
Introdução 

  A síndrome de Axenfeld-Rieger (SAR) trata-se de uma 
condição genética autossômica dominante caracterizada por 
disgenesia do segmento anterior e anormalidades 
sistêmicas1 . Axenfeld caracterizou a anomalia em 1920 2, 
complementado por Rieger em 1935 3. A anomalia pode ser 
associada a achados sistêmicos 4,5, como defeitos ósseos 
dentais faciais, incluindo maxilar hipoplasia, anormalidades 
umbilicais ou envolvimento da hipófise. 

Objetivo
  
  Descrever a importância da análise sistêmica e 
multidisciplinar na abordagem dos pacientes com Síndrome 
de Axenfeld-Rieger (SAR) por meio da descrição de um caso 
clínico atendido no Serviço de Glaucoma Professor Nassim 
Calixto do Hospital São Geraldo/ Hospital das Clínicas da 
Universidade Federal de Minas Gerais. 

Relato de Caso 

   Paciente L.E.N.F, sexo feminino, 10 anos. Encaminhada 
para avaliação no setor de Glaucoma do Hospital São 
Geraldo devido a diagnóstico de SAR. Em uso tópico no 
bilateral de Travoprosta, Timolol, Brimonidina e Dorzolamida. 

  Apresenta Hipoplasia Hipofisária e Hipotireoidismo Central, 
em uso sistêmico de Levotiroxina e Somatropina. 
Acompanhada pela equipe de Baixa Visão Infantil, 
Endocrinologia Pediátrica, Genética, Nutrição Fisioterapia e 
Terapia Ocupacional. 

  Ao exame oftalmológico, Acuidade Visual sem correção de 
20/25 parcial no Olho Direito (OD) e Percepção Luminosa no 
OE. Pressão Intra Ocular de 24 mmHg e 38 mmHg. 

  À biomicroscopia bilateralmente ( figuras 1 e 2), 
observa-se embriotóxon posterior, intensa hipoplasia do 
estroma iriano, corectopia com sinéquias posteriores, 
fácica. 

  

     

  

  Fig. 2 - a) Biomicroscopia do OE em iluminação direta difusa e 
b) em iluminação indireta em campo vermelho. Notam-se 
sinéquias posteriores.

 Diante da puericultura, identificou-se baixo ganho 
pôndero-estatural, além da dificuldade de realização de 
algumas atividades de vida diária. 

 Dessa maneira, a paciente foi encaminhada para o  
acompanhamento multiprofissional especializado. À partir da 
identificação dessa patologia de acometimento sistêmico  
iniciaram-se as devidas medidas de reabilitação e reintegração. 

Conclusão

   A SAR é uma doença rara de acometimento sistêmico. O seu 
diagnóstico precoce e manejo especializado melhoram 
significativamente a qualidade de vida dos pacientes. 
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A IMPORTÂNCIA DO ACOMPANHAMENTO 

MULTIDISCIPLINAR NA SÍNDROME DE AXENFELD-RIEGER

Fig. 1 - Biomicroscopia de segmento anterior do OD 
utilizando-se a técnica de iluminação direta difusa. 
Nota-se intensa hipoplasia do estroma da íris, 
corectopia em olho fácico.

  Gonioscopia bilateral com linha de Schwalbe proeminente com 
traves de estroma iriano hipoplásico. 

  Fundoscopia evidenciando no OD papila rósea, com relação 
escavação/dicsco 0.6 por 0.6 com notch temporal inferior. No OE, 
papila pálida com escavação total proeminente.

  Indicada Trabeculectomia bilateral, inicialmente no OE. 
Orientada suspensão de Brimonidina.


