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RESUMO

O objetivo desta revisao de literatura é estudar as alteracdes oculares em pacientes com Sindrome de
Dandy-Walker. Uma revisdo da literatura foi feita usando as bases de dados Embase, Medline, Lilacs e
Scielo, pesquisando artigos usando as seguintes palavras gerais “Eye” e “Dandy-Walker” como termos
de busca, sem limitar onde esses termos foram encontrados em diferentes secoes do artigo. A busca
encontrou 109 artigos e apds critérios de exclusdo 1.110 artigos. Foram selecionados 54 registros para
leitura na integra e finalmente incluidos 22 estudos para descrever as associagoes. 57% de todos os
pacientes da nossa amostra apresentaram alteracao do segmento anterior e 42% alteracdo do segmento
posterior. Estudos de alto impacto sdo necessarios para melhor descrever as associagdes mencionadas.

ABSTRACT

Through this literature review, we aimed to determine the ocular alterations in patients with Dandy-
Walker syndrome. Embase, Medline, Lilacs, and Scielo databases were searched using the following
key words “Eye” and “Dandy-Walker” without any limits. The search yielded 1110 articles, which was
reduced to 109 articles after non-relevant articles were excluded. The full text of 54 articles were read, and
22 studies were finally evaluated. Approximately 57% and 42% of all the patients in our sample exhibited
anterior segment and posterior segment alterations, respectively. However, high impact studies are
required to better describe the associations between ocular manifestations and Dandy-Walker syndrome.
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INTRODUCAO

A sindrome de Dandy-Walker (SDW) é uma mal-
formacao rara da fossa posterior, presente em apenas
1 em 25.000 a 30.000 nascidos vivos'?. As malfor-
macoes da fossa posterior mais frequentes foram
mega cisterna magna (31,8%) e malformagao de Dan-
dy-Walker (27%)°. A DWS foi descrita pela primeira
vez em 1954. A SDW normalmente ocorre esporadi-
camente. Mantendo o desenvolvimento do vermis ce-
rebelar como padrio, o DWS pode ser dividido em: 1.
Malformacdo de Dandy-Walker; 2. Variante Dandy-
Walker; e 3. Alargamento simples da cisterna da fos-
sa posterior. Em vez disso, devem ser mencionadas
anomalias fisicas individuais. Muitos pacientes per-
manecem clinicamente assintomaticos durante anos,
enquanto outros podem apresentar uma variedade de
comorbidades que levam ao diagndstico precoce*. A
SDW tem sido associada a dele¢oes do cromossomo
3 que causam dilatagao cistica no 4° ventriculo no
4° més de vida fetal®. Assim, pode associar algumas
caracteristicas oculares como hipertelorismo, epican-
to, glaucoma, anoftalmia, uma vez que também es-
tao relacionadas a mutagdes no cromossomo 3°. Ou-
tras mutacoes genéticas como ZIC, ZIC4, FOXCI,
FGF17, LAMCI e NID17!3 também foram relatados.
Diferentes tipos de delecoes dos cromossomos 3, 6
e 13 foram relatados. O cromossomo 13 possui in-
tervalo de delecao principalmente na regido 13q32.2-
33.2, na qual os genes ZIC2 e ZIC5'%, G9a, também
conhecido como Eucromatina histona metiltransfe-
rase 2 EHMT?2, uma proteina lisina metiltransferase
que introduz modificagdo de metilacio em uma va-
riedade de proteinas, incluindo histonas, também foi
associada ao SDW. Ainda assim, nenhum deles esta
relacionado a embriogénese ocular's.

As caracteristicas anatOmicas classicas sio hipo-
plasia do vermis cerebelar, aumento anteroposterior
da fossa posterior e dilatagao cistica do quarto ventri-
culo. A variante SDW foi definida devido a auséncia
de luxacdo do tentdrio, inversio torcular-lambdoidal
ou rotacdo vermiana. O tratamento geralmente se
concentra no alivio dos sintomas da hidrocefalia e da
fossa posterior, muitas vezes incluindo intervencoes
cirdrgicas como derivagao ventriculoperitoneal e cisto
peritoneal. No entanto, falta literatura sistematizada
sobre as manifestagoes oculares da SDW. Portanto,
nosso objetivo foi revisar sistematicamente os casos
relatados na literatura.

METODOS

Revisao de literatura

Este estudo seguiu uma abordagem exploratério-
descritiva e qualitativa utilizando os métodos de re-
visdo sistemdtica do protocolo Preferred Reporting
Items for Systematic Reviews and Meta-Analysis
(PRISMA| 2020 (Figura 1) MEDLINE (via PubMed),
Lilacs e Scielo (via BVS), Bancos de dados Embase
e Web of Science. A busca dos artigos foi realizada
utilizando os descritores apropriados para cada pla-
taforma, sem considerar idioma ou recorte tempo-
ral especifico. Os descritores (MeSH) “Sindrome de
Dandy-Walker”, “DWS”, “mega cisterna magna”,
“eye”, “eye anomalias”, “oftalmoldgico”, “oftalmolo-
gia”, “oftalmoldgico”, foram utilizados e cruzados uti-
lizando o booleano operador E e OU. As referéncias
de todos os estudos incluidos também foram revisa-
das para publicacoes adicionais.

Critério de eleicao

Inicialmente, foram identificados e submetidos
para triagem 1.110 artigos, com analise independen-
te por quatro pesquisadores e possiveis divergéncias
sendo resolvidas pela avaliacao de um quinto investi-
gador. Apos a exclusao das duplicatas, restaram 1.02.3
estudos, e seus titulos e resumos foram julgados com
base no modelo PECOT para critérios de inclusdo
e exclusdo da seguinte forma: (a) participantes: pa-
cientes com DWS; (b) exposicdo: desenvolvimento de
anomalias oculares; (c) controle: nenhum; (d) desfe-
cho: tipo de anormalidade, segmento da anormalida-
de, genes associados; e (e) desenho do estudo: estudos
observacionais. Os critérios de exclusio de acordo
com as normas: (a) estudos que nio relataram alte-
racoes oftalmoldgicas ou qualquer avaliacao oftalmo-
l6gica; (b) sobreposicao de populagdes entre publica-
coes; € (c) os textos completos ou os dados completos
nio estavam disponiveis apds contato com o0s autores
originais. Para garantir que a revisio incluisse todos
os achados relevantes, estudos que relataram pacien-
tes com anomalia de Dandy-Walker foram incluidos
mesmo quando nio confirmavam a evidéncia radio-
l6gica diagnéstica. A qualidade dos estudos nio foi
critério de exclusio, mas foi devidamente reconheci-
da nos resultados.

Extracao de dados
Dois autores extrairam independentemente os
dados de todos os estudos elegiveis. Para garantir a
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Figura 1. Diagrama de triagem e selecéao PRISMA.

integridade e precisdo das informacgoes, as divergén-
cias foram discutidas e resolvidas por consenso com
um terceiro revisor. Extraimos os seguintes dados dos
estudos elegiveis: sobrenome do primeiro autor, ano e
pais de publicacio, fontes de dados, tempo de acom-
panhamento, faixa etdria, nimero de pacientes, idade
média ou mediana, anomalias genéticas e anomalias
oculares no segmento anterior e segmento posterior.

Analise de dados

As variiveis foram expressas qualitativamente.
Foi adotada uma abordagem puramente descritiva
(isto €, dados expressos como médias nao ponderadas
sempre que possivel) para varidveis continuas. Nenhuma
anilise estatistica adicional foi realizada.

Aspectos éticos

Como os artigos analisados neste estudo estio
disponiveis publicamente nas respectivas bases de
dados e portais cientificos, foi dispensada a aprecia-
¢ao ética.

RESULTADOS

Foram selecionados 54 registros para leitura na
integra e ao final foram incluidos 22 estudos. Um es-
tudo foi uma série de casos de 2 pacientes e todos 0s
demais foram relatos de casos, totalizando 26 casos
analisados. Sessenta e seis porcento eram do sexo
feminino, 34% do sexo masculino, 15,6 anos (DP
+ 16,9 anos). Cinquenta e sete porcento da nossa
amostra apresentou alteracdo do segmento anterior
e 42% alteracio do segmento posterior (Tabela 1).
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Tabela 1. Pacientes utilizados para descrever as alteracoes presentes.

Caracteristicas

Método Segmento Segmento
Autor Pais Sexo Idade Diagnéstico Sindrome Métodos N Anterior Posterior Ano
Parodi et al.™ Ttalia F 19 anos RM Classico Relatode 1 N/d Degeneragio 2020
Caso Macular
Numular
Srirampur et al.'® India M 10 meses USG Cléssico Relatode 1 Conjuntivite N/d 2019
Caso Lenhosa
Tranos et al.'® Grecia M 18 anos RM Cléssico Relatode 1 N/d Edema 2017
Caso macular e cisto
intraretiniano
bilateral
Rusu et al.! EUA F 2 meses RM Cléssico Relatode 1 N/d Atrofia 2017
Caso coriorretiniana
difusa
Ebrahimiadib Ira F 12 anos RM Cléssico Relatode 1 N/d Hipoplasia de 2017
et al.’” Caso Févea
March et al.'® EUA F 11 meses TC Cléssico Relatode 1 Esclerocornea N/d 2016
Caso
Nishtant et al.'? India M 19 anos TC Mega Relatode 1 Catarata Bilateral N/d 2021
cisterna Caso Sutural
Magna
Charan et al.>® India M 21 dias RM SDW Relatode 1 Catarata Zona 3 ROP 2013
de vida Variante Caso Congénita e
Esclerocornea AO
De Crecchio Ttalia M;F 30e37 RM DWS Relato de 2 N/d Estafiloma 2013
et al.! anos Variante Caso 3 Posterior
Beby et al.® Franca M 4 anos RM Cléssico Relatode 1 ColobomadelIris  Colobomade 2012
Caso Disco Optico
Simsek et al.?* Turquia N/ N/d N/d N/d Relatode 3 N/d Retinite 2010
Caso Pigmentar
Ewald et al.?® Brasil F 1 ano RM Cldssico  Relatode 1 Megalocérnea Aumento da 2006
Caso escavagao
e palidez
temporal AO
Moreira et al.>* Brasil F 2 meses TC Classico Relatode 1 Opacidade N/d 2005
Caso Corneana e
Microcornea
Sakurai et al.? Japao F 2 meses TC Cléssico Relatode 1 N/d Descolamento 1996
Caso de Retina Nao
Regmatogenico
Orcutt et al.?¢ EUA F 19 meses TC Cléssico Relatode 1 N/d Aplasia de 1982
Caso nervo optico
Ugur et al.”” Turquia M 32 anos RM Cléssico Relatode 1 Neuralgia do N/(F 2005
Caso Trigémio
Jha et al.>® India F 65 anos RM Cléssico Relatode 1 Neuralgia do N/d 2012
Caso Trigémio
Zhang et al.” China M 36 anos RM Cléssico Relatode 1 Neuralgia do N/d 2013
Caso Trigémio
Musa et al.*° EUA F 23 anos RM Cléssico Relatode 1 Neuralgia do N/d 2021
Caso Trigémio
Sartori et al.?! Ttalia F 3 anos RM Cléssico Relatode 1  Hipertelorismo, N/d 2010
Caso fissuras palpebrais
desalinhadas,
epicanto e
estrabismo e
Saatci et al.*? Turquia F 4 meses RM Cléssico Relatode 1 Cisto retroocular N/d 1998
Caso e microftalmia
bilateral
Behrens-Baumann Alemanha M;F  13e16 TC Cléssico Relato de 2 Microftalmia N/d 1981
et al.®® anos Caso bilateral com
aplasia do disco
Optico unilateral;
Aplasia de
disco 6ptico e
microftalmia
bilateral

AO - ambos os olhos; EUA - Estados Unidos da América; F - feminino; M - masculino; N - nimero de pacientes; USG - ultrassonografia; RM - ressonancia magnética; TC - tomografia com-
putadorizada; N/d - ndo descrito; SDW - sindrome de Dandy Walker.
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Algumas patologias encontradas foram descritas de
acordo com a sequéncia da estrutura do segmento
anterior e posterior. Os fendtipos diagnosticados en-
contrados foram microftalmia, hipotricose de cilios
e sobrancelhas, hipertelorismo, sobrancelhas grossas e
cilios longos, micro e megalocérnea, esclerocérnea, ca-
tarata bilateral, conjuntivite lenhosa e congénita, colo-
boma de iris e disco dptico, descolamento nio regma-
togénico, despigmentacio macular numular, edema
macular, miopia patolégica e neuralgia do trigémeo.

DISCUSSAO

Na pesquisa foram relatadas algumas sindromes
relacionadas a DWS e as seguintes alteracoes de 6rbita,
anexos, alteragdes anteriores, posteriores e caracteris-
ticas neurooftalmoldgicas.

Associacoes sindromicas

Alguns artigos descreveram a associacao entre JS
e DWS**3¢, JS é uma doenca autossdmica recessiva,
caracterizada por hipoplasia vermiana e anomalias
do tronco cerebral, na imagem. Algumas caracteris-
ticas sistémicas como hipotonia, atraso no desen-
volvimento, ataxia, padrOes respiratérios irregulares
e movimentos oculares anormais também estao re-
lacionados. Combinacoes de caracteristicas adicio-
nais, como polidactilia, coloboma ocular, distrofia
retiniana, doenca renal, fibrose hepatica, encefalocele e
outras malformacoes cerebrais definem subtipos cli-
nicos. Sartori et al.?” relataram uma DWS associada a
recém-nascidos com JS com hipertelorismo, fissuras
palpebrais obliquas, pregas epicinticas bilaterais, es-
trabismo e cilios longos. Além disso, foi demonstrado
que a DWS esté associada a sindrome de Down, sin-
drome PHACE (malformagdes cerebrais da fossa pos-
terior, hemangiomas, anomalias arteriais, coarctacio
da aorta e defeitos cardiacos e anomalias oculares).

Sindrome; Sindrome de Ritscher-Schinzel, Sin-
drome de Walker Walburg, trissomia 18, sindrome
de Joubert (S]), sindrome de Wisconsin, Sindrome de
Delleman?®-4,

Anormalidades de orbita
Globo ocular

A microftalmia é uma das anomalias congénitas
oculares mais comuns. Refere-se a um globo ocular
pequeno e desorganizado devido ao defeito quase
completo da vesicula éptica primdria, o que leva a um
olho ausente ou muito pequeno dentro da 6rbita.

O objetivo do tratamento € evitar a diminuicdo da
fossa orbitaria por expansiao precoce.

A microftalmia e o cisto retrobulbar foram re-
latados por Saatci et al.’>. Menina de 4 meses com
cefalocele parietal atrésica e malformacoes oculares.
Supunha-se que essas malformacdes eram devidas a
falha no fechamento do saco 6ptico durante o desen-
volvimento embrioldgico.

Anormalidades de anexos
Cilios e sobrancelhas

Boudghene-Stambouli et al.** descreveram a sin-
drome KID (ceratite-ictiose-surdez) em uma menina
nascida de pais nao consanguineos sem histérico
familiar semelhante com hipotricose de cilios e so-
brancelhas. Além disso, Pascual-Castroviejo et al.*
mostraram dois irmaos com sindrome oculocerebro-
cutdnea (Delleman). Esta sindrome é caracterizada
por anomalias congénitas que envolvem pele, 6rbita
e sistema nervoso central (SNC). Um irmao apre-
sentava um apéndice cutaneo ao redor da sobrance-
lha e hipoplasia do globo ocular. O segundo irmao
apresentou cistos orbitais e apéndices palpebrais.
Moreira et al.?* relatou hipertelorismo, sobrancelhas
grossas e cilios longos.

Anormalidades do segmento anterior
Coérnea

A megalocérnea é conhecida como um defeito
congénito bilateral raro e nao progressivo, caracteri-
zado por aumento do didmetro da cérnea superior a
12,5mm a 13mm ao nascimento. Sua complicacio
como fibras zonulares fracas pode complicar a cirurgia
de catarata que necessita de lentes intraoculares de 3
pecas?®. Como o defeito é anatdmico, nao ha cura ou
tratamento para o aumento da cérnea. A intervengao
mais comum € a cirurgia de catarata, com abordagem
especifica as necessidades individuais, ou a cirurgia
para colocacido de lente intraocular em forma de gar-
ra de iris**. Ewald et al.?® relataram uma menina de
1 ano e 9 meses de idade com DWS e megalocor-
nea no olho direito de 13mm e no olho esquerdo de
13,5mm. O exame de fundo de olho mostrou relagao
escavacao/disco de 0,7 em ambos os olhos, palidez
do disco Optico temporalmente em ambos os olhos
e pressido intraocular de 16mmHg no olho direito e
14mmHg no olho esquerdo. O didmetro anteropos-
terior foi de 20,55mm em ambos os olhos. Mas nio
foram encontradas estrias de Haab ou fotofobia, ex-
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cluindo o diagnéstico de glaucoma congénito. A mi-
crocornea € definida por uma anomalia congénita da
cérnea na qual o diAmetro horizontal da cérnea é me-
nor que o normal. E importante lembrar que nestes
casos o globo tem dimensdes normais. Foi proposto
que o crescimento excessivo anormal das pontas an-
teriores do copo Optico durante o desenvolvimento
do olho causa isso*. Moreira et al. relatado em uma
menina de 2 meses e Charan et al.?%?* relataram um
caso de microcornea em um recém-nascido de 21
dias também com anomalias da c6rnea, como opaci-
dade e microcOrnea, e a tomografia computadorizada
da cabeca sugeriu DWS. Um resultado semelhante
relacionado a opacidade da cérnea foi relatado por
Stambolliu et al.*¢ j4 que 20% dos pacientes com ca-
tarata estavam associados 3 DWS durante a revisio
da literatura. Além disso, March et al.'® relataram es-
clerocérnea em um recém-nascido de 21 dias.

Anormalidades do cristalino

Cataratas bilaterais foram relatadas por Charan
et al.?° também e Nishtant et al.’” relataram um ho-
mem de 19 anos com catarata bilateral e defeitos de
campo visual. O tipo de catarata foi classificado como
sutural e a lesdo do lobo occipital foi explicada como
causa da lesdo do campo visual.

A catarata sutural bilateral, por exemplo, é uma
patologia congénita de origem genética que afeta as
suturas em forma de Y do cristalino. A doenca nao
costuma progredir e, geralmente, nio interfere na
acuidade visual do paciente. Geralmente, o tratamento
nao € necessario. Em alguns casos € cirtrgico®’.

Anomalias conjuntivais

Conjuntivite neonatal foi relatada por Moreira et
al.** relatado em uma conjuntivite bilateral neonatal
de 21 dias. A conjuntivite lenhosa é definida por uma
forma rara de conjuntivite cronica e recorrente devido
a deficiéncia da atividade do plasminogénio, promo-
vendo pseudomembranas fibrinosas na conjuntiva
tarsal e bulbar. Seu tratamento baseia-se no uso de
fibrinolitico tépico seguido de excisio cirtrgica.

Srirampur et al.!® por exemplo, relatou conjunti-
vite lenhosa em uma crianca de 10 meses de idade
diagnosticada com DWS por ultrassonografia pré-na-
tal na 34® semana. A crianga apresentou conjuntivite
pseudomembranosa lenhosa principalmente no olho
direito, sem outras manifestacoes oculares e o exame
hematolégico mostrou deficiéncia de plasminogénio.

O manejo terapéutico ¢ longo, dificil e mal codi-
ficado. Este tratamento baseia-se na combinacdo de
colirios com ciclosporina, heparina e corticosteroides.
Aplicacoes locais e subconjuntivais de plasma fresco
congelado podem estar associadas a melhoria da res-
posta terapéutica®!.

Anormalidades da iris

Os colobomas congénitos da iris raramente preci-
sam de reparo até o momento da cirurgia de catarata.
Os colobomas 6pticos resultam da falha no fecha-
mento da fissura 6ptica durante a embriogénese. Eles
podem envolver a iris e estruturas subsequentes ao
nervo 6ptico. Coloboma de iris foi relatado por Beby
et al.’® em um homem de 4 dias de idade com embrio-
toxon posterior bilateral. Os colobomas congénitos da
iris variam consideravelmente em forma, tamanho e
localizacido exatos de paciente para paciente, portanto,
a execucdo do reparo cirdrgico precisa ser personali-
zada de acordo com o olho de cada paciente*s.

Segmento posterior
Retina

Além disso, foi relatado que caracteristicas seg-
mentares posteriores estido associadas a sindrome de
Dandy-Walker. Alteragdes nos achados retinianos,
como descolamento niao regmatogénico relatado por
Sakurai et al.?® despigmentacao macular numular'4,
e edema macular relacionado por Tranos et al.'°. O
descolamento nao regmatogénico € a forma mais co-
mum de descolamento de retina, ocorre quando o
fluido vitreo entra através de uma ruptura ou buraco
na retina, levando a separacdo da retina da coroide.
Alguns descolamentos de retina podem ser tratados
em ambiente clinico, aplicando laser na retina ou
injetando uma bolha de gis no olho para recolocar
a retina. Descolamentos de retina complexos, carac-
terizados por multiplas rupturas da retina ou pela
presencga de tecido cicatricial da retina, sao normal-
mente reparados usando vitrectomia via pars plana
ou procedimento de flambagem escleral em uma sala
de cirurgia®.

Nervo optico

O coloboma do disco éptico pode ocorrer espora-
dicamente ou ser herdado com heranga autossémica
dominante. E o resultado da fusdo anormal dos dois
lados da extremidade proximal do copo 6ptico, com-
preendendo uma escavagao em forma de tigela clara-
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mente demarcada do disco 6ptico, que € tipicamente
descentralizada e mais profunda inferiormente®.
Beby et al. ® relataram um coloboma de disco dptico
em um homem de 4 dias de idade. Ewald et al.?® rela-
taram uma menina de 1 ano e 9 meses de idade com
DWS com relagido escavacao/disco de 0,7 em ambos
os olhos e palidez do disco 6ptico temporalmente em
ambos os olhos. Behrens-Baumannet al.®® relataram
dois irmaos com malformacoes oculares graves. A
menina de 16 anos tem microftalmia bilateral com
aplasia do nervo Optico direito e cisto de Dandy-
-Walker no cerebelo. O olho direito nao possui disco
Optico ou vasos retinianos. Seu irmao de 13 anos tem
aplasia unilateral do nervo 6ptico com criptoftalmia
e microftalmia contralateral. Aplasia do nervo éptico
foi relacionada por Orcutt et al.?®.

Macula

Tranos et al.'® apresentou um homem de 18 anos
com DWS encaminhado apds diminuicao da acuidade
visual (20/30) nos ultimos 3 meses. A fundoscopia
revelou reflexo foveal anormal em ambos os olhos e a
imagem com tomografia de coeréncia 6ptica de domi-
nio espectral mostrou pequenos cistos intrarretinia-
nos bilaterais com alguma melhora de fungio ap6s
dois meses com injegao intravitrea de triancinolona
(0,05 cc de 40mg/ml). No entanto, quatro meses de-
pois, o cisto intrarretiniano reapareceu.

Os cistos retinais podem ser tnicos ou multi-
plos, variando de didmetro de dois a dez discos, €
ocorrem em olhos com descolamento de retina de
longa data. Raramente causam sintomas oculares ou
visdo central prejudicada. A maioria dos cistos se
resolve espontaneamente com a reinsergao da retina
e melhor nutricao da retina. O tratamento cirirgico
da condigao subjacente geralmente leva a resolucao
completa®’.

Em relacdo a outras anomalias da retina, a reti-
nite pigmentosa (RP) também foi descrita em nossa
pesquisa. E uma retinopatia geneticamente heterogé-
nea causada pela morte de células fotorreceptoras e
atrofia do epitélio pigmentar da retina que eventual-
mente resulta em cegueira nos olhos bilaterais. A
medida que a doenca progride, o tratamento mais
eficaz para as diferentes fases depende do ntimero de
células fotorreceptoras restantes. As modalidades de
tratamento sao: agente neuroprotetor, terapia gené-
tica, terapia com células-tronco, optogenética, retina
artificial e fotobruxas quimicas®2.

RP foi descrito por Simsek et al.?> que relataram
trés irmaos com sindrome de Dandy-Walker associada

a sindrome de Usher de pais turcos consanguineos.
Eles apresentavam retinite pigmentosa e perda au-
ditiva, embora a sindrome de Usher seja caracte-
rizada por esses sintomas, além de problemas oca-
sionais de equilibrio.

Outra caracteristica, uma hipoplasia foveal, que é
definida por uma distorgao da retina e que tem a per-
da completa da morfologia da f6vea. Ebrahimiadib et
al.'” descreveram uma menina de 12 anos com his-
téria de SDW associada a perda cronica nao progres-
siva da visdo. Nao havia histéria de erro refrativo e
nenhum relato de ptose ou estrabismo na infincia.
A acuidade visual era 20/50 em ambos os olhos e
o exame de fundo de olho revelou falta de reflexo
foveal e leve tortuosidade dos vasos em ambos os
olhos. Além disso, havia continuidade anormal das
camadas internas da retina e auséncia de fosseta fo-
veal grau 2 vista bilateralmente pela tomografia de
coeréncia optica.

O estafiloma posterior (EP) é uma bolsa externa
de uma regido circunscrita do fundo posterior e tem
sido considerada uma marca registrada da miopia
patoldgica. Caracterizado por um afinamento escle-
ral relativamente abrupto®. EP foi relatado por De
Crecchio et al.?! aquele relacionado a dois irmios
diagnosticados com a variante SDW com olhos mio-
pes altos. O primeiro foi um homem de 37 anos com
histéria pregressa de doenga de Hodgkin e trabeculec-
tomia por pressao intraocular elevada 7 anos antes do
diagnoéstico de estafiloma posterior. Foi apresentado
afinamento do epitélio pigmentar da retina na regiao
da macula em ambos os olhos e membranas vitreas
na retina periférica. Além disso, a segunda era uma
mulher de 30 anos com alta miopia em ambos os
olhos com estafiloma posterior e membrana vitrea na
periferia inferior e temporal. A degeneracao da despig-
mentacido macular numular também foi associada a
SDW, conforme relatado por Parodi et al.'*

A despigmentacio macular numular é definida
por um distdrbio adquirido da pigmentacdo da pele,
que é geralmente subdiagnosticado. E caracterizada
por lesées numulares hipopigmentadas que aparecem
no tronco em pessoas jovens. Varias opcoes de tra-
tamento estdo disponiveis, embora a clindamicina
topica e o peréxido de benzoila tenham sido tradicio-
nalmente usados. Bons resultados foram alcangados
recentemente usando fototerapia ultravioleta B de
banda estreita (NBUVB)**. Ademais, Rusu et al.! rela-
taram nao perfusio vascular retiniana na retina tem-
poral de ambos os olhos em irmaos de 2 meses de ida-
de apés a realizacao de angiografia com fluoresceina.
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O exame de fundo de olho revelou nervos planos e
rosados, atrofia coriorretiniana difusa e manchas pig-
mentares na micula de ambos os olhos.

Anormalidades neurolftalmo
Divisao oftalmica do nervo trigémio

A neuralgia do triggmeo (NT) é um distarbio
de dor neuropitica raro, caracterizado por episédios
recorrentes e paroxisticos de dor intensa e de curta
duracao, semelhante a um choque elétrico, ao longo
da distribuigao sensorial do nervo trigémeo?’. TN foi
relatada por Ugur et al.,, Tha et al. e Zhang et al.>”%.
Além disso, Musa et al.*° em uma mulher de 23 anos
explicou que o actmulo de liquido cefalorraquidiano
no cisto da fossa posterior foi responsavel pela com-
pressao da raiz do nervo trigémeo, na zona de entrada
da raiz do trigémeo, alguns milimetros apds a entra-
da no nivel da ponte. O manejo médico consiste em
modalidades farmacolégicas, com medicamentos an-
tiepilépticos e intervengdes reversiveis, como toxina
botulinica tipo A e injegdes de anestesia local. As te-
rapias cirdrgicas consistem em diversos procedimen-
tos periféricos e intracranianos?®.

SDW e suas caracteristicas oculares associadas
nio foram amplamente estudadas. Os casos mencio-
nados ajudam a comunidade cientifica a esclarecer e
explicar algumas alteracoes oculares na SDW. Mas
s40 necessarios estudos de alto impacto para melhor
descrever essas caracteristicas oculares.
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