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PALAVRAS-CHAVE: RESUMO

Anormalidades congénitas; Lentes de Ectopia lentis é o deslocamento da lente (cristalino) de sua posicao anatémica normal. A lente pode

contato; Ectopia lentis; Subluxacédo do . . .

cristalino. estar completamente deslocada (luxada) ou parcialmente deslocada (sub-luxada). A ectopia lentis pode
ser adquirida ou estar relacionada a doencas oculares e sistémicas. A fisiopatologia da doenca esta
relacionada a alteracao das fibras zonulares, sendo que o deslocamento do cristalino pode causar muitos
problemas. Dois casos de lentes de contato associados a ectopia lentis sao apresentados, como também
uma revisao para discutir as doencas relacionadas a esta sindrome. Documentos da base de dados
PubMed foram extraidos usando combinagdes variaveis dos termos de pesquisa “ectopia lentis”; “lentes
de contato”; “sindrome de Marfan”; “Homocistinaria”; “sindrome de Weill-Marchesani”; “trauma ocular”.
Artigos relacionados a identificacao da ectopia lentis e fatores associados foram incluidos na pesquisa,
tais como etiologia, associacéo sistémica, diagndstico e tratamento. As listas de referéncia dos artigos
selecionados foram revistas a fim de se obter artigos adicionais relevantes.

KEYWORDS: ABSTRACT

Congenital abnormalities; Contact Ectopia lentis is the displacement of the lens from its primary position. The lens may be completely
'Seunbsliiﬁizt:p'a lentis; Lens (luxated) or partially (subluxated) dislocated. Ectopia lentis can be acquired or related to ocular and
' systemic diseases. Its physiopathology is related to the disturbance of zonular fibers, and lens
displacement can cause many problems. This paper presents two cases of contact lens fitting in ectopia
lentis and a review of diseases with this finding. Papers were extracted from the PubMed database
using varying combinations of the following search terms: “Ectopia lentis”, “contact lens”, “Marfan
syndrome”, “Homocystinuria”, “Weill-Marchesani syndrome”, and “ocular trauma”. Articles related to the
identification of ectopia lentis and associated factors, such as etiology, systemic association, diagnosis,
and management, were included. The reference lists of the selected articles were reviewed to obtain

additional relevant articles.
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INTRODUCAO

A ectopia lentis (EL) é o deslocamento da lente
(cristalino) de sua posicio anatdmica normal'. A
lente pode estar luxada, quando ha ruptura das fibras
zonulares. Em algumas situacoes, o cristalino pode
migrar para a camara anterior ou para a camara vi-
trea. A lente também pode estar subluxadas, quando
ha ruptura (ou flacidez) das fibras zonulares, carac-
terizando uma lente parcialmente deslocada. Neste
caso, a lente permanece posicionada na cimara pos-
terior, na zona pupilar®®.

A EL tem duas origens basicas: hereditaria ou se-
cunddria a outras causas. Estas dltimas incluem trau-
ma, miopia elevada, buftalmia, tumores uveais, sin-
drome de pseudoexfoliacdo, cataratas hipermaduras e
complicagdes cirirgicas>*°.

As causas hereditdrias podem ser divididas em
causas sem associacOes sistémicas (por exemplo,
ectopia lentis familiar, ectopia lentis et pupillae) e
causas com associagoes sistémicas (por exemplo,
sindrome de Marfan, homocistintria, sindrome de
Weill-Marchesani, hiperlisinemia, deficiéncia de sul-
fito oxidase e sindrome de Ehlers Danlos)*?.

O deslocamento da lente pode levar a anisometro-
pia, diplopia, erros de refracio, e ambliopia’°.

Neste artigo, apresentamos a descrigao de dois ca-
sos de adaptacdo de lentes de contato em pacientes
com EL, além de uma revisao das doencas relaciona-
das a EL.

RELATOS DE CASOS

Caso 1

Paciente A.J.C.B., sexo feminino, 6 anos de ida-
de, procedente de Campinas - SP. De acordo com o0s
membros da familia, ela tem baixa visdo desde o nas-
cimento. Os seus pais sdo primos de primeiro grau. A
paciente nio apresentava caracteristicas sindromicas.
Traumas anteriores ou histéria familiar de EL foram
negados pela familia.

Exame oftalmoldégico:

* Refragdo: ambos os olhos: +10,00 D.E: Acuidade
visual: 20/200

* Biomicroscopia: Ectopia lentis superior e tempo-
ral. (Figuras 1 e 2)

* Fundoscopia: sem alteracoes.

» Topografia corneana:
OD: 46,23 x 48,76 @ 21°
0S: 46,71 x 49,54 @ 173°

* Conduta: Adaptagio de lentes de contato rigidas
gas-permeaveis (LCs RGP)

Figura 1. Biomicroscopia do olho direito (OD).

Figura 2. Biomicroscopia do olho esquerdo (OS).
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e Pariametros das LCs:
OD: Curva base (CB): 46,00 D; Poder Didptrico
(PD): +20,00 D; Didmetro (D) 8,8mm
OS: Curva base (CB): 46,00 D; Poder Didptrico
(PD): +10,00 D; Didmetro (D) 8,8mm
Lentes de contato esféricas monocurvas
Acuidade visual com lentes de contato: ambos os
olhos: 20/100

Caso 2

Paciente A.PS., sexo masculino, 57 anos de idade,
procedente de Campinas - SP. Foi submetido a extracdo
bilateral dos cristalinos apés deslocamento espontineo
dos mesmos para a cdmara anterior. O paciente nio
apresentou quaisquer caracteristicas sindrémicas. Sem
relato de evento traumadtico ou histéria familiar de EL.
* Refracao:

OD: +12,50 -1,50 180 20/30

OE: + 12.00 20/30
* Biomicroscopia:

Ambos os olhos: afacia, corectopia.
» Topografia corneana:

OD: 42,78 x 44,21 @ 148°

0S: 42,92 x 44,05 @ 120°

Conduta: Adaptagao de LCs RGP.
e Parametros das LCs:

OD: CB: 43.00D; PD: +14.50 D; Diametro:

9,6mm (Figura 3)

Figura 3. Adaptacédo da LC no olho direito (OD).

OS: CB: 42.00D; PD: +14.75 D; Diametro: 9,6mm
Acuidade Visual com LC:

OD: 20/25

OE: 20/30

Revisao da Literatura
Descricao e etiologia

Berryat foi provavelmente o primeiro a descrever
as descobertas clinicas de subluxagido do cristalino
em um paciente, em 1749. Em 1856, Karl Stellwag
von Carion, um oftalmologista tcheco, introduziu o
termo “Ectopia Lentis” para um paciente com deslo-
camento congénito de cristalino. No entanto, foi ape-
nas ap6s muitos anos que a EL foi associada a outras
doencas oculares e sistémicas?.

Na Ectopia Lentis, os sinais e sintomas dependem
da extensdo da subluxacdo!!. A baixa de acuidade vi-
sual é o principal sintoma. O grau de deslocamento
da lente, associado a outras alteracoes oculares, pode
levar a ametropias e/ou anisometropias, além da
baixa acuidade visual”'2.

O deslocamento anterior e as rotacdes em tor-
no do eixo da lente podem levar a miopia lenticular.
Isto pode acontecer devido ao relaxamento das fibras
zonulares*!3. Se a borda da lente estiver em frente a
zona pupilar, o paciente pode perceber distorcoes
Opticas e diplopia. Quando isto ocorre de forma bila-
teral, gera-se quadriplopia®®.

A EL estd associada a numerosas complicagoes
que pioram o progndstico visual do paciente, tais
como catarata, glaucoma secundario (devido a mal-
formacao do angulo da cimara anterior) e descola-
mento da retina'®!'>!4,

O sistema de classificacio de Ectopia Lentis (C.E.L.)
classifica a EL de acordo com o movimento da lente
(deslocamento ou subluxacio), sendo o deslocamen-
to definido como movimento completo, que pode ser
anterior ou posterior, e a subluxacio definida como
movimento da lente no plano coronal atris da iris.
Este sistema de classificagao € relevante para a pa-
dronizagao da avaliac¢ao e do detalhamento do movi-
mento da lente?.

EL sem associagoes sistémicas
EL simples ou EL familiar

A EL simples, ou EL familiar, é uma doenca au-
tossomica dominante sem manifestagoes sistémicas
associadas. A existéncia de uma forma autossémica
recessiva foi também relatada'®'s.
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Pode apresentar-se como uma condicdo clinica
congénita ou espontinea com inicio tardio, sendo
esta dltima a forma mais comum, ocorrendo entre os
20 e 65 anos de idade>!°.

As mutacoes ocorrem no gene fibrilina-1 (FBN1),
mapeado para o cromossoma 15q2.18.

Pode haver uma sobreposicio entre a genética
da EL simples e doencas sistémicas associadas a EL,
uma vez que, as mutagdes no gene FBN1 também
podem ocorrer na sindrome de Marfan”292!,

Nesta condigio, ha irregularidade e degeneracao
das fibras zonulares, causando subluxacao da lente.
A sua manifestacdo principal é o deslocamento bi-
lateral, simétrico, superior e temporal da lente>!720,
Contudo, em alguns casos, o grau de deslocamento
da lente pode variar entre os dois olhos e ser assi-
métrico*3. Possiveis complicagodes sao: descolamento
da retina, glaucoma secundario e deslocamento com-
pleto da lente?®?2. Estes pacientes podem desenvolver
alteracoes cardiovasculares e devem ter um acompa-
nhamento cardiolégico a longo prazo devido a relacio
com o gene da sindrome de Marfan?%23,

EL et pupillae

EL et pupillac uma doenca congénita rara e € ca-
racterizada pela ectopia concomitante da pupila e da
lente!®.

Trata-se de uma doenca autossOmica recessiva,
e pode estar relacionada com uma mutacdo no gene
ADAMTSL4, no cromossomo 1q212426,

O diagnéstico € essencialmente clinico e impor-
tante para a avaliacdo de risco, progndstico e trata-
mento'®?”. Na maioria dos casos, hda um envolvi-
mento de ambos os olhos, que pode ser simétrico ou
nao, sendo as pupilas retraidas, ovais ou elipticas e
deslocadas na direcao oposta a da EL***°. No entan-
to, 40% apresentam apenas uma dilatagao pupilar
discreta'®2%3°,  Anormalidades oculares, sindromes
e desordens metabdlicas fazem parte do diagndstico
diferencial desta doenca*?’. Sua patogénese ainda é
desconhecida. Entretanto, ha teorias que advogam a
ocorréncia de alteragoes mesodérmicas e neuroecto-
dérmicas'’?%3!, Com estas alteracoes, ha a formacio
de um tecido vascularizado persistente e anormal que
se anastomosa com o sistema hialoide, gerando ecto-
pia pupilar e malformacio da zénula na area corres-
pondente!®1726,

Casos com microesferofacia e transiluminacio da
iris também foram documentados na literatura'®2%2¢,

A uveite é relativamente comum e 0s principais
mecanismos sio o contato direto do cristalino des-

locado com o corpo ciliar ou com a face posterior da
iris, levando a iridociclite aguda, e ao aumento da
permeabilidade ou ruptura da cdpsula anterior do
cristalino, com escape de proteinas, causando a uve-
ite facolitica®+%°.

EL com associacoes sistémicas
Sindrome de Marfan

Esta sindrome foi descrita em 1896 pelo pediatra
francés Bernard-Jean Antoine Marfan. E uma desor-
dem autossdmica dominante do tecido conjuntivo
causada por uma mutacdo no gene FBN1 no cromos-
soma 15q21%3.

As manifestacoes incluem envolvimento car-
diovascular, ocular e esquelético. A doenca nao tem
predilecao por género, afetando tanto homens como
mulheres igualmente?>36:38,

Os achados clinicos esqueléticos incluem cresci-
mento excessivo de ossos longos, gerando deformi-
dade toracica, membros desproporcionais, escoliose,
aracnodactilia, entre outros®®?’. Mialgia, fadiga e hi-
poplasia muscular estio normalmente presentes>®.

Os pacientes com envolvimento cardiovascular
apresentam disfungao da valvula mitral, com pro-
lapso, insuficiéncia e calcificacio. As manifestagoes
cardiacas sao a principal causa de morbidade e mor-
talidade da sindrome de Marfan. Dilatacio da aorta,
dissecgdo, aneurisma e até ruptura da raiz aortica
podem ocorrer®3°,

EL é a manifestacdo ocular mais comum, e afeta
cerca de 80% dos pacientes, sendo que 70% dos casos
ocorrem antes dos 6 anos de idade®®. A subluxacio
ocorre principalmente na regido temporal superior ou
na regido nasal superior, e ha irregularidade na borda
da lente; as fibras zonulares sio longas e podem sofrer
rupturas ou retracio completamente'*?>32. O colobo-
ma de cristalino também pode ocorrer, mas é uma
manifestagido ocular menos comum. Caracteriza-se
por um entalhe no equador da lente, com z6nulas au-
sentes ou subdesenvolvidas, sendo geralmente mono-
cular e pode ou nio estar associado a outras anorma-
lidades sistémicas®*. Outros achados oftalmolégicos
podem incluir exoftalmia (devido a diminuicdo do
tecido adiposo retro-orbital), megalocérnea, transilu-
minacao da iris, miopia alta, descolamento da retina,
catarata e glaucoma“***!,

Existe uma classificacdo de EL na sindrome de
Marfan, que avalia o valor preditivo positivo da EL
de acordo com o exame oftalmoldgico, dividida em 5
fases: fase 1 (deslocamento antero-posterior - deslo-
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camento minimo), fase 2 (deslocamento antero-pos-
terior e deslocamento superior), fase 3 (subluxacio e
alongamento das fibras zonulares inferiores), fase 4
(subluxagao e ruptura de algumas fibras zonulares),
fase 5 (deslocamento). A partir da fase 2 ha um eleva-
do valor preditivo positivo para EL e diagnéstico cli-
nico de Sindrome de Marfan?®.

Em 2010, os critérios nosolégicos de Ghent, uti-
lizados para o diagnéstico da sindrome de Marfan,
foram atualizados®.

O aumento da expectativa de vida na sindrome
de Marfan esta relacionado a abordagem precoce das
complicagdes cardiovasculares®.

Homocistindria

Essa doencga € caracterizada pela deficiéncia das
enzimas cistationina f-sintase e metionina sintase,
responsaveis pelo metabolismo da homocisteina, e é
causado por mutagdes no gene CBS, no cromossomo
21q22%. A sua heranca é autossdmica recessiva*’.

A homocisteina é detectada em testes de urina,
mas pode estar presente em condicoes além da ho-
mocistintria. A cromatografia de urina ou eletrofo-
rese de alta voltagem sdo exames que confirmam o
diagnostico®.

O acimulo de homocisteina ird gerar manifes-
tacoes cardiovasculares, esqueléticas e oculares. As
principais manifestagdes sdo atraso cognitivo pro-
gressivo e subluxacgio inferonasal do cristalino (esta
presente em cerca de 90% dos pacientes, é progressiva
e ocorre devido a alteragdes degenerativas nas fibras
zonulares)*>43,

A miopia lenticular também é comum e geral-
mente precede o surgimento da EL*'*. Esses pacien-
tes tém um aspecto semelhante ao dos pacientes
com sindrome de Marfan e podem ter eventos trom-
boembdlicos precoces e anormalidades esqueléticas,
incluindo osteoporose, geno valgo, desbaste e alon-
gamento dos 0ssos longos. A principal causa de mor-
talidade da sindrome estd relacionada com oclusoes
vasculares trombdticas*?.

O paciente deve manter uma dieta pobre em me-
tionina e rica em cisteina com suplemento de pirido-
xina (vitamina B6), o que pode prevenir ou atrasar o
retardo mental e a subluxacdo do cristalino!"*.

Sindrome de Weill-Marchesani

Esta sindrome foi descrita por Georges Weill em
1932 e delineada por Oswald Marchesani sete anos
mais tarde®.

Trata-se de uma sindrome rara causada por uma
mutacdo genética nas proteinas ADAMTS ou FBNI,
que gera uma desordem do tecido conjuntivo e pode
ser de heranga autossdmica dominante ou recessiva,
com braquimorfismo ocasional nos heterozigotos>3+.

A sindrome caracteriza-se clinicamente pela mi-
croesferofacia (em alguns casos, a lente tem 50% do
seu volume normal), baixa estatura, braquidactilia,
pele espessa, articulacoes rigidas e defeitos cardia-
cos®. A osteoporose também tem sido descrita nesta
sindrome®*.

A microesferofacia é uma manifestacao ocular
primdria, e é considerada um critério de diagndstico
para esta sindrome. Caracteriza-se por um cristali-
no pequeno, esférica, com fibras zonulares menores,
alongadas e relaxadas em torno do seu equador'. A
miopia lenticular e o deslocamento inferior da len-
te também podem estar presentes. H4 também uma
elevada prevaléncia de glaucoma associado devido ao
deslocamento da lente e ao contato com a iris, o que
pode causar perda visual®***. Outras anomalias ocula-
res associadas a sindrome de Weill-Marchesani, sdo
megalocornea, degeneragdo coriorretiniana e estafi-
loma escleral®3.

Hiperlisinemia

E uma doenca sistémica rara, caracterizada pelo
aumento anormal da lisina, um aminoacido essen-
cial. A hiperlisinemia é uma doenga autossOmica
recessiva e ocorre devido a mutacido do gene AASS,
no cromossomo 7q31.3s. Tem alta associa¢do com a
consanguinidade>?®,

Clinicamente, os pacientes tém atraso cognitivo
e hipotonia muscular. Podem também apresentar EL,
vOmitos recorrentes, letargia, diarreia e atraso do de-
senvolvimento®'.

Quando a EL ocorre, apresenta-se como subluxa-
cao bilateral e pode estar associada a paresia dos mus-
culos extra-oculares?.

Deficiéncia de sulfito oxidase

O primeiro caso desta sindrome foi descrito em
1967 por Irrevere. E uma doenca rara, autossdémica
dominante, e o gene envolvido é o gene SUOX (Hu-
man sulfite oxidase) que codifica a enzima sulfito oxi-
dase humana, localizado no cromossomo 12q13.13.
Ha uma alteracdo no metabolismo da metionina e da
cisteina, o que gera um aumento da excrecdo urindria
de S-sulfo-cisteina, taurina, sulfito e tiossulfato®?.
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Nesta sindrome, hd envolvimento do sistema ner-
voso central devido ao actiimulo de sulfito no cérebro,
gerando perdas graves e generalizadas de neur6nios,
mielina e axonios, com proliferacio de células gliais.
Portanto, o paciente pode apresentar alteracdes no
tonus muscular, convulsdes refratdrias, distonia e
atraso cognitivo* .

A EL foi relatada em 53% dos casos, sendo diag-
nosticada entre 3 meses e 3 anos de idade. A patogé-
nese da EL na deficiéncia de sulfito oxidase ainda nao
¢ clara®.

Sindrome de Ehlers-Danlos

Esta sindrome leva os nomes dos dermatologis-
tas Edvard Ehlers, dinamarqués, e Henri-Alexandre
Danlos, francés, que a descreveram, respectivamente,
em 1901 e 1908%.

E uma doenca rara, causada, em 50% dos seus ti-
pos classicos, por mutacoes nos genes COL5A1 (cro-
mossoma 9q34.3) e COL5A2 (cromossoma 2q32.2),
os quais codificam as cadeias alfal e alfa2 do coldgeno
tipo V. Nao ha predisposigao racial e afeta cerca de 1
em cada 5.000 nascidos vivos®.

Caracteriza-se pela fragilidade generalizada dos
tecidos conjuntivos moles, pela hiperextensibilidade
cutinea, atraso de cicatrizagao, hipermobilidade ar-
ticular e hematomas. A EL ocorre ocasionalmente, e
outras manifestagcoes oculares podem estar presentes,
tais como fragilidade escleral, ceratocone e miopia?.

Diagnastico

Ao atender um paciente com EL, o médico deve
prestar atencdo a idade e a histéria pessoal e familiar
de comorbidades do paciente. O exame fisico deve in-
cluir busca por caracteristicas sindromicas, alteragoes
esqueléticas, cardiovasculares e oculares!*3°,

Quando o paciente se encontra em midriase, as
vezes € possivel se observar a borda do cristalino e as
fibras zonulares.

Todo paciente com suspeita de EL hereditdria
deve ser submetido a avaliacdo sistémica com ras-
treio metabdlico, ecocardiografia e exame musculo-
-esquelético” 9%,

A gonioscopia deve ser realizada em todos os pa-
cientes, pois pode ocorrer estreitamento angular.
Alteracoes iridocorneanas, tais como megalocérnea e
corectopia, também devem ser investigadas?®”3.

Exames de imagem podem ser utilizados para au-
xilio diagnéstico, tais como ultrassonografia ocular,
tomografia computadorizada e ressonincia magnéti-

ca. A ultrassonografia é a primeira opcio em termos
de disponibilidade, e é capaz de identificar complica-
¢oes como descolamento da retina®’.

Conduta

O acompanhamento clinico do paciente e a cor-
recdo Optica com 6culos ou lentes de contato conti-
nuam a ser a abordagem cldssica para a EL, especial-
mente quando a subluxacdo € pequena, estavel e nao
ha complicagoes®*5->°,

A prescricao de corre¢do Optica € til para a pre-
vencdo de ambliopia, especialmente em pacientes
com erros de refracao baixos e estaveis'.

As lentes de contato tém varias vantagens sobre
os oOculos, tais como menos aberragdes Opticas, eli-
minacao de distorcoes periféricas e de efeitos prisma-
ticos. As lentes rigidas gis-permedveis sio a melhor
opg¢do em termos de acuidade visual, mas alguns au-
tores recomendam que as lentes de contato feitas de
silicone sejam a primeira escolha porque tém maior
permeabilidade ao oxigénio, condutividade térmica,
facilidade de colocacio e relativa seguranga. Assim, a
escolha do tipo de lente depende de questdes adapta-
tivas da crianca e da cooperacdo da familia®'.

O tratamento cirargico pode ser necessario
quando ha presenca de astigmatismo lenticular ele-
vado, rotacdo da lente no seu proprio eixo, mobili-
dade da lente com refracoes instaveis e presencga da
borda da lente no eixo visual®>®3. Nestes pacientes,
cada caso deve ser avaliado individualmente, uma
vez que existem riscos elevados inerentes aos proce-
dimentos cirdrgicos. De modo geral, quanto menor
for o grau de subluxacao, mais seguro é o procedi-
mento cirargico>+>.

A escolha da técnica cirargica depende do pacien-
te, das condigdes oculares, da doenca que causou o
deslocamento da lente e da habilidade, experiéncia
e preferéncia do cirurgido. Embora o procedimento
cirdrgico ainda apresente resultados limitados, a
margem de sucesso do tratamento tem aumentado,
uma vez que, tem ocorrido um grande avanco das
técnicas € materiais cirargicos®°°.

Algumas das técnicas cirdrgicas mais utilizadas
sd0 a facectomia extracapsular, a facoemulsificacao
com ou sem implantacao de lente intraocular (LIO)
no sulco ciliar ou saco capsular, e a facofragmentacio
com vitrectomia posterior via pars plana com fixagao
de LIO na esclera ou na iris. Durante a cirurgia, deve
ser utilizado um anel expansor endocapsular para
melhor visualizagdo, especialmente na facectomia
extracapsular ou na facoemulsificacio®"’.
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A indicagio cirtrgica para EL mais comum é quando
a borda do cristalino atinge o eixo visual, quando ha
desinsercdo extensa da zénula, ou quando h4 falta de
suporte capsular®®®®. Nestes casos, a lensectomia-vi-
trectomia € realizada através da pars plana ou por via
limbal. A afacia deve ser corrigida com lentes de con-
tato, 6culos ou implante de LIO para evitar a amblio-
pia®>®. Quando se escolhe a corre¢ao com implante
de LIO, é necessdrio um acompanhamento de longo
prazo devido ao risco de ruptura da sutura e conse-
quente deslocamento da lente intraocular ao longo do
tempo. A fixacdo escleral da LIO na cAmara posterior
€ o procedimento de escolha atual na auséncia de su-
porte capsular adequado®-¢2,

Quando a lente tem um deslocamento de mais de
180°, a utilizagao do anel capsular de Cionni permite
a melhor visualizacao cirirgica e fixacao do saco cap-
sular na esclera. O anel também mantém a integri-
dade do saco capsular em lesoes zonulares extensas,
evitando o colapso do saco capsular apds a remogio
do cristalino, além de oferecer seguranca durante a
facoemulsificagio e implante da LIO, mantendo a
capsula estavel®-%°,

Na EL associada a sindrome de Marfan, se o pa-
ciente nao obtiver boa acuidade visual com corre-
cdo Optica, ou apresentar complicacbes, a lensec-
tomia com ou sem implante secundaria de LIO é
indicada*0:53.65,

Na EL et pupillae, a principal abordagem é clinica.
A corregao Optica precoce deve ser realizada para evi-
tar a ambliopia. Em pacientes que tém pupila fora do
eixo, a iridectomia deve ser realizada'®'2.

Em EL decorrente de homocistiniria, o tratamen-
to cirargico deve ser considerado, especialmente em
casos de deslocamento da lente para a cAmara ante-
rior ou glaucoma por bloqueio pupilar®’.

O deslocamento espontidneo da lente para a ca-
mara anterior, como ocorreu em um dos casos descri-
tos nesse artigo, é considerado uma urgéncia oftalmo-
l6gica, devido ao risco de descompensacio da cornea
e de glaucoma®®. Complicagoes pés-operatdrias, tais
como perda de vitreo e descolamento da retina, po-
dem ser evitadas com lensectomia e vitrectomia via
pars plana’!!,

O aconselhamento genético deve ser sempre con-
siderado. Os pacientes devem evitar esportes de con-
tato, a fim de evitar traumas, ou manobras que pos-
sam causar um aumento da pressao intraocular, uma
vez que as complicacoes oculares sio mais frequentes
nestes pacientes do que na populacio normal'*.

Atualmente, o tratamento clinico € a primeira op-
¢a0, uma vez que, o tratamento cirdrgico pode apre-
sentar varias complicacoes.

No primeiro caso apresentado neste artigo, se
considerarmos a idade do paciente, a cirurgia expo-
ria a crianca a uma série de complicagdes, tais como
afacia, uveite, sinéquias anteriores e posteriores,
glaucoma secunddrio, descolamento da retina, entre
outras. A utilizagio de LC é uma alternativa para
adiar a cirurgia até a crianca atingir uma idade em
que as taxas de complicagbes sio mais baixas. As
lentes de contato sao capazes de proporcionar uma
acuidade visual satisfatdria para desenvolver a visao
e prevenir ambliopia.

No segundo caso, a adaptacdo da LC também foi
util, pois proporcionou uma boa acuidade visual e
deu ao paciente uma estética melhor.

O gerenciamento da EL continua a ser um desa-
fio, especialmente em criangas.
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