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RESUMO

geragdes consecutivas).

mento total de retina.
ral (terceira observacao).

em quatro olhos.

Saoapresentadasnoveobservagoesde SindromedaPapilaem Campainha,
nome proposto pelos autores para a Lingua Portuguesa para a sindrome
conhecida como “Morning Glory”. Os aspectos considerados mais importan-
tes nas observagdes, além da malformagao papilar, foram:

1. Heranga autossomica dominante controlada pelo sexo (presenga da Sin-
drome da Papila em Campainha em individuos do sexo masculino em trés

2. Bilateralidade dasindrome em sete observagoes completas e em mais duas
observagdes oftalmoscopicas presumiveis (100 %).

3. Acuidade visual normal ou préxima do normal em 69 % dos olhos.

4. Microftalmia num dos olhos portadores dasindrome, associada a descola-

5. Quadroda persisténcia hiperplasica do vitreo hialoideu (primario) bilate-

6. Depressio central ao nivel do nervo éptico, demonstrada pela ecografia B

Palavras-chave: coloboma do nervo dptico, morning glory syndrome, malformagao congénita
papilar, descolamento da retina congénito nao regmatogémico, displasia da papila.

INTRODUCAO

O presente trabalho, calcado em sete
observagoes bilaterais completas (e mais
duas observagdes presuntivas também bi-
laterais, totalizando 18 olhos) tem por
objetivo:

1. Propor o nome de Sindrome da Papila
em Campainha paraalingua portugue-
sa para a sindrome conhecida como
“Morming Glory Syndrome”, cunhada
por Kindler em 1970.

2. Encarecera bilateralidade e a simetria
dasalteragdes papilares.

3. Chamaraatengao parao caracter gené-
ticocomprovado demaneira inequivo-
ca (heranga autossomica dominante
controlada pelo sexo) em cinco de nos-
sas observagdes em trés geragoes con-
secutivas.

4. Demonstrar, do ponto de vista ultra-
sonografico (ecografia B), o aspecto
colobomatosoda papila em campainha.

Porque Sindrome da Papila em Cam-
painha

Uma planta tropical nomeada em in-
glés “Moring Glory” induziu Kindler
(1970) a batizar a alteragao oftalmoscopi-
capapilaranémala pelasemelhangacoma
corola dessa planta.

No Brasil temos uma variedade enor-
me dessastrepadeirasornamentais (talvez
mais deuma centena de espécies) cultiva-
das em jardins e nativas como plantas
silvestres tropicais conhecidas por varios
nomes, dependendo muito da cor de suas
corolas (campainha azul, campainha ver-
melha, campainha dos tintureiros, cam-
painha grande etc.), todas pertencentes a
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familia das Convolvulaceas, cujo género
mais comum é o Ipomoea. Sao também
conhecidaspelosnomesde Corriola e Flor
de Sao Joao (apud Dicionario Contempo-
raneo da Lingua Portuguesa de Caldas
Aulete - Editora Delta - Rio de Janeiro
1958) (Fig. 1).

Figura 1 — Duas variedades de Campainha nativas
no Retiro das Pedras (préoximo de Belo Horizonte).

As corolas dessas trepadeiras se mos-
tram em toda a sua beleza e esplendor pela
manha e, a medida que osol ficaa pino, as
corolas se fecham e dai o nome de “Gloria
de manha” na lingua inglesa para essa
planta. Ora, a trepadeira é conhecida am-
plamente no Brasil pelo nome de campai-
nha (além de outros) e assim nada mais
certo, cremos nds, que caracterizar em
lingua portuguesa a sindrome pelomesmo
nome, vernaculo da planta tropical que é
nativa emnosso pais. Acresce ainda que o
nome campainha talvez se deva porque a
corola dessa planta lembra uma campai-
nha antiga.
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Notas historicas

Danis (M), em 1924, publicou sob o
nome de “coloboma do nervo optico” a
malformagao que conhecemos com o
nome de papila em campainha (que é sem
duvida um coloboma de nervo 6ptico). A
ilustragao colorida que acompanha o tra-
balho é a melhor que conhecemos da enti-
dade em questao.

Handemann (1929) estudou seis casos
(oito olhos) chamados de displasia papilar
naqual aescavagao papilar era preenchida
por glia sendo que dois casos bilaterais
ocorreram em pai e filho.

Kindler (1970) em dez casos procura
individualizar esta malformagao como
entidade clinica definida batizando-a com
onome de “Morning Glory Syndrome” e
chama a atengao sobre a grande baixa de
visao do olho comprometido, DR nao
regmatogénico (trés casos), estrabismo
(quatro casos) e outras malformagoes as-
sociadas (trave hialoide conectando a es-
cavagao fisiologica com a face posterior
docristalino), microftalmia e sindrome de
clivagem da camara antetior (22 e 5 ca-
sos) nos olhos adelfos, respectivamente.

Seguem-se trabalhos de Hamada &
Ellsworth (1971) com duas observagoes
unilaterais associadas a DR congénito,
Goldhammer e Smith (1975) com dois
casos de papila em campainha associadas
a encefalocele basal. Steinkuller (1975)
contribui com uma observagao na qual o
estudo eletrorretinografico se mostrou al-
terado, potencial visual evocado ausente,
d. axial normal sem evidéncia de depres-
sao ou elevagao papilar a ecografia. Jen-
sen & Kalina (1976) encareceram a baixa
de visao nos cinco casos estudados. Ste-
ahly (1977), em menina de dois anos,
evidenciou um coloboma de nervo 6ptico
sem contudo reconhecer a entidade que
nosocupa: o quadrooftalmoscopicoapre-
sentado é sem duvida de uma papila em
campainhatipica. Brinietal. (1980)estu-
daram minuciosamenteumameninade 15
anos com nistagmo e grande baixa de
visao e um descolamento do neuro-epité-
lioencarecendoa presenga de umestafilo-
maescleral peripapilar e nao de coloboma
do nervo dptico. Kawano e Fujita (1981)

relatam a associa¢aode papila em campai-
nha (OD) e S. de Duane (OE). Azuma e
Uemura (1986) em estudo ortoptico de
trés casos unilaterais mostraram um angu-
lo kappa negativo nos trés: exoforia em
ume esodesvio em dois. Leve heterotopia
macular no olho sindromico. Cordonnier
e cols. (1987) relatam na mesma familia a
ocorrénciade S. de Wyburn-Mason (mae)
e papila em campainha (filho). Sterms et
al. (1987) mostram um caso de papila em
campainha associado com encefalocele
esfenoidal: ipsilateral com a malforma-
¢ao, havialuxagao do cristalinono vitreo,
retina distrofica (DR de longa duragao e
com reaplicagio espontanea), hemiano-
psia temporal total no olho adelfo.

Por ultimo entre os trabalhos brasilei-
ros que pudemos compulsar Abreu e
Abreu (1977) com dois casos e posterior-
mente (1984) os mesmos autores registra-
ram um terceiro caso. Rocha e Oliveira
(1983) contribuem com um caso e por fim
Ottaiano e cols. (1985) relatam cinco ca-
sos. Todas as observagdes sao unilaterais
e com baixa de visao ipsilateral (exceto
Rocha e Oliveira que nao mencionam
acuidade visual de sua observagao).

CASUISTICA E DISCUSSAO

Sao apresentadas nove observagoes
bilateraisda Sindrome da Papilaem Cam-
painha. Dos nove pacientes, oito leuco-
dérmicos e um feodérmico, quatro foram
encaminhados ao nosso Servigo para es-
clarecimento diagnostico, sendo que em
trés casos havia a suspeita de glaucoma.
Um de nds (PSS) examinou a familia de
sete dos nove pacientes, dois deles enca-
minhados ao nosso Servigo. Dos 25 mem-
bros da familia em trés geragdes consecu-
tivas, 23 foram examinados e a malforma-
¢ao papilar foi encontrada em ambos os
olhos dos sete pacientes (em dois, diag-
nostico presuntivo). Dos nove pacientes
portadores dasindrome, oito (89 %) sao do
sexo masculino e apenas um (11%) do
sexo feminino. A idade dos pacientes va-
riou de 28 dias a 80 anos. Dos quatro
pacientes estudados no nosso servigo, em
um a sindrome foi diagnosticada no olho
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Figura 2 — Heredograma mostrando a presenga da Sindrome da Papila em Campainha em homens de trés geragdes consecutivas.
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Figuras 3 e 4—Heredogramas das duas tltimas observagoes. A analise dos heredogramas das Figuras 3 e4 nao permitiu nenhuma conclusao. Considerando as nossas
nove observagoes, chamaa atengao, porém, a ocorréncia esporadica da sindrome no sexo feminino (Fig. 3) diferente do que ocorreu nas casuisticas de Kindlere Jensen

& Kalina em que a prevaléncia da sindrome foi maior no sexo feminino.

direito através da ultra-sonografia B (ha-

via nesse olho um deslocamento total da

retina) (Fig. 8).

Entre os achados que mais se salienta-
ram nas nove observagdes deve-se regis-
trar:

1. Com relagao a heranga: - presenga da
Sindrome da Papilaem Campainha em
ambos os olhos (sindrome bilateral)
de sete dos nove pacientes, pertencen-
tes a trés geragdes consecutivas. A Fi-
gura 2 mostra o heredograma ao qual
pertencem esses sete pacientes. Deve-
serealgar dois aspectosimportantes da
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presente comunicagao: o primeiro, a
bilateralidade da sindrome nas nove
(100%) observagdes enquanto que, na
literatura, 60% dos casos sao unilate-
rais e o segundo, a ocorréncia da sin-
drome em trés geragdes consecutivas,
sempre em individuos do sexo mascu-
lino: um da primeira geragao, um da
segunda e cincodaterceira (dois presu-
miveis), caracterizando uma heranga
autossdmica dominante controlada
pelo sexo. Na literatura compulsada,
Handmann (1929) relatou dois casos
bilaterais da sindrome em duas gera-

¢Oes consecutivas (pai e filho). Todos
os casos relatados na literatura nacio-
nal foramunilaterais e nas observagdes
apresentadas nao constaa investigagao
de antecedentes da malformagao papi-
lar na familia.

. Com relagéo a acuidade visual, ela

pode ser medida em oito pacientes (16
olhos). Em 11 olhos (69%) de seis
pacientes, a acuidade visual corrigida
foi igual a 0,5 (um olho); igual a 0,8
(um olho) e igual a 1 em nove (56%)
olhos (trés sem corregio). Apenas cin-
coolhos (31%) apresentaramacuidade
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visual muito baixa: igual a 0,1 (um
olho); conta dedos a um metro (dois
olnos) e vultos (dois olhos). Num dos
olhos com visao de vultos, havia uma
degeneragiomacular senil. A excegio
de um olho que apresentou uma refra-
¢ao hipermetrdpica, todos os olhos
eram portadores de astigmatismo mio-
pico simples ou composto.
Verificou-se, portanto, nopresente tra-
balho, uma alta percentagem de olhos
(69%) portadores da sindrome com
acuidade visual muito boa, contras-
tando com a maioria dos relatos da
literatura entre os quais os de Hand-
mann (1929),Kindler (1970), Abreu &
Abreu (1977), Abreu Filho & Abreu
(1984) e Ottaiano et al. (1985) que
encontraram grande baixa da visao do
olho comprometido nas suas casuisti-
cas.

. Biomicroscopia - Na grande maioria

dos olhos, os achados biomicroscépi-
cos do segmento anterior foram nor-
mais. O olho direito de um dos pacien-
tes examinados por um de nés (PSS)
apresentava uma opacificagao parcial
do cristalino (nesse olho a acuidade
visual ocotrida era igual a 0,8). Dos
quatropacientesencaminhadosaonos-
so Servi¢o, um apresentava no olho
direito: comea limpida porém com o
dobro da espessura normal, didmetro
comeano horizontal igual a 7 mm (mi-
crocornea), iris hipoplastica com res-
tos filamentares de membrana pupilar
e massa branco-leitosa irregular, vas-
cularizada situada no tergo anterior da
cavidade vitrea sugestiva de persistén-
ciade vitreohaloideu hiperplastico. No
OE didmetro cormeano (H) =9,50 mm,
restos exuberantes de membrana pupi-
lar e um quadro tipico de persisténcia
do vitreo hialoideu.

. Gonioscopia - Das quatro observa-

¢Oes examinadas no nosso servigo, a
excegao do olho direito da terceira ob-
servagao(gonioscopia inviavel), todos
os outros olhos apresentaram-se go-
nioscopicamente normais, comseio ca-
merular do tipo amplo. Na segunda
observagao, verificaram-se, a gonios-
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copia do olho direito, areas de exposi-
¢ao do epitélio pigmentario na perife-
ria da iris. Nas trés primeiras observa-
¢des o estudo da periferia do fundo do
olho revelou-se normal nos 360°. Na
periferia temporal do olho esquerdo da
terceira observagao, verificou-se bran-
€O sem pressao, sugestivo de retinos-
quise periférica.

5. Pressao intra-ocular - A tonometria
da aplanagao apresentou valores da
pressao intra-ocular (Po) dentro dos
limites da normalidade em ambos os
olhos dos quatro pacientes.

Os valores da Po foram: 13 mmHg em
ambos os olhos do primeiro paciente, 14
mmHg em ambos os olhos do segundo, 2
mmHg e 4 mmHg, respectivamente no
olhodireitoe no olho esquerdo doterceiro
(tonometria, realizada sob pentrane em
mascara aberta), 12 mmHg e 10 mmHg,
respectivamente nos olhos direito e es-
querdo do quarto paciente.

Portanto, em nenhum dos pacientes foi
constatada a presenga de glaucoma.

6. Oftalmoscopia e Biomicroscopia do
fundo do olho - Na primeira obser-
vagdo, as papilas eram grandes em
ambos os olhos com emergéncia isola-
da dos vasos tipo esquema de Rollet,
C/D = 0,8 e crescente temporal.

A biomicroscopia, ambos os olhos
apresentavam escavagao rasa e preenchi-
da possivelmente por tecido glial. Macu-
las normais.

Diametros da papila:

Vertical OD=2,0mm OE=1,8mm

Horizontal OD = 1,8 mm OE=1,7mm

Diametros da escavagao papilar:

Vertical OD=14mm OE=1_2mm

Horizontal OD = 1,3 mm OE=12mm
Na segunda observagio, no olho direi-

to a papila apresentava escavagao central

com bordasuperior maisoumenosa pique

e borda inferior em pendente, com tecido

possivelmente glial preenchendo parcial-

mente a escavagao (tipo esquema de Rol-
let). Halo branco peripapilar com grumos
de pigmento na sua supetficie e na da
papila. No olho esquerdo, a papila apre-

sentava-se eliptica com grande eixo hori-
zontal e emergéncia isolada dos vasos
entre o debrum e o tecido possivelmente
glial que preenchia a escavagao que se
apresentava profunda com bordas mais ou
menos a pique.

As maculas apresentaram-se normais
em ambos os olhos.
Diametros da papila:
Vertical OD=18mm OE=2,4mm
Horizontal OD =1,7mm OE=1,9mm

Diametros da escavagao papilar:

Vertical OD=14mm OE=15mm
Horizontal OD =1,4mm OE=1,9mm
(Ver Fig. 5: pai e filho)

Naterceira observagao, noolho direito
havia um descolamento total da retina
possivelmente nao regmatogénico, a reti-
naaderida a massa brancacentalocalizada
no centro do vitreo. Foram vistos os pro-
cessos ciliaresalongados e aderidos a reti-
na perifericamente sugerindo a associa-
¢ao da persisténcia de vitreo hialoideu +
DR néo regmatogénico. No olho esquer-
do, verificou-se discreto quadro de persis-
téncia hiperplasica do vitreo hialoideu
com cordao fino, avascular, partindo da
papila e dirigindo-se para formagao esfe-
réide adossada a regiao nasal superior do
cristalino. Foram visualizadas também
algumas formagdes globdides leitosas si-
tuadas mais temporalmente no interior do
vitreo definitivo. Nao vimos estrutura de
macula neste olho suspeito, pois, de um
coloboma de macula associado. Na quarta
observagao a papila do olho direito apre-
sentava-se grande com escavagao mais ou
menos central, também grande (C/D =
0,5) com emergéncia isolada dos vasos na
borda da escavagao e no debrum. Halo
branco peripapilar quase completo envol-
vido por anel pigmentado também com-
pleto. Havia também anel pigmentado
completo sobre a borda papilar, portanto,
duploanel pigmentado,uminternoe outro
externo em relagao ao halo peripapilar. O
quadro oftalmoscdpico do olho esquerdo
era similar, porém com as seguintes parti-
cularidades: o halo peripapilar era incom-
pleto (ausente de 12 as 5 horas); os vasos
inferiores praticamente emergiam da bor-
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Figura 5 — Fotos das papilas de ambos os olhos de trés pacientes de geragdes consecutivas de Papila em

Campainha (avo, pai e filho).

Asfotos doavo(asduas primeiras, principalmente ado OE) nao sdo boas emface da catarata presente (AO)

e exotropia e degeneragao macular senil no OE.

dada papila e o anel pigmentado interno
era completo enquanto que o externo era
esbatido onde o halo peripapilar estava
ausente.

Os achados oftalmoscépicos do pre-
sente estudo sao similares aos descritos
por Handmann (1929) e Kindler (1970),

ARQ. BRAS. OFTAL. 56, (2), 1993

noquerespeita ao descolamento da retina,
encontrado em um dos olhos da presente
casuistica (olho direito da terceira obser-
vagao), a presenga de anel pigmentado
peripapilar (olho direito da segunda ob-
servagao) e persisténcia hiperplasica do
vitreo hialoideu (terceira observagao).

7. Campos visuais - As Figuras 6 e 7
mostram, respectivamente, os campos
visuais de ambos os olhos das duas
primeiras observagdes. Com excegao
do olho esquerdo da segunda observa-
¢a0, cujo campo visual foi normal, os
outros trés olhos apresentaram altera-
¢Oes campimétricas. Naofoi possivel o
exame dos campos visuais das terceira
e quarta observagdes.

8. Ecografia - Foramrealizados estudos
ecograficos (ecografia A e B) nas duas
ultimas observagdes (Figura 8). Numa
observagao, deve-se salientar que foi
encontrada uma diminui¢ao do diame-
troaxial antero-posterior doolho direi-
to (microftalmia) em relagao ao espec-
trode variagdonormal paraaidade (aos
7 meses de vida foi encontrado um
diametro axial deapenas 13,95 mm). O
olho esquerdo apresentava didmetro
axial dentro dos limites da normalida-
de. Na outra observagao, o didmetro
axial antero-posterior de ambos os
olhos apresentou-se normal.

A ecografia B mostrou nos quatro
olhos uma depressao central ao nivel do
nervo optico correspondente ao colobo-
ma, o que nao esta de acordo com a obser-
vagdo de Steinkuller (1975), na qual o
autor nao evidenciou depressao ou eleva-
¢do central. Eimportante enfatizar oacha-
do de microftalmia no olho direito da
terceira observagao (paciente portador de
sindrome bilateral) enquanto que Kindler
(1970) relatou a presenga da microftalmia
apenas nos olhos nao portadores da sin-
drome nas segunda e quinta observagoes
de sua casuistica.

Handmann (1929) encontroudiametro
corneanode 10 mm em ambos os olhos da
sua quarta observagao.

SUMMARY

We present 9 cases of the Morning
Glory Syndrome that is “Sindrome da
Papila em Campainha”, name that the
authors propose to the Portuguese
Language (the plant’s name in
Portuguese is “campainha”). The main
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Figura 6 — Campos visuais (primeira observagéo — pai).
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Figura 7 — Campos visuais (segunda observagao —filho).
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Figura8-Ecogramas B de ambos os olhos das duas tltimas observagdes: observara depressao colobomatosa ao nivel da papila (namesmadiregao donervo dptico).

aspects of the present study are the
following:

1. Autosomic Dominant Heredity sex
controlled (only male patients in
three consecutive generations) was
present in one family.

2. The syndrome was bilateral in all
cases.

3. The visual acuity was normal or
almost normal in 69% of the cases.

4. Microphthalmia associated to total
Retinal Detachment was present in
one eye.

5. Hyperplastic Persistent Hyaloid
(Primary) Vitreous was present in
both eyes of one patient.

6. Central depression in
correspondence with the optic disc
was found by B-Scan in four eyes.
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