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Fenomeno de Marcus Gunn recidivado:
relato de caso e revisao bibliografica

Surgical treatment of relapsed Marcus Gunn syndrome: a case
report and literature review

JOSE DANIEL DE ALBUQUERQUE LINS s RESUMO

ROLIM' " ntroducéo: O fendmeno de Marcus Gunn é uma ptose congénita rara e pouco
DIEGO ANTONIO ROVARIS®  conhecida, de origem neurogénica, de fisiopatogenia ainda nao esclarecida. Os
CHANG YUNG CHIA®  autores relatam um caso de ptose acentuada e recidivada ap6s quatro corregoes
cirdrgicas, e fazem uma breve revisao bibliografica. Relato de caso: Adulto jo-
vem de 19 anos, sexo masculino, foi submetido a quatro tentativas de corre¢ao
de ptose palpebral a direita em outros servigos, sem diagndstico da origem da
ptose congénita. O paciente apresentava abertura palpebral do olho direito ao
abrir a boca, ao lateralizar o olhar para o lado ipse-lateral, e ao fechamento do
olho contra-lateral. A tltima cirurgia foi realizada 2 anos antes, com posiciona-
mento e fixacdo de fitas de silicone. O paciente ndo apresentava nenhum déficit
neuroldgico ou visual. Foi submetido a cirurgia para remocao das fitas de silicone
anteriormente posicionadas, confeccio de enxertos em fita de técido fibroconec-
tivo da fascia lata do membro inferior direito, miectomia do musculo elevador da
palpebra ptosada, fixagao dos enxertos da fascia lata na borda superior do tarso
com tracdo e fixacio ao musculo frontal ipsilateral. Evoluiu com movimentos
sincronicos das palpebras bilateralmente, e sem recidiva do ptose até o presente
momento.
Descritores: Marcus-Gunn; Ptose palpebral; Fixacao frontal.

sABSTRACT
Introduction: Marcus Gunn syndrome is a rare and little known congenital pto-
Instituicdo: Servico de cirurgia plastica do ~ sis of neurogenic origin. Its physiopathological mechanism has not been clarified.
Hospital Federal do Andarai. ~ The authors report a case of pronounced ptosis that relapsed after four surgi-
cal corrections, along with a brief literature review. Case report: A 19-year-old
Artigo submetido: 8/8/2011.  young adult underwent four surgical corrections of the right palpebral ptosis in
Artigo aceito: 1/12/2011.  other services, without a definite diagnosis of the origin of the congenital ptosis.
The patient showed eyelid opening in the right eye on opening the mouth, when
the eye is lateralized to the ipsilateral side, and with contralateral eye closure.
The last surgery was performed 2 years prior, during which silicone bands were
DOL: 10.5935/2177-1235.2014RBCP0101 ~ Placed and fixated. The patient did not present any visual or neurological deficit.

INTRODUCAO mento da mandibula. Foi, inicialmente, descrito por Mar-

cus Gunn em 1883. O fendmeno de Marcus Gunn (ou fe-

O fenomeno de Marcus-Gunn é uma sincinesia que ndémeno jaw-winking) € caracterizado pela ptose palpebral,
cursa com ptose palpebral congénita associada a um movi- de grau variavel, geralmente unilateral, que diminui ou
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He underwent surgery in order to remove the silicone bands that were previ-
ously placed, to prepare the strip grafts made of fibrous connective tissue from
the fascia lata of the right inferior limb, and to perform myectomy of the leva-
tor muscle of the palpebral ptosis, fixation of the fascia lata grafts at the upper
edge of the tarsus with traction and fixation to the ipsilateral frontal muscle.
The patient progressed with synchronic movements of the eyelids bilaterally,
and without relapse of the ptosis until the present date.

Keywords: Marcus-Gunn; Palpebral ptosis; Frontal fixation.

mesmo se transforma em retracio palpebral & movimenta-
¢ao mandibular'. Geralmente é de ocorréncia esporadica,
embora tenham sido descritos casos de transmissao por
heranga autossomica dominante irregular’®. O fenomeno
é responsavel por 2 a 13% das ptoses congénitas, sendo
que, em dois estudos recentes, encontrou-se uma preva-
léncia de 5%°. Nao existe tratamento clinico, entretanto,
alguns pacientes podem aprender a controlar a sincinesia
e aparentar uma melhora do quadro'. O tratamento cirtr-
gico reserva-se para os casos de ptose palpebral acentuada,
ou ptose moderada associada & ambliopia ou estrabismo
verticall. H4 poucas publicagdes na literatura. Os autores
relatam um caso grave de Sindrome de Marcus Gunn, com
recidiva do tratamento cirdrgico pela quarta vez, e fazem
uma breve revisao bibliografica.

RELATO DE CASO

A.L.C.M, 19 anos, sexo masculino, natural e proceden-
te do Rio de Janeiro, procurou o ambulatério do Servico
de Cirurgia Plastica do Hospital Federal do Andarai, com
histéria de ptose palpebral direita desde o nascimento, com
melhora da ptose ao abrir a boca ou ao fechar o olho contra
lateral. Relata quatro tentativas anteriores de correcao ci-
rirgica do problema em outros servigos. A Ultima tentativa
foi com a colocacao de fita suspenséria de silicone (Silas-
tic), com recidiva em 2 anos. Ao exame, o paciente apre-
sentava pupilas isocdricas, fotorreagentes, ptose palpebral
direita grave que melhora ao abrir a boca, ao lateralizar o
olhar para o lado ipse-lateral, e ao fechar palpebral contra
lateral (Figura 1).

Figura 1. Fenomeno de Marcus Gunn. Paciente em repouso
(esquerda). Abertura palpebral ao abrir a boca (centro). Abertura
palpebral ao fechar o olho contralateral (direita).

O paciente foi referido ao ambulatério de neurologia, o
qual nao identificou nenhuma outra anormalidade neuro-
l6gica. Fechou-se, portanto, o diagndstico de Sindrome de
Marcus Gunn.

Apés a orientacdo e informacéo, o paciente deu o seu
consentimento e se submeteu ao procedimento. A cirurgia
foi realizada no centro cirdrgico com anestesia local e sem
sedacio, para determinacao do grau de correcdo da ptose
através da movimentacao voluntaria do paciente. A incisiao
foi no sulco palpebral superior, na borda superior do tarso,
aproximadamente 10mm da borda ciliar, apds a Infiltra-
¢ao de solucdo de lidocaina a 1% com adrenalina diluida
a 1:200.000. A disseccao foi abaixo do musculo orbicular
e do septo, até identificacio de fita suspenséria de silicone
e da aponeurose do musculo elevador da palpebra, o qual
estava Integro e fixo na placa tarsal. Realizou-se a remocao
deste Silastic, e a miotomia do musculo elevador da placa
tarsal (Figura 2).

Figura 2. Remocao do Silastic e confeccao de fitas de fiscia lata.

Um fragmento de aproximadamente 5cm? da fascia
lata foi retirado, com anestesia local, na face lateral da coxa
direita. Desta fascia, confeccionou-se varias fitas para auto
enxertia. As extremidades das fitas de fascia lata foram
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fixadas na borda superior do tarso no seu aspectolateral,
mediano e medial, e a outras extremidades das fitas foram
levadas em direcao cranial, através de um ttnel no plano
subcutaneo, de forma convergente formando dois tridngu-
los, até a parte de maior mobilidade do musculo frontal. O
paciente € solicitado a abrir o olho, e com o parimetro da
abertura da palpebra sa, sio determinados os pontos de
fixacdo e os comprimentos das fitas de fascia lata, com um
pequeno grau de hipercorrecao (Figura 3).

Figura 3. Posicionamento e fixacao das fitas suspensorias
de fascia lata com discreta hipercorrecao.

Apés revisio de hemostasia, realizou-se sintese de pele
dos orificios com ponto simples, de nyilon monofilamentar
5-0, e sintese continua, com nylon monofilamentar 6-0, da
incisdo palpebral. O paciente evoluiu sem recidiva até o
presente momento (Figura 4).

Figura 4. Resultado pds-operatério de 3 semanas.

DISCUSSAO

O musculo elevador da palpebra superior, inervado pelo
terceiro par craniano, o nervo oculomotor, é responsavel
pela abertura das palpebras, sendo os musculo frontal e o
musculo de Miller, coadjuvantes nessa fun¢ao. O musculo
orbicular, inervado pelo nervo facial, realiza o fechamento
ocular?.

A ptose palpebral é denominada quando a palpebra su-
perior cobre mais do que 2mm do limbo corneano quando
o0 paciente estd em ortostase e posicio primaria do olhar. As
ptoses palpebrais podem ser classificada em leve, quando
a margem palpebral superior recobre de 2 a 4mm do libo
corneano, moderada, quando recobre 4 a 6mm, e grave,
quando recobre mais de 6mm. E através desta classificacio,
de como se encontra a funcao do musculo elevador e origem
congénita ou adquirida das ptoses, que se norteia o tipo de
tratamento a ser realizado.

As ptoses congénitas acontecem por deficiéncia das fi-
bras estriadas do musculo elevador da palpebra.

As adquiridas podem ser classificadas em mecanicas,
miogénicas, aponeurdticas ou neurogénicas.

As ptoses palpebrais de origem mecénicas envolvem
aquelas resultantes de mecanismos que aumentem o peso da
palpebra superior, como exemplo tumores, neurofibromatose
6rbito-palpebral e cicatrizes. As ptoses miogénicas ocorrem
devido a falha estrutural distréfica ou disfuncdo da pla-
ca mioneural nas fibras estriadas do musculo elevador da
palpebra; sio exemplos: a miastenia gravis, oftalmoplegia
cronica progressiva familiar (sindrome oculofaringea). As
aponeurdticas incluem a ptose senil, a ptose associada a ci-
rurgia ocular, blefarocalasia, doenga de Graves e gravidez.
Sao ocasionadas por deiscéncia, alongamento ou desinsergao
do musculo elevador da palpebra. Finalmente, as neurogéni-
cas de origem por lesdo no terceiro par craniano alterando o
seu funcionamento. As neurogénicas mais comuns sio a sin-
drome de Horner, a paralisia do terceiro par craniano (oftal-
moplegia) e as ptoses sincinéticas>?.

No fenomeno de Marcus Gunn, a elevacio ou mesmo
retracdo da palpebra ptdtica é desencadeada por mastigacio,
succio, movimentacao lateral da mandibula, sorriso, contra-
¢ao do esternocleidomastéideo, protrusio da lingua, manobra
de Valsava e até mesmo por uma simples inspiragao. O caso
acima ainda estava associado o fechamento espontaneo da
palpebra contralateral.

A etiopatogenia do fendmeno nao estd bem definida, sen-
do atribuida a uma conexdo anémala entre os nervos dos
musculos pterigdide externo e elevador da palpebra. Desta
forma, o musculo elevador da pélpebra € inervado pelas rami-
ficacoes motoras do nervo trigémeo e pelo nervo oculomotor?.
Recentemente, descreveu-se um caso de uma crianca com o
fendmeno de Marcus Gunn associado a sincinesia dos mus-
culos extraoculares trigémeo e abducente®’. Alguns autores
descreveram casos em que houve lesio do nervo oculomotor
e inervacao subsequente da palpebra por uma ramificacao do
quinto nervo craniano; estes seriam os raros casos da forma
adquirida do fenomeno®. A deteccio da sindrome em crian-
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cas, mesmo em lactentes, observada frequentemente pelos fa-
miliares ou pelo pediatra, deve ser motivo de consulta oftalmo-
légica imediata. Nesse primeiro momento, o objetivo principal
¢é a prevencao da ambliopia, anisometria, estrabismo, paralisia
dos musculos elevadores da palpebra, paralisia do reto supe-
rior, nistagmo congénito e sindrome de fibrose congénita.

Alguns autores afirmam que o fendmeno de Marcus
Gunn melhora com a idade, porém alguns defendem que
na verdade o paciente aprende o funcionamento da sinci-
nesia e aplica métodos para evita-lo ou controla-lo®. Ou-
tras alteragoes sincinéticas descritas sio o fendmeno de
Marcus Gunn inverso e a sindrome de Marin-Amat. Ambas
cursam com ptose que se torna mais evidente com a mo-
vimentagao da mandibula®!?. A diferencga entre elas é que
a primeira é uma condicio congénita, na qual ha inibicao
do musculo elevador da palpebra. Ja a sindrome de Marin-
-Amat é adquirida, ocorrendo ap6s uma paralisia facial.
Nesta, a contracao dos musculos orbiculares e elevadores
da pélpebra nao esta comprometida®1©.

A decisio cirtirgica para a correcido da ptose palpebral
no fenomeno de Marcus Gunn se dd quando o paciente
apresenta ptose moderada, associada a estrabismo vertical
ou ambliopia, ou em pacientes com ptose grave. Neste tlti-
mo, quando ha disfuncido do musculo elevador, o paciente
se beneficia com a miectomia do elevador, e a fixagao da
placa tarsal a mercé da mobilidade do musculo frontal'.
Porém, se o paciente, mesmo com ptose acentuada, apre-
sentar boa funcao do elevador, pode-se realizar apenas o
encurtamento da aponeurose?. Khwarg et al.!' apresenta-
ram uma série de 24 pacientes (21 pacientes com apre-
sentacdo unilateral e 3 pacientes com comprometimento
bilateral), tratados cirurgicamente no periodo de 1978 a
1997, com seccdo do elevador da pélpebra superior, uni
ou bilateral, seguida de suspensiao no frontal. Em 37%
das pélpebras houve resolugio completa, em 48,2% (13
palpebras) elevacio de Imm ou menos quando aos mo-
vimentos mandibulares, sem comprometimento funcional
ou estético perceptivel. Tentando-se eliminar a elevacdo
da palpebra relacionada com a mastigacio, outra técnica
cirtrgica é seccao do nervo mandibular, remog¢ao do local
do musculo pterigoideo externo associado a secgdo da raiz
molar do nervo trigémeo'2. Segundo Torres et al, a avalia-
¢ao oftalmoldgica convencional pode subestimar o grau da
ptose, e induzir a hipocorrecio cirtrgica, sendo o melhor
resultado quando se utiliza, na avaliacao pré-operatéria do
grau da ptose, a técnica de imobilizacio da mandibula e

*Autor correspondente:

oclusio tempordaria do olho ipsilateral'.

No presente caso, o paciente apresentava uma ptose
acentuada e uma funcao débil do musculo elevador, opta-
mos, pela desconexdo do elevador para evitar a sincinesia,
e, a fixacdo estatica ao musculo frontal, e enxerto de tecido
autodlogo, fitas de fascia lata, para evitar nova recidiva.
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