ATUALIZACAO CONTINUADA

Blefaroespasmo essencial benigno

Benign essential blepharospasm

Lucia Miriam Dumont Lucci RESUMO

Blefaroespasmo essencial benigno é distonia focal caracterizada por
espasmosinvol untdriosprogressivosdo muscul o orbi cular oculi emuscu-
los da regi&o superior da face (corrugador e procerus). As contragcdes
forcadasecroni casdos muscul osperiocul arestornam o pacientedebilita-
doelevam aalteragcBesfuncionaisecosméti casdaspdl pebras. O tratamen-
toinclui umavariedade demodalidadese medicagdes orai sque apresentam
eficacialimitada. Injec6es de toxina botulinicatipo A tém apresentado
bonsresultadostemporarios, enquanto amiectomiaperiocul ar tem demons-
trado bons resultados em longo prazo.

Descritores: Toxina botulinica tipo A/uso terapéutico; Blefaroespasmo/quimioterapia;
Palpebras/cirurgia; Distonia/fisiopatologia; MuUsculos oculomotores/cirurgia; Diagnéstico
diferencial

INTRODUCAO

Bl efaroespasmo essencial benigno (BEB) é umadistoniafacial caracteri-
zada por contragdo espontanea, espasmaodica, bilateral, involuntéria dos
muscul os protatores da pal pebra (muscul o orbicular, corrugador do super-
cilio eprécerus).

A etiologia é incerta mas ha evidéncias que ocorre um aumento da
descarga excitatoria origindaria dos ganglios da base®.

Oinicio do BEB éinsidioso, com o aumento dafregiiénciado piscar, €0
paci ente acredita ser umairritacéo ocular desencadeadapelaluz ou diminui-
¢ado do filmelacrimal. Pode passar anos desde o inicio dos sintomas até ser
feito o diagnostico correto®.

Trata-se de uma doenga multifatorial em sua origem e manifestacéo.
Alguns pacientes podem apresentar também contrag@es involuntérias de
outros grupos musculares, caracterizando a sindrome de Meige, sindrome
de Brueghel ou adistoniaorofacial idiopéatica®.

Distoniaé o termo usado paradescrever um grupo de doencas caracteri-
zado por espasmos muscul ares i nvol untérios que produzem movimentos e
posturas anormais. Esses espasmos podem afetar uma pequena parte do
corpo como os olhos, pescoco ou médo (distonias focais), duas partes
vizinhas como o0 pescoco e um braco (distonias segmentares), um lado
inteiro do corpo (hemidistonia) ou todo o corpo (distoniageneralizada).

Fundadaem 1992, a Associacdo Brasileirados Portadores de Distonias
(ABPD) divulgainformagBes sobre as distonias e a terapéutica. Pode ser
encontradano site http://www.distonia.com.br
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Doencaprogressivaque vai evoluindo paraespasmos pro-
gressivamente mais intensos e duradouros, resultando em
periodos de cegueira funcional. A progressdo da doenca é
variavel e no estégio precoce é possivel haver periodos de
remissdo e exarcebacdo. N&o raro os pacientes relacionam a
piorados sintomas com algum trauma psi col 6gi co. Fatores que
desencadeiam ou pioram ossintomas do BEB sdo: luz, “ stress”,
cansaco, dirigir, ler, assistir televisdo. A¢Bes como dormir e
relaxar podem melhorar os sintomas. Alguns pacientes desen-
volvem maneirismos na tentativa de disfarcar a doenga tais
como, mascar chicletes, bocejar, esfregar as palpebras com
forca, assobiar, falar continuadamente eisto muitas vezes oca-
sionaum retardo no diagnostico. No caso do BEB, os espasmos
desaparecem durante 0 sono e com aanestesiageral.

Com o progredir dadoenca, o individuo torna-se afastado
do convivio social. A frustracdo e adepressao levam alguns a
considerar esta doenga como psicossomética. Entretanto, a
severidade do blefaroespasmo € provavel mente a causa e ndo
o resultado das alteragdes psicol 6gicas.

Com a evolugdo da doenca surge problemas secundarios
devido a constante contragéo dos muscul os contrarios a aber-
tura palpebral. MUsculos protatores se opdem ao musculo
levantador da pél pebrasuperior, musculo de M iller e mUsculo
frontal. Apraxiadaaberturapal pebral €umaanormalidade mo-
torando paraliticacaracterizadapeladificuldadedeseiniciar a
abertura das pélpebras. E a alteragio associada ao BEB de
maisdificil tratamento e haumaaltaincidénciadefalénciaao
tratamento com atoxinabotulinica®. Outras alteragdes anat6-
micas vistas nos pacientes com BEB sdo: dermatocalaze, ptose
de supercilio, blefaroptose e frouxidao dos tenddes cantais
medial elateral.

Um estudo retrospectivo com 238 pacientes constatou a
remissdo espontanea do quadro em 11,3% dosindividuos com
BEB e sindrome de Meige, principalmente dentro dos cinco
primeiros anos apds o inicio dos sintomas®.

McCann et al. tentam explicar o mecanismo do BEB ap6s
realizarem um estudo com 19 pacientes com BEB e fotofobia.
Apbsbloquear o ganglio cervical simpatico (alturade C6) com
lidocaina 1%, houve um grande efeito no alivio da fotofobia
(apbs 1 horado blogqueio e por até 72 horas), assim como uma
diminuicéo do espasmo pal pebral ©.

O diagndstico de BEB éclinico, apds cuidadosa anamnese
e observagdo dos sinais e sintomas tipicos.

Diagnostico diferencial

Um exame oftalmol 6gico e neurol 6gico € necessario para
se estabel ecer o diagndstico de BEB. Entrépio espastico, tri-
quiase, blefarite, ceratite, sindrome do olho seco e uveite
anterior podem causar um blefaroespasmo reflexo.

Um grande ndmero de doengas podem causar alteracGes
na movimentagdo dos musculos da face. O diagndstico dife-
rencial das distonias faciais deve ser feito em relacdo aos
guadros de:

1) Blefaroespasmo essencial benigno
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2) SindromedeMeige (distoniaorofacial)
3 Sindrome de Brueghel (distoniaoromandibular)
4) Distoniacranianasegmentar
5 Blefaroespasmo secundario ou reflexo
6) Espasmo hemifacia
7) Doencade Parkinson
8 Paresiasupranuclear progressiva
9 Doenca de Huntington
10) Apraxiadaaberturadas palpebras
11) Drogas (antipsicatico, antiemético, descongestionante
nasal, levodopa)
12) Doencade Wilson
13) Miogquimia
14) Tiques
15 Histeria
16) Regeneracdo andmalade nervo facial
17) Tétano
18) Discinesiatardia
19) Encefdite
20) Sindromede Tourette

Henry Meige, um neurol ogistafrancés, em 1910 descreveu
uma distonia facial caracterizada por contragdes dos muscu-
losperioculares, facial, mandibular, oral, lingual elaringeal ™.

A distoniafacial querespeitaalinhamedianaé conhecida
como espasmo hemifacial (EH). Hacontragdo involuntariados
muscul os inervados pelo nervo facial. Os espasmos muscul a-
res permanecem durante 0 sono e o exame da Ressonancia
Nuclear M agnética pode demonstrar umacompressao vascul ar
do nervo facial, na sua emergéncia do tronco cerebral, antes
de atravessar 0 angulo cerebel opontino.

Sindrome de Brueghel ou distonia oromandibular idiopa-
tica é caracterizada por espasmos dos muscul os perioculares
associada com espasmos severos da metade inferior da face,
mandibulae muasculosdaregiéo cervical.

Miocloniado muscul o orbicular, condic¢éo devido contra-
coesfascicular, € geralmente unilateral. Nao ha espasmo téni-
o e apenas uma parte localizada do miscul o orbicular € aco-
metido. Esta relacionada com “stress” emocional, cansaco
fisico e consumo de cafeina.

Outros diagndsticosincluem: distoniasegmentar, blefaro-
espasmo secundario ou reflexo, Parkinson, paresia supranu-
clear progressiva, tiques, tétano, encefalite, histeria, regenera-
¢do andbmala do nervo facial, drogas (antipsicotico, antiemético,
anoréxico, descongestionante nasal, levodopa), sindrome de
Tourette (tiques muscul ares multipl os da face acompanhados
de tiques vocais).

Tratamento

Devido sua etiol ogia desconhecida, o tratamento é basea-
do no alivio dos sintomas, com o objetivo de retornar o pa-
ciente avidanormal namedidado possivel.

Ndo cirurgico

Vérios farmacos tém sido usados no tratamento do BEB,
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porém na grande maioria este tratamento ndo apresenta res-
posta satisfatéria®. As drogas usadas no tratamento do BEB
séo:

Antipsicético: fenotiazina, butiropenona, reserpina
drogade doenca afetiva: carbonato delitio, tetrabena-
Zina

estimulante: sulfato de anfetamina

sedativo: fenobarbital

relaxante muscular: baclofen, orfenadrina, valium
parassi mpati comimético: lecitina, colina, fisostigmina
antimuscarinico: escopolamina, tinturade beladona
anticonvulsivante: clonazepan

A toxina botulinica tipo A é uma neurotoxina que causa
umadesnervacao quimicanajungao neuromuscular. A injecéo
datoxinabotul inicaéum procedimento que oferece umatera-
pia eficaz no controle dos espasmos musculares. Aprovada
pelo* Food and Drugs Administration” em 1989 paratratamento
dasdistoniasfaciais e estrabismo, o tratamento érealizado em
base ambulatorial, evitando-se o custo hospitalar. No Brasil, a
toxinabotulinicafoi liberada parauso médico pelo Ministério
daSalideem 1992,

A toxinabotulinicatipo A € um dos sete sorotipos (A-G)
produzidos pela bactéria anaerdbica gram-negativa Clostri-
dium botulinum. Otipo A foi selecionado parao uso farmaco-
|6gico devido aviabilidade naformacristalina. Suamoléculaé
umamacroproteinae com alto peso molecular (150.000 daltons),
podendo ser cristalizadaem formaestavel. A paralisiacausada
pel atoxinaresultade um bloquei o daneurotransmissdo devido
ainibicdo daliberacéo de acetil colinanosterminai s nervosos.

Duas preparagdes de toxinabotul inicatipo A estao dispo-
niveis no mercado: Botox” (Allergan, USA) e Dysport”
(Porton Products, UK). Resultados favoraveis do tratamento
das distonias focais com ambas as preparagdes tem sido pu-
blicados®®-19),

Doses de Botox" e Dysport™ ndo podem ser comparadas
diretamente. Um frasco de Botox™ contém 100 unidades de
toxina botulinica tipo A. Cada unidade corresponde a dose
intraperitoneal letal média (DL-50) da toxina botulinica
reconstituido, calculada em camundongos. Baseado em uni-
dades de peso, Dysport” € 16 vezes mais potente do que o
Botox"” (40 unidades internacionais (Ul) e 2,5 Ul por nano-
gramado complexo toxina-hemaglutinina, respectivamente).
Baseado em unidades de atividade biol 6gica, 1 Ul de Botox" é
equivalente a4 Ul de Dysport™®Y,

Ap0s as injecOes, a acdo € observada de 48 a 72 horas e a
duracdo do alivio sintomético é de 8-18 semanas nos casos de
BEB ede 12-24 semanas nos casos de EH®?, Umanovaaplica-
¢&0 nos muscul os restaura o beneficio original. A administra-
¢éo dadose minimade toxinae anao repeticdo dainjecdo muito
fregliente pode diminuir a possibilidade da formacdo de an-
ticorpos. A posologiatotal ndo deve exceder, a cada 12 sema-
nas, 100 U nos casos de EH e nos 200 U nos casos de BEB.

A toxinabotulinicaéencontradanaformaliofilizadae deve
ser reconstituida com solucéo salinaestéril a0,9% sem preser-
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vativo, tomando-se o cuidado de ndo causar agitacéo ou efer-
vescéncia pela possibilidade de denaturagéo da toxina botuli-
nica. Diluic8o apropriada é cal culadaparaseinjetar o volume
0,1 ml em cadaponto de aplicacéo para se minimizar o descon-
forto durante as inje¢gdes. O vidro deve ser delicadamente
movimentado para a completa homogeneizacdo do liquido.
Uma vez reconstituido, o frasco deve ser armazenado sob
refrigeracdo, a umatemperaturade 2° a8°C, e deve ser usado
até 4 horas apds o seu preparo.

As injecdes sdo feitas na regido subcutnea conforme
mostra a figura 1. Casos de EH diferem de BEB, quanto a
localizagdo dainjecéo no miscul o zigomatico maior. O pacien-
te deve ser orientado paranéo se deitar, ndo manipular o rosto
e ndo praticar atividade fisica até 4 horas apos as i njegoes.

Um estudo randomizado, feito para se determinar o local
mais apropriado parainjecdo datoxinabotul inica, demonstrou
gue quanto mais distante os locais de injecbes da margem
pal pebral, menor orisco de efeito colateral e menor otempo de
acdo datoxinabotul inica®,

Os efeitos colaterais decorrentes dainjegcdo da toxina bo-
tulinica sdo passageiros. Ptose pal pebral €acomplicacdo mais
comum. Outras alteracdes sdo aceratite, lacrimejamento, olho
seco, diplopia, edema palpebral, piscar incompleto, lagof-
talmo, quemose, entropio ou ectropio, dor local, embacamento
visual e parestesia facial 1*19),

Singer relata o tratamento de 5 casos de ptose pos-injecao
detoxinabotulinicacom o uso topico de Apraclonidina (lopi-
dine) com resultados satisfatérios. A Apraclonidinaestimulaa
contracdo do musculo de Miller devido agdo nos receptores
alfa-adrenérgicos, elevando a pal pebra superior 7,

Nem todos os pacientes respondem a injecdo da toxina
botulinica. A idade precoce do inicio dos sintomas pode ser
um indicador de pobre prognéstico ainjecdo datoxinabotuli-
nica®®,

Figura 1 - Locais de aplicagdo da toxina botulinica tipo A na face nos
casos de blefaroespasmo essencial benigno (esquerda) e espasmo
hemifacial (direita)
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Haumavariabilidade inter eintrapaciente com relacéo ao
tempo de ag&o datoxinabotulinicatipo A. Estudos mostram
gue ndo hé&relagdo entre a duracgdo do tratamento e idade ou
sexo do paciente com o grau de intensidade e duracéo da
doenca antes do tratamento inicial. Observou-se que ndo ha
mudancas significativas na média da duragdo do efeito da
toxinabotulinica®.

A toxinabotulinicatipo A esta contra-indicada nos casos
de hipersensibilidade do produto, disturbiosgeneralizadosda
atividade muscul ar, em tratamento concomitante com antibi6-
ticos aminoglicosideos e drogas queinterferem natransmissao
neuromuscular, distdrbios do sangramento ou uso de anti-
coagulantes, infeccdo no local da aplicagdo e durante a gra-
videz ou amamentac&o.

Cirurgico

Os procedimentos realizados antes da eradatoxinabotul i-
nica, consistiam da interrupcéo da inervagéo dos musculos
(neurotomia) ou da extirpacdo dos musculos protatores das
pal pebras (miectomia). Apesar do tratamento clinico ser efeti-
Vo, acirurgiadeve ser considerada para 0s pacientes que ndo
respondem as injecBes de toxinabotulinica.

Neurotomia ou avulsdo seletiva do nervo facial, foi de-
monstrada por Callahan (1963), porém devido a alta taxa de
falénciae complicacOes (ectropio, lagoftalmo, desvio darima
labial) estatécnicaé pouco utilizada atual mente®.

Em 1977, Janettaet al. descreveram atécnicacirdrgicapara
correcdo do espasmo hemifacial através da colocagdo de uma
esponja abaixo dos vasos da fossa posterior®. Devido as
possiveis complicacfes destatécnica (perdade audicéo, para-
lisiafacial permanente, meningite, hemorragiaintracraniana,
epilepsia e 6bito), ela é pouco indicada.

A miectomia, descrita por Gillum e Anderson em 1981,
trata-se daretirada dos miscul os protatores da pal pebra atra-
vés daincisdo da pél pebra superior. Por esta via de acesso, é
removido o musculo orbicular pré-tarsal, pré-septal e orbita-
rio, masculo corrugador do supercilio. Pela mesma via de
acesso € feito o reforco do musculo levantador da palpebra
superior para se corrigir a apraxia da abertura palpebral.
Conhecidacomo miectomialimitada, remove-setodaamuscu-
latura da pal pebra superior, canto lateral e parte da palpebra
inferior?,

A cirurgia pode ser realizada sob anestesia local e seda-
¢80. A hemostasia deve ser criteriosa pois o excesso de caute-
rizacdo dos vasos da pele pode levar a necrose do tecido.
Curativo oclusivo compressivo é feito por 48 horas para dimi-
nuir aformag&o de edemae hematoma. Corti costeroide sistémi-
co deve ser prescrito por 3-4 dias para se diminuir o edema®,

Desdequefoi descritaem 1981, amiectomiatem apresenta-
do modificagBes técnicas no sentido de melhorar ndo apenas os
aspectos funcionais mas também os aspectos estéticos. Miec-
tomiatotal inicia-secomumaincisdo supraciliar naformaeliptica,
com amargem inferior préximo a borda superior do supercilio.
M sculo orbicular, proceruse o corrugador do supercilio podem
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ser removidos, assim como a elevacdo do supercilio pode ser
alcancgada através desta via de acesso. Uma segunda incisao
na prega da pél pebra superior éfeitaparaseretirar o excesso
de pele e o musculo orbicular pré-tarsal. Uma extensao da
miectomiado musculo orbicular éfeitaaté umterco lateral da
pal pebrainferior. Uma pequena quantidade de muscul o orbi-
cular é deixada préximo aos foliculos pilosos. Nos casos de
ptose, o muscul o levantador de pal pebra éreinserido no tarso.
A oclusao dos pontos|acrimais pode ser feitano ato cirdrgico,
se 0 paciente apresentar umadiminuicao do filmelacrimal @29,

Muitos pacientes apresentam um resposta satisfatoria a
injecéo datoxinabotulinica, porém apresentam alteracdes pal -
pebraistais como dermatocal aze e ptose. Na auséncia de pto-
seseverado supercilio, amiectomialimitadapode ser realiza-
da nestes pacientes. Havera correcdo das alteracfes anato-
micas e 0s paci entes continuardo areceber injecdes de toxina
botulinica. Trata-se de umatécnicacirdrgicasemelhante ada
miectomiatotal, porém sem aincisao supraciliar?,

Miectomiainferior inicia-se com aincisdo infraciliar, por
onde é feita a excisdo “en bloc” do musculo orbicular até a
margem orbitériainferior. O septo orbitério édeixadointacto e
o reforgo do ligamento cantal lateral é feito através de uma
suturaentre o mesmo eamargem orbitarialateral paraseevitar
entropio, ectrépio ou encurtamento horizontal da pél pebra®.

A miectomiatem melhorado aincapacidadevisual emmais
de 90% dos casos de BEB. Nos casos de sindrome de Meige e
de Brueghel, a cirurgia também melhora capacidade visual,
porém os pacientes persistem com as contragdes musculares
naregido inferior daface®. Estudo retrospectivo com pacien-
tes submetidos amiectomianaMayo Clinic, constataram que
estatécnicacirdrgicapromove grande melhorados sintomase
diminui a necessidade de injegbes de toxina botulinica em
aproximadamente 50% dos pacientes?®?,

A técnicadamiectomiatambém pode ser feitaem pacientes
com EH. Resultados de miectomia unilateral foram descritos
apos um seguimento médio de 3 anos. Excelentes e bons
resultados foram obtidos em 94% dos pacientes, com alivio
dos sintomas e bons resultados estéticos®.

Complicagdes desta cirurgia sdo a persisténciado blefaroes-
pasmo, hematoma, linfedemacrdnico naregi&o periorbitaria, ma
darosedosciliosesupercilios, hipoestesiadaregido fronta ®. A
prevencao das complicacOes é feita através da selecéo cuida-
dosa do paciente, técnica cirdrgica meticul osa e varios retor-
nos no periodo do pés-operatorio recente.

CONCLUSOES

Asdistoniasfaciaisincluem um grupo de doencas caracte-
rizadas por espasmos musculares involuntarios. BEB é uma
doenca na qual ha contracdo involuntéria dos muscul os orbi-
cular, muscul os procerus e corrugador dos supercilios.

A toxinabotulinicatipo A éum tratamento seguro e efetivo
e com poucos efeitos colaterais. Miectomia € uma alternativa
cirlrgica para os pacientes que ndo respondem ao tratamento
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clinico ou para agueles que desejam melhorar as alteractes
anatbmicas decorrentes dos constantes espasmos muscul ares.

A avaliagdo do paciente € ainda o melhor método para o
diagnéstico e como indicador da eficécia do tratamento do
blefaroespasmo. Alguns pacientes necessitam de maisde uma
forma de tratamento para se obter o melhor resultado tera-
péutico.

ABSTRACT

Essential blepharospasm isafocal dystonia characterized by
progressive involuntary spasms of the orbicularis oculi and
upper facial (corrugator and procerus) muscles. Chronic, for-
ceful contractions of the periocular musclesisdebilitating for
the patient and leads to functional and cosmetic eyelid de-
formities. Treatment hasincluded avariety of modalitiesand
oral medicationsthat are of limited efficacy. Botulinum-A in-
jections haveyielded the best temporary relief from thisdisor-
der, whilethe periorbital myectomy operation has been shown
to give the best long-term results.

Keywords: Botulinum toxin type A/therapeutic use; Blepha-
rospasm/drug therapy; Eyelids/surgery; Dystonia/physiopa-
thology; Oculomotor muscles; Differential diagnosis
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