo tio olevadamente
4ivi=ide polo pressdo colegd o & Sggledade oftelzalisles qus ftunl-
ponto Leunho 8 homre 4o preoldir,.

BaudeoDes sardings
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Gecretaria de Sdtado dos Negicios da Caide
Fublica e da Adsistencia Saclal

DEPARTAMENTO DE PROFILAXIA DA LEPRA

—— G O O —

Cadplrae 50 do Dezechbro de 1950,

Instituts ranido Burniap,
Camplnan.

¥Yalhe-se do onsejo P M accprimentar
¥W.ils,pela posvagen de ann,fezerdo ¥itos de prosporl-
dace oo decorrer df 1551,

Vatroanin, ERTATO DOSSESOE Bantor 8 moks
= acrdeal coleberacEo, pars bareflele Cf rossa oo =nn ks

profilatice.,
atamicaamenta,

0 Inspetor Seglenel,

[ .?:’f; nﬁfﬂ.ﬁ?

Dr.Rogynalde Jusglils to,

REYNALDO QUAGLIATO
MENCO BEGRONAL 0O B, B, L

RUA BEMUAMIN CORSTANT, 1454
CAMFINAS - Fone 9833
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u CAMARS MUFCIPAL DE JUNT DE FORA

W

}Eﬂf’l’ -
uﬂ.suta de congratulacies
« acTetaria
= Juiz de Fora, 15 de junho de 1953

Excelentissimo Senhor,

Em face da indicaciaoc n® 101, de autoria do vg
reador Aureo Neves, temos & honra de commicar a Vossa
Exceléncla que consigmamos em ata de nossos trabalhos
um voto de congratulacoes a esse modelar Estabelecimento,
pela passagem de mals um aniveredrio de sua fundagao, o-
corrido a 19 do corrente.

Manifestamo-lhe, ao ensejo, o8 protestos de

nossa estlma e cnnaidarnr;ia.

; 0 Preeidente da Camara,

%fr_nr.‘r.ﬁf 47/ ‘G ] E ;i

S

= r, e ——
Antonlo Jese Sobreira S

Ao Exmo. Senhor Direter do
INSTITUTO BURNIER de

Je/ CAMPINAD
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SOCIEDADE BRASILEIRA DE OFTALMOLOGIA

AV, MEM DE 54 197
Bl DE JAMEIRD — BR&SIL

MIWI

Prosidents Ha Lid, /f:-e‘;‘ﬂ:.a_q A Pl .-"f-rii':?-':{ -5‘}1;.&{;,,:

Frezade Colegn

ﬂ'].'l-'ﬂ-l-! ag esforgo que vea sendo dlsperndido em T‘.‘-nd.m. oa cantros
coftelmologlecs do paiz, a nossa espesinlidade epta gradativamente
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INSTITUTC NACIONAL DE HIGIEXE 'hi”s*

Agoeto L5 de 1954

Dy,

Roberta Franco do Amaral,

Primer Secretario de la Asocincitn Medica
dal Instituts "Panidse Buraies"

Campinas, Prasil,

Sefor Secretario:

Mo a8 particularments &tl—tﬁ sfusar recibas da wu
atents comunicaciba de 11 d¢ junlo, llegada a mi poder en enta
fecha, mediante la cual se sirve ponar en mi conocimiento la Et':
mina del nueve directorio de la Asocincibn Medicas del [Estituto
o Panido ﬁrnl-r“. que rni_:l.rl las ﬂ-lti;;:- d-.-n la inatltucibn en «f
perfodo [954=1955,

Agradezco a usted vivamente por la atencibn teni=
da y formuale mis majores votes por &l Sxito de lee tarens gus
les han sido confiadas, seguro de que esa prestigiosa institacibn
continuark la feliz trayectoria que hasta hoy ha presidids sus ac-
fividades.

Ruego & uated expresar ol tostimonio de mi congra-
talaciba al dector Milten de Telado, Presidente de la entidad y
& loa atros mismbros del directorio, sl tiempo gue aprovecho la
acanibn para reiterarie los sentimientos de mi consideracitn mhs
alta y distinguaida.

Muy atemtamnente,
5 JRP— i

— e W

Dr. Jusn A. Montalvin C..
Diractor.

5CByaz.
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INTERMATIOMNAL ASSOCIATION OF EYE, EAR, NMOSE and THROAT

SOCIETY SECRETARIES

il

July 15, 1954

Dy, Roborts Franoo do Amaml, First Searetary
Assoclamo Hedica do Instituts Pemids Burnier
Caspiona, Braszil
Doar Colleagpoe:

Thapk you for your letter of June eleventh.
I a= glad to have this partirent information for car files
and for peblication im the Transsotions of the Aserloan
heademy of Ophthalsalogy and Gtolaryngology, Seatlon of the
Interrational dssoclation of Eye, Ear, Wose and Throat

Faual €. Gra

Society Secaretaries.
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RESUMO DAS ATAS DA AMIPB 1° SEMESTRE DE 2016

1.8202 Sessao Ordinaria

(10 de Marco de 2016)

1* Ordem do dia: “Retinopatia da prematuridade” — Dr. Guilherme Andreoli Bertotti. O autor
explicou sobre a etiopatologia da doenga e sua relagdo como uso de O2 a 100% nos bebés prema-
turos. A classificagao da doenga em relagdo as zonas de localizagdo e estagios de progressao estao
relacionadas com as possiveis condutas. As opgdes de tratamento sdo crioterapia, fotocoagulagao a
laser e vitrectomia posterior. Ele evidenciou a importancia da triagem dos bebés prematuros para
diagnoéstico precoce.

1.8212 Sessao Ordinaria

(31 de Marco de 2016)

12 Ordem do dia: “Oclusdes venosas” — Dra. Aline Alves Barbosa. A autora explanou sobre a fi-
siopatopalogia das diferentes oclusdes, associando com os fatores predisponentes, sobretudo idade
e comorbidade como HAS, DM, hiperlipidemia. Foram apresentadas as oclusdes de ramo e oclusao
de veia central da retina nas, formas nao isquémica e isquémica. Explicou a sintomatologia, apre-
sentacdo dos exames complementares e as opgdes terapéuticas. Foi ressaltado ainda o fator de risco
para o desenvolvimento do glaucoma dos 100 dias.

1.8222 Sessdao Ordinaria

(07 de Abril de 2016)

1* Ordem do dia: “Ultrassonografia ocular - técnicas e posi¢des” — Dr. Marcio Costa. Foi expli-
cado sobre as técnicas de posicionamento da sonda e interpretacdo das posi¢oes das estruturas
anatdmicas na imagem.

22 Ordem do dia: “USB ocular - retina e cor6ide” — Dr. Marcio Costa. Foi explicado como se ca-
racterizam diferentes estruturas anatomicas e diagnosticas, como vitreo e DVP, membrana retinia-
na, DR antigo, retinosquise, e os critérios para diagnostico de Phitisis bulbi.

1.8232 Sessao Ordinaria

(14 de Abril de 2016)

12 Ordem do dia: “AIDS E Uveites” - Dr. Roger Kamei. Foi explanado sobre as doengas oportunis-
tas e sua relacdo com o CD4 do paciente. Mostrou quadro clinico, exame fisico e tratamento das re-
tinites por citomegalovirus, tuberculose ocular, sifilis ocular, além da uveite por recuperagao imune.
O Dr. Roger apresentou ainda dois casos clinicos sobre o tema da aula, evidenciando as dificuldades
diagndsticas e diagndstico diferencial.
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22 Ordem do dia: “Apresentacao de caso” — Dr. Rafael Reis, médico residente do Hospital Ouro
Verde, apresentou um caso de uveite por herpes, em um paciente jovem, homossexual, com DR
associado e piora rapida do quadro.

1.8242 Sessao Ordinaria

(28 de Abril de 2016)

12 Ordem do dia: “Diagndstico diferencial em leucocorias” - Dr. Marcio Costa. A leucocoria é ca-
racterizada pela auséncia de reflexo vermelho. O autor pontuou que o diagnéstico mais importante
é o retinoblastoma. Foi mostrado as diferen¢as nas doengas e suas apresentag¢oes ao US, como ca-
tarata, doencga de Coats, persisténcia da vasculatura fetal hiperplasica de vitreo primaria, coloboma
de nervo éptico, Morning Glory, Fibras nervosas mielinizadas, drusas do nervo éptico, toxocariase,
toxoplasmose, retinopatia da prematuridade.

1.8252 Sessao Ordinaria

(05 de Maio de 2016)

12 Ordem do dia: “Elei¢ao da Nova Diretoria” Segundo os estatutos, foram eleitos para compor a
nova diretoria, por unanimidade, no periodo de 30 de Maio de 2016 a 31 de Maio de 2017, a direto-
ria assim composta: Presidente: Dra. Taise Tognon, 12 Secretario: Dr. Lucas Quagliato, 22 Secretaria:
Dra. Mariana Botelho Dias de Souza, Tesoureiro: Dr. Rodrigo Abreu, Bibliotecario: Dr. Hilton de
Mello e Oliveira, Comissdo dos Arquivos: Dra. Elvira Abreu, Dra. Taise Tognon e Dr. César Klein
Lopes.

1.8262 Sessao Ordinaria

(02 de Junho de 2016)

12 Ordem do dia: “Iconografias” — Dr. Milton Toledo Filho. O mesmo apresentou uma coletanea
pessoal de imagens relacionadas tanto a retinas saudaveis como suas diversas alteragdes. Foram vis-
tos temas como: Doengas degenerativas, emergéncias na retina, sindromes congénitas, e alteragdes
genéticas, em mais de cem diferentes imagens.

1.8272 Sessao Ordinaria

(16 de Junho de 2016)

12 Ordem do dia: “Clinica e cirurgia em retina” — Dr. Milton Toledo Filho. Foi feita revisao de toda
propedéutica do fundo de olho, bem como as técnicas cirtirgicas atuais e passadas, das principais
condig¢des da retina, como descolamento, buraco macular, vitrectomia e outras.
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