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RESUMO

Introducéo: Ptose palpebral corresponde a abertura anormal da palpebra superior em decor-
réncia da perda parcial ou total da fun¢ao do musculo elevador (musculo levantador da palpebra
superior), ocasionada por doenca adquirida ou congénita. Método: Neste trabalho, descreve-se
a evolugdo e os resultados obtidos com a suspensao palpebral dindmica com enxerto de fascia
lata fixada ao tarso e mtsculo frontal. Resultados: No periodo entre 2000 a 2007, foram ope-
rados seis pacientes portadores de blefaroptose bilateral consequente a oftalmoplegia cronica
progressiva, os quais apresentaram resultado satisfatorio com a técnica descrita.

Descritores: Blefaroptose. Doengas palpebrais/cirurgia. Olho/cirurgia.

SUMMARY

Introduction: Palpebral ptosis is a superior eyelid abnormal opening due partial or total
elevator muscle function, caused by acquired or congenital pathology. Methods: In this
paper, we describe the evolution and results gotten with the dynamic palpebral suspension
with fascial sling to tarsal and to frontal muscle. Results: Six patients with chronic pro-
gressive external ophtalmoplegia blepharoptosis were operated between 2000 and 2008. We
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INTRODUCAO

A ptose palpebral se caracteriza pelo posicionamento da
margem da palpebra superior em um nivel mais baixo do
que o normal, na posi¢do primaria do olhar. Clinicamente
pode ocasionar alteragdes oculares, diminui¢@o da acuidade
visual e ambliopia. Sdo varias as causas de blefaroptose:
neurogénica, miogénica, aponeurética, mecanica, congénita
ou adquirida. Dentre as causas congénitas encontra-se a
oftalmoplegia cronica progressiva externa ou miopatia mi-
tocondrial, que se caracteriza pela lenta e progressiva queda
da motilidade ocular e ptose palpebral'. Pode ser classificada
em trés entidades: a distrofia muscular 6culo-faringea - que
ocasiona a paralisia dos musculos da faringe -, a sindrome
de Kearns-Sayre e a miopatia ocular pura®>.

Para o diagndstico da doenca mitocondrial utilizam-se
critérios genéticos, histopatologicos e laboratoriais, pois
existe uma variedade de apresentagdo clinica, evolugdo,
alteracdes genéticas e bioquimicas. A microscopia Optica
da bidpsia muscular revela a presenca de fibras do tipo ver-
melho-rasgadas (“ragged red”’) e na microscopia eletronica
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described satisfactory results with the technique.

Descriptors: Blepharoptosis. Eyelid diseases/surgery. Eye/surgery.

aparecem alteragdes mitocondriais. Mais recentemente, tém
sido demonstradas delegdes do DNA mitocondrial?®.

A miopatia ocular pura possui heranga autossomica domi-
nante. A ptose se manifesta em todas as faixas etarias, seguida
de oftalmoplegia externa progressiva bilateral e simétrica que
leva, nos estagios finais, a impossibilidade de movimentacao
dos bulbos oculares. Raramente ha diplopia. A fraqueza dos
musculos da face e da cintura escapular ocorre em 20% dos
casos’. A corregdo da ptose é cirurgica e consiste na suspen-
sdo palpebral dindmica com o uso de enxertos de fascia lata,
temporal, tenddo, transposi¢do muscular ou implante de sili-
cone'*7. O objetivo deste artigo é descrever os critérios para o
diagnostico da oftalmoplegia cronica progressiva, indicag@o e
os resultados da corre¢do cirtrgica utilizando-se a suspensao
palpebral com enxerto autélogo de fascia lata.

METODO

Seis pacientes foram admitidos e estudados entre 2000 e
2007, apresentavam ptose palpebral e o diagndstico clinico e
laboratorial da miopatia foi realizado pelos exames: dosagem
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de CPK, EMG, biopsia muscular para pesquisa de células
vermelho-rasgadas (Figura 1) e microscopia eletronica.
Indicou-se a suspensdo palpebral com enxerto de fascia lata
para os graus médio e grave (3 a 4 mm) de ptose, segundo
Clauser et al.!. Na avaliagdo pos-operatoria, considerou-se o
resultado conforme a Tabela 1. Avaliou-se o musculo frontal
pela capacidade de franzir a testa e elevar os supercilios.

Obteve-se termo de consentimento esclarecido dos pa-
cientes e avaliagio do Comité de Etica e Pesquisa para
publicagdo.

Técnica cirurgica

Foi realizada a suspensdo palpebral, sob anestesia geral,
inicialmente de um lado e depois de seis meses, do outro lado.
Empregou-se a técnica de Johnson* modificada, com duas
incisdes transversas 3 mm acima da margem palpebral até a
exposicdo do tarso, interligadas as duas incisdes no supercilio
para exposi¢do do musculo frontal. Por incisdo longitudinal
medindo 4 cm na coxa removeu-se segmento de fascia lata
medindo no maximo 9 x 0,5cm.

O enxerto foi passado através dos tuneis, utilizando-se
pinga Kelly, e suturado com fio inabsorvivel de prolene 6-0,

Tabela 1. Avaliacio dos resultados pés-correcio
da ptose palpebral, conforme
Clauser et al.'.

Medida da abertura Resultado
palpebral
> 8mm otimo
8 mm bom
5—7mm regular
4 mm pobre

a superficie tarsal e no musculo frontal. Ajustou-se a tensdo
da fascia mantendo-se como limite a margem palpebral sobre
a margem superior da iris. Nos casos de excesso cutineo,
realizou-se também a ressec¢ao segmentar de elipse de pele
(Figura 2).

RESULTADOS

A ocorréncia de oftalmoplegia cronica progressiva varia
desde a infancia até a terceira idade, e ndo ha predominio de
sexo!. Os sintomas de ptose sdo progressivos e, nesta série
de casos, observou-se evolugdo minima de 2 anos ¢ maxima
de 10 anos, com predominio para ptose grave, conforme
descrito na Tabela 2. A confirmagéo do diagnostico foi feita
pela biopsia muscular do musculo biceps braquial ou miscu-
lo orbital, apresentando no estudo microscopico a presenga
de células vermelho-rasgadas e, na microscopia eletronica,
a miopatia mitocondrial (Figura 1).

Todos os pacientes apresentaram bons a excelentes resul-
tados no pés-operatorio (Figura 3). Dois casos apresentaram
hiperemia conjuntival, tratada pela protecao ocular e uso de

Figura 1 — Células vermelho - rasgadas vista a microscopia
dptica de biopsia muscular.

Figura 2 — Transoperatorio de corre¢do de ptose palpebral bilateral; A e B: marcagdo e incisdo;
C e D: passagem do enxerto da fascia lata e sutura na palpebra superior e no musculo frontal.
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pomada oftalmica. Nao houve casos de lagoftalmo, as cicatri-
zes ficaram bem posicionadas, sem necessidade de revisao ci-
rargica. O tempo de seguimento foi, em média, de quatro anos.

DISCUSSAO

Na literatura s@o descritos relatos de casos de individuos
portadores de ptose palpebral consequente a oftalmoplegia

crOnica progressiva. Normalmente sdo adultos jovens, em-
bora Caballero et al., no seu estudo de seis casos ao longo
de 10 anos, tenham descrito pacientes com idade de 60
anos, com inicio dos sintomas havia pelo menos 26 anos.
Clinicamente, a oftalmoplegia progressiva manifesta-se por
ptose palpebral bilateral por comprometimento da muscu-
latura extrinseca do olho, mantendo o funcionamento do
musculo frontal®. O diagnéstico diferencial deve ser feito

Tabela 2. Distribuicdo dos casos de oftalmoplegia e ptose palpebral operados.

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6
Sexo M F M F M F
Idade (anos) 33 9 11 69 32 30
Sintomas Ptose Ptose Ptose Ptose Ptose Ptose
palpebral palpebral palpebral palpebral palpebral palpebral
bilateral + bilateral bilateral bilateral bilateral bilateral
fraqueza + retardo + retardo
muscular mental mental
leve
Duracao dos sintomas 7 anos 5 anos 3 anos 10 anos 8 anos 6 anos
Historia familiar Nao Nao Nao Nao Nao Nao
CPK Normal Normal Normal 201 U/ 194 U/l Normal
(<165)
ECG Normal Normal Normal Normal Normal Normal
EMG Normal Normal Normal Normal Normal Normal
Biopsia muscular Miopatia Miopatia Miopatia Miopatia Miopatia Miopatia
mitocon- mitocon- mitocon- mitocon- mitocon- mitocon-
drial drial drial drial drial drial
Neuroimagem * Normal Normal *E oAk Normal
Grau de ptose Grave Médio Grave Grave Grave Meédio
pré-operatorio
Resultado da suspensio Bom Otimo Bom Otimo Otimo Otimo
palpebral
Tempo de seguimento 4 anos 7 anos 4 anos 2 anos 5 anos 2 anos

*Alteragao de sinal de substancia branca periventricular adjacente aos corpos dos ventriculos laterais, estendendo-se inferiormente para bordos externos do talamo, mesencéfalo
e pedunculos cerebrais, caracterizados por hipointensidade em T1 e ténue prolongamento de sinal em T2 associado a redug@o da espessura do cortex cerebral.
**Raros e esparsos focos de hipersinal na substancia branca subcortical e profunda em ambos os hemisférios cerebelares, de provavel natureza microangiopatica.

*** sinais de discreta atrofia cerebelar.
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Figura 3 —Caso 1 (A e B) e Caso 2 (C e D) no pré e pos-operatorio de corre¢do de ptose palpebral.

com a miastenia gravis forma ocular, orbitopatia de Base-
dow Graves, distrofia oculofaringeal e sindrome de Kearns
Sayre®. Nesta amostra e de outros autores?, a eletromiografia
foi normal e o diagndstico histologico foi obtido por meio
de bidpsia de musculo biceps braquial ou orbicular do olho,
com os achados tipicos de células vermelho rasgadas®*#°. Os
pacientes apresentavam blefaroptose de grau médio, em dois
casos, e grave, em quatro casos.

Estaticamente, a margem palpebral mede 2 mm em
relacdo a iris e a excursdo normal dindmica, suprimindo-se
a fun¢do do musculo frontal, mede de 12 a 17 mm'. Para
o tratamento da ptose palpebral, optou-se pela suspensdo
frontal dindmica e obteve-se abertura maior do que 8 mm. A
técnica utilizada é empregada desde 1954 por Johnson* e ja
consagrada para corre¢do de outras causas de ptose, todavia,
pouco se tem descrito quanto ao seu uso na oftalmoplegia
crOnica progressiva. Outros materiais podem ser usados
para a suspensdo*”!%, mas preferimos o enxerto autélogo de
fascia lata, em decorréncia da facil obtencdo, boa integra-
¢do, possibilidade de retirada de maior segmento e baixa
morbidade, além disso, nos casos de perda do reflexo de

Bell com hipercorrecéo, é possivel a remogdo da fascia ou
seu reposicionamento para prevengdo de ulceras de cornea.

CONCLUSAO

Os autores recomendam a aplicacdo desta técnica para
pacientes portadores desta rara ¢ disfuncional doenca. A
chave do sucesso para essa cirurgia ¢ o diagnostico correto,
ateng@o aos pontos principais da técnica, tensdo aplicada na
fixag@o da fascia na superficie tarsal e no musculo frontal, a
abertura palpebral funcional e os cuidados no pds-operatorio.
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