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RESUMO

estrabismo.

O cristalino ectépico estd presente em diversas doencas, que apesar de
raras, relacionam-se a complicagdes severas. A doen¢a mais freqiientemente
encontrada no presente estudo foi a Sindrome de Marfan, na qual o desloca-
mento do cristalino ocorreu para a regiao superior e temporal. O deslocamen-
to acarreta importante diminuiciio da acuidade visual e pode gerar ambliopia.
Esse estudo apresenta a freqiiéncia e as causas de cristalino ectépico nos
pacientes examinados no Setor de Genética do Departamento de Oftalmologia
da Escola Paulista de Medicina no periodo de 1985 a 1993, enfatizando o
diagnéstico e reabilitacio ocular precoces para a preven¢io da ambliopia e

Palavras-chave: Cristalino ectdpico.

INTRODUCAO

Quando o cristalino ndo estd na
sua posi¢do normal, é referido como
deslocado ou ectopico, € ocorre em
decorréncia de alteragbGes na zOnula.
A manifestagdo mais importante- nes-
ses casos € a reduc¢do da acuidade vi-
sual, que pode ser minima, quando a
luxagdo for discreta, ou significativa,
quando a zdnula esta alterada estrutu-
ralmente. Quando a zdénula torna-se
frouxa ou réta, o formato do cristalino
também ¢ modificado, gerando altera-
¢Oes no poder refrativo do olho, como
miopia e astigmatismo.

E importante o diagnéstico de
cristalino ectdpico devido a possiveis
associagdes com outras alteragdes
oculares e/ou sistémicas. O exame cli-
nico completo, seguido de avaliagdo
ocular datalhada é necessario para es-
tabelecer a causa do deslocamento,

possiveis complicagdes e o tratamento
mais adequado.

Dada a importancia do diagndstico
de possiveis associagdes do cristalino
ectopico com outras alteragdes, os pa-
cientes afetados foram examinados
ambulatério do Setor de Genética do
Departamento de Oftalmologia da Es-
cola Paulista de Medicina, a fim de
demonstrar a freqii€ncia, etiologia e
associagdes oculares e sistémicas.

METODOLOGIA

Foram examinados no periodo de
1985 a 1993, 566 pacientes no Setor
de Genética do Departamento de Of-
talmologia da Escola Paulista de Me-
dicina, sendo 46 (8,1%) portadores de
cristalino ectépico. Todos os casos fo-
ram submetidos a avaliagdo clinica
geral para confirmagdo diagnéstica no
Departamento de Genética da Escola
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Paulista de Medicina. O exame oftal-
moldgico realizado consistiu de avalia-
¢do da acuidade visual pelo método de
Snellen quando havia colaboragio,
refragdo estatica apoés 40 minutos da
instilagdo de duas gotas de colirio de
ciclopentolato, exame da motilidade
extrinseca e intrinseca, biomicrosco-
pia, medida da pressdo intra-ocular
com tondmetro de aplanagdo e fundos-
copia direta e indireta sob midriase.

RESULTADOS

A idade dos pacientes variou de 1 a
68 anos, sendo 84% menores de 19
anos, 54% do sexo feminino e 46% do
sexo masculino.

A distribuigdo dos pacientes com
cristalino ectopico em ordem decres-
cente de freqiiéncia, em relagdo a doen-
¢a associada é apresentada na Tabe-
la I. A maioria dos casos possuia
Sindrome de Marfan, num total de 29
(74,3%) pacientes com cristalino
ectopico. Destes, 23 (79,3%) pacientes
informavam a acuidade visual, sendo
que 15 (65,2%) possuiam acuidade vi-
sual menor ou igual a 0,1 em pelo
menos um dos olhos; 5 (17,2%) pos-
suiam opacidade de cristalino; 11
(37,9%) possuiam estrabismo do tipo
divergente em todos os casos e 23
(79,3%) foram beneficiados com cor-
re¢do Optica compreendendo Oculos,
lente de contato e auxilios Opticos
para visdo subnormal.

Considerando somente os pacientes
que informavam a visdo, 21 (45,6%)
possuiam acuidade visual menor ou
igual a 0,1 em pelo menos um dos
olhos . Nos pacientes com outras doen-
¢as a acuidade visual apresentou dis-
tribui¢do homogénea nas trés faixas
de acuidade visual (Tabela II).

DISCUSSAO

Os pacientes com cristalino ecto-
pico podem ser acompanhados por
muitos anos sem apresentarem proble-
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TABELA |
Frequéncia de cristalino ectdpico de acordo com a doenga
DOENGAS ni n2 (%)
S. Marfan 39 29 (74,3)
Homocistinuria 8 7 (87,5)
Aniridia 8 4 (50,0)
S. Weill-Marchesani 1 1 (100,0)
TOTAL 56 4 (732

n1 = Pacientes com doengas nas quais existe associagao com cristalino ectopico

n2 = Pacientes com cristalino ectopico

(%) = Relag@o percentual entre a doenga e cristalino ectdpico

mas oculares significativos. No entan-
to, as complicagdes oculares sdo mais
freqiientes do que na populagdo nor-
mal, razdo pela qual os pacientes de-
vem ser instruidos quanto ao modo de
preveni-las, como por exemplo, evi-
tando exercicios fisicos violentos ou
manobras que possam provocar O au-
mento da pressdo intra-ocular 3. As
possiveis complicagdes decorrentes do
cristalino ectopico sdo descolamento
de retina, glaucoma secundario, astig-
matismo, estrabismo e ambliopia ' 2.

O cristalino ectopico pode causar
alteragdes oculares variaveis quanto a
severidade, dependendo da posigdo
em que se encontrar deslocado. Por
exemplo, quando deslocado para a ca-
mara anterior, causa um quadro de
glaucoma agudo de dificil resolugédo
clinica >¢.

A ambliopia pode ter contribuido
para a baixa de acuidade visual na po-
pulagdo estudada, pois na maioria
dos casos, a ectopia do cristalino ocor-
ria em pacientes com menos de 19

anos e inicialmente afetava um dos
olhos. A maioria dos pacientes eram
pertencentes a uma faixa etaria em que
se o exame ocular preventivo tivesse
sido realizado precocemente, poder-
se-ia interferir no prognoéstico visual.
Prescrevndo-se a corregao optica ade-
quada e instituindo oclusio quando
necessaria, a prevaléncia de ambliopia
poderia ser reduzida.

A miopia lenticular resulta do au-
mento da curvatura do cristalino e se
deve basicamente ao afrouxamento da
zonula. Além da miopia, o astigma-
tismo gerado pela periferia do cristali-
no quando existe rotura zonular seto-
rial, contribui também para diminuir a
acuidade visual 6. Progressivamente, a
evolugdo da doenca pode levar ao des-
locamento total do cristalino e dei-
xar livre a zona pupilar. Nesses casos,
em que o paciente torna-se afacico, €
importamte a prescricio de oculos
para perto, além da corre¢do para lon-
ge. Os erros de refracdo ndo corrigidos
na infancia podem provocar acentua-

TABELAII

Acuidade visual (AV) do melhor olho dos pacientes que informavam a visao por doengas
DOENGCAS AV<0,2 AV02-04 AV>o04
S. Marfan 21 14 8
Homocistinuria 1 2 1
Aniridia 3 2 2
S. Weill-Marchesani 1 1 1
TOTAL 26 19 12
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da diminui¢do da acuidade visual no
olho afetado, aumentando a prevalén-
cia de ambliopia e predispondo a alte-
ragdes sensoriais que podem levar ao
estrabismo.

A grande maioria dos pacientes ana-
lisados nesse estudo com ectopia de
cristalino, eram portadores da Sindrome
de Marfan. Nesses casos, a subluxagio
do cristalino é usualmente bilateral,
superior e nasal. Nesse estudo a predo-
minicia foi superior e temporal. A fre-
qiiéncia de cristalino ectopico encon-
trada foi de 74,3%, semelhante a obser-
vada por outros autores °>.

O cristalino ectopico também ¢ fre-
qiiente nos portadores de Homocisti-
nuria e Aniridia, como demonstram os
resultados da Tabela II. Na Homocisti-
nuria o deslocamento do cristalino
tende a ser nasal e inferior, tendo sido
observado em aproximadamente 90%
nesse estudo em concordincia com a
literatura % ¢. Nesse estudo 50% dos
pacientes com Aniridia apresentaram
ectopia do cristalino, resultado com-
pativel com relatos anteriores ’.

O unico paciente do grupo estudado
portador da Sindrome de Weill-Mar-
chesani possuia o cristalino ectopico.
E também caracteristico desta sindro-
me a microesferofacia, onde ha so-
mente 50% do volume de um cristali-
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no normal, e por esse motivo a luxa-
¢do para a cidmara anterior ¢ mais fre-
qiiente ©.

Concluindo, o cristalino ectdpico
pode ocorrer em diversas doengas,
que apesar de raras, relacionam-se a
complicagdes visuais severas. E im-
portante o exame ocular completo
abrangendo também os outros mem-
bros da familia. O exame clinico geral
para determinar se o cristalino ecto-
pico € isolado ou associado a alguma
sindrome com alteragdes sistémicas,
como cardiovasculares e musculo-
esqueléticas, ¢ imprescindivel. Entre-
tanto, ndo basta somente o diagnosti-
co, deve-se também tentar melhorar a
visdo com lentes corretoras e a oclu-
sdo quando indicada.

SUMMARY

Ectopic lens is present in various
diseases, which in spite of being
rare, are related to serious visual
complications. The Marfan
Syndrome was the most often disease
at the present study. In these case
the lens commonly deslocates to the
superior and temporal pupilar area.
The ectopic lens produces important
reduction in the visual acuity, and

may be associated with amblyopia.
This paper presents the frequency
and causes of ectopic lens in all
patients examined in the Genetic
Service of the Departament of
Ophthalmology of the Escola
Paulista de Medicina in the period
from 1985 till 1993. We conclude
that the early diagnosis and ocular
rehabilitation are important prior to
the prevention of amblyopia and
strabismus.

Key word: Ectopic lens.
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