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RESUMEN

Objetivo. Presentar los resultados de 50 casos de ptosis congéni-
tas miopdticas y revisar indicaciones de tratamiento.

Material y método. Estudio retrospectivo, no comparativo, inter-
vencional de 50 pacientes con ptosis palpebral miogénica. Se evaldan
resultados segin una escala subjetiva.

Resultados. Consideramos como resultados muy buenos o exce-
lentes con valoracién 4/5 o 5/5: 35% de pacientes con buena funcién
del elevador; 70% en los pacientes con ptosis moderada o leve con mala
o nula funcion del elevador, 42% en los pacientes con moderada ptosis
y buena funcién del elevador y 100% en pacientes con ptosis severa con
mala o nula funcién del elevador.

Conclusiones. La ptosis palpebral congénita es una malformacion
relativamente frecuente con implicaciones estéticas y funcionales, que
puede llevar a la disminuci6n de la agudeza visual. Salvo en estos tlti-
moS casos que precisan un tratamiento precoz es conveniente esperar
al momento mds adecuado para su tratamiento, normalmente entre los
4y 6 afios. Una evaluacion correcta de cada caso nos permitird elegir
la técnica quirdrgica mds adecuada.

PALABRAS CLAVE: Ptosis palpebral; Ptosis congénita; Reseccién del
elevador; Suspensién frontal.

CONGENITAL MYOGENIC BLEPHAROPTOSIS: INDICATIONS OF
TREATMENT AND RESULTS OF 50 CASES

ABSTRACT

Ojective. To present results of 50 cases of congentital blepharop-
tosis and to revise indications for surgical treatment.

Methods. Retrospective, non-comparative interventional case series
of 50 patients with congenital myogenic blepharoptosis. Results were
evaluated on a subjective scale.

Results. Good or excellent results in a subjective scale (4/5 or 5/5)
were found in 35% of patients with good levator function; 70% in patients
with moderate to slight blepharoptosis and bad or no levator function;
42% in patients with moderate blephatoptosis and good levator func-
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tion and 100% in patients with severe blepharoptosis and bad or no lev-
ator function.

Conclusions. Congenital blepharoptosis is a relativelly frequent
malformation with sthetic involvement and with a lack of proper devel-
opment of visual function in most severe cases. Except in these cases,
it is advisable to wait for treatment, normally between 4-6 years of age.
A correct assessment of every case will help us indicate the most ade-
quate surgical technique.

KEY WoRrbs: Blepharoptosis; congenital ptosis; levator muscle resec-
tion; frontal suspension.

INTRODUCCION

Dentro de las diferentes causas que dan lugar al signo cli-
nico de ptosis palpebral, la miogénica es con mucho la mas
frecuente y la de mayor incidencia infantil.

Definimos como ptosis palpebral la caida del parpado
superior por debajo de su posiciéon normal manteniendo la
mirada en posicion neutra. Se considera posicion normal del
pérpado su ubicacidn a unos 2 mm por debajo del limbo escle-
rocorneal superior dejando totalmente libre la pupila. La etio-
logia de la ptosis palpebral es diversa, basicamente: miogé-
nica, aponeurética o neurogénicaV, a las cuales pueden afia-
dirse dos grupos: la mecdnica y la traumética.

En este articulo nos vamos a referir a la ptosis miogéni-
cay en particular a la de origen congénito. Consideramos
ptosis miogénica aquella debida a la disfuncion del miscu-
lo elevador del parpado superior, o distrofia del elevador,
bien aislada o bien asociada a la disfuncion de otros mus-
culos oculomotores o incluso de musculos ajenos al drea orbi-
taria®.

En muchos casos, esta disfuncion se aprecia ya en la infan-
cia y se mantiene con una evolucion estable a lo largo de los
afios. En otros casos los primeros sintomas no aparecen has-
ta la segunda o tercera década de la vida y por lo general
son de evolucidn progresiva.
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DIAGNOSTICO E INDICACION QUIRURGICA

En funcién de lo dicho, dentro de este grupo de ptosis mio-

génica podemos citar:

La distrofia del elevador congénita simple, con mucho la
mads frecuente; es de cardcter hereditario y estd causada
por falta de desarrollo muscular®.

La ptosis asociada al hipodesarrollo de otros miisculos
oculomotores, en particular del recto superior, se diferen-
cia de la oftalmoplejia cronica progresiva en que ésta es
de aparicion tardia, de cardcter evolutivo y afecta a la préc-
tica totalidad de los musculos extraoculares®. Otra enti-
dad de similar manifestacion es la fibrosis congénita de
los miisculos extraoculares que conlleva desde muy tem-
prana edad la restriccion global de la motilidad ocular®.
La blefarofimosis, cuadro sindrémico que se asocia cla-
sicamente con la presencia de epicanto inverso y telecan-
to y que es de manifestacion bilateral©.

El sindrome oculofaringeo que asocia la ptosis palpe-
bral progresiva con la afectacion de los mtsculos cons-
trictores de la faringe produciendo disfagia y disartria?.
La distrofia muscular progresiva, con atrofia y debilidad
de otros grupos musculares de la cabeza y el cuerpo.

Las miopatias mitocondriales, que muchas veces debu-
tan con la aparicién de la ptosis palpebral.

La distofia miotonica, también hereditaria y multisisté-
mica, que se manifiesta como debilidad muscular por défi-
cit de relajacidn, atrofia testicular, reabsorcion del crista-
lino y calvicie frontal.

La miastenia gravis, prototipo de miopatia adquirida
autoinmune cuyo origen reside en la afectacion de la pla-
ca neuromuscular®.

Asi, considerando la variedad de procesos encuadrados

en esta patologia, cuya génesis y evolucién son completamen-
te diferentes, es facil comprender que encuadrar y valorar cada
caso en particular es esencial a la hora de fijar el momento
del tratamiento, la indicacién quirtrgica y las expectativas
que se pueden ofrecer al paciente en funcién del resultado y
de su evolucién.

Ante un caso de ptosis palpebral nunca debe dejar de obser-

varse:
1° Lalocalizacion del parpado en posicién neutra de la mira-
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da, que nos llevard a determinar el grado de ptosis. En la
ptosis unilateral se mide en relacién con el parpado nor-
mal contralateral. En la ptosis bilateral podemos conside-
rar la posicién normal del parpado a 9 mm del limbo escle-
rocorneal inferior. Segun lo citado anteriormente pode-
mos clasificar la ptosis en tres grados distintos:

- Ptosis leve, cuando el parpado cubre parcialmente la
porcidn superior de la cérnea sin sobrepasar el borde
superior de la pupila (2 a 3 mm de ptosis).

- Ptosis moderada, cuando el parpado cubre parcialmen-
te la pupila (3 a 4 mm de ptosis).

- Ptosis severa, cuando el parpado cubre pricticamente
toda la pupila (4 o mds mm de ptosis).
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La funcién del musculo elevador bloqueando la accion
del frontal; nos permite valorar la técnica a emplear y las
expectativas de resultado. Se mide evaluando el recorri-
do del parpado desde la mirada extrema hacia abajo a la
mirada extrema hacia arriba. Consideramos como buena
o excelente funcién del elevador un recorrido superior a
8 mm; pobre funcidn del elevador un recorrido entre 4 y
8 mm; muy pobre o nula funcién un recorrido inferior a
4 mm.

La motilidad del resto de los musculos oculomotores y la
capacidad de cierre palpebral por parte del muisculo orbi-
cular.

Determinar el ojo dominante, que generalmente es el dere-
cho en los diestros y el izquierdo en los zurdos. Sobreco-
rregir el ojo dominante puede llevar a una ptosis del ojo
no dominante, antes apenas evidenciada por la compen-
sacién que ejercia.

La presencia o ausencia del fenémeno de Bell, definido
como el recorrido ascendente del globo ocular sincréni-
co al cierre palpebral. Su ausencia, del mismo modo que
la anestesia o hipoestesia corneal, que también hay que
valorar, es un indicador del grado de sobrecorreccion que
podemos arriesgar sin producir lesiones corneales seve-
ras.

La presencia de signos asociados, como el signo de Mar-
cus Gunn, sindrome de Horner o sindrome de Duane, que
nos hablan de ptosis neurogénica.

El aspecto externo del parpado: la piel del parpado, su
elasticidad y posible redundancia o insuficiencia; locali-
zacion del surco palpebral en relacion con el borde ciliar;
profundidad del surco palpebral; presencia o no de plie-
gues epicantales; relacion del parpado inferior con el lim-
bo esclerocorneal inferior, ectropion del tercio externo y
localizacién del punctum, factores muchas veces altera-
dos en la blefarofimosis.

Las técnicas quirdrgicas que habitualmente realizamos

y que tienen por objetivo potenciar la accién del musculo ele-
vador se dividen en cinco grupos:
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Reseccion en bloque tarso conjuntival. Técnica de Fassa-
nella Servat, indicada en las ptosis leves con buena fun-
cion del elevador; en términos generales debera resecar-
se 1 mm de tarso por cada mm de ptosis y 3 mm de con-
juntiva por cada mm de ptosis, lo que supone 1,5 mm. a
cada lado del reborde tarsal. La modificacion de Putter-
man incluye la conjuntiva y el misculo de Miiller sin rese-
car la placa tarsal®.

Reseccion cutdnea, reseccion segmentaria del muisculo
orbicular y plicatura de la aponeurosis del elevador. Espe-
cialmente indicada en las ptosis aponeurdticas y en las
correcciones secundarias por hipocorreccion de las bio-
génicas.

Reseccion del musculo elevador. En las biogénicas de
moderadas a severas con buena o pobre funcién del ele-
vador. Técnica clasica de Von Blascovich modificada?;
Por via anterior o cutdnea cuando debemos hacer rea-
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justes de la piel o del surco palpebral indefinido o por via
posterior o conjuntival cuando la piel palpebral es ade-
cuada y el surco palpebral definido. La reseccion del ele-
vador que debe liberarse a nivel de su insercion tarso apo-
neurética debe ser de 4 mm por cada mm de ptosis. Las
resecciones inferiores a 16 6 20 mm casi siempre resul-
tan insuficientes. Al término de la operacion el parpado
debe ser hipercorregido, situdndose el borde palpebral por
encima del borde corneal superior.

4° Suspension estitica del elevador al miiculo frontal. Espe-
cialmente indicada en los pacientes pedidtricos muy jove-
nes con nula accién del elevador, que presentan amblio-
pia por afectacion unilateral y cuya intervencion debe ser
precoz. En la afectacion bilateral la intervencion puede
posponerse algo més, dado que el paciente compensa su
déficit visual mediante la hiperextension cervical, aunque
no el tiempo suficiente como para que pueda desarrollar
transtornos vertebrales. Esta técnica exige una reeduca-
cion del paciente, que debe aprender a elevar las cejas al
centrar la mirada.

5° Mioplastia dindmica del musculo frontal. Se utiliza una
tira de mdsculo frontal activo que se ancla al tarso. Lo uti-
lizamos en casos secundarios o en pacientes jovenes o
adultos con buena capacidad de rehabilitaciénV.

MATERIAL Y METODO

Se han revisado 50 casos de ptosis congénita miopética,
valorados en nuestro Servicio de Oftalmologia del Hospital
Universitari Bellvitge y en el Servicio de Oftalmologia del
Hospital sant Joan de Deu de Barcelona (Espaifia) en los dlti-
mos cinco aflos.

Se descartan otras causas de ptosis como la neurogénica
o sincinética con signo de Marcus Gunn presente (cuatro casos
en nuestra serie), cuya etiologia hay que buscar en la existen-
cia de fibras nerviosas compartidas entre el IIl y el V par cra-
neal. También se descartaron los casos de ptosis aponeurdti-
ca involutiva y de ptosis mecdnica o secundaria a blefaroaca-
lasia.

Considerando el momento de su aparicién, pudimos defi-
nir como ptosis puramente congénitas 43 casos. Los siete
casos restantes, también hereditarios y con antecedentes fami-
liares, corresponden a: 5 casos con edad de comienzo a par-
tir de los cuatro afios, afectacion de otros musculos oculo-
motores y de evolucidn progresiva; 1 caso de oftalmoplejia
progresiva hereditaria de inicio en la edad adulta; estos 6
casos, por su naturaleza hereditaria, los incluimos en el estu-
dio de evaluacidn, pero no se incluyen entre los pacientes
operados. En definitiva, el estudio se basa en 44 casos ope-
rados.

Desde el punto de vista etioldgico podemos dividir los
casos evaluados en: ptosis congénita simple, 28 casos; ptosis
congénita sindromica, 3 casos, de los que uno correspondié
a un sindrome de Sprintger Golberg, otro a un sindrome de
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Noonan y el otro a un Sindome de Turner; blefarofimosis, 5
casos; ptosis asociada a afectacion de otros musculos oculo-
motores, 6 casos: con afectacion simultdnea del recto supe-
rior 1 y con afectacién simultdnea del recto externo 5; pto-
sis ciliar por hipofuncién del misculo frontal, 1 caso; y pto-
sis secundaria a miopatia mitocondrial, 7 casos.

Se encontraron antecedentes familiares en 9 pacientes de
los 50 citados. La presentacion fue unilateral en 30 casos,
frente a 20 de presentacidn bilateral. Entre las unilaterales
aparecia més afectado el ojo no dominante (habitualmente el
izquierdo) en 20 casos, frente a 10 casos de afectacién del
dominante (habitualmente el derecho).

La sintomatologia acompafante se concretaba en: amblio-
pia, 2 casos; trastornos de la agudeza visual, 7 casos; hiper-
lordosis del cuello, 15 casos; escoliosis cervical, 2 casos; facies
de Huntchinson, 3 casos; y cefaleas, 1 caso (probable insu-
ficiencia vertebrobasilar).

En lo que se refiere a los datos exploratorios, considera-
mos como: ptosis leve, 10 casos; ptosis moderada, 26 casos;
ptosis severa, § casos.

En cuanto a la funcién del elevador: muy pobre o nula
funcion del elevador, 12 casos; pobre o relativamente buena
funcidn del elevador, 15 casos; buena o excelente funcion del
elevador, 17 casos; y no valorados por falta de colaboracién
del paciente, 6 casos.

No siempre existe correlacion entre el grado de ptosis y
el grado de funcion del elevador, en especial en los dos pri-
meros grupos. De hecho se constata: ptosis palpebral severa
con buena funcién del elevador, 6 casos; ptosis moderada o
leve con mala o nula funcién del elevador, 10 casos; ptosis
moderada y buena funcién del elevador, 26 casos; y ptosis
severa con mala o nula funcion del elevador, 2 casos.

Es importante valorar la presencia del fendmeno de Bell
que estaba presente en 46 casos y ausente en 4.

Las edades de los pacientes en el momento de la interven-
cién fueron las siguientes: con menos de 4 afios, 11 casos;
la mayor parte de estos pacientes (6 casos) fueron operados
por el Servicio de Oftalmologia mediante suspension estati-
ca frontal con ldmina de Goretex y ante el pobre resulta-
do del tratamiento fueron posteriormente enviados al Servi-
cio de Cirugfa Plastica. Entre 4 y 6 afios hubo 17 casos y con
mas de 6 aflos, 22 casos.

En cuanto a las intervenciones realizadas: técnica de Fas-
sanella Servat o modificacion de Putterman en 5 casos; resec-
cién cutdnea y del musculo orbicular y plicatura de la apo-
neurosis, 2 casos; reseccion del musculo elevador, 26 casos:
por via anterior 12 casos y por via posterior 14 casos; suspen-
sién frontal con Goretex en § casos y mioplastia dindmica del
frontal, 3 casos.

El grado de resecciéon media efectuada para el elevador
fue: para ptosis leves de 2 mm, 6 mm de reseccion en 4 casos
y 8 mm de reseccién en 2 casos. Para ptosis leves de 3 mm,
9 mm de reseccion en 5 casos y 12 mm de reseccién en 5
casos. Para ptosis moderadas de 4 mm, 12 mm de reseccion
en 4 casos y 16 mm de reseccién o més en 4 casos. Para pto-
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sis severas por encima de 4 mm, 20 mm de reseccion o mds
en 2 casos.

RESULTADOS

En lo que se refiere a los resultados obtenidos, conside-
ramos como resultados muy buenos o excelentes (a juicio de
nuestros pacientes o de sus familiares y de nosotros mismos)
con valoracion 4/5 o 5/5:

- De los pacientes con ptosis palpebral severa con buena

funcién del elevador, 1 de 6 pacientes (35%).

- De los pacientes con ptosis moderada o leve con mala o

nula funcidn del elevador, 7 de 10 pacientes (70%).

- Del grupo de moderada ptosis y buena funcion del eleva-

dor, 10 de 26 pacientes (42%).

- Del grupo de ptosis severa con mala o nula funcién del

elevador, 2 de 2 pacientes (100%).

El resto de los casos fueron considerados como suficien-
tes, con grado de valoracidn 3/5, sin que en ningtin caso se
apreciara un empeoramiento o nulo resultado.

DISCUSION

La eleccidn de la técnica quirdrgica para la correccion de
la ptosis palpebral depende de tres factores fundamentales:
en primer lugar, de la severidad de la ptosis; en segundo tér-
mino, del grado de funcién del misculo elevador; y, por dlti-
mo, de la etiologfa de la misma. Utilizar una técnica estdndar
para la correccién de todo tipo de ptosis puede conducir a
resultados cuando menos insuficientes y en muchos casos pue-
de agravar el problema.

En funcién de nuestra experiencia y de la de otros auto-
res nos permitimos hacer las consideraciones que presenta-
mos a continuacion.

El grado de ptosis nos indicard el grado de acortamiento
del musculo elevador o de las estructuras tarsoconjuntivales.

La potencia o funcién del musculo elevador nos definird
el grado de mejoria que puede alcanzarse y es un factor pre-
dictivo. La causa de la ptosis nos habla del sustrato anaté-
mico sobre el que tenemos que actuar.

Por poner un ejemplo concreto, la ptosis neurogénica sin-
cinética con fenémeno de Marcus Gunn positivo no debe ser
corregida potenciando el musculo elevador. De hecho esto
acentuaria la ya de por si andmala situacidn existente, al
actuar el musculo elevador simultdneamente con los muscu-
los masticadores®. Su correccién es mejor llevarla a cabo
mediante suspensiones frontales estdticas o dindmicas. Del
mismo modo, la simple plicatura de la aponeurosis del ele-
vador no corrige suficientemente la ptosis biogénica y debe
reservarse para la ptosis aponeurética, hereditaria o involu-
tiva(,

La ptosis mecanica por blefaroacalasia debe ser corregi-
da mediante una blefaroplastia convencional asociada a la
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reseccion parcial del mdsculo orbicular. Este dltimo procedi-
miento lo utilizamos también en intervenciones secundarias
por subcorreccion.

En cuanto a la ptosis puramente miogénica es mds impor-
tante valorar el grado de funcidn del elevador que la propia
severidad de la ptosis.

Aunque es aceptado por todos que, en términos genera-
les, el resultado del tratamiento quirdrgico serd mds natural
cuanto mejor sea la funcion preoperatoria del elevador, lo cier-
to es que en nuestra experiencia ptosis moderadas o severas
con pobre o nula accién del elevador nos han dado un resul-
tado mds satisfactorio que las ptosis moderadas con buena o
suficiente accion del elevador. Tal vez esto sea debido a que
tendemos en estos casos a extremar la reseccion muscular, lo
que confirma que el grado de reseccion del miisculo elevador
debe ser amplio, de manera que obtengamos una sobrecorrec-
cién inmediata notable, aunque inicialmente nos pueda pare-
cer excesiva. Si la accién del elevador es suficientemente efec-
tiva, el lagoftalmos postoperatorio apenas dura unas pocas
semanas, corrigiéndose espontdneamente. Si, por el contra-
rio, la potencia del elevador es muy limitada, su propia falta
de relajacién hace que esta sobreexposicion se mantenga inde-
finidamente.

Ante esta situacidn es muy importante valorar preopera-
toriamente la presencia o ausencia del fendmeno de Bell.
Pacientes con ausencia del mismo, en los que al cerrar los 0jos
no se produce una rotacién del globo ocular hacia el polo supe-
rior, corren el riesgo de mantener expuesta la cérnea con gra-
ve riesgo de ulceraciones corneales en el postoperatorio.

Los mejores resultados los hemos obtenido cuando la
reseccion del elevador es de, al menos, el cuddruple del gra-
do de ptosis palpebral medido, es decir, 8, 12 6 16 mm segtin
el grado de ptosis.

En los casos de nula accién del elevador es preferible hacer
una suspension frontal antes que actuar sobre el propio mus-
culo elevador®.

Los casos leves de ptosis de 1 6 2 mm y hasta de 3 mm
con buena funcién del elevador se resuelven satisfactoriamen-
te con el procedimiento simple de Fasanella Servat de resec-
cidn tarso conjuntival sin reseccion del miisculo elevador.

En cuanto a la via de abordaje, anterior o posterior, con-
juntival o cutdnea, dependerd de la suficiencia cutdnea y de
la necesidad de acentuar el surco conjuntival, que debe que-
dar siempre a la misma altura del lado contralateral'”.
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