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Resumo

As alteragdes congénitas do nervo 6ptico sdo raras. A hipoplasia ¢ a forma mais comum de alteragdo congénita do nervo 6ptico. Acre-
dita-se que seja correlacionada a interrupg@o do desenvolvimento fetal e ao baixo peso ao nascer. Apresenta-se como uma anomalia
ndo progressiva com acuidade visual geralmente preservada. Relatamos um caso de uma paciente com hipoplasia segmentar superior
com hipertens@o ocular apds uso de corticoide, cursando com diminui¢do da camada de fibras nervosas. Os pacientes portadores de
hipoplasia devem ser acompanhados com mais rigor caso tenham fatores de risco para glaucoma e deve ser considerada como um
diagnéstico diferencial para o glaucoma de pressdo normal.

Descritores: Hipoplasia de nervo 6ptico; Glaucoma; Les@o congénita de nervo 6ptico; Diagndstico diferencial

ABSTRACT

Introduction: Congenital changes of the optic nerve are rare. Hypoplasia is the most common form of congenital alteration of the optic
nerve. It is believed to be correlated with interruption of fetal development and low birth weight. It presents as a non-progressive anomaly
with generally preserved visual acuity. We related a case of a patient with superior segmental hypoplasia with ocular hypertension after
corticosteroid use, with a decrease in the nerve fiber layer. Patients with hypoplasia should be followed more closely if they have risk
factors for glaucoma and should be considered as a differential diagnosis for normal pressure glaucoma.
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INTRODUCAO

s alteracdes congénitas do nervo dptico sdo raras, muitas

vezes identificadas em dmbito pediatrico sendo impres-

cindivel o diagndstico e acompanhamento adequado.
Exemplos como o coloboma de disco optico ou a sindrome
de morning-glory podem alterar a acuidade visual e causar
sequelas. ¥

A hipoplasia ¢ a forma mais comum de alteragdo congénita
do nervo 6ptico. Pode ser uni ou bilateral e ocorrer isoladamente
ou combinada a alteragdes funcionais e anatomicas do sistema
nervoso central.>®» Tem como caracteristica uma diminui¢do
na quantidade de axdnios, didmetro reduzido do disco dptico e
alteracdes no campo visual.?4

Acredita-se que represente uma displasia na camada de
células ganglionares e perda da camada de fibras nervosas da
retina (CFNR) devido a interrup¢do do desenvolvimento fetal e
ao baixo peso ao nascer.?*» Sugere-se ainda a possivel relacdo
da deficiéncia de hormonio do crescimento (GH) e o efeito
teratogénico da insulina na gravidez desencadeando, além de
alteragoes vasculares, uma falha no desenvolvimento das células
ganglionares. 7 A histéria de doenga cardiaca isquémica paterna
mostrou ser também possivel fator de risco.”)

A hipoplasia segmentar superior de nervo 6ptico (HSSNO)
¢ uma subcategoria da hipoplasia em que a disfuncado estrutural
estd limitada a regido superior do disco.) Apresenta-se como
uma anomalia nao progressiva e acuidade visual geralmente
preservada.®) Existem quatro achados tipicos: entrada superior
da artéria central da retina, palidez superior do disco 6ptico, halo
escleral superior peripapilar e afinamento superior na CFNR
peripapilar.?3® Dependendo da severidade da condigao clinica,
os pacientes podem apresentar na tomografia de coeréncia éptica
(OCT) um afinamento da CFNR no quadrante superior® e na
perimetria defeitos altitudinais ou setoriais inferiores.?)

Ha controvérsias com relagdo a epidemiologia da HSSNO.
Segundo alguns autores é usualmente bilateral e mais comum
em mulheres.?% Entretanto, autores referem nao ter diferenca
estatistica entre os géneros.)

Apesar de a HSSNO ser menos prevalente que a neuropatia
glaucomatosa, deve ser considerada como um diagndstico diferen-
cial para o glaucoma de pressdo normal (GPN).!9 Desta forma,
visando chamar a atenc¢ao dos médicos para a HSSNO para evitar
erros de diagnédstico e aprofundar o acompanhamento de pacien-
tes com hipoplasia e fatores de risco para glaucoma, apresentamos
um relato de caso enfatizando a importancia da identificagdo desta
rara alteracdo congénita pouco descrita na literatura.

Relato de caso

Paciente de 27 anos, sexo feminino, branca, com histdria
familiar positiva para glaucoma, antecedente pessoal de prema-
turidade e deficiéncia parcial do hormdnio do crescimento. Na
infancia, em consulta oftalmoldgica, foi verificado a fundoscopia
escavacao de disco Optico em ambos os olhos com afinamento
superior (Figura 1) e pressdo intraocular (PIO) dentro da nor-
malidade. Na perimetria foi verificado em olho direito defeito em
periferia inferior. Foi realizada ressondncia magnética de cranio
e 6rbita com contraste que nao evidenciou sinais de compressao
da via dptica ou alteracdes occipitais, eventos isquémicos ou
desmielinizantes.

Em 2018, devido a presenca de infiltrados subepitelias pds
conjuntivite adenoviral, fez uso de prednisolona 1% tépico em
regime de desmame semanal por 2 meses, evoluindo com PIO de

Figura 1: Retinografia realizada em 2017, na imagem A, referente ao
olho direito e imagem B ao olho esquerdo, mostrando afinamento
da rima superior em ambos os olhos e alteragdo da camada de fibras
peripapilar superior em olho direito.
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Figura 2: Perimetria Humphrey (Carl Zeiss Meditec — HFA II 740)
programa 24-2 do olho direito apresentando defeito inferior. Na
imagem superior realizada em 2017 e na inferior realizada em 2019
apresentando aumento do defeito, sugerindo progressao apenas em
olho direito.
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Figura 3: Imagem da tomografia de coeréncia 6ptica (Carl Zeiss Me-
ditec - Cirrus) de ambos os olhos. Primeira imagem realizada em 2017
e ao lado realizada em 2019. Nas imagens verificam-se diminui¢ao da
camada de fibras nervosas peripapilar nos quadrantes do olho direito
associado a aumento da lesdo no RNFL deviation map. A avalia¢dao
do complexo de células ganglionares também apresenta piora da
densidade ap6s elevacdo da PIO em olho direito.

32 mmHg em olho direito e 31 mmHg em olho esquerdo. Apds
suspensdo da medicacdo PIO reduziu para 14 mmHg em ambos
os olhos e foram realizados alguns exames.

Apresentou paquimetria de 487 micra em olho direito e 475
micra em olho esquerdo. Perimetria apresentando em olho direito
defeito inferior (Figura 2) e olho esquerdo sem alteracoes. O OCT
demonstrou perda localizada da CFNR no segmento superior
do olho direito (figura 3). Foi decidido por acompanhamento
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anual com perimetria, retinografia ¢ OCT visando monitorar
progressao da lesao.

DiscussAo

Foi relatado um caso de paciente com HSSNO com hiper-
tensdo intraocular associado ao uso de corticoide topico,levando
a hipétese diagnodstica de glaucoma cortisdnico. Apresentou como
fatores de risco para HSSNO a prematuridade e deficiéncia parcial
de hormonio do crescimento na infancia.®

A auséncia de progressao da lesdo é marco na caracterizagiao
da hipoplasia.('”? A perimetria visual apresentou defeito inferior
periférica em olho direito e foi sugerida progressdao decorrente
da hipertensao intraocular comparando exames de 2017 e 2019
(Figuras 2 e 3).

Dentre as quatro caracteristicas encontradas na HSSNO®7)
encontramos uma leve palidez com afinamento do disco superior
e a diminuigio superior da CFNR em olho direito. Algumas destas
alteracoes podem ser diagnosticadas apenas pelo OCT.®

O OCT realizado em 2017 demonstrou perda localizada de
fibras nervosas peripapilar no segmento superior do olho direito
(52 micra em quadrante superior) e auséncia de alteracoes em
olho esquerdo. O mesmo exame realizado em 2019 demonstrou
diminuicdo da CFNR peripapilar em todos os quadrantes (49
micra em quadrante superior) no olho direito. O olho contrala-
teral, apesar de haver sido submetido a semelhante elevagdo da
PIO, nao apresentou variagdo da CFNR peripapilar (FIGURA
3). Na literatura, danos glaucomatosos tem maior probabilidade
de progredir nos setores com lesdes avancadas ou pré existentes
no disco 6ptico.!?

O principal diagnéstico diferencial da HSSNO € o glaucoma
de pressao normal (GPN). Ambos apresentam PIO abaixo de 21
mmHg. As principais diferencas entre o GPN e a HSSNO estao
apresentadas na tabela 1, mas ressaltando que apenas no GPN
pode ocorrer progressao.1%12)

Até o momento, os pacientes diagnosticados com HSSNO
ndo precisam de exames complementares de acompanhamento,
pois ha estabilidade na aparéncia do disco éptico e na sensibilida-
de do campo visual ao longo dos anos.”” No entanto, acredita-se

Tabela 1
Principais diferencas entre glaucoma de pressao
normal e hipoplasia segmentar superior de nervo éptico

GPN HSSNO
Idade Adulto Crianga/jovem
Sexo Feminino Preferéncia por

sexo feminino

Bilateralidade Bilateral Uni ou bilateral
Prevaléncia Maior Menor
Localizacdo Temporal superior Nasal superior
Hemorragia de disco Pode ter Nao tem

GPN - glaucoma de pressao normal; HSSNO - hipoplasia segmentar
superior de nervo optico
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que o HSSNO possa ser um fator de risco para o GPN ou que o
paciente com HSSNO possa apresentar maior susceptibilidade a
perda de fibras nervosas da retina frente a elevagao da PIO. Com
isso, € necessario o acompanhamento da CFNR e das medidas
da PIO, principalmente em pacientes com fator de risco para
glaucoma.”
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