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RESUMO EXPANDIDO

PTOSE PALPEBRAL CONGENITA — PROTOCOLO DO HIIG
CONGENITAL PALPEBRAL PTOSIS — HIJG PROTOCOL

Luis Gustavo Ferreira da Silva'
Zulmar Accioli de Vasconcellos?

RESUMO

Ptose palpebral congénita por deficiéncia muscular ou neural pode ocorrer isoladamente ou como
manifestagio de condigdes sistémicas'; pode ser esporadica ou ter heranga genética por varios
mecanismos; afeta 3% da populagdo pediatrica?, € pode causar ambliopia, €, em tltima analise, perda
da visdo em variados graus, cuja prevencdo depende de ndo atrasar o tempo para inicio do tratamento.
O diagnostico diferencial é extenso® e pode revelar detalhes importantes que podem modificar
condutas, bem como possiveis correlacdes sistémicas antes desconhecidas. O diagndstico,
classificagdo, acompanhamento, tratamento cirurgico e¢ seguimento dos pacientes demanda uma
sequéncia de atos médicos sistematizados, baseado em literatura especializada, produzindo dados
mensuraveis para analise, e, se necessario, modificados para serem melhorados. Revisamos a literatura
e definimos este protocolo da Cirurgia Plastica do Hospital Infantil Joana de Gusmao — Florianopolis,
SC (HIJG) para as condutas na ptose palpebral congénita.

Descritores: Ptose. Palpebral. Congénita

ABSTRACT

Congenital palpebral ptosis by muscular or neural deficiency may occur isolated or as systemic
conditions manifestation; can be sporadic or genetic inheritance by several mechanisms, affects x %
of the pediatric population, can cause amblyopia, and in the final analysis, vision loss in variable
degrees, been its prevention related to no delay in timing to treat accordingly. The differential
diagnosis is prominent and may reveal important details that may change conducts, as well systemic
conditions before unknown. Patients diagnosis, classification, follow up, surgical treatment and results
evaluation demand a sequency of systematic medical acts, specialized literature based, producing
measurable data prompt to analysis and, if so, protocol modifications to improve attendance. We
revised the medical literature and defined this HIJG Plastic Surgery team protocol on congenital
palpebral ptosis conducts.

Keywords: Palpebral; Ptosis; Congenital

INTRODUCAO

Quando a margem da palpebra superior se encontra abaixo de 1 mm do limbo da iris, temos a
ptose palpebral, ou blefaroptose. Ao se apresentar desde o nascimento ou no 1° ano de vida, pode ser

ptose palpebral congénita. Normalmente ocorre isolada, pode ter padrao de transmissdo autossomico

! Cirurgido Plastico e Craniofacial. Chefe do Servico de Cirurgia Plastica e Queimados HU/UFSC
2 Regente do Servico de Cirurgia Plastica e Queimados HU/UFSC
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dominante ou recessivo, ¢ pode fazer parte de um espectro de defeitos congénitos em combinagdo com
outras condig¢des oculares ou sistémicas. O III nervo craniano (III NC) esta envolvido na contragao dos
mm elevador palpebral e reto superior, que sdo responsaveis pela elevagdo das palpebras’. A
deficiéncia nesta fun¢do leva a desenvolvimento anormal da visdo, resultando em astigmatismo e
ambliopia deprivacional®. Esta ambliopia ¢ uma formagio deficiente da imagem por severa redugdo da
acuidade visual devido ao campo visual obscurecido. A incidéncia de ambliopia na populagdo ¢ de
aproximadamente 3%, entretanto pode haver maiores indices, como 26,45%, em pacientes pediatricos
de diferentes etiologias. 90% dos casos de ptose sdo congénitos, o lado E parece ser o mais
acometido’. A etiologia mais comum ¢é considerada idiopatica; ocorréncias familiares sugerem padrdes
genéticos de transmissao, que pode ser autossomico dominante, recessivo, mosaico e outros, e defeitos
cromossdmicos, alguns ja identificados. Histologicamente, os musculos elevadores palpebrais sdao
distroficos na ptose congénita. O musculo elevador e a aponeurose aparentam estar infiltrados ou
substituidos por gordura e tecido fibroso®. Em casos severos, se identifica pouco ou nenhum musculo
estriado no momento da cirurgia. Isso sugere que a ptose congénita seja secundaria a deficiéncia no

desenvolvimento da estrutura muscular.

OBJETIVO

Revisar a literatura médica especializada e definir um protocolo que possibilite objetivamente
orientar o diagnostico, classifica¢do, a indicagdo e o momento para o tratamento cirirgico, bem como
evitar e tratar as complicagdes, a permitir o adequado seguimento do paciente em tratamento ou

tratado.
METODO

Revisdo de periodicos selecionados do PubMed pela plataforma EndNote online, no periodo
do ano 2000 até 2022, com as palavras [congenital] and [palpebral] and [ptosis] e também com as
palavras [ptose] and [palpebral] and [congénita]; dos artigos encontrados, selecionamos artigos nos
idiomas portugués e inglés; nova selecao por titulos, excluindo os duplicados e os que nao tratavam de
ptose palpebral congénita; nova selecdo pela leitura dos abstracts, descartando relatos de caso e artigos
relacionados a ptose palpebral ndo congénita; leitura critica dos textos completos dos artigos
remanescentes, em busca de consisténcias para definicdo do diagnostico, classificacdo, tratamento e

seguimento dos pacientes com ptose palpebral congénita.
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RESULTADOS

Da busca [congenital] and [palpebral] and [ptosis] e [ptose] and [palpebral] and [congénita],

entre 2010 e 2022, obtivemos 247 artigos; excluindo duplicados, idiomas diferentes de portugués e

inglés, e relacionados a ptose palpebral ndo congénitas e relatos de caso, restaram 122 artigos; destes,

54 artigos foram selecionados por apresentarem parametros objetivos de avaliacao.

DISCUSSAO

Todo paciente pediatrico com ptose palpebral uni ou bilateral necessita ser avaliado por historia clinica,

historico familiar, drogas, medicamentos e alergias, revisdo de sistemas.'

Fotografias podem documentar a instalacdo e variabilidade da ptose, revelar casos familiares.
Quando ha historia familiar determinada, outras causas podem ser menos provaveis.

Em casos cirurgicos, aten¢do a anticoagulantes, historico de hipertermia, disturbios de condugdo
cardiaca (S Kearns-Sayre).

Historia de ptose flutuante com estrabismo pode indicar miastenia gravis.

Lembrar da possibilidade de doenga oncoldgica; tumores primarios da Orbita ou metastaticos
podem provocar mal posicionamento palpebral.

Historia de trauma: fratura de orbita com enoftalmo pode resultar em pseudoptose; paralisia do 111
nervo por trauma pode ocasionar ptose.

Drogas e alergias: reacdes a drogas podem resultar em edema e queda palpebral.

Diferenca de tamanho das pupilas pode sinalizar S. de Horner; nesse caso ocorre miose ¢ ptose
ipsilateral; tumores cervicais e toracicos apicais podem causar dano a cadeia simpatica, resultando
em S Horner; descartar neuroblastoma, por ser um dos tipos de Ca mais comuns da infancia.
Historia de olhos secos, epifora intermitente, conjuntivite cronica, pode indicar distarbio de olho

seco ou doenca corneal.

Exame fisico

e Avaliacdo oftalmoldgica: acuidade visual, erros de refracdo, refragdo ciclopégica; fixacdo e
seguimento de objetos com cada olho individualmente; estrabismo; fundo de olho; producao
lacrimal.

e Fotografias da face e das palpebras; mirada neutra, superior ¢ inferior; movimento mandibular
(alteragao na motilidade palpebral).

e Avaliar as relagdes entre possiveis proptose relativa, enoftalmia e pseudoptose.

e Tamanho pupilar e diferencas da cor da iris (S. Horner)

e Altura palpebral — medida da fissura palpebral — com cada olho fixando alvo distante em mirada
neutra, medir a maior abertura palpebral, em mm.
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e Notar a posi¢ao da margem palpebral em mirada inferior; na ptose congénita, a margem palpebral
se posiciona mais acima (deficiéncia de relaxamento)

e Mensurar a fun¢do do elevador: inicialmente mirada inferior, posicionar zero da régua na margem
palpebral inferior; com o polegar do examinador bloqueando a agdo frontal e impedindo
movimenta¢do da cabeca, orientar mirada superior maxima, ¢ anotar a excursdo maxima da
margem palpebral em mm.

e Teste do fenomeno de Bell — paciente forca o fechamento palpebral enquanto o examinador tenta
manter a abertura palpebral; globo ocular roda para cima com teste normal, importante para
seguranca pos operatoria ao risco de ceratopatia por exposicao.

e Palpacdo: identificar possiveis formagdes tumorais.

A desvantagem do método ¢ que a posi¢do da palpebra inferior ¢ tida como normal, entretanto pode
ndo ser, e, neste caso, teriamos uma medida ndo confiavel.

Urist e Putterman® descreveram MRD1, um método para avaliar o grau de ptose da palpebra superior
sem nenhuma relacdo com a posi¢ao da palpebra inferior.
MRDI1 ¢ a medida do reflexo centro corneal até o centro da margem da palpebra superior, em mm., com o
paciente em mirada primaria; para esta medida, o olhos do examinador devem estar no mesmo nivel dos
olhos do paciente, com uma luz emitida de entre os olhos do examinador para os olhos do paciente. Se a
palpebra ptotica cobre o reflexo corneal, o examinador levanta a palpebra até que o reflexo seja
visualizado, e anota este valor como a MRD1, em niimeros negativos.

O grau de ptose unilateral ¢ a diferenga da MRD1 entre os lados normal e ptético. O grau de ptose
bilateral sera a subtragdao da MRD1 da medida média de MRDI1 de 4,5 mm.

Outras medidas uteis sdo a MRD2, MRD3 ¢ MLD

MRD?2 ¢ a medida do reflexo corneal até a por¢do central da palpebra inferior, em mirada primaria,
e serve para determinar o grau de retragdo da palpebra inferior. O grau de retrag@o unilateral ¢ a diferenga
das MRD2 normal e afetada; nas retracdes bilaterais, sera a MRD2 mensurada subtraida da MRD2 normal
de 5.5 mm.

MRD3 ¢ util para determinar a quantidade de ressec¢do do elevador em pacientes com ptose
congénita, que tém estrabismo vertical associado com ptose, em que a cirurgia para estrabismo ndo esta
indicada. A MRD3 ¢ a medida do reflexo ocular, ndo corneal, até a margem central da palpebra superior,
com o paciente em mirada superior maxima. Na ptose bilateral, a diferenca entre as MRD3 normal e
afetada multiplicada por 3 da a medida aproximada de ressec¢do do elevador necessaria. Na ptose bilateral,
a MRD3 ¢ subtraida do valor normal de 7 mm, sendo a diferenga multiplicada por 3 para o valor

aproximado de resseccao necessaria do m. elevador palpebral.
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Através da MLD obtemos a maneira tradicional de quantificar a fungdo do m. elevador, bem como

a medida aproximada da ressec¢do necessaria, no tratamento.

A MLD ¢ a distancia da posicao “6 horas” do limbo até o centro da margem da palpebra superior,

na mirada superior maxima, em mm. Na ptose unilateral, a diferenca da MLD dos lados normal e afetado

da a diferenca de fung¢do do m. elevador palpebral. Esta diferenca multiplicada por 3 é a medida

aproximada da ressec¢do necessaria do m. elevador. Na ptose bilateral, a medida aproximada de m.

elevador a ser ressecada ¢ dada pela MLD medida subtraida da medida normal de 9 mm, multiplicada por

3.

Técnicas cirurgicas e indicacdes

Resseccao do m. elevador(9-12)

Procedimento de suspensdo fronta

Este procedimento ¢ o encurtamento do complexo elevador — aponeurose através de uma incisdo
no sulco palpebral, preexistente ou de maneira a modelar o sulco contralateral.

Indicagoes: fungcdo moderada do elevador deve estar presente; se a fun¢do do elevador € maior que
4 mm mas menor de 6 mm, uma ressec¢ao >=22 mm ¢é recomendada; se a funcao do elevador é de
6 a 8 mm, encurtamento de 16 a 18 mm ¢ indicada; se a fun¢do do elevador é maior de 8 mm,
resseccdo de 10-13 mm ¢ indicada.

Contraindicagdes: ressec¢do do elevador ndo estd indicada quando a func¢do é de menos de 4 mm,
pois resultara hipocorrecdo. Fenomeno de Bell pobre (elevag@o limitada do olho), sensibilidade

corneal diminuida, pobre producao de lagrimas, podem resultar em ceratopatia.

19,10,13

e Planejado para aumentar a elevagdo palpebral através da elevagdo da sobrancelha. Pode produzir
lagoftalmo.

e Indicacdo: ptose palpebral com funcdo do elevador menor de 4 mm.

e Contraindicacdes relativas: fenomeno de Bell pobre (elevacdao limitada do olho), sensibilidade
corneal diminuida, pobre produgdo de lagrimas, podem resultar em ceratopatia. Se indicada,
seguimento para evitar exposicao corneal, infec¢@o, tlcera de cornea e ambliopia.

e Técnica cirirgica: varios materiais podem ser utilizados: fascia lata autdgena (a partir de 3 anos de
idade), fascia lata de banco de tecidos, material de sutura ndo absorvivel (Prolene 2-0, nylon,
Mersilene), fitas de silicone, ePTFE, Goretex.

e Seguimento pods operatdrio: os paciente podem nao conseguir fechar as palpebras por semanas a
meses apos a operagdo; o problema tende a melhorar com o tempo; ¢ necessaria lubrificagdo
agressiva para evitar ceratopatia por exposi¢ao
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Procedimento de Fasanella-Servat(1)

Conjuntivo Miillerectomia

e A palpebra superior ¢ elevada pela remocao de um bloco de tecido pela face interna da palpebra,
que inclui uma porg¢ao do tarso, da conjuntiva, e do musculo de Miiller.

e [Este procedimento ndo ¢ comumente realizado para ptose palpebral congénita

14-17

e Pode ser indicada se a palpebra respondeu bem ao uso da fenilefrina

e A conjuntiva e o musculo de Miiller sdo marcados, clampeados e suturados; os tecidos sdo
ressecados; a camada conjuntival é fechada.

e Nio ¢ realizado comumente para ptose congénita, entretanto estd bem documentado e sua

utilizagdo tem aumentado na literatura recente.

CONCLUSAO

O protocolo apresentado esta baseado em pontos consistentes e nao controversos da literatura

especializada recente. E possivel diagnosticar, tratar, avaliar seguimentos em termos objetivos e

mensuraveis. E necessaria avaliacdo interdisciplinar dos pacientes que apresentam ptose palpebral

congénita. Eventuais novos conhecimentos no tema podem ser considerados na revisdo futura deste

protocolo.
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FIGURAS

Figura 1 . MRDI1 - Distancia margem reflexo 1
Fonte: MRDI1 from Putterman AM. Margin reflex distance (MRD) 1, 2, and 3. Ophthal Plast Reconstr Surg.
2012;28(4):308-11.

Figura 2 . MRD2 — Distancia margem reflexo 2
Fonte: Putterman AM. Ophthal Plast Reconstr Surg. 2012;28(4):308-11.

Figura 3 . MRD3 — Distancia margem reflexo 3
Fonte: MRD3 from Putterman AM. Margin reflex distance (MRD) 1, 2, and 3. Ophthal Plast Reconstr Surg.
2012;28(4):308-11.
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Figura 4 . MLD — Distancia limbo — margem palpebral superior
Fonte: MLD from Putterman AM. Margin reflex distance (MRD) 1, 2, and 3. Ophthal Plast Reconstr Surg.
2012;28(4):308-11.

TABELAS

Tabela ] . Classificacdo da ptose palpebral

leve 2 -4 mm
moderada 4 -6 mm
arave >6 mm
Fonte: 7

Tabela 2 . Classificacdo da funcdo do m. elevador palpebral

funcio medida da excursdo da margem da palpebra superior em mm.
excelente =13
boa 8-12
fraca 5-7
ruim <=4
Fonte: 7
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Tabela 3 . Escolha da técnica cirurgica de acordo com o grau de ptose e funcio do elevador

palpebral
técnica Indicacio funciio do complicacies
elevador
Fasanella-Servat Ptose congénita leve >10 mm Dermatocalasio, hipocorrecio,
sangramento,  deiscéncia.  abrasdo
corneal. ma posicido do sulco palpebral
Cirurgia de Ptoseleve >10 mm Sulco assimétrico
aponeurose
Ressecciio do Ptoseleve =5 mm Exposicio corneal, entrépio,
elevador anormalidade de contorno, prolapso
conjuntival
Sling frontal Prevencdo da <2mm Exposicdo corneal, infeccdo,
ambliopia, ptose granulomas
severa
Sling do ligamento Ptose levea severa >3 mm Alto risco de reintervencao
de Whitnall
Ressecciio do m. de Ptoseleve >10 mm Abraséo comneal, hipocorrecao

Miiller

Fonte: traduzido de (1)
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Tabela 4 . Medida da resseccio do m. elevador palpebral para um dado grau de ptose e funcio do

elevador com énfase na funcéo do elevador

Funcéo do elevador de 12 a 15 mm

ptose resseccdo do elevador
2 mm 10 mm
3 mm 12 mm
4 mm 14 mm

Funcéo do elevador de 9 a 11 mm

ptose resseccdo do elevador
2 mm 12 mm
3 mm 14 mm
4 mm 16 mm

Funcdo do elevador de 6 a § mm

ptose resseccdo do elevador
2 mm 14 mm
3 mm 16 mm
4 mm 18 mm

Fonte: Levine MR, Zelinsky K, Evaluation and management of congenital ptosis
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