Deficiéncia visual cortical na infancia®

A Organizagdo Mundial da Saude calcula em um milhdo e meio o ndmero de
criancas cegas no mundo: 1 milhdo na Asia, 300 mil na Africa, 100 mil na América Latina
e 100 mil no resto do mundo. Nos paises em desenvolvimento os principais fatores de
perda visual sdo infecgBes e desnutricdo (1). Nos paises desenvolvidos, a cegueira na
infancia mudou radicalmente seu perfil nas Ultimas décadas. Atendimento oftalmoldgico
precoce aliado as novas técnicas cirargicas contribuiram para diminuicdo significativa de
cegueira de causa ocular. Entretanto, continua em franca ascensao o numero de casos de
deficiéncia visual neuroldgica, o que pode ser atribuido aos grandes avancos da medicina,
gue possibilitam, cada vez mais, a sobrevivéncia de criangcas prematuras e/ou portadoras
de doencas graves (2). Na Suécia, um estudo realizado, em 1997, revelou que as maiores
causas de cegueira na infancia estdo relacionadas com doencas neuro-oftalmoldgicas,
sendo que o diagnoéstico mais frequente foi "deficiéncia visual cortical" (DVC) (3).

O termo "cegueira cortical" se refere a perda visual secundéria a lesdo ou mau
desenvolvimento das vias geniculo-estriadas. Manifesta-se, clinicamente, por auséncia de
visdo e do reflexo optocinético, na presenca de exame ocular normal e respostas
pupilares a luz presentes e intactas (2). Em criangas, a causa mais frequente é hipoxia
perinatal, mas também pode ocorrer como sequela de meningite, trauma cranioencefalico,
hidrocefalia e alteracfes metabdlicas. Cegueira cortical implica na abolicdo de respostas
aos estimulos visuais. Como a maioria destas criancas apresenta algum residuo de visao
se emprega hoje, preferencialmente, o termo "deficiéncia visual cortical" para designar
esta condicdo. Ressalta-se que algumas criancas podem vir a ter, com o crescimento,
alguma acuidade visual suficiente para permitir as mesmas se locomoverem
independentemente e até receberem uma educacdo parcialmente visual (2). O
conhecimento de tal fato é de fundamental valor para erradicar a idéia de "cegueira total e
definitiva" nestes pacientes.

A deficiéncia visual cortical resulta de afecgbes das vias visuais, logo o
conhecimento anatémico e funcional destas areas € condi¢cdo essencial para reconhecer
e entender esta enfermidade. Além do bem conhecido trajeto visual, muitos
pesquisadores tém demonstrado evidéncias de um sistema visual extrageniculado, que se

estenderia do coliculo superior até o cértex paraestriado. Esta via visual acesséria estaria
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relacionada com deteccdo de movimento, localizacdo de objetos no espaco e controle de
respostas de orientacdo. Denomina-se "visdo cega" a capacidade de regides cerebrais,
consideradas cegas, reagirem a determinados estimulos visuais. Este fenbmeno e os
mecanismos neurais responsaveis por ele ainda nao foram claramente demonstrados (4).
O conceito de "visdo cega" foi recentemente abalado pela evidéncia de que pacientes
com leséo occipital podem ter ilhotas residuais de visdo que, associadas a tecido neural
preservado, explicariam a presenca de algum desempenho visual (5).

E l6gico supor que o fator que causa uma deficiéncia visual cortical lesa
concomitantemente outras regiées do cérebro e por isso a maioria destes pacientes
apresenta também associagdo com doencas neuroldgicas, oculares e sistémicas,
implicando na necessidade, muitas vezes, de uma equipe multidisciplinar para sua

conducéo terapéutica.
Avaliacao oftalmoldgica

O exame oftalmolégico deve ser criteriosamente realizado para detectar a
coexisténcia de anormalidades das estruturas oculares que podem contribuir para a piora
da funcao visual. O exame de uma crianca com DVC é dificil e se deve enfatizar que mais
importante que a medida da acuidade visual é a avaliacdo global da funcéo visual. Para
isso, basta observar o comportamento da crianga.

A medida da acuidade visual comeca com uma avaliacéo da capacidade da crianca
em seguir luz ou achar objetos. Criancas portadoras de DVC mostram mais interesse por
objetos coloridos, os quais devem ser preferencialmente utilizados na realizacdo do
exame. Explicagédo plausivel para isto pode ser atribuida ao fato de que a viséo de cores
esta representada difusa e bilateralmente no cortex estriado. O teste de Snellen ndo se
aplica nestas criangas, porque exige maior compreensao, resposta verbal e motora mais
elaboradas e melhor acuidade visual do que as geralmente encontradas nestes casos. O
teste de Teller € o preferido, porque seu resultado independe da capacidade mental e
desempenho verbal do paciente.

O exame de campo visual é impraticavel na maioria das vezes. Sabe-se, todavia,
qgue predominam defeitos de constricdo de campo, campo tipo "queijo suico" e defeitos
hemiandpicos (6).

Anormalidades oculomotoras séo frequentes em criancas com DVC. Exotropia
constante no um ano de vida pode ser sugestiva de defeito visual cortical. Estrabismo
paralitico, também, pode ser indicador de doenca neuroldgica.



Nistagmo de fixacdo nao ocorre em DVC, salvo na coexisténcia de defeitos
bilaterais das vias visuais anteriores, como atrofia 6ptica bilateral ou hipoplasia dos nervos
opticos. Este conceito, entretanto, € controverso, porque ha evidéncia de que vias
posteriores intactas sdo pré-requisito para a presenca de nistagmo, quando existem
lesdes anteriores. Assim, uma crianca com atrofia Optica bilateral ndo apresenta nistagmo

se também tiver DVC (6).

Adaptacéo neurocomportamental

A adaptacdo de uma crianca com DVC ao meio ambiente gera uma série de
comportamentos classicamente conhecidos como "ceguismos". Entretanto, devido a
carga preconceituosa deste termo, da-se preferéncia, atualmente, ao termo "adaptacéo
neurocomportamental”. A variabilidade do desempenho visual de criangcas com DVC leva,
muitas vezes, ao diagnostico errbneo de simulacdo. Nunca se deve determinar a
acuidade visual numa unica consulta. Presume-se que o defeito de campo tipo "queijo
suico" seja uma das causas desta inconsisténcia da capacidade visual: se um alvo visual
cai numa area preservada do campo o resultado sera uma acuidade visual melhor.

A atracdo por luzes brilhantes é um sinal tdo frequiente em casos de DVC, que se
torna precioso auxilio diagnostico. Os pais referem que a crianca "olha para o sol"; em
ambiente fechado ela "fica fixando um foco de luz", principalmente luz fluorescente. Por
outro lado, se o paciente for portador de lesdo talamica ira apresentar fotofobia, porque
sendo o talamo um modulador de experiéncias sensoriais, sua lesdo ira dificultar a
modulacédo da intensidade de luz.

A inclinacéo de cabeca ao olhar um objeto de interesse faz supor que criancas com
DVC utilizam, muitas vezes, a visao periférica preservada para relacionar-se com o
ambiente.

A manifestagdo comportamental mais intrigante em criangas com cegueira total é a
capacidade de "navegar', ou seja, locomover-se em ambiente desconhecido, sem
esbarrar em nada. Este fenbmeno é explicado pela presenca da visdo "extrageniculada”
ou "visao cega", que permite a navegacao subliminar. A "visdo cega" confere ao paciente
a habilidade de localizar alvos, julgar a orientacdo de linhas estacionarias e ver e
discriminar cores. Todavia, recomenda-se critério ao atribuir-se qualquer desempenho
visual a visdo extrageniculada. Isto porque um individuo com cegueira cortical pode ter

ilhotas preservadas de cortex visual, o que pode induzir a interpretacdo falsa de visédo



extra-geniculada. Assim a chamada "visdo de navegacao" ocorre porque 0 cortex esta

relativa e parcialmente preservado em alguns pacientes.

Exames para diagndstico

Os exames eletrofisiologicos sado de grande utilidade. O eletrorretinograma detecta
doencas retinianas em pacientes com deficiéncia visual e geralmente apresenta padrao
normal em casos de DVC.

A eletroencefalografia demonstra disfuncdo geniculo-calcarina. Este exame revela,
nestes pacientes, auséncia do ritmo alfa, que € uma onda iniciada pelo fechamento dos
olhos e é abolida pela abertura dos mesmos. Portanto, pressupfe-se a existéncia de
visdo residual em pacientes capazes de gerar ritmo alfa. Estd ausente em casos de
cegueira total e esta presente em casos de doencas oculares mesmo quando a visao esta
seriamente comprometida. O EEG ainda pode mostrar outras alteracdes como disturbio
de fundo e descargas epileptiformes.

O potencial evocado visual (PEV), em casos de DVC, é de grande valor
diagnéstico, mas pode ter resultados contraditérios (7). A resposta do PEV nem sempre
mantém correlacdo com a gravidade da perda visual. Assim, o0 exame de uma crianca
com DVC pode ter o mesmo tracado do PEV de uma crianca com déficit neurologico, mas
sem problemas visuais. Um PEV normal pode ser obtido de um paciente com DVC e o
inverso também é verdadeiro. Para explicar esta disparidade, alguns autores supdem que
este exame possa registrar também respostas do sistema extrageniculado. Outros
admitem que o registro depende da area estudada. Assim um paciente com ilhotas
funcionantes de cortex pode ter eventualmente um PEV normal, se a resposta for obtida a
partir de umas destas ilhotas de visdo. A técnica de mapeamento pelo PEV é mais
refinada, pois permite estudar dinamicamente vastas areas do cérebro (6).

Os exames de neuroimagens mais apropriados ao estudo da DVC sdo a ultra-
sonografia, a tomografia computadorizada (TC) e a ressonancia nuclear magnética
(RNM)(8). Em prematuros, a leséo por hipdxia isquémica resulta de dano da substéncia
branca periventricular, que € melhor identificada na fase aguda pela ultra-sonografia. Na
fase cronica, a ultra-sonografia, a tomografia e a ressonancia apresentam alargamento
dos ventriculos e diminuicdo da substancia branca entre as margens dos ventriculos e o
cortex cerebral. Em criancas a termo, o padrdo é extremamente variavel e depende do

tipo de leséo (6).



Etiologia

Vérios estudos comprovam o que se observa na clinica diaria, ou seja, a causa
mais comum de DVC em criancas é a hipoxia isquémica perinatal. Traumatismo
cranioencefélico também € causa importante e nestes casos se deve, sempre, procurar
por outros sinais de violéncia, que poderiam levantar a suspeita de maus-tratos a crianca.
Convuls@es frequentes na infancia também podem causar DVC. O tratamento pronto e
satisfatorio dessas convulsGes permite, muitas vezes, o retorno da funcao visual, embora,
em alguns casos, a deficiéncia de visdo permaneca para sempre. E bom lembrar que
criancas com DVC costumam apresentar descargas epileptiformes nos lobos occipitais.
Nestes casos, 0s anticonvulsivantes sdo indicados somente em casos de convulsdes,
uma vez que apenas a erradicagdo destas descargas ndo melhora a visdo. Além do mais,
0 uso insensato de anti-convulsivantes pode exacerbar a DVC, principalmente quando
grandes doses de drogas sedativas sdo wusadas. A escolha cuidadosa de
anticonvulsivantes e controle rigoroso de seu uso sdo cuidados imprescindiveis no
tratamento de criangas com DVC e epilepsia.

Outra causa € a meningite bacteriana. O inicio do quadro é tardio, geralmente
guando a crianca ja esta em fase de recuperacao. O retorno da visao é lento e em cerca
de 50% dos casos a visao fica séria e permanentemente prejudicada.

Muitas drogas podem causar ou exacerbar uma DVC. Cita-se a cyclosporina-A(9),
cisplatina(10), sedativos (em particular os anticonvulsivantes), monéxido de carbono.

O hidrocéfalo é apontado como a patologia neurolégica que mais causa DVC
(6,11), pois se admite que a circulacdo cerebral posterior seja muito suscetivel a anoxia.

A cegueira cortical pode ocorrer em casos de hipoglicemia e como complicacéo de
hemodialise. Também acompanha muitos quadros neurodegenerativos como doenga de
Tay-Sachs e lipofuscinose neuronal ceréide (Tabela 1).

O termo "maturacéo visual retardada”™ designa a auséncia de resposta visual na
presenca de vias visuais aparentemente normais e intactas. Esta condi¢cdo seria
provocada por um retardo na mielinizagdo das vias visuais posteriores. Criangas com
maturacdo visual retardada, sem defeito ocular, geralmente alcancam visdo plena por
volta de um ano de idade (12).

Defeitos graves de motilidade ocular, como apraxia oculomotora, podem simular
um quadro de DVC (2), porque tais pacientes sao incapazes de mover os olhos para fixar
um objeto. Somente, quando ficam mais velhas e ganham o controle do movimento de

cabeca € que se torna facil o diagnostico verdadeiro.



Tabelal

Causas de deficiéncia visual cortical na infancia
Anoxia perinatal
Trauma cranioencefélico
Epilepsia
Meningite
Drogas
Hidrocefalia
Doencgas degenerativas

Reabilitacao

Espera-se algum grau de melhora visual, na grande maioria dos casos de
deficiéncia visual cortical. Entretanto, apesar desta recuperagdo, 0S pacientes,
frequentemente, permanecem como deficientes visuais. A DVC congénita, usualmente
causada por hipoxia perinatal, tem um progndstico ruim. A recuperacao varia muito de
paciente para paciente e depende de muitos fatores como causa idade de inicio e tipo e
extensdo da lesado cerebral.

A reabilitacdo tem de basear-se numa avaliacéo criteriosa do paciente. O ambiente
familiar € o que fornece as informacdes mais Uteis e reais sobre a habilidade da crianca
em relacionar-se com o meio ambiente. Este desempenho pode ser obtido por meio de
uma fita de video que permitird a identificacdo de aspectos positivos e negativos. A
avaliacdo da visdo da crianca ndo deve ter como meta a obtencdo de um indice
guantitativo da capacidade visual e sim um indice qualitativo que facilite o treinamento nos
estagios de desenvolvimento subsequentes.

E inegavel o valor da reabilitacio em pacientes portadores de DVC. Ela ndo deve
restringir-se as habilidades visuais, devendo ser mais ampla e realizada por equipes
multidisciplinares. E preciso muito cuidado ao tentar integrar criangcas com DVC em
classes regulares. Isto porque, na escola comum, o0 meio ambiente visual é muito rico, as
apresentacdes sdo muito rapidas, o que impossibilita esta crianca de usar ao maximo o
seu residuo visual (6).

Para finalizar, é preciso que todo oftalmologista tenha sempre em mente que, como
0 prognadstico da DVC é altamente incerto, ele deve sempre permanecer otimista acerca
do potencial da crianca em recuperar alguma visdo e transmitir aos pais este sentimento

de esperanca.
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