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RESUMO

Introdugio: Glaucoma é um conjunto de condi¢des que levam a atrofia do nervo 6ptico,
podendo causar cegueira irreversivel. O glaucoma congénito é raro, porém grave, sendo
uma das principais causas de cegueira na infancia. O diagndstico precoce é um desafio,
pois o quadro ¢é inespecifico e varia com o grau de malformagio anatdémica e com a idade de
aparecimento dos sintomas. Objetivos: Realizar uma revisao bibliografica sobre os desafios do
diagnostico precoce, tratamento e acompanhamento do glaucoma congénito. Métodos: Foi
realizado um levantamento bibliografico sobre diagnodstico, tratamento e acompanhamento
do glaucoma congénito nas bases de dados Pubmed e Scielo a partir de palavras-chaves
padronizadas por meio de buscas no DeCS e MeSH. Discussdo: O glaucoma congénito,
geralmente, decorre de um defeito anatémico que resulta em prejuizo a drenagem do humor
aquoso com consequente aumento da pressdo intraocular e danos as células ganglionares da
retina. A triade classica de sinais e sintomas é: lacrimejamento, blefaroespasmo e fotofobia.
Os exames oftalmoldgicos sdo primordiais para confirmar a suspeita clinica e direcionar o
tratamento, que é essencialmente cirurgico e deve ser instituido precocemente visando evitar
a evolugio para ambliopia, estrabismo ou cegueira. A goniotomia e a trabeculotomia sdo as
principais cirurgias utilizadas. Conclusdes: Apesar de ndo apresentar elevada prevaléncia,
o glaucoma congénito pode acarretar consequéncias potencialmente graves e irreversiveis
quando ndo diagnosticado e abordado de forma precoce e correta. Por se tratar de pacientes
pediatricos, com longa expectativa de vida, uma perda funcional traria grande custo social,
mais relevante que em qualquer outra faixa etaria.
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ABSTRACT

Introduction: Glaucoma is a group of eye diseases characterized by optic nerve atrophy and
consequent irreversible vision loss. Congenital glaucoma is a rare but serious condition, being
one of the main causes of childhood blindness. Early diagnosis is challenging since the clinical
presentation is non-specific and varies according to the degree of anatomical malformation and
the age of onset of symptoms. Objectives: To conduct a bibliographic review on the challenges
of early diagnosis, treatment and follow-up of patients with congenital glaucoma. Methods:
A bibliographic survey was done on the diagnosis, treatment and follow-up of patients with
congenital glaucoma in Pubmed and Scielo using standardized keywords of DeCS and MeSH
databases. Discussion: Congenital glaucoma usually results from an anatomical defect that
impairs the drainage of aqueous humor with consequent increase in intraocular pressure and
damage to retinal ganglion cells. The classic clinical triad is epiphora, blepharospasm and
photophobia. Early ophthalmologic evaluation is essential to confirm the clinical suspicion
and guide treatment, which is eminently surgical and should be performed as early as possible
in course of the disease to prevent the development of amblyopia, strabismus and blindness.
Goniotomy and trabeculotomy are the main surgical techniques. Conclusion: Although not
very prevalent, congenital glaucoma can have serious and irreversible consequences and prompt
diagnosis and treatment are thus necessary. Since the onset of the disease is in the pediatric
population, the social burden is greater than in any other age group.
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INTRODUCAO

Glaucoma é um conjunto de condic¢oes que levam a
atrofia do nervo 6ptico, podendo causar cegueira irrever-
sivel. O glaucoma congénito é uma doenca rara, porém,
potencialmente grave, sendo uma das principais causas
de cegueira na infincial. Em geral, atinge 1 em cada 10000
criancas no primeiro ano de vida, sendo mais comum em
meninos.2 O diagnéstico precoce é um grande desafio, uma
vez que os principais sinais e sintomas séo inespecificos e
variam de acordo com o grau de malformagéo anatémica
e com a idade de aparecimento destes. A partir do
diagnéstico, é preciso indicar o melhor tratamento, que é
essencialmente cirtrgico e, entéo, fazer o adequado segui-
mento do paciente, o que também é desafiador, como sera
discutido adiante.

REVISAO DE LITERATURA

O glaucoma congénito pode ser classificado de
acordo com a etiologia ou com a idade de aparecimento.
Etiologicamente, por exemplo, o glaucoma pode ser
primario, quando resultante de uma anormalidade no
sistema de drenagem do humor aquoso, ou secundério,
quando consequéncia de uma condi¢do prévia, congéni-
ta ou adquirida, como exposto na Tabela 1. Geralmente,
decorre de um defeito anatdémico congénito que resulta
em prejuizo a drenagem do humor aquoso com conse-
quente aumento da pressio intraocular (PIO) e dano as
células ganglionares da retina. 13*

A histéria clinica do paciente, na maioria das vezes,
é inespecifica, podendo apresentar alteragées oculares
desde os primeiros dias de vida até nos primeiros anos,
o que depende da etiologia e gravidade. Em geral, os
pacientes apresentam uma PIO = 21 mmHg e sintomas
associados. A triade classica de sinais e sintomas é: lacri-
mejamento, blefaroespasmo e fotofobia. Dentre outros,
temos edema corneano, alargamento de cérnea, escava-
¢do do nervo 6ptico e buftalmia, esta Gltima é incluida
na triade por alguns autores. As figuras 1 e 2 sdo de dois
casos de Glaucoma Primario Congénito que apresentam
alguns desses sinais, como buftalmia e edema corneano.
Cada tipo de glaucoma tem uma apresentacao clinica

mais caracteristica, ainda assim, o diagnéstico clinico

TABELA 1. Classificacdo do Glaucoma na crianca. **

FIGURA 1. Fotos de pacientes com Glaucoma Primério
Congénito. Fonte: Arquivo pessoal do Dr. Fabio
Nishimura Kanadani.
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FIGURA 2. Foto de paciente com Glaucoma Primario
Congénito. Fonte: Arquivo pessoal do Dr. Fabio
Nishimura Kanadani.

é desafiador. Seria ideal que os médicos pediatras e
generalistas também soubessem reconhecer esses
sintomas a fim de encaminhar a crianga ao oftalmologista

0 mais precocemente possivel.!
Para colaborar com a anamnese, é preciso
realizar um exame fisico completo e alguns exames

Glaucoma congénito primério

Glaucoma Primario

Glaucoma juvenil de 4ngulo aberto

Glaucoma p6s cirurgia de catarata

Glaucoma associado & doencga sistémica

Glaucoma Secundario

Glaucoma associado a anomalias nao adquiridas (congénitas)

Glaucoma associado a condigées adquiridas
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complementares, como a oftalmoscopia, tonometria
(PIO > 20 mmHg), biomicroscopia (escavacao de disco
> 0,3), gonioscopia e paquimetria (edema de cérnea,
por exemplo). Além disso, é fundamental acompanhar
a velocidade de crescimento ocular com a biometria
Optica ou ultrassénica.!

Confirmado o diagnéstico, é preciso indicar o trata-
mento adequado, que pode passar pelos colirios hipotenso-
res oculares, mas é essencialmente cirargico. A escolha da
técnica cirdrgica varia de acordo com a etiologia do quadro
e a clinica do paciente. As duas técnicas mais usadas séo
a goniotomia e a trabeculotomia e suas peculiaridades sdo
citadas na Tabela 2. O tratamento clinico pode ser usado até
o paciente ser operado ou caso ndo tenha um bom controle
da PIO com a cirurgia isolada.’®

O acompanhamento pés-operatério é essencial,
principalmente, quando néo se obtém controle da PIO
apods o primeiro procedimento cirdrgico. A primeira
medida da PIO apés o procedimento deve ser feita ideal-
mente entre 30 e 45 dias apés a cirurgia e a segunda apés
3 a 4 meses, sendo possivel fazer alteragoes de acordo
com a necessidade de cada caso. Uma peculiaridade
do seguimento em pacientes criangas é a dificuldade

em se realizar a tonometria. Portanto, para diminuir
os inconvenientes do exame, existem estratégias que
serdo abordadas na tabela 3.7%

Em alguns casos, a crianga precisa ser subme-
tida & anestesia geral ou sedacéo para realizacdo do
exame. Se a anestesia geral for necesséria, os agentes
inalatérios, como Flurano e Isoflurano sao preferiveis,
apesar de estarem associados a uma redugéo da PIO.
O propofol endovenoso pode ser usado, mas além de
também poder gerar uma redugio acentuada da PIO
- 0 que pode subestimar o resultado do exame - tem
risco de reduzir a pressio arterial sistémica. A Keta-
mina e o Etomidato ainda necessitam de mais estudos.
Se a sedacio for necessaria, os principais agentes
usados sdo Midazolam e Dexmedetomidine e estudos
mostraram que nio existe alteracio estatisticamente
significativa da PIO apés seu uso.?

DISCUSSAO

O correto manejo dos pacientes com glaucoma
congénito é complexo e desafiador, ao mesmo tempo

TABELA 2. Tabela comparativa das duas técnicas cirirgicas mais indicadas no tratamento do Glaucoma Congénito,

Goniotomia e Trabeculotomia. >¢

GONIOTOMIA

TRABECULOTOMIA

Depende da transparéncia corneana

Depende dos conhecimentos anatémicos do
cirurgido em relagio a regido angular.

Material: goniolente.

Provoca lesdo minima de tecidos adjacen-
tes.

Nao ocorre lesdo conjuntival.

Tempo cirtargico curto.

Independe da transparéncia ¢corneana.

Depende dos conhecimentos anatémicos do cirurgido em relacéao

a regido angular e ao Canal de Schlemm.

Material: trabecul6tomo.

Provoca disseccdo do Canal de Schlemm e da malha trabecular.

Necessita de retalho conjuntival que provoca fibrose conjuntival.

Tempo cirdrgico mais longo.

Necesséario realizar incisdo do pectineo em A incisdo do pectineo pode ser feita nos setores inferior, temporal

toda a regiao nasal do d4ngulo.

ou superior do olho. Sendo possivel realizar a incisdo 360° em

um unico tratamento.

TABELA 3 Alternativas para realizagdo da Tonometria em criancas. ™

Ton6émetro de Aplanamento

de Goldmann Tono-Pen

Tondémetro Icare Tondmetro de Perkins

Padrao Ouro
Desvantagens: Necessita
de anestesia e fluoresceina.
Lampada de Fenda

Vantagens: Portatil. Facil
de usar. Mais confiavel
que o Perkins, sob
anestesia geral.
Desvantagens: Tende a
superestimar a PIO mais
baixa e subestimar a P1IO
mais alta. Anestesia tépica

Vantagens: Bem tolerada
por criancas. Nao
necessita de anestesia.
Portéatil Permite medicéao
em posicao supina.

Vantagens: Portatil
Desvantagens:
Requer treinamento
do examinador.
Subestima a PIO sob
anestesia geral.
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em que é decisivo no seu progndstico, uma vez que é
fundamental para evitar a perda visual e a cegueira, o
que acarretaria grande perda funcional. Por se tratarem
de pacientes pediatricos, essa perda geraria um custo
social mais elevado que em qualquer outra faixa etaria.
Considerando a importancia da visdo para o
desenvolvimento completo das criancas e para sua fun-
cionalidade na sociedade, é indiscutivel a necessidade
de mais estudos relacionados ao Glaucoma Congénito,
principalmente por ser um fator, na maioria das vezes,
prevenivel se abordado da maneira correta.

CONCLUSAO

Apesar de nido apresentar elevada prevaléncia, o
glaucoma congénito pode acarretar em consequéncias po-
tencialmente graves e irreversiveis quando néo diagnostica-
do e abordado de forma precoce e correta. O conhecimento
dos sinais e sintomas pode auxiliar para que profissionais de
saude e familiares fiquem atentos a possibilidade de a crian-
¢a apresentar essa patologia ocular. Além disso, o manejo
adequado desses pacientes é decisivo para o prognoéstico.
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