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Resumo

Objetivo: Tracar um perfil epidemiolégico dos pacientes com ptose congénita no Hospital Regional de Sao
José (HRSJ), descrevendo as caracteristicas gerais das ptoses congénitas, incluindo a coexisténcia de estrabismo e
a prevaléncia de ambliopia. Métodos: Foi realizado um estudo epidemioldgico com delineamento transversal,
baseado na andlise dos prontudrios de pacientes com ptose congénita atendidos no Departamento de Plastica
Ocular e Orbita do HRSJ, no periodo de julho de 1998 a julho de 2008. Resultados: Foram analisados 42 pacientes
(56 olhos). A idade média foi de 7,2 anos e o género mais prevalente foi o masculino (66,7%). Foi encontrado
unilateralidade da ptose em 66,7 % dos casos, associagdo com estrabismo em 19% e fendmeno de Marcus Gunn em
9,5%.Ambliopia foi encontrada em 17% dos olhos afetados. Na classificacao, 38,5% dos olhos tinham ptose severa
e 63% tinham excursdo do elevador fraca ou ausente. A conduta foi cirtirgica para 57,2% dos casos e a técnica mais
prevalente foi elevacio ao Frontal (75% ). Conclusao: No presente estudo, a prevaléncia de ambliopia nos pacientes
com ptose congénita foi maior que da populacdo geral, reforcando a importancia de uma avaliacdo oftalmolégica
precoce destes pacientes.

Descritores: Doencas palpebrais; Blefaroptose/congénito; Prevaléncia; Ambliopia

ABSTRACT

Purpose: To draw an epidemiological profile of congenital ptosis patients in the Hospital Regional de Sao José
(HRSJ), describing the general characteristics of congenital ptosis, including the coexistence of strabismus and the
prevalence of amblyopia. Methods: An epidemiological study with a cross-sectional characteristic was conducted,
based on analysis of medical records of congenital ptosis cases treated on the Department of Ocular Plastic and
Orbit of the HRSJ, from July 1998 to July 2008. Results: A total of 42 patients (56 eyes) were analyzed. The mean age
was 7,2 years and the most prevalent genre was male (66,7% ). Unilateral ptosis was found in 66,7% of cases,
association with strabismus in 19% and Marcus Gunn phenomenon in 9,5%. Amblyopia was found in 17% of the
affected eyes. About the classification, 38,5% of eyes had severe ptosis and 63% had poor or absent levator excursion.
The management for 57,2% of cases was surgery and the most prevalent technique was Frontal elevation (75%).
Conclusion: In this study, the prevalence of amblyopia in congenital ptosis patients was higher than in the general
population, showing the importance of an early ophthalmologic evaluation of these patients.
Keywords: Eyelid diseases; Blepharoptosis/congenital; Prevalence; Amblyopia
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INTRODUCAO

palpebra superior tem papel fundamental na
protecgdo e lubrificacdo da superficie ocular.
Sua elevacgao é dada principalmente pelo mus-
culo elevador da pélpebra superior (MEPS), inervado
pelo terceiro par craniano. Atuam como coadjuvantes
nessa fungéo o musculo de Miiller e o musculo frontal®?).

Ptose ou blefaroptose € o resultado da disfuncao
isolada ou conjunta dos musculos que atuam na eleva-
¢do da palpebra, resultando na queda da margem
palpebral para uma posi¢ao mais baixa que o normal, na
posicao priméria do olhar®.

Existem diversas classificagdes para ptoses, sen-
do que a divisdo em congénitas ou adquiridas € a mais
utilizada®*. A ptose congénita apresenta-se ao nasci-
mento ou dentro do primeiro ano de vida, pode ser unila-
teral ou bilateral, e ndo hé preferéncia por sexo ouraga®.
Na maioria das ptoses congénitas verdadeiras o defeito
é produzido por distrofia do MEPS, e apresenta-se como
uma condig¢do isolada ou associada a outras alteragoes
congénitas como a blefarofimose®®. Outros mecanis-
mos, embora menos comuns, também podem causar ptose
congénita, como os defeitos neurogénicos que ocorrem
na sindrome de Horner congénita e no fendmeno de
Marcus Gunn®+9).

As experiéncias visuais na infincia tém grande
influéncia no desenvolvimento das vias visuais, particu-
larmente do cértex visual, que € rudimentar no recém-
nascido. Com a falta de estimulacdo dessas vias por obs-
trugdo mecanica da pdlpebra, ndo haverd uma
maturagdo adequada do cortex visual no cérebro em
desenvolvimento da crianca, resultando em ambliopia,
ou seja, reducdo da acuidade visual sem que haja qual-
quer lesdo ocular, que pode variar de uma pequena alte-
ragdo da funcdo visual a uma perda importante da visao.
Contudo,se os fatores de risco ambliogénicos sdo identi-
ficados e tratados cedo, a plasticidade cerebral devera
reorganizar o cortex e a perda visual poderd ser corrigida
naturalmente). Por isso, a medida da acuidade visual e
a refrac@o devem ser obtidas na primeira avaliagdo e a
simples suspeita de ambliopia exige que a decisdo cirur-
gica seja tomada imediatamente®. A ambliopia tam-
bém pode levar ao estrabismo pelo pobre desenvolvi-
mento da fungao ocular®?,

O tratamento das ptoses ¢ inteiramente cirdrgi-
co™.Se a intervengdo nio for urgente, a cirurgia pode ser
prorrogada até a idade de trés a quatro anos, quando
mensuracdes mais acuradas poderao ser realizadas no
pré-operatdrio, permitindo um melhor resultado®.
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A avaliacdo inicial da crianca com ptose congé-
nita inclui a determinacao da distancia margem-reflexo
(DMR), que avalia a queda palpebral na posi¢ao primé-
ria do olhar, medida da excursao do elevador, altura da
prega palpebral, e a exclusdo de situacdes sindromicas
como o fendmeno de Marcus Gunn®. O que se recomen-
da atualmente € usar a técnica de elevacdo ao frontal
quando houver pobre funcdo do MEPS, o que ocorre na
maioria das ptoses congénitas®¥, e usar qualquer um
dos outros métodos dependendo da DMR quando hou-
ver boa fun¢do do MEPS®.

Se ndo corrigidas, as ptoses podem acarretar efei-
tos psicossociais negativos, perda de autoestima, aliena-
cdo” e desvantagens profissionais ligadas a baixa
acuidade visual na vida adulta®.

Este trabalho foi realizado com o objetivo de tra-
car um perfil epidemiolégico dos pacientes com ptose
congénita no Hospital Regional de Sdo José, descrevendo
as caracteristicas gerais das ptoses congénitas, incluindo
a coexisténcia de estrabismo e a prevaléncia de ambliopia.

METODOS

Foi realizado um estudo epidemioldgico com de-
lineamento transversal, baseado na anélise de prontua-
rios dos pacientes com ptose congénita atendidos no
Departamento de Plastica Ocular e Orbita do Hospital
Regional de Sao José (HRSJ), no periodo de julho de
1998 a julho de 2008. Foram incluidas apenas as fichas
do primeiro atendimento de cada paciente, ndo sendo
utilizado dados das consultas subsequentes. Foram ex-
cluidos todos os casos de ptose com outra classificagdo
que nao congénita.

Para defini¢do do ponto de corte foram utilizadas
referéncias encontradas na literatura médica. Sendo as-
sim, foi considerado ambliopia os casos em que a acuidade
visual foi menor ou igual a 20/40 ou se houve mais de
duas linhas de Snellen de diferenca entre os dois olhos.
Quanto a excursdo do musculo elevador da palpebra
superior, foi considerado “normal” quando esta teve
15mm ou mais, “boa” quando teve de 8 a 14mm, “regu-
lar” nos valores de 5 a 7mm, “fraca” quando menor ou
igual a 4mm e “ausente” quando nula. Para a classifica-
cdo da ptose foi utilizada a distancia margem-reflexo,
onde a queda palpebral foi considerada “minima” quan-
do o valor encontrado foi de 2mm, “moderada” quando
1mm e “severa” quando Omm ou valores negativos.

Este trabalho foi aprovado pelo do Comité de Eti-
ca em Pesquisa da UNISUL sob o registro nimero
08.628.4.01.111.
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RESULTADOS

Em um total de 42 pacientes com ptose congénita,
14 eram do género feminino (33,3%) e 28 eram do gé-
nero masculino (66,7%). A média da idade foi de 7,2
anos (mediana de 6 anos), com seus extremos variando
de 6 meses a 20 anos.

De acordo com a percepcdo dos pacientes e/ou
familiares, ou por meio de comparacdo por fotografias
antigas, 8 pacientes (19%) obtiveram algum agravo da
ptose ao longo dos anos, 5 (11,9%) obtiveram alguma
melhora e 29 (69%) tiveram evolugdo estavel desde o
nascimento. Apenas 5 pacientes (11,9%) tinham histo-
ria familiar de ptose.

Em relagdo a lateralidade, 14 pacientes (33,3%)
apresentaram ptose em ambos os olhos e 28 (66,7%)
apresentaram ptose unilateral. Analisando-se somente
as ptoses unilaterais, 12 (42,9%) eram no olho direito e
16 (57,1%) no olho esquerdo. No momento da primeira
consulta, 13 pacientes (31 % ) haviam tentado algum tipo
de tratamento anterior.

A posicdo da cabeca com o mento elevado ou
“chin-up” foi notéria em 15 pacientes (35,7%), sendo
que em 10 destes (66,6%) a ptose era bilateral.

Quanto a outras doengas ou fatores associados, 8
pacientes (19%) apresentaram estrabismo, 4 (9,5%)
apresentaram o fendmeno de Marcus Gunn, 1 possuia a
sindrome da blefarofimose e 1 apresentou glaucoma
associado. N@o houve histéria de antecedentes familia-
res no unico caso de blefarofimose encontrado, mas ocor-
reu em 1 dos 4 casos de fendmeno de Marcus Gun e em
1 dos 8 casos de estrabismo.

Por serem dados que dependem de avaliag@o por
medidas, incluindo o uso de régua milimetrada e cartaz
de Snellen, os resultados a seguir estdo incompletos na
grande maioria das varidveis, principalmente porque nao
houve colaboracao do paciente no momento da consulta
para a realizacdo do exame. As percentagens foram da-
das em relagdo aos dados vélidos, desconsiderando-se os
dados faltantes para o célculo destas.

Foram analisados 56 olhos ptéticos de 42 pacien-
tes. A média da fenda palpebral de 52 olhos foi de 6mm
(£ 2,06mm). Outros achados do exame oftalmoldgico
dirigido estdo descritos na tabelal.

Apenas para fins descritivos, se for analisado so-
mente as ptoses de classificagdo severa, verifica-se uma
prevaléncia de fraca excursdo do elevador em 71,4%
dos olhos.

As condutas adotadas foram descritas na tabela 2.
A mediana da idade dos pacientes com indicagao cirur-

Tabela 1

Achados do exame oftalmoldgico dirigido
em relacao ao numero de olhos afetados

Exame oftalmolégico dirigido N %
Acuidade visual 47 100
Normal 34 72,4
Acompanha objetos 5 10,6
Ambliopia 8 17
Classificacdo da ptose 39 100
Minima 11 28,2
Moderada 13 33,3
Severa 15 38,5
Excursdo do MEPS 46 100
Normal 2 4.4
Boa 7 15,2
Regular 8 17,4
Fraca 25 54,3
Ausente 4 8,7
Forca do musculo Frontal 37 100
Normal 32 86,5
Alterada 5 13,5
Prega palpebral 40 100
Presente 19 47,5
Ausente 21 52,5
Reflexo de Bell 47 100
Presente 36 76,6
Ausente ou diminuido 11 23,4
Eixo visual 38 100
Normal 28 73,7
Alterado 10 26,3

(MEPS) miisculo elevador da pélpebra superior

Tabela 2

Conduta recomendada apos a primeira avaliacao
oftalmoldgica dos pacientes com ptose congénita

Conduta N % N %
Observagao 10 23,8
Corregao cirurgica 24 572
Elevacdo ao frontal 18 75
Resseccdo do elevador 4 16,7
Fassanella-Servat 2 8,3
Outras 8 19
Total 42 100

(DMR) distancia margem-reflexo
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gica foi de 7,5 anos, variando de 8 meses a 20 anos, € a
mediana da idade dos pacientes sem indicacao cirdrgi-
ca foi de 5 anos, variando de 6 meses a 19 anos.

DiscussAo

Iniciando pela andlise do género, foi notdria a re-
lagdo 2:1 para o género masculino, resultado muito pré-
ximo ao encontrado em um recente estudo norte-ameri-
cano,onde 64 % eram do género masculino®. Nas ptoses
de etiologias diversas ndo tem sido encontrado diferen-
ca significativa entre os sexos(213).

Quanto a evolucio, as ptoses congénitas tendem
a ser estdveis, pois sua etiologia estd relacionada a
distrofia do MEPS, presente desde o nascimento®®. Ana-
lisando os resultados deste estudo neste ponto, uma ex-
plicagdo para a percepcdo de melhora do grau de ptose
em sua evolucdo em 11,9% dos pacientes seria o melhor
controle pela crianga dos musculos adjuvantes da eleva-
¢ao da palpebra, o que causaria uma falsa impressao de
melhora da ptose. E quanto a percepcao de piora, talvez
a queda palpebral nos primeiros meses de vida nao te-
nha chamado a ateng¢ao dos pais pelas dimensdes gerais
pequenas do lactente e, mais tarde, com o desenvolvi-
mento dos componentes faciais, a ptose tornou-se mais
Obvia, sem necessariamente ter agravado.

A maioria dos casos de ptose congénita nao ocor-
re devido a fatores genéticos", mas existe uma relagdo
com heranga autossdmica dominante®. Foi encontrado
neste estudo uma baixa prevaléncia de antecedentes
familiares de ptose (11,9%). Em outros estudos, esta
prevaléncia foi de 7,9%%? e 32,3% ). Por conter uma
amostra pequena, este estudo encontrou apenas um caso
de blefarofimose e, deste modo, ndo foi possivel verifi-
car se houve concordéancia com a literatura, a qual rela-
ta que uma histéria familiar de ptose positiva € mais
prevalente nos casos de sindromes genéticas como a
blefarofimose®®.

Ao se falar da lateralidade, este estudo se aproxi-
ma dos dados da literatura, a qual informa que a
unilateralidade ocorre, em média, em 70% dos casos®!¥,
Outros autores encontraram prevaléncia de
unilateralidade ainda mais alta, variando de 76,2% a
83 %(11,13,16).

Quando a ptose obstrui parcialmente o campo
visual, o paciente tende a elevar o mento para poder
enxergar o horizonte, posi¢do esta conhecida como
“mento elevado” ou “chin up”. Neste estudo foi encon-
trada uma maior prevaléncia dessa situacdo nos casos
em que a ptose era bilateral.
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O estrabismo e a obstrucdo visual causada pela
ptose estdo entre os principais fatores associados a
ambliopia®?. Reconhecer precocemente os fatores de
risco ambliogénicos pode aumentar a chance de recupe-
racdo da acuidade visual por meio de tratamento cirdr-
gico precoce’. Neste estudo foi encontrado uma
prevaléncia de 17% de ambliopia, ndo ficando distante
dos 21,5% encontrados em um estudo mais recente"V),
embora seja superior ao encontrado em outros estudos
mais antigos (5,38%1? e 5,9%19). Quanto ao estrabis-
mo, este esteve associado as ptoses congénitas em 19%
dos casos, um valor que estd préoximo aos encontrados
em outros estudos (16,2% 1 e 25%(9). Embora seja uma
amostra pequena, foi encontrado neste estudo, com fins
descritivos, uma prevaléncia de estrabismo e ambliopia
maior que a da populacdo geral, na qual é possivel en-
contrar estrabismo em torno de 2% e ambliopia em tor-
no de 5%®. A literatura relata que a maior prevaléncia
de ambliopia nos portadores de ptose congénita deve
ser devido a maior prevaléncia de fatores ambliogénicos
encontrados nestes pacientes®).

O fendomeno de Marcus Gunn é descrito como
sendo responsével por 2 a 13% das ptoses congénitas®.
Neste trabalho, este fendmeno foi encontrado em 9,5%
dos casos e, em outros trabalhos epidemioldgicos, foram
descritos 1,2%" e 5,3%.0% A sindrome da
blefarofimose foi encontrada em apenas um caso, sendo
que em um estudo realizado em S3o Paulo foi encontra-
do um valor de 6,3% . O glaucoma é mais comumente
encontrado como um fator associado a ptoses adquiri-
das, onde j4 foi descrita uma associacdo de 38,7 % (.

A auséncia de prega palpebral € um achado ca-
racteristico das ptoses congénitas®®!'¥  Neste estudo, pou-
co mais da metade dos olhos ptéticos (52,5%) nao pos-
suia esta prega.

A excursao do MEPS foi encontrada como fraca
ou ausente em 63 % dos olhos, e a classificacdo da ptose
como severa foi a mais prevalente (38,5%). Analisan-
do-se com fins descritivos, 71,4% das ptoses severas ti-
nham excursdo do MEPS fraca, sendo que em outro estu-
do esta associagio foi encontrada em 78,3% . Esses
resultados entram em acordo com a literatura, que mos-
tra uma maior prevaléncia destes achados nas ptoses
congénitas®¥,

A suspensdo Frontal ¢ um dos procedimentos ci-
rdrgicos mais utilizados para ptoses severas com excur-
sdo do MEPS pobre ou ausente, e também pode ser utili-
zada para blefarofimose ou fendmeno de Marcus Gun,
sendo, portanto, muito utilizada para ptoses congénitas®.
Concordando com a literatura, a correcdo cirdrgica por
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elevacgdo ao Frontal foi a mais indicada, abrangendo 75 %
dos casos cirtirgicos. A excursao do MEPS normal ou
boa, que é mais prevalente nas ptoses adquiridas, foi en-
contrada em uma menor percentagem (19,5%).

Embora o tratamento para as ptoses seja cirirgi-
co®, pode-se prorrogar a cirurgia quando esta nio for
urgente, a fim de se obter mensuracdes mais acuradas
em uma crianc¢a mais colaborativa®. Tiveram indica-
¢do cirurgica 57,2% dos casos deste estudo, sendo que
em outros trabalhos foram encontrados 38,5% (Y e
63,6% . A mediana da idade dos pacientes cirirgicos
foi de 7,5 anos e, em outro estudo, a média foi de 4,6
anosV.

Por problemas de arquivamento dos prontudrios
no hospital em estudo, a amostra encontrada acabou sen-
do menor que a esperada, tornando-se este um fator
limitante deste trabalho, além do delineamento trans-
versal.

A visdo é um dos cinco sentidos por meio dos quais
percebemos o mundo, e todos os esfor¢os devem ser fei-
tos em prol desta. Como a ptose congénita pode levar a
ambliopia”?, os avangos da medicina oftalmoldgica, des-
de a avaliacdo inicial do paciente até a indicacdo da
melhor técnica cirtrgica, sdo de extrema importancia
para que haja resultados terapéuticos eficazes para esta
condig¢do. No presente estudo, embora descritivo e com
uma amostra pequena, a prevaléncia de ambliopia nes-
tes pacientes foi maior que a da populacdo geral, refor-
cando a importancia de uma avaliagdo precoce dos pa-
cientes com ptose congénita.
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