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RESUMO

Contexto: A persisténcia da vasculatura fetal é uma malformacéo ocular rara em adultos, habitualmente unilateral, sendo uma condigéo
ndo hereditaria, com poucas manifestagdes sistémicas e neuroldgicas. Descri¢do do caso: Homem de 45 anos queixando-se de dor no olho
esquerdo, com pressdo intraocular de 56 mmHg. A ultrassonografia do olho esquerdo demonstra aumento da ecogenicidade do cristalino
inferindo catarata e reducéo da amplitude da cdmara anterior, membrana posterior hiperecogénica no interior da cdmara vitrea com intensa
vascularizagdo com fluxo arterial ao estudo com Doppler, caracterizando a persisténcia da vasculatura fetal. O paciente recebeu tratamento
por trés dias. Com a redugéo da presséo intraocular apds esse periodo, realizou a cirurgia combinada de facoemulsificagdo com implante de
lio e implante de tubo de Ahmed. Apds o procedimento cirlirgico, o paciente ndo voltou a apresentar a sintomatologia. Discussao: Clinica-
mente, ha duas condi¢des de doenca, dependendo da porcéo atingida do vitreo primario — as formas anterior e posterior. A persisténcia da
vasculatura fetal ndo tratada frequentemente progride para phthisis bulbi ou enucleagdo devido a uma hemorragia intraocular recorrente e
secundaria ao glaucoma. Os esforgos cirdrgicos tém o intuito de preservar a visdo. Conclusao: Relatamos um caso de persisténcia da vas-
culatura fetal diagnosticado pela ultrassonografia e tratado cirurgicamente com sucesso devido ao alivio dos sintomas em olho esquerdo
sem percepcédo luminosa.

PALAVRAS-CHAVE: Olho, corpo vitreo, anormalidades do olho, vitreo primario hiperplésico persistente, ultrassonografia

INTRODUCAO

A persisténcia da vasculatura fetal é uma malformagéo
ocular de origem desconhecida, classicamente unilateral
(90% a 98% dos casos) ocorrendo no periodo da embriogé-
nese, perdendo apenas para o lenticone posterior, sendo a
segunda causa de catarata adquirida durante o primeiro ano
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de vida.! A persisténcia da vasculatura fetal é uma condigéo
néo hereditdria, rara em adultos e com poucas manifestacdes
sistémicas e neuroldgicas.

E tipicamente unilateral e isolada, contudo, quando sua
apresentacédo é bilateral, principalmente acompanhada de
outras manifestacdes oculares, sugere sindromes congénitas
como trissomia do 13, sindrome Walker-Warburg e doenca de
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Norrie. Os sinais mais comuns sdo leucocoria e microftalmia.
Outros achados menos comuns séo catarata, estrabismo, ex-
tensa hemorragia intravitrea e uveites.?

A microftalmia é um achado comum nos casos bilaterais,
sendo observado em 61% a 92% dos casos. Por outro lado, foi
relatado que 13% dos pacientes apresentam globo ocular do
tamanho normal e 26% possuem aumento do globo ocular.
Todos os casos bilaterais e um terco dos casos unilaterais
apresentam associagdo com outras anomalias oculares que
podem afetar o progndstico da visdo.®

O diagndstico pré-natal de persisténcia da vasculatura fetal é
raro. Seus achados ultrassonograficos mais importantes incluem
lentes hiperecoicas e uma massa hiperecoica entre a superficie
posterior da lente e da parede posterior do olho, representando
a persisténcia da artéria hialoide e o descolamento da retina.’

Clinicamente, h duas condig6es de doenca, dependendo
da porgédo atingida do vitreo primario. A forma anterior é su-
prida pelo sistema da artéria ciliar e ndo possui anormalida-
des oculares associadas, apresentando um melhor progndsti-
co. Por outro lado, a forma posterior é suprida pelo sistema da
artéria hialoide e pode estar associada a uma prega retiniana
posterior e outras alteragdes do disco dptico e macula, levan-
do a um desfecho visual desfavordvel.'

A persisténcia da vasculatura fetal ndo tratada frequen-
temente progride para phthisis bulbi ou enucleacdo devido a
hemorragia intraocular recorrente e secundaria ao glaucoma.
Os esforgos cirirgicos, com o intuito de preservar a visdo, ge-
ralmente néo sdo eficazes, exceto nos pacientes com a forma
anterior da doenga. O objetivo tende a ser a preservacdo do
globo ocular e o tratamento da ambliopia.®

DESCRICAO DO CASO

Homem de 45 anos queixando-se de dor no olho esquer-
do, com presséo intraocular de 56 mmHg. Refere cegueira do
olho esquerdo sem percepg¢édo luminosa desde o nascimento.
Refere ser diabético e hipertenso ha 15 anos. Ao exame de fundo
de olho apresentou descolamento da retina no olho esquerdo.

A ultrassonografia do olho esquerdo demonstra aumento
da ecogenicidade do cristalino, inferindo catarata e reducéo
da amplitude da camara anterior, podendo estar associado ao
glaucoma agudo de 4ngulo fechado (Figura 1). Contudo, a ul-
trassonografia com Doppler demonstra membrana posterior
hiperecogénica no interior da camara vitrea com intensa vas-
cularizacdo com fluxo arterial ao estudo com Doppler, carac-
terizando a persisténcia da vasculatura fetal (Figuras 2 e 3).

O aumento da ecogenicidade do cristalino inferindo cata-
rata e reducédo da amplitude da camara anterior, neste caso,
sdo complicagdes relacionadas a persisténcia da circulagéo
fetal posterior. A ultrassonografia Doppler também exclui a
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ORBITA ESQUERDA V. TEHMPORAL

Figura 1. Ultrassonografia do globo ocular esquerdo
demonstrando complicacdes relacionadas a persisténcia da
circulagao fetal posterior. No caso, observa-se aumento da
ecogenicidade do cristalino, inferindo catarata e redugéo da
amplitude da cdmara anterior, que por vezes associa-se a
glaucoma agudo de angulo fechado - como no caso relatado.
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Figura 2. Ultrassonografia do globo ocular esquerdo com
Doppler demonstrando membrana posterior hiperecogénica
no interior da cdmara vitrea com intensa vascularizacdo ao
estudo com Doppler (seta branca).

possibilidade de descolamento de retina em funil fechado,
pois, nessa doenga, as camadas de retina descoladas néo
apresentam fluxo vascular significativo.

O paciente recebeu tratamento no dia com 500 ml de mani-
tol via endovenosa (EV), reduzindo a presséo intraocular para
28 mmHg. Nos trés dias subsequentes, realizou-se o tratamento
com acetazolamida 250 mg via oral a cada 6 horas, cloreto de
potéssio 600 mg via oral a cada 12 horas, uso dos colirios tarta-
rato de brimonidina a 0,2% e maleato de timolol a 0,5%, ambos
com posologia de uma gota a cada 12 horas via ocular, predni-
solona 10 mg/ml a cada 6 horas e atropina 1% a cada 12 horas,
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reduzindo a pressdo intraocular para 13 mmHg, Realizou-se, en-
tdo, a cirurgia combinada de facoemulsificagdo com implante
de lio e implante de tubo de Ahmed. Apds o procedimento cirtir-
gico, o paciente ndo voltou a apresentar a sintomatologia.

O protocolo de estudo foi aprovado pelo Comité de Etica
em Pesquisa do Hospital Sdo Rafael, na reunido do dia
24/03/2020 (CEP ntimero 0001-2020).

DISCUSSAO

A persisténcia da vasculatura fetal ocorre por regressiao
incompleta do vitreo embriondrio e do sistema da artéria hia-
loide. A formagéo do vitreo primario ocorre durante o primei-
ro més de desenvolvimento fetal e contém ramificacdes da
artéria hialoide.® A regressio da artéria hialoide comeca com
a formacéo do vitreo secunddrio, por volta de nove semanas.
Durante o terceiro més, o vitreo secunddrio finalmente forma o
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Figura 3. Ultrassonografia do globo ocular esquerdo com
Doppler - Estudo espectral demonstra membrana posterior
hiperecogénica no interior da cdmara vitrea com fluxo arterial,
inferindo persisténcia da circulagdo fetal posterior.

Tabela 1. Estratégia de busca, realizada no dia 16/09/2020
Base de dados

Estratégia de busca

vitreo adulto, preenchendo a maior parte em desenvolvimento
da cavidade vitrea.” O vitreo primadrio regride até ocupar uma
pequena porgéo central, em formato de “S”, chamado de canal
de Cloquet, entre a lente posterior e o disco 6ptico.?

A diferenciacéo de patologias diversas, como o retinoblasto-
ma, pode ser identificada por meio da andlise do vitreo prima-
rio hiperpldsico persistente visto na ultrassonografia. A escala
de cinza mostra uma banda ecogénica estendendo-se da su-
perficie posterior da cdpsula da lente até o disco éptico. O uso
do Doppler colorido demonstra o fluxo da artéria no interior
dessa banda, representando a persisténcia da artéria hialoide.®

Um estudo francés analisou retrospectivamente 56 olhos de
52 criangas. A ultrassonografia modo A foi realizada em 43 olhos,
destacando microftalmia moderada e uma diferenca axial média
de 1,92 mm entre o olho afetado e o olho contralateral. Contudo,
3 olhos eram severamente microftalmicos (12/18, 13/19, 19/24
mm). No entanto, foram notificados dois olhos buftdlmicos.?

A ultrassonografia modo B foi necessaria para avaliagdo dos
segmentos posteriores inicialmente ndo visualizados em 40
olhos, observando 9 descolamentos de retina, mostrando uma
aparéncia tipica de triangulo hiperecoico, cuja base estd locali-
zada na superficie posterior da lente e ponta no nivel da papila.
Por outro lado, trés descolamentos dos planos anteriores ndo
foram detectados pela ultrassonografia, porém descobertos
durante o primeiro exame pés-operatorio. A ultrassonografia
evidenciou, também, trés colobomas de nervo dptico.®

Foi realizada reviséo da literatura acerca do tema nas pla-
taformas de busca PubMed, EMBASE e LILACS (Tabela 1).
Os estudos selecionados seguiram critérios de inclusdo nas
linguas inglesa, portuguesa e francesa, a fim de obter informa-
¢oes, comparando os dados da literatura médica com o nosso
caso. Alguns estudos da busca foram excluidos, pois néo apre-
sentavam relacdo com o tema em estudo. Observamos que o
padrdo de imagem da ultrassonografia obtido no nosso caso
é semelhante ao relatado na literatura médica, evidenciando

Filtros Resultados

PubMed

("Persistent Hyperplastic Primary Vitreous"[MeSH]) AND ("“Ultrasonography”[MeSH])

Sem filtro 122

(‘persistent hyperplastic primary vitreous'/exp OR ‘persistent hyperplastic primary
vitreous’ OR ‘persistent hyperplastic vitreous body’ OR ‘phpv’ OR ‘vitreous body,

EMBASE

persistent hyperplastic’) AND (‘echography’/exp OR ‘diagnostic ultrasonic examination’
OR “diagnostic ultrasonic imaging’ OR ‘diagnostic ultrasonic method’ OR ‘diagnostic
ultrasound’ OR ‘doptone’ OR ‘duplex echography’ OR ‘echogram’ OR ‘echographic
evaluation’ OR ‘echography’ OR ‘echoscopy’ OR ‘echosound’ OR ‘high resolution
echography’ OR ‘scanning, ultrasonic’ OR ‘sonogram’ OR ‘sonographic examination’
OR “sonographic screening’ OR ‘sonography’ OR ‘ultrasonic detection’ OR ‘ultrasonic
diagnosis’ OR ‘ultrasonic echo’ OR ‘ultrasonic examination’ OR ‘ultrasonic scanning’
OR "ultrasonic scintillation’ OR ‘ultrasonogram’ OR ‘ultrasonographic examination’
OR "ultrasonographic screening’ OR “ultrasonography’ OR ‘ultrasound diagnosis’ OR
‘ultrasound scanning’)

Sem filtro

132

LILACS

("Persistent Hyperplastic Primary Vitreous"[MeSH]) AND (“Ultrasonography”[MeSH])

Sem filtro

02
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o diagndstico e direcionando o tratamento relatado, o qual
sanou a sintomatologia do paciente.***

CONCLUSAO

Relatamos um caso diagnosticado pela ultrassonogra-
fia e tratado cirurgicamente com sucesso. A persisténcia da

vasculatura fetal é uma doenga rara, de origem desconhecida,
em geral unilateral e ndo hereditdria. Esta doenca ocorre no
periodo da embriogénese, sendo a segunda causa de catarata
no primeiro ano de vida. O diagndstico pré-natal da doenca é
raro. A catarata e a redugdo da amplitude da cadmara anterior,
nesses casos, sdo complicacdes relacionadas a persisténcia
da circulagéo fetal posterior.
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