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Abstract

La ptosis palpebral congénita es una malformacion
relativamente frecuente con implicaciones estéticasyy,
en los casos mas graves, funcionales, que pueden
conducir a una importante merma en la agudeza
visual del paciente. La ptosis palpebral miogénica es
con mucho la mas frecuente y la de mayor incidencia
infantil. La evaluacion correcta de cada caso, € an&
lisis de su etiologia, de su evolucién y de su grado de
severidad nos permitira realizar una seleccion ade-
cuada de la técnica quirdrgica que debemos emplear.
A continuacién presentamos nuestra experiencia de
los dltimos cinco afios.

Upper eyelid congenital ptosis is a relatively fre-
guent malformation which not only has aesthetic con-
sequences but often, in more severe cases, may have
a functional significance with a considerable loss of
eyesight. Myogenic upper eyelid ptosis is by far the
most frequent type and the one with the highest inci-
dence in children. An adequate preoperative assess-
ment, including an analysis of the cause, clinical pro-
gress and degree of severity will allow usto select the
most appropriate surgical technique for each case.
Following is our experience from the past five years.
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Introduccion

Dentro de las diferentes causas que dan lugar al
signo clinico de ptosis palpebral, la miogénica es con
mucho la mas frecuente y la de mayor incidencia
infantil.

Definimos como ptosis palpebral alacaidade par-
pado superior por debajo de su posicion normal man-
teniendo la mirada en posicion neutra. Se considera
posicion normal del parpado a su ubicacién a unos 2
mm por debajo del limbo esclerocorneal superior, es
decir, apenas cubriendo el tercio superior de la cornea
y degjando totalmente libre la pupila. Consideramos
como posicion neutra de la mirada, la que localiza €l
punto de vision central justo en el mismo plano de los
ojosy con lafrente totalmente relgjada.

Laetiologiadelaptosis palpebral esdiversa, lacla
sificacion de Frueh (1) divide los casos de ptosis en
funcion del sustrato patoldgico que la origina, 1o que
va a determinar e tratamiento y la evolucion de la
misma. Asi, la ptosis palpebral puede clasificarse en
miogénica, aponeurdtica 0 neurogénica, a las cuales
pueden afiadirse dos grupos mas en funcion de otros
factores extrinsecos que inciden sobre lamorfologiay
lafisiologiadel parpado: lamecanicay latraumatica.
Estas Ultimas merecerian un capitulo aparte ya que
incluirlas en el mismo capitulo que las anteriores nos
conduciria a graves errores de tratamiento.

En este articulo nos vamos areferir ala ptosis mio-
génicay en particular a la de origen congénito, aun-
gue esto no necesariamente signifique que se haga
presente en los primeros afos de la vida.

Consideramos como ptosis miogénica aguella debi-
da a la disfuncion del musculo elevador del parpado
superior, lo que Beard y Calahan (2) definen como
distrofia del elevador, bien de forma aislada o bien
asociada a la disfuncion de otros muscul os oculomo-
tores o incluso de musculos gjenos a érea orbitaria.
En muchos casos, esta disfuncion se apreciayaen la
infanciay se mantiene con una evolucién estable alo
largo de los afios. En otros casos los primeros sinto-
mas no aparecen hasta la segunda o tercera década de
laviday por lo general son de evolucion progresiva.
En unosy otros, €l origen es genético con un grado de
penetracion y de expresion variable. A todos estos
casos hay que afiadir |os de patol ogia muscular adqui-
rida asociada, por lo general, a otros sintomas sisté-
micos.

Diagndéstico e indicacion quirdrgica

En funcién delo dicho, dentro de este grupo de pto-
Sis miogénica podemos citar:
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- La distrofia del elevador congénita simple, con
mucho la mas frecuente; es de caracter heredita-
rio y esta causada por falta de desarrollo muscu-
lar (Berke, 1955) (3) - Laptosis asociada al hipo-
desarrollo de otros misculos oculomotores, en
particular del recto superior, Se diferencia de la
oftalmoplegjia cronica progresiva (Koerner, 1972)
(4) en que ésta es de aparicion tardia, de caracter
evolutivo y afecta a la practica totalidad de los
musculos extraoculares. Otra entidad de similar
manifestacion eslafibrosis congénita de los mis-
culos extraoculares (Laughlin, 1956) (5) que
conlleva desde muy temprana edad la restriccion
global de la motilidad ocular.

- Lablefarofimosis, cuadro sindromico que se aso-
cia clasicamente con la presencia de epicanto
inverso y telecanto y que es de manifestacion
bilateral (6).

- El sindrome oculofaringeo que asocia la ptosis
palpebral progresiva con la afectacion de los
muscul os constrictores de la faringe produciendo
disfagiay disartria. (Jhonson, 1974) (7)

- La distrofia muscular progresiva, con atrofia y
debilidad de otros grupos musculares de la cabe-
zay €l cuerpo (Koesner, 1972).

- Las miopatias mitocondriales, que muchas veces
debutan con la aparicién de la ptosis pal pebral .

- Ladistofia miotonica, también hereditariay mul-
tisistémica, que se manifiesta como debilidad
muscular por déficit de relgjacion, atrofia testicu-
lar, reabsorcion del cristalino y calvicie frontal.

- Lamiastenia gravis, prototipo de miopatia adqui-
rida autoinmune cuyo origen reside en la afecta
cion de la placa neuromuscular (8).

Asi, considerando la variedad de procesos encua-
drados en esta patologia, cuya génesisy evolucion es
completamente diferente, es facil comprender que
encuadrar y valorar cada caso en particular es esencial
alahoradefijar el momento del tratamiento, laindi-
cacion quirdrgica y las expectativas que se pueden
ofrecer al paciente en funcion del resultado y de su
evolucion.

Ante un caso de ptosis palpebral hemos de hacer
una adecuada anamnesis en donde se reflgje:

- laedad del paciente, laedad en la que se aprecia-
ron los primeros sintomas y su evolucion a lo
largo del tiempo y durante el dia, los anteceden-
tes familiares, la existencia de otras patologias
sistémicas, la repercusion funciona de la defor-
midad (ambliopia, disminucion de la agudeza
visual, hiperlordosis cervical compensadora, €etc),
y laevaluacion preanestésica, si procede.

En cuanto a la exploracion nunca debe degjar de

observarse:



1°. Lalocalizacion del parpado en posicion neutra
delamirada, que nos llevara a determinar el grado de
ptosis. En la ptosis unilateral se mide en relacion con
e parpado normal contralateral. En la ptosis bilateral
podemos considerar la posicion normal del parpado a
9 mm del limbo esclerocorneal inferior. Segin lo cita-
do anteriormente podemos clasificar la ptosis en tres
grados distintos:

- Ptosis leve, cuando el parpado cubre parcialmen-
te la porcion superior de la cornea sin sobrepasar
el borde superior de la pupila (2 a 3 mm de pto-
Ss).

- Ptosis moderada, cuando €l parpado cubre par-
cialmente la pupila (3 a4 mm de ptosis).

- Ptosis severa, cuando el parpado cubre préctica
mente toda la pupila (4 6 més mm de ptosis).

22 La funcion del musculo elevador blogueando la
accion del frontal, nos permite valorar la técnica a
emplear y las expectativas de resultado. Se mide eva-
luando €l recorrido del parpado desde lamirada extre-
ma hacia abajo a la mirada extrema hacia arriba. Es
importante resefiar que en la distrofia muscular con-
génitasimple, lamirada extrema hacia abajo pudelle-
var consigo un déficit del cierre completo del parpado
superior por relgjaciéon incompleta, signo que pode-
mos tomar como patognoménico de esta afeccion.
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Consideramos como buena o excelente funcion del
elevador a un recorrido superior a 8 mm; pobre fun-
cion del elevador aun recorrido entre 4 y 8 mm; muy
pobre o nula funcién del elevador a un recorrido infe-
rior a4 mm.

3° Lamotilidad del resto de |os muscul os oculomo-
tores y la capacidad de cierre palpebral por parte del
muscul o orbicular.

4° Determinar €l 0jo dominante, que generalmente
es el derecho enlosdiestrosy el izquierdo en los zur-
dos. Sobrecorregir el ojo dominante puede llevar a
unaptosis del ojo no dominante, antes apenas eviden-
ciada por la compensacion que gercia.

5° La presencia o ausencia de Fendmeno de Bell,
definido como € recorrido ascendente del globo ocu-
lar sincronico a cierre palpebral. Su ausencia, del
mismo modo que la anestesia 0 hipoestesia corneal,
gue también hay que valorar, es un indicador del
grado de sobrecorreccion que podemos arriesgar sin
producir lesiones corneales severas.

6° La presencia de signos asociados, como €l signho
de Marcus Gunn, sindrome de Horner o sindrome de
Duane, que nos hablan de ptosis neurogénica.

7° El aspecto externo del parpado: La piel del par-
pado, su elasticidad y posible redundancia o insufi-
ciencia; localizaciéon del surco palpebral en relacion

Fotos 1, 2, 3. Distrofia del elevador congénita simple. Resecciéon de 20 mm del elevador por via anterior.
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con €l borde ciliar; profundidad del surco palpebral;
presencia o no de pliegues epicantales; relacion del
parpado inferior con el limbo esclerocorneal inferior,
ectropion del tercio externo y localizacion del punc-
tum, factores muchas veces aterados en la blefarofi-
mosis.

En este amplio grupo de las ptosis miogénicas
sabemos que €l sustrato estructural sobre el que tene-
mos que valorar las posibilidades de actuacion es el
musculo elevador del parpado superior.

L as técnicas quirargicas que habituamente realiza-
mos y que tienen por objetivo potenciar la accion del
mUsculo elevador se dividen en cinco grupos.

1° Reseccion en bloque tarso conjuntival. Técnica
de Fassanella Servat, indicada en las ptosis leves con
buena funcion del elevador; en términos generales
debera resecarse 1 mm de tarso por cada mm de pto-
sisy 3 mm de conjuntiva por cada mm de ptosis, lo
gue supone 1,5 mm. a cadalado del rebordetarsal. La
modificacion de Putterman incluye la conjuntivay el
musculo de Mller sin resecar la placatarsal (9).

2° Reseccion cutanea, reseccion segmentaria del
musculo orbicular y plicatura de la aponeurosis del
elevador. Especialmente indicada en las ptosis apo-
neurdticasy en las correcciones secundarias por hipo-
correccion de las miogénicas.

3° Reseccion del muasculo elevador. En las miogé-
nicas de moderadas a severas con buena o pobre fun-
cion del elevador. Técnica clasica de Von Blascovich
modificada (10); Por via anterior o cutanea cuando
debemos hacer regjustes de la piel o del surco palpe-
bral indefinido. (Fig 1-3); por via posterior o conjun-
tival. Cuando la piel palpebra es adecuaday €l surco
palpebral definido. (Fig 4-6).

Lareseccion del elevador que debe liberarse anivel
de su insercién tarso aponeurdtica debe ser de 4 mm
por cada mm de ptosis. Las resecciones inferiores a
16 6 20 mm cas siempre resultan insuficientes. Al
término de la operacion € parpado debe ser hiperco-
rregido, situandose el borde palpebral por encima del
borde corneal superior.

4° Suspension estética del elevador al maculo fron-
tal. Se han empleado distintos materiales, siendo
actuamente los que utilizamos lafascia lata autologa,
la fascia lata de banco y la fascia lata liofilizada.
Especiamente indicada en los pacientes pediatricos
muy jévenes con nula accion del elevador, que pre-
sentan ambliopia por afectacion unilateral y cuya
intervencion debe ser precoz. En la afectacion bilate-
ral laintervencién puede posponerse algo mas, dado
que el paciente compensa su déficit visual mediante la
hiperextension cervical, aunque no € tiempo sufi-

&£ 1

Fotos 4, 5, 6. Distrofia del elevador congénita simple. Resecciéon de 16 mm del elevador por via posterior.
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ciente como para que pueda desarrollar transtornos
vertebrales. Esta técnica exige una reeducaciéon del
paciente, que debe aprender a elevar las cegjas a cen-
trar lamirada. (Fig 7-9).

5° Mioplastia dinamica del musculo frontal. Se uti-
liza unatira de musculo frontal activo que se anclaa
tarso. Lo utilizamos en casos secundarios o en pacien-
tes jovenes o adultos con buena capacidad de rehabi-
litacion (11) (Figl 10-12).

Material y Método

Se han revisado 50 casos de ptosis congénita mio-
patica, valorados en nuestro Sevicio de Cirugia Plas-
tica del Hospital 12 de Octubre de Madrid (Esparia)
en los ultimos cinco afos.

Se descartan otras causas de ptosis como la neurogé-
nica o sincinética con signo de Marcus Gunn presente
(cuatro casos en nuestra seri€), cuya etiologia hay que
buscar en la existencia de fibras nerviosas compartidas
entree Il y e V par cranea. También se descartaron
los casos de ptosis aponeurdtica involutivay de ptosis
mecanica o secundaria a blefarochalasia.

Considerando el momento de su aparicion, pudi-
mos definir como ptosis puramente congénitas 43
casos. Los siete casos restantes, también hereditarios

Manejo de la ptosis palpebral miogénica congénita

y con antecedentes familiares, corresponden a 5
casos con edad de comienzo a partir de los cuatro
anos, afectacion de otros muscul os oculomotoresy de
evolucion progresiva; 1 caso de oftalmoplgia progre-
siva hereditaria de inicio en la edad adulta; estos 6
casos, por su naturaleza hereditaria, los incluimos en
el estudio de evaluacidn, pero no seincluyen entrelos
pacientes operados. En definitivael estudio se basaen
44 casos operados.

Desde €l punto de vista etiol 6gico podemos dividir
los casos evaluados en:

Ptosis congénita smple 28 casos; Ptosis congénita
sindrémica 3 casos, de los que uno correspondié a un
Sindrome de Sprintger Golberg, otro a un Sindrome
de Noonan y € otro a un Sindome de Turner; Blefa-
rofimosis 5 casos; Ptosis asociada a afectacion de
otros muscul os oculomotores 6 casos. Con afectacion
simultanea del recto superior 1 y con afectacion
simultanea del recto externo 5 ; ptosis ciliar por hipo-
funcion del musculo frontal 1 caso y ptosis secunda-
ria a miopatia mitocondrial 7 casos.

Se encontraron antecedentes familiares en 9
pacientes de los 50 citados. La presentacion fue uni-
lateral en 30 casos, frente a 20 de presentacién bilate-
ral. Entre las unilateral es aparecia mas afectado €l 0jo
no dominante (habitualmente el izquerdo) en 20

Fotos 7, 8, 9. Blefarofimosis. Suspensién al frontal con fascia lata.
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casos, frente a 10 casos de afectacion del dominante
(habitualmente el derecho).

L a sintomatol ogia acompariante se concretaba en:
Ambliopia 2 casos; trastornos de la agudeza visual 7
casos; hiperlordosis del cuello 15 casos; escoliosis
cervical 2 casos; facies de Huntchinson 3 casos y
Cefaleas 1 caso (probable insuficiencia vertebro
basilar).

En lo que se refiere a los datos exploratorios, con-
sideramos como: ptosis leve 10 casos; ptosis modera-
da 26 casos; ptosis severa 8 casos.

En cuanto a la funcién del elevador: muy pobre o
nula funcién del elevador 12 casos; pobre o relativa-
mente buena funcion del elevador 15 casos; buena o
excelente funcién del elevador 17 casos y no valora-
dos por falta de colaboracion del paciente 6 casos.

Nos [lamala atencién que no siempre existe corre-
lacion entre el grado de ptosis y el grado de funcion
del elevador, en especia en los dos primeros grupos.
De hecho constatamos. Ptosis palpebral severa con
buena funcién del elevador 6 casos; ptosis moderada
0 leve con mala o nulafuncion del elevador 10 casos;
ptosis moderada y buena funcion del elevador 26
casos Yy ptosis severa con mala o nulafuncion del ele-
vador 2 casos.

Como hemos dicho antes es importante valorar la
presencia del Fendmeno de Bell que estaba presente
en 46 casos y ausente en 4.

Las edades de los pacientes en el momento de la
intervencion fueron las siguientes: con menos de 4
anos 11 casos; la mayor parte de estos pacientes (6
casos) fueron operados por el Servicio de Oftalmolo-
gia mediante suspension estética frontal con lamina
de Goretex (12) y ante el pobre resultado del trata-
miento fueron posteriormente enviados al Servicio de
Cirugia Plé&stica donde nos hicimos cargo de su trata-
miento en una edad posterior. Entre 4 y 6 afios hubo
17 casos 'y con mas de 6 afios 22 casos

En cuanto a las intervenciones realizadas: Técnica
de Fassanella Servat o modificacion de Putterman en
5 casos; reseccion cuténeay del musculo orbicular y
plicatura de la aponeurosis 2 casos; reseccion del
musculo elevador 26 casos. por via anterior 12 casos
y por via posterior 14 casos, suspension frontal con
Goretex en 6 casos; suspension estatica frontal con
fascia lata en 2 casos y mioplastia dinamica del fron-
tal 3 casos.

El grado de reseccion media efectuada para el ele-
vador fue: Para ptosis leves de 2 mm 6 mm de resec-
cion en 4 casos 'y 8 mm. de reseccion en 2 casos.

1

Fotos 10, 11,12. Ptosis asociada al hipodesarrollo del recto superior derecho. Colgajo miofascial del musculo frontal. N6tese el déficit asociado del recto

superior derecho.
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Para ptosis leves de 3 mm 9 mm de reseccion en 5
casos 'y 12 mm de reseccién en 5 casos. Para ptosis
moderadas de 4 mm 12 mm de reseccion en 4 casos
y 16 mm de reseccidén 0 mas en 4 casos. Para ptosis
severas por encima de 4 m 20 mm de reseccién o
mas en 2 casos.

Resultados

En lo que se refiere a los resultados obtenidos:

- Consideramos como resultados muy buenos o
excelentes (ajuicio de nuestros pacientes o de sus
familiares y de nosotros mismos) con valoracion
4/5 0 5/5:

De los pacientes con ptosis palpebral severa con
buena funcion del elevador, 1 de 6 pacientes
(35%).

De los pacientes ptosis moderada o leve con mala
o nula funcion del elevador, 7 de 10 pacientes
(70%).

Del grupo de moderada ptosis y buena funcion
del elevador, 10 de 26 pacientes (42%).

Del grupo de ptosis severa con mala o nula fun-
cion del elevador, 2 de 2 pacientes (100%).

El resto de los casos fueron considerados como
suficientes, con grado de valoracion 3/5, sin que en
ningun caso Se apreciara un empeoramiento 0 nulo
resultado.

Detodo €ello deducimos que resulta mas agradecida
la cirugia en los casos de ptosis moderada, leve o
incluso severa con mala o nula funcién del elevador.

Discusion

La eleccidn de la técnica quirdrgica para la correc-
cion de la ptosis palpebral depende de tres factores
fundamentales: en primer lugar de la severidad de la
ptosis, en segundo término del grado de funcion del
musculo elevador y por Ultimo de la etiologia de la
misma. Utilizar una técnica estandar para la correc-
cion de todo tipo de ptosis puede conducir a resulta-
dos cuando menos insuficientes y en muchos casos
puede agravar €l problema.

En funcidn de nuestra experiencia y de la de otros
autores nos permitimos hacer las consideraciones que
presentamos a continuacion.

El grado de ptosis nos indicaré el grado de acorta-
miento del musculo elevador o de las estructuras tar-
soconjuntivales. La potencia o funcion del musculo
elevador nos definira el grado de mejoria que puede
alcanzarse y es un factor predictivo. La causa de la
ptosis nos habla del sustrato anatémico sobre el que
tenemos que actuar.

Manejo de la ptosis palpebral miogénica congénita

Por poner un gjemplo concreto, la ptosis neurogé-
nica sincinética con Fendmeno de Marcus Gunn posi-
tivo no debe ser corregida potenciando € musculo
elevador. De hecho esto acentuarialayade por si an6-
mala situacion existente, a actuar el musculo eleva
dor simultdneamente con los musculos masticadores
(13). Su correccion es meior llevarla a cabo mediante
suspensiones frontales estaticas o dindmicas. Del
mismo modo, la simple plicatura de la aponeurosis
del elevador no corrige suficientemente la ptosis mio-
génica y debe reservarse para la ptosis aponeurdtica,
hereditaria o involutiva (14).

La ptosis mecanica por blefarochalasia debe ser
corregida mediante una blefaroplastia convencional
asociada a la reseccion parcial del musculo orbicular.
Este ultimo procedimiento lo utilizamos también en
intervenciones secundarias por subcorreccion.

En cuanto a la ptosis puramente miogénica es méas
importante valorar €l grado de funcion del elevador
que la propia severidad de la ptosis.

Aunque es aceptado por todos que en términos gene-
raes, € resultado del tratamiento quirdrgico sera mas
natural cuanto mejor sea la funcion preoperatoria del
elevador, lo cierto es que en nuestra experiencia ptosis
moderadas 0 severas con pobre o nula accién del ele-
vador nos han dado un resultado mas satisfactorio que
las ptosis moderadas con buena o suficiente accion del
elevador. Tal vez esto sea debido a que tendemos en
estos casos a extremar la reseccion muscular, 1o que
confirma que & grado de reseccién del musculo eeva-
dor debe ser amplio, de manera que obtengamos una
sobrecorreccion inmediata notable, aunque inicialmen-
te nos pueda parecer excesiva. Si laaccion del elevador
es suficientemente efectiva, € lagoftalmos postopera
torio apenas dura unas pocas semanas, corrigiéndose
espontaneamente. Si por e contrario la potencia del
elevador es muy limitada, su propia fata de relgjacion
hace que esta sobreexposicion se mantenga indefinida-
mente. Ante esta situacion es muy importante valorar
preoperatoriamente la presencia o ausencia del Feno-
meno de Bell (15). Pacientes con ausencia del mismo,
enlosquea cerrar 10s 0jos o se produce una rotacion
del globo ocular haciad polo superior, corren €l riesgo
de mantener expuesta la cornea con grave riesgo de
ulceraciones corneales en € postoperatorio.

L os mejores resultados |os hemos obtenido cuando
lareseccion del elevador es, de al menos, € cuadruple
del grado de ptosis palpebral medido, es decir 8, 12 6
16 mm. segun el grado de ptosis.

En los casos de nula accion del elevador es preferi-
ble hacer una suspension frontal antes que actuar
sobre el propio musculo elevador (16).

Los casos leves de ptosis de 1 6 2 mm y hasta de
3mm con buena funcion del elevador se resuelven
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satisfactoriamente con e procedimiento simple de
Fasanella Servat de reseccion tarso conjuntival sin
reseccion del musculo elevador.

- En cuanto a la via de abordaje, anterior o poste-
rior, conjuntival o cutédnea, dependera de la suficien-
ciacutaneay delanecesidad de acentuar €l surco con-
juntival, que debe quedar siempre a la misma altura
del lado contralateral.

Conclusiones

La ptosis palpebral congénita es una malformacion
relativamente frecuente con implicaciones estéticas, y
en los casos més graves funcionales, que pueden lle-
var ala merma de la agudeza visual. Salvo en estos
Ultimos casos que precisan un tratamiento precoz, es
conveniente saber esperar al momento mas adecuado
para su tratamiento, entre los cuatro y seis afos de
edad. Una evaluacion correcta de cada caso nos per-
mitira elegir latécnica quirdrgica més adecuaday nos
facilitarael informar correctamente a nuestros pacien-
tes sobre laevolucion, €l alcancey las expectativas de
mejoria de su ptosis palpebral, no siempre a la altura
de los deseos del paciente y del propio cirujano. Es
importante hacer notar que los casos bilaterales son
mas agradecidos que los unilaterales, pues permiten
una mejor simetria. No se deben desdefiar |os riesgos
de infeccion, queratitis, Ulceras corneales por sobre-
exposicion y la subcorreccion o sobrecorreccién qui-
rdrgica que pueden requerir cirugias secundarias (17).
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