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PERSISTENCIA HIPERPLASICA DO VIiTREO PRIMITIVO:
AVALIACAO POR METODOS DE IMAGEM*

Beatriz Mahmud Jacob', Kim-Ir-Sen Santos Teixeira?, Sizenildo da Silva Figueirédo?®,
Bruno Barcelos da Nébrega®

Persisténcia hiperplasica do vitreo primitivo (PHVP) é um desenvolvimento anormal, afetando criancas, re-
sultante da falha de regressé@o do vitreo primitivo e dos vasos hialéides, com proliferacdo de tecido conec-
tivo. A PHVP pode ter trés variacoes: uma anterior, outra posterior e uma terceira com a combinacédo das
duas. Clinicamente manifesta-se como leucocoria (reflexo branco pupilar) em um olho de dimensées redu-
zidas. Esta anomalia é usualmente unilateral e ndo associada com outros achados sistémicos. Leucocoria,
descolamento de retina, pregas retinianas e catarata podem confundir PHVP com outras afeccées oculares
que tém achados semelhantes. Retinoblastoma, catarata congénita, retinopatia da prematuridade e pseudo-
gliomas sdo doencas com achados semelhantes aos da PHVP. A visualizacédo direta dos remanescentes do
sistema vascular hialéide fetal é a melhor evidéncia da lesdao presente, se ndao fosse, muitas vezes impossi-
vel, a fundoscopia, devido a opacidade do tecido. Nestes casos, a visualizacdo indireta, por meio de ultra-
sonografia, tomografia computadorizada e ressonancia magnética, fornece o diagndstico. As imagens ob-
tidas por estes métodos proporcionam, ainda, informacées e diagndstico diferencial com outras doencas,
particularmente com o retinoblastoma. Os autores fazem uma revisao na literatura e apresentam um estudo
iconografico das imagens e achados da PHVP.

Unitermos: Persisténcia hiperpléasica do vitreo primitivo; Leucocoria; Artéria hialéide; Canal de Cloquet.

Persistent hyperplastic primary vitreous: imaging evaluation.

Persistent hyperplastic primary vitreous (PHPV) is a congenital developmental anomaly of the eye that pri-
marily affects premature infants. PHPV results from failure of regression of the embryogenic primary vitre-
ous and hyaloid vasculature, and proliferation of connective tissue. Three types of PHPV may be found:
anterior, posterior and a combination of anterior and posterior. The clinical findings include leukocoria (white
pupillary reflex) and microphthalmic eye. This anomaly is usually unilateral and unassociated with other sys-
temic findings. The differential diagnosis between PHPV and other ocular diseases may be difficult due to
similar features such as leukocoria, detached retina, retinal folds and cataract. Other diseases with similar
features include retinoblastoma, isolated congenital cataract, retinopathy of prematurity and pseudogliomas
or leukocorias. Direct visualization of the remnants of the fetal hyaloid vascular system offers the best evidence
of PHPV. However, diagnosis using the ophthalmoscope is sometimes impossible because of opaque tis-
sues. In this circumstance an indirect visualization by ultrasound, computed tomography or magnetic reso-
nance imaging may be useful. These imaging methods provide valuable information for the differentiation
from other diseases, particularly retinoblastoma. The authors present a review of the literature and an icono-
graphic study of the imaging findings in patients with PHPV.

Key words: Persistent hyperplastic primary vitreous; Leukocoria; Hyaloid artery; Cloquet’s canal.
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e aretina contém o vitreo primério ou pri-
mitivo, constituido principalmente por
uma rede ectodérmica fibrilar associada a
um sistema vascular hial6ide, de origem
mesodérmica, composto pelaartériahial 6i-
de (responsével pela nutrigdo do vitreo),
pelo vaso proprio hialdide e pela tinica
vasculosa lentis (formada por ramos ter-
minais da artéria hial6ide)*. No segun-
do més de gestagdo ocorrem aformacado do
vitreo secundério (correspondente ao vi-
treo adulto) e o inicio datrocados elemen-
tos vasculares do vitreo primitivo®.

O vitreo secundério, composto por uma
substancia aquosa contendo fibras colage-
nas e &cido hialurénico, comega a preen-

cher a cavidade vitrea na 142 semana de
vida do concepto, ocupando sua quase to-
talidade no periodo do quinto ao sexto més
de gestacio . Nestafase, o vitreo primé
rio encontra-se reduzido a um pequeno es-
paco central, em forma de S, denominado
canal de Cloquet, orientando-se desde a
origem do nervo Optico até a porgéo pos-
terior da lente®™,

A persisténcia hiperplésica do vitreo
primitivo (PHVP) ocorre quando falha a
regressdo normal esperada do sistemavas-
cular hialéide, sendo a lesdo basica cau-
sada pelapersisténciade vérias por¢des do
vitreo primitivo e da tunica vasculosa len-
tis, que sofrem hiperplasia devido a uma
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intensa proliferacdo fibrovascular de teci-
do conectivo embriogénico®?4,

A PHVPfai inicia mente caracterizada
por Reese® em 1955, consistindo em uma
afeccdo ndo hereditéria caracterizada por
microftalmia, cémaraanterior rasa, alonga-
mento dos processos ciliares e uma cata-
rata subcapsular posterior, bem como por
proliferacdo fibrovascular que se estende
do cristalino & papilado nervo dptico®. As
criangas af etadas comumente ndo apresen-
tam antecedentes pessoais ou familiares
equivalentes®. N&o ha predilecéo por sexo
e é geralmente detectada em recém-natos
prematuros'®. Costuma ser unilateral, na
maioria dos casos, e cursar com leucoco-
ria (reflexo branco nacarado da pupila),
microftalmia e, por vezes, estrabismo e
nistagmo™®. A bilateralidade, incomum,
ocorre em apenas 11% a 12% dos casos®.

A etiologiapermanece desconhecidana
maioria dos casos, porém a presenca de
algunsrarosrelatos em familiares sugere a
possibilidade de heranca autossdmica do-
minante ou recessiva®. Algunsautorestém
descrito alteragdes neurol dgicas associa-
das, tais como ataxia, microcefalia, hipo-
tonia e hemiparesia em alguns raros casos
de PHVPbilateral®, todaviaaausénciade
achados sistémicos éaregra®®. A PHVP
pode estar associada a malformacfes do
nervo éptico edareting®. Essasmalforma-
¢Oes oculares refletem manifestagdes de
uma doenga mais extensa, como a doenca
de Norrie (degeneracdo 6cul o-acUstico-ce-
rebral progressiva), asindrome de Warburg
(malformagbes congénitas do sistema ner-
vOso central, microftalmia e descolamen-
toderetinauni ou bilateral), adisplasiavi-
treo-retiniana priméria ou outros defeitos
congénitos®.

FORMAS DE APRESENTAGAO
E ASPECTOS DIAGNOSTICOS

A PHVP pode apresentar variagdes em
sua forma de apresentacéo: uma variante
anterior, outraposterior e umaterceira, de-
nominada completa (somatério das duas
primeiras)®*Y, que correspondem, respec-
tivamente, a25%, 12% e 63% dos casosde
PHVP®,

A formamaistipicaéaanterior, naqual
uma placa de tecido conectivo vasculari-
zado esta situado no vitreo, imediatamen-
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te atrés e aderente a lente, conectando-se
perifericamente e tracionando 0s processos
ciliares anormalmente alongados®. A
porcéo anterior da placa pode distender a
capsula da lente e distorcer a sua morfo-
logia*?. Nesta variante, o fundo do globo
fica obscurecido pela massa fibrovascular
retrolental, caracterizando clinicamente a
chamada “mancha de Mittendorf”, fre-
guentemente confundida com catarata
congénita®®.

A forma puramente posterior da PHVP
ocorre em globos com anormalidades con-
finadas a0 segmento ocular posterior, tais
como pregas retinianas, traves e membra
nas vitreas, anormalidades maculares e do
nervo 6ptico®. Nesta variante, uma lesdo
retrolental, a artéria hial6ide e uma trave
de tecido conectivo sdo freglientemente
encontradas na cAmara vitrea, estendendo-
se em todo o trajeto do disco optico™?.
Opostamente a forma anterior, as estrutu-
ras do pdlo ventral do globo estéo poupa-
das, tais como a camara anterior e o cris-
talino®.

Se apenasocorrer reabsor¢ao dapor¢do
anterior da artéria hial 6ide embrionéria, o
tecido fibrovascular remanescente proli-
fera sobre a papila, estendendo-se ventral-
mente a partir do nervo optico até uma
distancia variavel na cavidade vitrea, con-
figurando um aspecto tipico denominado
“papila de Bergmeister” *3,

A combinagéo das apresentacles ante-
rior e posterior éavarianteclinicamaisfre-
qguientemente presente’®, correspondendo
a cerca de dois tercos dos casos de PHVP.

A idade, 0 sexo, alateralidade, aheredi-
tariedade e, em particular, a presenca ou
nao de calcificagbes e o tamanho do globo
ocular podem ser usados como critériosde
diagnostico paraelucidar asdiferentes cau-
sas de leucocoria®?.

A PHVP eo retinoblastoma, tumor ma-
ligno do globo ocular de criancas™®, cor-
respondem as causas mais freqientes de
leucocorianainfancia®. Outras condices
com sinais clinicos similares incluem a
catarata congénitaisolada, aretinopatiada
prematuridade, a doenca de Coats e outras
afeccdes agrupadas sob o termo pseudo-
gliomas ou leucocorias™®.

A identificacdo direta, por meio dafun-
doscopia, do remanescente fetal do siste-
mavascular hial 6ide seriaamelhor evidén-

ciadiagndstica, exceto se ndo fosse quase
impossivel pelapresengade um meio opa
coW, sgjapelafreqiiente hemorragiavitrea,
seja pelo tecido fibrovascular opaco retro-
lental®. Nesses casos pode-se fazer a vi-
sualizagdo indireta pela ultra-sonografia
(US), tomografia computadorizada (TC)
e/ou ressonancia magnética (RM)®,

A deteccdo de achados clinicos ou de
imagem alerta para o apropriado diagnés-
tico e estimam as possibilidades prognoés-
ticas para cada caso?.

ACHADOS DE EXAME FiSICO

Um olho esbranqui ¢ado e de dimensdes
reduzidas é comum. A fundoscopiaocasio-
nalmente permite a observacdo da artéria
hialdide ou de remanescentes dos vasos
hial 6ides proprios’®. Catarata, glaucoma
agudo e uveite podem ser complicagdes da
PHVP, levando a um glaucoma absoluto e
atrofia bulbar (phthisis bulbi)®9,

A catarata é determinadapelapersistén-
cia de fluxo sanguineo e da tUinica vascu-
losa lentis®™®, que inicialmente causam
edema no cristalino. Este edema, associa
do astragdes exercidas pelaplacafibrovas-
cular retrolental sobre o diafragma irido-
cristaliniano, produz caracteristicamente
uma camara anterior rasa e glaucoma de
angulo fechado secundério®.

Hemorragias vitreas de repeti¢ao oca-
sionalmente ocorrem19 e sfo geradas du-
rante as contragOes do tecido fibrovascu-
lar, predispondo ao extravasamento san-
guineo™,

O estiramento dos processos ciliares é
guase patognom®dnico e sinéquias irido-
cristalinianas podem ser observadas em
aguns casos”. Malformagdes retinianas e
descolamento da retina podem estar pre-
sentes™”, sendo este ltimo gerado pela
tragdo da trave fibrovascular no pélo pos-
terior do globo™. Entretanto, desloca-
mentos severos da retina sio raros.

ACHADOS POR METODOS
DE IMAGEM

Ultra-sonografia

A USforneceinformagdesessenciaisao
diagnostico da PHVP por determinar a
presenca da lesdo e sua extensdo a cabeca
do nervo 6ptico™”.
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Ecograficamente, o globo ocular afeta-
do pode parecer menor que o normal 3.
O aspecto tipico é o de um tridngulo hipe-
recogénico cuja base situa-se na face pos-
terior do cristalino, e o dpice, no nivel da
papilaoptica (Figuras 1 e 2). Outros acha-
dosincluem a presenca de tumorag&o eco-
génicaretrolental ou maltiplos ecos intra-
vitreos", causados por hemorragia. Uma
camara posterior ecograficamente normal
pode ser observada, porém é raro®”.

O uso do método Doppler na avaiagdo
dos vasos na PHVP tem sido desencora-

jado deviso asdificuldadestécnicaseane-
cessidade de sedac&o para sua execucao
em pacientes de baixa idade!*”. Porém,
quando realizado em pacientes cooperati-
vosedemaisidade, pode-se observar fluxo

Figura 1. Ecografia do globo ocular direito com
PHVP evidencia lesao triangular hiperecogénica com
a base em aposicéo a face posterior do cristalino e
sua extensao apical terminando no nivel da papila
Optica (seta).

OPLHO/DIREITO
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sanguineo na artéria hial éide persistente.
Este achado ao Doppler, associado a he-
morragiavitrea e auséncia de calcificaco,
évirtual mente patognomadnico de PHV P,

Em todos os casos, aauséncia de calci-
ficagBes intravitreas praticamente permite
descartar o diagndstico de retinoblastoma.
A US também pode excluir malformagdes
retinianas associadas®.

Tomogr afia computadorizada

A TC, nos planos axia e coronal, é de
grande valia, devendo ser administrado
meio de contraste endovenoso, e, em al-
guns casos, obtidas imagens complemen-
tares em decubito lateral. Os achados to-
mograficos comumente observados na
PHVP incluem®?:

a) microftalmia, usualmente detectével,
podendo ser minima ou estar ausente;

b) ausénciade calcificagdes dentro e ao
redor do globo ocular;

¢) aumento generalizado da densidade
da camara vitrea;

d) visuaizacdo de imagem tubular, ci-
lindrica, triangular ou outra discreta den-
sidade intravitrea;

€) realce anormal do tecido intravitreo
na fase pds-contraste endovenoso;

f) @ mudanca de decubito, pode-se ob-
servar ded ocamento gravitacional do nivel
liquido dentro da camara vitrea, refletin-
do fluido serossanguinolento no espago
sub-hial6ide ou no espaco sub-retiniano;

0) alente pode ser pequena ou irregu-
lar e a cAmara anterior pode ser rasa (Fi-
guras 3, 4 e5).

Pacientes com PHVP bilateral podem
apresentar aumento difuso da densidade
do vitreo, com formagéo de nivel liquido-
liquido decubito-dependente e valores ele-
vados de atenuagdo no espago retro-hia 6i-
de (hemorragia)*®. Apds a injecio endo-
venosa do meio de contraste iodado, ocor-
rerealce do vitreo e daporgéo posterior da
lente, revelando deformidade desta®.

AlteracGes involutivas do globo ocular
acometido podem ser acompanhadas por
assimetria 6ssea orbitaria, também mos-
tradas em radiografias simples (Figura 6).

Ressonancia magnética

A RM oferecemaior sensibilidade ees-
pecificidade quanto adiferenciacéo dasdi-
versas afeccles intra-oculares que cursam
com leucocoria, evidenciando anormali-
dadesde simetriae de configuracéo do glo-
bo ocular®. Também pode demonstrar os
Varios aspectos inerentes a PHV B, portan-
to sendo altamente especifica para o diag-
néstico destaentidade?. A especificidade
diagnostica depende da demonstracéo do
baixo sinal daplacafibrovascular retrolen-
tal, em intimaassociagdo com anormalida-
des naconfiguracdo dalente, dentro deum
pequeno globo ocular™?.

A apresentacdo cléssica do remanes-
cente vascular hial 6ide nos exames de RM
inclui umaestruturalinear hipointensanas
seqliéncias ponderadas em T1, estenden-
do-se diretamente da parte posterior da
lente até a papila do nervo 6ptico®™. A
camaravitreacostumaser hiperintensanas
imagens ponderadas em T1 e em T2(12),

Figura 2. Ecografia dos globos oculares direito (A) e esquerdo (B) de um paciente portador de PHVP bilateral. As lesdes hiperecogénicas, de configuragéo tipica,
s&o vistas em ambas as camaras vitreas. O globo ocular esquerdo é um pouco menor que o contralateral.

Radiol Bras 2003;36(3):173-178
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Figura 3. Corte tomografico axial sem injegdo endovenosa do meio de contraste (A) revela estrutura tubular espontaneamente hiperdensa estendendo-se ao longo
da camara vitrea do globo ocular esquerdo, a qual apresenta densidade maior em relagéo a contralateral. Em B, corte tomografico coronal apés injegéo endove-
nosa do meio de contraste mostra a lesdo intravitrea, captante de contraste, determinando aspecto “em alvo” no centro do globo ocular esquerdo.

Figura 4. Corte tomogréfico axial, sem injecdo endovenosa do meio de con-  Figura 5. Corte tomografico axial de um portador de PHVP no globo ocular di-
traste, das drhitas do mesmo paciente da Figura 2 revela lesdes tubulares intra-  reito revela aumento generalizado da densidade intravitrea, lente de configura-
vitreas tipicas da PHVP, bilateralmente (setas). Ambas as camaras vitreas apre-  ¢do arredondada e camara anterior pequena, rasa. Observa-se, ainda, area de

sentam densidade aumentada.

devido ahemorragiaassociadano seu inte-
rior™. A placa retrolental, por ser alta-
mente vascul arizada, pode apresentar real-
ce pelo meio de contraste paramagnético
(gadolinio)? (Figuras 7 e 8).

A configuragdo da lente comumente é
anormal na PHVP (Figura9). Porém, sea
configuragdo dalente é normal, na presen-
¢ade umalesdo retrolental, outro diagnés-
tico deve ser fortemente considerado, tal
como o retinoblastoma*?.

Nos pacientes com PHV P causada pela
doenca de Norrie, a RM revela microftal-
miae hiperintensidade dacamaravitreaem
todas as sequiéncias. Nagqueles com sindro-
me de Warburg h& descolamento bilateral
da retina com hiperintensidade do fluido
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maior densidade de configuracéo triangular (seta), caracteristica de PHVP

Figura 6. Radiografia simples de drbitas em incidéncia antero-posterior revela assimetria volumétrica das
oOrbitas, estando de menor volume a esquerda, cujo globo ocular apresenta PHVP

Radiol Bras 2003;36(3):173-178
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Figura 7. Cortes axiais de ressonancia magnética ponderados em T1 antes (A) e apds (B) injegdo endovenosa do meio de contraste paramagnético. Observa-se
estrutura triangular hipointensa (seta) estendendo-se diretamente da face posterior da lente até a papila do nervo dptico do globo ocular direito (aspecto tipico da
PHVP). Apds a injegao do contraste paramagnético verifica-se realce dessa estrutura.

Figura 8. Cortes axial (A) e coro-
nal (B) de ressonancia magnética
ponderados em T2 revelam estru-
tura triangular hipointensa no cen-
tro da camara vitrea do olho direi-
to determinando aspecto “em alvo”
no plano coronal.

Figura 9. Corte axial de ressonan-
cia magnética ponderado em T2
mostra um globo ocular atréfico e
irregular (microftalmia). O cristalino
tem configuracdo anémala, globo-
sa e uma lesao retrolental preenche
a maior parte do globo ocular.

sub-retiniano na cBmara vitrea. A aparén-
cia de RM na retinopatia do prematuro
pode ser idéntica aos achados da PHV P
O descolamento de retinaque ocorre na
PHV P pode ter dois aspectos. 1) elevagéo
da retina dentro do vitreo a partir do ner-
vo Gptico (lembrando aformaadquiridade
descolamento de retina); 2) elevacdo da
retina a partir de um ponto na parede do
globo ocular, excéntrico ao nervo optico
(lembrando uma prega falciforme ou des-
colamento congénito da retina)®®.

Radiol Bras 2003;36(3):173-178

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O diagndstico diferencial sefaz com as
vérias causas de leucocoria: retinoblasto-
ma, retinopatia da prematuridade, doenca
de Norrie, descolamentos da retina neona
tais, doenca de Coats e toxocariase™.

O retinoblastoma é habitualmente dis-
tinguido da PHVP em virtude da auséncia
decataratae microftalmia®. A presencade
calcificagbes intra-oculares € muito suges-
tivaderetinoblastoma, ocorrendo namaio-

ria dos casos™. Na PHVP no ha calcifi-
cac80®®, exceto nos casos cronicos de
phthisis bulbi.

A TC é superior aRM na deteccéo de
calcificacBes em retinoblastomas™®, porém
0s casos sem calcificagdes nem sempre
s2o facilmente diferenciados da PHVP pela
TC. Em tais circunstancias, a RM é supe-
rior a TC na diferenciacdo entre esses tu-
mores no-calcificados e a PHVPY,

TRATAMENTO

Entre as trés apresentactes da PHVP,
apenas os globos oculares com a variante
anterior tém bom prognéstico funcional,
apds intervencao cirdrgica®. As anorma-
lidades do pélo posterior vigentes nas for-
mas puramente posterior e na combinada
anterior-posterior determinam resultados
pos-cirdrgicos insatisfatorios®.

Na variante anterior da PHVP, se aca-
tarata é branda, o tratamento da ambliopia
e arealizagdo de exames clinicos freqiien-
tes podem ser o suficiente. Se a catarata é
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densa e ndo ha marcada microftalmia, are-
tirada dalente pode ser atil Y. A implan-
tacdo de lentes intra-oculares pode ser uma
opcao benéfica e favoravel para o manegjo
de criancas com PHVP unilateral .

Na variante posterior, o tratamento ci-
rurgico deve ser evitado, devido ao ato
risco de descolamento de retina®.

A intervencdo da HPV P, em suaforma
completa (anterior e posterior), consiste
em ablacdo da parte plana do cristalino
com vitrectomiaem um mesmo tempo ope-
ratorio, associado acoagulacdo e seccdo da
artéria hial6ide. Esta é benéfica em todos
0S casos porque evitao surgimento de com-
plicagdes, tais como glaucoma neovascu-
lar, hemorragias intravitreas repetidas e
phthisis bulbi®.

CONCLUSOES

A associagao de umaacuradaavaliacdo
clinica com os exames de imagem fornece
subsidios suficientes para um diagndstico
preciso daPHVP. Aslimitagbes de cadaum
dos métodos diagnosticos reforcam aim-
portancia da complementacéo entre eles,
objetivando reduzir as chances de erros de
avaliacdo e, consegiientemente, condutas
inadequadas. Por isso, a difusdo dos pa-
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drbes de apresentacdo da PHVP por mé-
todos de imagem torna-se relevante entre
médicos radiol ogistas e oftalmologistas.
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