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Resumen

La ptosis palpebral es una patologia ocular congénita muy frecuente en la infancia. Hay
varios mecanismos y causas por las que puede producirse, facilmente comprensibles si co-
nocemos la anatomia y fisiologia del parpado.

En este articulo hacemos una revision de la ptosis en general, su clinica, evolucién y trata-
miento. Finalmente incluimos el caso de una nifia que presenta un cuadro poco frecuente de
ptosis palpebral congénita conocido como sincinesia o fenémeno de Marcus Gunn.
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Abstract

Palpebral ptosis is a very common congenital eye pathology. It can be produced by
many reasons; it is easy to understand if you know the eyelid anatomy and physiology.

In this article we bring the case of a girl who presents with a rare medical condition, a
congenital palpebral ptosis called Synkinesis or Marcus Gunn Phenomenon.

Key words: Eyelid ptosis, Palpebro-mandibular synkinesis, Marcus Gunn Phenomenon.

Introduccion do a su posicion, interfiera en la vision, lo
La ptosis palpebral o blefaroptisis con-  que puede ser causa de ambliopia en los
siste en el descenso del parpado superior  nifios si no se corrige adecuadamente’.
con respecto a su posicion normal. Pue-  En la edad infantil la mayoria de estas al-
de ser uni o bilateral y aparecer como  teraciones son congénitas y, por tanto,
una anomalia aislada o asociada a otros  estan presentes desde el nacimiento.
sindromes polimalformativos'. Habitual- Puede deberse a multiples causas y
mente sdlo produce alteraciones estéti-  mecanismos. El conocimiento de los mis-
cas, exceptuando que el parpado, debi- ~ mos nos permite hacer un buen diagnos-
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tico y plantear el tratamiento més idéneo
en cada caso, asi como trasmitir la infor-
macion mas adecuada a los padres sobre
resultados y evolucién del trastorno a
corto y largo plazo™.

Caso clinico

Nifia de cuatro meses que acude a la
consulta de Pediatria del Centro de Salud
acompafiada de sus padres, que refieren
haber observado movimientos extrafios
en los ojos de la nifia. La madre ha obser-
vado que en algunas ocasiones uno de
los parpados se abre y el otro se cierra, y
esto ocurre sobre todo cuando la nifia re-
aliza movimientos de succién o chupeteo.

Antecedentes personales: prematuri-
dad (edad gestacional 36 semanas). Re-
cién nacido de bajo peso: 1.900 gra-
mos. Antecedentes familiares: hermana

mayor con hipermetropia corregida.

Exploracién fisica normal. Peso en p3,
longitud p25 y perimetro cefélico p50.
Exploracién oftalmoldgica: movimientos
oculares normales, reflejos pupilares nor-
males, se observa ptosis palpebral leve
izquierda. Se intenta que la nifia realice
movimientos de succion o chupeteo para
observar el fenémeno referido por la ma-
dre, pero no se consigue.

Evolucién: a la semana siguiente la
madre se cita de nuevo para mostrarnos
una videograbacion donde se observa

40

perfectamente cémo, al succionar, el
parpado derecho desciende y el izquier-
do se eleva.

Ante estos hallazgos se remite al Ser-
vicio de Oftalmologia del Hospital de
referencia, donde es estudiada y diag-
nosticada de Ptosis leve izquierda aso-
ciada al fenémeno de Marcus Gunn.

Discusion

La ptosis congénita es una de las pato-
logias oculares mas frecuentes en la in-
fancia'. La etiologia es variada y, para co-
nocer mejor este trastorno, es importan-
te repasar la anatomia palpebral’. De
fuera a dentro nos encontramos®*:

- Una piel extremadamente fina,
con poco tejido subcutaneo para
permitir el facil plegamiento de la
misma a la apertura palpebral.

La capa muscular estd constituida

por:

e El musculo orbicular del parpado,
inervado por el nervio facial (VII
par craneal), es el responsable del
parpadeo, tanto voluntario como
reflejo, y del cierre del parpado.

* El musculo elevador del parpa-
do: inervado por el Il par o ner-
vio motor ocular comun, que,
junto con el musculo de Miiller
de inervacion simpatica, reali-
zan la apertura del parpado.
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El tarso o tejido fibroso.
Finalmente estd la conjuntiva pal-
pebral, que es una fina capa que
recubre el parpado en su superficie
interna.

SegUn la capa afectada, podemos cla-
sificar la ptosis en*:

- Ptosis aponeurdtica: deriva de una
dehiscencia o debilidad de las es-
tructuras conectivas que existen al
final del musculo elevador para su
anclaje distal, pero el musculo ele-
vador y el parpado son normales.
Es una de las causas mas frecuentes
de ptosis degenerativa o senil.
Ptosis mecanica: se debe a un peso
excesivo del parpado (tumores, da-
criodenitis, exceso de grasa palpe-
bral) o a una disminucién de la elas-
ticidad (cicatrices conjuntivales).
Ptosis miogénica: estd producida
por una alteracion del musculo ele-
vador o de la unién neuromuscular.
Puede aparecer como un signo mas
de diversas miopatias sistémicas:
miastenia gravis, enfermedad de
Duchenne, distrofia miotdnica, etc.
La mayor parte de las ptosis congé-
nitas pertenecen a este grupo.
Ptosis neurégena: se produce por
un defecto de la inervacion de la
musculatura responsable de la ele-
vacion del parpado superior. Pue-
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de ocurrir por: pardlisis del Ill par,
pardlisis oculosimpatica y ptosis
sincinética; de esta ultima hablare-
mos més extensamente por ser el
diagndstico de nuestra paciente.

La sincinesia de Marcus Gunn fue des-
crita por Robert Marcus Gunn en 1883,y
también es conocida como fenémeno de
Marcus Gunn®, sincinesia trigémino-pal-
pebral o mandibulo-ocular, etc. Constitu-
ye un cuadro clinico caracterizado por la
union de ptosis palpebral a una sincinesia
que consiste en la elevacion involuntaria
del parpado ptésico en relacién con mo-
vimientos de desplazamiento lateral de la
mandibula o de apertura de la boca (ha-
blar, masticar, succionar...)**.

Se produce por una inervacion anéma-
la del musculo elevador del parpado por
parte del V par craneal en lugar de por el
1l par. Asi, el parpado ptdsico se eleva al
contraer los musculos pterigoideos, iner-
vados por este mismo nervio®. La mayoria
de estos errores se desarrolla en el perio-
do embriolégico a nivel del ndcleo de los
nervios craneales y fibras periféricas™’.

Es el responsable del 5 % de las ptosis
congénitas’. Puede ser esporadico, aun-
que existen casos familiares para los que
se postula un modelo de herencia auto-
sémica dominante incompleta con ex-
presividad variable. Suele ser mas fre-
cuente en nifias y en el lado izquierdo.
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A veces se asocia a pardlisis del recto su-
perior del lado ptdsico™”.

Se ha descrito el fenémeno de Marcus
Gunn inverso o Sindrome de Marin
Amat’, que consiste en el cierre comple-
to del parpado al abrir la boca.

Para el diagndstico de este fenémeno
es importante la clinica y, sobre todo, la
observacion del fenémeno (datos foto-
gréficos, videogréficos)'”. En algunos
casos se puede realizar un electromio-
grama® que es una técnica Util y practi-
ca, pero no definitiva ni para el diagnds-
tico de certeza ni para elegir el método
quirtirgico de eleccion.

El cuadro se va haciendo menos evi-
dente con la edad en la mayoria de los
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casos. Para ello es conveniente ensefar
a los nifios a evitar las sincinesias con
movimientos mandibulares cada vez
menores y al final éstas serdn casi im-
perceptibles™®.

Si esto no es posible, se recurre a la ci-
rugia®°. El dato que determina el tipo de
técnica quirdrgica que debe utilizarse, es
la sincinesia: si es minima, se realiza una
reseccion del elevador. Si es severa, debe
realizarse una seccién de la aponeurosis
del musculo elevador del lado afecto, y
posteriormente se realiza una suspensién
frontal, que serd més estética si se realiza
en ambos ojos. En este Ultimo caso, si se
hiciera reseccion del masculo elevador,
se agravaria la sincinesia.

aberrant innervation; new concepts. J Pediatr
Ophthalmol Strabismus 1997; 34: 10-16.

6. Odehnal M, Malec J. New views on abe-
rrant innervation of oculomotor muscles. Cesk
Slov Oftalmol 2002; 58: 307-314.

7. Pavone P, Garozzo R, Trililetti R, Parano E.
Marin Amat syndrome: case report and review of
the literature. J Child Neurol 1999; 14: 266-268.

8. Nunery WR, Cepela M. Levator function in
the evaluation and management of blepharopto-
sis. Ophtalmic Plast and Recos Surg 1991; 4: 1-9.

9. Bartkowski SB, Zapde J, Wyszynska-Pawe-
lec G. Marcus Gunn Jaw-winking phenomenon:
management and results of treatment in 19 pa-
tients. J Craniomaxillofac Surg 1999; 27: 25-29.

Revista Pediatria de Atencion Primaria
Volumen VI. Nimero 21. Enero/marzo 2004



