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RESUMO
Introdugao: As cataratas sao consideradas uma das principais causas de cegueira evitavel em idade pediatrica. O progndstico visual
destas criangas depende de uma abordagem terapéutica atempada, sendo fundamental o conhecimento da sua epidemiologia para a
implementacao de programas de prevencao primaria e diagnostico precoce das cataratas.
Material e Métodos: Analisamos os processos clinicos de doentes com cataratas diagnosticadas em idade pediatrica, nos ultimos 12
anos, no Hospital Pedro Hispano, Porto.
Resultados: Foram diagnosticados 42 casos de cataratas pediatricas, com igual distribuigdo em ambos os géneros. A média etaria no
momento do diagndstico foi de seis anos e em 64,3% das criangas, as cataratas eram bilaterais. A manifestagéo clinica mais comum
foi a diminuigdo da acuidade visual (36,8%) seguida pela leucocéria (26,3%). A etiologia idiopatica foi a mais frequente (59,5%), e
houve predominio das cataratas do tipo nuclear (32,5%). As cataratas associaram-se a doencas sistémicas em 23,8% dos casos e a
outras anomalias oculares em 33,3% das criangas. Relativamente ao tratamento, 47,6% das criancas foram submetidas a cirurgia. As
complicagbes pos-operatorias registaram-se em 35% das criancas, sendo a opacificagéo da capsula posterior a mais comum (25%).
Discussao: A descrigdo de 42 casos reflete, provavelmente, a baixa prevaléncia das cataratas nesta idade. Apesar das limitagdes
inerentes a uma amostra pequena, o perfil epidemiolégico das cataratas pediatricas, neste hospital, apresenta caracteristicas similares
as descritas na literatura.
Conclusao: O elevado numero de cataratas de etiologia idiopatica observado a nivel global e neste estudo, em particular, constitui um
desafio ao planeamento de estratégias de prevencéao.
Palavras-chave: Adolescente; Crianca; Catarata/epidemiologia; Catarata/etiologia; Extracdo de Catarata

ABSTRACT
Introduction: Cataracts are a major cause of preventable childhood blindness. Visual prognosis of these patients depends on a prompt
therapeutic approach. Understanding pediatric cataracts epidemiology is of great importance for the implementation of programs of
primary prevention and early diagnosis.
Material and Methods: We reviewed the clinical cases of pediatric cataracts diagnosed in the last 12 years at Hospital Pedro Hispano,
in Porto.
Results: We identified 42 cases of pediatric cataracts with an equal gender distribution. The mean age at diagnosis was 6 years and
64.3% of patients had bilateral disease. Decreased visual acuity was the commonest presenting sign (36.8%) followed by leucocoria
(26.3%). The etiology was unknown in 59.5% of cases and there was a slight predominance of nuclear type cataract (32.5%). Cataract
was associated with systemic diseases in 23.8% of cases and with ocular abnormalities in 33.3% of cases. 47.6% of patients were
treated surgically. Postoperative complications occurred in 35% of cases and posterior capsular opacification was the most common
(25%).
Discussion: The report of 42 cases is probably the result of the low prevalence of cataracts in this age. Although the limitations of
our study include small sample size, the profile of children with cataracts in our hospital has characteristics relatively similar to those
described in the literature.
Conclusion: Given the high proportion of idiopathic pediatric cataracts, prevention of the disease remains a challenge worldwide.
Keywords: Adolescent; Cataract/epidemiology; Cataract/etiology; Cataract Extraction; Child

INTRODUGAO

As cataratas sao consideradas uma das principais cau-
sas de cegueira evitavel em idade pediatrica. Estima-se
que a nivel mundial, existam 200 000 criangas cegas devi-
do a cataratas.’

Entre as principais causas de cataratas nas criangas,
incluem-se fatores genéticos, doengas metabdlicas e in-
fegdes intra-uterinas. Podem também ser secundarias a
traumatismo ou iatrogénicas (farmacos, radioterapia, la-
serterapia, etc.). Nos paises desenvolvidos, a maioria das
cataratas pediatricas sdo idiopaticas."?

O periodo critico do desenvolvimento visual ocorre

nos primeiros anos de vida, pelo que a perda da nitidez da
imagem retiniana durante este periodo, ira conduzir a uma
ambliopia irreversivel.3* O défice visual pode, contudo, ser
reversivel se as medidas terapéuticas apropriadas forem
tomadas no periodo de plasticidade sensorial.

O diagndstico e tratamento atempados sdo a chave
para evitar sérias complicagdes. O conhecimento das ca-
racteristicas epidemiolégicas e clinicas das cataratas em
idade pediatrica, pode contribuir para aperfeicoar a sua
abordagem, favorecendo, em particular, o seu diagnéstico
precoce e, consequente, melhoria do progndstico visual.

1. Servigo de Oftalmologia. Hospital Pedro Hispano. Matosinhos. Portugal.
4 Autor correspondente: Jorge Moreira. jorgemoreira.fm@gmail.com
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MATERIAL E METODOS

Efetuamos um estudo retrospetivo, através da revisédo
dos processos clinicos de doentes com cataratas diagnos-
ticadas em idade pediatrica (0 - 18 anos), no periodo com-
preendido entre 2004 e 2016, no Hospital Pedro Hispano,
Matosinhos.

Analisamos as seguintes variaveis clinicas: género, ida-
de no momento do diagndstico, manifestagédo clinica, la-
teralidade, morfologia, etiologia da catarata, presenga de
outras anomalias oculares e sistémicas, antecedentes fa-
miliares de cataratas, periodo de seguimento e tratamento
efetuado. No caso de intervengéo cirurgica, foram avalia-
dos os seguintes parametros: idade aquando a cirurgia, pe-
riodo de tempo entre o diagndstico e a cirurgia, complica-
¢Oes intra-operatorias e pds-operatérias, e acuidade visual
pré e poés-operatoria.

Foi efetuada anadlise estatistica dos dados utilizando o
programa SPSS versdo 21. As variaveis categoricas foram
descritas através de frequéncias absolutas (n) e relativas
(%). As variaveis continuas foram descritas como média
+ desvio padrdo. Foi usado o teste de independéncia do
Qui-quadrado para analisar a associagdo entre variaveis
categoricas. Quando mais de 20% da frequéncia esperada
de células da tabela de contingéncia relativa a analise de
associagao de duas categorias foi inferior a 5, utilizou-se o
teste exato de Fisher. Foi considerado um nivel de signifi-
cancia de 0,05.

RESULTADOS

No periodo compreendido entre 2004 e 2016 foram
diagnosticadas 42 cataratas pediatricas (69 olhos), corres-
pondentes a 21 criangas do género masculino (50%) e 21
criangas do género feminino (50%).

A média etaria no momento do diagnoéstico foi de 6 +
4,9 anos (2 dias - 17 anos). A média de idades no género
masculino foi ligeiramente superior a do género feminino,
respetivamente, 7 £ 5,4 e 5 + 4,3 anos (Tabela 1).

Em relacdo a lateralidade, 27 criangas (64,3%) apre-
sentavam cataratas bilateralmente. A propor¢do de cata-
ratas unilaterais/bilaterais foi de 1:1,8. Entre as cataratas
bilaterais, verificou-se um ligeiro predominio do género
masculino, enquanto, no grupo das cataratas unilaterais,
houve predominio do género feminino, contudo, a diferenga
nao foi estatisticamente significativa. Nao se encontraram
resultados estatisticamente significativos quanto ao olho
esquerdo (OE) ou olho direito (OD) nos casos das catara-
tas unilaterais (8/15 criangas tinham catarata no OE e 7/15

no OD). Também, ndo se verificaram diferengas na distri-
buicao etaria relativamente a lateralidade da catarata.

A manifestagéo clinica mais comum foi a diminuigao da
acuidade visual (36,8%), seguida da leucocoria (26,3%).
Em 23,7% dos casos, as cataratas foram detetadas em
consulta de rotina. Os disturbios dos movimentos oculares
foram o primeiro sinal em 13,2% das criangas (nistagmo
em 5,3% e estrabismo em 7,9%, todos do tipo convergen-
te). Em quatro processos clinicos nao foi possivel obter
informacao referente a forma de apresentagéo clinica da
catarata (Tabela 2).

A etiologia idiopatica foi a mais frequentemente obser-
vada (59,5%). Em 19% das criangas (n = 8) a catarata as-
sociou-se a sindromes genéticos ou doengas metabolicas:
duas criangas com trissomia 21, uma crianga com sindro-
me Noonan, uma com esclerose tuberosa, uma com distro-
fia muscular de Duchenne, uma com diabetes mellitus tipo
1, uma crianga com doenga de Fabry e uma crianga com
sindrome polimalformativo néo classificado. Duas criangas
desenvolveram cataratas secundarias a corticoterapia oral
cronica no contexto de doenga sistémica (artrite reuma-
téide juvenil). Num caso houve exposigdo a substancias
quimicas durante a embriogénese (alcoolismo), um caso
associou-se a persisténcia da vasculatura fetal, e registou-
-se um caso devido a embriopatia por rubéola. Em quatro
casos, as cataratas foram hereditarias (9,5%). O padrao de
heranca foi autossémico dominante em trés dessas crian-
¢as e autossomico recessivo na outra crianga (Tabela 2).

No que concerne a morfologia da catarata, a mais co-
mum foi a nuclear (32,5%), seguida pela catarata polar
(25%; correspondentes a oito criangas com catarata po-
lar anterior e duas posteriores) e subcapsular posterior
(22,5%). Outras morfologias menos comuns estéo regista-
das na Tabela 2.

N&o se encontraram diferengas estatisticamente signifi-
cativas em relagao a etiologia e lateralidade, nem em rela-
¢ao a etiologia e morfologia das cataratas.

Em 14 criancas (33,3%) as cataratas associaram-se a
outras anomalias oculares, tendo a microftalmia sido a mais
frequentemente encontrada (21,4%), seguida pela ectopia
pupilar (14,3%), microcérnea (14,3%), glaucoma congéni-
to (14,3%), coloboma (7,1%), lenticone posterior (7,1%),
aniridia (7,1%), persisténcia da vasculatura fetal (7,1%) e
persisténcia da membrana pupilar (7,1%).

As cataratas associadas a outras anomalias oculares
foram predominantemente unilaterais (61,5%; p < 0,05).

Tabela 1- Distribuicdo das criangas com cataratas de acordo com a faixa etaria

Masculino Feminino Total
Faixa etaria n (%) n (%) n (%)
<1ano 5(11,9) 7 (16,7) 12 (28,6)
1-6anos 5(11,9) 3(7,1) 8(19,0)
7 -10 anos 6 (14,3) 8 (19,0) 14 (33,3)
> 10 anos 5(11,9) 3(7,1) 8 (19,0)
Total 21 (50) 21(50) 42 (100)
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Tabela 2 - Caracterizagédo das cataratas pediatricas de acordo com
a manifestagéao clinica, etiologia e morfologia

Tabela 3 - Intervalo de tempo entre o diagndstico de catarata e a
cirurgia

Total Total
Variavel n (%) Periodo de tempo n (%)
Manifestagao clinica <1 més 5(25,0)
Diminuicao da acuidade visual 14 (36,8) 1 -3 meses 4 (20,0)
Leucocéria 10 (26,3) 3 -12 meses 6 (30,0)
Estrabismo 3(7,9) > 12 meses 5(25,0)
Nistagmo 2 (5,3)
Consulta de rotina 9 (23,7) e a intervencao cirurgica.
Desconhecido 4 Foram submetidas a cirurgia de implante primario de
Etiologia lente intra-ocular (LIO), 13 criangas (65%). As sete criangas
que ficaram afaquicas, apresentavam cataratas bilaterais e
Idiopatica 25(59.9) a data da cirurgia, tinham idade inferior a dois anos (mé-
Sindromes genéticos e doencgas metabdlicas 8 (19,0) dia etaria: seis meses; idades compreendidas entre 23 dias
Hereditaria 4(9,5) e 22 meses). Entre aquelas, quatro foram posteriormente
Corticoterapia sistémica 2 (4,8) submetidas a colocagdo de implante secundério de LIO. A
Exposicio a substancias quimicas 1(2.4) média de idades aquando a cirurgia de implante secundario
de LIO foi de quatro anos, e em média, a cirurgia ocorreu
Rubéola 1(2,4) ) o
3,5 anos apds a cirurgia a catarata.
Persisténcia de vasculatura fetal 1(2,4) Ndo se registaram complicagdes intra-operatorias.
Morfologia As complicagbes pos-operatdrias ocorreram em 35% das
Nuclear 13 (32,5) criangas, sendo que a opacificagdo da capsula posterior foi
Polar 10 (25,0) a mais frequente, ocorrendo num total de cinco criangas
Subcapsular 9 (22,5) (25%).~ Aq'uela cornphcagao c?correu em todas :.as cnangas
que nao tinham sido submetidas a capsulotomia posterior
Mista 3(7.5) primaria. Estas criangas tinham a data da cirurgia, em mé-
Lamelar 2(5,0) dia 9,5 anos de idade, e foram orientadas para realizagéo
Total 1(2,5) de capsulotomia com laser YAG, em média, 14 meses (2-
Cerulea 1(2,5) 24 meses) apOs a primeira cirurgia. As outras complica-
Sutural 12.5) ¢Oes incluiram sinéquias posteriores (n = 1) e um caso de
. glaucoma secundario afaquico. O glaucoma ocorreu numa
Desconhecida 2

Relativamente ao tratamento, foram submetidas a inter-
vengao cirurgica, 20 criangas (33 olhos) correspondentes
a 12 (60%) criangas do género masculino e oito (40%) do
género feminino.

Entre as criangas tratadas cirurgicamente, sete (35%)
apresentavam cataratas unilaterais e 13 (65%) tinham ca-
taratas bilaterais.

A média etaria aquando a cirurgia foi de 5,5 + 5 anos
(23 dias - 13,5 anos). No grupo das cataratas unilaterais, a
média etaria foi de 8 + 4,8 anos e nas cataratas bilaterais
foi de 4 £ 4,5 anos.

O intervalo de tempo que mediou entre o diagndstico
de cataratas e a realizagdo da cirurgia foi de 10,5 + 16,8
meses (4 dias - 73 meses) (Tabela 3). As cataratas unila-
terais foram operadas, em média 6,8 + 5,9 meses apds o
diagndstico, e as bilaterais, 12,6 + 20,4 meses. No caso
das cataratas bilaterais, o periodo de tempo entre a cirurgia
do primeiro e segundo olho, foi em média de dois meses
(sete dias - nove meses).

Nao houve diferenca estatisticamente significativa en-
tre os grupos unilateral e bilateral, nomeadamente, no que
concerne ao numero de criangas operadas, idade no mo-
mento da cirurgia ou intervalo de tempo entre o diagnéstico

crianga de trés anos com cataratas bilaterais associadas
a microftalmia, e submetida a cirurgia aos trés meses de
idade.

Entre as criangas submetidas a tratamento cirurgico,
obtivemos informacao referente a acuidade visual pré-ope-
ratéria em 13 criangas, tendo a média da melhor acuidade
visual corrigida (MAVC) pré-operatéria sido de 0.3 + 0.2. A
data da ultima consulta, obtivemos dados da MAVC de 18
criangas, correspondendo a 0.6 + 0.4. A média da MAVC
foi inferior nas criangas com cataratas unilaterais (0.3 + 0.1
nas unilaterais € 0.8 + 0.1 nas bilaterais).

O periodo médio de seguimento do total das 42 crian-
¢as foi de 6 + 3,6 anos e, no caso especifico, das 20 crian-
¢as sujeitas a tratamento cirdrgico, foi de 7 + 3,5 anos apds
a realizacao da cirurgia.

DISCUSSAO

Estima-se que existam 1,5 milhées de criangas cegas
em todo o mundo, e que a maioria destas se deva a causas
preveniveis." Entre as principais causas de cegueira trata-
vel em idade pediatrica, estdo as cataratas.

A nivel mundial, a prevaléncia de cataratas pediatricas
é de 1 a 15/10 000 criangas." Esta ampla margem deve-se
a diferencgas relativas a metodologias, definicdo de caso e
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grupos etarios considerados, para além das verdadeiras di-
ferengas entre populagdes. Na Europa, a prevaléncia das
cataratas varia entre 2,2 a 4,0/10 000 criangas." Em Por-
tugal, estima-se que existam um total de 170 000 pessoas
com cataratas, havendo 35 000 cegos por esta doenga,
contudo, ndo existem dados, no que concerne especifica-
mente as criangas.®

A perda de visdo por cataratas em idade pediatrica,
para além de causar sérias implicagcdes no desenvolvimen-
to psicomotor e qualidade de vida da crianga e familiares,
acompanha-se de consideravel repercussdo socioecono-
mica, tornando-se assim, um problema de saude publica.

Pela gravidade do problema, a Organizagdo Mundial de
Saude (OMS) em parceria com a Agéncia Internacional de
Prevencéo da Cegueira (IABP), desenvolveram a iniciativa
‘Visao 2020’ cuja prioridade consiste na eliminagao da ce-
gueira passivel de prevengao até ao ano 2020.6 Nesse am-
bito, e para melhor definir as estratégias de atuagéo deste
tipo de programas, importa conhecer a realidade epidemio-
I6gica de cada pais.

Neste trabalho avaliamos as caracteristicas epidemio-
I6gicas, clinicas e tratamento das cataratas diagnosticadas
em idade pediatrica no nosso hospital, nos ultimos 12 anos.
Foram estudadas 42 criangas, tendo-se observado igual
distribuicdo das cataratas em ambos os géneros.

Os resultados da andlise da lateralidade da catarata
sdo similares a outros estudos.”® Verificou-se um predomi-
nio das cataratas bilaterais (64,3%) e entre as cataratas
unilaterais a distribuigéo foi similar para ambos os olhos.

No que concerne a manifestagéo clinica, a diminuigéo
da acuidade visual foi o sintoma mais comum (33,3%). Esta
observacao era expectavel, tendo em conta o facto da mé-
dia etaria na altura do diagndstico ter sido de seis anos,
portanto, criangas capazes de verbalizar queixas.

Multiplos fatores podem contribuir para a formagéo da
catarata, mas em muitos casos é dificil determinar a causa.
A analise da etiologia mostrou que as cataratas idiopaticas
foram as mais comuns (59,5%). Estes dados estdo de acor-
do com outros estudos.?’° As cataratas hereditarias ocor-
reram em 9,5% dos casos, e 0 modo de transmisséo foi
predominantemente autossomico dominante. Na literatura
a prevaléncia de cataratas hereditarias varia entre 6,8-29%
dos casos.”® Apesar de estarem descritos casos com pa-
drdo de heranga autossomico recessivo ou ligado ao X, o
mais frequentemente observado é o autossémico dominan-
te.

As cataratas podem ocorrer de forma isolada ou asso-
ciadas a sindromes ou doencas metabdlicas. Neste estu-
do, as cataratas associaram-se a doencas sistémicas em
23,8% das criangas, sendo bilaterais em 80% dos casos,
o que esta de acordo com a literatura.’ Entre as crian-
¢as com sindromes genéticos, predominou a sindrome
de Down. Noutros estudos, a ocorréncia de cataratas em
criangas com sindrome de Down variou entre 1% - 13%.8™

Como era esperado e, em virtude da implementacéo da
imunizacgao da rubéola no Plano Nacional de Vacinacao, as
cataratas devido a infeg&o intrauterina por rubéola foram

raras (apenas um caso).

As cataratas pediatricas, de um modo geral, exibem um
amplo espetro de apresentagcao morfolégica que pode va-
riar desde uma opacidade punctiforme a uma opacidade
total do cristalino. A opacidade do cristalino pode afetar so-
mente o nucleo ou, em alternativa, o cortex circundante ao
nucleo pode tornar-se opaco, enquanto noutros doentes,
a capsula é anormal, traduzindo-se numa opacificagdo da
lamela cortical.’? Esta heterogeneidade fenotipica pode di-
ficultar a classificagdo morfologica. Adicionalmente, existe
a possibilidade de coexistirem diferentes morfologias. No
nosso estudo, as cataratas nucleares e polares foram as
mais frequentemente observadas. Estes dados estdo em
consonancia com outros estudos.™

A morfologia ou a lateralidade das cataratas pediatri-
cas podem ser indicativas da sua etiologia,” no entanto, no
nosso estudo ndo encontramos diferengas estatisticamente
significativas, quando analisadas aquelas variaveis.

As anomalias oculares associadas as cataratas estive-
ram presentes em 33,3% dos casos, e predominaram no
grupo das cataratas unilaterais. Estes achados estdo em
concordancia com a literatura.®'*'* A microftalmia foi a ano-
malia mais comum, caracteristica que dificulta a cirurgia e
posterior reabilitagcdo visual, e consequentemente, é fator
de mau progndstico visual.'®

As caracteristicas anatomofisiologicas, especificas do
olho da crianga, tornam a abordagem das cataratas em ida-
de pediatrica complexa e desafiante. Para além de serem
mais pequenos, os olhos das criangas possuem uma es-
clera mais fina e menos rigida, uma maior elasticidade da
capsula, maior presséo do vitreo, alteragdes na curvatura
corneana e maior predisposi¢ao para inflamagéo pds-ope-
ratoria. Para além disso, ha crescimento gradual do olho,
e que é especialmente rapido nos primeiros 18 meses de
vida.'s"7

O momento cirdrgico e adequada reabilitagdo visual
sédo fundamentais para evitar a ambliopia irreversivel. A
abordagem da catarata vai depender de varios fatores, in-
cluindo, grau de compromisso da fungao visual, idade da
crianga, lateralidade, tamanho, localizagdo e morfologia da
catarata, e anomalias oculares ou sistémicas concomitan-
tes.'® A privacdo sensorial causada pela catarata nos pri-
meiros meses de vida é considerada critica, pelo que, uma
catarata visualmente significativa, deve ser removida logo
que possivel.'®

E importante que a técnica cirurgica promova e man-
tenha a transparéncia do eixo visual. Atualmente, o proce-
dimento cirurgico mais frequentemente adotado na cirur-
gia da catarata pediatrica consiste na facoaspiragdo com
capsulotomia posterior primaria com ou sem vitrectomia
anterior.?® A cirurgia de implante primario de LIO tem tido
aceitagdo crescente mesmo para criangas mais pequenas.
A escolha da LIO pode, contudo, constituir um desafio, par-
ticularmente, em idade inferior aos dois anos, em virtude
das mudangas do estado refrativo, inerentes ao olho pe-
diatrico em crescimento, e risco acrescido de complicagdes
associadas.?"?2
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Para além das dificuldades intra-operatérias, as com-
plicagbes pos-operatdrias sdo mais comuns nas criangas,
devido a maior resposta inflamatdria. A opacificacdo secun-
daria do eixo visual é a complicagdo mais frequentemente
observada.? De facto, a opacificagdo da capsula posterior,
na auséncia de capsulotomia posterior primaria, parece ser
universal, particularmente, em criangas com idade inferior
a quatro anos.?*

No presente estudo, as complicacdes pos-operatorias
ocorreram em 35% dos casos, sendo que a opacificagcao da
capsula posterior foi a mais comum (25%). Estes dados séao
similares a outros estudos.?>? O glaucoma secundario é a
complicagdo mais temida da cirurgia a cataratas pediatri-
cas, especialmente, nas criangas submetidas a cirurgia nos
primeiros meses de vida, pelo que estas criangas devem
ser seguidas com regularidade. Adicionalmente, a presen-
¢a de microftalmia € também fator de risco do glaucoma.?”
Neste estudo, apenas se registou um caso de glaucoma
secundario. A crianga tinha sido submetida a cirurgia de ca-
taratas aos trés meses de idade e apresentava microftalmia
associada. Foi posteriormente, orientada para tratamento
médico-cirurgico dirigido ao glaucoma.

Os resultados visuais das criangas submetidas a cirur-
gia da catarata foram globalmente satisfatorios, com 50%
das criancas obtendo a data da ultima consulta, um valor
de melhor acuidade visual corrigida igual ou superior a 0.6.

CONCLUSAO

As cataratas pediatricas permanecem uma causa im-
portante e potencialmente tratavel de cegueira infantil. Ape-
sar dos avangos nas técnicas e equipamentos cirurgicos
desenvolvidos nos ultimos anos, o sucesso terapéutico
depende principalmente de uma abordagem atempada. O
diagndstico precoce é, assim essencial, e 0 exame ocular
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