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SOBRE UM CASO DE ANIRIDIA CONGENITA

H. MARBACK — S. Salvador — Baia.

Em rigor s0 devemos usar do térmo aniridia ou irideremia con-
génita, na acepgao de auséncia total da iris, sob o ponto de vista clini-
co. Isto porque, embora nos casos de aniridia tenhamos clinicamente
uma nitida impressido da falta completa do diafragma iriano, os exa-
mes andtomo-patologicos tém mostrado que sempre exsite um rudi-
mento da membrana o qual nao pode ser visto no vivo por ficar escon-
dido atras do tecido opaco da esclerdtica. Nos casos menos acentua-
dos do defeito, nas chamadas aniridias parciais, verifica-se clinicamen-
te a existéncia désses rudimentos de iris, sob a forma de pequenos
nodulos de tecido irideo, situados na zona correspondente ao angulo
irido-corneano.

Nas grandes anomalias congénitas do olho, tais como ciclopias,
buftalmias e microftalmias a regra ¢ existir aniridia parcial ou total.
Iintretanto no que se refere a aniridia isolada ou acompanhada de
outras mal-formag¢des menores do globo ocular, encontram-se conta-
das observagdes registadas na literatura da especialidade e por isto
julgamos que merece ser assinalado o primeiro caso que tive oportu-
nidade de observar na Cl. de Olhos do Hospital Sta. Isabel.

OBSERVACAO

Doente n.” 239 — 16 de margo de 1942.

O. G. S. — Sexo masculino, 20 anos de idade, mestigo, padeiro,
natural de Mar Grande, neste Estado. Seus progenitores ndo sofriam
da vista. Teve cinco irmas; é€le ¢ o tnico filho homem do casal.
Duas irmas morreram de mal de sete dias; duas outras de variola
na primeira infancia; estas nao sofriam da vista. A irma viva tam-
bém nao se queixa da visdo. Declara, o que é confirmado por uma
sua tia, que nem os avos maternos nem paternos, vivos até pouco tem-
po, como também os parentes mais proximos, nunca sofreram dos
olhos. Nasceu a térmo. Desde que nasceu, notaram o fato de ter “‘as
meninas dos olhos muito grandes, pretas e com uma mancha branca
no meio”’. Frequentou a escola durante algum tempo, ahandonou-a
porque nio conseguiu aprender a ler. Ha muito que trabalha como
masseiro de uma padaria. Nos antecedentes morbidos pessoais e 2o
exame clinico, nada que mereca referéncia.



Exame oftalmoldgico: — O paciente apresenta uma facies cara-
teristica: palpebras semi-cerradas, procurando pela diminuig¢do da fen-
da palpebral diminuir a fotofobia causada pela excessiva entrada de
luz no gloho ocular; nistagmo horizontal que aumenta involuntaria-
mente de intensidade com iluminag¢do mais forte ou quando o pacien-
te tenta fixar objetos proximos ou distantes; auséncia completa de
iris em ambos os olhos, resultando um orificio pupilar excessivamente
grande, cujo limite passa a ser determinado pelo contdrno mesmo da
cornea que é de tamanho normal. (Fig. n" 1). Essas pupilas dema-

Fig. 1

siadamente grandes apresentam duas porg¢des distintas: uma inferior,
em forma de meia lua, negra, afaquica, ocupando aproximadamente um
pouco menos da metade de toda a area sem iris, apresentando reflexo
do fundo do 6lho quando iluminada; a outra, ocupada pelo cristalino,
completamente opacificado, semi-luxado para cima.

Biomicroscopia O. D. — Cornea de transparéncia normal em qua-
si toda a totalidade. Na regido proxima a zona limbica inferior, na
porcio que vai das 3 as 7 horas, vé-se uma opacidade situada na ca-
mada mais poterior do tecido proprio, com aspecto uniforme, delgada,
opalescente; alguns vasos da conjuntiva se continuam por esta por-
cao que, dada a regularidade da forma, interpretamos como um em-
lirlotoxon parcial.

Camara anterior: aumentada de profundidade pelo sub-luxagio
do cristalino.

Cristalino: semi-luxado, desviado para cima e para tras, comple-
tamente opacificado, de cor branca opaca. Em toda a superficie ve-
rificam-se vacutolos de diferentes tamanhos e irregularmente distri-
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buidos por toda a porgao exploriavel. Ocupando a porgao infero-ex-
terna, vé-se uma mancha pigmentar com a forma de um triangulo
isOsceles, cujo vértice esta na dire¢io do polo anterior e a base corres-
ponde ao equador do cristalino. Esta mancha que se percebe a 6lho
na com tonalidade uniforme, é constituida por depositos de forma es-
trelada, pigmentados, idénticos aos que se descrevem como restos de
membrana pupilar persistente. Na dire¢io de 7 horas, na zona equi-
distante do equador e do polo anterior, percebe-se outro depdsito da
mesma natureza, sem forma definida e em muito menor quantidade.
No meridiano das 2 horas aproximadamente a 3mm. do polo anterior,
verifica-se uma formagao vermiforme, pigmentada, com 8mm. de com-
primento, estando presa a capsula por uma das extremidades.

Vitreo: nao se percebe nada de anormal.
Oftalmoscopia: fundo de o6lho de aspecto normal.

O D. conta os dedos a 3 metros; com + 130 =1/6
lO. I£. conta os dedos a 3 metros; com + 13,0 = 1/6

Tonus: = 18mm. Hg. A. O. (Schiotz).

Acuidade visual:

Biomicroscopia O. E. A cbérnea nio apresenta nenhuma opaci-
dade. O aspecto do cristalino é idéntico ao do lado oposto; ndo se
verifica entretanto nenhum depdsito.

Vitreo: nao se percebe nada de anormal.
Oftalmoscopia: fundo de 6lho de aspecto normal.

O caso em aprécgo sugere alguns comentarios que julgamos opor-
tunos.

Assim é que a nossa observagdao nao foge a regra geral das aniri-
dias totais serem muito mais frequentes que as parciais, como também,

ao fato da anomalia quasi sempre ser bilateral.

Embora nao tivéssemos examinado os demais membros da fami-
lia, mas levando-se em conta que a aniridia é um defeito que nio pode
passar desapercebido, principalmente pela forte ambliopia que sem-
pre a acompanha e o aspecto insdlito das pupilas, nio podemos deixar
de assinalar a auséncia de casos semelhantes nos antecedentes e cola-
terais da familia. Como é sabido, a aniridia é uma nomalia congénita
de carater e:sencialmente hereditario, de tipo dominante, a ponto de
Van Duyse (1) dizer textualmente que, “em nenhuma outra anomalia
dos olhos a influéncia hereditaria é encontrada com um tao alto grau
de frequéncia’.
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Documentando esta acertiva, apresenta o mesmo autor as classicas
observagdes de Guthier (2), em que numa mesma familia a anomalia
se apresenta em (uatro geragoes em dez pessoas, e a de Galezowski (3),
de trinta e um caso em trés geragdes de uma mesma familia.

Observagoes posteriores confirmam os referidos trabalhos, das quais
destacamos a de Despasgnet (4), de 32 casos de aniridia numa mesma
familia e a de Risley (5) que verificou em quatro geragoes 114 casos
dando como porcentagem de frequéncia a elevada cifra de 96% ; acre-
ditamos que esta cifra seja a mais elevada de todas as estatisticas sobre
o assunto.

Mais recentemente, em 1937, Moscardi (6) descreve quatro ob-
servagoes de aniridias bilaterais totais em membros de uma mesma fa-
milia e Matsuyama (7), em 1938, estuda a arvore genealogica de duas
familias de portadores de aniridia, concluindo pela transmissao typica-
mente dominante em trés geragdes numa familia; noutra, em duas
geragoes.

O mesmo autor encontrou entretanto um caso de aniridia total
congénita, com nistagmo, catarata e embriotoxon, em que, como no
nosso observado, ndo se verificou carater hereditario da anomalia.

O paciente apresenta uma acuidade visual relativamente boa.
Com correcao de 4+ 13,0 conséguimos em ambos os olhos 1/6 de visao.
Acreditamos que este resultado nio se eleva ainda mais, pelo fato da
visio se fazer pela parte central da cornea que como dissemos é ocupa-
da pelo cristalino. Um fato também, que contribue para a visio niao
ser mais elevada, é nio ter o paciente feito uso de lentes até entio.
Vale acentuar esta acuidade visual relativamente boa, o que esta de
acordo com o aspecto normal do fundo de 6lho, porque na grande
maioria dos casos as aniridias vém acompanhadas de auséncia de
macula.

A aniridia é anomalia que nunca vem isolada; apresenta-se sem-
pre associada a outras de diferentes naturezas, formando as mais di-
versas associagdes. No momento, comentaremos apenas aquelas pre-
sentes no nosso observado.

No que se refere a cornea, verifica-se a existéncia de um embrio-
toxon no 6lho direito que alias ndao é completo, pois a opacidade fica
limitada a parte inferior da regiio limbica.

As modificagdes de posig¢io do cristalino também ja tém sido veri-
ficadas, sem ou com as mais variadas formas de opacidade do orgao.
Nos casos de sub-luxagido, como no nosso caso, geralmente o desvio é
para cima.

Restos de membrana pupilar como da capsula fibro-vascular do
cristalino ja tém sido assinalados por outros autores. O nosso obser-
vado apresenta somente no cristalino do 6lho direito restos de mem-
brana pupilar, sendo que o cristalino esquerdo apresenta-se inteira-~
mente livre de qualquer formagiao desta natureza.



Aniridia total congénita

Stereofotografia — O. D.

H. MARBACK
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Sol» o ponto de vista da ctiologia das aniridias, do que sabemos,
tudo permanece no terreno das hipotesis.

Duke-Elder (8) faz um estudo critico das hipdtesis mais plausi-
veis dentre um total que se eleva a mais de dezesseis.

O mais logico seria admitirmos, com aquele autor, a possibilida-
de de dois mecanismos diferentes gerar a mesma anomalia, desde que,
até o momento, as provas anatomicas nao sio suficientes para dicidir
entre ambas as teorias.

Assim, teriamos: a) aniridias resultantes da falta de desenvolvi-
mento do ectoderma retiniano ao nivel da borda da vesicula Optica;
em favor dessa hipdtese estd o argumento da aniridia vir sempre asso-
ciada a outros defeitos ectodérmicos.

Em outros casos: b) a anomalia seria a expressdo de um desen-
volvimento aberrado do mesoderma vascular, em conseqiiéncia de uma
obstrugao mecanica do desenvolvimento da iris, causada pela persis-
téncia da capsula fibro-vascular do cristalino.
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OFTALMOPATIAS DE NATUREZA TUBERCULOSA (*)

A. PAULO FILHO — Rio de Janeiro.

Snr. Prof. Moacyr Alvaro. Devo a vossa delicada iniciativa a
honra de defrontar-me com os vossos alunos, no inicio de suas ativida-
des escolares. Ao receber o vosso convite, senti que a oportunidade
oferecida, tinha como objetivo facultar-lhes o ensejo de ouvir instru-
gOes claras e praticas acerca de alguns dos problemas angulares de
nossa especialidade. Nao foi dificil escolher o assunto — OFTAL-

(*) Aula inaugural pronunciada na Escola Paulista de Medicina, no dia 17
de Margo de 1942,





