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RESUMO

A ptose congénita esta habitualmente presente desde o nascimento ou ¢ diagnosticada durante
o primeiro ano de vida. Consiste numa diminuicao vertical da abertura palpebral por descida
da palpebra superior. A sua etiologia ainda ndo esta bem esclarecida, mas prevalece a hipdtese
neurologica como a mais provavel. Pode ocorrer de forma isolada ou como parte de outros sin-
dromes oculares ou patologias sistémicas. A ambliopia ¢ uma das consequéncias mais graves
da ptose congénita e requer tratamento cirurgico precoce. A técnica de suspensdo ao frontal ¢ a
mais frequentemente utilizada para a ptose congénita. Alguns progressos tem sido feitos em re-
lagdo as técnicas de suspensdo e ao material (fascia lata, silicone). O objetivo deste artigo ¢ fazer
uma pequena revisdo sobre as causas ¢ 0s tratamentos mais actuais desta patologia.
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ABSTRACT

Congenital ptosis is usually present from birth or is diagnosed during the first year of life. It is
a vertical decrease in eyelid opening by drooping of the upper eyelid. Its etiology is not well
understood, but the neurological hypothesis is the most likely. Can occur isolated or as part
of other ocular or systemic syndromes. Amblyopia is one of the most serious consequences of
congenital ptosis and requires early surgical treatment. Frontalis suspension is the best technique
for the surgical correction of poor levantor function congenital ptosis. Some progress has been
made concerning the sling material (fascia lata, silicone) and the surgical technique of frontalis
suspension. The purpose of this article is to make a brief review of the causes and the most cur-
rent treatment of this pathology.
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INTRODUCAO

Ptose ou Blefaroptose, ¢ uma diminui¢do vertical da
abertura palpebral por descida da palpebra superior. A
etiologia da disfungdo ndo estd ainda bem esclarecida,
mas algumas evidéncias suportam a hipdtese neurologica
como mais provavel. Esta hipotese considera que a iner-
vagdo inadequada durante o desenvolvimento do musculo
Levantador da Palpebra superior (LPS) resulta na forma-
¢do de um musculo disgnesico, em que o ventre muscular é
preenchido por tecido adiposo e fibroso, diminuindo a sua
capacidade de contrair e relaxar. A consequéncia clinica
¢ uma ma elevacao palpebral na supraduc¢do e um atraso
palpebral na infraducg@o. A ptose congénita habitualmente
estd presente desde o nascimento ou entdo ¢ diagnosticada
durante o primeiro ano de vida. E uma patologia que deve
ser acompanhada e vigiada regularmente, porque a oclusdo
do eixo visual ¢ muito ambliogénica.

A ptose congénita pode ocorrer de forma isolada (ptose
congénita simples), associada a fraqueza do musculo recto
superior, como parte de outros sindromes oculares ou outras
patologias sistémicas. O diagnostico diferencial inclui todas
as patologia da tabela 1.

Tabela 1| Classificaciio de Ptose
Aponevrética Desinser¢éo aponevrose
Miogénica Distrofia localizada
g Distrofia miotonica
Blefarofimose-Ptose-Epicantus-
Inverso (SBPE)
L. S. de Fibrose Congénita dos
Neurogénica

Musculos Extraoculares (FCMEQ)
S. de Marcus Gunn
Paralisia III par

S. Horner

Neuro-miogénica . . .
g Miastenia Gravis

Tumor, neurofibroma plexiforme ou

Mecanica . iy
cisto dermoide

Microftalmo, anoftalmo
Hipotropia

Retrag@o palpebral contralateral
Proptose contralateral

Pseudo-Ptose

O SBPE ¢ uma doenga autossémica dominante que
compreende ptose bilateral com fraca fun¢do do LPS, ble-
farofimose, telecantus, e epicantos inverso (prega cutinea
que surge da palpebra inferior para a superior medialmente
e sobrancelhas arqueadas).
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O S. de Fibrose Congénita dos Musculos Extraocula-
res (FCMEO) ¢ uma doenca rara da motilidade ocular que
surge por disfungdo dos nervos oculomotor, troclear ou
abducente, e/ou dos musculos por eles inervados. Na forma
classica existe ptose bilateral, oftalmoplegia restritiva e
posicdo fixa em infraducgdo. A auséncia de fendémeno de
Bell nestes doentes aumenta o risco queratopatia de exposi-
¢do apos suspensao ao frontal.

No Sindrome de Marcus Gunn, existe uma elevacao
intermitente da palpebra ptdtica e contragdo concomitante
dos musculos da mastigacao, resultando num movimento de
piscar de olhos durante a mastigacdo. A sincinesia envolve
o musculo pterigoideo ipsilateral que movimenta a mandi-
bula para o lado oposto. H4 uma associagdo com a fraqueza
do recto superior em quase metade dos casos.

Os S. Congénitos Misténicos (SCM) compreendem um
grupo heterogéneo de sindromes caracterizados por defei-
tos na transmissdo neuromuscular. As criangas apresen-
tam fadiga ocular, incluindo ptose, fraqueza do orbicular
e estrabismo. Sdo patologias distintas da Miastenia Gravis
(MG), porque enquanto que na MG existem anticorpos con-
tra os receptores da acetilcolina, no SCM existe um defeito
genético na juncdo neuromuscular (pré-sinaptico, sinaptico
ou poés-sinaptico). A terapéutica inicialmente ¢ médica e a
corregao cirrgica € reservada para os casos refractarios.

A Paralisia congénita do III par pode ser secundaria a
uma anomalia do desenvolvimento ou a trauma intrauterino
ou durante o parto. As criangas apresentam ptose unilateral,
algum grau de oftalmoplegia e envolvimento pupilar de grau
variavel (midriase ou miose por regeneragao aberrante).

O S. Horner Congénito ¢ resultado de um defeito na
inervacgdo simpatica do olho e estruturas anexas, provo-
cando ptose ipsilateral, miose e anidrose do lado afectado.
Neste caso nao ha disfuncdo do LPS, mas sim falta de
inervacdo do musculo de Muller, logo ¢ uma ptose mais
ligeira.

AVALIACAO

A ptose em geral é descoberta logo ap6s o nascimento
mas pode ser diagnosticada durante o primeiro ano de vida.
Nestas criangas ¢ sempre importante realizar uma refrac-
¢do sob cicloplegia e uma avaliag@o ortdptica, porque mui-
tas apresentam erros refractivos e estrabismo vertical (por
deficiente desenvolvimento do recto superior) . A fungéo do
levantador deve ser avaliada cuidadosamente sempre que
possivel. A excursdo maxima da palpebra ¢ medida com
olho em infradugdo e depois em supraducgio (realizando
pressdo na sobrancelha para eliminar a ac¢ao do frontal).
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A fun¢@o normal do LPS varia de 15 a 18mm. Pode ser
graduada como boa (9-18mm), moderada (5-8mm), fraca
(1-4mm) ou ausente (Omm). Geralmente ha menos ptose
em infraducg@o porque o LPS ndo contrai na elevag@o, mas
também nao relaxa na depressdo. Quando a fungdo muscu-
lar ¢ muito fraca ou ausente as criangas podem nao apresen-
tar prega palpebral, e adoptam uma posi¢do compensatoria
da cabega com elevagdo do queixo e das sobrancelhas. Na
presenca de ptose convém também verificar a existéncia de
microftalmos ou hipotropia pois estes podem induzir uma
pseudoptose. A Ptose Congénita é considerada uma doenga
ndo progressiva, no entanto esta associada a varias pertur-
bacgdes no desenvolvimento visual, como astigmatismo,
ambliopia, torcicolo e estrabismo.

QUANDO TRATAR?

A indicagdo primaria para cirurgia em qualquer forma
de ptose congénita ¢ a existéncia de ambliopia ou torcicolo.
Nos casos graves, esta posi¢ao inadequada da cabeca pode a
atrasar o iniciar do caminhar porque prejudica o equilibrio.
Na presenca de ptose unilateral grave a palpebra ptotica
pode ser muito ambliogénica ¢ a cirurgia precoce ¢ acon-
selhada. No entanto se a crianga necessita de cirurgia de
estrabismo, a corre¢do dos musculos verticais pode por si
sO corrigir a posicdo da palpebra, portanto nestes casos a
cirurgia de ptose so deve ser realizada apos a cirurgia de
estrabismo. Quando a intervengdo ndo ¢ urgente pode ser
adiada até aos 3-4 anos. A presenga de elevacdo esponta-
nea da sobrancelha pré-operatéria correlaciona-se com um
excelente resultado cirtrgico. A cirurgia unilateral deve ser
preferida em criangas com ptose congénita unilateral por
ma funcao do levantador, em detrimento da cirurgia bilate-
ral ndo colocando em risco a palpebra saudavel.

COMO TRATAR?

O tipo de cirurgia depende do grau de ptose e da fungao
do LPS. E apropriado fazer s6 observagio se a crianga nio
apresentar ambliopia nem torcicolo.

Existem varias técnicas descritas para a correc¢do da
ptose. A seleccdo da técnica depende da consideragdo de
varios factores, incluindo a experiencia e conforto técnico
do cirurgido. Em criangas com menos de 3-4 anos em que
a fun¢do do levantador ¢ fraca, a técnica recomendada ¢
a suspensdo ao frontal. Existem alguns cirurgides que de
acordo com a funcdo LPS e com a idade da crianca rea-
lizam ressecgdo do LPS ou suspensdo a flap do frontal. A

mullerectomia é reservada para casos de ptose leve, como
por exemplo no S. de Marcus Gunn.

SUSPENSAO AO FRONTAL

A literatura mais recente recomenda esta técnica para
criangas com ptose congénita simples com fraca fungdo do
levantador*. A escolha do material tem sido também um
tema de debate. Existem varios materiais disponiveis com
vantagens e desvantagens:

» Fascia Lata Autdloga: apresenta a menor taxa de
recorréncia ¢ deve ser considerado com o melhor
material para correcao a longo prazo. Baixo risco de
exposi¢ao ou infecgdo. A desvantagem ¢ que as crian-
¢as muito pequenas ndo permitem a colheita de quan-
tidade suficiente de tecido para a suspensdo e a sua
rapida integracdo nos tecidos circundantes torna a
cirurgia de revisdo num autentico desafio.

» Fascia Lata Alogénica: apresenta a taxa mais alta de
recorréncia e apresenta risco de transmissdo de
infecgdes.

« Silicone: é um material estavel e elastico com uma
taxa de recorréncia intermédia, permite a reversibili-
dade cirargica. Melhor para criangas com mau feno-
meno de Bell, devido a sua elasticidade, provoca
menos lagoftalmos. Tem como desvantagem a forma-
¢do de fistulas, extrusdo, exposicdo e infecgdo.

* Nylon®, Prolene® ou Supramid®: tém alta taxa de
recorréncia, tendo apenas indicagdo temporaria numa
ptose grave para prevenir a ambliopia.

* Gore-Tex (ePTFE): também foi estudado, mas apre-
senta altas taxas de infec¢do.

Os ultimos estudos mostram também que a fixacao tar-
sal do silicone, fascia lata ou ePTFE, (com visualizagdo
directa através de uma incisdo na prega palpebral) aumenta
a taxa de sucessoxx.

CONCLUSAO

A corregdo da ptose congénita em criangas pequenas
pode ser um verdadeiro desafio. De acordo com os estudos
mais recentes, a suspensdo ao frontal com fascia lata auto-
loga ¢ o tratamento com as melhores taxas de sucesso para
o tratamento da ptose congénita unilateral, sendo o silicone
também uma boa opcdo para criangas mais pequenas em
que ¢ impossivel fazer a colheita da fascia lata autéloga.
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