“PTOSE CONGENITA" *
Exame e dignéstico

JOSE LUIZ LEMOS DA SILVA **
*** ROMEU FELBERG
LEONCIO SOUZA QUEIROZ

I3

A ptose congénita é a queda da palpebra superior, sendo a mais fre-
quente das malformagoes dos anexos do globo ocular, sendo uma afecgao
estacionaria, sem evolucao, devendo ser feito uma propedéutica bem apura-
da, afim de termos um diagnostico certo e exato, hoje em dia facilitada
com o advento de processos eletrofisiolégicos ,sobretudo a eletromiografia,
que juntamente com a bisopsia, torna mais facil a pesquisa da etiopatoge-
nia da anormalidade.

A ptose congénita ‘'em tdodas as suas formas, possue um componente
hereditario e se transmite de modo dominante, autossomico de alta penetra-
¢ao, conforme os estudos de Franceschetti em 1950. Diversos autores tém se
dedicado aos estudos da transmissdao da deformacgao palpebral, e todos che-
garam a conclusdao que a incidéncia dos sexos é a mesma e se transmitem
igualmente (desde Heuchk em 1879), e os estudos de Musini confirmaram
o aumento da intensidade nas geragdes conforme vao se multiplicando. Um
dos fatos mais interessantes é a observacao de Briggs (1919) que féz uma
genealogia bem elaborada, cobrindo um periodo de 150 anos, com seis ge-
ragoes mostrando uma transmissao direta.

Na patogenia da ptose palpebral ha a participagao de um componen-
te miogénico e de um neurogénico. A causa pode ser muscular, nos revelan-
do um compromefimento na diferenciacao periférica dos musculos. Sabe-se
que o embridao até 20 mm, os musculos ainda nao se diferenciaram; apés
éste estagio havera uma diferenciacao e formagao do elevador da palpebra,
pela separagao de algumas fibras da porcao medial do reto superior. Ate
60 mm permanece na por¢ao mais intensa do musculo e quando o embriao
atinge 75 mm, éle cresce lateralmente, até atingir sua posi¢ao definitiva aos
quatro meses. A falha no desenvolvimento nestes estagios concorre para a
formacao da ptose.

A ptose congénita é unilateral na maioria das vézes, habitaulmente
incompleta, discreta, tornando-se mais evidente quando o individuo olha
para cima. A palpebra afetada tem um aspecto liso e plano, e a prega tar-
sal, causada pela tragdo normal do musculo elevador esta ausente. Quando
a palpebra cai o suficiente para ocluir a pupila parcialmente, a crianca ten-
tara habitualmente uma compensacgao elevando a sobrancelha com o musculo
frontal. Isto produzirda um arrugamento exagerado da fronte, mais evidente,
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se a alteracao for bilateral. E a atitude tipica dos portadores de ptose con-
génita, de astrénomo segundo Hirscheberg ou de soslaio segundo Crouzon
e Benague.

A incidéncia da ptose congénita é a seguinte:

1 — Ptose unilateral sem comprometimento do reto superior - ... 40%
2 — Ptose unilateral com comprometimento do reto superior ..-. 21%
3 — Ptose bilateral sem comprometimento do reto superior : 7%
4 — Ptose bilateral com comprometimento do reto superior ...... 8%
5 — Ptose unilateral com fragueza de ambos os retos, ou unilateral

com comprometimento do reto superior ..... e 2-3%
6 — Ptose com comprometimento do 3.° par craniano ............ 1%
7 — Ptose associada com o fenémeno de Marcus Gunn .......... 3%
8 — Ptose com retracao de Duane ...............c.ciiiinnninnnn. 2%
9 — Ptose com neurofibromatose - ...-.cii.oiiiciciaieiaierienan 10%

Formas clinicas

1) Ptose simples — Devida quase sempre a uma falha na diferen-
ciagao periférica dos musculos e tipicamente transmitida como carater do-
minante.

Desde que o elevador da palpebra e o reto superior estao intimamente
ligados em seu desenvolvimento, frequentes anomalias envolvem ambos os
musculos, e assim podemos observar as ptoses simples, afetando a palpebra
e as complicadas com paralisia homolateral do reto superior.

2) Ptose associada com outras deformidades das palpebras, principal-
mente epicanto e blefarofimose, e também devida a uma anomalia na di-
ferenciagao periférica.

3) Ptose associada a uma alteracao dos outros musculos oculares.
Unilateral a maioria das vézes. Ha diversos tipos de oftalmoplegia externa;
o mais comum é a paralisia do reto superior e pequeno obliquo, ocorrendo
entao uma paralisia completa de elevacao as vézes paralisia dos movimentos
conjugados e da convergéncia. Em casos mais raros hia uma insuficiéncia
ou uma fibrose do reto externo ocasionando uma sindrome de retragao de
Stilling-Duane, ou fibrose de todos os musculos oculares, ocasionando a sin-
drome de fibrose generalisada de Brown.

4) Ptose associada a alteragoes gerais do desenvolvimento:

— alteragdoes dos nervos cranianos — VII por exemplo

— mangolismo

— sequelas de encefalopatia infantil

— malformagées mandibulares

— sindrome de Krunemberg-Associacao de aracnodatilia, ptose, pseu-
do panus corneano, principalmente nos bordos superios e inferior.

5) Ptose simpatico congénita — Ptose associada a outras anomalias
da sindrome de Claude Bernard Horner. Bastante rara.
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6) Ptose periédica — E a ptose devido ao fendédmeno ciclico no motor
ocular comum. Extremamente rara, é constituida por alternancia de sinais
de paralisia: abducao, midriase, paralisia de acomodacao, de patologia des-
conhecida e mais comum nas mulheres que nos homens.

7) Ptose sincinéticas — Sao constituidas pelo aparecimento de mo-
vimentos associados e sincinéticos anormais, e caracterisados por uma re-
tragao paradoxal da palpebra ptosada no decorrer de certos movimentos da
face e do globo ocular. O mais importante é o fenémeno de Marcus Gunn.

8) Ptose miastenica — Pode ser uma decorréncia de um carater he-
reditario dominante autosomal.

9) Ptose mitotonica. Miotonia congénita (Doenca de Thonsen) sem-
pre aparece antes dos 5 anos. Caracterisada por uma miotonia hipertroéfica,
sem manifestacoes enddcrinas, e nao associada com a catarata.

Sintomatologia

A ptose congénita, como qualquer outro tipo, existe quando a palpe-
bra descende abaixo do bordo superior da pupila. Dizemos que é completa,
quando a palpebra recobre todo o globo; nesta condigao a palpebra é fla-
cida, inerte, sem pregas. Nao se eleva voluntariamente, no entanto, o dedo
do examinador a eleva com bastante facilidade.

E incompleta quando a palpebra recobre apenas uma parte do globo,
e a elevagao voluntaria pode ser feita em grau variado. Isto é feito atraveés
da acao compensatéria do musculo frontal, o que produz um fascie bastante
caracteristico com pregueamento da fronte e elevagdo das sonbrancelhas.
A palpebra nao se eleva se imobilizarmos a regidao superciliar com o dedo.

Devemos ainda observar se a ptose é unilateral ou bilateral. Nesta ul-
tima eventualidade a crianga deve ser bem acompanhada, pois se presente,
quando o menor comeca a andar, desenvolver-se-a uma falsa postura pela
hiperextencao da cabega, pescoco e espinha.

Diagnéstico aparente

O diagnéstico da ptose de um modo geral é evidente, entretanto exis-
te toda uma gama com relacao a intensidade, sendo que nos casos minimos
pode passar desapercebida. Como ja referimos é unilateral a maioria das
vézes, quase sempre incompleta, discreta, tornando-se mais evidente gquando
o paciente olha para cima.

Devemos sempre fazer o diagnoéstico diferencial, e agui reforcamos a
opiniao que o térmo ptose deve ser reservado unicamente para a queda da
palpebra, de origem congénita ou paralitica, assim deve-se eliminar um
certo numero de afecgoes com a ptose voluntaria, em que o paciente pro-
curando evitar a diplopia fecha o 6lho, que pode ser o sao e que desaparece
fechando o 6lho congénere.

Devemos tomar cuidado com a ptose aparente, devido a uma enoftal-
mia congénita. Também a falsa ptose mecanica. originada por um aumento
de espessura e de péso da palpebra superior, por edemas, inflamacdes, in-
filtragao na doenga amiloide, tumores, etc.
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Diagnéstico etiolégico

E necessario em todos os casos um exame completo da doencga, que
nao se deve restringir apenas ao exame ocular. Assim é que devera ser
feito exames nerologico, endocrinolégico e clinico geral, ao lado de
radiolégicos, biolégicos, testes famacolégicos, fotografia, eletromiografia e
por fim a biopsia.

Exame geral

E muito importante uma boa anamenese nao s6 pelo estudo dos an-
tecedentes hereditarios como para o afastamento das falsas ptoses, fazendo
uma sistematizacao usada por Berke:

1 — Quantidade de ptose com os olhos dirigidos para freante e para
baixo.

2 — A quantidade da funcao, para verificar a relacao como elevador.

3 — A motilidade extra ocular em cada o6lho, especialmente a do
musculo reto superior.

4 — O comprimento da fissura horizontal da palpebra

5 — A posicao da dobra da palpebra superior em cada 6lho

6 — A largura vertical do tarso

7T — O efeito da ptose na instilacio da cocaina e prostigmine

8 — A visao dos dois olhos e a presencao de fusao, diplopia ou am-
bliopia

9 — A sensibilidade da coérnea
10 — Exame do campo visual que nos indica a quantidade de contra-
cao no quadrante superior.

— A prova de cocaina consiste na instalagao do medicamento local,
havendo uma estimulagao do simpatico, uma retracao da palpebra superior
e um abaixamento ligeiro da palpebra inferior.

A prova nos orienta no sentido de julgar a integridade do simpatico
ocular. A sua negatividade indica uma agenesia do musculo de Muller, as-
sociado a uma mal formagao do elevador.

— A prova de prostigmine é de bastante valia no caso de suspeita
de miastenia.

—— A eletromiografia é relativamente recente (Isch, 1950 — -Bjork,
1952 — Breinin, 1957-1964) cujo principio é de registrar a atividade elétrica
do misculo, e assim verificarmos se é uma paralisia ou se ha um deficit
motor devido ‘a uma alteracdo neurogénica ou miogénica.

A fibra muscular estriada é uma miogribila, contornada por uma
membrana, e sObre esta articula-se uma terminacao nervosa ao nivel da
placa motora, polarisada, carregada positivamente por fora e negativamente
por dentro.

Uma excitacao provoca uma despolarizagdo da membrana, dando uma
contragao; um eletrédo colocado sobre a fibra ,transmite éste processo, sob
a forma de onda. O eletrédo utilisado na pratica nao registra o potencial
de apenas uma fibra, porém de um grupo delas, que ndés consideramos
entretanto uma unidade motora (grupo mioneural).

— 11 —



Para colocacao do eletrdodo, apés instilacaio de um anestésico, inseri-
mos a fina agulha subconjuntival ,no muasculo a ser estudado. Nao ha qual-
quer dano e a Unica sequela é uma pequena quemose subconjuntival; no
caso do elevador o eletrédo é colocado por via percutanea.

O potencial de agdo passa por um amplificador, sendo posteriormente
registrado. Ao curso de uma contragao voluntaria ligeira, a agulha recolhe
a pulsagao: a base frequéncia de um potencial de unidade motora, caracte-
risada por uma amplitude nitidamente mais baixa, que ao nivel dos mus-
culos esqueléticos com 80 micro volts, duragdo de 1-2 milisegundos, com
frequéncia de 25 ciclos por segundo, na forma simples bi ou trifasica. Ao
termos uma contracdo mais forte, a amplitude e frequéncia aumentam até
500 microvolts, e 150-200 ciclos por segundo.

Quanto aos resultados patolégicos as sindromes miogénicas e neuro-
génicas dao tracados caracteristicos:

1 — Ao curso de um comprimento neurogénico.

a) Se o comprimento é total nota-se um siléncio elétrico
b) Se é parcial ,o0 potencial da unidade motora, tem uma am-
plitude mais baixa, uma frequéncia reduzida.

2 — Ao curso de uma renervacao observamos potenciais polifasicos
de grande amplitude.

3 — Ao curso de uma miopatia, havera discordancia entre o deficit
motor e a persisténcia de uma atividade elétrica muito rica, com interfe-
réncia sobretudo ao esférgo.

4 — Na miastenia o tragado é tipico ap6és a administracao de pros-
tigmine.

5 — Na doenca de Steinert o tracado é caracteristico.

Biopsia muscular

A biépsia muscular deve ser feita, tédas as vézes que estamos em
davida entre o diagnéstico de uma miopatia ou de uma neuropatia.

Bercke demonstrou que as alteracoes de ordem degenerativa do mus-
culo, estavam sempre presentes, e que as fibras estriadas nao eram eviden-
ciadas quando a ptose era de 4 mm ou mais. Na forma adquirida as fibras
estriadas sempre eram evidenciadas.

A importancia da bidopsia é que nos dara a diagnodstico preciso se
uma ptose é adquirida ou congénita e qual a intensidade das alteracoes na
fibra do musculo, e que muito nos ajudara na escolha do método cirtrgico.
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