FANYIANYI AN

SOCIEDAD ESPANOLA

Andrea Sales Sanz
¥ DE OFTALMOLOGIA

(=S

PARPADOS
9
Malposicion palpebral: ptosis.
Clasificacidn y patogenia

ANV IANVYITAN



9. Malposicidn palpebral: ptosis. Clasificacidn y patogenia
Andrea Sales Sanz

La posicién normal del parpado superior se sitla ligeramente inferior al limbo cor-
neoescleral y se cuantifica mediante la distancia margen reflejo tipo 1 (DMR1), que mide
la distancia entre el borde palpebral superior y el reflejo corneal al iluminarlo en posicién
primaria de la mirada. Sus valores normales oscilan entre 4 y 5mm. La ptosis palpebral se
define como una disminucién de la DMR1.

Pueden usarse diversos criterios para clasificar los tipos de ptosis palpebral. Siguien-
do un criterio etiopatogénico, podriamos dividir la ptosis palpebral en cuatro tipos: apo-
neurdtica, miogénica, neurogénica y mecdnica.

PTOSIS APONEUROTICA

Es el grupo mas frecuente de ptosis palpebrales. Se producen por desinsercion, de-
hiscencia o adelgazamiento de la aponeurosis del musculo elevador del parpado supe-
rior (EPS) en su unién a la placa tarsal. Se caracterizan por una DMR1 disminuida con
una funcién del musculo elevador del parpado superior (FEPS) NORMAL. En este tipo de
ptosis, el surco del parpado ptdsico aparece mas elevado y en la mirada hacia abajo, el
parpado afectado desciende mas que el parpado sano. Dentro de las ptosis aponeurdti-
cas podemos distinguir tres grandes grupos:

Ptosis involutiva o senil

Es el tipo mas frecuente de ptosis aponeurdtica y uno de los mas frecuentes que
encontrards en tu practica diaria. Suelen ser ptosis bilaterales, aunque con frecuencia
son asimétricas. Frecuentemente existe una hiperfuncién frontal del lado ptdsico, que
intenta compensar la posicion descendida del parpado (fig. 1).

Figura 1: Ptosis aponeurdtica senil.

Ptosis congénita aponeurdtica

Tiene las mismas caracteristicas en la exploracidon que la ptosis involutiva, pero se
produce desde el nacimiento. Se diferencia de la ptosis congénita simple en que la FEPS

) -
)}) SOCIEDAD ESPANOLA
\\y/ DE OFTALMOLOGIA

15-77  LIBRO PARA LA FORMACION DE LOS RESIDENTES EN OFTALMOLOGIA J




9. Malposicion palpebral: ptosis. Clasificacidon y patogenia
Andrea Sales Sanz

es normal, y que el parpado ptésico desciende en la mirada hacia abajo, al contrario del
caracteristico retraso del parpado superior en la infraduccion que se produce en la ptosis
congénita simple.

Estiramiento o dafio de la aponeurosis

En este grupo podemos englobar multiples causas que producen un estiramiento
o un dafio en la aponeurosis del EPS, en los que la FEPS es NORMAL, pero el par-
pado se encuentra descendido. Puede ocurrir ante cualquier inflamacién o edema
palpebral grave (en los que, ademds de producir una ptosis mecanica en el momen-
to agudo, pueden dejar como secuela una ptosis aponeurdtica por estiramiento de
la aponeurosis del EPS), en frotadores crénicos, después de cirugias de segmento
anterior por el traumatismo del blefardstato, en usuarios de lentes de contacto por
el traumatismo de la lentilla sobre la insercién de la aponeurosis, en el sindrome de
blefarocalasia, etc.

PTOSIS MIOGENICA

La ptosis miogénica se caracteriza por una funcién del EPS DISMINUIDA que no per-
mite elevar el parpado a su posicién normal. Se dividen en dos grandes grupos: las ptosis
congénitas, presentes desde el nacimiento o desarrolladas en el primer aio de vida, y las
ptosis adquiridas, desarrolladas a lo largo de la vida del paciente.

PTOSIS MIOGENICAS CONGENITAS

Ptosis congénita simple

Es la causa mas frecuente de ptosis palpebral en la infancia. Se produce por una dis-
genesia idiopatica del EPS. El musculo elevador no tiene un desarrollo adecuado produ-
ciéndose una sustituciéon de las fibras musculares estriadas por tejido fibro-adiposo que
limita tanto su contraccién como su relajacién. Se caracteriza por una DMR1 disminuida,
con una FEPS disminuida, un retraso del parpado superior o lid lag en la mirada hacia
abajo y un surco palpebral tenue o incluso ausente.

Aproximadamente el 75% de los casos son unilaterales y el 25% bilaterales con
una asimetria variable. La gravedad de la ptosis va a condicionar la edad del trata-
miento quirdrgico ya que, a estas edades, la presencia de una ptosis grave puede
condicionar una ambliopia irreversible. La ambliopia aparece de forma aproximada
en un 20% de los pacientes, pudiendo deberse a la ptosis, al estrabismo, a la aniso-
metropia o al astigmatismo asociados. Es por lo tanto imprescindible evaluar la agu-
deza visual en estos pacientes, y realizar cirugias a edades tempranas si existe riesgo
de ambliopia.
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Otras ptosis miogénicas congénitas

Podemos encontrar ptosis miogénicas congénitas en otras enfermedades como: el
sindrome de blefarofimosis (se caracteriza por la presencia de ptosis bilateral grave, epi-
canto inverso, acortamiemto de la hendidura palpebral horizontal, telecanto y en oca-
siones, ectropidn del tercio externo de los parpados inferiores), la ptosis congénita aso-
ciada a debilidad del musculo recto superior o el sindrome de fibrosis congénita de los
musculos extraoculares.

PTOSIS MIOGENICAS ADQUIRIDAS

Miastenia gravis

La miastenia gravis (MG) es una enfermedad autoinmune que afecta a la unién neu-
romuscular, y que se caracteriza por la presencia de autoanticuerpos dirigidos contra los
receptores de membrana postsindpticos, bloqueando asi la transmisién neuromuscular.
Esta disminucidn de los receptores postsinapticos se manifiesta como debilidad y fati-
ga de la musculatura voluntaria, que empeora con la actividad y mejora con el reposo.
Esta debilidad muscular puede estar localizada Unicamente en la musculatura ocular y
palpebral, lo que se conoce como «miastenia ocular (MGO)», o puede verse alterada la
musculatura corporal, de las extremidades o la musculatura craneal.

A nivel ocular el paciente puede presentar ptosis palpebral y diplopia, pudiendo si-
mular cualquier alteracion de la motilidad ocular. A nivel sistémico, la debilidad muscular
puede manifestarse como disfagia, disartria, debilidad de la marcha, cambios en las ex-
presiones faciales o dificultad para respirar.

Las pruebas diagndsticas clasicas de la MG son:

— Test de cloruro de edrofonio (Tensilon) o bromuro de edrofonio (Anticude): tiene
una sensibilidad del 80-95%. Se administra por via intravenosa y produce una
mejoria casiinmediata de la debilidad muscular. Tiene un 20% de falsos negativos
en la MGO.

— Pruebas electrofisiolédgicas y electromiografia de fibra aislada.

— Deteccién de anticuerpos contra los receptores nicotinicos de acetilcolina de
musculo estriado (AChR) y anticuerpos contra el receptor de tirosina quinasa
musculo especifico (MuSK). Los AChR estan presentes en un 85% de los pacientes
con miastenia gravis generalizada, mientras que sélo se detectan en un 50% de
los casos de MGO.

— Pruebas de imagen para detectar alteraciones en el timo.

El tratamiento principal de la MG son los farmacos anticolinesterasicos como la pi-
ridostigmina y la neostigmina. Se pueden utilizar también inmunosupresores como la
prednisona o inmunomoduladroes como la ciclosporina o la azatioprina o el micofeno-
lato. También han demostrado su utilidad, tratamientos bioldgicos como el rituximab.
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Las crisis miasténicas puede requerir plasmaféresis o terapias con inmunoglobulinas. Las
ptosis palpebrales que no respondan a estos tratamientos pueden ser tratadas quirurgi-
camente.

Oftalmoplejia externa progresiva crénica (OEPC)

Es una miopatia de herencia mitocondrial que comienza habitualmente a partir de la
tercera década de la vida. Es bilateral y lentamente progresiva produciendo una ptosis
cada vez mayor y una oftalmoplejia progresiva (fig. 2). Pueden verse afectados otros
tejidos como el miocardio y el musculo esquelético. En estos casos el tratamiento qui-
rargico va dirigido a mantener el eje visual despejado de forma conservadora para evitar
el lagoftalmos en la medida de lo posible.

Figura 2: Ptosis miogénica en la OEPC.

Otras ptosis miogénicas adquiridas

Podemos encontrar otras distrofias musculares que asocien una ptosis miogénica
adquirida como son la distrofia miotdnica de Steinert o la distrofia oculofaringea.

PTOSIS NEUROGENICA

Las ptosis neurogénicas se producen por alteracidn en la inervacion del musculos
elevador del parpado superior o del musculo de Miiller.

Sindrome de Horner
Se produce por una paralisis de la via oculosimpatica, por lo que se ve alterada la

inervacién del musculo de Miiller. Puede ser congénito, en cuyo caso asocia caracteristi-
camente una heterocromia del iris, o adquirido. El sindrome de Horner adquirido puede
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deberse a tumores, traumatismos o accidentes cerebrovasculares entre otros. Es impor-
tante descartar tumores del dpex pulmonar.

Los pacientes con sindrome de Horner se caracterizan por presentar una ptosis pal-
pebral asociada a miosis y anhidrosis en ese lado de la cara.

Paralisis del lll par

Si a diferencia del sindrome de Horner, nos encontramos con una midriasis acompa-
fnando a la ptosis palpebral, debemos pensar rdpidamente en una paralisis compresiva
del 1l par craneal. Su causa mas frecuente es el aneurisma de la arteria comunicante
posterior, aunque también pueden producirse paralisis del Il par completas en trauma-
tismos craneoencefdlicos (fig. 3), hemorragias o tumores.

También podemos encontrarnos paralisis del Il par con ptosis, pero sin alteracion
pupilar, cuando la paralisis se produce por isquemia. En estos casos la ptosis se acompa-
fia de alteraciones en la motilidad ocular extrinseca.

Figura 3: Ptosis neurogénica por pardlisis de Ill par traumatica.

Ptosis sincinética

Los movimientos sincinéticos de los parpados superiores pueden asociarse a movi-
mientos de los musculos extraoculares o de otros musculos faciales. Estas sincinesias
pueden conllevar ptosis del parpado afectado y pueden ocurrir por regeneraciones abe-
rrantes, por ejemplo, tras lesiones traumaticas del lll par craneal.

Podemos encontrar dos tipos principales de sincinesias:

— Sincinesia de Marcus Gunn, sincinesia trigémino-palpebral o mandibulo-ocular:

Se debe a una conexion anormal entre ramas del V par y la division superior del
[ll par craneal que provoca retracciones palpebrales espasmaédicas del parpado
ptdsico con determinados movimientos mandibulares. Es un trastorno congénito,
con afectacion unilateral.

— Sincinesia trigémino-facial o sindrome de Marin-Amat: se debe a una regene-

racion aberrante del nervio facial que produce una contraccion simultanea del
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orbicular palpebral y los pterigoideos externos. Se podria considerar una pseu-
doptosis al tratarse de un blefaroespasmo. Es mas frecuente la forma adquirida,
pero hay casos congénitos conocidos como fendmeno de Marcus-Gunn invertido.

OPTOSIS MECANICA

Debemos distinguir dos grupos dentro de la ptosis mecdnica, los casos producidos
por un aumento del peso del parpado superior y los casos producidos por una restric-
cidon mecdnica en la apertura palpebral por presencia de un simbléfaron o adherencias
conjuntivales.

Aumento del peso palpebral

En estos casos, la ptosis se produce porque el aumento del peso del parpado no pue-
de ser contrarrestado por la fuerza de los musculos retractores del parpado superior: el
elevador del parpado superior, el Miiller y el frontal. Puede deberse al aumento de peso
de cualquiera de los componentes del parpado superior que puede ocurrir en multiples
alteraciones como por una dermatocalasia importante, por la presencia de tumores pal-
pebrales u orbitarios, por inflamaciones como las blefaroconjuntivitis, la dacrioadenitis
o las inflamaciones orbitarias idiopaticas, o incluso por edemas palpebrales no inflama-
torios como el mixedema o por complicaciones tardias de infiltraciones de sustancias de
relleno como el acido hialurénico.

Ptosis restrictivas por adherencias

La presencia de un simbléfaron condiciona unas adherencias entre conjuntiva tarsal
y bulbar que pueden llegar a limitar la movilidad del parpado superior, produciendo una
ptosis restrictiva. Estas adherencias pueden condicionar también restricciones en el cie-
rre palpebral, produciendo un lagoftalmos e incluso restricciones en la motilidad ocular.

PSEUDOPTOSIS

También es importante diferenciar aquellos casos en los que la posicion palpebral es
adecuada, pero el parpado superior «parece» ptdsico. Esto puede ocurrir en casos de:

— Dermatocalasia: el pliegue cutaneo redundante de la dermatocalasia puede lle-
gar a sobrepasar las pestafias y ocluir el borde libre palpebral que realmente se
encuentra en buena posicion, dando apariencia de parpado ptdsico y hendidura
palpebral mds pequena (fig. 4).

— Hipotropia: en estos casos, la posicion palpebral se normaliza al ocluir el ojo con-
tralateral y hacer que fijen la mirada con el ojo hipotrépico.
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Deformidad del surco palpebral superior: en ocasiones, una deformidad del surco
palpebral superior puede dar la imagen de un parpado ptdsico por asimetria de
los pliegues palpebrales.

Retraccion del parpado superior contralateral: cuando las retracciones palpebra-
les unilaterales son leves, podemos pensar que el parpado patoldgico es el par-
pado contralateral sano que parece ptésico en comparacion.

Blefaroespasmo y espasmo hemifacial: la contraccion aumentada y mantenida
del musculo orbicular en estas patologias produce una disminucién de la DMR1y
de la hendidura palpebral vertical, que se normaliza cuando cede o bloqueamos
esa contraccion muscular aumentada.

Enoftalmos, microphtalmos y phtisis bulbi: cualquier patologia que conlleve un
volumen orbitario disminuido puede producir una pseudoptosis por la falta de
soporte del globo, que produce un cambio en los vectores de fuerza orbitarios.
En ocasiones si existe una DMR1 disminuida, pero en otras ocasiones, la DMR1
es normal, y es el hundimiento del surco palpebral superior lo que da una falsa
imagen de pdarpado ptdsico.

Figura 4: Pseudoptosis por dermatocalasia.

RESUMEN

La ptosis es una malposicién palpebral en la que el parpado superior se encuentra
descendido. Distinguimos cuatro tipos etiopatogénicos: ptosis aponeurdticas, miogéni-
cas, neurogénicas y mecanicas.
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