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1 - RESUMO 

Os autores realizaram a cirurgia preco
ce de elevação ao frontal em quatro crian� 
ças que apresentavam Síndrome de Blefaro
fimose complicada, com ptose severa e ex
trema posição de cabeça. A idade destas 
crianças variava entre cinco a 10 meses. 

A cirurgia da ptose foi indicada preco
cemente com a finalidade de corrigir a íncô
moda posição de cabeça adotada por estas 
crianças e de melhorar suas condições vi
suais. Paralelamente estaria também sendo 
realizada a prevenção de uma provável am
bliopia. Foi observada, de imediato, a sa
tisfação dos pais com relação à melhora es
tética resultante deste procedimento. Como 
efeito mais tardio foi notada uma maior am
plitude dos movimentos oculares no olhar 
para cima. 

II - INTRODUÇÃO 

Blefaron = pálpebra e phimose = con
tração. A Blefarofimose consiste em uma 
mal formação caracterizada pela diminuição 
da fenda palpebral, tanto no sentido horizon
tal quanto no sentido vertical. 

Sua origem genética, com herança au
tossômica dominante, tem 100% de pene
trância e acomete igualmente ambos os se
xos. Segundo Kohn e Romano 9 é conse
qüente a uma parada do desenvolvimento, 
representando uma fixação do estado em
brionário em torno do terceiro mês. 

A Blefarofimose é quase sempre acom
panhada de ptose, epicanto ínverso e tele
canto, formando uma verdadeira sindrome 
cUnica, descrita na primeira vez na literatu
ra por Komoto, em 1921. Em 125 casos es
tudados, Kohn e Romano ( 1971) estabelece
ram a consistência da tríade e seu caráter 
hereditárío 9. Fox 4 rotulou esta entidade 
com "Síndrome de fixação embrionária de 
Waardenburg", epônimo este não apropria
do porque causa confusão com a. síndrome 
descrita por este autor, a qual apresenta al-
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terações pigmentárias da pele e pêlos, hete
rocromia iriana e de fundo de olho, surdez 
e retardo mental, alterações estas não viS
tas na maioria dos casos de Blefarofimose. 

Em seu trabalho publicado de 1969 3 Ed
mund classifica a Blefarofimose congênita 
em três grupos: 

1) Blefarofimose não complicada: blefaro
fimose com ligeiro deslocamento lateral 
do canto medial. A ptose é ausente ou 
discreta e ínexistem outras deformida
des. 

2) Blefarofimose complicada: quando se 
apresenta associada à ptose severa e ao 
epicanto ínverso. Quase sempre há tam
bém uma total ausência dos movimen
tos de elevação ocular devido ao com
prometimento muscular. 

3) Blefarofimose associada à ma.lformações 
congênitas: (anoftalmia e microftalmia) 
e anomalias sistêmicas ( Síndrome de 
Down) ou ainda como parte da Síndro
me de Waardenburg. 

III - MANIFESTAÇõES CLíNICAS 

a) Diminuição da fenda palpebral nos sen
tidos horizontal e vertical. 

b) ptose bilateral, com ausências das pre
gas palpebrais superiores, justificada pe
la acentuada hipotrofia das fibras mus
culares e da aponevrose dos elevadores 
palpebrais. Os cflios geralmente são 
mal formados, com aspecto de lanugem. 

c) Epicanto inverso que consiste em uma 
dobra de pele que se sobressai ao lado 
do dorso do nariz e se projeta obliqua
mente sobre o ângulo medial. li: cha
mado inverso porque nasce na pálpebra 
inferior e se dirige para cima e medial
mente, em direção à raiz do nariz, acen
tuando a ptose e aumentando o espaço 
intercantal. 

d) Telecnato primário: telecanto é o no
me dado por Mustardé ao alargamento 
da distância íntercantal. � dito primá-
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rio porque não há hipertelorismo, onde 
os eixos orbitários estão mais angula
dos e afastados do que o normal. 

Estes são os principais achados que ca
racterizam esta síndrome. Podem ainda 
estar presentes outros sinais que são res· 
postas compensat6rias ou são deformidades 
coexistentes de menor significado como: 

a) Ectr6pio palpebral: o canto lateral se 
apresenta mais ou menos arredondado 
e deslocado medial e inferiormente. O 
abaixamento e ectr6pio das pálpebras 
inferiores, notadamente em sua metade 
temporal, são conseqüências da retra· 
ção causada pela maior ou menor hipo
trofia do osso malar (Fig. 4B) . 

b) Existe uma diminuição da altura das 
pálpebras superiores que pode ser ve
rificada pelo encurtamento da distância 
entre o superemo e a margem palpebral. 

c) Deslocamento dos pontos e canaUculos 
lacrimais: os pontos lacrimais inferiores 
são nitidamente mais lateralizados do 
que os superiores. Esta incongruência 
dos pontos lacrimais, juntamente com 

A B 

o encumprimento dos canaUculos infe
riores, explica a epifora freauentemente 
presente. 

d) Atrofia da carúncula também pode ser 
observada algumas vezes. 

e) Comprometimento dos músculos extra
oculares: a maior percentagem de pare
sias da elevação ocorre nesta síndrome 
porque os dois músculos (elevador da 
pálpebra e reto superior) , por terem a 
mesma origem embrionária, são acome
tidos igualmente pela parada do desen
volvimento. 

IV - MATERIAL E MÉTODO 

Quatro crianças foram encaminhadas ao 
nosso Serviço, com quadro de Blefarofimose 
complicada. Suas idades variavam entre 
cinco e 10 meses. Chamava atenção a acen
tuada posição da cabeça que apresentavam 
(Fig. 4A) .  Como conseqüência o comporta
mento destas crianças nos pequenos atos 
como engatinhar, brincar, comer, etc, era 
muito dificultado, causando tanto à elas 
quanto a seus familiares, desagradável sen
sação de incômodo funcional e psicol6gico, 
respectivamente. 
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Fig. 1 - Desenhos esquemáticos dos tempos ciI úrgicos empregados na técnica de elevação 80 frontal. 
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Os exames oftalmológicos realizados re
velaram apenas ametropias não significativas 
(Hipermetropias simples que variavam de 
0,50 esf. à 1,00 esf. e pequenos astigmatis
mos) .  Os outros exames de rotina foram 
normais (fundo de olho, biomicroscopia, to
nometria, etc) . Os exames ortóticos não re
velaram a presença de tropias em nenhum 
dos casos, estando presente apenas a limita
ção dos movimentos de elevação. O reflexo 
de Bell estava presente em todos os casos. 

Todas as crianças apresentavam o qua
dro clássico de Blefarofimose (telecanto, epi
canto e ptose) .  Existia ausência da prega 
palpebral e a excursão do músculo elevador 
era praticamente ausente, sendo a pequena 
abertura da fenda palpebral executada pela 
contração bastante acentuada do músculo 
frontal (Fig. 3A) . 

A Blefarofimose congênita classicamen
te pode ser corrigida em dois ou mesmo três 
tempos cirúrgicos 11: em um primeiro tem
po está indicada a correção cirúrgica do 
epicanto e do telecanto por meio da técnica 
de Mustardé, frequentemente associada a 
uma cantoplastia lateral. Em um segundo 
tempo, geralmente seis meses depois, é cor
rigida a ptose, por meio de uma elevação ao 
frontal. 

Tais procedimentos cirúrgicos tem sido 
indicados na idade pré-escolar (três a qua
tro anos) ,  motivados pelos mesmos argu
mentos que norteiam a cirurgia da ptose, 
acrescidos dos seguintes fatos: 

1) Estas crianças, na grande maioria dos 
casos, tem desenvolvimento mental nor
mal, apesar de possuirem "fades mon
golóide". Os traumas psicológicos acar
retados por estas deformidades devem 
ser aliviados o mais cedo possível. 

2 )  O epicanto inverso, ao contrário do epi
canto direto, não melhora com o desen
volvimento da criança. 

Em face do severo quadro clínico ob
servado nos casos em discussão, propuse
mos a correção da ptose em idade mais 
precoce, antecedendo a cirurgia do telecan
to, bem antes da idade considerada ideal. A 
elevação da pálpebra teria a finalidade de 
dar melhores condições visuais, evitar o apa
recimento de ambliopias e corrigir a extre
ma posição de cabeça apresentada por estas 
crianças. A espera da época ideal para a 
correção definitiva da Blefarofimose seria 
melhor tolerada, além de minimizar os trau
mas psiCOlógicos familiares. 

A elevação ao frontal foi realizada bila-
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teralmente, segundo a técnica descrita à se
guir ( Fox) : 
1) Anestesia geral, tipo inalatória, com en

tubação endotraqueal. 
2) Marcação da incisão palpebral, ao nível 

do local onde se deseja reconstruir a 
prega palpebral, e das três incisões su
pra-ciliares (Fig. IA e 2A). 

3) Infiltração local com anestésico associa
do à vasoconstritor. 

4) A incisão da pele palpebral é feita com 
bisturi. O plano do orbicular subja
cente é aberto com tesoura romba, exs
tamente na área central, até atingir o 
tarso. A seguir o músculo é divulsiona
do para um lado e para o outro, expon
do toda a face anterior da estrutura 
tarsal (Fig. 2B) .  As incisões supra ci
liares são inicialmente feitas com bistu
ri e depois aprofundadas com uma te
soura de ponta fina, que divulsiona os 
planos prOfundos até ao periósteo (Fig. 
IA) .  

5) O fio de silicone (diâmetro 0,94) , mon
tado em agulha tipo Lagleyse, é intro
duzido pela incisão

') 
supra-ciliar mediana 

em direção à incisão supra-ciliar medial, 
no plano da massa muscular do frontal 
(Fig. lB) , A seguir é introduzido por 
debaixo do plano do orbicular em dire
ãço à abertura palpebral (Fig lc e 2c) ,  
onde é passado na área central da borda 
palpebral, no plano do tecido areolar si
tuado entre o orbicular e o tarso (Fig. 
lD e 2D) . Depois é novamente introdu
zido em direção à incisão supra-ciliar la
teral, sempre por debaixo do orbicular 
(Fig. lE) e, desta incisão, passando pela 
massa do músculo frontal, sai na inci
são mediana. onde o fio será tracionado 
e enodado, deixando a pálpebra na altu
ra desejada (Fig. lF e 2E). 

6) Chamamos a atenção para a fixação do 
fio de silicone na superfície tarsal ante
rior, que se procede com dois pontos 
epital1Sais de nylon 6 .  O, passados exata
mente nos pontos onde se deseja a maior 
elevação de margem palnebral (Fig. lG 
e 2F) . Da perfeita fixacão da alça BUS
pensora na face anterior do tarso de
pende a eficiência e a segurança da ele
vação, assim como a simetria e a regu
laridade dos contornos das margens pal
pebrais. 

7) Sutura do músculo orbicular pré-tarsal 
à borda superior do tarso, com dexon 
ou vicryl 6 .  O, afim de construir a prega 
palpebral (Fig. lH) . 

8) A sutura intradérmica continua com ny
lon 6 .  O finaliza a cirurgia e é particu-
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Fig. 2 - Documentaçio fotográfica dos tempos cirúrgicos correspondentes aos esquemas da FIgura 1 .  
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B 
Fig. 3 - A) Pré·operatório de um dos quatro pacientes 
submetidos à cirurgia precoce de elevação ao frontal. 
B) pós·operatório do mesmo paciente. 

larmente útil nestes casos porque não 
necessita de outra anestesia geral para 
ser removida (Fig. 2G). 

v - RESULTADOS E COMENTÁRIOS 

Quatro crianças portadoras da Síndro. 
me de Blefarofimose Congênita Complicada, 
foram submetidas à elevação palpebral pre
coce. Os resultados foram plenamente sa
tisfatórios, tanto no que diz respeito à cor
reção da ptose quanto à mudança no com
portamento dos pacientes em conseqüência 
do desaparecimento imediato da posição de 
cabeça e da melhoria das condições visuais 
( Fig. 3 e 4) . O posicionamento normal das 
margens palpebrais, juntamente com a re
construção das pregas melhoram bastante o 
aspecto estético, apesar da correção da pto
se acentuar um pouco mais o telecanto. Foi 
notada, além disso, uma maior facilidade 
para a criança exercer os moviIhentos de 
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Fig. 4 - Pré e pós operatório para demonstrar princi
palmente o ·  desaparecimento imediato da posição de 
cabeça e a melhora das condições visuais da criança. 
Em B e C as suturas palpebrais estão ainda fixadas 
na pele adjacente por melo de fitas adesivas. São re
tiradas no 4.° dia de pós-operatório. 

elevação ocular. Possivelmente as paresias 
de elevação observadas nestes casos tardia
mente após as cirurgias corretivas, aos três 
ou quatro anos de idade, sejam devidas à 
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falta destes movimentos durante este perío
do. A elevação palpebral possibilita aos ele
vadores do .globo ocular exercerem mais pre
cocemente as suas funções. 

Com a melhora estética, houve nitida 
transformação psicológica familiar. Todas 
as crianças foram re-examinadas com três a 
seis meses de pós-operatório, não tendo si
do observadas complicações cirúrgicas e nem 
recidiva da ptose. 

Sugerimos esta técnica cirúrgica, parti. 
cularmente indicada para as correções pre
coces, por ser de realização fácil e rápida, 
além de proporcionar resultados plenamente 
gratificantes e definitivos. 
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INTRODUÇÃO 

Muitas são as alterações oculares cau
sadas pela Diabete Melito; entre elas temos 
a paralisia e paresia dos músculos extra-ocu
lares , as modificações bruscas da refração 
(miopia e hipermetropia de indice), as neu
rites , a rubeose de íris, a catarata metabó
lica , o glaucoma neovascular, a retinopatia 
diabética, as hemorragias sub-hialoideas e 
intra-vítreas e os descolamentos de retina 
radicionais. 

Muitos trabalhos tem sido feitos no sen
tido de relacionar o grau de severidade das 
alterações oculares, especialmente da reti
ropatia. 

Skyler, em 1979, revendo a literatura con
clui que a freqüência e a velocidade de pro
gressão das alterações micro-vasculares são 
influenciadas pelo grau de controle meta
bólico. 

Em 1956, Jackson e colaboradores com
provaram que o grau de controle metabóli
co é um fatar mais importante que a dura
ção da diabete no desenvolvimento da ret!
nopatia em adultos jovens insulino-depen
dentes. 

Em 1982, o mesmo autor Robert Jackson 
publicou um artigo onde demonstrou que 
submetendo um grupo de pacientes insulinO
dependentes, cujo inicio da diabete ocorre-
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