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RESUMO

drome de Down é descrito.

indicacGes para sua corregio.

Um caso de euribléfaro e ectrépio congénitos associados a sfn-

O euribléfaro € uma anomalia palpebral congénita e consiste em
um aumento primdrio e bilateral das fissuras palpebrais geralmente
acompanhado de ectrépio congénito.

Discute-se o dignéstico diferencial e as diversas hipé6teses propos-
tas para explicar o aparecimento desta malformacao, bem como as

Palavras-chave: Euribléfaro, Ectrépio congénito, Sindrome de Down, Mongolismo, Fissura palpebral,

INTRODUCAO

RELATO DO CASO

Euribléfaro € uma rara alteragao
palpebral congénita e consiste em
um aumento simétrico e bilateral das
fissuras palpebrais geralmente acom-
panhado de ectrépio congénito!),

Falha no fechamento das pélpe-
bras, lagoftalmo e ceratite por expo-
sicdo podem estar presentes em ca-
sos graves®,

Esta anomalia foi descrita origi-
nalmente por Desmarres em 1854 e
revisada por Duke-Elder que rela-
cionou os casos da literatura, de-
monstrando a limitada incidéncia e a
variabilidade de apresentacdes clfni-
cas desta condigao(®.

Embora as manifestagGes oculares
da sfndrome de Down ji terem sido
exaustivamente enumeradas pela lite-
ratura médica e oftalmolégica ndo
encontramos relato da associagdo
entre euribléfaro e mongolismo; a
literatura sobre esta malformagéo é
pouco extensa e ndo existe uniformi-
dade de termos, razdo pela qual de-
cidimos publicar o presente caso.

Paciente de 5 anos de idade, raga
negra, foi trazido a Clfnica Oftal-
molégica porque apresentava difi-
culdades em fechar as pé4lpebras,
desde o nascimento. Os pais relata-
vam um lacrimejamento constante e
visdo deficiente. A crianga deambu-
lava com dificuldade e néao falava.
Histéria familiar negativa para alte-
ragao ocular semelhante,

Ao exame clfnico apresentava
importante diminuigdo no desenvol-
vimento psicomotor e prega palmar
dnica bilateral caracterfstica da sfn-
drome de Down.

Ao exame ocular constava-se um
aumento bilateral das fissuras palpe-
brais que mediam 30.5 mm por 13
mm no OD e 31 mm por 13 mm OE
com os olhos na posigdo primdria
(Fig. 1).

A pele das pédlpebras apresentava
tensdo aumentada e havia impressdo
de diminuigdo da proporgao vertical
do tarso e conjuntiva palpebral em
AO,

219



Euribléfaro e ectrépio congénito associados a sindrome de Down

Ig. 1 - Face de pacientes mostrando aumento
simétrico e bilateral das fissuras palpebrais, ec-
trépio das quatro palpebras e ceratite por exposi-
¢éo.

As pélpebras superiores mediam 9
mm e as inferiores 4.5 mm tomando-
se as medidas a partir dos rebordos
orbitirios superiores e inferiores até
a borda livre das pilpebras em sua
linha média. Observava-se auséncia
do sulco palpebral superior e presen-
ca de ectrépio das quatro pélpebras
mais pronunciado no tergo lateral
(Fig. 2).

Lagoftalmo e leucoma vasculari-
zado ocupando a metade inferior da
cérnea em AO. O didmetro corneano
era de 10 mm em AO. A anilise ci-
togenética revelava uma constituigao
cromossOmica 47 X Y + G confir-
mando a hipétese de trissomia do 21.

DISCUSSAO

As alteragbes palpebrais estdo
entre as principais manifestagGes
oculares da sfndrome de Down. As
pregas epicantais e a tfpica fenda
mongdlica podem ser encontradas
em até 100% dos portadores desta
sfndrome®),

Eversdao palpebral congénita tam-
bém j4 foi descrita em recém-natos
que posteriormente apresentaram es-
tigmas de mongolismo “.

Alguns autores sugeriram a exis-
téncia de anormalidades estruturais
pouco conhecidas nas pilpebras dos
pacientes com trissomia do cromos-
soma 21, em uma tentativa de expli-
car o comprometimento palpebral
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Fig. 2 — Detalhe do olho direito. Nota-se o ectré-
pio mais pronunciado no tergo lateral da pélpe-
bra inferior, lagoftalmo e leucoma vascularizado.

nesta sfndrome®. Entretanto o euri-
bléfaro € uma condigdo bastante rara
e a sua associagdo com a sfndrome
de Down, até o nosso conhecimento,
€ inédita,

Devido a sua variabilidade de
apresentagGes clfnicas existem di-
vergéncias quanto aos critérios ado-
tados para o diagnéstico, que deve
ser feito ao evidenciar-se um au-
mento das fissuras palpebrais, con-
génito e primdrio, tanto no sentido
horizontal quanto no sentido verti-
cal10),

DUKE-ELDER relata que o ta-
manho das fissuras palpebrais nor-
mais € relativamente constante € no
adulto varia de 28 a 30 mm no senti-
do horizontal por 12 a 14 mm no
sentido vertical, estando os olhos em
posigdo prim4ria’),

O ectrépio congénito que fre-
qientemente € encontrado fazendo
parte da anomalia varia de moderado
a severo, sendo mais pronunciado
nas p4lpebras inferiores®@,

Nos casos graves de euribléfaro
existem falha no fechamento das
pélpebras e ceratite por exposigaot®).

Aumentos secundérios da fenda
palpebral causados por anomalias
tarsais, buftalmo, estafilomas, pro-
ptose, cistos orbitdrios e doencas da
pele como ictiose congénita devem
ser exclufdos ao realizar-se o diag-
néstico de euribléfaro(19),

Alguns autores descreveram esta
malformagdo em geragGes consecuti-
vas, postulando a hipétese de pre-

Fig. 3

disposi¢do genética e heranga de ca-
riter autossdmico dominante> 9,

As causas desta anomalia perma-
necem desconhecidas. Revisando a
literatura encontramos diversas teo-
rias propostas para explicar seu apa-
recimento, entre elas o aumento da
tensdo da pele das pilpebras, contra-
cdo anormal das fibras do platisma,
deslocamentos inferiores dos liga-
mentos cantais lateral e hipoplasia
do tarso e porgées do misculo orbi-
culart® 1),

O tratamento do defeito palpebral
varia dependendo da severidade do
caso. Nas anomalias moderadas em
que a deformidade € somente estética
o tratamento € conservador. Nos ca-
sos graves, com comprometimento
corneano, combina-se a tarsorrafia
lateral com enxerto de pele visando
corrigir o encurtamento da pele das
pélpebras),

SUMMARY

A case of euryblepharon and con-
genital ectropion is related.

Euryblepharon is a congenital
and rare disorder consisting of a
symvnetrical enlargement of the pal-
pebral aperture as a primary ano-
maly.

There is a wide variability in the
clinical presentation and congenital
ectropion is usually present,

The main ocular findings, causes
and treatment indications are de-
tailled.
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