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Anestesia congénita de cornea associada a anestesia de ramo
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RESUMO

A anestesia corneana por ser uma condicdo rara, freqientemente é
confundidaou néo diagnosticadadurante o exame derotinado segmento
anterior. Relato de caso de um paciente de 18 anos encaminhado ao
ambul atorio decorneaedoencgasexternascom quadro clinicodesindrome
de olho seco e com diagndstico provavel de sindrome de Sjégren. Era
ambliope de olho direito devido a opacidade corneana no eixo visual
secundariaatraumacom unhanainfancia. Foi pesquisadasensibilidade
corneanague eraausente em ambososol hos; olho secograveecom BUT
(tempo de quebra do filme lacrimal) menor que 4 segundos. Foi feito
diagndstico de anestesi a corneana congénita associada a hipoestesiado
nervo trigémio pela avaliagdo neuroldgica da sensibilidade facial e
movimentos bruscos do queixo que evidenciavam alteracdes sensoriais
do nervo. O oftaimologista geral e principalmente o especialista em
segmento anterior devem ter como rotina a pesquisa da sensibilidade
corneana no exame do segmento anterior.
Descritores: Doencas da cornea/congénito; Doencas da cérnea/diagnéstico; Cérnea/

inervagdo; Hipoestesia/congénito; Doencas do sistema nervoso autdnomo; Técnicas de
diagnéstico em Oftalmologia; Relatos de casos [Tipo de Publicacéo]

INTRODUCAO

A anestesia corneana congénita é uma entidade bem definida, porém
pouco diagnosticada devido afalta de suspeita clinica e por tratar-se de um
diagnostico de exclusdo. Em sua entidade isolada, pode ser unilateral (me-
nos comum) ou bilateral*?; j& associada a uma sindrome tem sido descrita
na insensibilidade congénita; a dor, na sindrome de Riley-Day, ambas
classificadas como neuropatias sensoriais autbnomas, Goldenhar-Gorlin e
MURCS (aplasia do ducto mulleriano, aplasiarenal e displasiados somitos
cervicotoréacicos)®. Frequentemente é confundida com ceratite herpética,
erosdo corneana recorrente e olho seco, pois todas podem fazer parte do
guadro clinico®. As opacidades corneanas, ceratite e erosdo corneana
recorrente na infancia, algumas vezes acompanhadas de automutilag&o,
principal mente corneana, podem ser o primeiro sinal de anestesia corneana
congénita. O quadro clinico puramente corneano € raro, sendo mais fre-
glente a associacdo com hipoestesia ha areainervada pelo nervo trigémeo.

A anestesia congénita do nervo trigémio afeta toda a parte sensorial do
nervo trigémio, é bilateral e associada com opacidades corneana indolo-
res®. Esta condicdo tem sido classificada em trés tipos diferentes baseada
naetiologia:

Tipo 1: secundériaa hipoplasia do ndcleo trigeminal;

Tipo 2: associada ao desenvolvimento anormal do ectoderma e meso-
derma (M 6ebius e Goldenhar);
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Tipo 3: associado a anormalidades focais do sistema ner-
voso central (paralisia de nervos cranianos)®©.

Temos como objetivo apresentar um relato de caso de
anestesia corneana bilateral associada a hipoestesia do nervo
trigémio, alertando aos oftalmol ogi stas em geral que apesqui-
sa da sensibilidade corneana deve fazer parte da rotina de
exame clinico do segmento anterior.

Foi avaliado um caso do ambulatério de cérnea e doencgas
externas do Hospital Oftalmoldgico de Sorocaba, com anam-
nese completa, exame oftalmolégico completo de rotina, in-
cluindo pesqguisa da sensibilidade corneana com cotonete de
algodéo, teste de Schimer tipo | e teste do tempo de quebra da
fluoresceina, avaliacdo corneana com corante rosa bengala.
Foram feitas fotografias digitais da pesquisa da sensibilidade
corneana, bem como umfilme. A paciente em estudofoi avalia-
da por um otorrinolaringol ogista do proprio hospital, e solici-
tados audiometria e exame de pesquisa davianeuronal auditi-
va(BERA). Foram também solicitadas umaavaliacdo neurol 6-
gica da paciente e a realizacdo de exames laboratoriais de
rotina e especificos para sindrome do olho seco.

RELATO DO CASO

Paciente A.O. de 18 anosdeidade, sexo feminino, natural e
procedente de S&o Paulo, referida ao nosso Servigo em feve-
reiro de 2004, com queixa de embacamento visual em olho
esquerdo, acompanhado de ardéncia, irritagdo e sensagéo de
corpo estranho em ambos os olhos. Acompanhava em outro
servigo ha dois anos com diagnostico de olho seco por sin-
drome de Sjogren, sem melhorados sintomas. Mé&ereferiaque
filha era deficiente auditiva e vinha apresentando baixa pro-
gressiva da acuidade visual em olho esquerdo. Informou que
visdo do olho direito sempre foi ruim desde pequena, devido a
trauma com a prépriaunha (sic).

Historia patol 6gica pregressa: parto cesariano, hipoacusia
desde quatro meses de idade, automutilagdo do nariz aos seis
meses, trauma de olho direito com a propria unha com sete
meses de vida; pupiloplastia 6ptica em olho direito com um
ano de idade em um hospital dereferénciaem S&o Paulo (sic).

No exame oftalmoldgico apresentava: acuidade visual,
com correcdo - olho direito: movimento de m&o e olho esquer-
do: 20/40 (-0,50DE -2,00DC a40°); pressdo intra-ocular - olho
direito: 14 mmHg e olho esquerdo: 12 mmHg; biomicroscopia-
olho direito: opacidade corneal estromal de 3+/4+, pupiloplas-
tia Optica as 12h e ceratite puntata difusa e olho esquerdo:
opacidade corneana central 1+/4+, degeneracéo tipo Salzman
e ceratite puntata difusa. Sensibilidade corneana ausente em
ambos os olhos. BUT (tempo de quebra da fluoresceina) me-
nor que 4 segundos em ambos os olhos e teste de Rosa
Bengala utilizando a escala de Bjsterveld em ambos os olhos:
terco temporal = 1; tergo central = 2; terco nasal = 3. Teste de
Schirmer tipo | avaliando a secregdo basal e reflexaem ambos
os olhos: menor que 5 mm. Fundoscopia em ambos os olhos:
sem alteragcdes. Exame de sensibilidadefacial alteradaem area
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inervada pelo nervo trigémeo, ténus do musculo masseter a
pal pacéo diminuido e movimento brusco do queixo normal.

Exames complementares - A paciente ja possuia em méaos
0S seguintes exames laboratoriais: Hemograma, glicemia je-
jum, PPD, VDRL, FTA-ABS IgG e IgM, Anti-ssb (la), fator
reumatéide, TORCH, pesquisa de anticorpos anti-herpes sim-
ples virus dentro dos limites da normalidade. VHS 1h e 2h
elevadas para 0 sexo e idade. Radiografia de colunarevelava
pelo laudo: escoliose tipo S dorso lombar; tomografias com-
putadorizadas de cranio, Orbitas, cécleas e canal auditivo sem
alteracbes. O laudo da audiometria acusou: hipoacusia pro-
funda bilateral e reflexos acusticos ausentes. O exame BERA
evidenciou que a via auditiva (neuronal) estava preservada.

Com isso o tratamento, baseado na sindrome do olho seco
Seguiu a seguinte sequiéncia: lubrificagéo e controle de fatores
externos como ar condicionado; uso de umidificadores de
ambiente; oclusdo de pontos lacrimais em ambos os ol hos que
de inicio foi temporéria e ndo sendo suficiente, evolui com
ocluso definitiva; tarsorrafia definitiva de terco temporal .

A paciente evoluiu satisfatoriamente referindo melhora
sintomética e da acuidade visual do olho esquerdo.

Ao exame da acuidade visual com correcdo: o olho direito
permaneceu em movimento de mé&o e do olho esquerdo evo-
luiu para 20/25. Houve melhora da transparéncia corneana a
bi omicroscopia principalmente de olho esquerdo, o BUT em
ambos os olhos evoluiu para 7 segundos e o teste de Schirmer
tipo | passou para’5 mm em ambos os ol hos.

DISCUSSAO

A cornea é ricamente inervada por fibras do ganglio do
nervo trigémeo (ramo oftdlmico), responsavel pelasensibilida-
de e com isso protecdo desse 6rgdo ocular nobre.

Apresentamos um caso de olho seco em paciente jovem de
18 anos secundério a deficiéncia da producdo aguosa por
perda do reflexo de lacrimegjamento e com historia de auto-
mutilacdo. O caso trata-se provavel mente de anestesia congé-
nita de cornea secundaria a anestesia de ramo do trigémeo,
pois apresenta rea de hipoestesia relacionada a inervagéo do
referido nervo, bem como diminuic&o do tdnus muscular do
masseter que € inervado pelas fibras mandibulares do trigé-
meo; anestesia do ramo oftdlmico que inerva a cornea. A
grande maioria dos casos de hipoestesia ou anestesia cornea-
na nédo se restringe ao comprometimento isolado da mesma e
apresenta-se mais freqlentemente associado com alteracfes
da musculaturainervada pelo nervo trigémeo. Em paises sub-
desenvolvidos, a deficiéncia de vitamina A e a hanseniase
devem ser afastadas e entram no diagnéstico diferencial®.
Afastamos sindrome de Riley-Day por ndo apresentar altera-
¢80 no sistema nervoso autdbnomo e ser mais freqiiente a um
tipo étnico restrito. A paciente em estudo apresentou historia
de auto-mutilagdo que pode estar associado ao quadro de
hipoestesia corneana congénita secundaria a anestesia de
ramo de trigémeo. Apresenta também hipoacusia que pode
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estar relacionada a uma doenca sistémica ou sindrome ainda
em pesquisa. Concluimos que, paraum correto diagnostico de
olho seco, deve-se incluir o teste de sensibilidade corneana
devendo este fazer parte do exame de rotina do segmento
anterior que, neste caso, nos levou ao diagndstico e conduta
adequados. O progndstico final nestes casos depende da alta
suspeicao clinica e a pesquisa de rotina da sensibilidade cor-
neana para o diagndstico precoce e correto, impedindo com
isso as complicacdes como opacidade corneana, perfuracéo e
perda visual.
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neurological evaluation of facial sensitivity. She also showed
sudden movements of the chin which evidenced sensorial pa-
thology of the trigeminal nerve. The general ophthalmologist
and specialy anterior segment specialists must perform tests
for corneal sensitivity during the routine eye examination.

Keywords. Corneal diseases/congenital; Corneal diseases/
diagnosis; Corneal/innervation; Hypesthesia/congenital;
Autonomic nervous system diseases; Diagnostic techniques,
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Sjégren’s syndrome. She had amblyopia of the right eye,
conseguence of corneal leucoma over the visual axis secon-
dary to a fingernail traumatism inflicted by herself in child-
hood. On the ophthalmologic examination corneal sensitivity
was absent in both eyes. Severe dry eye and breakup time less
than four seconds. Diagnosis of congenital corneal anesthesia
was established, secondary to trigeminal anesthesia found on
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