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Anomalia de Peters, seus aspectos clinicos e terapéuticos: relato de caso

Peter’s anomaly, clinical and therapeutic aspects: case report
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RESUMO

Aanomalia de Peters consiste na mais comum opacidade corneana congénita
e é secundaria a malformacéao do segmento anterior do olho. Suas principais
caracteristicas sao opacidade corneana central e sinéquias da fris e/ou do
cristalino com a regido do leucoma. Pode apresentar-se de forma isolada ou
associada a outras anomalias oculares e sistémicas, tendo progndstico mais
sombrio nestes casos. A etiologia da anomalia Peters permanece incerta,
sendo aventadas causas genéticas, infecciosas, traumaticas e toxicas. O trata-
mento varia com a apresentacdo do quadro, sendo importante a pronta
detecgao da doenga, possibilitando o tratamento precoce, com bom desen-
volvimento da visdo. Este trabalho relata um caso de anomalia de Peters
diagnosticado tardiamente e discute as caracteristicas da doenca e possibili-
dades de tratamento.

Descritores: Opacidade da cornea/congénito; Ambliopia/terapia; Transplan-
te de cdrnea; Relatos de casos

ABSTRACT

Peter’s anomaly consists in the most common congenital corneal opacity
related to a malformation of the anterior segment of the eye. Its main cha-
racteristics are central leukoma and iridocorneal adherences at the area affected
by the leukoma. It can be identified isolated or in association with other ocular
or systemic abnormalities, and the prognostic tend to be worse in the latter
cases. The etiology of Peter’s anomaly remains uncertain, but the most likely
causes are related to genetic, infectious, traumatic and toxic factors. A range of
possible treatment strategies exists, though the effectiveness of each of them
depends on how the disease occurs and whether it is identified in early or
advanced stages - the earlier the diagnosis, the higher the possibility of a
successful intervention, given that precocious treatments are more likely to
result in a good development of the vision. This work reports a case of Peter’s
anomalythatwas diagnosedin an advanced stage, discussing the characteristics
of the case and treatment possibilities.

Keywords: Corneal opacity/congenital; Amblyopia/therapy; Corneal trans-
plantation, Case reports

INTRODUCAO

anomalia de Peters é a mais comum opacidade corneana

congénita, secundéria a um defeito na migracdo das

células da crista neural, resultando na malformacéo do
segmento anterior do olho®. Foi assim nomeada ap6s descri-
¢ao clinica e histoldgica pelo alemao Albert Peters, no inicio
do século XX©.

A etiologia das opacidades corneanas congénitas perma-
nece incerta, sendo aventadas causas genéticas, infecciosas,
traumaticas e téxicas. Sabe-se, no entanto que esse fator etio-
l6gico afeta o desenvolvimento fetal entre a 6% e a 16% semana
de gestacao, época em que ocorre a diferenciacdo da camara
anterior®,

A ocorréncia é geralmente esporadica, mas ha relatos de
associacdo com mutagdes no gene PAX 6, de expressao reces-
siva ou dominante com penetrancia variavel, que aparece em
outros tipos de malformacdes do segmento anterior®.

As principais caracteristicas da anomalia de Peters sdao opa-
cidade corneana central e sinéquias da fris e/ou do cristalino
com a regiao do leucoma?. A opacidade corneana é o achado
mais evidente da doenca e pode ocorrer em densidade e
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tamanho varidveis. O leucoma, circundado por cérnea transpa-
rente, é secundario ao edema do estroma posterior e a auséncia
ou ao afinamento da membrana de Descemet e do endotélio.
Ha também desorganizacéo do epitélio e perda da camada de
Bowman. Em casos avancados, o leucoma pode ser vascularizado
e protuberante. A iris atrofica adere a face posterior do leuco-
ma, podendo ocorrer sinéquias anteriores, com desorganizacao
da camara anterior. Embora a cérnea periférica seja transparen-
te, pode haver esclerizacdo do limbo (pannus)®.

A anomalia de Peters apresenta-se de forma isolada ou
associada a outras anomalias oculares. Nesses casos, € possfvel
haver desenvolvimento de catarata (em casos mais graves) e
glaucoma (em 50% dos casos)?. Outras possiveis alteracdes
oculares sdo microcérnea, microftalmo, cérnea plana, escle-
rocérnea, coloboma iriano, disgenesia do angulo e da iris, ptose
e hipoplasia do nervo éptico ou foveal®. Podem ocorrer tam-
bém retardo mental, cardiopatia congénita, nefropatia con-
génita, ldbio leporino, displasia craniofacial e malformacdes
6sseas, compondo, na presenca de pelo menos um destes
achados sistémicos, a sindrome Peters-plus®“#®,

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 43 anos, branca, doméstica,
natural e procedente de Recife (Pernambuco), realizou pri-
meira consulta oftalmoldgica com queixa de baixa acuidade
visual no olho esquerdo (OE) de longa duragao, com piora nos
ultimos 3 anos. Relatava mancha escura no OE desde crianga e
negava alteragdes ou doencas sistémicas. Ao exame oftalmolé-
gico, apresentava acuidade visual corrigida (+3,00 = -1,50 5°)
de 20/30 no olho direitro (OD) e conta-dedos a 1,5 m no OE. A
biomicroscopia, apresentava dermatocalase em ambos 0s
olhos (AO), conjuntivas calmas AO; no OD, pequena sinéquia
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anterior, pigmentos irianos na regido central do endotélio
(Figura 1), camara anterior (CA) ampla, discreta atrofia iriana
com sinéquia anterior entre periferia e pupila, as 5 h (Figura 2)
e discreta atrofia superior, pupila regular com reflexo fotomo-
tor (RFM) presente e cristalino transltcido. O OF apresentava
cérnea com edema difuso e opacidade inferior, CA rasa, atrofia
iriana e sinéquia anterior temporal e inferior, pupila irregular
e corectopica (Figura 3), RFM presente e cristalino com opa-
cificacdo corticonuclear incipiente. A tonometria de aplana-
¢do, pressao intraocular de 12 mmHg AO e a oftalmoscopia
indireta, observava-se, no OD, disco 6ptico corado, com rela-
cao escavacao/disco 0,2, atrofia peripapilar temporal discreta;
macula, retina e vasos sanguineos sem alteragées. No OE, foi
invidvel a realizacdo deste exame, devido a opacidade cor-
neana. A gonioscopia do OD, visualizava-se apenas a linha de
Schwalbe nos quadrantes superior e nasal (grau | na classifica-
cao de Shaffer-Etienne) e linha de Schwalbe e trabeculado nos
quadrantes inferior e temporal (grau Il na classificacdo de
Shaffer-Etienne), com traves iridocorneanas em todos os qua-

Figura 1. OD: sinéquia anterior e pigmentos irianos na
regido central do endotélio.

drantes; e, no OE, havia aparente toque iridocorneano em
quase toda a circunferéncia (grau 0 na classificacdo de Shaffer-
Etienne), com dificil visualizagcao por reducdo da transparéncia
corneana. No exame ecografico, ndo havia sinais de alteracdes
no segmento posterior de AQ.

Aventou-se a hipdtese de anomalia de Peters forma isola-
da, devido aos achados biomicroscépicos e a auséncia de
alteragdes sistémicas.

DISCUSSAO

Pacientes portadores de anomalia de Peters com opacida-
des corneanas discretas e ndo associadas a catarata, mesmo
quando no eixo visual, apresentam satisfatério acesso de luz a
retina e bom desenvolvimento da visdo®. Entretanto, quando
intensa e no eixo visual, a diminuicdo da transparéncia cornea-
na pode comprometer gravemente o prognostico visual e
levar a ambliopia™?.

Quanto a sua etiologia, até hoje ndo esclarecida, aventa-se a
possibilidade de acometimentos infecciosos, traumaticos ou
téxicos durante a gestagdo ou de causas genéticas". Rezende et
al. " referem dois irmaos acometidos pela anomalia de Peters,
sugerindo heranca recessiva, e DeRespinis e Wagner” relatam a
doenca em pai e filho, sugerindo heranca dominante.

O diagndstico diferencial entre os diversos tipos de opaci-
dades corneanas congénitas é importante para o prognostico
da ceratoplastia e do possivel desenvolvimento de glaucoma
e diversas complicacdes pds-operatdrias®e.

Os casos de opacidades discretas sem catarata associada
obtém bom progndstico tratando-se apenas com iridectomia
periférica. Quando hé opacidade importante no eixo visual,
deve-se considerar a ceratoplastia penetrante, na tentativa de
evitar a ambliopia e conseguir acuidade visual razoavel™?. A
associacdo de alteracoes sistémicas e/ou oculares a anomalia
de Peters torna o prognostico mais sombrio. A forma isolada, o
tipo mais comum de opacidade corneana congénita, apresen-
ta melhor prognéstico para a ceratoplastia®. Frueh e Brown®
relataram 100% de sucesso da ceratoplastia em 17 olhos de
criangas com anomalia de Peters sem glaucoma associado, até
o primeiro ano de acompanhamento, tendo dois deles (12%)
desenvolvido glaucoma no pdés-operatoério tardio. Entretanto,
Yang et al.® realizaram 114 ceratoplastias penetrantes, em 72
olhos de 47 pacientes com anomalia de Peters, obtendo 35%

Figura 2.0D:discretaatrofiairianacomsinéquiaanterior
entre periferia e pupila, as 5 h.
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Figura 3. OE: edema corneano difuso, opacidade inferior, camara anterior rasa,
atrofiairiana e sinéquiaanteriortemporal e inferior, pupilairregulare corectépica.



de sucesso da cirurgia ap6s seguimento minimo de trés anos.
Glaucoma estava presente, antes do procedimento, em 50%
desses olhos e estes apresentaram taxas significativamente
maiores de rejeicao do enxerto. A coexisténcia de outras
alteragdes oculares®®, anormalidades do sistema nervoso cen-
tral e a doacado de corneas maiores que a dos receptores foram
colocados como os principais fatores de insucesso do trans-
plante®. As principais complicacdes pds-operatdrias, além da
faléncia do enxerto, foram desenvolvimento de catarata (21%
dos pacientes), glaucoma (19%), descolamento de retina (22%)
e phthisis (10%)®. Sendo assim, Yang et al.® recomendam
cautela na indicacdo da ceratoplastia em pacientes com ano-
malia de Peters, vista a ocorréncia freqliente de complicagoes,
principalmente apds a faléncia de um primeiro transplante.
No caso aqui relatado, optou-se pela nao realizacao de trans-
plante corneano, por se tratar de paciente adulta, com olhos ja
ambliopes, porém livres de outras complicagdes, como glau-
coma. O tratamento conservador foi preferido, a fim de evitar
outras possiveis complicagdes, que poderiam sobrevir a inter-
vencao cirdrgica. A paciente permanece em acompanhamen-
to semestral no servico.

A anomalia de Peters é uma doenca rara na prética oftal-
moldgica, porém, a sua detecgdo e tratamento precoces sao
importantes para diminuir o risco de deficiéncia visual®. E
essencial investigar anormalidades oftalmoldgicas e sistémi-
cas associadas, a fim de traté-las de imediato, uma vez que elas

Mever I, Rouim H, ET AL.

influenciam negativamente o progndstico visual. Desvendar
suas causas, até hoje ndo esclarecidas, permanece como uma
chance em potencial para aprimoramento do tratamento e da
prevencao através de aconselhamento genético ou possiveis
medidas preventivas durante a gestagao.
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