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Marco Aurélio Lana-Peixoto RESUMO

Esta é a segunda parte de uma revisao da literatura do sistema visual
sensorial. O autor seleciona artigos publicados na literatura entre os anos
de 1997 e 1999 relacionados aneurorretinites, neuropatia dpticacompressiva,
tumores do nervo dptico, pseudotumor cerebral, neuropatias Opticas
hereditarias, hipoplasia do nervo éptico, drusas do disco 6ptico, neuropatia
optica téxica, neuropatia 6ptica traumatica, outras neuropatias épticas e
doengas retinianas, doengas do quiasma O6ptico e do trato optico, assim
como alteracdes geniculares e retrogeniculares, incluindo os distiirbios
visuais corticais. Os artigos sdo apresentados e comentados quanto as
suas conclusdes, alcance e relagdes com o conhecimento previamente
estabelecido.
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NEURORRETINITES

Neurorretinite ¢ uma forma de neuropatia éptica caracterizada por edema
do disco Optico na presenga de exsudatos peripapilares e maculares fre-
qlientemente formando uma estrela macular completa ou parcial. A inflama-
cdo vitrea é, em geral, discreta. A maioria dos casos ¢ unilateral e ha
freqiientemente um defeito pupilar aferente relativo. As recorréncias sio
incomuns. As causas mais comuns de neurorretinite incluem Bartonella
henselae, Treponema pallidum, Toxoplasma gondii, Toxocara canis,
Borrelia burgdorferi, Leptospira e paramixovirus. Alguns casos de
neurorretinite por tuberculose também tem sido descritos. Stechschulte et
al.Vdescreveram uma mulher de 43 anos de idade com queixa de diminuicéo
da visdo no olho direito, AV OD 20/30 OE 20/20, edema moderado do disco
optico a direita e exsudatos retinianos formando uma estrela macular parci-
al. A serologia para sifilis, enzima conversora da angiotensina e RX de térax
foram negativos. A paciente voltou trés meses depois queixando piora da
visdo. Nesta ocasido a visdo de OD era 20/25 e de OE 20/200. O exame
fundoscépico revelou inflamacao vitrea discreta, edema moderado do disco
optico e coroidite multifocal em ambos os olhos. Havia descolamento
exsudativo da retina envolvendo a fovea esquerda. O PPD demonstrou uma
induracdo de 15mm com dermatolise. O RX de térax foi repetido e ndo
demonstrou anormalidades. O exame do LCR foi normal. A paciente foi
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tuberculosa € rara, em geral ocorrendo em conseqiiéncia de
coroidite adjacente ou proxima. Os autores enfatizam que sua
paciente é Unica, no sentido de ter apresentado inicialmente a
neurorretinite. Os autores também enfatizam que o diagndsti-
co de tuberculose ocular € freqlientemente dificil, sendo base-
ado, na maioria dos casos, na evidéncia clinica de infeccao
pulmonar ou extrapulmonar, concorrente ou passada. Os exa-
mes que ap6iam o diagndstico de tuberculose ocular incluem
RX de térax positivo, exame de escarro, PPD fortemente reator,
exame positivo na urina, sangue ou LCR, e uma bidpsia positi-
va de tecido extraocular. Os autores também enfatizam que a
tuberculose ocular também pode ocorrer com RX de térax
normal e mesmo na auséncia de infec¢o sistémica detectavel.
Infeccdo por tuberculose deve ser considerada, portanto, en-
tre as causas de neurorretinite.

A doenca da arranhadura do gato é uma infeccao sistémi-
ca causada pelo bacilo gram-negativo Bartonella henselae,
transmitida através da mordida ou arranhadura de gato. A
doenga, em geral, se apresenta como uma linfadenite cronica
benigna embora envolvimento do SNC, incluindo neurorretinite
e neuropatias cranianas tém sido relatadas. Neuroretinite por
doenca de arranhadura do gato foi descrita em cinco pacientes
por Reed et al.®. Todos pacientes tinham histdria de contato
com gato e idades entre 19 a 43 anos. Febre, adimamia e
diminuicdo da visdo foram os sintomas predominantes. A AV
nos olhos afetados variou de 20/25 a conta dedos. Todos os
pacientes apresentavam papilite a época do exame inicial, e 5
dos 7 tinham estrela macular. Pontos brancos, hemorragias e
exsudatos algodonosos estavam presentes de maneira varia-
vel. Ap6s tratamento com doxiciclina e rifampicina a acuida-
de visual retornou a 20/20 em seis pacientes e a 20/30 em um.

Thompson et al.®) descreveram uma mulher de 40 anos de
idade com doenca da arranhadura do gato e neurorretinite. A
paciente apresentava também paralisia facial periférica. O exa-
me neuro-oftalmoldgico revelou uma AV de 20/30 em OD e 20/
15 em OE, com diminui¢io da visdo cromética em OE e presen-
ca de pequeno escotoma central em OD. O exame oftalmoscé-
pico revelou edema do disco 6ptico e presenca de estrela
macular em OD, enquanto a fundoscopia em OE foi normal. A
paciente ndo apresentava lesdes cutineas, linfadenopatia cer-
vical nem aumento da glandula parétida. Cinco dias mais tarde
a paciente desenvolveu paralisia facial periférica direita. Os
exames laboratoriais revelaram serologia positiva (elevagdo de
IgM) para B. henselae. A paciente apresentava histéria de
arranhadura de gato cerca de cinco semanas antes da perda de
visdo. Os autores ndo comentam a respeito da conduta tera-
péutica, mas relatam melhora da acuidade visual para 20/15
AO e resolucdo da estrela macular em OD, assim como da
paralisia facial periférica. Eles comentam que este € o primeiro
caso de neuroretinite por doenga da arranhadura do gato
associada a paralisia facial periférica em pacientes adultos. A
paralisia facial foi mais provavelmente causada por vasculite
do nervo ou por irritacdo das estruturas nervosas ou vascula-
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res por uma glandula parétida inflamada e aumentada de volu-
me. Este caso demonstra que a doenga da arranhadura de gato
deve ser considerada em pacientes com neuroretinite associa-
da a paralisia de nervo facial.

Kerkhoff et al.® fizeram revisdo do curso clinico de 13 pa-
cientes com bartonelose ocular presumida. Trés dos 13 pa-
cientes ndo revelaram exposi¢do a qualquer animal. Nove pa-
cientes apresentaram neurorretinite e quatro tinham panuvei-
te. O limite inferior para a serologia positiva foi 1:900 para IgG
e maior que 1:250 para IgM. Todos os pacientes apresentavam
extravasamento de fluoresceina no disco éptico. A maioria
dos pacientes foi tratada com combina¢do de doxiciclina e
rifampicina, embora a eficdcia destes antibidticos ndo esteja
documentada. Exame de "follow-up" seis meses depois de-
monstrou que 17% dos olhos afetados tinham uma AV menor
que 20/100, devido a atrofia 6ptica e edema macular cistéide. A
AV melhorou duas ou mais linhas da escala de Snellen em 53%
dos olhos afetados.

Oclusdo de ramo da artéria central da retina foi descrita por
Gray et al.® em um homem de 21 anos de idade com doenga da
arranhadura do gato. A visdo melhorou de movimento de mao
a20/400 ap6s tratamento com doxiciclina, rifampicina e corti-
costerodides.

Solley et al.®® avaliaram os achados do exame do segmento
posterior do olho na doenga da arranhadura do gato em 24
pacientes (35 olhos). Os pacientes tinham idade entre 9 e 57
anos com médiade 31 anos. Havia 15 mulheres e 9 homens. Em
11 pacientes o envolvimento foi bilateral. Vinte dois dos 24
pacientes tinham histdria de exposi¢do a gatos, enquanto os
outros dois negavam qualquer exposi¢do. Em ambos pacien-
tes os exames laboratoriais evidenciaram infec¢ao por Barto-
nella. Os sintomas mais comuns incluiram adinamia (67%), dor
de cabeca (33%), nauseas (29%), vOmitos (21%), sintomas
respiratorios superiores (17%), artralgias (8%) e diarréia (8§%).
54% dos pacientes apresentavam febre, e 29% linfadenopatia.
A queixa ocular mais comum foi baixa de visdao, em 66% dos
pacientes, mas outros sintomas como flashes de luz, bolas
flutuantes, fotofobia e obscurecimento da visdo foram tam-
bém relatados. Nenhum dos pacientes queixou dor ocular es-
pontanea ou a movimentagao dos olhos. A AV ao exame inicial
variou de 20/15 a conta dedos com mediana de 20/40. A AV
final variou de 20/15 a conta dedos com mediana de 20/20. As
anormalidades encontradas nos exames do segmento poste-
rior foram lesdes brancas retinianas ou coroidais em 83% dos
olhos. Edema do disco foi encontrado em 46% e estrela macu-
lar em 43% dos olhos. Edema bilateral do disco foi também
observado em alguns casos, mas ndo houve qualquer pacien-
te com estrela macular bilateral. Edema seroso da retina foi
visto em 20% dos olhos, inflamacgdo vitrea em 20%, obstrucio
de ramo da artéria central da retina em 11%, e obstru¢cdo em
ramo venoso em 3%. Inflamacdao intensa da cabeca do nervo
optico foi encontrada em 9%. Nao houve diferenga na AV em
pacientes tratados e ndo tratados. Os autores concluiram que



Neuro-Oftalmologia. Sistema sensorial - Parte I1. Revisao 1997 - 1999

retinite e coroidite foram as manifestagdes oculares mais co-
muns na doenga de arranhadura do gato, mas que um grande
nimero de outras alteragdes pode ser encontrado.

Outra importante neurorretinite no Brasil é a neurorretini-
te subaguda unilateral difusa (DUSN), uma sindrome clinica
ocasionada por um nematddeo que erra por meses no espaco
retiniano ocasionando diminui¢@o da visdo, vitreite, papilite e
lesdes recorrentes e evanescentes branco-acinzentadas na
retina externa. Em estdgios tardios a DUSN é caracterizada por
perda visual progressiva, atrofia dptica, afilamento dos vasos
retinianos e alteracdes degenerativas do epitélio pigmentar da
retina. A DUSN & classicamente unilateral, mas Souza et al.?”
descreveram uma menina branca de 10 anos de idade com
histéria de perda de visdo progressiva no olho esquerdo, e
posteriormente no olho direito. O exame visual revelou AV 20/
400 OD e PL em OE. Havia poucas células no vitreo anterior de
ambos os olhos e o exame fundoscépico revelou atrofia 6pti-
ca, afilamento e esbranquicamento das artérias retinianas e
degeneracgdo focal e difusa do epitélio pigmentar da retina em
ambos os olhos, mas de maneira mais intensa em OE. A pre-
senca do nematédeo no espago subretiniano foi documentada
em ambos os olhos. Exame serolégico para Toxocara canis foi
fortemente positivo e a crianga apresentava exame de fezes
com a presenca de Ascaris lubricoides. Tratamento com laser
levou a melhorada AV em OD para 20/80, com melhora campi-
métrica bilateral. Os autores comentam que este é o primeiro
paciente documentado com DUSN bilateral. Eles enfatizam
que deteccdo precoce do nematédeo e sua destruicdo com
fotocoagulagc@o podem evitar perda visual grave.

Tem sido observado que a DUSN € causada por nematd-
deo de dois diferentes tamanhos ocorrendo em diferentes
dreas geogrdaficas. Na regido sudeste dos Estados Unidos e na
América do Sul o neomatédeo que causa a DUSN mede usual-
mente de 400u a 700u; enquanto no nordeste e centro-oeste
dos Estados Unidos e na Alemanha o nematddeo € maior, com
cerca de 1500 a 2000u. Cialdini® descreveu no Brasil um pa-
ciente com 15 anos de idade com DUSN em que um nematddeo
moével branco medindo entre 1500 a 2000y foi visto na retina
nasal do olho esquerdo. O nematddeo foi identificado como
provavel Baylisacaris procyonis tendo sido destruido por
fotocoagulag@o. Cialdini comenta que no Brasil neomatédeos
medindo entre 400 a 700u tem sido encontrados em pacientes
com DUSN. Ele comenta que o B. procyonis € um verme
intestinal de carnivoros inferiores que pode medir de 300 a
2000y, e que segundo Kazacos et al.?, os diferentes tamanhos
do neomatédeo encontrados em casos de DUSN, podem ape-
nas refletir diferentes estdgios da larva. Os autores, no entan-
to, enfatizam que diferente espécie de neomatédeos deve ser
considerada como candidatos potenciais para o desenvolvi-
mento da DUSN.

A perineurite optica é uma sindrome rara caracterizada
por inflamagao da bainha do nervo 6ptico. Ela é freqiientemen-
te bilateral e causa edema do disco 6ptico, mas ndo ha aumen-
to da pressdo liqudrica nem disfungdo visual exceto pela pre-
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senca de aumento da mancha cega. Sifilis € uma das causas
mais comuns de perineurite 6ptica, embora sarcoidose e infec-
¢oes durais tem sido relatadas. Muitas vezes, no entanto, a
causa ndo ¢ determinada e, nestes casos, a doenca é denomi-
nada idiopdtica. Nakamura et al."? descreveram trés pacien-
tes com diagndstico de perineute 6ptica em que infeccdo sifili-
tica foi afastada. Dois dos pacientes tiveram boa resposta ao
tratamento corticoterdpico e boa recuperacio visual, enquan-
to o terceiro paciente evoluiu com desenvolvimento de NOIA
em um dos olhos, provavelmente coincidente com a existéncia
de hipoplasia do disco 6ptico. Os pacientes apresentavam
edema do disco 6ptico e aumento da mancha cega, com pres-
sdo liquérica normal, mas pleocitose no LCR. A patologia da
perineurite 6ptica é caracterizada por uma leptomeningite com
invasdo da bainha do nervo 6ptico por células inflamatdrias e
envolvimento da periferia do nervo, em continuidade com o
processo inflamatério. As por¢des mais centrais do nervo sio
poupadas. Os autores alertam que ha varias condi¢des que se
apresentam com sinais semelhantes a perineurite 6ptica, in-
cluindo vasculite do disco 6ptico, neuropatia 6ptica diabética,
sindrome da grande mancha cega, sindrome dos pontos bran-
cos evanescentes, neurite optica, neuropatia éptica infiltrativa
e sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH). Os autores ain-
da chamam a aten¢do para a presenca de condicdes pré-exis-
tentes como hipoplasia do disco ou outras anomalias anatomi-
cas que ocasionam a compressdo das fibras dpticas, fazendo
com que a perineurite 6ptica desencadeie a NOIA, como num
de seus pacientes.

NEUROPATIA OPTICA COMPRESSIVA

Paquimeningite hipertréfica craniana ¢ uma doencga rara
que freqiientemente se apresenta com envolvimento de multi-
plos nervos cranianos. Nesta doenca, que se caracteriza por
espessamento e infiltrado inflamatério da dura-mater craniana,
o nervo 6ptico e o dpice da 6rbita sdo ocasionalmente envolvi-
dos. Um grande nimero de condi¢des pode ocasionar paqui-
meningite, tais como: traumatismos, infec¢cdes bacterianas,
fingicas e virais, doengas inflamatdrias como artrite reumat6i-
de, sarcoidose, sinusite, otite média, granulomatose de Wege-
ner, empiema epidural, arterite de células gigantes, poliarterite
nordosa e doenga mista do tecido conetivo e ainda processos
téxicos como a injecdo de acetato de metilprednisolona intra-
tecal. A maioria dos casos de paquimeningite hipertréfica cra-
niana é, porém, idiopatica. Girkin et al."" descreveram um caso
de paquimeningite hipertréfica craniana com envolvimento
unilateral do nervo 6ptico secunddaria a infec¢do por Pseudo-
monas aeruginosa. O paciente era um homem de 60 anos de
idade que apresentou disfonia, disfagia, paralisia facial, parali-
sia do sexto nervo e hipoacusia bilateral. Houve perda de
visdo no olho direito. Exame de IRM demonstrou espessamen-
to da dura-mater na borda esfenoidal direita, dpice petroso e
clivus, assim como intensificacdo do sinal apds a infusdo de
gadolinio. Sinal com densidade de tecidos moles, aumentando
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ap6s infusdo de gadolinio foi também encontrado no seio
cavernoso direito e dpice da 6rbita direita. A biépsia da menin-
ge revelou processo cronico inflamatério ndo granulomatoso
associado a presenca de bactérias Gram negativas. A morfolo-
gia da bactéria foi consistente com a espécie pseudomonas e
as culturas dos tecidos demonstraram Pseudomonas aerugi-
nosa. O paciente foi tratado com tobramicina e ceftazidime
com acentuada melhora do quadro. A AV melhorou de nio
percep¢do luminosa a movimentos de mio. Os autores comen-
tam que este € o primeiro caso de paquimeningite hipertréfica
craniana secunddria a Pseudomonas aeruginosa relatado na
literatura.

A neuropatia 6ptica em linfomatose granulomatosa foi
descrita por Forman e Rosenbaun?. A paciente era uma
mulher de 41 anos de idade que apresentou inicialmente dimi-
nui¢do da AV no olho esquerdo. O exame demonstrou AV 20/
100, diminuicdo da visdo cromdtica e edema do disco éptico
neste olho. A perda de visdo progrediu até auséncia de per-
cepcdo luminosa no olho esquerdo. Por causa de dispnéia
progressiva e infiltrados pulmonares a paciente foi submetida
a bidpsia pulmonar que foi consistente com o diagndstico de
granulomatose linfatéide, com células linféides atipicas, imu-
nopositivas para marcadores de células T. Depois da morte da
paciente, como conseqiiéncia de insuficiéncia respiratéria, o
exame andtomo-patolégico do nervo éptico demonstrou infil-
tracdo por linfécitos atipicos imunopositivos para marcadores
de células T. Os autores chamam a atencdo para a necessidade
de investigacao de doencga sistémica em pacientes com quadro
semelhante a neurite 6ptica, mas com perda progressiva da
visdo ou outros achados atipicos.

Pneumosinus dilatans (PSD) é uma doenga rara caracteri-
zada por expansdo anormal de um seio paranasal aerado. A
causa da expansdo do seio € uma obstru¢do parcial do dstio
do seio, com formac¢do de um mecanismo valvular que permite
a passagem e o acimulo de ar dentro do seio com sua expan-
sdo progressiva. O PSD pode ser primario ou ocorrer secunda-
riamente a varias doencas tais como meningiomas, malforma-
¢cdes craniofaciais, cistos aracndideos da base do crinio e
glaucoma de pressdo normal. Vdrias complicacdes neuro-
oftalmoldgicas tem sido descritas no PSD, como neuropatia
Optica compressiva, proptose, diplopia, dor periocular e oftal-
moplegia. Carta et al."® publicaram um caso de um paciente de
72 anos de idade que apresentou perda de visdo progressiva,
proptose e diplopia. A TC demonstrou grande quantidade de
ar na orbita direita em continuidade com o seio frontal ipsilate-
ral. Cirurgia endoscépica foi realizada eliminando o mecanis-
mo valvular. O paciente recuperou completamente. Os autores
enfatizam que a cirurgia endoscépica € 1til na recuperagido dos
defeitos neuro-oftalmolégicos ocasionados pelo PSD de natu-
reza primaria.

Um outro caso de neuropatia ptica compressiva foi relata-
do por Burton et al."®. A paciente de 21 anos de idade apre-
sentava fibrodisplasia do esfendide com compressdao do ner-
vo Optico ocasionando perda visual, papiledema e atrofia 6p-
tica, sinusites e dismorfismo facial.
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O nervo O6ptico intracraniano guarda uma intima relagcao
anatdmica com o segmento supraclindideo da artéria
carotida interna. A compressdo anatomica do nervo por esse
segmento da artéria carétida interna é freqiientemente encon-
trada em pacientes assintomadticos através de estudos de IRM.
Este achado por si sé é desprovido de qualquer importancia
clinica™. No entanto, hd pacientes com sintomas e sinais de
neuropatia dptica progressiva nos quais outros mecanismos
etiolégicos ndo sdo identificados. Jacobson!® estudaram as
caracteristicas clinicas e o progndstico de um grupo de pa-
cientes com sinais de imagem de compressdo do nervo ptico
pelo segmento supraclindideo da artéria carétida interna e nos
quais nenhuma outra causa foi identificada para explicar a
perda de visdo. Este grupo de pacientes foi composto de 8
mulheres e 10 homens, com idades entre 28 a 86 anos (idade
mediana de 72 anos). Dez dos 18 pacientes tinham hipertensao
arterial. Doze pacientes tinham neuropatia 6ptica unilateral e 6
tinham neuropatia optica bilateral. Um dos pacientes apresen-
tou uma sindrome da fissura orbitdria superior por compressao
de uma artéria cardtida com dolicoectasia. Outro paciente
apresentou paralisia do nervo oculomotor ocasionada por
dolicoectasia da carétida. Um terceiro paciente apresentou
hemianopsia bitemporal associada a compressao bilateral dos
nervos, imediatamente anterior ao quiasma. A maioria dos
pacientes apresentava defeitos campimétricos caracteristicos
de lesdo do feixe de fibras nervosas. Escotoma central e perda
total da visdo central foram observados em 25% dos olhos
afetados. A maioria dos pacientes apresentava atrofia dptica
com presenga de uma grande escavagdo do disco. Progressao
da perda visual ocorreu lentamente. Os autores concluiram
que, embora incomum, a compressao dos nervos opticos intra-
cranianos pelas artérias cardtidas deve ser considerada em
pacientes com neuropatia Optica unilateral ou bilateral, de
cardter progressivo, em que outra causa ndo seja encontrada.
Eles enfatizam que a IRM com cortes coronais é especialmente
util para confirmar a compressao anatdmica da artéria carétida
sobre o nervo 6ptico e que embora muitos pacientes afetados
tenham escavac@o aumentada e defeitos campimétricos seme-
lhantes aqueles encontrados no glaucoma, a maioria tem si-
nais adicionais atipicos para o glaucoma.

As manifestagdes neuro-oftalmoldgicas do carcinoma ade-
ndide cistico foram revistas por Lee et al.!'”. Um dos pacientes
relatados tinha grave perda visual secunddria a envolvimento
do nervo 6ptico. Os autores chamam a atencio que exoftalmos,
dor e paralisias oculares podem ocorrer, e que o diagndstico é
freqiientemente confundido com pseudotumor de 6rbita. O tra-
tamento € cirtirgico com ressecc¢io do tumor e radioterapia.

TUMORES DO NERVO OPTICO

Os tumores das vias Opticas estdo freqiientemente asso-
ciados a NF1. As anormalidades visuais e oculares em 75 pa-
cientes com neurofibromatomatose foram revistas por Cas-
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tanheira-Dinis et al."®. Anormalidades do olho e da O¢rbita,
incluindo nédulos de Lisch, gliomas das vias Opticas, opaci-
dades do cristalino, hamartomas retinianos, displasia esfenoi-
dal, e glaucoma congénito ocorreram em 42 (56%) dos pacien-
tes. Deste grupo de pacientes com achados anormais 11
(26,2%) apresentavam anormalidades da funcdo visual. Dimi-
nui¢do da AV foi a alteragdo mais comum, ocorrendo principal-
mente na presenca de gliomas das vias 6pticas. Nistagmo,
estrabismo, defeitos do campo visual e da visdo cromdtica
também foram observados. Uma vez mais, os autores enfatiza-
ram a importincia do diagndstico precoce e das revisdes
neuro-oftalmoldgicas periédicas em pacientes com neurofi-
bromatose.

Considera-se hoje que somente gliomas progressivos asso-
ciados a NF1 devem ser tratados, e como a cirurgia é geralmen-
te incompleta, as solugdes terapéuticas repousam principal-
mente na quimioterapia e radioterapia. A quimioterapia é, em
geral, o tratamento de primeira escolha em criangas abaixo de
trés anos de idade, mas é seguida por relapsos em quase a
metade das criancgas tratadas. Em criancas acima de trés anos de
idade a radioterapia é o tratamento de escolha, assim como
naquelas criangas refratdrias a tratamento quimioterapico. As
complicagdes da radioterapia incluem deficiéncias neuroen-
décrinas e cognitivas, especialmente em criancas novas. Re-
comendacdes para a conduta, seguimento e tratamento de glio-
mas das vias 6pticas em criangas com neurofibromatose do tipo
1 (NF1) foram publicadas por Listernick et al."®. O autores
fizeram um revisdo da patologia, genética molecular e das
caracteristicas clinicas e de IRM dos gliomas das vias dpticas
associados a NF1 e propuseram linhas de conduta para criangas
assintomaticas, enfatizando a importancia do exame oftalmol6-
gico periédico. A conduta em criancas com gliomas Opticos
sintomaticos estd centralizada no seguimento cuidadoso que
inclui exames periddicos oftalmolégicos e de IRM.

Haé uma preocupacgdo especial em relacdo a vasculopatia
oclusiva apds o tratamento radioterdpico para tumores cere-
brais. Para definir a incidéncia desta complica¢ao em criangas
irradiadas como tratamento de gliomas dpticos, Grill et al.?”
reviram os prontudrios de 69 criangas com gliomas 6pticos
tratadas com radioterapia. Treze das 69 criancas deste estudo
tinham desenvolvido sinais clinicos e radioldgicos de vascu-
lopatia oclusiva apés radioterapia, dentro de um intervalo
mediano de 36 meses. A ocorréncia de complicagdo cerebro-
vascular induzida pela radioterapia foi maior em criangas mais
jovens e naquelas que apresentavam NF1. O padrao radiolégi-
co tipico desta complicacdo é semelhante a encontrada na
doenca de Moya-Moya. As alteracdes histologicas, em geral,
se caracterizam por espessamento fibroso da intima. E possi-
vel que a les@o dos vasa vasorum seja um mecanismo subja-
cente a lesdo induzida pela radioterapia nas artérias de maior
calibre. Os autores enfatizam que outras solucdes terapéuti-
cas devem ser consideradas e que a radioterapia deve ser
evitada ou protelada. Se a radioterapia for inevitdvel, segui-
mento longitudinal dos vasos cerebrais deve ser realizado
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durante o primeiro ano apds o tratamento. A angiografia é o
padrdo ouro para o diagnéstico da doengca de Moya-Moya. Os
autores concluem que a NF1 € o principal fator de risco para a
vasculopatia cerebral oclusiva induzida por irradiag¢do, em cri-
ancas com gliomas da vias 6pticas. A incidéncia desta compli-
cacdo nesta populacdo pode ser de até 30%. Portanto, esse
tratamento deve ser proposto somente para criangas com tu-
mores realmente progressivos apds um periodo significativo
de observacao, e que a terapéutica por irradiacdo néo deve ser
mais usada como primeira escolha para gliomas 6pticos pro-
gressivos em criancas com neurofibromatose em qualquer ida-
de. Quando inevitdvel, a irradia¢do deve ser seguida por cui-
dadoso "follow-up" para detectar sinais preliminares de doen-
¢a vascular oclusiva e prevenir infartos cerebrais.

Meningiomas das vias Opticas anteriores representam 2,5
a 18% de todas os meningiomas e 10% de todos os tumores
primdrios da 6rbita. Acredita-se que os meningiomas das vias
Opticas anteriores apresentam maior taxa de recorréncia que
os meningiomas de outros locais. Stafford et al.?" reviram os
prontudrios de 581 pacientes com meningiomas ressecados
cirurgicamente, identificando 43 casos de meningiomas das
vias Opticas. Os autores observaram que os meningiomas das
vias Opticas estavam associados com a maior taxa de recorrén-
cia que os meningiomas de outras localizagdes. Os fatores que
podem explicar a maior taxa de recorréncias sdo a idade abaixo
de 40 anos, o sexo masculino e a presenga de maior quantidade
de figuras de mitose. Comparados com os meningiomas de
outros locais, os meningiomas das vias épticas apresentaram
maior taxa de crescimento em placa, maior indice de resseccao
subtotal e idade mais jovem ao diagndstico, todos podendo
contribuir para a maior taxa de recorréncia. Os autores enfati-
zam que os meningiomas das vias Opticas anteriores devem
ser tratados cirurgicamente quando sintomaticos. A radiotera-
pia deve ser considerada no tratamento destes tumores quan-
do a preservacgdo da visdo € considerada ou quando a morbi-
dade cirdrgica for elevada.

PSEUDOTUMOR CEREBRAL

O pseudotumor cerebral (PTC) ou hipertensao intracra-
niana idiopdtica (HII) ¢ uma doenca caracterizada por au-
mento da pressdo intracraniana, sem evidéncia de lesdo ex-
pansiva intracraniana, aumento dos ventriculos ou anormali-
dades do LCR, ocorrendo mais comumente em mulheres obe-
sas em sua segunda a quarta década de vida. Poucos sdo os
estudos histopatolégicos do nervo Optico nesta condicdo.
Horgan et al.?» descreveram os achados clinicos e patoldgi-
cos em um caso HII. O paciente era um homem de 51 anos de
idade com histéria de cefaléia, perda visual, papiledema e
surdez. Os exames de imagem foram normais e a pressio
liquérica estava elevada. O exame de LCR foi normal. O pacien-
te foi tratado com derivacdo ventriculo-peritoneal, com con-
trole da sintomatologia. Onze anos depois o paciente faleceu
por infarto do miocérdio, tendo a autépsia demonstrado acen-

Arq Bras Oftalmol 2002;65:265-84



270 Neuro-Oftalmologia. Sistema sensorial - Parte Il. Revisdo 1997 - 1999

tuada atrofia dos nervos 6pticos e perda axonal quase total,
principalmente na periferia do nervo. A porcdo prelaminar dos
nervos Opticos estava espesada por gliose e capilares
hialinizados, que ndo haviam sido descritos anteriormente
nesta condicdo.

De acordo com os Critérios Modificados de Dandy o diag-
néstico de PTC requer a presenca de pressdo liquérica a
puncgdo lombar acima de 250 ml de H,0O. No entanto, Green et
al.®¥ descreveram um caso de uma mulher de 18 anos de idade
hospitalizada para tratamento de depressdo que tinha pa-
piledema bilateral. Ela apresentava cefaléia recorrente e dor
ocular. Os exames de imagem foram normais. O exame do liquor
revelou pressdo de abertura de 150 ml de H,O com constituin-
tes sem anormalidades. As crises de cefaléia e os distirbios
afetivos cederam completamente apds a puncdo lombar. Os
autores enfatizam que pacientes com pressao liquérica inicial
abaixo de 250 ml de H,O, com sinais e sintomas de PTC, podem
responder a terapia com acetalozamida e punc¢ao lombar. Eles
também sugerem que a depressao pode ser um sintoma menor
ou pode ser exacerbada em pacientes com PTC.

O diagnéstico de PTC € de exclusdo. Os critérios clinicos
de diagnéstico incluem sinais e sintomas de hipertensio intra-
craniana, exame de imagem normal e LCR normal, com aumento
da pressdo. Lee et al.?¥ relataram dois pacientes do sexo
feminino que tiveram o diagndstico de PTC com base na pre-
senca de hipertensdo craniana e TC normal. Por causa do
curso clinico progressivo a primeira paciente foi submetida a
IRM que demonstrou a presenca de meningioma da tércula.
Na segunda paciente a angiografia cerebral revelou a presen-
ca de malformacao arteriovenosa da dura-mater. Os autores
concluem que a TC sem contraste normal ndo tem suficiente
valor para afastar a obstrucdo parcial dos seios durais por
meningioma ou por malformacao arteriovenosa dural. Portanto
a TC com contraste, a IRM e em alguns casos a angiografia
cerebral devem ser solicitadas em casos de suspeita de PTC
com manifestacdes clinicas atipicas.

A HII pode ocorrer na auséncia de papiledema, como foi
demonstrado no relato de Krishna et al.®>. Os possiveis meca-
nismos para a auséncia de papiledema nesta condicao inclui o
bloqueio da pressdo do LCR ao nivel do canal 6ptico, evitan-
do, assim, edema dos discos 6pticos localizados distalmente.
Os autores enfatizam a importancia de considerar a possibili-
dade de HII em jovens com cefaléia e paralisia unilateral ou
bilateral do VI nervo mesmo na auséncia de papiledema.

Um estudo retrospectivo da fungdo visual de pacientes
com HII foi realizado por Rowe e Sarkies®®. Estes autores
seguiram 36 pacientes com HII por seis meses a trés anos. Eles
compararam a funcdo visual, através da AV, perimetria de
Goldmann e Humphrey e teste de sensibilidade ao contraste.
Durante o estudo cada paciente teve seus dois olhos testados
pelo menos em duas ocasides, resultando em 150 testes usan-
do os trés pardmetros. Neste periodo a perimetria foi anormal
em 94%, a AV em 33% e a sensibilidade ao contraste em 25%.

Paralisia do quarto nervo pode também ser a manifestacio
inicial da HII, como foi observado em trés pacientes descritos
por Speer et al.®?,
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Amaurose evocada pelo olhar, mais comumente associada
com lesdes expansivas orbitdrias ou meningioma do nervo 6p-
tico foi relatada pela primeira vez como uma manifestaco inicial
rara da HII por O’Doffy et al.?®. Os autores descreveram um
paciente de 46 anos de idade com perda visual recorrente no
olho esquerdo. Os episddios ocorriam durante o olhar para a
esquerda. Cefaléia, nduseas e obscurecimentos visuais transi-
térios vinham ocorrendo por trés meses. Havia papiledema
cronico bilateral. A IRM e a venografia por ressondncia mag-
nética foram normais, demonstrando apenas espessamento
das bainhas dilatadas dos nervos 6pticos. A puncdo lombar
revelou uma pressdo inicial de 370 mm de H,O ¢ os constituin-
tes do LCR foram normais. A amaurose evocada pelo olhar ndo
melhorou com terapia com acetazolamida, mas desapareceu
completamente apds fenestracdo da bainha do nervo éptico.
Os autores propdem que aumento da pressdo dentro da bai-
nha pode ocasionar isquemia transitéria do nervo 6ptico na
presenca de olhar extremo.

A possibilidade de existéncia de trombos ndo oclusivos
nos seios venosos ndao demonstrados a venografia cerebral, e
impedindo a absorcao do liquérica em alguns pacientes com
pseudotumor cerebral foi hipotetizada por Sussman et al.®”.
Esses autores realizaram um estudo para determinar a preva-
Iéncia de anormalidades protrombdticas no sangue de 38 pa-
cientes com pseudotumor cerebral. Os resultados foram com-
parados com um grupo controle de pacientes sadios, pareados
para a idade e obesidade, e com grupo de pacientes com
outras doencas neuroldgicas e pareados em relagdo a idade.
Onze dos 38 pacientes com PTC tinham um indice de massa
corporal normal. Anormalidades protrombdéticas ocorreram
mais freqiientemente neste grupo que nos pacientes com
massa corporal elevada, sendo as mais comuns a hiperfibrino-
genemia e a presenca de anticorpos antifosfolipideos. O auto-
res comentam que estes 11 pacientes com indice de massa
corporal normal ndo apresentavam o perfil clinico tipico de
PTC (obesidade e sexo feminino), sugerindo que anormalida-
des protrombdéticas podem ser responsdveis pela ocorréncia
de PTC, especialmente em pacientes sem obesidade.

A relacdo entre HII e a presenca de anticorpos anticardio-
lipina foi abordada por Eleker e Steiner®”. Estes autores en-
contraram anticorpos anticardiolipina em 6 de 14 pacientes
com HII. A idade média destes pacientes foi 25,9 anos, e 12
deles eram do sexo feminino. Os autores comentam que o
papel dos anticorpos anticardiolipina na etiologia da HII ndo é
ainda bem determinado.

O papel da vitamina A na patogénese da HII foi revisto por
Jacobson et al.®Y. Para testar a hipdtese que a vitamina A
possa estar elevada no sangue de pacientes com HII os auto-
res mediram os niveis séricos de retinol e as concentragdes de
éster de retinil em 16 mulheres com HII e 70 controles sadios.
Os niveis de retinol estavam significativamente mais elevados
nas pacientes que nos controles. As concentracdes séricas de
éster de retinil ndo foram diferentes de maneira significativa
nos dois grupos. Os autores concluiram que a concentracio
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sérica elevada de retinol estd associada a HII, independente-
mente da influéncia potencial da obesidade. Os mecanismos
para explicar estas diferencas podem estar relacionados a dife-
renca de ingestdo, de metabolismo, ou ao aumento da sensibi-
lidade aos efeitos da vitamina A.

A trabeculectomia pode ocasionar papiledema em pacien-
tes com discreto aumento da pressao intracraniana, como foi
relatado por Kawasaki e Purvin®? em 2 pacientes. O primeiro
caso era de uma paciente em que foi encontrado papiledema
assintomadtico duas semanas apds trabeculotomia para glau-
coma. O quadro oftalmoscépico persistiu por quatro meses
apesar das pressdes intra-oculares néo estarem inferiores a 7 a
14 mmHg. A paciente era obesa e tinha uma histdria de tinitos
por 10 meses. O exame revelou papiledema unilateral e aumen-
to da mancha cega no campo visual. A IRM foi normal. A
pressdo inicial do LCR era 250 mm H,0. O papiledema desapa-
receu com a perda de peso. O segundo caso foi de uma pacien-
te, também obesa, de 51 anos de idade, que desenvolveu
episodios transitérios de obscurecimentos visuais, papilede-
ma unilateral e aumento da mancha cega. A pressdo liquérica
estava em 195 a 210 mm H,O. Os autores sugerem que a
diminuicao relativa da pressao intra-ocular a limites situados
na faixa inferior da normalidade, junto a discreto aumento da
pressdo intracraniana pode ter precipitado, nestes pacientes,
o desenvolvimento de papiledema. Eles enfatizam que a dife-
renca relativa entre a pressdo intracraniana e a pressao intra-
ocular pode ocasionar papiledema, mesmo na auséncia de
hipotonia ocular.

Tumores espinais podem causar hipertensdo intracraniana
mimetizando HIIL. Haslbeck et al.®¥ relataram o caso de uma
paciente de 45 anos de idade portadora de paraganglioma da
cauda eqiiina que apresentou papiledema bilateral e paralisia
do sexto nervo direito. A IRM do encéfalo foi normal e a
pungdo lombar demonstrou pressdo inicial de 33 cm H,O,
35.000 hemdcias/mm? e proteina de 4.500 mg/dL. Nova puncio
lombar um més depois demonstrou resultados semelhantes. A
IRM da medula revelou um massa estendendo de L, ao filum
terminale. A cirurgia revelou tratar-se de paraganglioma. Os
autores comentam que a hipertensdo intracraniana em casos
de tumores espinais é secunddria a mé absor¢do do LCR cau-
sada pela concentracdo elevada de proteinas. Eles enfatizam
que os tumores espinais devem ser incluidos no diagndstico
diferencial nas causas de hipertensdo intracraniana, principal-
mente quando o LCR apresenta concentragdo elevada de pro-
teinas ou evidéncia de hemorragia.

As caracteristicas da IRM em casos de HII foram estuda-
das Brodsky e Vaphiades® em 20 pacientes com HII, e 20
controles pareados para idade. Os seguintes achados foram
detectados em maior propor¢do nos pacientes com HII que
nos controles: (1) achatamento da esclera posterior (80% dos
casos de HII e 5% dos controles); (2) sela vazia (70% nos
casos de HI e 5% nos controles); (3) distensdo do espaco
subaracnddeo peridtipco (45% versus 5%); (4) hipercaptagdo
no nervo optico prelaminar (50% versus 0%); (5) tortuosidade
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vertical do nervo Optico orbitdrio (40% versus 5%); e (6) pro-
trusdo intra-ocular do nervo dptico prelaminar (30% versus
5%). Todos esses achados apresentaram 95 a 100% de especifi-
cidade para a HIIL. Todos os 20 pacientes com HII tinham pelo
menos um destes sinais radiograficos presentes. Estes sinais a
IRM, especialmente o achatamento da esclera posterior e a
presenca de sela vazia podem ser tteis no diagnéstico da HIIL.

Scott et al.®> relataram as caracteristicas clinicas e a pre-
valéncia de condic¢des associadas ao PTC em criancas e ado-
lescentes. O autores reviram os prontudrios de 22 pacientes
com idade até 18 anos, e com o diagndstico de PTC. Os dados
de pacientes nessas condi¢des em outras séries anteriormente
publicadas foram também analisados. Foram obtidos, entdo,
374 pacientes, 199 dos quais eram do sexo feminino (53,2%).
Obesidade foi observada em 29,6% dos pacientes. Os autores
enfatizam que estes dados sugerem que obesidade e sexo
feminino podem estar menos comumente associados ao PTC
em criangas e jovens que em adultos.

Cinciripini et al.®*® também estudaram as caracteristicas da
HII em criangas. Eles reviram os prontudrios de criancas com
HII e idade até 11 anos. Foram identificadas 4 meninas e 6
meninos. Os sintomas e sinais mais comuns de apresentacio
da HII foram diplopia, rigidez de nuca e paralisia do sexto
nervo. Defeitos de campo visual foram observados em 85%
dos olhos. A recuperagdo do papiledema ocorreu em média de
4,7 meses, e da paralisia do sexto nervo em 1, 6 meses. Apenas
uma das 10 criangas era obesa. Este estudo enfatiza a ocorrén-
cia incomum de obesidade em criancas com HII e a freqiiéncia
de diplopia e paralisia do sexto nervo como sintomas iniciais
da HII em criancas.

A relagdo entre idade e obesidade em criangas com HII foi
examinada por Balcer et al.®”. Eles reviram os prontudrios de
todas as criancas até 17 anos e HII no periodo entre 1993 e
1997. A idade média foi 14 anos, e 31 das 40 pacientes eram
mulheres. A obesidade foi observada mais freqiientemente em
criancas mais velhas.

Os mecanismos fisiopatoldgicos responsdveis pelo aumen-
to da pressdo intracraniana no PTC sao ainda desconhecidos.
Surgernan et al.®® estudaram a importéncia da obesidade como
causa de aumento da pressdo intrabdominal e da pressdo de
enchimento cardiaco relacionadas ao desenvolvimento de
PTC. Eles estudaram seis pacientes com intensa obesidade e
PTC e que tinham sido submetidos a cirurgia de bypass gds-
trico. Durante o procedimento cirdrgico medidas da pressdo
intrabdominal, e da pressdo venosa central, da pressdo da
artéria pulmonar foram obtidas. Estes valores serviram como
medidas da pressdo do enchimento cardiaco. Os dados foram
comparados com estudos prévios dessas pressdes em pacien-
tes com obesidade mérbida mas sem pseudotumor cerebral. Foi
observado que as pressdes de enchimento cardiaco estavam
significativamente mais elevadas no grupo de pacientes obesos
com PTC quando comparadas com o grupo de pacientes obe-
sos mas sem PTC. Os autores propdem que o aumento da
pressdo abdominal, com o conseqiiente aumento das pressoes
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intrapulmonar e de enchimento cardiaco pode impedir o retor-
no venoso a partir do cérebro, contribuindo entdo, para a
elevagdo da pressdo intracraniana.

Tratamento do Pseudotumor Cerebral

A importancia da reducio do peso no tratamento do PTC
foi avaliada por Kupersmith et al.*” e por Johnson et al.“?.
Kupersmith et al.®? estudaram um grupo de 38 pacientes com
PTC e perda de peso de 2,5 Kg ou mais dentro de um intervalo
de trés meses de "follow-up", comparando-o com um grupo de
20 pacientes com PTC sem perda de peso. Apos seis ou mais
meses ndo foi observada qualquer diferenca significativa da
visdo nos dois grupos de pacientes. Por outro lado, Johnson
et al.“? investigaram se a perda de peso combinada com a
terapia com acetazolamida pode ocasionar uma resolu¢do mais
rapida do papiledema em pacientes com HII. Ele reviram os
prontudrios de 48 pacientes com HII. Em periodo de "follow-
up" de 24 semanas foi observado que o peso médio dos 15
pacientes foi 110,5 Kg. Em 11 pacientes (73,3%) o papiledema
havia melhorado neste periodo de "follow-up", com resolucao
completa em 10 pacientes, no periodo mediano de 8,5 semanas
(66,7%). O grau de perda de peso observado em pacientes
cujo papiledema melhorou parcialmente foi de 3,3%, enquanto
uma perda de peso de 6,6% foi vista naqueles em que o
papiledema havia desaparecido. Nos 4 pacientes que haviam
usado acetazolamida, mas que ndo tiveram perda de peso
durante o "follow-up", o papiledema persistiu sem qualquer
melhora. A percentagem de perda de peso foi significativa-
mente correlacionada com a mudancga da intensidade do papi-
ledema. Além da melhoraem 11 dos 15 pacientes, 13 apresen-
taram estabilizacdo ou recuperacdo da AV para 20/20 durante
o periodo de "follow-up". Os autores enfatizam que a perda de
peso permanece uma modalidade de grande valor no tratamen-
to da HII.

O papel da cirurgia lomboperitoneal no tratamento cirdargi-
co do PTC foi examinado por Burgett et al.“". Durante "fo-
llow-up" médio de 34,9 meses 4 pacientes haviam necessitado
de 10 ou mais revisdes por mau funcionamento da derivacio;
embora em nenhum deles infeccdo tenha sido observada.
Dezessete dos 30 pacientes foram examinados antes e depois
da cirurgia. Neste grupo, 13 pacientes apresentaram melhora
significativa dos sintomas (mais freqiientemente cefaléia)
ap6s a derivag@o. Em relagdo a AV, 10 dos 14 olhos com AV
pré-operatdria igual ou pior que 20/30 melhoraram pelo menos
duas linhas apés a cirurgia. Dos 34 olhos em que a perimetria
de Goldmann foi realizada 28 tinham campos visuais pré-ope-
ratérios anormais. Apds a cirurgia 5 destes olhos apresenta-
vam campo visual normal, 13 demonstravam melhora do cam-
po e 8 permaneciam inalterados. Dos 25 olhos em que havia
papiledema intenso antes do procedimento cirtirgico, 24 apre-
sentaram resolucdo completa do papiledema apds a cirurgia.
Os autores concluiram que a deriva¢do lomboperitoneal é uma
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alternativa segura e eficaz para pacientes com PTC quando a
cefaléia e a perda visual sdo refratdrias ao tratamento
medicamentoso.

Goh et al.“? reviram a evolugdo de 19 pacientes (13 mulhe-
res e 6 homens, com idades entre 16 a 52 anos) com PTC
tratados por fenestragdo da bainha do nervo 6ptico. Todos os
pacientes satisfaziam os critérios clinicos para o diagnéstico
de PTC e haviam sido tratados com acetazolamida 1,5 g/dia
sem melhora da visdo. Um més apds a cirurgia, 27 dos 29 olhos
demonstravam estabilizacdo da AV ou melhora; havia pioraem
2 pacientes. Seis meses apds, a AV estava melhor ou em niveis
semelhantes aos anteriores a cirurgia em 15 pacientes. Melho-
ra do campo visual também ocorreu em 16 dos 28 olhos, um
més apods a cirurgia, enquanto 7 dos olhos nao melhoraram e 4
pioraram. Dos 17 olhos submetidos a exame do campo visual
seis meses apds a cirurgia, 9 haviam melhorado, 5 haviam
estabilizado e 2 tinham piorado. Os autores concluiram que a
fenestracdo da bainha do nervo 6ptico pode ser util na estabi-
lizacdo ou melhora da visao de pacientes com PTC e com perda
visual refratdria a tratamento medicamentoso.

NEUROPATIAS OPTICAS HEREDITARIAS

A atrofia optica dominante (AOD) tipo Kjer é a neuropa-
tia Optica hereditdria mais comum com incidéncia de 1:50.000 a
1:10.000 nascimentos vivos. A doenga tem um cardter auto-
ssdmico dominante com inicio, em geral, entre quatro e oito
anos de idade e AV reduzida de maneira varidvel, freqliente-
mente assimétrica, palidez difusa ou temporal dos discos 6pti-
cos, escotomas centrais ou cecocentrais, e discromatopsia
tipicamente no eixo azul-amarelo. Freqiientemente a doenca
nao é acompanhada por outras alteracdes congénitas, embora
surdez neuro-sensorial e retardo mental tenham sido encon-
trados em alguns casos. A doenca é ocasionada por uma
alteracdo no gene OPA1 naregido 3q28-qter do cromossoma 3,
com penetrincia de 98%. Johnston et al.“¥ refinaram os crité-
rios diagndsticos da AOD baseados no estudo de 8 familias
nas quais o diagnéstico foi confirmado por andlise genética.
Noventa e dois individuos das 8 familias foram classificados
com o diagnéstico definido ou possivel de acordo com o exame
oftalmoldgico antes da andlise genética. Os resultados foram
comparados com a andlise dos haplétipos. Clinicamente 43
individuos foram identificados como definitivamente afetados
4 como possivelmente afetados e 5 como nao afetados. A AV
dos afetados variou de 6/6 a conta dedos e diminuiu com a
idade. Os critérios usados para considerar um individuo como
definidamente afetado foram a diminui¢ao da AV e/ou diminui-
cdo acentuada da visdo cromadtica, palidez difusa dos discos
opticos e uma familia com heranca de padrdo autossémico
dominante. 58% destes individuos observaram o inicio dos
sintomas visuais com idade inferiora 11 anos, 26% entre 11 ¢ 20
anos, 9% acima de 21 anos, e 20% ndo observaram qualquer
sintoma visual. 55% dos individuos observaram perda visual
progressiva; 46% dos individuos definidamente afetados apre-
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sentavam escotoma central ou cecocentral, 24% apresenta-
vam incapacidade para ver um alvo vermelho, enquanto o
exame de campo visual foi normal em 30%. A visdo cromética
estava afetada em todos os individuos definidamente afeta-
dos. Os critérios usados para classificar um individuo como
possivelmente afetado foram a presenca de AV normal, discre-
tos defeitos cromadticos e palidez temporal ou difusa dos dis-
cos Opticos num paciente com histéria familiar positiva para a
AOD. Os autores enfatizam que este estudo demonstrou que o
inicio da diminuicdo da visdo nem sempre ocorre antes dos
oito anos de idade, que AV € muito varidvel, que pode haver
perda progressiva da visdo em alguns pacientes, ¢ que em
membros de uma familia afetada, discretos defeitos cromaticos
e discreta atrofia 6ptica podem ser indicativos da doenga,
mesmo na presenca de AV normal.

A sindrome de Wolfram, também conhecida como DID-
MOAD (diabetes insipidus, diabetes mellitus, optic atrophy, e
deafness) foi estudada por Barrett et al.*? através de método de
corte no Reino Unido. Quarenta e cinco pacientes foram iden-
tificados, com uma idade média de 29 anos. Atrofia 6ptica
estava presente em 38 pacientes com reducdo da AV. O situs
da patologia e sua patogé€nese sdo ainda pouco conhecidos. O
eletrorretinograma e os potenciais visuais evocados foram
anormais na maioria destes pacientes. A IRM do encéfalo
mostrou atrofia cerebral difusa com redu¢do de sinal nos ner-
vos opticos e quiasma. O estudo de autépsias mostrou atrofia
dos nervos Opticos, do quiasma, do cerebelo e do tronco
encefdlico. Os autores concluiram que atrofia éptica na sin-
drome de Wolfram pode ser causada por patologia no nervo
optico.

A neuropatia optica hereditdria de Leber (NOHL) foi
tema de varias publicacdes neste periodo. A NOHL esta asso-
ciada uma das trés mutagdes primarias do DNA mitocondrial
nas posi¢des nucleotideas 11778, 3460 e 14484. A mutacido
14484 ¢ responsavel por cerca de 10 a 25% dos casos de
NOHL. As manifestagdes clinicas da NOHL em pacientes com
amutacdo 14484 sdo similares aquelas encontradas em pacien-
tes com outras mutagdes primdrias, exceto por progndstico
melhor e pobreza de sintomas e sinais neurolégicos associa-
dos a perda visual. Yamada et al.*> descreveram quatro paci-
entes com NOHL por mutagdo 14484 do DNA mitocondrial,
trés dos quais apresentaram recuperagdo visual semelhante
aqueles pacientes caucasianos com esta mutagdo (cerca de
50% do pacientes caucasianos com NOHL e mutag¢éo mitocon-
drial 14484 apresentam recuperagio visual). Portanto, a ocor-
réncia e gravidade da doenca em pacientes com mutagdo 14484
podem ser mais dependentes de fatores epigenéticos que em
pacientes com outras mutagdes. As mutacdes na posicdo do
nucleotideo 11778 do gene ND4, 3460 no gene ND1 e 14484 do
gene ND6 sdo associadas a NOHL em 95% dos casos. Besch
et al.“9 descreveram um paciente com NOHL que tinha um
novo ponto de mutacdo na posi¢cdo 14568 no gene ND6 como
Unica mutagdo do DNA mitocondrial. Os autores sugerem que
outras possiveis mutagdes podem ocasionar NOHL.

A ocorréncia de uma nova mutagdo em pacientes com
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NOHL é rara. Biousse et al.“” descreveram um par de gémeos
homozigotos em que, apenas um tinha evidéncia clinica de
NOHL, tendo sido demonstrado o aparecimento inicial da mu-
tacdo 14484. Ampla pesquisa da mutacdo em vdrios tipos de
células maternas foi negativa. Carelli et al.“® demonstraram
que heteroplasmia em diferentes tecidos pode ser também
importante na determinagdo da penetrancia da doenga em pa-
cientes com NOHL.

A fun¢ao mitocondrial do misculo esquelético foi exami-
nada em pacientes com NOHL, ocasionada pelas mutacdes
11778, 14484 e 3460, assim como em individuos portadores das
mutacgdes, mas sem a doenca. Lodi et al.“” estudando a fun-
¢do mitocondrial do musculo esquelético por espectroscopia
por ressonancia magnética observaram que as taxa de produ-
¢do de ATP, ap6s exercicio fisico, estava reduzida em pacien-
tes com mutagdo 11778 em 27%, e em 53% em pacientes com
mutacdo 14484, comparados com um grupo controle. Em pa-
cientes com muta¢do 3460 as taxas de producdo de ATP foram
normais. Os autores sugerem que o musculo esquelético de
pacientes com doenca de Leber, assim como outras estruturas
do sistema nervoso central, podem dispor de mecanismos
compensatérios que evitam o envolvimento clinico de outras
estruturas na neuropatia 6ptica hereditaria de Leber.

A NOHL mais freqiientemente ocorre em jovens, embora
possa aparecer em pacientes com idade mais avangada. Este
fato foi demonstrado num caso relatado por Ajax e Kardon®?.
Esses autores descreveram um paciente de 73 anos de idade
que apresentou perda visual bilateral seqiiencial num periodo
de trés meses. A AV piorou de 20/40 e 20/200 a conta dedos a
2 m em ambos os olhos. Havia escotoma cecocentral bilateral e
alteracdes da visdao cromatica. O exame fundoscépico revelou
atrofia temporal dos discos 6Opticos. A histéria familiar era
significativa pelo fato que uma irma do paciente havia apre-
sentado perda da visdo central desde os 36 anos de idade e
seu filho, (sobrinho do paciente) apresentou perda da visdo
aos 27 anos. O exame do DNA mitocondrial revelou a presenca
de mutacao 11778.

Hipersinal em T1 com captacdo de gadolineo a IRM no
nervo 6ptico retrobulbar bilateralmente em um paciente com
NOHL por mutacao mitocondrial na posicao 3460 foi descrito
por Vaphiades e Newman®". Os autores comentam que Mashi-
ma et al.®? relataram 4 pacientes com NOHL aguda em que as
imagens dos nervos 6pticos em T1 realizadas com técnica de
supressdo de gordura e administragdo de gadolineo ndo de-
monstraram anormalidades. No entanto, hipersinal na seqiién-
ciade T2 e STIR tem sido relatada. Os estudos prévios de IRM
dos nervos 6pticos em pacientes com NOHL ndo foram rea-
lizados usando técnica de supressdo de gordura orbitdria e
injecdo de gadolineo, e, portanto, a presenca ou auséncia de
captacdo ndo foi comentada. Os autores comentam que nao se
sabe por qué os pacientes de Mashima et al. tiveram imagens
normais, mas é possivel que o maior intervalo entre a instala-
¢do da perda visual e a realizacdo do exame nos presentes
casos, ao contrdrio dos pacientes estudados na fase aguda
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por Mashima et al, seja o fator responsdvel pelo aparecimento
das anormalidades & IRM.

A NOHL pode estar associada a outras desordens mito-
condriais. A encefalomiopatia mitocondrial com acidose
ldctica e episodios de doenca vascular cerebral (MELAS) é
uma desordem geneticamente heterogénica freqiientemente
associada a alterag@o na atividade do complexo 1. A maioria
dos casos de MELAS estd associada a mutagdo do DNA
mitocondrial no ponto A 3243G, embora vérias outras muta-
¢des do DNA mitocondrial tém sido identificadas. Um caso de
NOHL associado a MELAS foi descrito por Pulkes et al.*?. O
paciente era um homem de 17 anos de idade que desenvolveu
perda da visdo central em ambos os olhos simultaneamente no
curso de alguns dias. O exame demonstrou AV de movimento
de mao em OE e 1/60 em OD. Os discos 6pticos pareciam
normais e ndo havia microangiopatia peripapillar. Nao houve
recuperacdo da visdo. Atrofia dptica bilateral desenvolveu de-
pois de alguns meses. O diagndstico de NOHL foi feito tendo
sido encontrado mutagdao no DNA mitocondrial G13513A. Dois
anos mais tarde o paciente apresentou sintomas relacionados
a infarto occipital esquerdo. Novos infartos cerebrais se suce-
deram e o paciente morreu apds uma crise convulsiva, com
idade de 25 anos. A bidpsia muscular na idade de 20 anos
havia mostrado a presenca de ragged red fibers (RRFs). Trés
outros pacientes com mutacdo DNA mitocondrial GI3513A e
com quadro clinico e laboratorial de MELAS foram também
descritos neste relato, mas nenhum deles apresentava envol-
vimento visual. Este artigo documenta o primeiro caso na
literatura da associacdo de NOHL/MELAS e a presenga da
mutacdo mitocondrial G13513A como responsdvel pelo qua-
dro de NOHL. Os autores enfatizam que esta mutacdo mito-
condrial deve ser pesquisada em casos de MELAS e de NOHL.

A associacdo entre EM e NOHL tem sido suspeitada por
vérias décadas. Em 1992 Harding et al.®* relataram a identifi-
cagdo de mutagdo 11778 do DNA mitocondrial em 8 mulheres
com doenga semelhante a EM. Todas estas pacientes apresen-
tavam envolvimento do nervo 6ptico e 6 delas subseqiiente-
mente desenvolveram outros déficits neurolégicos. A IRM em
todas estas pacientes demonstrou lesdes da substincia bran-
ca consistentes com desmieliniza¢do. Funalot et al.®® re-
centemente descreveram o caso de um homem de 30 anos de
idade com mutagao 14484 NOHL. O paciente havia desenvol-
vido baixa de visdo bilateral persistente com inicio aos 4 anos
de idade. Aos 16 anos de idade o paciente apresentou verti-
gem transitdria, e aos 26 anos paralisia do olhar conjugado
vertical e ptose bilateral. IRM demonstrou a presenga de si-
nais anormais no mesencéfalo dorsal. Seis meses mais tarde o
paciente desenvolveu oftalmoparalisia completa e tinitus bila-
teral que desapareceram em alguns meses. Posteriormente o
paciente apresentou ataxia espdstica. Os autores enfatizam a
ocorréncia de sinais clinicos neurolégicos assim como altera-
cdes a IRM em pacientes com NOHL.

A presenca de mutacdo mitocondrial na posi¢do 14484
pode ocasionar também uma sindrome semelhante & EM.
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Bhatti e Newmam®® descreveram um homem de 28 anos de
idade sem histéria familiar para perda de visdo ou doenca
neurolégica que apresentou perda visual intensa e bilateral e
evidéncias clinicas e paraclinicas de doenca desmielinizante.
O paciente observou disestesia da médo esquerda, térax e
regido dorsal em janeiro de 1992, associada a baixa de visdo
bilateral. O exame neurolégico revelou diminuic¢ao da sensibili-
dade em todos os dedos exceto o polegar. A IRM mostrou
lesdes hiperintensas em T2 na medula cervical e na substancia
branca cerebral. O exame do LCR demonstrou proteina elevada
e 20 linfécitos por mm?, com auséncia de bandas oligoclonais.
O potencial evocado visual foi normal. Em novembro de 1992 o
paciente apresentou perda de visdo no olho esquerdo sem
melhora apds tratamento com metilprednisolona endovenosa.
A IRM demonstrou imagem hipercaptante no nervo éptico es-
querdo e imagens hiperintensas em T2 na substincia branca
cerebral. Em maio de 1966 o paciente apresentou marcha ataxica
atrofia dptica e nistagmo horizontal esquerdo. Nova IRM de-
monstrou sinal hiperintenso em T2 no bulbo, ponte e substan-
cia branca periventricular. A AV do paciente piorou para 20/400
em OE e para 20/50 em OD. A andlise do DNA mitocondrial foi
positivo para mutagdo na posicdo 14484. Os autores fizeram
revisdo dos relatos de casos de pacientes com NOHL associada
a uma sindrome semelhante a EM. Muitos destes pacientes
apresentavam a presen¢a de bandas oligoclonais no LCR, suge-
rindo um processo desmielinizante. O autores comentam que
varias explicagdes tem sido propostas para explicar os vinculos
entre a NOHL e a EM. Primeiro, as mutagdes do DNA mitocon-
drial podem ndo s6 manifestar com perda de visdo, mas também
podem causar outros sintomas neuroldgicos. Segundo, produ-
tos genéticos mitocondriais podem ocasionar uma reagio
imunomediada causando desmieliniza¢do. Terceiro, é ainda
possivel que as doencas sejam coincidentes. No entanto, o
argumento de coincidéncia entre a NOHL e a EM tem sido
refutado por causa da baixa freqii€ncia das duas doencas. No
entanto, uma predisposicdo para as duas doengas pode ser
coincidente, mas a presenca da doenga mitocondrial pode influ-
enciar a histéria natural da EM ou vice versa (“‘coincidéncia com
influéncia”). Os autores enfatizam que a compreensao dos fato-
res genéticos e epigenéticos destas duas condi¢des pode aju-
dar na elucidacio do vinculo entre a NOHL e a EM.

Mojon et al.®” estudaram 42 pacientes com o diagndstico
de EM clinicamente definida e familial para avaliar a relagio
entre EM e NOHL. Em todos os pacientes os pontos de muta-
¢do 3460,11778,14484 e 15257 foram pesquisados. As muta-
¢oes do DNA mitocondrial 3460,11778,14484 estavam ausen-
tes em todos os pacientes. Dois pacientes com EM tipica
portavam a mutacdo 15257. Estes 2 pacientes tinham tido boa
recuperacdo da perda visual unilateral e ndo apresentavam
telangiectasias peripapilares. Os autores concluiram que a
mutaco na posicao 15257 ndo tem significado patolégico em
relacdo a NOHL e que as muta¢des do DNA mitocondrial
responsdveis pela NOHL na@o ocorrem em pacientes com EM
clinicamente definida e familial. Eles enfatizam que esta asso-
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ciagdo pode ocorrer e que pacientes com EM e perda visual
associada a telangiectasias peripapilares ou com perda visual
bilateral e grave ou com histéria familial de NOHL devem ser
escrunitizados para a presenga das mutagdes primdrias que
ocasionam NOHL. Em outro trabalho Mojon et al ®® relataram
o estudo de 103 pacientes com EM clinicamente definida em
relac@o a presenca das mutagdes mitocondriais 11778 e 3460
para NOHL. Nenhuma mutacao foi identificada nestes pacien-
tes. Os autores enfatizam que estes achados confirmam as
observacdes anteriores que mutagdes que ocasionam NOHL
sdo raras em pacientes com EM.

HIPOPLASIA DO NERVO OPTICO

A displasia septo-optica (DSO) - inicialmente descrita por
Morsier e recentemente associada como a mutacdo HESX1 - é
a associacdo entre a auséncia de septo peldcido e hipoplasia
dos nervos 6pticos. Embora a presenca de deficiéncias hor-
monais acompanhando esta sindrome seja bem descrita, ndo
se sabe se a hipoplasia do nervo éptico associada a deficién-
cia hipofisdria teria algumas caracteristicas fundoscépicas
particulares que indicariam a necessidade de proped€utica
enddcerina adequada. Hellstron et al.® investigaram se crian-
¢as com hipoplasia do nervo éptico e insuficiéncia hipofisaria
tém caracteristicas fundoscépicas particulares. Os autores es-
tudaram 17 criangas (8 meninas e 9 meninos com idades entre
0,3 a 13 anos) com displasia do nervo 6ptico e dividiram estas
criangas em dois grupos dependendo da presenca (N=8) ou
auséncia (N=9) de deficiéncia hipofisaria. Eles observaram
que o grupo de criancas com hipoplasia do nervo dptico e
deficiéncia hipofisaria tinha um indice de tortuosidade venosa
ao exame de fundo de olho mais alto que as criangas com
hipoplasia do nervo e sem deficiéncia hipofisaria. Ambos os
grupos de criancas apresentavam discos épticos menores,
sem escavacgdo, e a presenca de anel neuro-retiniano, tortuosi-
dade aumentada das veias e menor nimero de pontos de
ramificacdo vascular que o grupo controle. De uma maneira
geral as artérias retinianas estavam estreitadas e retificadas.
Foi demonstrado recentemente que a perda de funcdo de
Netrim-1 (moléculas que guiam o crescimento axonal) ocasio-
nava falha dos axdnios das células ganglionares de alcanca-
rem o disco 6ptico, resultando na hipoplasia do nervo 6pti-
co®6h_ Qs autores especulam que a HNO associada a disfun-
¢do hormonal € o resultado de uma lesdo pré-natal comum,
simultaneamente afetando as células ganglionares da retina e
aregido adjacente hipotalaimico-hipofisdria. De maneira alter-
nativa, o mecanismo poderia ser uma lesdo de linha mediana
pré-existente na regido hipofisaria que evitaria o crescimento
dos axOnios a partir da retina em dire¢@o as partes mais poste-
riores do cérebro, evitando assim conexdes apropriadas no
cortex cerebral, como havia sido anteriormente proposto6%,

Malformacdes corticais associadas a displasia septo-6pti-
ca foram recentemente observadas por Miller et al.®». Eles
descreveram duas criangas com DSO e uma malformacao asso-
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ciada do desenvolvimento cortical, denominando esta nova
sindrome displasia septo-optica plus. A primeira crianca era
uma menina de 10,5 anos de idade com hemiparalisia esquerda e
surdez notada desde os dois anos de idade. O exame revelou
baixa estatura, microcefalia, retardo mental e hemiparesia espas-
tica esquerda. O hormonio de crescimento estava deficiente. A
IRM demonstrou auséncia do septo peldcido, auséncia da
coclea esquerda e polimicrogiria da regido t€émporo-occipital
esquerda. A segunda crianca era um menino de 4 anos de
idade que apresentava fixacdo visual ausente desde os 3 me-
ses de idade. O exame demonstrou hipoplasia dos nervos
opticos bilateralmente, retardo de desenvolvimento e displa-
sia cortical focal do lobo parietal esquerdo além de auséncia
do septo pelicido. Os autores enfatizam que a IRM deve ser
realizada em todos os casos suspeitos de DSO com evidéncia
de disgenesia central adicional. Os autores propdem o termo
displasia septo-optica plus para a associagdo DSO e malfor-
macao do desenvolvimento cortical.

DRUSAS DO DISCO OPTICO

As drusas do disco 6ptico sdo consideradas um traco
dominante regular. Antitcliff e Spalton®® estudaram a incidén-
cia de drusas do disco 6ptico e anomalias do disco entre
parentes de pessoas afetadas. Usando ultrassonografia B e
fotografia a cores os autores estudaram um total de 27 paren-
tes de 7 pacientes com drusas bilaterais do disco 6ptico.
Apenas um dos 27 parentes (3,7%) tinha drusas do disco
optico. Trinta dos 53 olhos tinham vasos andmalos (57%), e 26
olhos ndo apresentavam escavagdo (49%). Por causa da eleva-
da incidéncia de anomalias vasculares encontradas os autores
sugerem que a patologia primdria das drusas € uma displasia
do disco 6ptico e do seu suprimento sangiiineo.

As drusas do disco 6ptico podem ser facilmente diagnos-
ticadas quando corpos amarelos brilhantes e hialinos sdo
visiveis a oftalmoloscopia. No entanto, dificuldades diagnés-
ticas podem ser encontradas quando as drusas estdo situadas
no interior do tecido nervoso da cabega do nervo dptico.
Nessa localizacdo elas se assemelham ao edema verdadeiro do
disco. Drusas internas do nervo 6ptico devem ser incluidas no
diagnéstico diferencial do edema do disco 6ptico evitando
submeter o paciente a exames laboratoriais, freqiientemente
desgastantes e caros. Kurtz-Levin e Landau® publicaram
trabalho em que reviram retrospectivamente os achados de
142 pacientes (261 olhos) com suspeita de drusas do disco
optico. Os pacientes foram submetidos a ecografia B, TC e
angiografia fluorosceinica. A sensibilidade diagndstica des-
tas técnicas de imagem foi comparada para determinar qual é o
melhor método de diagndstico. Em 36 dos 361 olhos as trés
técnicas de imagem foram empregadas, sendo que as drusas
do disco 6ptico foram diagnosticadas em 21 olhos. A
ecografia B foi positiva em todos estes 21 olhos, enquanto a
TC foi positiva em 9 olhos. Em 82 olhos com suspeita de
drusas internas da cabeca do nervo dptico a ecografia B
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demonstrou as drusas em 39 olhos e a angiografia flu-
oresceinica em 15. Em todos os pacientes em que as drusas
foram demonstradas pela TC ou pela a angiografia fluorescei-
nica a ecografia B também foi positiva. Os autores concluiram
que a ecografia B é o método mais sensivel para o diagndstico
das drusas do nervo 6ptico.

NEUROPATIA OPTICA TOXICA

Melatonina é um hormdnio produzido pela pineal e envol-
vido na fung¢do do ritmo circadiano claro-escuro. Embora ela
tenha sido empregada, em medicina alternativa como sonifero
e possivel tratamento de varias condigdes, sabe-se que ela
pode ocasionar graves efeitos colaterais, tais como vasocons-
tricdo cerebral e coronariana, infertilidade e lesdo retiniana.
Lehman e Johnson? relataram o caso de uma paciente de 42
anos de idade em uso de melatonina, Zoloft e dieta hiperprotei-
ca que desenvolveu baixa visual bilateral, discromatopsia e
escotomas cecocentrais. Houve recuperagdo da visdo apds a
suspensdo da melatonina e correcdo da dieta. Os autores
comentam que a melatonina atinge picos mais elevados na
retina em ambientes escuros, enquanto a dopamina em am-
bientes iluminados. A dopamina, produzida nas células ama-
crinas e células interplexiformes tem grande importancia na
AV, na visdo cromatica e na sensibilidade ao contraste. Ela
afeta os fotorreceptores e as células horizontais e reduz as
descargas e as respostas evocadas pela luz das células ganglio-
nares. A melatonina inibe a liberacdo de dopamina e suas fun-
¢oOes nos receptores D,. Por outro lado a dopamina reduz a agdo
da melatonina. Portanto a dopamina e a melatonina mediam
processos retinianos de um modo reciproco. Zoloft ¢ um anti-
depressivo que bloqueia a recaptacdo da serotonina — precur-
sor da melatonina - na sinapse neural. Uma dieta hiperproteica
pode reduzir o nivel de serotonina cerebral devido a absor¢do
preferencial de aminoacidos competitivos. Os autores suspei-
tam que a paciente possa ter tido niveis elevados de melatoni-
na retiniana em conseqiiéncia da combinagao dos efeitos do
Zoloft, dieta hiperproteica e ingestdo de melatonina resultan-
do, entdo, em redugdo da atividade retiniana mediada pela
dopamina, com efeitos diretos e indiretos sobre as células
ganglionares. Eles advertem que o uso combinado de melato-
nina como regulador do sono, drogas inibidoras da recapta-
cdo da serotonina e dieta hiperproteica pode ocasionar dese-
quilibrio retiniano melatonina/dopamina, e conseqiiente neu-
ropatia Optica toxica.

A introducdo da vigabatrina como droga antiepiléptica,
indicada no tratamento de crises parciais resistentes e de
espasmos infantis, foi acompanhada de varias observagoes de
alteracdes visuais. A droga ¢é relativamente bem tolerada, em-
bora alguns pacientes relatam distirbios visuais, mais fre-
qlientemente contracdo do campo visual. Recentemente anor-
malidades oftalmolégicas em adultos incluindo contragdo de
campo visual e alteragdes do potencial evocado visual e do
eletrorretinograma foram documentadas como complicagdes
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do seu uso. Para determinar a prevaléncia e a causa da disfun-
¢do visual em pacientes tomando vigabatrina, Miller et al.®
realizaram um estudo de 39 pacientes recebendo vigabatrina
para crises convulsivas refratdrias a outras formas de terapia
através de exames neuro-oftalmolégicos e testes eletrofisiol6-
gicos. Os autores compararam os resultados com os de 11
pacientes controles pareados para a freqiiéncia de crises con-
vulsivas, idade e uso de outras drogas antiepiléticas, para
determinar se os achados em pacientes tomando vigabatrina
de uma forma cronica eram devidos a vigabatrina ou a outros
fatores. Todos os pacientes do grupo controle apresentavam
AV 20/20 ou melhor, enquanto 37,5% dos pacientes usando
vigabatrina tinham AV variando entre 20/25 a 20/60 em um ou
ambos os olhos. A visdo cromdtica foi normal no grupo con-
trole, enquanto estava diminuida em 59% do grupo com viga-
batrina. Cerca de 50% dos pacientes em vigabatrina apresenta-
vam contracdo do campo visual assim com diminuicao de sen-
sibilidade ao contraste difusamente. A oftalmoscopia foi normal
no grupo controle, enquanto anormalidades retinianas ines-
pecificas foram observadas em 71,9% dos pacientes em uso de
vigabatrina. Estas anormalidades incluiam afilamento das artérias
retinianas, formacdo de membrana epiretiniana, anormalidades
na pigmenta¢do da mécula e reducdo na camada de fibras ner-
vosas peripapilares. O potencial evocado visual foi normal em 9
dos 10 pacientes controles, enquanto em apenas 78,1% dos
pacientes usando vigabatrina. Varios pardmetros do eletror-
retinograma foram afetados em todos os pacientes em uso de
vigabatrina. A amplitude dos potenciais oscilatdrios estava
diminuida intensamente. A amplitude da onda B estava di-
minuida de maneira significativa nos pacientes em uso de
vigabatrina comparados com os pacientes controles, para am-
bos os sistemas de cones e bastonetes. A redugdo das ampli-
tudes das respostas flicker de cones correlacionou intensa-
mente com o grau de contragdo do campo visual, avaliado pela
perimetria cinética. Os autores concluiram que o sistema de
cones € mais intensamente acometido pela vigabatrina. Os
autores explicam que o 4cido gama-aminobutirico € um neuro-
transmissor inibitdrio de grande importancia na retina, e recep-
tores de GABA s@o encontrados nos terminais fotorrecepto-
res, tanto das células horizontais bipolares quanto das amdcri-
nas, dentro da camada interna da retina. Como a vigabatrina
interfere com a produgao de transaminase gama-aminobutirica
aumentando, portanto, os niveis de GABA, ela interfere dire-
tamente nas funcdes visuais. Os autores advertem que pacien-
tes em uso de vigabatrina devem ser submetidos a exames
oftalmoldgicos e eletrofisiolégicos periodicamente, e que a
possibilidade de ocorréncia de anormalidades visuais nestes
pacientes deve ser analisada em relagdo aos beneficios do
tratamento antiepilético.

Gross-Tsur et al.® investigaram a ocorréncia de anormali-
dades visuais em 18 criancas visualmente assintomadticas, com
idade de 5 a 18 anos, e que estavam usando a vigabatrina como
tratamento de epilepsia. As criancas foram estudadas em rela-
¢do a perimetria computadorizada, potencial evocado visual e
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eletrorretinograma. Dez criangas tinham diminui¢do de pelo me-
nos um dos parametros testados. O potencial evocado visual
foi anormal em 4 dos 10, o eletrorretinograma em 2 de 8, e os
campos visuais estavam contraidos em 6 de 13 criangas. Nao foi
possivel encontrar qualquer correlag@o entre o tempo de uso ou
a dose da vigabatrina com as anormalidades oftalmoldgicas. As
anormalidades oftalmolégicas estavam presentes em mais que a
metade das criangas assintomadticas no aspecto visual tratadas
com vigabatrina para crises epilépticas.

Constricdo do campo visual associada ao uso de vigabatri-
naem criangas também foi observado por Vanhatalo e Paakko-
nen que descreveram dois pacientes com idade de 10 e 15
anos com alteracdes perimétricas observadas apds 33 a 57
meses de uso da vigabatrina.

Como pacientes em uso de amiodarona podem desenvol-
ver NOIA-NA, e a prépria amiodarona pode ocasionar uma
neuropatia dptica, a distingdo entre estas duas entidades é
importante. Macaluso et al.”" reviram as caracteristicas clini-
cas de 73 pacientes com neuropatia éptica induzida pela amio-
darona, comparando seus achados com as caracteristicas tipi-
cas da NOIA-NA. Os autores observaram que, em contraste
com a NOIA-NA tipica, os pacientes com neuropatia optica
induzida pela amiodarona apresentam inicio mais insidioso,
perda visual de progressdo lenta, envolvimento bilateral e
edema dos discos Opticos que persiste por meses, desapare-
cendo ap6s a suspensiio da droga. Os autores recomendam
que os pacientes candidatos ao uso de amiodarona devem ser
examinados antes do inicio de seu uso, e posteriormente em
intervalos regulares a cada seis meses.

NEUROPATIA OPTICA TRAUMATICA

A neuropatia Optica traumdtica € uma causa de grave e
permanente perda visual em traumatismos cranianos abertos
ou fechados. Enquanto os projéteis ou outros objetos pontia-
gudos lesam o nervo 6ptico diretamente, a forma mais comum
de neuropatia Optica traumadtica € indireta, como resultado de
forga concussiva sobre a cabeca, particularmente a testa. Este
impacto transmite uma onda de choque ao canal 6ptico lesan-
do o nervo 6ptico. Tipicamente, a fundoscopia € inicialmente
normal, e o Unico achado objetivo é a presenca de um defeito
pupilar aferente relativo. A atrofia dptica vai ocorrer 3 a 4
semanas mais tarde. O International Optic Nerve Trauma
Study Group foi organizado para investigar a melhor forma
de tratamento para a neuropatia Optica traumdtica indireta.
Participaram do estudo 133 pacientes com neuropatia 6ptica
traumdtica (127 unilaterais e 6 bilaterais) que foram examina-
dos nos primeiros trés dias apds o traumatismo. Exame apds
"follow-up" minimo de um més foi necessério como critério de
inclusdo no estudo. Os pacientes foram divididos em 3 gru-
pos: ndo tratados (9), tratados com corticosterdides (85), e
tratados cirurgicamente com descompressao do canal optico
(33 pacientes). Os autores observaram uma melhora de pelo
menos trés linhas em 33% do grupo operado, em 57% do grupo
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ndo tratado e 52% do grupo que recebeu tratamento com
corticosteréides. O grupo cirurgico tinha maior nimero de
pacientes com perda visual mais grave. Apds ajuste da AV
para a linha de base ndo foi observada qualquer diferenga nos
resultados dos trés tipos de tratamento. Nao houve qualquer
evidéncia que a dosagem ou o tempo de tratamento com corti-
costerdides ou com cirurgia estava associada com aumento de
probabilidade de melhora visual. Os autores concluiram que o
presente estudo demonstra que nem o tratamento com corti-
costerdides nem a descompressdao do canal 6ptico deve ser
considerado como padrdo no tratamento da neuropatia éptica
traumatica.

A ineficdcia da corticoterapia no tratamento da neuropatia
Optica traumdtica também foi demonstrada por Mariak et al.7.
Os autores estudaram 15 pacientes com idades entre 14 e 64
anos que tinham sofrido trauma craniano com perda de visdo.
Todos os pacientes foram tratados com corticoterapia endo-
venosa em doses elevadas, instituida imediatamente apds o
exame inicial. Apds duas semanas a AV melhorou em 4 dos 5
pacientes que apresentavam PL, enquanto ndo houve mudan-
c¢anos 10 outros pacientes que ao exame inicial apresentavam
AV de NPL. Trés a 11 anos (média 5,3 anos) apds a neuropatia
Optica traumatica os pacientes foram submetidos a nova avali-
acdo neuro-oftalmoldgica. Todos os pacientes apresentavam
cegueira ou quase cegueira total, mesmo aqueles que haviam
melhorado imediatamente apds o tratamento. Atrofia dptica
havia desenvolvido em todos os pacientes. Os autores con-
cluiram que o tratamento da neuropatia ptica traumatica com
corticosteréides ndo proporciona melhora da fungdo visual a
longo termo, mesmo naqueles pacientes que apresentam me-
lhora logo ap6s o tratamento.

OUTRAS NEUROPATIAS OPTICAS E DOENCAS
RETINIANAS

Sinusopatia paranasal pode levar a doenga do nervo pti-
co com cegueira total. Fujimoto et al.”® relataram 7 pacientes
com amaurose entre 17 pacientes com neuropatia optica as-
sociada a sinusopatia paranasal. Dois eram homens e 5
mulheres, e a idade média destes pacientes era 51,4 anos.
Quatro destes pacientes apresentavam cisto do etmoéide, 2
apresentavam cisto do etmdide e do esfendide e um apresen-
tava sinusite etmoidal. Todos os 7 pacientes foram submeti-
dos a cirurgia endonasal dentro de quatro dias apds o inicio da
perda visual. Cinco dos 7 pacientes apresentaram melhora
visual com AV igual ou melhor que 20/100. Trés pacientes ndo
apresentaram qualquer melhora apds a cirurgia. Os autores
enfatizam que os pacientes, especialmente os mais idosos,
com cegueira e uma anormalidade nos seios etmoidais poste-
riores ou esfenoidais devem ser tratados cirurgicamente numa
tentativa de recuperacdo da visdo.

As neuropatias dpticas constituem uma pequena fraciao dos
disturbios visuais paraneopldsticos, a maioria dos quais resulta
de lesdo retiniana. No entanto, lesdo das células ganglionares e
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de seus axdnios pode ocorrer como manifestacdo de neopla-
sias, principalmente cancer de pulmao. Liebermam et al.™ rela-
taram um caso de um paciente com mieloma multiplo que
desenvolveu escotoma arqueado superior e inferior bilateral
de cardter progressivo. Exames fundoscépicos repetidos nao
evidenciaram qualquer reacdo retiniana, e estudos eletrofisiol6-
gicos demonstraram neuropatia 6ptica. O soro do paciente re-
velou imunorreatividade a células ganglionares da retina bo-
vina. O tratamento quimioterdpico resultou em desaparecimen-
to da alteragdo campimétrica e do autoanticorpo no soro do
paciente. Os autores comentam que lesdo das células ganglio-
nares da retina pode produzir achados indistinguiveis de doen-
ca do nervo Optico. A neuropatia dptica deve ser incluida entre
as condi¢des paraneopldsticas com manifestagdes visuais.

Uma paciente com neuropatia optica paraneopldstica foi
descrita por Luiz et al.”®. A paciente era uma mulher de 59
anos de idade que desenvolveu perda de visdo bilateral aguda
ndo dolorosa, acompanhada por dor de cabeca e dificuldade
para andar. A AV era 20/30 em OD e 20/40 em OE, e havia
edema do disco 6ptico, contracdo do campo visual bilateral-
mente, nistagmo, disartria, e ataxia. A IRM foi normal, mas a TC
do térax demonstrou adenopatia mediastinal paratraqueal e
hilar. A pun¢@o lombar revelou pleocitose linfocitica e a bidpsia
revelou a presenca de carcinoma pulmonar de células peque-
nas. Autoanticorpos séricos foram demonstrados contra a pro-
tefna 60kd, que estd presente no nervo optico, cortex cerebral e
cerebelo. Anticorpos anti-Hu, anti-Yo, anti-Ri, e anticorpos
CAR foram negativos. O ERG foi normal. O diagndstico de
sindrome paraneopldstica com neuropatia 6ptica e sindrome
cerebelar foi entdo estabelecido. A perda de visdo e ataxia
melhoraram com o tratamento corticosterdide e quimioterdpico.

Complicagdes neuro-oftalmoldgicas do tratamento do can-
cer tem sido descritas por varios autores””7®. Estas descri-
coes incluem complicagdes do tratamento de gliobastomas
com cisplatina”” e com nitrato de gélio”®, e apds radiocirur-
gia esterotdxica com gama-knife™. Girkin et al.” descreve-
ram quatro pacientes que desenvolveram neuropatia éptica 7
a 30 meses ap6s irradiagdo com gama-knife para tratamento de
tumores periquiasmaticos. Todos os pacientes apresentaram
perda aguda de visdo, e trés deles tinham alteragdes de sinal
no nervo 6ptico e quiasma a IRM.

Neuropatias Opticas e doencas retinianas de causas nio
explicadas podem estar relacionadas a distirbios autoimu-
nes. Virias reagdes imunoldgicas podem resultar em perda
visual, sendo estas alteracdes documentadas como uveites e
retinopatias paraneopldsticas. Keltner e Thirkill®® procuraram
identificar reagdes imunolégicas com componentes da retina e
do nervo éptico em pacientes com perda de visdo ndo explica-
da. Reacdo positiva a autoanticorpo da retina e nervo dptico,
incluindo a um novo antigeno neuronal denominado 22-kDa,
presente na retina e no nervo 6ptico, foi encontrada em 8§
pacientes (um homem e sete mulheres) com perda visual de
origem ndo esclarecida. Um dos 8 pacientes tinha sindrome de
retinopatia associada a melanoma (MAR Syndrome). Sete dos
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8 pacientes apresentavam anormalidades ao eletrorretinogra-
ma, variando de leve a intensa; 6 tinham atrofia dptica, e um
dos pacientes teve estabilizacdo da funcdo visual com uso de
terapia imunossupressora. Os autores enfatizam que o antige-
no neuronal 22-kDa, encontrado na retina e no nervo éptico,
pode ser um marcador de doenca imunoldgica afetando a
visdo. No entanto, este marcador pode nao estar diretamente
relacionado com a perda visual, podendo ser apenas o resulta-
do da destrui¢do da retina e do nervo 6ptico. De qualquer
maneira, este marcador pode se tornar de grande utilidade na
identificacdo de pacientes com perda de visdo de causa des-
conhecida, possibilitando, entdo, intervencdo terapéutica
imunossupressora.

A sindrome de POEMS (polineuropatia, organomegalia,
endocrinopatia, gamopatia monoclonal e alteracdes da pele)
pode estar associada a edema do disco 6ptico. Wong et al.®?
apresentaram um caso de uma mulher de 25 anos de idade que
desenvolveu diplopia episddica horizontal, metamorfopsia e
fendmenos visuais positivos. O exame revelou AV de 20/25 em
AOQ e déficit de abducdo a esquerda. Dois meses mais tarde,
edema bilateral do disco 6ptico e aumento da mancha cega
foram observados. A TC de cranio e a pressdao do LCR esta-
vam normais. Lesoes osteoliticas secundarias a mieloma multi-
plo foram mais tarde encontradas. A paciente faleceu de insu-
ficiéncia de multiplos 6rgdos e bloqueio venoso hepatico
apo6s transplante de medula 6ssea. Os autores comentam que a
paciente preenchia os critérios de diagnéstico para a sindro-
me de POEMS, com uma polineuropatia desmielinizante pro-
gressiva, hepatomegalia, hipotireoidismo, gamopatia mono-
clonal, e hiperpigmentacio da pele.

A ocorréncia de papiledema em conseqiiéncia de doenga
respiratdria € bem conhecida, tendo sido relatada em casos de
hipercapnia, hipdxia, e em associacdo com a sindrome de
Pickwick. O’Halloran et al.®? descreveram o caso de uma
paciente com papiledema bilateral associado a doenga respira-
toria cronica. A paciente tinha 58 anos de idade e era obesa,
com uma histéria cronica de doenca pulmonar obstrutiva e
apnéa noturna. O exame oftalmolégico de rotina demonstrou
AV 20/30 AO e papiledema bilateral. Ambas pupilas reagiam
pouco a luz e a campimetria mostrava constri¢do generalizada
periférica e aumento da mancha cega em ambos os olhos. O
exame neuroldgico foi normal, mas a IRM revelou acentuada
hipervasculizag@o do parénquima cerebral com captagido menin-
gea difusa. A puncdo lombar revelou pressao inicial de 14 cm de
H,O e LCR com glicose de 113 mg/dL e discreta elevagdo da
concentracdo proteica (42 mg/dL). O hemograma demonstrou
discreta elevacdo da hemoglobina (16,2 gm/dL) e hematdcrito
de 51%. A gasometria demonstrou PO2 de 54 mmHg e PCO2 de
47 mmHg. Houve melhora do quadro fundoscépico e normali-
zacdo dos campos visuais apds tratamento com oxigénio. Os
autores enfatizam que a gasometria e a avaliagdo da funcao
respiratéria devem ser incluidas na avaliacdo de pacientes
obesos com papiledema ou com atrofia 6ptica de causa nao
explicada.
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A sindrome de Susac é uma doenca obstrutiva de arterio-
las que provoca infartos na céclea, retina e cérebro de pessoas
jovens, a maioria delas do sexo feminino. Dois novos casos
de sindrome de Susac foram recentemente descritos por
Papo et al.®¥ ilustrando o largo espectro do diagnéstico di-
ferencial desta doenga. Trinta e dois casos ja foram descritos
desde o relato inicial por Susac em 1979, sendo 28 mulheres e
6 homens com idade variando de 18 a 40 anos, idade média de
30 anos. O quadro clinico é caracterizado pela triade de
encefalopatia, retinopatia e surdez neuro-sensorial. 40% dos
pacientes com sindrome de Susac apresentaram dor de cabeca
que ¢ freqiientemente seguida de altera¢des cognitivas, dis-
tdrbios psiquidtricos e uma série de sinais neurolégicos como
hiperreflexia, resposta plantar extensora, marcha instavel,
disartria, dismetria, paralisia dos nervos cranianos, alteragdes
de sensibilidade, hemiparesia, incontinéncia urindria, convul-
soes, e mioclonus. Em % dos pacientes o primeiro ataque é
precedido de vdrias semanas por alteracdes mentais e dis-
tdrbios de personalidade. O quadro oftalmoldgico é caracteri-
zado por obstru¢des miltiplas e bilaterais de ramos da artéria
central da retina. Estas obstru¢des podem causar baixa de
visdo quando envolvem o pdlo posterior, mas podem ser
assintomaticas se ocorrem na periferia retiniana. A fundosco-
pia pode ser considerada normal quando as obstrugdes estdao
confinadas a pequenas arteriolas na periferia retiniana. A sur-
dez € freqiientemente aguda bilateral e assimétrica, podendo
ser o sintoma inicial da doencga. Sintomas associados incluem
vertigem, marcha instdvel, tinitos, nduseas e vomitos. Nistag-
mo pode ser observado. Vdrias outras condicdes devem ser
afastadas para o diagnéstico de sindrome de Susac, tais com
esclerose multipla, vasculopatias, vasculites, embolias, desor-
dens trombofilicas, intoxicacdo pela cocaina, anfetamina ou
heroina, ergotismo, doengas mitocondriais e adrenoleucodis-
trofia. A IRM € importante no diagndstico demonstrando ima-
gens hiperintensas em T2 na substincia branca e na substan-
cia cinzenta do cérebro e de estruturas na fossa posterior. A
angiografia fluoresceinica e o audiograma sdo também titeis
para confirmar a suspeita de sindrome de Susac.

QUIASMA OPTICO

As medidas do quiasma Optico em cortes coronais por
IRM podem ser titeis na detecgdo precoce de algumas doen-
¢as incluindo, glioma éptico, meningioma, e displasia septo-
Optica. Wagner et al.®® procuraram desenvolver uma técnica
objetiva e confidvel para a medida da area do quiasma 6ptico
usando IRM. Os dados foram obtidos por estudos de 123
exames de pacientes sadios com idade entre 18 a 82 anos de
idade. A drea média do quiasma 6ptico para todos os pacien-
tes foi 43,7 mm?, (faixa: 32,2 — 58,8 mm?). Uma pequena reducio
da area foi observada em pacientes com idade avancada. Os
autores enfatizam que as medidas sdo factiveis e podem ser
uteis como um ponto de referéncia para determinar a presenca
de atrofia ou hipertrofia do quiasma 6ptico.
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A apoplexia hipofisdria pode se manifestar de maneira
variada e requerer exames de imagem para seu diagndstico.
Dodick Wifdicks® descreveram uma mulher de 50 anos de
idade que sofreu uma crise de cefaléia intensa como manifes-
tacdo inicial de apoplexia hipofisdria. A cefaléia foi acompa-
nhada por nduseas e vomitos. A TC de cranio trés dias ap6s o
evento foi interpretada como normal. No entanto, no dia se-
guinte a paciente apresentou paralisia do III nervo com
envolvimento da pupila direita, e perda visual. A IRM revelou
presenca de uma lesdo expansiva selar e supraselar. A pacien-
te foi submetida a cirurgia transesfenoidal com resseccido da
lesdao expansiva. Os autores enfatizam a importancia de suspei-
tar de apoplexia hipofisaria em pacientes com cefaléia intensa e
sibita, mesmo na presenca de TC normal. A apoplexia hipofi-
sdria pode ocasionar sinais neuro-oftalmolégicos tardios. A
IRM de urgéncia, o tratamento com corticosterdides e a avali-
acdo neurocirdrgica podem ser importantes no diagndstico e
no tratamento desta condig@o.

A cirurgia transesfenoidal, freqiientemente usada como
tratamento de tumores da regido selar, pode ser acompanhada
de alteracdes visuais. Cirec et al.®® estudaram as respostas a
um questiondrio enviado a 3172 cirurgides dos quais 958
responderam ter realizado cirurgias transesfenoidais. Perda de
visao foi relatada por 179 cirurgides como uma complicagdo de
1,8% de todas as cirurgias transesfenoidais realizadas.

Os adenomas pituitdrios, embora freqiientes na popula-
¢do adulta, sdo raros em criancas. Para determinar as caracte-
risticas clinicas dos adenomas pituitdrios em criancas Lee et
al.®” reviram os casos de 10 criangas entre 2 a 16 anos (media-
nade 4 anos) com diagnéstico de adenoma pituitario. Perda de
visdo estava presente em cinco pacientes (50%) a época do
diagnéstico, com AV variando de 20/20 a 20/200 nos olhos
melhores, e de 20/100 a PL nos olhos piores. Defeitos campi-
métricos temporais e bitemporais estavam presentes em 4 dos
5 pacientes com perda de visdo. Trés pacientes melhoraram
apés a cirurgia. Das 5 criangas com perda de visdo 4 eram
adolescentes com idade variando de 12 a 15 anos. As 2 crian-
¢as mais novas neste grupo tinham idade de dois a sete anos e
visdo normal, mas apresentavam puberdade precoce e cresci-
mento acelerado. Os autores observaram que pacientes pedia-
tricos incluidos neste estudo pareciam ter intensa perda visu-
al, talvez mais intensa que a perda visual inicialmente observa-
da em pacientes adultos. No entanto, estudos com maior ni-
mero de pacientes pedidtricos com adenomas hipofisarios sao
necessdrios para confirmar esta observacao.

Diminui¢do da visao e hemianopsia bitemporal podem ser
ocasionados por cistos aracndideos desenvolvendo na regido
paraselar como foi observado por Chun et al.®® em 2 pacien-
tes. O primeiro paciente era uma mulher de 32 anos que apre-
sentou diplopia e perda progressiva da visdo sem dor. A
paciente foi submetida a cirurgia para descompressao de um
cisto aracnéideo supraselar com melhora visual. Nove anos
mais tarde houve novamente piora visual e hemianopsia bi-
temporal. A IRM revelou a presenga de um cisto aracnéideo
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supraselar comprimindo o trato éptico e o quiasma. Houve
melhora visual apés tratamento cirdrgico. O segundo paciente
eraum homem com 64 anos de idade com histéria de cefaléia. O
exame neuro-oftalmolégico de rotina detectou hemianopsia
bitemporal. A IRM demonstrou a presenga de cisto selar arac-
néideo deslocando o quiasma 6ptico superiormente. Houve
melhora espontanea do defeito campimétrico e nova IRM re-
velou desaparecimento espontaneo do efeito de massa oca-
sionado pelo cisto. Os autores enfatizam que os cistos arac-
néideos da regido selar devem ser considerados entre as cau-
sas de hemianopsia bitemporal.

DOENCAS DO TRATO OPTICO

Virios relatos de doengas envolvendo o trato 6ptico foram
publicados. Causas de sindrome do trato 6ptico incluem le-
sdes expansivas, isquémicas, desmielinizantes, trauma, assim
como altera¢des congénitas. Metastase de carcinoma de mama
foi descrita envolvendo o trato dptico e o nicleo geniculado
lateral numa paciente de 44 anos de idade por Groom et al.®?. A
AV era20/20' em ambos os olhos, havia minimo defeito pupilar
aferente a direita, hemianopsia homoénima direita incompleta
levemente incongruente e palidez em faixa horizontal do disco
optico direito. A IRM mostrou anormalidade no corpo
geniculado lateral direito com extensdo ao trato Sptico. Os
autores enfatizam a importancia da presenga do defeito pupilar
aferente e da palidez em faixa do disco 6ptico como sinais de
localizacdo dos defeitos hemiandpticos no trato 6ptico.

Entre as 8 criangas com lesdes no trato éptico, estudadas
por Liu e Galetta® 7 tinham neoplasias e uma tinha hemorragia
intracraniana. Os tumores responsaveis pelo envolvimento do
trato Optico nestes pacientes inclufam craniofaringioma, glioma
de vias dpticas e hipotdlamo, glioblastoma multiforme e glioma
talamico e do tronco encefdlico. Estes autores encontraram
lesdes estruturais em 25% dos casos envolvendo o trato 6ptico,
que hemianopsia homdnima adquirida na infancia ocorre mais
comumente secunddria a neoplasias que na populacdo adulta.

Um raro caso de infarto do trato 6ptico e do nervo 6ptico
ipsilateral foi relatado por Archer et al.®» num paciente de 52
anos de idade com obstrucdo unilateral da artéria carétida
interna. O paciente apresentou subitamente perda visual no
olho esquerdo, perda de campo visual temporal no olho direi-
to, afasia global e perda motora e sensitiva a direita. Dez meses
mais tarde a AV era 20/40 em OD e NPL em OE, e havia atrofia
6ptica em forma de borboleta de OD e atrofia 6ptica difusa de
OE, além de afasia transcortical motora. A IRM confirmou a
presenca de infarto no corpo geniculado lateral, trato éptico,
lobo temporal medial, tdlamo, perna posterior da cdpsula inter-
na, zona intermedidria do lobo occipital e pedinculo cerebral.
Portanto, este paciente teve um infarto no territério da artéria
cordidea anterior esquerda, além de infarto no nervo 6ptico
esquerdo devido a estado de baixo fluxo.

Hemianopsia homénima pode ocorrer como complicacio
de palidotomia para tratamento da doenca de Parkinson.

Arq Bras Oftalmol 2002;65:265-84

Biousse et al.“? descreveram a incidéncia e os tipos de defei-
tos campimétricos ocorrendo numa grande série de pacientes
submetidos a palidototomia. Os autores atribuem os defeitos
campimétricos a possivel lesdo e estimulagdo do trato 6ptico
durante o procedimento cirtdrgico.

A sindrome do trato 6ptico congénita foi relatada por
Murthy et al.“® numa mulher de 30 anos de idade, assintomd-
tica, portadora de cisto aracndideo, submetida a exame oftal-
molégico de rotina. A oftalmoscopia por laser demonstrou
perda das estriagdes normais temporalmente em OD, e nasal-
mente em OE. Os autores comentam que a oftalmoscopia a
laser pode ser util para caracterizar os defeitos na camada de
fibras nervosas de pacientes com lesdes das vias Opticas
anteriores.

DISTURBIOS GENICULARES E RETROGENICULARES

A degeneragdo transsindptica é uma alteracdo do segun-
do neurdnio na via 6ptica ap6s perda de input, resultando em
perda neuronal e gliose dos corpos geniculados laterais. A
IRM pode ser ttil para demonstrar estas anormalidades.
Uggetti et al.®¥ demonstraram altera¢des de sinal 2 IRM com-
pativeis com degeneracdo transsindptica dos neur6nios nos
corpos geniculados laterais de criancas cegas. Uma revisdo
retrospectiva das imagens obtidas nesses pacientes revelou
dreas simétricas de anormalidades de sinal em imagens ponde-
radas em T2 nos corpos geniculados laterais. Estas anormali-
dades foram consideradas como gliose, desde que os corpos
geniculados laterais normalmente se apresentam isointensos
em relagdo a substincia cinzenta. Os autores enfatizam que
estas alteracdes podem ser resultantes de degeneracgio neuro-
nal tanto anterégrada quanto retrégrada.

Hemianopsia homonima direita como manifestagao inicial
da esclerose multipla foi relatada Giindiiz et al.®>. O paciente
eraum homem com 28 anos de idade que apresentou hemiano-
psia homonima direita e lesdo parieto-occipital vista a IRM.
Este achado € raro em pacientes com esclerose multipla.

Hemianopsia homénima secundaria a disseccdo da artéria
cardtida interna foi relatada por Bourcier - Bareil et al.*® numa
paciente de 40 anos de idade sem qualquer histéria prévia de
doenca vascular. A paciente apresentou subitamente perda
visual na parte esquerda do seu campo visual, precedida por
cefaléia difusa sem dor cervical. Nao havia histéria de trauma-
tismo, e a histdéria familiar era negativa. O exame demonstrou
hemianopsia homodnima esquerda e AV 20/20 em AO. Nao
havia sopro cardiaco, cervical ou craniano. A TC do cranio
demonstrou infarto parieto-occipital na regido da artéria cere-
bral posterior. Ecodoppler cervical revelou fluxo anormal e
sinais de dissec¢do da artéria cardtida interna. Angiografia
cerebral demonstrou estenose da artéria carétida interna direi-
ta e dissec¢do do terco médio de sua porgao cervical. Injecdo
na artéria cardtida interna esquerda mostrou que a artéria
comunicante anterior estava funcionante, com revasculariza-
¢ao da artéria cerebral média direita, da artéria cerebral anterior
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direita e da artéria comunicante posterior direita. A angiogra-
fia vertebral revelou hipoplasia da porcdo proximal da artéria
cerebral posterior (P1) direita. Neste padrio fetal o didmetro da
artéria comunicante posterior direita era maior que o didmetro
de P1 adireita. O infarto occipital ocorreu em conseqiiéncia de
dissec¢do da artéria cardtida interna associada a configuracio
fetal da porcao proximal da artéria cerebral posterior direita. O
paciente foi tratado com heparina endovenosa por 10 dias e
depois com anticoagulante oral por 6 meses, sem modificag@o
do quadro perimétrico. Os autores comentam que o padrio
fetal com hipoplasia de P1 pode ser responsavel pela ocorrén-
cia de infartos parieto-occipitais em doencga da artéria carétida
interna.

Inversdao aguda da imagem de cabega para baixo como aura
de enxaqueca foi relatada por Nisipeanu et al.®” em dois
pacientes, com idade de 19 e 18 anos, que experimentaram
episddios de inversdo total da imagem (imagem de cabeca para
baixo) por mais que um ano. Nestes pacientes os episédios
duravam menos que 5 minutos e eram seguidos por dor de
cabeca pulsatil de moderada ou grande intensidade. Um dos
pacientes relatava também episddios de micropsia durante os
mesmos ataques. O exame neurolégico, a IRM e os potenciais
evocados auditivos foram normais. Os autores comentam que
aimagem de cabeca para baixo, ou rotacdo de 180° daimagem,
¢ uma ilusdo visual transitdria e rara, relatada principalmente
por pacientes com isquemia do tronco encefélico e cerebelo
ou da regido parieto-occipital. Esta inversao completa da ima-
gem ndo havia ainda sido relatada como expressao da aura da
enxaqueca. Sabe-se que a aura € causada por uma depressao
alastrante cortical. O cértex visual tem o mais baixo limiar para
a depressdo alastrante. A disfun¢do destas dreas corticais
durante a enxaqueca pode interferir com os mecanismos cere-
brais responsdveis pela computagcdo adequada do mapa topo-
grafico da imagem retiniana ocasionando, entdo, a inversao
total da imagem.

As malformagcaées arteriovenosas durais (MAVD) sdo uma
causa rara de disfuncdo visual que pode ser tratada se o dia-
gnéstico ocorrer antes da perda permanente de campo visual.
Kupersmith et al.®® estudaram 7 pacientes com distdrbios vi-
suais associados a MAVD para estudar a disfuncao associada
a esta malformacdo e a eficdcia do tratamento. Os autores
encontraram que perda visual ocorreu em 5 pacientes, 2 com
hemorragia e um com infarto venoso no lobo occipital. Trés
pacientes queixavam de espectro de fortificacdo, dois dos
quais tinham palinopsia. Seis pacientes apresentavam de-
feitos homonimos quadranticos ou hemianépticos, alguns flu-
tuantes. A angiografia revelou que a MAVD era suprida so-
mente por artérias durais e drenava nas veias piais occipitais
devido a fluxo retrégrado através de locais pr6ximos, na pa-
rede, ou no limem dos canais venosos durais que normalmen-
te drenam o lobo occipital. Diferentemente do que ocorre nas
MAVD de outras localizagdes, somente 2 pacientes tinham
obstrucdo de um seio venoso adjacente. Estes pacientes, par-
ticularmente os 2 com MAVD remotas ao lobo occipital, cla-
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ramente demonstram a disfuncdo neuroldgica e visual que
resulta da hipertensdo venosa. Em 6 pacientes a embolizacdo
intra-arterial das artérias nutridoras resultou em obstrucéo da
malformacao e desaparecimento dos sintomas visuais. Os au-
tores concluiram que estes casos demonstram que as MAVD
que drenam para os veias occipitais causam diminuicdo de
campo e distirbios visuais por causa de hipertensdo venosa
no lobo occipital, que pode ser revertida pela oclusdo da
malformacdo. A recuperacdo visual pode ser completa caso
infartos ou hemorragias ainda néo tenham ocorrido.

Os pacientes com doenga de Alzheimer (DA) podem apre-
sentar importantes distirbios visuais que acentuam suas in-
capacidades. Giannakopoulos et al.®” estudaram as correla-
¢Oes neuro-anatomicas da agnosia visual na doenca de Al-
zheimer. A agnosia visual é definida como a diminui¢do do
reconhecimento visual que ndo pode ser explicada por redu-
¢do da AV, do campo visual, da atencdo, ou da capacidade
mental geral. Duas formas de agnosia visual tem sido identifi-
cadas, a agnosia aperceptiva e a agnosia associativa. A
agnosia visual aperceptiva refere a dificuldade de identificar a
representagdo formal de um objeto, e é caracterizada por dimi-
nuicdo importante da percepcio visual com baixa performance
de copiar e reconhecer objetos da mesma forma. A agnosia
visual associativa representa uma interrup¢do das ligagdes
entre as representacdes formal e semantica de um objeto. Os
pacientes tem preservada a percep¢do visual de formas, po-
dem copiar desenhos simples e podem reconhecer objetos,
mas ddo respostas erradas verbais nos teste de identificacdo
visual. A agnosia visual aperceptiva afeta a percepcao de
propriedades elementares, tais com cor e movimento, para
apoiar o reconhecimento da forma do objeto ou do arranjo
espacial de objetos; enquanto a agnosia visual associativa
afeta a integragdo de caracteristicas para o reconhecimento de
categorias especificas de imagens, tais como faces e palavras.
Os autores encontraram em dois ter¢os dos pacientes com DA
apresentam agnosia associativa e que metade deles apresenta
também agnosia aperceptiva. As correlacdes entre as densi-
dades de amaranhados neurofibrilares (NFT) e placas senis
(SP) e agnosia visual foram também estudados. Os autores
encontraram uma relacio significativa entre as densidades de
NFT nas dreas de Brodmann 18,19, e 37, e agnosia visual
associativa, enquanto as densidades de NFT nas dreas estu-
dadas ndo correlacionaram com a presenga de agnosia visual
aperceptiva. A contagem de placas senis ndo correlacionou
com qualquer dos parametros neuropsicoldgicos. Os autores
concluiram que estes resultados demonstram a existéncia de
uma dicotomia entre a agnosia associativa e a agnosia aper-
ceptiva na DA, e mostraram que somente a agnosia associati-
va estd relacionada com lesdo das dreas de associacdo visual
secundarias e de ordem elevada. Além disso, os resultados
sugerem que as densidades das placas senis ndo tem correla-
¢do com a agnosia visual nesta doenca.

Os pacientes com DA freqiientemente se perdem em luga-
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res familiares em conseqiiéncia de desorientagdo visuoespa-
cial por envolvimento parieto-occipital. Sabe-se que o cortex
parieto-occipital analisa os padrdes radiais de movimento vi-
sual que criam o fluxo 6ptico e guiam os movimentos através
do meio, mostrando ao sujeito a dire¢do de seu movimento. A
desorientacdo visuoespacial € um sinal comum na DA, e os
pacientes com proeminente desorientacdo espacial mostram
evidéncias neuropatoldgicas de movimento mais intenso nas
areas parieto-occipitais. Para determinar se pacientes com DA
apresentam deficiéncia na percep¢do de padrdes visuais do
fluxo dptico, sugerindo mecanismo perceptivo de desorienta-
cdo espacial, Telewsky e Duffy% estudaram através de teste
de navegacdo espacial no computador pacientes com DA e
controles normais. Metade dos pacientes com DA mostrava
diminuicao da percep¢do do fluxo Optico que estava associa-
do com mau performance no teste de navegacdo espacial,
mesmo quando a percep¢ao de movimentos simples estava
relativamente preservada. Os pacientes com DA também mos-
travam diminuicdo na capacidade de interpretacdo do fluxo
optico de modo que eles ndo podiam usar aqueles simbolos
para ajudar a dire¢do de seus movimentos. Os autores conclui-
ram que a DA diminui acentuadamente a capacidade para ver
os padroes radiais do fluxo 6ptico, causando entdo a deso-
rientacdo espacial.

ABSTRACT

This is the second part of a review of papers on the visual
afferent system published from 1997 to 1999. In this part the
author presents the most important contributions made to
areas such as neuroretinitis, optic nerve tumors, idiopathic
intracranial hypertension, hereditary optic neuropathies, op-
tic disc drusen, optic nerve hypoplasia, traumatic and toxic
optic neuropathy as well as geniculate and retrogeniculate
visual disorders. Selected papers are considered in relation to
their results and previously established concepts.

Keywords: Neuritis; Geniculate bodies; Afferent neurons;
Optic nerve diseases; Visual pathways; Optic nerve; Vision
disorders; Optic chiasm; Review
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