Epifora congénita nos pacientes com sindrome de Down
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RESUMO

Objetivo: Identificar as causas de epifora congénita em pacientes com
sindrome de Down. Métodos: Foram analisados os prontuarios de 695
pacientes com epifora congénita, atendidos no Ambulatério de Vias Lacri-
mais da Clinica Oftalmoldgica da Santa Casa de Misericérdia de Sao Paulo,
de outubro de 1989 a julho de 2005. Todos foram previamente submetidos
a exame oftalmolégico completo e apresentavam como queixa principal
epifora e/ou secre¢@o ocular constante, uni ou bilateral, desde o nascimen-
to. Os pacientes foram divididos em: grupo A, 30 pacientes com sindrome
de Down, e grupo B, 665 pacientes controle. A avaliacao das vias lacrimais
foirealizada com a prova de irrigacdo sob anestesia geral. Resultados: Os
grupos A e B s@o semelhantes estatisticamente quanto a idade (p=0,07),
sexo (p=0,63) eraca (p=0,68). As queixas bilaterais foram mais freqiientes
no grupo A (p=0,0008). A obstru¢do anatdmica das vias lacrimais foi
encontrada em 32,73% do grupo A e em 85,51% do grupo B (p<0,0001).
Conclusao: A maioria das causas de epifora congénita em pacientes com
sindrome de Down é decorrente de bloqueio funcional da bomba lacrimal.
A hipotonia da musculatura palpebral e as alteragdes palpebrais, comuns
a sindrome de Down, sdo as principais hipéteses para essa disfungao, mas
s30 necessdrios estudos posteriores para confirmacao.

Descritores: Doencas do aparelho lacrimal/congénito; Obstrucdo dos ductos lacrimais/
etiologia; Sindrome de Down/complications; Oftalmopatias

INTRODUCAO

A sindrome de Down constitui a alteracdo cromossdmica mais freqiiente
do ser humano. Essa denominagio é resultado da descricdo de Langdon
Down*, médico inglés que, pela primeira vez, descreveu, em 1866, as carac-
teristicas clinicas de uma crianga com essa sindrome. Trés tipos de anoma-
lias cromoss6micas podem ser encontradas: trissomia livre do cromossomo
21, translocac@o e mosaicismo®.

O diagnéstico da sindrome de Down € feito através da cariotipagem
cromossOmica, que pode ser realizada, durante a gestacdo, por andlise
citogenética das vilosidades cori6nicas ou células do liquido amnidtico®.

Embora a base cromossdmica da sindrome de Down seja clara, o motivo
da anomalia cromossdmica ainda € pouco compreendido. O aumento da
incidéncia, com a idade materna avangada, foi primeiro enfatizado por Shuttle-
worth (1909)"* e confirmado em vérios estudos subseqiientes. Sugeriu-se

* Down JLH. Observations on an ethnic classification of idiots. Clinical Lectures and reports by Medical
an Surgical Staff of the London Hospital Resports. 1866;3:259-62. apud®.
#** Shuttleworth GE. Mongolian imbecility. Br Med J. 1909;3:661-5.apud®.
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que, quanto mais antigo for o ovécito, maior serd a chance de
que os cromossomos nio se disjuntem corretamente®?.

Pais de crianga com sindrome de Down t€m risco aumenta-
do de ter outro filho com essa sindrome em gestacdes futuras,
principalmente nos casos de translocagdo; por essa razdo o
aconselhamento genético é importante®®.

No Brasil, aincidéncia é cercade 1,13:1.000 nascidos vivos®.

A sindrome de Down em geral pode ser diagnosticada ao
nascimento ou logo apds, por suas caracteristicas dismorficas,
que variam entre os pacientes, mas sempre produzem um fenétipo
caracteristico. A hipotonia muscular pode ser a primeira anomalia
notada nos neonatos®. Hall, em 1966, encontrou hipotonia em
80% dos recém-nascidos com sindrome de Down. Os pacientes
tém baixa estatura, braquicefalia, pescogo curto, com pele frouxa
na nuca®. A ponte nasal é achatada, as orelhas tém implantacéo
baixa, com aspecto dobrado caracteristico, a boca permanece
aberta, mostrando macroglossia e cheia de sulcos. As pregas
epicantais e as rimas palpebrais obliquas deram origem ao termo
“mongolismo”, que hoje é considerado impréprio e ndo deve ser
usado. As maos sdo curtas e largas e os pés mostram um grande
espaco entre o primeiro e segundo artelhos®.

O quociente de inteligéncia em geral é de 30 a 60. Felizmente,
o desempenho social desses pacientes costuma ser superior ao
que seria de se esperar de acordo com a idade mental; sdo
geralmente lactentes ddceis e criancas alegres e responsivas®®.

As malformagdes cardiacas constituem a principal causa
de mortalidade precoce. As infeccdes das vias respiratdrias
baixas sdo por vezes sério problema e ha um aumento de 15
vezes 1o risco de leucemia!¥,

As alteracdes oculares mais citadas, como caracteristicas da
sindrome, em ordem de incidéncia, sao: rimas palpebrais obliquas,
epicanto, ametropias, anomalias de {ris (manchas de Brushfield),
estrabismo, blefarite, obstrucdo das vias lacrimais, alteracdes re-
tinicas, ambliopia, nistagmo e catarata®>"®.

A epifora é a queixa mais freqgiiente desses pacientes. E im-
portante a diferenciac@o para correto diagnéstico e tratamento.

O lacrimejamento significa hiperproducao lacrimal. A lagri-
ma € secretada em excesso, ndo sendo possivel a drenagem
total. Pode ocorrer em doencas da superficie ocular, palpe-
bras, inflamacdes da dvea e glaucoma congénito®.

A epifora € definida como o transbordamento da lagrima
pela rima palpebral decorrente de seu escoamento insuficien-
te. E o sinal mais freqgiiente das afeccdes do sistema de drena-
gem lacrimal e pode ocorrer em decorréncia de fatores como
ectrépio palpebral, bloqueio funcional da bomba lacrimal e
obstrucdo anatdmica parcial ou total do fluxo lacrimal, em
qualquer nivel do seu trajeto®.

A blefarite é encontrada em cerca de 30% dos pacientes
com sindrome de Down®. Shapiro, France, observaram essa
alteracdo em 46% dos pacientes do seu estudo!?. Catalano
acredita que a alta frequéncia de blefarite, na sindrome, esteja
relacionada com a menor capacidade de combater infec¢des
que essas criangas possuemV.

O funcionamento adequado do sistema lacrimal depende
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da func@o normal do musculo orbicular, do posicionamento
adequado dos pontos e canaliculos lacrimais e da presenca de
vias lacrimais pérvias®'?,

Os achados oculares externos, como a rima palpebral obli-
qua, o epicanto e o estreitamento da distancia interpupilar sdo
as caracteristicas mais fortemente associadas a sindrome de
Down®. Acreditamos que essas altera¢des modifiquem o po-
sicionamento dos pontos e canaliculos lacrimais e prejudi-
quem a acdo do musculo orbicular, comprometendo o funcio-
namento da bomba lacrimal.

A rima palpebral com inclinag@o obliqua foi a caracteristi-
ca ocular mais freqiientemente encontrada nos pacientes com
sindrome de Down, em vérios estudos®>71%19 A medida da
inclinacao da rima palpebral é realizada geralmente pelo méto-
do descrito por Solomon et al'¥. A margem superior de uma
régua transparente é posicionada na base do nariz, nos cantos
mediais de ambos os olhos, e é medido o deslocamento verti-
cal em relag@o aos cantos laterais.

A prevaléncia de obstrucdo das vias lacrimais, em pacien-
tes com sindrome de Down, varia na literatura. Alguns autores
em 1986, encontraram prevaléncia de 30% de alteracdes nas
vias lacrimais®, enquanto Catalano, em 1990, observaram que
a obstrucdo do ducto lacrimonasal é um achado raro e prova-
velmente ndo relacionado a sindromeV.

Alguns autores demonstraram que a obstrucdo anatomica
das vias lacrimais em pacientes com sindrome de Down, ocor-
re entre o saco lacrimal e o ducto lacrimonasal®.

O crescente afluxo de pacientes com sindrome de Down em
nosso ambulatdrio nos dltimos anos e a dificuldade de liberagio
clinica, decorrente das alteragcdes sistémicas, para a propedéu-
tica das vias lacrimais sob anestesia geral, motivou-nos a reali-
zar este estudo retrospectivo, para tentar identificar a real inci-
déncia de obstru¢do anatdomica das vias lacrimais e a neces-
sidade do estudo das vias lacrimais nesses pacientes. Ndo
encontramos na literatura trabalhos abordando esse tema.

OBJETIVO

O objetivo do presente estudo foi identificar as causas de
epifora congénita nos pacientes com sindrome de Down, ava-
liando a incidéncia de obstrugdo anatdmica das vias lacrimais
e bloqueio funcional da bomba lacrimal, assim como comparar
essas incidéncias com a de pacientes controle.

METODOS

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa em Seres Humanos da Irmandade da Santa Casa de
Misericérdia de Sao Paulo, com protocolo nimero 280/05, de
5 de setembro de 2005.

Estudo retrospectivo realizado mediante andlise dos pron-
tuarios de pacientes com menos de 20 anos e epifora congéni-
ta, atendidos no Ambulatério de Vias Lacrimais do Departa-
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mento de Oftalmologia da Santa Casa de Sao Paulo, de outu-
bro de 1989 a julho de 2005.

Foram excluidos do estudo, pacientes atendidos no ambu-
latério de Vias Lacrimais que apresentavam tumor, abscesso
nas vias lacrimais, doencas da superficie ocular ou pélpebras.

Todos foram previamente submetidos a exame oftalmolégi-
co completo e apresentavam como queixa principal epifora e/ou
secre¢@o ocular constante, uni ou bilateral, desde o nascimento.

Os pacientes foram separados em dois grupos: grupo A,
30 pacientes com diagnéstico de sindrome de Down e grupo B,
665 pacientes sem a sindrome.

A média de idade e desvio padrdo em anos dos pacientes,
no momento da realizagdo da prova de irrigacdo das vias
lacrimais, foi de 5,50 +/- 5,59 (0,75 a 19,83) no grupo A e 3,17
+/-2,81 (0,252 19,50) no grupo B.

A distribui¢@o dos pacientes segundo a faixa etaria é mos-
trada no quadro 1.

As caracteristicas da amostra em relacdo ao sexo, raca e
lateralidade das queixas sdo apresentadas no quadro 2.

Os pacientes dos dois grupos foram submetidos & prova
de irrigacdo das vias lacrimais em ambos os olhos, pelo médico
assistente ou estagidrio do servigco de Vias Lacrimais, sob
anestesia geral inalatéria com mdscara laringea.

Ap6s o procedimento anestésico, iniciava-se 0 exame com
a dilatacdo do ponto lacrimal inferior. Uma sonda vesical 6.0
era introduzida na cavidade nasal ipsilateral. Uma canula de
vias lacrimais de didmetro 0,7 mm, conectada a uma seringa de

Quadro 1. Distribuicéo por faixa etaria, no momento da realizacao da
prova de irrigacao das vias lacrimais, dos pacientes do grupo A e B

Idade Grupo A - n (%) Grupo B - n (%)
0-5 anos 19 (63,33) 526 (79,10)
5-10 anos 5 (16,67) 112 (16,84)
10-15 anos 3 (10,00) 21 ( 3,16)
15-20 anos 3 (10,00) 6 ( 0,90)

Grupo A: pacientes com sindrome de Down; Grupo B: pacientes controle.

Fonte: Ambulatério de vias lacrimais do Departamento de Oftalmologia da Santa
Casa de Sao Paulo no periodo de outubro de 1989 a julho de 2005.
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5,0 cc contendo dgua destilada e fluoresceina era introduzida
no canaliculo inferior e a solucdo injetada. A fluoresceina,
diliida em dgua destilada, era usada como corante, para facili-
tar a identificacdo da passagem da solucdo pela sonda nasal.

A passagem de liquido corado pela sonda nasal significa
vias lacrimais pérvias e a epifora é decorrente da funcdo inade-
quada da bomba lacrimal. Se ocorrer distensdo do saco lacri-
mal ou refluxo da solug@o, com ou sem secrecao, pelo canali-
culo superior e/ou inferior conclui-se que existe obstrucdo
anatdmica nas vias lacrimais.

Para andlise dos resultados, foi aplicado o teste de Mann-
Whitney, para comparagdo das idades em anos no momento
da realizagdo da irrigagdo das vias lacrimais e o teste do Qui-
quadrado, para identificar possiveis relagdes entre sexo, raca,
uni ou bilateralidade dos sintomas e incidéncia de obstrucdo
anatOmica das vias lacrimais entre os grupos. Fixou-se em 0,05
ou 5% (p<0,05) o valor de rejei¢do da hipétese de nulidade.

RESULTADOS

Os dois grupos sao semelhantes quanto a idade em anos,
sexo e raca; com respectivos resultados estatisticos: p=0,07;
p=0,63; p=0,68.

Sintomas bilaterais de epifora e/ou secre¢ao ocular cons-
tante foram encontrados em 25 pacientes (83,33%) do grupo A
eem 335 pacientes (50,38%) do grupo B (p=0,0008) (Gréfico 1).

A irrigacd@o das vias lacrimais foi realizada em ambos os
olhos, mas consideramos como dados do trabalho o resultado
da irrigacdo apenas nos olhos com epifora e/ou secrecio
ocular constante. Foram estudados entdo 1.056 olhos, sendo
55 do grupo A e 1.001 do grupo B.

A obstrucdo anatdmica das vias lacrimais foi encontrada
em 18 olhos do grupo A (32,73%) e 822 olhos do grupo B
(82,11%) (p<0,0001) (Gréfico 2).

A agenesia ou imperfuragdo do ponto lacrimal foi encon-
trada em 34 pacientes do grupo B e em nenhum paciente do
grupo A. Esses pacientes foram classificados como portado-
res de obstrucdo anatomica das vias lacrimais.

Quadro 2. Sexo, raca e lateralidade das queixas de epifora e/ou
secrecao ocular constante dos pacientes do grupo A e B

Grupo A - n (%) Grupo B - n (%)

Sexo
Feminino 15 (50) 291 (43,37)
Masculino 15 (50) 374 (56,24)
Raca
Branco 24 (80) 498 (74,88)
Nao branco 6 (20) 167 (25,12)
Lateralidade das queixas
Monocular 5 (16,67) 330 (49,62)
Binocular 25 (83,33) 335 (50,38)

Grupo A: pacientes com sindrome de Down; Grupo B: pacientes controle.
Fonte: Ambulatério de vias lacrimais do Departamento de Oftalmologia da Santa
Casa de Sao Paulo no periodo de outubro de 1989 a julho de 2005.
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Grupo A: pacientes com sindrome de Down; Grupo B: pacientes controle.
Fonte: Ambulatdrio de vias lacrimais do Departamento de Oftalmologia da Santa
Casa de Sao Paulo no periodo de outubro de 1989 a julho de 2005.

Grafico 1 - Porcentagem de queixa uni ou bilateral de epifora e/ou
secrecdo ocular constante nos pacientes dos grupos A e B

Arq Bras Oftalmol. 2007;70(3):423-7
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Grupo A: pacientes com sindrome de Down;Grupo B: pacientes controle.
Fonte: Ambulatdrio de vias lacrimais do Departamento de Oftalmologia da Santa
Casa de Sao Paulo no periodo de outubro de 1989 a julho de 2005.

Grafico 2 - Resultado da prova de irrigacdo das vias lacrimais nos
olhos com epifora e/ou secrecao ocular constante dos pacientes dos
grupos Ae B

DISCUSSAO

O nimero de portadores da sindrome de Down vem au-
mentando sensivelmente, devendo-se possivelmente ao maior
nimero de gestagdes em mulheres acima de 35 anos e ao
aumento da longevidade desses pacientes”319,

O avango tecnolégico da medicina tem propiciado condi¢des
para melhor avaliac@o e tratamento das altera¢des sistémicas na
sindrome de Down™®. O aumento da longevidade se associa com
maior atencdo as outras manifestacdes da sindrome, na perspec-
tiva de melhora da qualidade de vida desses pacientes”.

As alteragdes oculares sdo freqiientes nos pacientes com
sindrome de Down. Dessa forma, o reconhecimento e o trata-
mento precoce dessas alteragdes contribuem sobremaneira
para diminuir as vdrias dificuldades que essas criangas apre-
sentam em sua integracéo social,

Alguns autores encontraram prevaléncia de epicanto em
63% dos pacientes com sindrome de Down de 0 a 5 anos; 61%
de 5 a 12 anos e 36% a partir dos 12 anos, dados semelhantes
aos da literatura®. O epicanto é mais raramente encontrado a
partir dos 10 anos de idade.

Os pacientes com sindrome de Down apresentam distancia
interpupilar menor do que a populacdo geral. Acredita-se que
esse estreitamento esteja relacionado ao diadmetro craniano,
que é menor nos pacientes com essa sindrome®.

Os testes estatisticos mostram que os grupos A e B sdo
semelhantes quanto a idade (p=0,07), sexo (p=0,63) e raca
(p=0,68) o que permite a comparacao dos resultados da prova
de irrigacdo das vias lacrimais entre os dois grupos.

Dos 695 pacientes do nosso trabalho, 4,32% apresentavam
o diagnéstico de sindrome de Down com queixas de epifora.
Isso reflete uma incidéncia maior do que a relatada na literatu-
ra, mas pode ser justificada por ser a Santa Casa de Sao Paulo
um hospital de referéncia nas diversas especialidades.

A média de idade dos pacientes, ao realizar a prova de
irrigagdo das vias lacrimais, foi maior no grupo A. Isso se
deve, possivelmente, a presenca das alteragdes sistémicas
encontradas na sindrome de Down, que posterga a procura
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ao oftalmologista e também dificulta a liberagao clinica para o
procedimento anestésico.

A andlise comparativa da incidéncia de obstrucio anatomi-
ca das vias lacrimais mostrou diferenca estatisticamente sig-
nificante entre os dois grupos (p<0,0001). Observamos, entdo,
que apenas 32,73% dos olhos com epifora congénita do grupo
A, tinham obstru¢@o anatdmica das vias lacrimais, enquanto no
grupo B, isso ocorria em 82,11% dos olhos estudados.

A maioria dos pacientes do grupo A (83,33%) apresentavam
queixa bilateral, enquanto no grupo B apenas 50,38% o faziam.
Essadiferenca também foi estatisticamente significante (p=0,0008).

As alteracdes do posicionamento palpebral, como epicanto,
rima palpebral obliqua, estreitamento da distancia interpupilar e
hipotonia da musculatura palpebral sdo as possiveis causas
para a disfuncio da bomba lacrimal em pacientes com sindrome
de Down. A maior freqiiéncia de queixa bilaterais nesses pa-
cientes reforca a origem sistémica dessa disfunc@o. Sao neces-
sarios, novos trabalhos, com a realizacio de dacriocistografia,
dacriocintilografia, para confirmacdo dessas hipoteses.

CONCLUSOES

Conclui-se que a maioria das causas de epifora congénita
em pacientes com sindrome de Down é decorrente do bloqueio
funcional da bomba lacrimal, diferente do que ocorre em pa-
cientes sem a sindrome, em que a principal causa € a obstrucio
anatdmica das vias lacrimais. Acreditamos que a propedéutica
das vias lacrimais deva ser realizada nos pacientes com sin-
drome de Down, quando houver queixas, pois a obstrucao
anatdmica pode estar presente, necessitando de diagndstico e
tratamento precoce.

ABSTRACT

Purpose: To describe the causes of congenital epiphora in
patients with Down syndrome. Methods: Retrospective study
of 695 patients with congenital epiphora, of the Lacrimal
Sector of the Department of Ophthalmology, Sao Paulo "Santa
Casa", Brazil, between October 1998 and July 2005. This study
analyzed: the main symptom of continuous epiphora or mu-
cous discharge, which affected one or both eyes, since birth.
Subjects were separated in to two groups: group A, with 30
patients with Down syndrome and group B, with 665 control
patients. The lacrimal evaluation was performed by the throw
irrigation test after general anesthesia. Results: Both groups
were statistically similar regarding age (p=0.07), sex (p=0.63)
and race (p=0.68). Bilateral symptoms were more frequent in
group A (p=0.0008). Anatomic obstruction of the lacrimal ca-
nal was present in 32.73% of group A and in 85.51% of group
B (p<0.0001). Conclusions: The most frequent cause of con-
genital epiphora in Down syndrome is due to functional block
of the lacrimal pump. Eyelid muscle hypotony and eyelid
changes, common in Down syndrome, is the main hypothesis
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