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BLEFAROFIMOSIS

FEDERICO SERRANO M. D.*
MATILDE MORA M. D.**

Como su nombre lo indica, la blefarofimosis consiste basicamente en un
estrechamiento de la hendidura palpebral, en la cual se observa epicantus
inversus, ptosis palpebral y telecanto.

En la blefarofimosis, estas tres alteraciones coexisten, con intensidad y forma
muy particulares e intrincadas, muchas veces asociadas a otras malformaciones
orbitarias y palpebrales. La correccion quirurgica no es jamas perfecta, por
desconocimiento de su soporte anatémico. Los resultados pueden ser
satisfactorios, a condicion de intervenir sobre los dos cantos, el parpado
superior y a veces sobre el parpado inferior.

DESCRIPCION CLINICA

En las blefarofimosis, el estrechamiento de la hendidura palpebral se observa
tanto en su altura como en su longitud.

I. La comisura interna de la hendidura palpebral estd oculta por un repliegue
epicantal menos neto que el del epicantus congénito simple y no es vertical
como aquel, sino oblicuo hacia abajo y hacia afuera. Es denso y corto y

redondea la hendidura, ocultando la caruncula, acentuando la ptosis y
alargando la distancia intercantal.

A la diseccidn se encuentran fibras aberrantes del orbicular, con un evidente

estado de fibrosis. Las fibras musculares son menos netas y numerosas que
en el epicentus congénito.

* Profesor titular, Escuela Superior de Oftaimologia del Instituto Barraquer.

** Residente, Escuela Superior de Oftalmologia del Instituto Barraquer de América.
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El ligamiento palpebral interno se inserta por delante de la cresta lagrimal

anterior, la cual se observa aplanada y alargada, participando asi del
telecanto.

El parpado superior se observa ptésico, liso y sin pliegues. Es corto e inerte y
la diseccion expone dificilmente los planos anatémicos. El tarso es atréfico y
blando. Estos signos son caracteristicos de una hipoplasia ectodérmica y
mesenquimal. Las pestafias con frecuencia se encuentran en distriquiasis y
su aspecto recuerda al lanugo. Pueden brotar en diferentes hileras y a
distancia variable del borde palpebral, posiblemente debido a la atrofia
tarsal.

Hay hirsutismo en la piel de los parpados e hipertricosis ciliar, supraciliar y,
a veces, frontal.

Esta ptosis es el resultado de una enoftalmia y de una paralisis por la fibrosis
del elevador, la cual puede estar asociada a una paralisis del recto superior,
asi como a un relajamiento del canto externo y del cuerno lateral del
elevador, lo que hace perder a este musculo una parte de su eficacia. En
algunos casos, puede darse ademas una verdadera distopia cantal.

El parpado inferior esta descendido en la mitad externa de su borde libre
ligeramente evertido. A veces existe un ectropion de esta porcion, el cual se
encuentra asociado a una hipoplasia del reborde orbitario inferior y a un
septum demasiado corto, e insertado muy posterior al reborde orbitario.

El canto externo se observa flotante y redondeado, algo descendido y
desplazado hacia adentro. Puede empujéarsele con el pulgar hacia adentroy
llegar hasta la pupila, como si no existiera el tendon del canto externo.

A la diseccidn no se observa claramente la insercién profunda del ligamento
lateral en el tubérculo de Whitnall porque el reborde orbitario es
hipoplastico. La insercion superficial o rafé del orbicular tampoco es
definida, lo que hace que el orbicular se contraiga libremente, retrayendo
aun mas la hendidura palpebral.

La hendidura palpebral es estrecha, no solamente a causa de la falta de
inserciéon externa, sino por una brevedad constitucional, que hace que los
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i i iguiente
parpados sean COrtos y al intervenirlos queden tensos. Por consiguiente,

’ M a'
cuando se programe una cantotomia externa para alargar la hendidur
puede hacerse también una reinsercion del tend6n del canto externo.

Pueden observarse otras malformaciones asociadas tales como atrofiadela
caruncula y del pliegue semilunar.

Los puntos lagrimales inferiores presentan un desplazamiento later.al,
quedando mas externos que los superiores, a veces sobre el area de la pupila;
esta distopia lateral de los puntos explicaria la epifora.

Debido a un retardo en el desarrollo de los huesos propios, la base de la
nariz es aplanada, observandose como la piel pasa de un pliegue epicantal al
otro. sin elevarse. Esto puede deberse también a la implantacion muy
anterior del canto interno (diastasis oculo-palpebral).

La blefarofimosis puede asociarse a una limitacién de la motilidad del recto
superior (fenomeno del Bell ausente), por atrofia o paralisis del mismo,
asociada a ptosis por el parentesco embrioldgico entre el elevador y el recto
superior. Puede encontrarse un estrabismo convergente que parece
acentuarse por la presencia del epicantus.

Con frecuencia aparece una miopia, acompafiada de nistagmus. Los
pémulos son salientes acentuando la apariencia de mongolismo. En
conjunto, ciertas malformaciones palpebrales y orbitarias recuerdan a
aquellas que aparecen en las microftalmias, como una marcada atrofia grasa
extratenoniana que incrementa la enoftalmia, reduciendo la eficiencia de los

procedimientos quirargicos practicados en los parpados, en especial los de
la correccion de ptosis.

La blefarofimosis es transmitida en forma autosémica dominante con 100%
de penetrancia. Es un sindrome bien definido, pero se pueden observar
diferencias entre casos, las cuales son simples variantes individuales. Sin
embargo, en general esta malformacion familiar hereditaria transmite sus
sintomas con marcada fijeza, a veces hasta una quinta generacion. No se le
ha observado asociada a otras malformaciones faciales ni a anomalias

cromosomicas 0 metabolicas. Se presenta en ambos sexos, aunque con
mayor frecuencia en hombres.
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TRATAMIENTO

Una cuidadosa evaluacion clinica que tenga en cuenta todos los elementos
antes descritos serd de ayuda en la valoracion de cada caso particular, para
enfocar adecuadamente su tratamiento quirtirgico.

El tratamiento quirurgico debe estar encaminado hacia objetivos funcionales
y estéticos. Como quiera que la gran mayoria de los pacientes son nifios,
.preferimos la anestesia general. La correccion debe programarse en dos o tres
tiempos quirdrgicos, con intervalos de 6 meses entre cada uno. La intervencion
mas delicada es la correccidn de la pt6sis, la cual debe ser practicada de dltimo.

Primer tiempo:

Cantoplastia interna con la técnica de la doble Z-plastia de Mustardé (Fig. 1),
haciendo una plicatura del tenddn del canto medio en los casos de marcado
telecanto, con una sutura firme no absorbible (seda negra 4-0), resolviéndose asi
el epicantus inversus y, en gran parte, el telecanto. Este primer tiempo quirurgico
se asocia a una cantotomia lateral, con el objeto de ampliar la hendidura. Se
puede practicar también cantopexia del tendon del canto externo en casos de
ectopia del mismo.

GAVASSA
82

FIGURA |

Cantoplastia interna. Técnica de doble Z-plastia de Musiardé
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Para la correccion de aquellos casos que presentan un eclr(').pion de lg p(')r]mgn
externa del parpado inferior, €l injerto libre de piel retroauricular c?s ideal. 'n
estos casos un colgajo de piel pediculado del pérpadg superior estaria
contraindicado, pues en casi todos los casos de blefarofimosis se encuentra una
marcada brevedad de piel en el parpado superior. Esto sucede: a tal punto gue
algunos requieren injerto libre de piel retroauricular en el parpado superior,

antes de corregir la ptosis.
Segundo tiempo:

La intervencion para corregir la ptosis debe ser practicada como ultimo
tiempo quirurgico. Preferimos la fijacion frontal, la cual puede hacerse con
fascia lata o sutura no absorbible (supramid 3-0) (Figs. 2, 3). Solo en casos en
que se insinda alguna funcion del elevador, practicamos una reseccion externa
del mismo (Figs. 4, 5), pues su atrofia y las del tarso y orbicular hacen esta
técnica dificil en cuanto a la identificaciéon misma de los planos anatémicos.

Durante el periodo de tiempo comprendido entre 1974 y 1982, intervinimos 15
casos de blefarofimosis con el plan quirurgico antes descrito. De estos, 10 casos
pertenecen al sexo masculino, con una edad promedio de 7.4 afios al momento

de la primera intervencion, y 5 pacientes femeninos, con una edad promedio de
8.5 afios.

En todos los casos se practicé una cantoplastia interna tipo Mustardé, con
plicatura del tendén del canto medio. Hemos observado que entre mas
temprano sea la cirugia, mejor es la cicatrizacion y menos marcas quedan en la
piel. Hasta ahora el paciente de menor edad intervenido tenia un afio.
Igualmente, en todos los casos en el primer tiempo quirtrgico se practicé una
cantotomia lateral y solo en un caso requirié cantopexia externa. .

En 9 casos la ptosis fue corregida con fijacion frontal, bilateral, con supramid
3-0; 4 casos fueron intervenidos con reseccion externa del elevador bilateral. En
I caso se presentd hipocorreccion unilateral de la ptdsis, la cual fue tratada

posteriormente con fijacion frontal, con supramid 3-0. Dos casos no requirieron
intervencion de ptosis.

Aunque los resultados finales no son perfectos, vale la pena intentar el
tratamiento, pues con €l se obtiene una m

: ejoria real en el aspecto estético y
funcional (Figs. 6, 7).
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FIGURA 2.
Fijacion frontal

GAVASSA
2

FIGURA 3

Fijacion frontal
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GAVASSA
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FIGURA 4
Reseccion externa del elevador

GAVASSA

FIGURA §

Reseccion externa del elevador
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FIGURA 6

Paciente con sindrome de blefarofimosis

Resultado final
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