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RESUMO

Descrever as alterações eletrofuncionais em um caso raríssimo da Doença de Oguchi. Paciente do sexo feminino, italiana de 17 anos
de idade se queixava de cegueira noturna. A resposta escotópica de bastonetes, do ERG era não registrável. A resposta escotópica
ao estímulo branco forte demonstrava uma diminuição de amplitude da onda B. As respostas ao flicker de 30Hz e ao EOG eram
dentro dos limites da normalidade. Era presente o fenômeno de Mizuo-Nakamura. Os exames eletrofuncionais são muito importan-
tes no diagnóstico de certeza da doença de Oguchi. É nítida, no presente caso, a discordância entre EOG e ERG. Considerando a
função dos bastonetes, as respostas normais do EOG contrastam com a ausência de respostas dos bastonetes em condições
escotópicas no ERG. Mais estudos são necessários para entender o complexo mecanismo eletrofuncional dessa doença e melhor
definir a origem dos componentes sensíveis à luz do EOG.
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Relatos de casos

ABSTRACT

To describe the electrophysiological alterations in a very rare case of Oguchi's disease. A 17-year-old italian girl complaining of night
blindness underwent complete ophthalmological exams, including electrophysiological tests. Rod responses were nondetectable in full-
field electroretinogram (ERG). The photopic ERG funtions, including the 30 Hz flicker ERG response was normal, while the scotopic
b-wave was diminished in amplitude. The electrooculography (EOG) ratios within the normal range were 208% in the right eye and
222% in the left eye. The Mizuo-Nakamura phenomenon was present. The electrophysiological tests are important tools in Oguchi's
disease diagnosis. In the present case, it's clear the non correspondance between EOG and ERG. Considering the rod function, the
normal EOG ratio contrast with non-detectable rod ERG responses. More studies are necessary to understand the compless electrofuntional
mecanism of the disease helping to understand the origin of the light-sensitive component of the EOG.
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INTRODUÇÃO

Existem três formas de cegueira noturna estacionária (CNE):
cegueira noturna congênita estacionária(CNCE), fundus
albipunctatus e doença de Oguchi.

A doença de Oguchi é uma forma rara, congênita,
autossômica recessiva de CNE, caracterizada por uma peculiar
descoloração acinzentada ou verde-amarelada do fundo do olho
1, que reverte à normalidade após uma prolongada adaptação
ao escuro (fenômeno de Mizuo-Nakamura)(2).

Pacientes com doença de Oguchi podem ser classificados
em dois tipos, dependendo da morfologia da curva de adaptação
ao escuro1. No tipo I, a adaptação dos bastonetes é
marcadamente lenta. Nesse caso, a função se recupera totalmente
após horas de adaptação ao escuro e os traçados são normais ou
discretamente alterados. No tipo II, a adaptação de bastonetes
não é evidenciada, a alteração da retina é menos evidente e o
fenômeno de Mizuo pode ser ausente.

As alterações eletrofuncionais são muito importantes no
diagnóstico de certeza na doença de Oguchi. Os exames de
eletrorretinograma e eletro-oculograma ajudam a entender o
complexo mecanismo dessa doença.

O objetivo deste trabalho é descrever as alterações
eletrofuncionais em um caso raríssimo da doença de Oguchi.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, branca, italiana de 17 anos de
idade se queixava de cegueira noturna. Negava doenças sistêmicas
ou outros antecedentes pessoais. A paciente foi submetida a exa-
me oftalmológico completo, incluindo exames eletrofuncionais na
Universidade la Sapienza em Roma no ano de 2007.  O
eletrorretinograma de campo total foi realizado com o aparelho
da Metrovision (MONPAK3 Moniteur Ophtalmologique -
Electrophysiologie visuelle). Os estímulos utilizados foram os pa-
dronizados pela ISCEV: resposta de bastonetes (luz branca fraca
em condições escotópicas), resposta máxima (luz branca forte em
condições escotópicas), potencial oscilatório, resposta de cones (luz
branca forte em condições fotópicas), e flicker de 30 Hz. O eletro-
oculograma, de oscilação lenta, foi realizado com o aparelho da
Biomedica Mangoni BM6000-MAXI. O paciente foi pré-adapta-
do por um período de 15 minutos.

A acuidade visual era de 20/20 nos dois olhos. Os exames
de biomicroscopia e tonometria eram normais. No exame
fundoscópico, evidenciava-se o aspecto amarelo metálico, com
vasos de coloração acentuada (figura 1).

No ERG, a resposta de bastonetes (luz branca fraca em
condições escotópicas), não era registrável(figura 2A). A res-
posta máxima (luz branca forte em condições escotópicas) de-
monstrava uma diminuição de amplitude da onda b (Figura 2B).

O potencial oscilatório era alterato (figura 2C). As respostas
fotópicas (figura 2D) e ao flicker de 30Hz (figura 2E) eram den-
tro dos limites da normalidade. A resposta do eletro-oculograma
(EOG) era de 208%, no olho direito, e de 222%, no olho esquer-
do (Figura 2F). Era presente o fenômeno de Mizuo-Nakamura.

Figura 1: A retinografia documenta o aspecto amarelo metálico com
vasos de coloração acentuada, típica da doença de Oguchi.

Figura 2 : A) A resposta de bastonetes (luz branca fraca em condi-
ções escotópicas), não era registrável;
B) A resposta máxima (luz branca forte em condições escotópicas)
demonstrava uma diminuição de amplitude da onda B; C) Resposta
do potencial oscilatório;
D e E) A resposta fotópica e ao flicker de 30Hz era dentro dos limi-
tes da normalidade; F) EOG dentro dos limites da normalidade em
ambos os olhos
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COMENTÁRIOS

A doença de Oguchi é uma forma de CNE muito rara. No
Brasil, poucos casos foram descritos(2). Talvez a mais relevante
característica da resposta elétrica na Doença de Oguchi seja a



190

falta de correspondência entre a sensibilidade visual e a ampli-
tude da onda B, apesar dos traçados escotópicos se normaliza-
rem geralmente após 4 horas de adaptação ao escuro; a onda b
permanece muito reduzida(4).

No exame fundoscópico, evidenciava-se o aspecto amare-
lo metálico, típico da doença de Oguchi (5,6). O fenômeno de
Mizuo-Nakamura era presente (2,5,6) e a adaptação dos bastonetes
era marcadamente lenta, tratando-se, provavelmente, de uma
doença de Oguchi tipo I. É importante ressaltar que os fenôme-
nos de Mizuo-Nakamura, verificados no fundo do olho, e a curva
de adaptação ao escuro podem não se correlacionar (4).

No ERG, a resposta de bastonetes (luz branca fraca em
condições escotópicas), era não registrável e a resposta máxima
(luz branca forte em condições escotópicas) demonstrava uma
diminuição de amplitude da onda B, concordando com a literatu-
ra segundo a qual, em condições escotópicas, a amplitude da onda
a é normal e da onda B é marcadamente diminuída ou ausente
(7). As respostas dentro dos limites da normalidade ao flicker de
30 Hz confirmam a perfeita função dos cones, fato comum na
doença de Oguchi (4).

O EOG dentro dos limites da normalidade concorda com al-
guns casos já relatados (4) e discorda de outros (8). Exames histológicos
demonstram que os bastonetes estão presentes e que existe uma
adaptação secundária, demonstrando que, em certas circunstânci-
as, esses bastonetes podem funcionar. Acredita-se também que os
bastonetes possam ter dificuldades de converter a energia lumino-
sa em nervosa por causa da menor concentração ou ausência de
pigmentos fotossensíveis(9). De qualquer modo, a resposta normal
do EOG confirma a hipótese de que a fase sensível à luz do EOG
pode não depender somente da função dos bastonetes.

Os exames eletrofuncionais são muito importantes no di-
agnóstico de certeza da doença de Oguchi. É nítida, no presente
caso, a discordância entre EOG e ERG. Considerando a função
dos bastonetes, as respostas normais do EOG contrastam com a
ausência de respostas dos bastonetes em condições escotópicas
no ERG. Mais estudos são necessários para se entender o com-
plexo mecanismo eletrofuncional dessa doença e melhor definir
a origem dos componentes sensíveis à luz do EOG.
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