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LEUCOCORIA NA INFANCIA: DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
POR ULTRA-SONOGRAFIA, TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA
E RESSONANCIA MAGNETICA*

Marcelo Eustaquio Montandon Junior, Sizenildo da Silva Figueirédo?, Beatriz Mahmud Jacob?,
Cristiano Montandon’, Flavia Aparecida de Souza Ribeiro?, Bruno Barcelos da N6brega?,
Leonardo Valadares Barbosa Lobo?, Kim-Ir-Sen Santos Teixeira*

Leucocoria é um reflexo pupilar anormal a luz incidente, em geral relacionado a uma anormalidade intra-
ocular, ocorrendo freqiientemente em criancas. A avaliacdo da crianca com leucocoria deve ser feita prin-
cipalmente para excluir o diagnéstico de retinoblastoma (causa da metade dos casos). Os autores apresen-
tam os aspectos clinicos e de imagem essenciais ao diagnéstico das causas mais comuns de leucocoria.
Unitermos: Olho; Leucocoria; Infancia; Ultra-sonografia; Tomografia computadorizada; Ressonancia mag-
nética.

Leukokoria in childhood: differential diagnosis using ultrasonography, computed tomography, and magnetic
resonance imaging.

Leukokoria is an abnormal pupillary reflex most commonly seen in children that usually results from an intra-
ocular abnormality. The evaluation of a child with leukokoria should be performed particularly to rule out a
retinoblastoma (the cause of leukokoria in half of the cases). The authors present the main clinical and
imaging features for the diagnosis of the most common causes of leukokoria.

Key words: Eye; Leukokoria; Childhood; Ultrasonography; Computed tomography; Magnetic resonance

imaging.

INTRODUCAO

Leucocoria (das palavras gregas leukos
= branco e koria = pupila) corresponde a
um reflexo pupilar anormal branco, réseo
ou amarelo esbranquicado®. Estesinal cli-
nico sugere a presenca de anormalidade
anterior areting, querefletealuz incidente
apupilaantes que aluz alcance aretinaou
a coroide, podendo decorrer de tumor in-
tra-ocular, membrana vitrea ou descola-
mento retiniano®.

A causamais comum de leucocoria é 0
retinoblastoma, um tumor de células reti-
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nianasimaturas. Outras causas comuns, em
ordem decrescente de freqiiéncia, sdo a
persisténcia hiperplésica do vitreo primi-
tivo (PHVP), adoenca de Coats, atoxoca-
riase, a retinopatia da prematuridade (RP)
eo hamartomaastrociticol®. Causas menos
frequentes sdo os colobomas de cordide,
as hemorragias vitreas organizadas e o
medul oepitelioma. Catarata congénita e
descolamento da retina de longa evolugéo
também devem ser lembrados. N&o foi
objetivo do estudo enfocar as causas me-
nos freqlientes de leucocoria.

Além de uma adequada andlise semio-
[6gica, incluindo exame oftalmoscépico, a
utilizacio de métodos de imagem torna-se
imperativa para a realizagdo de um diag-
Nnostico preciso.

A ultra-sonografia (US) torna-se extre-
mamente Util quando aavaliacdo oftalmos-
copicaédificil ouimpossivel diante deum
meio ocular opaco impedindo a condugdo
da luz, bem como na caracterizacdo de
tumores intra-oculares suspeitados.

Em func¢&o da alta sensibilidade para
deteccdo de calcificagdo, a tomografia
computadorizada (TC) é exameimportante
para o diagnéstico e estadiamento dos re-

tinoblastomas (tumores frequentemente
calcificados).

A ressonanciamagnética(RM) pode ser
usada como método complementar aTC se
ha tumor ocular, colegdes liquidas anor-
mais ou descolamento retiniano®™. O uso
do gadolinio revela éreas de impregnacéo
anormal e seqiiéncias gradiente-eco tam-
bém podem identificar calcificagBes.

Neste artigo revisamos as principais
causas de leucocoria na infancia, enfati-
zando alguns aspectos clinicos e achados
deimagem essenciais aumaadequada elu-
cidagdo diagndéstica (Quadro 1).

Quadro 1 Principais causas de leucocoria na in-
fancia.

* Retinoblastoma

* Persisténcia hiperplasica do vitreo primitivo
* Doenca de Coats

* Toxocariase

* Retinopatia da prematuridade

* Hamartoma astrocitico

RETINOBLASTOMA (Quadro 2)

Retinoblastoma é o tumor intra-ocular
primario maligno maiscomum em criangas
e corresponde a 30% de todos os tumores
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oculares. Ocorre em cerca de 1:20.000
nascidos e é responsavel por 1% de todos
os tumores infantis e metade dos casos de
criancas com leucocoria®.

Origina-sede célulasimaturasderivadas
do epitélio embriogénico retiniano da ve-
sicula dptica priméria, destinadas a se tor-
narem fotorreceptores da retina.

A etiologiando é conhecida, emborase
manifeste de forma hereditéaria (autossd-
micadominante), ndo-hereditariae por de-
legdo cromossdmica®. Ambos os sexos
S0 igualmente afetados™? e 25% a 30%
dos casos tém doenca bilateral®.

No inicio os tumores sdo vistos a fun-
doscopia e mais tarde a leucocoria e olho
de “gato” amaurdtico sdo evidentes?. A
maioria (cerca de 80%) tem o diagndstico
antes dos 34 anos de vida®, sendo a mé-
dia 18 meses®®. Nos paises em desenvolvi-
mento, como o Brasil, o diagndstico é tar-
dio, fazendo com que quase 40% dos ca-
S0s sgjam extra-oculares ao diagnostico®.

A variedade endofitica do tumor, que
tem crescimento centripeto, projeta-se da

retina para dentro da cavidade vitrea®,
podendo também atingir a camara ante-
rior®, com aspecto de érea branca ou ro-
sada demarcada pela presenca de calcifi-
cagOes secundérias®. A forma exofitica
cresce no espago sub-retiniano, causando
elevagdo e descolamento dareting, e neste
caso a US pode revelar um tumor oculto
nesta localizagio*?.

A US demonstra estar o tumor situado
em uma Unica érea do globo ocular ou ser
mais extenso. Depdsitos de célcio podem
estar presentes como focos hiper-refringen-
tes e com sombra aclistica posterior, auxi-
liando no diagnésticol®. O contorno tumo-
ral é freqlientemente irregular e algumas
lesBes cisticas reconhecidas como coagu-
los de sangue ou necrose podem ocorrer.
E importante a deteccio deinvasio ao lon-
go do nervo Optico para que este sgja ex-
cisado durante a enucleaggo®.

A avaliagdo da extensdo tumora as
porcoeslateraise mediaisdadrbitaeasre-
gides extra-oculares é bastante limitada no
exame pelo ultra-som®.,

Uma érea intra-ocular hiperdensa con-
tendo calcificagfes nodulares ou puntifor-
mes em mais de 90% dos casos € 0 aspecto
visto & TC*249 A presenca, tamanho e
aspecto das calcificagbes dependem da
dimensfo do tumor® (Figuras 1 e 2).

Sabe-se que um retinoblastoma de pe-
guenas dimensdes € desprovido de calci-
ficagdo e que em criangas menores de trés
anos a evidenciacdo tomografica de calci-
ficac8o tumoral é virtualmente diagnos-
tica®®. Estageralmentelocaliza-se napor-
¢do posterior do globo, com extensdo para
o vitreo®. Pacientes com leucocoria sem
calcificacdo evidente a TC provavelmente
tém lesdo que simula o retinoblastoma®.

Este método diagndstico também evi-
dencia mais claramente o envolvimento
extra-ocular e do nervo optico, além de ser
essencial paramostrar adisseminacéo pelo
sistema nervoso central ou o envolvimento
da glandula pineal por um pinealoma®?,
caracterizando o chamado “retinoblastoma
trilateral””. Além de mesma origem neu-
roectodérmica, a glandula pineal tem fun-

A

Figura 1. Paciente de dois anos de idade com retinoblastoma. Corte axial de TC sem contraste (A) mostra globo ocular com dimensdes aumentadas, com lesao
expansiva parcialmente calcificada no interior da camara vitrea (seta). Apds a injecdo endovenosa do meio de contraste (B) a lesdo impregna-se moderadamente.

Figura 2. Corte axial sem contraste de outro paciente portador de retinoblasto-
ma em globo ocular direito, evidenciando grande lesao fortemente calcificada e
sem sinais de extensao extra-ocular. O globo acometido tem dimensdes meno-
res em relagao ao globo contralateral, fato este incomum.
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¢do fotorreceptora em vertebrados infe-
riores eahistologiado pineal omapode ndo
ser distinguida de um retinoblastoma®.

NaRM osretinoblastomas possuem iso
a hipersinal, em relagdo ao vitreo, nas se-
guéncias ponderadasem T1 e DR, e hipos-
sinal em T2, As calcificactes podem ser
vistas como variaveis graus de hipointen-
sidade em todas as seqiiéncias de pulso
(melhor identificadas nas seqliéncias gra-
diente-eco) e estes tumores mostram mo-
derado aintenso realce em imagens pés-
contraste paramagnético® (Figura 3). O
exsudato sub-retiniano secundario possui
hipersinal em T1 e T2, devido ao seu con-
te(do proteinaceo™.

M etéstases de retinoblastomaaparecem
dentro de dois anos apds o diagndsticol®.
Quando o tumor se estende além do olho,
a mortalidade aproxima-se de 100%. A
invasdo dos vasos da cordide aumenta em
até 24% a taxa de mortalidade™®.

Figura 3. Exame ilustrativo de paciente adulto portador de melanoma uveal,
cuja morfologia da lesao e intensidade de sinal nas varias sequéncias de pulso
s&o praticamente indistinguiveis das de um retinoblastoma. Cortes axiais de RM
revelam lesdo expansiva intravitrea (seta) com hipersinal na seqtiéncia ponde-
rada em T1 (A), moderadamente captante de meio de contraste paramagnéti-
co (B). Na seqUiéncia ponderada em T2, no plano sagital (C), observa-se hipos-
sinal da lesao em relacéo ao vitreo.
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Comparativamentea TC, aRM fornece
mais informacdes para a diferenciacdo do
retinoblastoma com outras afecgdes intra-
oculares causadoras de leucocoria®.

Quadro 2 Retinoblastoma: aspectos relevantes.

* Tumor intra-ocular mais comum em criangas

* Altamente maligno

* Mais de 90% com calcificacédo

* 20-30% bilaterais; pode ser “trilateral”

* RM: hipersinal em T1 e hipointenso em T2
(calcificagao)

¢ Globo ocular de tamanho normal

PERSISTENCIA HIPERPLASICA
DO VITREO PRIMITIVO (Quadro 3)

A PHVP ocorre quando hafahanare-
gressdo normal do sistema vascular hia-
|16ide embrionario (cana de Cloquet), sen-
do alesdo baésica causada pela persistén-
ciade vérias porgdes do vitreo primitivo e

da tunica vasculosa lentis, que sofrem hi-
perplasia devido a umaintensa prolifera-
¢ao fibrovascular de tecido conectivo em-
briogénico™®.

N&o ha predilegéo por sexo e é geral-
mente detectada em recém-natos prematu-
ros®. E unilateral em 90% dos casos, cur-
sando com leucocoria, microftalmiae, por
vezes, estrabismo e nistagmo™®.

A etiologiapermanece desconhecidana
maioria dos casos, porém apresencade al-
guns raros relatos em familiares sugere a
possibilidade de heranca autossomica do-
minante ou recessiva®. A PHVP pode ser
uma das manifestages de doencamais ex-
tensa, como adoengade Norrie (degenera-
¢ao 6culo-acustico-cerebral progressiva),
a sindrome de Warburg (més-formagdes
congénitas do sistema nervoso central, mi-
croftalmia e descolamento de retina uni ou
bilateral), a displasia vitreo-retiniana pri-
méria ou outros defeitos congénitos™®.
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A PHV P pode mostrar trés padrdes dis-
tintos: uma variante anterior, outra poste-
rior e uma terceira, denominada completa
(somatorio das duas primeiras)”.

A forma mais tipica é a anterior (25%
dos casos), em que uma placa de tecido
conectivo vascul arizado esta situadano vi-
treo, imediatamente atrés e aderente ao
cristalino, conectando-se perifericamente
e tracionando 0s processos ciliares anor-
malmente aongados”. A porcdo anterior
da placa pode distender a capsula do cris-
talino e distorcer sua morfologia”.

A forma puramente posterior da PHVP
(12% dos casos) ocorre em globos com
anormalidades confinadas ao segmento
ocular posterior, tais como pregas retinia-
nas, traves e membranas vitreas, anorma-
lidades maculares e do nervo 6ptico®.
Nesta variante, lesdo retrolental, a artéria
hial6ide e uma trave de tecido conectivo
sdo freqlientemente encontradas nacémara
vitrea, estendendo-se em todo o trgjeto do
disco 6ptico®. Opostamente & forma an-
terior, as estruturas do p6lo ventral do glo-
bo est&o poupadas, tais como acdmaraan-
terior e o cristalino®.

A combinagéo das apresentagdes ante-
rior e posterior éavarianteclinicamaisfre-
quentemente encontrada®®, corresponden-
do a aproximadamente dois ter¢os dos ca
sos de PHVP.

O estiramento dos processos ciliares é
achado quase patognomdnico, e sinéquias
irido-cristalinianas podem ser observadas
emalgunscasos’™®. Més-formagdesretinia-
nas e descolamento da retina podem estar

presentes®, sendo este Gltimo gerado pela
tragdo datrave fibrovascular no pélo pos-
terior do globo®, porém, extensos desco-
lamentos da retina so raros.

A US o globo ocular afetado pode pa-
recer menor do que o normal. O aspec-
to tipico é um triangulo hiperecogénico
cujabase se situa naface posterior do cris-
talino e o &pice, no nivel da papila éptica
(Figura 4). Outros achados incluem a pre-
senca de tumoragdo ecogénica retrolental
ou multiplos ecosintravitreos?, causados
por hemorragia. Camara posterior ecogra-
ficamente normal pode ser observada, po-
rém é raro™®. O uso do método Doppler
pode revelar fluxo sanguineo na artéria
hial 6ide persistente. Este achado ao Dop-
pler, associado a hemorragia vitrea e a au-
séncia de calcificacdo, é virtua mente pa-
tognoménico de PHV P2,

Figura 4. PHVP US evidenciando lesao triangular
hiperecogénica, com a base em aposicao a face
posterior do cristalino (seta) e sua extremidade api-
cal terminando no nivel da papila dptica.

Os achados tomograficos comumente
observados na PHV P incluem®®: microf-
talmia; auséncia de cacificagBes, aumen-
to difuso da densidade da cémara vitrea;
imagem tubular, triangular retrolental ou
outra densidade intravitrea inespecifica;
realceanormal do tecido intravitreo nafase
pos-contraste endovenoso; lente pequena
ou irregular e cAmara anterior rasa.

A mudanca de dectibito pode-se obser-
var deslocamento gravitacional do nivel
liquido dentro da camara vitrea, refletin-
do fluido sero-sanguinolento no espago
sub-hial6ide ou no espago sub-retiniano
(Figura5).

A RM podedemonstrar osvériosaspec-
tos inerentes a PHV P, sendo, portanto, al-
tamente especificaparao diagndstico desta
entidade”. A especificidade diagndstica
depende da demonstragéo do baixo sinal
da placa fibrovascular retrolental, em in-
tima associagdo com anormalidades na
configuragéo do cristalino, dentro de um
pequeno globo ocular’”. O descolamento
da retina pode ser evidenciado.

A apresentacdo cléssica do remanes-
cente vascular hial éide nos exames de RM
inclui umaestruturalinear hipointensanas
seqliéncias ponderadas em T1 estendendo-
se diretamente da parte posterior do cris-
talino até a papila do nervo éptico®. A
cémaravitreacostumaser hiperintensanas
imagens ponderadas em T1 e em T2(7:®),
devido ahemorragia”. A placaretrolental,
geralmente bem vascularizada, pode apre-
sentar realce pelo meio de contraste para-
magnético (gadolinio)” (Figura 6).

A

Figura 5. Aspectos tomograficos da PHVR A: Corte tomografico axial contrastado de um portador de PHVP revela globo ocular esquerdo de volume reduzido e
aumento generalizado da densidade intravitrea. B: Corte tomografico axial sem meio de contraste, de outro paciente, revela estrutura tubular espontaneamente
hiperdensa estendendo-se ao longo da camara vitrea do globo ocular esquerdo, a qual apresenta maior densidade em relacéo a do globo contralateral.
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Figura 6. PHVP Cortes axiais de RM nas sequéncias ponderadas em T1 antes (A) e ap6s injegdo endove-
nosa do meio de contraste paramagnético (gadolinio) (B). Estrutura triangular hipointensa estendendo-se
até a papila do nervo 6ptico do globo ocular direito € observada. Apés a injecdo do contraste verifica-se
moderado realce dessa estrutura (B). Na seqliéncia ponderada em T2, plano coronal (C), visualiza-se estru-
tura tubular hipointensa no centro da camara vitrea do olho direito, determinando tipico aspecto “em alvo”.

A configuracdo do cristalino comumen-
te & anormal na PHVP. Porém, se esta for
normal, na presenca de lesdo retrolental,
um outro diagndstico deve ser fortemente
considerado, como o retinoblastoma™®.

A aparéncia da RM na retinopatia do
prematuro pode ser similar & da PHVP®,
pois tais alteractes podem coexistir.

Quadro 3 Persisténcia hiperplésica do vitreo pri-
mitivo: aspectos relevantes.

* Unilateral

* Microftalmia

* Nao calcifica

* Descolamento de retina

¢ Canal de Cloquet

* Realce pelo contraste

* Bilateral: sindromes de Norrie e Warburg

DOENCA DE COATS (Quadro 4)

E anomaliavascular primériaidiopética
daretina, correspondendo a 16% dos ca-
sos de leucocoria®, e caracterizada por te-
langiectasias e descolamento retiniano ex-
sudativo secundério*¥. Freqiientemente
estes vasos andmalos mostram &reas de
dilatac&o aneurismética®.

Suaetiologiapermaneceincerta® ees-
tudos com microscopia éptica e el etrénica
tém mostrado a perda da barreira endote-
lial vascular (hemato-retiniana) como o de-
feito basico da doenga, levando a anorma-
lidades secundérias, como exsudato intra-
retiniano, depdsitos lipidicos, acimulo de
macrofagos repletos de lipidios (células
fantasmas), cristais de colesterol e hemor-
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ragia®. O exsudato tem alto teor protéico
e raramente pode ser rico em lipidios®.

Embora presente ao nascimento, aano-
malia vascular da doencga de Coats comu-
mente ndo causa sintomas até que ocorra
descolamento retiniano e perda da visdo
central®9, Este descolamento é freqgiien-
temente total e completo em casos avan-
cados da doenca®. A retina temporal é
amitde mais afetada que a nasal*?.

A doenca de Coats é classificada em
cinco estagios: estagio 1 — apenas telan-
giectasias, estégio 2 —telangiectasias e ex-
sudacdo; estagio 3 — descolamento da re-
tina; estagio 4 — descolamento total e glau-
coma secundario; estagio 5 — doenca em
fase avancadairreversivel. Os estégios 4 e
5 s30 de péssimo progndsticot®.

Clinicamente, os pacientes podem apre-
sentar estrabismo, leucocoria, perda da
visdo (anopsia) e glaucoma secundériol®.
As demonstragdes de exsudato sub-reti-
niano amarelado etelangiectasiaperiférica
s80 virtual mente patognomanicas paraeste
diagndstico®,

O pico etéario para o surgimento dos si-
nais e sintomas Situa-se entre 0s seis e 0ito
anos™519. A doenca é quase sempre uni-
lateral e afetaduas vezes maismeninosque
meninas?.

A US pode demonstrar o descolamen-
to da retina® e o material sub-retiniano
pode conter ecos particulados suspensos,
presumivelmente correspondentes a cris-
tais de colesterol 17,

A TC costuma revelar aumento difuso
daatenuacéo no globo, em virtude da den-

sidade do exsudato proteinaceo sub-reti-
niano, e cal cificagdes sdo extremamentera-
rasV (Figura 7).

A RM ésuperior aTC nadiferenciacdo
da doenca de Coats em relacdo ao retino-
blastoma e outras causas de leucocoria®.

Este método também demonstra o desco-
lamento da retina, podendo este apresen-
tar hipersinal nasponderagdesem T1e T2,
devido a mistura lipoprotéica do exsuda-
to™ (Figura 8).

Ocasionalmente, o exsudato pode mos-
trar hipointensidade em T2 relativamente
a0 vitreo, em funcdo da significante quan-
tidade de cristais de colesterol elipidios de
membrana®*”. A retina descolada pode
revelar realce apds injecdo do contraste
paramagnético (gadolinio)**'7, todavia,
ndo h& realce no exsudato sub-retiniano e
nenhuma érea captante esta presente®.

Quadro 4 Doengca de Coats: aspectos relevantes.

* 6-8 anos

* Sexo: masculino > feminino

* Unilateral

* Anomalia vascular primaria (telangiectasia)
* Exsudato proteinaceo

* Nao calcifica

* Globo ocular de tamanho normal
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Figura 7. Doenca de Coats em menino de quatro anos de idade. Corte axial de TC sem contraste (A) evidencia globo ocular esquerdo anormalmente hiperate-
nuante devido a extenso exsudato lipoproteinaceo sub-retiniano (descolamento de retina). A &rea central hipodensa representa os folhetos destacados da retina
em aposicao. No plano coronal (B) observa-se um globo esquerdo homogeneamente denso.

Figura 8. Cortes axiais de RM de um menino de seis anos de idade com doenga de Coats. A imagem ponderada em T1 sem contraste (A) demonstra folhetos
retinianos descolados (seta) devido ao exsudato lipoproteindceo sub-retiniano, com sinal intermediario. Os folhetos aparecem com hipossinal em relagéo ao vitreo

€ ao exsudato em T2 (B).

TOXOCARIASE OCULAR (Quadro5)

A toxocariase ocular ou endoftalmite
por Toxocara € tipicamente uma doenca
monocular de criangas e seus achados cli-
nicos incluem coriorretinite posterior e
periférica, papilite dpticae endoftalmite. A
inflamac&o resultante do envolvimento
ocular pode resultar em formagdo de uma
membrana sobre aretina, tragdo e descola-
mento retinianos®®.

Toxocara canis e Toxocara catis sdo
helmintos nematGdeos®, agentes infec-
ciosos da toxocariase™®. Os cées e 0s ga-
tos, hospedeiros definitivos do parasita,
contaminam o0s solos ao eliminarem ovos
de Toxocara por suas fezes®1819,

A forma de transmissdo pode ser feita
de maneira direita ou indiretamente®®,
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através daingestdo de ovos provenientesde
solos contaminados® ou ingest&o de legu-
minosas cruas e mal lavadas™. As crian-
¢as, emidade pré-escolar e que apresentam
comportamento gedfago, entram em con-
tato com as larvas®®¥, O comprometi-
mento da larva migrans ocular € mais fre-
quente nas criancas em idade escolar®.
L esBes ocul ares aparecem em mesesaanos
apos a infecgdo inicial®.

As infecgOes por T. canis sd0 muito
maisfregiientes™® e responsaveis por 16%
das causas de leucocoria em criancas™®.

A infecgdo apresenta-se sobre duasfor-
masdistintas: larvamigransvisceral ou lar-
va migrans com o comprometimento ocu-
lar; as duas formas decorrem da migracéo
dalarva pelo organismot®. Do intestino a
larvachegaao figado, e do figado pode mi-

grar para os pulmdes e outros tecidos, in-
cluindo o cérebro e olhos™®. A forma vis-
ceral provoca hipereosinofilia, hepatoes-
plenomegalia, pneumonite, febre e hiper-
globulinemia, e os sintomas variam de
acordo com o 6rgdo acometido®. O aco-
metimento ocular (endoftalmite) acarreta
leucocoria e baixa da acuidade visual do
olho afetado™'®, dor ocular e estrabis-
mo®®, inflamag&o e opacificacio vitrea®,
bem como eosinofilia periférica®.

A reacdo inflamatéria usualmente é
acompanhada pelo acimulo de “débris’
dentro do vitreo (vitreite)? e o material
vitreo-retiniano pode “encolher” criando
tragdo e produzindo descolamento secun-
dério da retina e catarata. O processo de
tracdo é incomum no retinoblastoma, mas
pode ocorrer na PHV P19,
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Os achados patolégicos revelam que,
microscopicamente, aretinaestdelevadae
distorcida, como também pode estar des-
locada por um conglomerado de processo
inflamatério que contém tecido cicatricia
abundante edenso. A larvado T. canisesta
usualmente envolta dentro dessamassare-
tiniana, evitando sua visualizagio direta®.
A cicatriz pode exercer tragdo naretina e
haver um exsudato sub-retiniano proteina
ceo oriundo da reagdo inflamatéria que a
larvacausa™®. A coréide subjacente estain-
filtrada por células inflamatérias com eo-
sindfilos.

O diagndstico laboratorial de infecgdo
por Toxocara é feito pelo método Elisa,
com sangue periférico ou aspirado vitreo,
que revela presenca de eosindfilos na fase
ativadainflamag&o (ndo especificos dato-
xocariase)®. O diagndstico especifico do
T. canis como causa de endoftalmite re-
quer identificag&o histoldgica do organis-
mo®™. Por se tratar de uma afeccsio com
processo basicamente inflamat6rio, o tra-
tamento geralmente é feito com aadminis-
trac&o de corticoides.

Os achados de imagem ajudam, princi-
palmente, excluir o retinoblastoma® e ou-
tras afeccBes como causa de leucocoria®.

NaUS observa-selesdo periféricaintra-
ocular hiperecogénica™®. Descolamento
de retina e ecos internos em suspenséo
dentro do vitreo podem ser identificados,
mas ndo sdo achados especificos>??, Cal-
cificaggo é incomum®,

A TC mostra olho de tamanho normal
e sem calcificagOes, revelando ainda lesdo
intravitreacom espessamento einflamacdo
da esclerat>?9, A reagio granulomatosa
ao redor da larva aparece como espessa-
mento focal UGveo-escleral™®. Tragdo e
descolamento secundarios daretinapodem
ser evidentespelaTC™®, eaumento difuso
da densidade dentro do globo ocular sem
calcificacdes pode ser visto®.

Asimagensobtidaspor RM comumente
revelam lesdo central ou periféricacomin-
tensidade de sinal variavel®. Nas seqiién-
ciasponderadasem T1 o sinal éisointenso
em relacdo ao vitreo e em T2 € hiperinten-
s0®, diferentemente do retinoblastoma.
Contudo, em alguns casos a “massa infla-
matoria’” pode ser hipointensaem T2 de-
vido & presenca de tecido fibroconectivo
denso que seformacom o granuloma®. Os
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diferentes achados de intensidade de sinal
s8o decorrentes do conteido protéico e/ou
hemorragia associada®.

O exsudato sub-retiniano pode apresen-
tar-se hiperintenso nas sequiéncias ponde-
radasem T1eem T2. Ap6sinjecéo de con-
traste paramagnético, aRM pode demons-
trar multiplas &reas de moderado a inten-
s0 real ce andmal o™ nacamaravitrea e nas
paredes do globo ocular afetado, usual-
mente espessadas®.

Quadro 5 Toxocariase: aspectos relevantes.

* 2-8 anos

e Unilateral

* Contato com fezes de caes/gatos

* Descolamento de retina

* Calcificacao é incomum

* Coriorretinite associada em 80% dos casos
* Globo ocular de tamanho normal

RETINOPATIA DA PREMATURIDADE
(Quadro 6)

A RP corresponde a uma organizacao
fibrovascular pos-natal do humor vitreo,
comumente resultando no descolamento
daretina®™*". Estacondico representa 3%
a5% dos casos de leucocoria nainfancia®
e os fatores essenciais desencadeantes da
RP parecem ser a prematuridade e o uso de
oxigenoterapia. Quanto menor a crianga,
maior o risco de desenvolver a doenca®.

Trés estégios de RP sdo evidenciados a
avaliacéo oftalmoscopica. No estégio ativo
ou precoce ha estreitamento arteriolar cau-
sado por espasmo dos vasos retinianos em
resposta a hiperoxigenagdo. No segundo,
depois de retirada a oxigenoterapia, osva
s0s tornam-se tortuosos, dilatados e alon-
gados. No terceiro estégio alguns desses
Novos vasos gradua mente crescem da re-
tinaparao humor vitreo, causando hemor-
ragia vitrea e descolamento retiniano*?.

Quanto ao progndstico, na maioria dos
pacientes (85% a 95%) a neovasculariza-
cédo vitrea regride espontaneamentet*,
todavia, em alguns pacientes a retinopatia
progride para estagio cicatricia caracteri-
zado pelaformagéo de densamembranade
tecido vascularizado cinza-esbranquicado
retrolental e por retina deslocada com for-
macao de cicatrizes. Tal processo inibe o
crescimento normal dos globos oculares,

produzindo microftalmia bilateral, geral-
mente assimétrica>?,

A presencade microftalmiadepende da
idade do paciente aavaliagdo, dagravidade
e do estégio da doenca®. Ocasionalmente
a RP pode apresentar-se como leucocoria
unilateral® e um sistemavascular hia6ide
persistente pode ser um achado associado
em pacientes com RP2Y, Em sete de 14
pacientes portadores de RP estudados por
Eller etal.®d, um sistemavascular hialGide
persistente foi observado.

A US podera evidenciar microftaimia
bilateral, descolamento retiniano e lesdo
intra-ocular periférica no pélo temporal
(éreaonde a vascularizagdo desenvolve-se
por dltimo)™-17),

Na TC o globo inteiro frequentemente
acha-se hiperatenuante devido a neovascu-
larizaggo interna®. Calcificacio é rarana
RP“, porém calcificacBes distroficas po-
dem eventualmente ocorrer em estagios
tardios da doenca®™®. Microftalmia e c&
mara anterior rasa também podem ser vis-
tas nos estégios avangados'>#1" (Figura9).

Nas imagens ponderadasem T1 e T2,
globos microftdmicos na RP podem de-
monstrar hiperintensidade, devido as he-
morragias sub-retinianas cronicas™?,
Concomitantemente, “massa’ retrolental
pode ser observada relativamente hipoin-
tensa ao liquido sub-retiniano hiperinten-
so. Tal aspecto representa a aposicdo dos
folhetos destacados da retina>?.

Historia de prematuridade, tratamento
em incubadoras, bilateralidade e achados
oftalmoscépicos, ecogréficos e tomografi-
€0s s80 geral mente suficientes para estabe-
lecer o diagnostico de RP.

Quadro 6 Retinopatia da prematuridade: aspec-
tos relevantes.

* Sin6énimo: fibroplasia retrolental

* Prematuros

* Terapia prolongada (oxigenoterapia)
* Bilateral

* Pode calcificar

* Microftalmia pode ocorrer

HAMARTOMAS ASTROCITICOS
(Quadro 7)

Hamartomas astrociticos ou astrocito-
mas retinianos sdo neoplasias incomuns
originadas dacamadadefibrasnervosasda
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A

Figura 9. RP em uma lactente de seis meses de idade com antecedente de prematuridade e oxigenoterapia em incubadora por dois meses. Cortes axiais de TC
antes (A) e apds (B) injecdo do meio de contraste. Em A, os folhetos retinianos destacados e em aposigdo sao vistos como estruturas tubulares hiperdensas no
centro dos globos (seta). Observa-se, ainda, nivel liquido-liquido bilateralmente, relacionado a sangramento ou exsudato no espaco sub-retiniano (B). Nota-se que
0 globo ocular direito (seta) tem dimensdes maiores que o contralateral.

retina ou do nervo Gptico™®, embora os
hamartomas dos nervos Opticos raramente
ocorram®, Representam quase 3% dos
casos de leucocoria na infancia?,

Esses hamartomas retinianos tipica-
mente ndo prejudicam avisdo, amenosque
acometam a méacula e causem hemorragia
vitrea®. Opostamente a outras lesBes
retinianas, o hamartoma é incomumente
complicado por exsudato sub-retiniano
(que pode provocar descolamento reti-
niano)”, bem como hemorragia vitrea®?.

Podem ser encontrados como lesfo so-
litériaincidental em individuos normais,
raramente em pacientes com neurofibro-
matose, porém est&o mais freqlientemente
associados a esclerose tuberosa®?.

Mais de 50% dos pacientes com escle-
rose tuberosatém um ou mais dessestumo-
res retinianos™"??. Em metade desses pa-
cientes os hamartomas ocorrem bilateral -
mente® e a concomitancia de dois ou
mai s tipos morfol 6gicos tem sido observa-
da®. Cerca de 14% ocorrem em pacien-
tes com neurofibromatose tipo 1 (doenga
de von Recklinghausen) e sdo esporadicos
em um terco dos casos'?.

Trés tipos morfol 6gicos bésicos de ha-
martomas s&o reconhecidos. O tipo mais
comum consiste em leso oval ou circular,
semitransparente e com tonalidade salmé&o,
relativamente plana e com superficie lisa,
localizada naretina, mais comumente pré-
xima ou no pélo posterior. O segundo tipo
mais freqliente é lesdo multinodular calci-
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ficada, elevada, branca e opaca, semelhan-
teaumaamora. O terceiro contém caracte-
risticas de ambas, sendo um hamartoma
plano com éarea central nodular e calcifi-
cada, enquanto sua periferia é semitrans-
parente, lisae com tonalidade salmao(?22),

As lesbes geralmente ndo crescem, po-
rém tardiamente algumas podem tornar-se
calcificadas'®. Casos de regressio da le-
s30 tém sido observados®? e ndo ha cor-
relacdo entre aidade do paciente e a pre-
senca de hamartomas astrociticos®.

Presumivelmente, aslesdes calcificadas
facilmente serdo identificadas a US em
aposi¢ao a retina posterior como foco for-
temente ecogénico, comumente associado
a sombra acUistica posterior.

Na TC, uma Unica ou multiplas lesbes
podem ser identificadas. Variavelmente,
podem mostrar realce apds administracdo
do meio de contraste e calcificacbes sdo
ocasionalmente notadas. Adicionalmente,
0s cortes tomogréficos do cérebro podem
mostrar caracteristicas tipicas da esclerose
tuberosa, bem como da neurofibromatose
tipo 1V (Figura 10).

Como o aspecto usua é de nédulo tni-
co ou de multiplos nédulos elevados 1 mm
ou 2 mm acima da superficie dareting, a
TCeaRM podem néo evidenciar aslesdes
nesse estagio®. Porém, quando acima de
3 mm, costumam ser Vistos por esses mé-
todos. Ocasionalmente, o aspecto tomo-
gréfico dos hamartomas astrociticos pode
simular o retinoblastomal*”.

Quadro 7 Hamartoma astrocitico: aspectos rele-
vantes.

* Lesao adjacente a papila dptica
* Geralmente calcificada

* Achados associados de esclerose tuberosa
ou de neurofibromatose tipo 1

* Esporadico em um terco dos casos

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O objetivo primordial € excluir ou con-
firmar casos de retinoblastoma, em funcéo
dasimportantes repercussdes causadas por
esta neoplasia, necessitando de terapia es-
pecifica(resseccdo). A sequénciadeinves-
tigacdo pel os métodos de imagem deve ba-
sear-se na adequada col eta de informagtes
clinicas e naavaliagado oftalmoscopica, ob-
jetivando maximizar asensibilidade desses
métodos em relacdo aos aspectos macros-
copicos esperados, mediante a hipo6tese
clinica aventada.

A combinacdo de dados clinicos e
achados de imagem torna freqientemente
possivel o diagndstico especifico em casos
de leucocoria nainfancia (Tabela 1).
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Tabela 1 Diagnostico diferencial das causas mais comuns de leucocoria na infancia.

A. Globos oculares com tamanhos normais
1. Lesao calcificada
* Retinoblastoma
— 80% < 3-4 anos
— mais de 90% calcificados
leséo intravitrea ou na coroide
captante de contraste
20-30% bilaterais

* Hamartomas astrociticos
— raros em recém-nascidos
— achados associados de esclerose tuberosa ou neurofibromatose tipo 1
2. Lesao nao calcificada
* Toxocariase
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— eosinofilia
— contato com caes/gatos
— teste Elisa positivo
— descolamento retiniano por tragao

Doenca de Coats

— 6-8anos

— unilateral

— predominio masculino (2:1)

— globo hiperatenuante

retina descolada

— exsudato lipoproteinaceo sub-retiniano

B. Globos microftalmicos
1. Unilateral
e Persisténcia hiperplasica do vitreo primitivo
— recém-natos
— niveis fluido-heméticos sub-hialdides ou sub-retinianos
— leséo tubular retrolental, captante, ao longo do canal hial6ide
2. Bilateral
* Retinopatia da prematuridade
— lactentes prematuros
— oxigenoterapia
— lesdes sem ou com minimo realce

* Persisténcia hiperplasica do vitreo primitivo bilateral

Radiol Bras 2004;37(2):129-138

10.

11

12.

13.

14.

cer A.C. Camargo. Retinoblastoma, 2001. (http:/
www.hcanc.org.br)

. MaffeMF. Eyeand orbit. In: Som PM, CurtinHD,

eds. Head and neck imaging. 3rd ed. St. Louis:
Mosby, 1996:1109-37.

. Grossman RI, Yousem DM. Orhit. In: GrossmanRI,

Yousem DM, eds. Therequisites—neuroradiol ogy.
St. Louis: Mosby, 1994:284-6.

. Char DH, Hedges TR 11, Norman D. Retinoblas-

toma. CT diagnosis. Ophthalmology 1984;91:
1347-50.

. AtlasSW, GalettaSL. Theorbit and visual system.

In: Atlas SW, ed. Magnetic resonance imaging of
thebrain and spine. 2nd ed. Philadelphia: Lippincott
Williams & Wilkins, 1996:1026.

. Mafee MF, Goldberg MF. Persistent hyperplastic

primary vitreous (PHPV): role of computed to-
mography and magnetic resonance. Radiol Clin
North Am 1987;25:683-92.

. Silbert M, Gurwood AS. Persistent hyperplastic

primary vitreous. Clin EyeVis Care 2000;12:131—
7.

Monnot JP, Assi A. Persistence et hyperplasie du
vitré primitif: resultats & moyen terme de la
vitrectomie. J Fr Ophtalmol 1992;15:269-73.
Sallum JMF, Moreira Jr CA. Anomalias vitreas
congénitas. In: Abujamras, AvilaM, Barsante C,
et al. Retinaevitreo—clinicaecirurgia S&o Pau-
lo: Roca, 2000:245-61.

Mihmanli I, Albayram M S, Kantarci F, Adaletli I,
Idak C, Altug A. Persistent hyperplastic primary vit-
reous and von Hippel-Lindau disease: contribution
of color Doppler ultrasonography. J Ultrasound
Med 2002;21:565-8.

ShermanJL, McLean IW, Brallier DR. Coats' dis-
ease: CT-pathologic correlation in two cases. Ra-
diology 1983;146:77-8.

Char DH. Coats' syndrome: long term follow-up.
Br J Ophthalmol 2000;84:37-9.

137



15.

16.

17.

18.

Leucocoria na infancia: diagnéstico diferencial por US, TC e RM

Shields JA, Shields CL, Honavar SG, Demirci H,
Cater J. Classification and management of Coats
disease: the 2000 proctor lecture. Am JOphthalmol
2001;131:572-83.

Burgener FA, Kormano M. Diagnéstico diferencial
em tomografia computadorizada. Rio de Janeiro:
Revinter, 1998.

Déhnert W. Radiologia—manual derevisdo. Rio de
Janeiro: Revinter, 2001.

SabrosaNA, SouzaEC. Nematodeinfectionsof the
eye: toxocariasis and diffuse unilateral subacute
neuroretinitis. Curr Opin Ophthalmol 2001;12:
450-4.

138

19. Bureau de la séeurité de laboratoires. Fiche tech-

nique santé-sécurité-matieresinfectieuses: Toxoca-
racanis/Toxocara catis, 2001. (http://hc-sc.gc.ca
org)

20. Abbehusen C, Jesus PEM, Rodrigues WM, Wo-

losker AMB, Lederman HM, YamashitaHK. Toxo-
cariase ocular: relato de caso por ressonanciamag-
néticaerevisdo daliteratura. Rev Imagem 1998;20:
163-6.

21. Eller AW, Jabbour NM, Hirose T, SchepensCL. Re-

tinopathy of prematurity: the association of aper-
sistent hyaloid artery. Ophthalmology 1987;94:
444-8.

22.

23.

24.

25.

Robertson DM. Ophthalmic manifestations of tu-
beroussclerosis. AnnN'Y Acad Sci 1991;615:17—
25.

Dotan SA, Trobe JD, Gebarski SS. Visua lossin
tuberous sclerosis. Neurology 1991;41:1915-7.
KirathH, Belgi¢ S. Spontaneousregression of reti-
nal astrocytic hamartomain apatient with tuberous
sclerosis. Am J Ophthalmol 2002;133:715-6.
Rowley SA, O’ Callaghan FJ, Osborne JP. Oph-
thalmic manifestations of tuberous sclerosis: a
population based study. Br J Ophthalmol 2001;
85:420-3.

Radiol Bras 2004;37(2):129-138



