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RESUMO

Objetivo: Relatar um caso de Vitreo Primario Hiperplasico Persistente (PHPV) posterior e unilateral em uma
crianga, destacando a importancia do diagnéstico precoce para um melhor prognéstico. Detalhamento do
caso: Crianca dedois anos, masculino, veio ao nosso servigo conduzido pelamae, referindo que o filho estava
com dificuldades para enxergar. Ao exame oftalmoldgico verificou-se: pupilas simétricas e isofotorreagentes,
reflexo vermelho da retina sob midriase binocular, preservado em Olho Esquerdo (OE) e leucocoria no Olho
Direito (OD). Retinografia do OE sem alteracdes aparentes, OD dobras retinianas com aspecto fibroso, opaco,
grosseiro e de aparéncia irregular, cobrindo todo o fundo do olho e envolvendo a regido macular. Vasos
retinianos centrais nao visiveis e na regido periférica apresentam baixa nitidez. Ecografia oftdlmicado olho
direito apresentou ecos de membrana do vitreo primario posterior ao longo do eixo axial, visivelmente aderia
ao disco 6ptico. Considerac@es finais: Neste estudo, diagnosticou-se tardiamente a PHPV posterior no globo
ocular direito. A implicacdo da conduta foi expectante devido ao quadro evoluido, além das alteragdes em
varias estruturas anatdmicas do OD. Advertimos a importancia da avaliagdo ocular nos recém-nascidos,
evitando assim, o diagnéstico e tratamento tardios reduzindo les6es futuras com comprometimento estético e
visual.

Palavras-chave: Vitreo priméario hiperplasico persistente (PHPV), Fundoscopia, Ultrassonografia,
Diagndstico tardio.

ABSTRACT

Objective: To report a case of posterior unilateral Persistent Hyperplastic Primary Vitreous (PHPV) in a child,
highlighting the importance of early diagnosis for a better prognosis. Details of the case: A two-year-old male
child came to our service led by his mother, reporting that the child was having difficulty seeing. The
ophthalmological examination revealed: symmetrical and isophotoreactive pupils, red retinal reflex under
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binocular mydriasis, preserved in the Left Eye (OS) and leukocoria in the Right Eye (OD). Retinography of the
OS without apparent changes, OD retinal folds with a fibrous, opaque, coarse and irregular appearance,
covering the entire fundus of the eye and involving the macular region. Invisible central retinal vessels and in
the peripheral region are poorly sharp. Ophthalmic ultrasound of the right eye showed echoes of the posterior
primary vitreous membrane along the axial axis, visibly adhering to the optic disc. Final considerations: In
this study, posterior PHPV was diagnosed in the right eyeball late. The implication of the conduct was
expectant due to the evolved condition, in addition to changes in various anatomical structures of the RE. We
emphasize the importance of ocular evaluation in newborns, thus avoiding late diagnosis and treatment,
reducing future injuries with aesthetic and visual impairment.

Key words: Persistent hyperplastic primary vitreous (PHPV), Retinography, Ultrasonography, Late diagnosis.

RESUMEN

Objetivo: Reportar un caso de Vitreo Primario Hiperplasico Persistente (PHPV) unilateral posterior en un
nifio, destacando la importancia del diagnéstico precoz para un mejor pronostico. Detalles del caso: Un nifio
de dos afios vino a nuestro servicio de la mano de su madre, informando que el nifio tenia dificultades para
ver. El examen oftalmoldgico reveld: pupilas simétricas e isofotorreactivas, reflejo retiniano rojo bajo midriasis
binocular, conservado en el Ojo Izquierdo (Ol) y leucocoria en el Ojo Derecho (OD). Retinografia del Ol sin
alteraciones aparentes, OD pliegues retinianos de aspecto fibroso, opaco, tosco e irregular, que cubre todo el
fondo de ojo e involucra la regién macular. Los vasos retinianos centrales invisibles y en la regién periférica
son poco nitidos La ecografia oftalmica del ojo derecho mostré ecos de la membrana vitrea primaria posterior
alo largo del eje axial, visiblemente adheridos al disco 6ptico. Consideraciones finales: En este estudio, el
PHPV posterior se diagnostic tardiamente en el globo ocular derecho. La implicacion de la conducta fue
expectante debido a la condicion evolucionada, ademas de cambios en varias estructuras anatémicas del OD.
Destacamos la importancia de la evaluacién ocular en el recién nacido, evitando asi el diagnéstico y
tratamiento tardio, reduciendo futuras lesiones con discapacidad visual y estética.

Palabras clave: Vitreo primario hiperplasico persistente (PHPV), Retinografia, Ecografia, Diagndstico tardio.

INTRODUCAO

O Vitreo Primario Hiperplasico Persistente (PHPV), também denominado como vasculatura fetal
persistente, € uma ma-formacéo que advém durante o desenvolvimento ocular, devido a falha da vasculatura
embrionaria do hialéide em regredir totalmente (REESE AB, 1995; GOLDBERG MF, 1997; POLLARD ZF,
1997). Os casos sdo tipicamente esporadicos e unilaterais e podem ser classificados ainda com base na
localizag&o nos tipos anterior, posterior e combinado (GOLDBERG MF, 1997; SHASTRY BS, 1999).

O PHPV anterior € o tipo mais comum, ocorrendo no segmento anterior e envolvendo massa retrolental e
presenca de catarata, enquanto o PHPV posterior € muito menos comum. Na forma anterior, as estruturas
oculares do polo anterior estdo conservadas, por exemplo, a cAmara anterior e o cristalino (LI J, et al.,2019).
A configuracdo genuinamente posterior da PHVP ocorre em olhos com anormalidades limitadas ao segmento
posterior do globo ocular, em que se caracterizam por apresentar, dobras retinianas ou displasia da retina e
descolamento da retina, membranas do vitreo, anomalias na macula e hipoplasia do disco 6ptico, (HUNT A,
et al., 2005; MAQSOOD H, et al., 2021).

A segunda causa de catarata congénita mais frequente nos primeiros anos de vida é a PHPV. Sendo que,
a maior parte das ocorréncias é diagnosticadaao parto atermo e que se manifesta clinicamente pela presenca
de leucocoria, frequentemente em um olho microftdlmo e nao apresenta carater hereditario. O diagnéstico
diferencial é necessario, pois deve rejeitar especialmente o retinoblastoma, que é um tumor maligno, além
disso, doencade Coats, doenca de Norrie, retinopatia da prematuridade, descolamento de retina, toxocariase
e catarata congénita, entre outras patologias que levam a leucocoria (GALHOTRA R, et al., 2012).
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O padrdo ouro para o diagndstico da PHPV é a fundoscopia ou retinografia pela detec¢cdo dos vasos
persistentes do disco dptico para a superficie posterior do olho. A membrana fibrovascular retrolental branca
e atracdo dos processos ciliares sao relativamente especificos na PHPV. Notavelmente, em algumas criancas
com PHPV leve, o pedinculo é bem pequeno e nao é facil de identificar (CHEN C, et al., 2019).

Dentre os exames complementares o ultrassom ocular é extremamente importante, devido a opacidade
dos meios apresentados nessa doencga que bloqueiam o exame de fundo deolho. Podem-se verificarmedidas
assimétricas, sendo o olho afetado menor que o ndo afetado, imagem hiperecogénica da trave é possivel
avaliar sua extensdo na cavidade vitrea, ademais, ajuda na analise da tracdo e no descolamento de retina
(GALHOTRA R, etal., 2012; SINGH N, et al., 2020).

O tratamento da PHPV na maioria dos casos é cirlrgico. Neste sentido, cada tipo de PHPYV, anterior,
posterior ou misto, € tratado por meio de diferentes procedimentos cirirgicos. Contudo, para o PHPV
posterior, alguns pesquisadores ndo recomendam cirurgia e sdo mais propensos a escolher o tratamento
conservador (LI L, et al.,, 2017). A acuidade e o progndstico visual sdo varidveis e estdo intimamente
relacionados com o diagndstico e tratamento prévio (YUSUF [H, et al., 2015).

O objetivo é relatar um caso de PHPV posterior unilateral em uma crian¢ga de dois anos com diagnéstico
tardio, destacando a importancia do diagnéstico precoce, proporcionado assim, tratamento apropriado e
melhor prognéstico. Ademais, exibiros conhecimentos e evidéncias atuais disponiveis para a PHPV posterior,
com a finalidade de manter os profissionais de salde, atualizados em relacédo a esta sindrome.

DETALHAMENTO DO CASO

Crianca de dois anos, masculino, veio ao nosso servico trazido pela mée referindo que a crianca estava
com dificuldades para enxergar. Aos exames verificou-se em ambos os olhos: pupilas simétricas e
isofotorreagentes, reflexo vermelho da retina sob midriase binocular preservado em Olho Esquerdo (OE) e
leucocorico em Olho Direito (OD). Fundoscopia OE sem alteragBes aparentes, OD dobras retinianas com
aspecto fibroso e opaco, grosseiro e de aspecto irregular, cobrindo todo o fundo do olho, envolvendo aregido
macular. Os vasos retinianos centrais ndo visiveis e pouco observados naregido periférica, sob uma cortina
de tecido fibroso (Figura 1).

Figura 1 — Retinografiado OD.

Nota: Apresenta dobras retinianas com aparéncia fibrosae
opaca, envolvendo o polo posterior e a regido da macula.
Vasos retinianos apagados e atréficos.

Fonte: Coelho VTS, et al., 2021.
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Ecografia oftalmica do olho direito apresentou ecos de membrana do vitreo primario posterior ao longo do
eixo axial, aderia ao disco 6ptico. (Figura 2). Apés os exames, o diaghdstico de PHPV posterior no OD foi
confirmado. Devido ao quadro evoluido, a conduta neste caso foi observacional, visto que apresentava
alteragc6es anatdmicas do OD.

Figura 2 - Ultrassonografia do globo ocular direito com PHPV posterior.

Nota: Imagem hiperecogénica com sombra acustica posterior, damassa
fibrosa aderida ao nervo 6ptico (seta) sobreposto posteriormente ao
cristalino. Fonte: Coelho VTS, et al., 2021.

Este estudo de caso foi aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa do Hospital Sofia Feldman sob registro
CAAE n° 51517721.5.0000.5132. Os participantes da pesquisa assinaram o Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido (de acordo com o item IV da Resolugcédo 196/96 do Conselho Nacional de Salde), especifico
para o estudo, aprovado previamente pelo COEP, com informac8es sobre as circunstancias nas quais o
consentimento seria obtido, quem trataria de obté-lo e a natureza das informagcdes a serem fornecidas aos
sujeitos da pesquisa.

DISCUSSAO

Reese AB (1955) descreveu de forma meticulosa pela primeira vez o PHPV, como uma anormalidade
congénitaincomum do olho. Goldberg MF (1997) renomeia como Sindrome da Vasculatura Fetal Persistente
(PFVS), que se menciona a persisténcia da vasculatura do vitreo primario embrionério e do hialoide fetal
devido ao estacionamento do processo de sua regressao dentro da cronologia normal. Devido a isso, pode-
se acarretar a uma gama de alteragcdes oculares como contracdo e opacificacdo, cAmara anterior rasa,
catarata, glaucoma secundéario, microftalmia, processos ciliares distendidos, hemorragia vitrea e
descolamento de retina com eventual glaucoma intratavel (PRAKHUNHUNGSIT S e BERROCAL AM, 2020).

Durante o inicio daembriogénese, o sistema vascular fetal intraocular é decisivo para o desenvolvimento
do cristalino, vitreo e retina. O sistema vascular surge da papila 6ptica, estende-se pelo meio do vitreo central,
envolve o cristalino em desenvolvimento, e enfim, alcanca e nutre o segmento anterior do olho. Quando os
vasos retinais surgem, a vasculatura fetal normalmente regride e finalmente desaparece antes do nascimento
em humanos. Normalmente, fica somente um canal hialéide acelular, chamado canal de Cloquet; que tem a
formade um funil, com uma extremidade estreita anterior & cabeca do nervo 6ptico e uma extremidade larga
posterior ao cristalino. Quaisquer anormalidades ao longo da via de involugdo podem prod uzir diferentes
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manifestacdes clinicas de PHPV, que resultam da falha parcial ou completa da regressao vascular (CHEN C,
et al., 2019).

A PHPV puramente anterior € caracterizada por apresentar anomalias como catarata, membrana
retrolental, cdmara anterior rasa e alongamento dos processos ciliares. Pode ocorrer em alguns casos,
glaucoma de angulo fechado secundario, resultante de um cristalino edemaciado. A PHPV puramente
posterior envolve principalmente o vitreo e a retina. Pode se manifestar como um pedunculo do nervo 6ptico,
membrana proliferativa da retina, dobra retiniana, descolamento da retina ou hipoplasia do nervo 6ptico. A
forma mista é o tipo mais comum e envolve os segmentos anterior e posterior (YUSUF IH, et al., 2015; CHEN
C, et al., 2019).

Anterior a década de 1990, diagnosticar PHPV era extremamente desafiador por causa de suas diversas
manifestacdes clinicas, a dificuldade de exames em pacientes pediatricos, e 0 mais importante o pouco
conhecimento sobre a doenca. Satisfatoriamente, nas Ultimas duas décadas, teve um rapido avangco nas
técnicas de imagem, abrangendo Doppler colorido, retinografia ampla, tomografia de coeréncia Optica e
angiografia por fluoresceina pediatrica, entre outras, que tornaram o diagnéstico de PHPV mais eficiente
(CHEN C, et al., 2019).

Emboraa PHPV seja a principal razéo para leucocoria, os médicos devem estar cientes dos diagndsticos
diferenciais que envolvem uma pupila branca, tais como, catarata congénita, retinoblastoma, doen¢a de
Norrie, retinopatia da prematuridade, descolamento de retina e doenca de Coats. A PHPV pode ser distinguida
de uma catarata congénita ndo complicada pela apresentagdo de uma haste fibrovascular e outras
particularidades, como processos ciliares alongados e uma camara anterior rasa. A PHPV pode ser
diferenciada daretinopatia da prematuridade pelo seu acometimento unilateral em bebés saudaveis e a termo.
A doenca de Norrie pode ser diferenciada da PHPV por sua heranca genética ligada ao X, apresentacdes
sistémicas associadas e bilateralidade. O retinoblastoma é facilmente distinguido da PHPV pela auséncia de
microftalmia e catarata (CERON O, et al., 2008; CHEN C, et al., 2019).

Os parametros clinicos podem ser associados a exames adicionais para diferenciar as causas da
leucocoria e microftalmia. Esses parametros incluem: idade, sexo, acometimento de um ou ambos os olhos,
hereditariedade, envolvimento vitreo e tamanho do globo ocular (ALBAROUDI N, et al., 2017; YUSUF [H, et
al., 2015). Fundamentado nos critérios clinicos, as algumas causas de leucocoria puderam ser descartadas.
A crianga nasceu ap6s uma gravidez a termo e com microftalmia unilateral, descartou-se a retinopatia da
prematuridade. Excluiu-se também a hipdtese de retinoblastoma, pois a crianca apresentava microftalmia, o
gue ndo ocorre em retinoblastoma. A doenca de Norrie foi distinguida da PHPV por sua heranga genética
ligada ao X, apresentacdes sistémicas associadas e bilateralidade, fato g ue n&o foi evidenciado na anamnese
e no exame clinico. Assim, corroborou-se como principal hip6tese diagnédstica a PHPV unilateral.

A melhor evidéncia diagndstica direta, pelo exame de fundo de olho, seria a identificacdo de restos fetal
do sistema vascular da hialoide, porém é muito dificil pela presengca de um ambiente turvo, tanto pela
frequente hemorragia vitrea ou pela fibrose vascular opaca retrolental. A fundoscopia eventualmente
possibilitaa observacdo da artéria hial6ide ou restantes dos vasos hialdéides prépria (RAMSAMY G, et al.,
2017). Assim, os achados da fundoscopia foram caracteristicos para PHPV, pois apresentam tecido fibroso
branco, compacto e de forma irregular, cobrindo o po6lo posterior, abrangendo a macula, causando
possivelmente descolamento retiniano portracéo e disco dptico hipoplasico.

A ultrassonografia € um exame de imagem ndo invasivo e seguro, oferecendo visualizagdo em tempo real
da anatomia intraocular. Pensando na observagao das caracteristicas ultrassonograficas, os médicos podem
observar o comprimento axial, o status do cristalino e a presenca de haste vitrea e descolamento de retina
quando ha visao limitada ou ausente do fundo em pacientes com PHPV, e 0 que seria extremamente Util para
determinar a abordagem cirargica e o progndstico clinico (HU A, et al., 2014; CHEN C, et al., 2019;
AZCARATE PM, et al., 2016). Ao exame ecografico confirmou a microftalmia pela redu¢cdo do comprimento
anteroposterior do globo ocular afetado, além de demonstrar o cordao fibroso presente desde a p6lo posterior
até o espagco retrocristaliniano, confirmando o diagndstico de PHPV posterior.
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Embora os resultados cirirgicos em PHPV posterior ainda fossem limitados, atualmente, mais elementos
apoiaram a importancia de intervencdo cirlrgica precoce para pacientes com acometimento da macula. A
hipdtese € que um momento de “plasticidade fisica” retiniana estende-se até um ano de idade. Este estudo
sugeriu que a intervengao cirlrgica para criangas com PHPV de treze meses ou menos tem potencial maior
de melhora visual (BOSJOLIE A e FERRONE P, 2015).

Ainda que o tratamento cirdrgico produza varios beneficios, ele também esta relacionado a varios riscos
em pacientes neonatos. As duas principais complicacfes pds-operatdrias deparadas na PHPV sao o
descolamento da retina e o glaucoma secundario. Se ocorrer uma extrusdo da retina durante a cirurgia,
comumente leva a falha do tratamento devido ao descolamento regmatogénico da retina. Essa complicacgéo
pode ser evitada por meio de uma avaliagdo ocular pré-operatéria completa, assim como da realizagdo
cuidadosade cada etapa da cirurgia (PRAKHUNHUNGSIT S e BERROCAL AM, 2020).

A gestdo de PHPV unilateral ainda é muito trabalhosa. Quando o olho contralateral esta normal, é muito
complicado superar a ambliopia e chegar a uma acuidade visual aceitavel no olho com PHPV, sem o
tratamento da ambliopia. Relatérios adicionais sugeriram que somente com o tratamento de ambliopia pés-
operatdria de longo prazo o desempenho visual em pacientes com PHPV poderia ser expressivamente
melhorada (LI L, et al., 2017: TRABOULSI El, et al., 2016).

As melhorias nos instrumentos e tecnologia microcirdrgicos nos Ultimos anos e, mais importante, com um
conhecimento mais profundo dessa sindrome, as recomendag¢des cirdrgicas para PHPV se tornaram cada
vez mais indicada. Neste sentido, a extensédo, 0 momento e a conveniéncia da cirurgia devem ser moldados
a cada paciente antes da cirurgia. Uma avaliacdo pré-operatoria ampla deve ser realizada. O diametro da
cornea, a profundidade da camara anterior e 0 aspecto da pupila precisam ser observados. A densidade da
catarata, integridade da cpsula do cristalino, presenca de absorgéo do cristalino, liquidacéo e calcificagéo,
presenca de anormalidades na iris e sinéquia anterior ou posterior, comprimento axial, aspecto de leséo vitrea
e descolamento daretina também devem ser observados (CHEN C, et al., 2019).

Casos de PHPV nas formas posteriores ou combinadas, o prognéstico para uma acuidade visual
satisfatoria ainda € sempre muito reservado, sendo o tratamento preconizado mais recente é o cirdrgico com
a realizacdo de vitrectomia via pars plana, desde que o olho mostre, ao menos, sinais de percepc¢édo luminosa
e implante de lente intraocular seguida de trabeculectomia. Além disso, um monitoramento meticuloso da
refrac@o, acuidade visual e pressao intraocular (YUSUF [H, et al., 2015).

Li L, etal. (2017), obtiveram resultados favoraveis em um ndmero relativamente grande de pacientes com
catarata e PHPV por meio de diferentes escolhas de métodos cirirgicos e da introdu¢do de técnicas
microcirdrgicas sofisticadas, combinadas com terapia anti ambliopia. Relata que estas estratégias cirdrgicas
sdo adequadas e eficazes para PHPV anterior e posterior. Ademais, reforcam que a intervengao cirdrgica
precoce e a terapia da ambliopia resultam em resultados positivos no tratamento dos pacientes com PHPV.

Tereshchenko AV, et al. (2020), implementaram uma nova técnica cirlrgica que consiste em
capsulotomias anterior e posterior realizadas por laser de femtosegundo de pulsos com baixa energia em
criangas com PHPV. Essa técnica mostrou-se viavel e inovadora com resultados seguros e previsiveis em
termos de nimero reduzido de manipulagdes intraoculares e risco de complicacdes e encurta o tempo da
cirurgia e anestesia para pacientes pediatricos. Para PHPV esta técnica apresenta-se muito promissora,
contudo o tratamento da PHPV posterior ainda permanece um desafio.

Li J, et al. (2019), descreveu um caso de regressao da vasculatura fetal e melhora visual no PHPV anterior
nao cirdrgico em uma crianca de trés anos. Considera que o0 manejo conservador e o tratamento da ambliopia
podem ser (teis para a melhora visual. Este caso é a primeira descricdo clinica de regressdo esponténea
pés-natal da vasculatura fetal até o momento. A partir de entdo, faz se necessario uma observagdo mais
aprofundada dos casos de PHPV antes de dar inicio a procedimentos mais invasivos, evitando iatrogenia.

A PHPV é uma condicdo congénita que precisa ser detectada no inicio da vida. A deteccéo precoce leva
a uma avaliagdo e tratamento abrangente que ira melhorar os resultados do paciente (BOSJOLIE A e
FERRONE P, 2015; CHEN C, et al., 2019). A interven¢cdo precoce em pacientes com PHPV unilateral com

REAMed | Vol. 1(2) | DOI: https://doi.org/10.25248/REAMed.e9135.2021 Pagina 6 de 7


https://doi.org/10.25248/REAMed.e9135.2021

7%Qacervo+ | n .
A index base Revista Eletronica Acervo Medico | ISSN 2764-0485

macula associada afetando o descolamento de retina portragdo pode fornecer um melhor resultado visual e
anatdémico quando a vitrectomia e a recolocacdo da retina sdo realizadas em uma idade precoce (BOSJOLIE
A e FERRONE P, 2015).

O presente estudo reporta um caso clinico raro de PHPV unilateral, revelando a importancia do diagndéstico
precoce e sucessivo acompanhamento do paciente. Com o diagndstico precoce, neste caso, uma intervengao
cirargica poderia modificar o curso da doenga com um progndstico visual mais favoravel e com isto reduzir os
agravos futuros a saude do paciente. Assim, a conduta foi expectante, com acompanhamento periédico,
devido ao quadro clinico evoluido, apresentando alterac6es no nervo dptico, retina, mécula e prevengédo da
atrofia bulbar.
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