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mil nascidos vivos. A metade dos casos apresenta mutagio no gene
FRAS 1 no cromossomo 4 ¢ FREM 1 no cromossomo 9.!

Sao fatores de risco 4 consanguinidade nas familias em que h4
mais de um caso de criptoftalmo e a presenca de irmdos afetados.

Na forma completa néo hd estrutura palpebral, somente pele que co-
munica a regido frontal com a face, Na forma parcial, parte da pal-
pebra malformada é fundida com o globo ocular. Para diagnéstico
da sindrome de Fraser devem-se considerar, no entanto, os seguintes
critérios:®

-

Maiores: criptoftalmo completo ou parcial, sindactilia, anomalias
da genitédlia (masculina: criptorquidia e hipospadia; feminina: ute-
rina, tubdria, clitoromegalia).

® Menores: malformacao nasal, auricular e/ou laringea; hérnia um-
bilical, anomalia renal (displasia, hipoplasia, agenesia), anomalias
oOsseas, fendas labiais e/ou palatinas, retardo mental.

O diagndstico é baseado na presenca de 2 critérios maiores e 1
menor ou 1 critério maior e 4 menores.

A ecografia fetal pode auxiliar na detecg@o das anomalias presen-
tes na sindrome de Fraser. Os indicios oftalmolégicos consistem na
detecgéo de microftalmia e auséncia da fenda palpebral, que podem
ser observadas a partir da 16* e 26* semanas de gestagio.**

A forma parcial do criptoftalmo deve ser diferenciada do coloboma
palpebral, no qual ndo hé adesio da pele a cérnea.

O exame externo permite detectar a auséncia das palpebras. A ultras-
sonografia permite a detecgio da microftalmia ou de cistos. Exames
eletrofisioldgicos, como potencial visual evocado, podem ser titeis
para o planejamento cirturgico.

Avaliar a expectativa da familia em relacdo ao aspecto estético e fun-
cional antes de indicar procedimentos cirdrgicos. Na forma completa
ndo hd progndstico visual. O tratamento cirtirgico tem o objetivo de
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2.1 Ptose

CID: H02.4

Filipe José Pereira

E o posicionamento abaixo da normalidade de uma ou ambas as pél-
pebras superiores. Utiliza-se como padrdo a medida da distancia entre

PARTE VI | Palpebras, vias lacrimais e drbita

promover uma cavidade que possa abrigar uma prétese ocular. Como
a pele ndo apresenta plano de clivagem com a cdrnea, a dissec¢do deve
ser extremamente cuidadosa. Frequentemente ¢ necessario enuclear o
olho malformado.

Na forma parcial, se houver progndstico visual, é necessério re-
construir a superficie ocular além das pélpebras. A reconstrugio pal-
pebral pode ser realizada por diferentes técnicas, dependendo da drea
a ser reconstruida, lembrando que sdo reconstrugdes complexas nas
quais ambas as lamelas, anterior e posterior, devem ser restituidas,
além dos fornices conjuntivais.

Essa grave malformacdo palpebral e ocular muitas vezes estd associa-
da a cegueira. Nos casos parciais em que ha visio 1til, a cirurgia pode
ajudar na reabilitacio cosmeética.

Nio se aplica.

Na presenga de criptoftalmo deve-se realizar avaliacio sistémica devi-
do a alta associacdo com a sindrome de Fraser.
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Distirbios do posicionamento palpebral

o centro da pupila e a margem palpebral superior (MRD 1 = distincia
margem-reflexo superior) em PPO, e considera-se ptose quando estd
abaixo de 2 mm ou apresenta assimetria > 1 mm entre os lados.

De acordo com a idade do aparecimento e etiologia:

= Congénita: devido a distrofia do musculo elevador da pdlpebra
superior (MEPS). Considerada miogénica isolada.



o Adguirida: hé 4 possibilidades: aponeurdticas (o estiramento ou
desinsercio da aponeurose do MEPS por trauma, involucional
ou uso do blefarostato em cirurgia oftalmoldgicas), miogénicas
(miastenia gravis, distrofia miotonica, oftalmoplegia externa pro-
gressiva), neurogénicas (sindrome de Horner, paralisia do nervo
oculomotor) e mecanicas (em efeito de massa de tumores ou cica-
trizes conjuntivais restritivas).

A ptose pode também ser classificada, de acordo com a intensida-
de, em leve, moderada ou grave.

Fa

Idade, usudrios de lentes de contato de longa data e uso do blefarosta-
to na ptose adquirida aponeurética. Nas outras causas, ndo hé fatores
de risco identificados.

¢ MRED 1:a média da populagio normal é de 3,5 mm. Abaixo de 2
mm ou assimetria > 1 mm entre os lados caracteriza ptose (Figura
2.1.1).

= Acnidade visual: verificar se hd ambliopia por privagdo ou aniso-
metropia (bastante comum).

«  Motilidade ocular: verificar se hd estrabismo associado.

< Funcio do MEPS: excursio da palpebra superior entre a infra e
a supraducio méximas com agdo do musculo frontal bloqueada
com o dedo do examinador. O valor de referéncia ¢ 15 mm, po-
dendo ser considerada boa (> 8 mm), regular (5-8 mm) ou fraca
(< 5mm).

+  Sulco palpebral superior: devendo ser tinico e simétrico, traduz
a insercio cutinea da aponeurose do MEPS. Se ausente, ¢ rela-
cionado com baixa fun¢io MEPS; se deslocado superiormente, ¢
relacionado com desinsercio da aponeurose do MEPS.

«  Lid lag: ou atraso palpebral, é a limitagio do relaxamento palpe-
bral na infraversao, tipicamente encontrada na ptose congénita.

Figura 2.1.1 A. Paciente com ptose congénita a esquerda com as
medidas (MRD). B. O pés-operatério de avango da aponeurose do
MEPS 2 esquerda alcangando a simetria de altura, sulco e contorno
palpebral.

+  TFenémeno de Bell: os globos oculares movimentam-se para cima
(ou para baixo) e para os lados ao se abrir manualmente os olhos
do paciente que tenta fechd-los. E fundamental sua positividade,
pois representa protegao contra lesdes corneanas em um pos-
operatério em que haveré dificuldade de ocluir-se totalmente os
olhos.

+  Pilme lacrimal: olhos secos requerem mais cuidados pds-operato-
rios ou até mesmo contraindicagdo a cirurgia em casos severos.

= Teste da fenilefrina: baseia-se na estimulagio direla dos recepto-
res adrenérgicos do musculo de Muller pela instilago de colirio de
fenilefrina a 2,5% ou a 10% (minima diferenca) em fornice inferior
do lado ptético. Se a palpebra superior se eleva ao nivel palpebral
normal ou simétrico em relagio 4 outra, o teste € positivo.

Defeitos associados como dermatocaldzio, blefarofimose, colobo-
ma, cicatrizes ou outros podem ocorrer e ser corrigidos conjuntamen-
te com a ptose.

Hipotropia e retragdo palpebral contralateral podem mimetizar ptose
e sio denominadas pseudoptose. A correcio é feita por meio de cirur-
gia de estrabismo e corre¢io da retragio, respectivamente.

O exame clinico é suficiente por si. Se houver suspeita de miastenia,
deve-se realizar teste do gelo, teste do Tensilon ou Prostigmine.

Correcdo exclusivamente cirrgica. Ha 3 técnicas principais em or-
dem de complexidade:

+  Conjuntivomullerectomia: por via posterior faz-se um encurta-
mento do musculo de Miiller (MM) em 6 mm, 8 mm ou 10 mm,
dependendo da resposta ao teste da fenilefrina, respectivamente:
1 mm acima, na altura ou 1 mm abaixo da altura desejada. Aos
casos que nio respondem bem, esta técnica ndo € indicada. Eum
método considerado de relativamente fécil e de répida execugio,
auséncia de cicatrizes visiveis, maior previsibilidade do resultado
pés-operatério, alta taxa de sucesso independentemente do grau
de ptose e possivel associagdo a blefaroplastia ou outras cirurgias.
Existe uma variante dessa técnica, que € a tarsoconjuntivomulle-
rectomia (Fasanella-Servat) (Figura 2.1.2).

= Avango da aponeurose por via anterior: técnica utilizada em
casos de boa funcio do MEPS. A aponeurose é refixada na face
anterior do tarso, no terco superior. E a cirurgia preferida quando
se realiza concomitantemente com a blefaroplastia superior. Pode
haver necessidade de ressecar parte da aponeurose para elevar a
pélpebra. Uma variante, porém mais complexa, € 0 avango retro-
Whitnall, no qual hd um encurtamento do misculo elevador da
palpebra, e ndo somente da aponeurose.

¢ Suspensdo ao frontal: uma faixa de féscia lata ou temporal € su-
turada no tarso e conectada ao musculo frontal. E mais bem indi-
cada quando a ptose é bilateral, hd um recrutamento frontal e ndo
estdo indicadas as alternativas anteriores. Uma op¢io ao material
autdgeno é o Silastic. Existe uma variante da técnica, que ¢ a cone-
xdo ao frontal, reservada as miastenias.



Figura 2.1.2 Sequéncia da técnica de conjuntivomullerectomia: A. Rédea de palpebra superior com fio de seda 4.0 com eversio palpebral
sobre o retrator de Desmarres. O compasso demonstra que as 3 suturas de tragio com seda 4.0 sio realizadas 4 mm acima de margem tarsal
superior. . Tracdo realizada com os fios da sutura. C. Pinga de Putterman ou de Halsted clampeia o complexo Muller-conjuntiva (total de 8
mm) logo acima de margem tarsal superior. 1. Sutura continua com poliglactina 910 6.0 é realizada de temporal para nasal; depois, de nasal
para temporal e enodado. E. O tecido ¢ excisado com lamina 15 direcionado para a pinga. I a sutura de tragio ¢ removida.

As técnicas possiveis estdo listadas na Tabela 2.1.1, em destaque a

preferéncia do autor.

EVC

Os resultados sdo bastante varidveis, sendo, por isso, importantissimo
compartilhar com o paciente as expectativas de acordo com o tipo
e a intensidade da ptose. Reoperagdes por hipo ou hipercorreges = P
ocorrem com certa frequéncia. Outras complica¢des sdo: contorno e
cicatrizes irregulares ou inestéticas, lagoftalmo, ceratites e tlceras de  * ¢
cdrnea, prolapso conjuntival, entropio e ectrépio.

Tabela 2.1.1 Possiveis lécnicas cirtirgicas para a corregdo da ptose (as de preferéncia do autor estdo em negrito)

Em relacgdo ao tempo de intervengio:

tir dos 3 anos de

}Se

se ambliopia, antecipar cirurgia; caso nio haja
diferenca visual entre os olhos, a cirurgia pode ser indicada a par-
idade.
no: se houver estrabismo vertical, este deve ser
sempre corrigido primeiro.
itica o ideal é aguardar 6 meses e intervir em melho-
res condicoes teciduais (edema e fibrose).

Adquirida

aponeurdtica

urogénica

Conjuntivomullerectomia

Nio

| Sim, se
ot fenilefrina +

| Sim, se
| t. fenilefrina +

Nio

Avango da aponeurose do | Sim, se uni ou Sim Nio Sim

MEPS bilateral - - i
_Suspensdo ao frontal Simy, se bilateral | Nao - ~ Nao

Qutras Nio Nao | Néo

' Resseccdo tumores
| /corrigir cicatrizes
| conjuntivais
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Farmacologia e terapéutica ocular

= Ptose miasténica: o tratamento inicial é clinico, entretanto, para
casos ndo responsivos, a cirurgia € indicada.

» Casos em que h4 risco de lesdo corneana de exposicio (hipoes-
tesia corneana, Bell ausente ou dificuidade de oclusio): hipo-
corregio ou até contraindicacdo da cirurgia.

A correcio cirtirgica da ptose ainda é considerada um dos maiores de-
safios da cirurgia pldstica ocular. Muitas vezes hé necessidade de reo-
peragdes. Na tentativa de se prever a posigao final da palpebra, suturas
ajustéveis podem ser utilizadas, mas ndo representam um consenso.
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2.2 Retracéo palpebral
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E o posicionamento acima da normalidade das pdlpebras superiores
e/ou abaixo da normalidade das inferiores, caracterizado pelo MRD
superior > 4,5 mm e/ou MRD inferior > 5,5 mm.

= Miogénica: a causa mais frequente é a orbitopatia de Graves (OG) e
recebe o epénimo de sinal de Dalrymple. Outras causas: pos-opera-
tério de recuo de reto superior, retragdo palpebral congénita.

= MNeurngénica: regeneracdo aberrante do oculomotor, sindrome de
Marcus Gunn, sindrome de Parinaud.
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¢ Mecéinica: cicatrizes palpebrais, ressecgdo excessiva de pele em
blefaroplastia (scleral show) e proptose axial severa.

Mais de 90% das retracdes palpebrais se devem & OG, cujos fatores de
risco sdo discutidos em capitulo préprio.

MRD superior > 4,5 mm ¢/ou MRD inferior > 5,5 mm.

Lagoftalmo e ceratite podem ocorrer em um grau leve a severo,
com risco de perda visual.

Quando cicatricial, a pilpebra ndo acompanha os movimentos
verticais do globo ocular.

Pseudorretracdo por compensacio de ptose contralateral (lei de He-
ring): a elevagdo manual da pélpebra ptética fard que a retragdo con-
tralateral desapareca, e durante a infraversio a palpebra acompanha
o movimento do olho.

A proptose pode dificultar diagndstico ou ocorrer concomitante-
mente com a retracdo palpebral.

Exame fisico: no caso da OG, hé diversas alteragbes associadas pos-
siveis:

s Flgre lateral: retracio mais intensa na por¢ao lateral da pélpebra
superior (Figura 2.2.1).

= Sinal de Kocher: aumento da retracdo palpebral superior durante
a fixagdo.

+ Sinal de von Graefe: lid Iag.

+  Proptose, distirbio da motilidade ocular, alteracdes congestivas e
inflamatdrias nas palpebras e conjuntiva.

+ Exames de sangue: tri-iodotironina (T3), tiroxina livre (T4L),
horménio tirecoestimulante (TSH), anticorpo antirreceptor do
TSH (TRAD).

Fior + 6mm

lateral.

Tratamento proposto de acordo com etiologia. Uso de lubrificantes
em todos os casos, sendo geralmente suficiente em casos leves, es-
pecialmente em pds-operatério de blefaroplastia e OG, que podem
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