Sindrome da “Morning Glory”
Quadro clinico sugerindo sua patogenia
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INTRODUCAO

Encontramos ilustragées de uma altera-
cao congénita da papila Optica em Hand-
mann (1929) 4 Danis (1940)® e Walsh
& Hoyt (1969) 33, que Kindler 8 em 1970 de-
nominou de Sindrome da ‘“Morning Glory”,

devido a semelhanca com uma flor (Fig. 1).

Fig. 1 — A flor ‘Morning Glory”

Os achados oftalmoscépicos que carac-
terizam tal sindrome sao!8: Papila Optica
alargada, de aspecto afunilado e escavado e
de coloragao résea. Esta é rodeada por um
anel elevado e cinza, com disturbio de pig-
mento coriorretiniano. Os vasos sao mul-
tiplos e estreitados e emergem da borda da
papila, cursando sobre o anel elevado. Ha
ainda uma massa branca, de aspecto fofo
que oculta o trajeto dos vasos no fundo da
papila.

Essa entidade € mencionada como rari-
dade na literatura racional 1-32 e na de ou-
tros paises 4,5-9.11-13,15-17,18-28,30-32 devido aos
poucos casos descritos desde entao. Inte-
ressante também sao os diferentes aspectos
abordados nessas varias publicagdes.

O presente trabalho visa a descrigcao de
5 casos observados por nés e a discussao da
possivel patogenia dessa anomalia, com ba-

se na embriologia, no aspecto oftalmoscdpi-
co e no déficit da fungao visual, ou seja,
acuidade visual, campo visual e reflexo pu-
pilar a luz (via aferente).

RELATO DOS CASOS

Caso 1: M.T.F, masculino, branco, 19
anos, examinado em 18/08/76 (na EPM). Re-
ferindo que nunca havia tido problema ocu-
lar e que, hd 1 més, foi reprovado num tes-
te para admissdo em um emprego. Antece-
dentes familiares e pessoais: nada digno de
nota. Ao exame oftalmolégico — Acuidade
visual (Snellen), sem correc¢ao: O.D. — 20/100
e O.E. = 20/20. Exame externo ocular e bio-
microsconia: sem alteracoes em A O.. Refle-
x0s pupilares: deficit pupilar aferente a di-
reita. Fundo de olho: O.D. — Sindrome da
“Morning Glory” (Fig. 2) e O.E. — normal.
Campo visual: O.D. — alargamento da
mancha cega com escotoma centrocecal, re-
tragao setorial cuneiforme superior e dimi-
nuicido da sensitividade central e O.E. = nor-
mal.

Fig. 2 — Caso 1 (0.D.)

Caso 2: K.T, feminino, branca, 5 anos,
examinada em 13/10/78 (por PMI). Referem
os pais que, desde a idade de 1 ano, ela apre-
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senta desvio do O.E. para fora e para cima.
Nega caso semelhante na familia. Ao exame
oftalmoldgico — Acuidade visual (Snellen),
sem correg¢ao: O.D. — 20/20 e O.E. = per-
cepcao luminosa (Refragao O.D. = +0,25DE
+0,25DC x 90° e O.E. — +1,25DE—1,75DC x
180°, sem melhora da A.V.). Exame externo
ocular e biomicroscopia: sem alteracées em
A.O.. Reflexos pupilares: deficit pupilar afe-
rente a esquerda. Motilidade extrinseca: exo-
tropia com hipertropia E/D. Fundo de olho:
O.D. = normal e O.E. = Sindrome da ‘“Mor-
ning Glory” (Fig. 3).

Fig. 3 — Caso 2 (O.E.)

Caso 3: G.S., feminino, branca, 2 anos,
examinada em 14/10/81 (por PMI). Referem
os pais que desde 1 ano a criang¢a apresenta
desvio do O.E.. Nascida de parto normal e
de térmo. Antecedentes familiares e pes-
soais: mae refere ter sido tratada com Espi-
ramicina para toxoplasmose no 7.° més de
gestagdo. Ao exame oftalmolégico — Exame
externo ocular: O.D. — normal e O.E. = mi-
croftalmia. Reagia muito a luz sobre O.D. e
quase nada sobre O.E. Reflexos pupilares:
deficit pupilar aferente a esquerda. Motili-
dade extrirseca ocular: Hipertronia E/D.
Ecografia B: O.D. = normal e O.E. = dia-
metro bulbar diminuido no sentido antero-
posterior. Fundo de olho: O.D. = normal e
O.E. = Sindrome da “Morning Glory”.

Caso 4: AL.R.S., masculino, branco, 10
anos, examinado em 08/09/83 (na FMM). Re-
ferindo baixa da acuidade visual no O.D. hd
1 ano, notada em teste visual na escola. A
histéria familiar, bem como os anteceden-
tes sistémicos, eram normais. Ao exame
oftalmolégico — Acuidade visual (Snellen),
sem correg¢ao: O.D. — 20/200 e O.E. = 20/20
(Refracao: O.D. = —4,25DE, sem melhora da
A V. e OOE. = +0,25DE). Exame externo
ocular e biomicroscopia: sem alteragdes em
A.O.. Reflexos pupilares: deficit pupilar afe-
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Fig. 4 — Caso 4 (0.D))

rente a direita. Motilidade extrinseca: exo-
tropia (desvio de O.D.). Fundo de olho: O.D.
= Sindrome da “Morning Glory” (Fig. 4) e
O.E. = normal

Caso 5: R.S.M., masculino, preto, 5 anos,
examinado em 07/06/85 (na FMM). Mae re-
fere que ele tem desvio de O.D. desde a ida-
de de 6 meses. Antecedentes familiares e
pessoais: nada digno de nota. Ao exame of-

talmolégico — Acuidade visual (Snellen),
sem correcao: O.D. = conta dedos a 50 cm
e O.E. = 20/20 (Refragao: O.D. = —T7,00DE

—3,00DC x 180°, sem melhora da A.V. e O.E.
= +0,75DE—0,50DC x 90°). Exame ocular ex-
terno e biomicroscopia: sem alteragbes em
A.O. Reflexos pupilares: déficit pupilar afe-
rente 2+. Fundo de olho: O.D. = Sindrome
da “Morning Glory” (Fig. 5) e O.E. = nor-
mal. Motilidade extrinseca: Krinsky ET =
257 para longe, sem corre¢aO e 103 para per-
to, sem correcao.

Fig. 5 — Caso 5 (0O.D.)

DISCUSSAO

Mann 2.2 relata que, em torno do estdgio
embriondrio de 5 mm, ocorre uma invagi-
na¢ao da superficie externa da vesicula O6pti-
ca, dando origem ao cdlice 6ptico. Durante
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essa invaginacao, permanece aberto um sul-
co na regido inferior do cdlice 6ptico, deno-
minado fissura embriondria *. Logo apds o
estdgio de 10 mm comec¢a o fechamento des-
sa fissura, inicialmente na porgao central,
estendendo-se proximal e distalmente em
torno do estagio de 13 mm. Somente as duas
extremidades da fissura embriondria perma-
necem abertas. A extremidade distal apresen-
ta-se como uma chanfradura na margem pu-
pilar, e desaparece no estagio de 15-17 mm.
A extremidade proximal permite a passagem
da artéria hialdide e do mesoderma adja-
cente para o interior do cdlice Optico, fe-
chando-se por volta do estdgio de 18-20 mm.

Mann 2 acredita que colobomas envol-
vendo simultaneamente cordéide, retina e ner-
vo Optico ocorrem devido a uma deficiéncia
do fechameito da fissura embriondria, e que
colobomas que envolvem somente O nervo
Optico sao decorrentes de alteragbes da pa-
pila epitelial primitiva **.

Harcourt !5 e Apple, Rabb & Walsh ¢ en-
quadram a sindrome da “Morning Glory” co-
mo um tipo de coloboma, que apresenta co-
mo substrato patogénico um defeito em al-
gum estdgio do fechamento da fissura em-
briondria.

Por outro lado, Kindler® nao inclui a
sindrome da ‘“Morning Glory” no grupo dos
colobomas. Considera aceitdvel a patogéne-
se sugerida por Handmann !, ou seja, sin-
drome decorrente de uma anormalidade do
desenvolvimento do tecido glial na drea da
papila.

Parece-nos razoavel especular que a sin-
drome da ‘“Morning Glory” seria uma ano-
malia da papila nao colobomatosa, decor-
rente de um defeito em um periodo critico
do fechamento da fissura embriondria que,
secundariamente, induziria as alteracoes
principalmente no folheto mesodérmico. As
mudanc¢as na embriogénese do tecido meso-
dérmico nao necessariamente influenciariam
0 desenvolvimento do olho em simultaneida-
de com o fechamento da fissura embriona-
ria.

Normalmente a esclera torna-se evidente
anteriormente no final do segundo més de
gestagao e completa seu desenvolvimento,
atingindo o nervo 6ptico em torno do quinto
més (Brown & Tasman?, Lyle? e Mann?2).
Assim, supomos que o estafiloma peripapi-
lar encontrado nessa patologia seja uma al-
teragcdo de tecido mesodérmico (esclera) in-

* Considera-se ocorrer a conversio de embrido para
feto, no final do segundo més gestacional, portanto
€ mais correto a denominagéo fissura embrionaria
e ndo fissura fetal

A papila epitelial primitiva é um acumulo de cé€lu-
las neuro-ectodérmicas, provavelmente da membrana
interna do cdlice dptico que se agrega ao redor da
extremidade proximal da fissura embriondria.

* %
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duzida durante o fechamento da fissura em-
briondria, de ocorréncia mais tardia, ja que
€ em torno do quinto més que a esclera atin-
ge 0 nervo Optico. Os outros sinais oftalmo-
16gicos associados: sindrome de clivagem da
camara anterior 8, microftalmia!s, cisto vi-
treo anterior com traves vitreas!s, cisto de
corpo ciliar 18, membrana pupilar persisten-
te 24, anormalidades vasculares em torno da
papila 18, microcérnea?¢, seriam decorrentes
de manifestagoes do tecido mesodérmico em
estdgios diferentes.

Fatores hereditdrios (germinacdo) ou
ocasionais na gravidez, tais como, infecgoes,
drogas, toxinas, distirbios enddcrinos, trau-
ma mecanico, etc, podem interferir no de-
senvolvimento e crescimento normal dos
olhos (Lyle®). Entretanto, ainda nao se
conseguiu produzir experimentalmente um
quadro do tipo “Morning Glory” ou algo se-
melhante. Assim, a especulagao patogénica
pode ser sugerida com base na correlagao
entre morfologia e fungao, transportada para
uma determinada fase embrionadria.

Todos 0s nossos 5 casos apresentavam
baixa acentuada da acuidade visual e evi-
dente deficit pupilar aferente e no caso 1, es-
cotoma centrocecal. Como nao se notam
grandes alteracOes retinianas, o diagndstico
converge para uma alteragao na condutivida-
de do estimulo através das fibras do nervo
Optico (Se existir escotoma centrocecal, co-
mo nos casos de Savell 3!, pensamos em com-
rrometimento do feixe papilomacular). Uma
alteracao retiniana pequena daria, quando
muito, deficit pupilar aferente relativo, isto
€, pupila de Marcus Gunn.

A justificativa nrovdvel é de aue exis-
tiria uma fase morfologicamente definida em
que alteragbes das estruturas mesodérmicas
acarretariam o estiramento ou o desloca-
mento das fibras nervosas da papila e, em
conseqiiéncia, a reducao da func¢ao visual.

CONCLUSAO

Para essa nomalia congénita papilar pre-
ferimos a denominagao de Sindrome da
“Morning Glory”, dada por Kindler, ndo sé6
pela semelhanga com a flor mas porque acre-
ditamos que existe uma correlagao entre o
aspecto oftalmoscépico tipico e as altera-
¢oes funcionais de visao.

Todos os nossos 5 casos (unilaterais)
apresentavam aspecto oftalmoscépico seme-
lhantes e fun¢ao visual bem comprometida:
acuidade visual e aferéncia pupilar (No caso
1, campo visual central).

Sugerimos que esta fase embriondria flo-
rida seja decorrente, provavelmente, de um
defeito no fechamento da fissura embriona-
ria. Este, por sua vez, induziria as alteracoes
no folheto mesodérmico, que causaria danos
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sobre as fibras do nervo Optico, determinan-
do entdao uma perda acentuada da funcgao vi-
sual (central).

A provavel

RESUMO

patogenia da Sindrome da ‘Morning

Glory”’ € sugerida como sendo decorrente de um de-
feito no fechamento da fissura embriondria, que secun
dariamente induziria as alteragGes principalmente meso-
dérmicas que danificariam as fibras nervosas.

Os autores apresentam cinco casos associados &

perda da acuidade visual e ao deficit pupilar aferente
e enfatizam a importancia da embriogénese e do qua-
dro clinico, no conhecimento dessa anomalia.

SUMMARY

The pathogeny of the Morning Glory Syndrome is

most likely to be a consequence of a defect of the

closure of the embrionary fissure that on

its turn

would cause alterations specially in the mesodermal tis-
sue that would lead to damage of neural fibers.

The authors present five cases associated to a vi-

sual acuity loss and an aferent pupillary deficit and
emphasize the importance of the embriogenesis and of
the clinical features to get to know the anomaly.
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