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RESUMEN

Las malformaciones congénitas palpebrales son poco frecuentes. Ocurren durante el
periodo embrionario y se manifiestan en el nacimiento.

Algunas siendo poco importantes tienen relevancia por la asociacién con otras en-
fermedades sistémicas, por tanto, se debe hacer un estudio a fondo ante cualquier mal-
formacion.

PTOSIS CONGENITA DE PARPADO SUPERIOR

Ver capitulo Ptosis.

ECTROPION CONGENITO

En el ectropion, el parpado esta rotado hacia afuera (1). Normalmente se asocia a el
sindrome de blefarofimosis, Down o a la ictiosis (fig. 1A). Es debido a una insuficiencia
vertical de la lamela anterior. Si es leve normalmente no requiere tratamiento, pero si es
severo requerira acortamiento horizontal del parpado y aumento vertical de la lamela
anterior con injertos de piel (2). A veces se asocia a Megaloblefaron o parpados anor-
malmente largos en horizontal con acabalgamiento de los superiores sobre inferiores
(3.) Sindrome de eversidon congénita de parpado superior ocurre en recién nacidos.
Como causas posibles estan la conjuntivitis de inclusion, inflamacién/acortamiento de la
lamela anterior (fig. 1B) y el sindrome de Down.

ENTROPION CONGENITO

Es la inversion del margen palpebral. Como factores se incluyen disgenesia del retrac-
tor del parpado inferior, defectos estructurales en la placa tarsal y acortamiento de lame-
la posterior. A menudo requiere correccion quirurgica mediante la extraccion de una
pequeia cantidad de piel y orbicular de la porcidn subciliar, con una sutura para avanzar
los retractores (4.) El sindrome de tarsal KINK del parpado superior es una forma inu-
sual de entropién congénito. Puede repararse mediante una incisién en la zona doblada
combinada con una rotacidon marginal o con suturas eversoras (5) o a parpado inferior.

EPIBLEFARON

En el epiblefaron, el misculo pretarsal del parpado inferior y la piel se desplazan por
encima del borde del parpado inferior para formar un pliegue horizontal de tejido que
hace que los cilios adopten una posicion vertical (fig. 1C, D) (6). El margen del parpado,
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por tanto, estd en posicion normal con respecto al globo. Epiblepharon es mas comun
en nifnos asiaticos.

Los cilios a menudo no tocan la cérnea excepto al mirar hacia abajo, y esto rara vez
causa tincidn corneal. El epiblefaron puede no requerir tratamiento quirdrgico porque
tiende a disminuir con el tiempo. Sin embargo, ocasionalmente produce queratitis; en
ese caso, el exceso de piel y el pliegue muscular deben extirparse subciliar (Tecnica de
Hotz) (7).

EURIBLEFARON

Euriblefaron es un alargamiento horizontal de la fisura palpebral, se asocia con acor-
tamiento vertical y alargamiento horizontal de los parpados. A veces se asocia al sin-
drome de blefarofimosis. Suele afectar a la porcién lateral de los parpados inferiores
(fig. 1E) (1). La fisura palpebral a menudo tiene una inclinacién hacia abajo (antimon-
goloide) debido al desplazamiento del tenddn cantal lateral inferior. La reconstruccion
puede incluir el reposicionamiento del canto lateral junto con suspensién de la grasa
suborbicular (8). En ocasiones, pueden ser necesarios injertos de piel.

RETRACCION CONGENITA PARPADO SUPERIOR

Se sospecha retraccion del parpado superior cuando el margen del parpado supe-
rior estd por encima del limbo superior (9). Puede ser aislado idiopatico o asociado a
sindrome de Duane o Down (10). Debemos descartar alteracién de funcion tiroidea. El
tratamiento es la liberacion del musculo Muller y/o elevador.

TELECANTO

Aumento de la distancia entre cantos mediales (>30mm), siendo la distancia interpu-
pilar normal (60mm) (fig. 1F) (11). No debe confundirse con el hipertelorismo. El tratam-
iento consiste en acortar los tendones cantal medial a la cresta lagrimal de forma directa
o transnasal.

EPICANTUS Y SINDROME DE BLEFAROFIMOSIS

El epicanto es un pliegue vertical en canto medial. La afeccion suele ser bilateral.
Frecuente en raza asiatica, sindrome de Down o Turner. Desaparece o disminuye con el
crecimiento. Si no hay anomalias palpebrales asociadas, se recomienda la observacién
hasta que el rostro alcance la madurez. Se pueden tratar con Z-plastia, Y-V o epicanto-
plastia (12,13).
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Composicion de imagenes de algunas malformaciones congénitas palpebrales. A.

Ectropién congénito asociado a Ictiosis. B. Cortesia Prof S. Schellini. Sindrome de eversidn congénita
de parpado superior en un recién nacido. C-D Epiblefaron donde el musculo pretarsal del parpado

inferior y la piel se desplazan por encima del borde del parpado inferior. E. Euriblefaron de la
porcidn lateral de los parpados inferiores. F. Telecanto, donde existe aumento de la distancia entre

los cantos medial. G. Sindrome de blefarofimosis se presenta con telecanto, epicanto inversus

y ptosis. H. Variante de coloboma-simblefaron congénito; coloboma de parpado superior con

adherencias corneopalpebrales.

El Sindrome de blefarofimosis, de herencia autosémica dominante. Se presenta
con telecanto, epicanto inversus y ptosis (fig. 1G). Los hallazgos adicionales incluyen ec-
tropidn lateral del parpado inferior, puente nasal poco desarrollado, hipoplasia de los
bordes orbitarios superiores, orejas caidas e hipertelorismo y alacrimia (14). Suele reg-
uerir multiples cirugias.

DISTIQUIASIS CONGENITA

La distiquiasis es una afeccion rara, a veces hereditaria, en la que hay una fila adi-
cional de pestaias en los orificios de las glandulas de Meibomio. Se produce cuando las
unidades pilosebaceas embrionarias se diferencian de forma inadecuada en foliculos
pilosos. El tratamiento de esta afeccidn estd indicado si el paciente presenta sintomas
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o evidencia de irritacidon corneal. Los Tratamiento son lubricantes, las lentes de contac-
to, la electrdlisis, radiofrecuencia o la criodepilacién. También otras técnicas quirurgicas
como division de lamelas, injerto tarsoconjuntival o injerto mucocutaneo (15).

ANQUILOBLEFARON

El anquiloblefaron existe al nacimiento una fusién completa o parcial de los parpa-
dos, pero en general no se afecta el globo ocular (16). En el anquiloblefaron filiforme
adnatum, es una variante, en las que los parpados estan conectados por proyecciones
cutaneas fijas que limitan su movimiento; la mayoria de los casos son esporadicos. El
tratamiento incluye la seccién transversal.

COLOBOMA PALPEBRAL

Un coloboma es un defecto en el cierre de una fisura embriolégica. Suele ser una
anomalia aislada cuando se presenta en el parpado superior (17,18). Sin embargo, cuan-
do se encuentra en el parpado inferior, se asocia con hendiduras faciales (p. €j., Sindrome
de Goldenhar). Se realiza reparacidn quirdrgica por estética o si amenaza a la integridad
del globo. Dependiendo del grado de afectacién palpebral tendremos diferentes formas
clinicas (fig. 1H).

CRIPTOFTALMOS

El criptoftalmos es una anomalia muy rara en la que los parpados estan ausentes,
reemplazados por una capa continua de piel que recubre la superficie anterior ocular
(9). Puede ser aislado o asociado al sindrome de Fraser. Dependiendo del grado se dif-
erencian 3 tipos; completo, incompleto o abortivo (19). El objetivo del tratamiento es
obtener una buena funcion palpebral acompafiando a la prdotesis ocular.

MICROBLEFARON

El microblepharon se caracteriza por acortamiento vertical de la lamela anterior de
los parpados. Dependiendo del grado cursa con lagoftalmos, signos de exposicion corne-
al y ectropidn cicatricial (20). El tratamiento consiste en alargar la lamela anterior y dar
soporte al parpado inferior para elevarlo.

ABLEFARON

Ablefaron consiste en la ausencia de parpados (9). El ablefaron per se no existe, pues
se considera un microblefaron severo. Sindrome ablefaron-macrostomia en el que ex-
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iste un acortamiento vertical de lamela anterior de los parpados superiores, y no una
verdadera ausencia completa de toda la anatomia palpebral, con lamela posterior y mar-
gen palpebral normal. Es una entidad muy infrecuente, autosdmica dominante; el trat-
amiento implica injertos de piel reconstructivos (21).
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