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1. INTRODUCAO

Sindrome de Ciancia ou Esotropia Congénita costuma ser definida como
estrabismo convergente com inicio antes do sexto més de vida. Como este tipo de
desvio é raramente presente ao nascimento, portanto, ndo congénito, alguns autores
fazem restricado a este termo e preferem denomina-lo Esotropia com Limitacdo da
Abducdo ou Esotropia Infantil. E uma desordem com amplo espectro clinico que
pode envolver a combinacdo de grande desvio convergente, hiperfuncdo de
musculos obliquos, desvio vertical dissociado, nistagmo, torcicolo e ambliopia.
(Figura 4.1.1)

Representa aproximadamente 30% dos desvios oculares observados em
nossa pratica diaria. A esotropia congénita verdadeira € muito rara ou, como foi
afirmado, nao existe. Entretanto, desde Costenbader, acredita-se que as esotropias
congénitas surjam nos primeiros meses de vida e ndo apenas ao nascimento.

A sindrome de Ciancia é denominado assim em homenagem a quem
realizou as primeiras descricdes clinicas completas da esotropia do lactente,
enfatizando duas das suas caracteristicas: o nistagmo latente e a limitacdo de
abducao, descrito em 1962. Lang, pouco depois, apontou a divergéncia vertical
dissociada (DVD) como tambem fazendo parte do quadro.

A suposta esotropia congénita surge em épocas diferentes da infancia, e
raramente € inata. Resulta de deficiéncia congénita do desenvolvimento da
ortotropia com visao binocular estavel, por outro lado, a alta incidéncia de sindrome
de ciancia em criancas com hipoxia perinatal e em prematuros, indicam a

possibilidade de fatores ambientais.




Na fisiopatogenia é possivel que varios fatores estrabogénicos atuem em
uma época em que o sistema visual € sensorialmente imaturo e fragil, na presencga
de um reflexo de fusdo motora congenicamente andémalo ou subdesenvolvido.
Acredita-se que na ET congénita existe um fracasso dos centros corticais ou vias
centrais da fusdo. Precisamente na época em que se manifesta a ET congénita,
entre 0s 2-5 meses, corresponde a um momento de consolidacdo da fusdo central e
importante no avango do desenvolvimento da estereopsia, que acarreta no
desaparecimento do predominio da retina nasal e, portanto, a simetrizacdo nasal-
temporal dos registros monoculares do nistagmo optocinético (NOC) e do potencial
evocado visual (PEV), que até agora se haviam mostrado assimétricos de forma
fisioldgica. Em principio se acreditou que a assimetria do NOC poderia ser um fator
patogénico. Hoje se sabe que a persisténcia da dita assimetria € uma consequéncia

da ET congénita.




2. QUADRO CLINICO

A Esotropia Congénita apresenta um quadro clinico de caracteristicas
muito marcantes e patognomdnico por trés atributos: esotropia de grande angulo,
torcicolo acentuado e nistagmo sadico com dificuldade ou limitacdo bilateral de
abducao (LBA).

Limitagcdo bilateral de abducdo é quando a fixacdo € alternante em
posicao primaria e cruzada no olhar lateral, de tal forma que a crianga usa o olho
direito ao olhar para a esquerda e o olho esquerdo ao olhar para a direita. A fixacédo
cruzada pode causar a impressao errada de deficiéncia de abdugao tal como em
uma paralisia bilateral do sexto nervo. A abducdo pode quase sempre ser
investigada tanto pela manobra da cabeca de boneca como pela rotacédo da crianca.
Se essas manobras nao informarem, oclusdo monocular por algumas horas ira
desmascarar a habilidade dos olhos para a abducao. A limitagdo de abducao nao é
sempre simétrica; em alguns casos um dos olhos a apresenta em maior intensidade,
0 que tem importancia quanto ao planejamento cirurgico. (Figura 4.1.2)

Entdo, podemos resumir o quadro clinico da sindrome de Ciancia da
seguinte maneira:

- Esotropia de surgimento precoce.

- Grande angulo de desvio (30 prismas e estavel).

- Tendéncia a fixagdo em aducéo, com dificuldade de fixar em abducao (LBA).

- Nistagmo de tipo sacadico, com fase rapida para o lado do olho fixador e que
aumenta a tentativa de abducao e quase desaparecendo em aducao.

- Torcicolo tipico (cabeca girada para o lado do olho fixador e inclinada para o

mesmo lado).




- Associacao frequente com Desvio Vertical Dissociado (DVD) e Nistagmo Latente
(NL) ( 80% dos casos até os 3 anos).

- Desenvolvimento atrasado da acuidade visual.

- Hipermetropia pequena nao-significativa. (de cerca de +1,50D)

- Baixa incidéncia familiar.

- Registros eletrooculograficos caracteristicos.

- Assimetria nos potenciais visuais evocados e no nistagmo optocinético.

- Potencial pobre para a visdo binocular.

A sindrome de Ciancia é freqlentemente alternante, portanto, sem
ambliopia. Mas pode, em certo nimero de pacientes, haver discreta ambliopia ,que
se cura facilmente com oclusao iniciada precocemente.

O torcicolo desses pacientes tem dois componentes: horizontal e (cabeca
girada para o olho do fixador) e torcional (cabeca inclinada sobre o ombro do lado do
olho fixador). O componente horizontal € devido a dificuldade de abducéo; ao tentar
abduzir o olho fixador, surge um nistagmo de tipo sacadico, que reduz de forma
importante a acuidade visual; aducdo bloqueia esse nistagmo, motivo pelo qual o
paciente gira a cabeca, para posicionar o olho em aducao. O componente torcional €
causado pela intorcdo do olho fixador, parte do fenébmeno denominado divergéncia
vertical dissociada (DVD).

Temos alguns diagnésticos diferenciais:

- Paresia congénita do sexto nervo,

- Esotropia sensorial por leséo organica ocular,

- Sindrome do bloqueio de nistagmo em que a convergéncia desacelera o nistagmo
horizontal,

- Sindrome de Duane tipos | e lll,




- Sindrome de Mobius,

- Estrabismo fixo.




3. TRATAMENTO

O tratamento da esotropia (ET) congénita é essencialmente cirlrgico, porém,
a importancia da terapéutica clinica, com uso de 6culos, e principalmente oclusao
para ambliopia, ndo deve ser menosprezada. Na ET congénita tipica a prescricao
de Oculos para hipermetropia, ndo provoca variagdes significativas do desvio.
Entretanto, existem casos de Esotropia, que aparecem antes do 6° més de idade, de
angulo menores (aproximadamente 30 prismas), freqlientemente intermitentes, nos
quais a prescricdo de lentes positivas a partir de +2.0 DE podem corrigir o desvio.
Sao os casos de esotropias acomodativas, que surgem muito precocemente. Nos
casos de ET congénita de angulo grande, constante, a prescricdo de 6culos para
hipermetropia deve ser feita somente se o erro refrativo for maior do que +3.0 D.E.
Assim, prescrevem-se os 6culos e avalia-se o estrabismo com corregdo antes de se
planejar a cirurgia.

A importancia do tratamento da ambliopia previamente a indicagao cirurgica é
reconhecida por todos oftalmologistas. A condicdo béasica para se obter visdo
binocular, apds a correcao cirurgica, é boa acuidade visual em ambos os olhos.
Outro motivo para se tratar a ambliopia, antes de se realizar a cirurgia, € que apds
os olhos estarem alinhados € dificil saber se a ambliopia estd presente ou néo.
Existem varias maneiras de se tratar ambliopia, preferencialmente é feita a oclusdo
do olho fixador, por periodo integral e reavaliacdo em 7 dias. Quando comecar a
haver alternancia de fixacdo, passa-se a usar oclusao alternada. A oclusédo além de
tratar a ambliopia, permite avaliar melhor a abducao, facilitando o diagnédstico

diferencial com Sindrome de Duane, ou a rara Paralisia de VI nervo. Existem,




atualmente, estudos indicando alteracédo e melhora nos movimentos de seguimentos
lentos com o uso da oclusé&o.

O objetivo da cirurgia na ET congénita é reduzir o estrabismo para um angulo
entre 0 e 8 dioptrias prismaticas, o que permitiria ao paciente obter fusdo e visao
binocular. Também ¢é eliminar o torcicolo com um numero minimo de operagdes.
Logo apés a cirurgia é desejavel haver pequena e transitoria hipercorrecdo. Esta
exotropia inicial permite ao paciente, através de convergéncia fusional, exercitar a
fusdo e alinhar os olhos. (Figura 4.1.3)

Ja sao classicos os trabalhos que demonstram os beneficios do alinhamento
obtido antes dos 2 anos de idade. Entretanto, a idade ideal na qual a cirurgia deve
ser realizada ainda é controversa. Ja existem evidéncias clinicas demonstrando
melhores resultados, na obtencdo de estereopsia em pacientes com os olhos
alinhados antes de 1 ano de idade e, gradualmente estdo sendo apresentados
trabalhos com os resultados em pacientes com cirurgias realizadas antes do 6° més
de idade. Estas sdo denominadas cirurgias muito precoces, onde a indicacao
cirurgica é feita a partir dos 3 meses de idade, com o objetivo aumentar a
probabilidade de fuséo e alto grau de estereopsia.

A possibilidade de se obter visao binocular, ap6s a cirurgia de ET congénita,
esta relacionada ndo somente a idade em que € realizada a cirurgia, mas também
ao tempo que o paciente permanece com os olhos desviados. Assim, quanto menos
tempo o paciente permanecer estrabico, maior seria a chance de obter estereopsia.
Artigos e editoriais, recentemente publicados, sugerem, que a intervencao cirurgica e
o alinhamento ocular precoces podem proporcionar maiores probabilidades de

obtencgéo de visdo binocular e estabilidade do alinhamento pds-cirurgico.




Por volta dos 5 meses de idade pode-se obter bom exame clinico do paciente
e a crianca costuma colaborar melhor do que criancas com mais idade. O angulo de
desvio é medido, para perto, pelo método de Krimsky e nas diversas posicdes do
olhar. As rotacdes, e a presenca de incomitancias alfabéticas podem ser bem
avaliadas. Nao ha maiores dificuldades para se realizar a refragéo e fundo de olho.
Nesta idade, a ambliopia, se presente, é facilmente tratada e a cirurgia é indicada.
Com medidas precisas e consistentes, alternancia e uso de 6culos, se necessarios,
nao existem razdes para se adiar a indicacao cirurgica.

Outro assunto que merece comentario é se uma vidao binocular
paranormal conseguida através de um bom alinhamento cirdrgico garante
estabilidade do bom resultado obtido. Constembader e Ing & cols. afirmam que sim.
Recente trabalho realizado por Pietro-Diaz, entretanto, parece demonstrar o
contrario; demonstrou ele que muitos pacientes, que logo apbés a operacao
apresentavam bom alinhamento e certa estereopsia, tinham o desvio recidivado
alguns anos ap6s. Contudo cremos que esta conclusdo nao nos autoriza a deixar de
tentar, por todos os meios, conseguir estes bons resultados, mesmo porque, em
presenca de tal recvidiva, nada impede que reoperemos o paciente para recoloca-lo
naquela situacao ideal.

Quanto ao planejamento cirdrgico, ha algumas possibilidades que sao
defendidas por diferentes cirurgides. Ha, entretanto, consenso em que os planos
cirurgicos convencionais, empregados em outros tipos de esotropia, séo
insuficientes neste caso, além de nao eliminarem simultaneamente o torcicolo. As
estratégias mais comumentes utilizadas sao:

- Grandes retrocessos de ambos os retos mediais (6 a 8 mm).

- Retrocesso de ambos os retos mediais e resseccao de ambos os retos laterais.
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- Mio-escleropexia retroequatorial (fadenoperation) em ambos os retos mediais.
- Mio-escleropexia retroequatorial mais pequeno retrocesso de ambos os retos
mediais.

Além da corregcdo da esotropia, &€ necessario que a operacao elimine
também o torcicolo, o que se consegue reduzindo a limitagao de abducgao.

Desvios muito acentuados, acima de 60 prismas, entretanto, ndo sao
possiveis de serem eliminados com intervencao sobre apenas esses dois musculos.
Nesses casos apelamos para as operagdes sobre os quatro musculos retos
horizontais, sempre aumentando um pouco o retrocesso dos mediais e reduzindo a
resseccao dos laterais. Utilizamos o seguinte esquema para dosar a magnitude do
retrocesso dos retos mediais, nos casos em que a limitagdao de abducéo é simétrica :
- 30 a 40 prismas - 6mm
- 40 a 50 prismas - 7mm
- 50 a 60 prismas - 8mm

Embora algumas escolas européias relatem bons resultados com a mio-
escleropexia retroequatorial, parece sob o0 aspecto tedrico, uma méa operacao.

A correcao cirargica precoce desses pacientes acompanha-se de maior
incidéncia de complicac6es tardias, que exigem mais reoperacdes de que outros
tipos de esotropia. Uma delas € a supercorrecao tardia (esotropia consecutiva), esta
pode ser satisfatoriamente eliminada através de retrocessos dos retos laterais. Outra
ocorréncia freqlente é o surgimento de hiperfungcées de musculos obliquos que nao
eram notadas pré-operatoriamente. Estas também podem ser eliminadas com
reoperacdes adequadas. Outra complicacédo, relativamente freqlente € o desvio
vertical dissociado (DVD) que pode aparecer varios anos ap0s a primeira operagao,

especialmente com criangcas com nistagmo. Caracteriza-se por:
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- Deslocamento do olho sob o oclusor para cima com exciclodesvio ou durante
periodos de desatencao visual.

- Quando o oclusor é removido o olho afetado faz um movimento para baixo, sem o
correspondente movimento também para baixo do outro olho. A DVD nao obedece a
lei de Hering. Embora seja geralmente bilateral, pode ser assimétrica. O tratamento
cirurgico é indicado quando a condicao é cosmeticamente inaceitavel. As operagdes
mais conhecidas para correcdo de DVD sao os recuos de retos superiores com ou
sem procedimento de Faden e/ou transposicao anterior de obliquo inferior,
considerando-se que a correcao total dificilmente é possivel. Estes pacientes
tambem devem ser reoperados, pois a DVD pode impedir o exercicio da visao
binocular paranormal que havia sido conseguida.

Um componente acomodativo pode ser suspeitado em todos os olhos que
estavam inicialmente paralelos ou quase paralelos apés o procedimento cirirgico e
recomecam a convergir. Esta é a razao de repetir com frequéncia as refragcdes em
criangas e corrigir qualquer componente acomodativo.

Como apéds a cirurgia de esotropia congénita deve apresentar uma
esotropia residual de angulo bem pequeno (microtropia secundaria), com reflexo de
fusdo andmalo, certo grau de estereopsia. Esse quadro tende a favorecer
desenvolvimento de ambliopia, mesmo nos casos que apresentavam alternancia
espontdnea de fixagdo antes da cirurgia, indicando que um desvio de pequeno
angulo é fortemente ambliogénico. A ambliopia se desenvolve em 50% dos casos.

Obviamente, uma vez que o alinhamento é obtido, a acuidade visual
desses pacientes deve ser monitorizada ate que eles atinjam a maturidade visual

(entre seis e oito anos de idade). Em casos de duvida sobre a presenca de
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ambliopia, sobretudo em criancas pequenas com olhos muito bem alinhados, o mais
indicado é a oclusao preventiva.

Um outro tipo de tratamento foi descrito em 1980 por Scott, que relatou o
uso de injecbes de toxina botulinica tipo A nos musculos extra-oculares como
alternativa aos procedimentos cirdrgicos no tratamento de desvios oculares em
pacientes adultos. Alguns estudos mostram que injegcdes simultaneas de toxina
botulinica nos dois musculos retos mediais em criangas com esotropia congénita
produzem alinhamento ocular estavel, independentemente do tamanho do desvio
inicial. Muito embora as injecdes de toxina botulinica nos retos mediais em criancas
pequenas com esotropia congénita tenham apresentado resultado motor favoravel,
tanto as injecdes, como a cirurgia convencional exigem anestesia geral. Acredita-se
que a cirurgia convencional produz melhores resultados com menor numero de
procedimentos. Além disso, o tratamento com toxina botulinica ndo evita a cirurgia
convencional para o tratamento de hipertropia decorrente de hiperfuncdo de

musculos obliquos ou de DVD descompensado.
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4. ANEXOS

4.1 FIGURAS

4.1.2. Limitacao Bilateral de Abducgao (Fixacdo Cruzada) na Esotropia Congénita.
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4.1.3. (a) Esotropia Congénita (b) Pos-operatorio com sucesso.
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