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ANTECEDENTES

EURIBLEFARON

La apertura palpebral promedio con la mirada hacia al frente es relativamente
constante, segun Duke Elder esta es en promedio de 28-30 mm horizontaimente y 12-14
mm verticalmente. Pueden ocurrir variaciones sin trazos de anomalias en el desarrollo y

€stos en sus extremos pueden considerarse anormales.(1,7,10,11)

Existen variaciones raciales como son los habitantes de las Islas de Cornwall y
Sally, que se caracterizan por ojos grandes y parpados con largas pestafias, de igual
forma, las fisuras palpebrales de los europeos y negros son mayores que la de los chinos y
japoneses. Estas caracteristicas muestran una tendencia hereditaria, v la transmisién

puede ser en forma polimérica. (1,8)

El aumento simétrico de la apertura palpebrai descrito como una anormalidad
asociada a pestafias largas fue descrito por primera ves por Desmarres (1854) quien
denomina esta condicion como Euriblefaron (Eupuas, ancho). Reportes subsecuentes
fueron hechos por Schreiber (1924), Linberg (1928), Seefelder (1930). Weve {1936) y
Leffertstra (1958). De igual forma se evidencié la tendencia hereditaria al ser descrito por
Waardenburg (1932) dos generaciones familiares con aperturas amplias palpebrales

mayores de 35 mm de longitud. (1,2,4,5,6,7,8,9,10,11,12) (Fig. 1)

El término Euriblefaron es definido por Duke-Elder (1964) como un aumento
simétrico de la apertura palpebral, la cual ocurre como una anormalidad primaria asociada
con largas pestaiias y por Waardenburg, Francheschetti y Klein (1961) como un aumento
bilateral simétrico de la apertura palpebral principalmente en el tercio lateral , pero
ocasionalmente en el medial. Waardenburg y otros (1961) ademas mencionan que la

presencia de ésta entidad en el nacimiento sin ninguna otra anomalia ocular congénita
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diferencia ésta de un enlargamiento de la fisura palpebral que puede acompafiar a otras
anomalias oculares. (2,5,6,7.8,9,10,11,12)

M. Stricker y colabores definen esta entidad como una malformacién rara
caracterizada por un acortamientc de los parpados en todas sus direcciones. (3)
Posteriormente en 1996 estos autores agregan a su definicion que el acortamiento de los
péarpados esta dada unicamente por piel y que puede asociarse con un ectropion lateral
del parpado inferior, Mencionan que la correccion unicamente se puede con “insercion”
de piel. (4) Steiner en 1968 reporta el caso de una paciente con apertura amplia palpebral
debida a hipoplasia del tarso y Neubauer en 1996 sugiere que el euriblefaron es una
expresion avanzada del lagoftalmos y 'que se debe a una aplasia del tarso (14),
Waardenburg sugiere que el aumento excesivo palpebral sea la causa del ectropion. (7)
Keipert en 1975 sugiere que la entidad se debe a una hipoplasia o ausencia de la porcién
lagrimal y palpebral del misculo orbicular de los ojos. (9) Autores zuisos, asocian al
euriblefaron con ectropion, lagoftalmos, iceras cornéales e incluso con malformaciones

congénitas en pies, hipospadias y hernias inguinales, (13)

COLGAJO MIOCUTANEQ DE PARPADO SUPERIOR PARA RECONSTRUCCION
DEL PARPADO INFERIOR {COLGAJO DE TRIPIER)

En 1989, L. Tripier describié un colgajo bipediculado miocutineo del parpado
superior (piel y porcidén orbicular del misculo orbicular del parpado superior) para la
reconstruccion de defectos longitudinales del parpado inferior. Las ventajas de este
colgajo es que deja pocas cicatrices y no interfiere con la vision. Posteriormente Byrd

utilizo el colgajo en forma monopediculada, ya sea éste medial o lateral.

Posteriormente el colgajo a sufride modificaciones, como por ejemplo; incluir en

el mismo, conjuntiva y/o tarso para reconstruccion de defectos totales del parpado



inferior. Jackson utiliza el colgajo para el cierre del coloboma del parpado inferior en

pacientes con sindrome de Treacher Collins.(37,38,39)

INJERTOS DE PIEL

Un injerto de piel se define como la transferencia de piel con la separacion de sus
porciones intergumentarias de un sitio donador y transferido a un lecho receptor donde

adquiere nuevo aporte sanguineo, asegurando su viabilidad de las células transplantadas.

Los injertos pueden clasificarse segiin la especie en: autélogos, los cuales son
tomados del mismo individuo, homoiogo el cual el tejido es transplantado entre
individuos de la misma especia; heterélogos o xeroinjertos, entre individuos de diferentes

especies e isoinjertos, entre individuos de la misma especie genéticamente puros.

Segun el sitio donador y receptor se clasifican en; isotopicos donde existe una
analogia anatomica entre el area donadora y receptora; ortotdpicos, cuando el drea
donadora y receptora son de sitios anatdmicamente distintos, pero el tejido injertado es
puesto en un lugar donde histologicamente existe y heterotdpicos cuando el tejido es

puesto donde normalmente no existe.

En cuanto a su grosor se clasifican en parcial fino (hasta 0.009 pulgadas), parcial
delgado (0.009-0.012 pg), parcial intermedio (0.012-0.015 pg), parcial grueso (0.015-
0.018 pg) y per cltimo el de espesor total (0.018 pg en adelante).

Las ventajas de los injertos de espesor total son que tienen la propiedad de inhibir
la contraccion secundaria; crecen con los nifios; tienen la textura y apariencia similar al
resto de la piel; poseen mejor sensibilidad; secrecion sebacea y sudoripara y son ideales

para unidades estéticas, por ejemplo los parpados. Entre las desventajas se encuentran



que requieren de lechos receptores con excelente vascularidad, fibre de contaminacién,

presenta reas donadoras limitadas y por altimo la hiperpigmentacién.

La eleccion del sitio donador para injertos de espesor total deberan ser tomados
en areas donde se encuentre piel delgada, los principales lugares son: regién

retroauricular, regién inguinal, cara interna del brazo, cara palmar de la mufieca, etc.

Las causas de falla de un injerto pueden deberse a la presencia de un inadecuado
lecho receptor, hematomas, defectos en la fijacion, infeccion y error en la técnica

quirtrgica.

LASER CO2 ULTRAPULSADO

El laser se define como la amplificacion de luz estimulada por emisién de
radiacién. Fue introducido como una herramienta quinirgica en los 60’s, con el uso de un
cristal de rubi el cual producia un intenso rayo rojo profundo. Este fue seguido por el
laser de gas de helio-nedn, y luego por el gas de bioxido de carbono (CO2).
Subsecuentemente se introdujo el liser de neodinium ytrium y aluminio granito
(Nd:YAGQG), y por dltimo del laser de Argon (AR+). Actualmente se estin experimentando

substancias como el titanio y zafiro para producir laser.

Se menciona a contintuacion la terminologia del laser para su mejor comprension:
Energia: es la capacidad para hacer un trabajo y se expresa como fuerza multiplicada por
tension, 0 masa multipticada por velocidad. La unidad de medida es e! Joule. En laser se
calcula como el poder multiplicado por el tiempo de aplicacidn y es en medida dosificada.
Poder: es ¢l rango de flujo o energia, ésta es la energia dividida con el tiempo de
aplicacion. La unidad de medida es el Watt. Un Watt es igual a un Joule por segundo.
Densidad de poder: o irradiacidn, es el rango de energia liberada por unidad de area

tratada. Se expresa en Wats por cm2 y es determinado por el poder dividido con la



superficie del area del rayo o tamafio de la mancha. La densidad de poder es el principal
determinante del rango en que el tejido es evaporizado, una alta densidad de poder
(irradiacién) evaporiza rapidamente el tejido. Esta es una medida estatica.

Fluencia: o densidad de energia; es la energia total dividida con la seccion del rayo
atraves de un area y se expresa como Joules por cm2. La fluencia es e! producto de la
trradiacién y el tiempo de exposicion.

Tamario de la mancha: es controlada por el foco de los lentes y es ¢l didmetro del rayo.
Una mancha grande presenta una vaporizacion mas uniforme del tejido, pero requiere de
un mayor poder para compensar la dilucion de la densidad de poder sobre el area
aumentada por el tamafio de la mancha.

Tiempo de relajacion térmica: es ¢l tiempo que requieren los tejidos para eliminar el
calor por difusion en un 50%. Este tiempo es calculado en 695 milisegundos, el del agua
pura es de 325. (25, 32,33)

El laser CO2 emite un rayo continuo con una longitud de onda de 10,600 nm, el
cual es absorbido por tejidos biol6gicos independiente de su pigmentacion o vascularidad,
siendo su blanco se accion el agua. El laser destruye el tejido por un rapido calentamiento
y vaporizacion del agua intracelular. Ademas de la cirugia con laser CO2 sella las
pequefias terminaciones nerviosas, como ocurre con el bisturi, resultando en un
postoperatoric menos doloroso. También los pequefios capilares se seflan produciendo
asi menos edema postquirirgico. Los vasos sanguineos de 0.5 mm de diametro o

menores son coagulados y sellados resultando en menor sangrado.

Al principio del uso clinico del liser, se reportd un dificil control del dafio
térmico, con resultado de rangos variables de cicatrices. Estos efectos se explican por la
difusion excesiva de calor en el tejido periférico del area tratada causando una necrosis
térmica no deseada. En respuesta a esto, se manufacturd el sistema laser CO2 pulsado.
Mientras que el laser tradicional producia un rayo continuc con una duracién de 0.1 a 1

segundo con poder constante y con una difusién térmica no predecible, el sistema



superpulsado se desamollé con un pico de poder de 2 a 10 veces con pulsos con
duracion de 10 a 100 veces menores que los convencionales, esto es, pulsos de 200 a
1000 Hz. En resumen, el principio del laser de CO2 superpulsado es usar picos altos de
poder para maximizar la vaporizacion tisular con pulsos cortos de duracién para
minimizar el dafio térmico. Estas modificaciones han mostrado buenos resultados en
cirugia experimental en animales, cirugia urologica y pie! humana. Posteriormente se
introdujo el laser ultrapulsado el cual brinda energia 5 a 7 veces mas alta que el
superpulsado, con una duracién del pulso de 1 milisegundo correspondiente al tiempo de
relajacién de la piel. Este laser tiene un pulso pico de poder mayor de 500W, dando esto
una habilidad de desarrellar 5 j/em2 por pulso usando un diametro de mancha de 3 mm.
Este sistema a sido excepcional en su eficacia y velocidad, asi como tiene una habilidad

de evitar dafio térmico no deseado.

Las principales ventajas cuando e laser CO2 es utilizado para evaporacién son :
extrema precision en la profundidad y en el drea de superficie, el potencial para
evaporacion limitada sin dejar una capa residual del termodafio no deseado, la velocidad
operativa del procedimiento, hemostasia, y minimo edema y dolor postoperatorio.
(15,22)

Fitzpatrick demostré, que el laser ultrapulsado estimula la respuesta de
cicatrizacion aumentando el depdsito de coligena inmediatamente por debajo de las capas
superficiales de la piel, esto es, la dermis papilar, y esto produce una textura mis fina y

mejor apariencia clinica de la piel. (29).

En cara y especificamente en parpados y region periocular, el laser CO2 se ha
utilizado para rezlizar blefaroplastias asi como evaporacion de arrugas periocutares con
resultados de buenos a excelentes del 100%, aproximadamente el 5% de los pacientes
presentan hipopigmentacion, el 3% presenta cicatrices discretas y en escasos pacientes se

observa hiperpigmentacién. {25,27,33).



MARCO DE REFERENCIA

En 1972, Gupta y colaboradores reportan el caso de una paciente de 17 afios de
edad, con una apertura anormal palpebral, el examen clinico reportd una agudeza visual
normal, la apertura palpebral viendo hacia at frente de 33 por 13 mm, con ectropion
moderado, envolviendo el tercio lateral del parpado inferior bilateral simétrico. Los
movimientos oculares eran normales y no detectd alguna otra anormalidad facial. Las
medidas de la apertura palpebral en los miembros de la familia fueron normales. A esta

paciente le realizé tarsorrafia bilateral con buen resultado (7)

Reimer en 1972 reportd el caso de una mujer diabética de 38 afios, con una
apertura palpebral de 31 por 12 mm en ef ojo derecho y 30 por 11 mm en el izquierdo. las
funciones palpebrales eran normales, la comea era normal, no presentaba secrecidn ni
epifora, los movimientos oculares eran normales, la visién fue de 20/20 después de la
correccion de fa miopia y astigmatismo. La paciente tenia un hermano con las mismas
caracteristicas palpebrales, sin embargo ninguno de los dos accedid al tratamiento.
Reimer menciona que los ojos de estos pacientes le recordaron a los ojos de los basset
hound, y si esto es asi se cuestiona si todos estos perros tienen euriblefaron. No menciona

ninguna posibilidad de tratamiento en su revision. (8)

Johnson (1969) y Miller (1988), habian descrito 2 casos de pacientes con
sindrome de Down (trisomia 21), que ademés de las caracteristicas tipicas palpebrales de
estos pacientes como es el pliegue mongoloide, mostraban megaloblefaron, eversion
palpebral y blefaritis, En estos casos se mencionaba cierto acortamiento de la piel vertical
palpebral. En 1994 Markowitz y colaboradores reportan el caso de un recién nacido con
sindrome de Down, con euriblefaron caracterizado por megaloblefaron, apertura

palpebral de 32 mm, acortamiento vertical de piel, ectropion, pobre cierre palpebral con

8



obstruccion del aparato lacrimal y desplazamiento del canaliculo y el punctum. El
tratamiento consistio en lubricantes oftilmicoes hasta los 6 meses de edad, momento en el
que se observd descompensacion de la comea, por lo que se le realizd acortamiento
horizontal palpebral asi como cantopexia lateral. Los sacos lagrimales se irrigaron. El
paciente 6 meses después ha presentado una evolucion satisfactoria con un lagoftalmos

discreto residual. (12)

En 1996 Neubauer y colaboradores realizan en 4 pacientes con euriblefaron,
acortamiento palpebral horizontal, injerto de piel de espesor total de regién retroauricular
en ambos parpados acortados y la estabilidad de la laxitud de! canto la realizan con telas
de lodura aplicadas con tensién moderada en el margen paipebral. A los 5 afios se les
realizd nuevo acortamiento palpebral por una triquiasis bien circunscrita. El seguimiento

ha sido de 8 arfios con resultados satisfactorios. (14)

Se encuentran en [a bibliografia otros articulos como el de Gupta y Kumar en
1968 (6), Keipert en 1975 (9), nuevamente Gupta y Saxena (10) y en 1980 Feldman y

colaboradores (11), donde reportan casos y revisan la literatura sin mencionar algin

tratamiento.
PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA
FASE I
I- ;Existe una presentacion sindromica en el Euriblefaron?
IL-  ;Tiene el Euriblefaron un patrén hereditario definido?

III.-  Ademas del acortamiento de piel en todas las direcciones palpebrales,

{, existen otras alteraciones anatemoclinicas en el euriblefaron?
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FASEII
I- ¢Puede un colgajo miocutaneo de parpado superior para el inferior, y
colocacién de un injerto libre de piel para el defecto del superior, ademas
de una tarsorrafia y cantoplastia lateral, con aplicacion de rayo laser de
bidxido de carbono en un segundo tiempo quinirgico, ser el tratamiento

adecuado en términos estéticos y funcionales para el euriblefaron?

JUSTIFICACION

Ei euriblefaron es una entidad rara que se caracteriza principalmente por un
acortamiento palpebral en todas sus dimensiones, acompaiiandose por lo regular por
ectropion y exposicion corneal constante, produciendo por consiguiente irritacion de la

misma hasta llegar a ulcerarse.

En el departamento de CPR se han captado 6 casos de pacientes con diagnéstico
de euriblefaron, que acudieron a solicitar tratamiento quirGrgico, debido a sintomatologia
ocular frecuente caracterizada por irritacion conjuntival, conjuntivitis, y en algunos de los

casos historia de flceras corneales.

Es por ésto que hemos decido revisar la literatura, encontrando en ella una
limitacién importante en las descripciones de esta patologia en cuanto sus caracteristicas
clinicas, histologicas y tratamiento, por lo que proponemos realizar un estudio
protocolizado para dilucidar estas dudas, asi como para proponer la linea de estudio y

tratamiento de estos pacientes,



FASE II
L- ¢Puede un colgajo miocuténeo de parpado superior para el inferior, y
colocacidn de un injerto libre de piel para el defecto del superior, ademas
de una tarsorrafia y cantoplastia lateral, con aplicacion de rayo laser de
bidxido de carbono en un segundo tiempo quinirgico, ser el tratamiento

adecuado en términos estéticos y funcionales para el euriblefaron?

JUSTIFICACION

El euriblefaron es una entidad rara que se caracteriza principalmente por un
acortamiento palpebral en todas sus dimensiones, acompafiaindose por lo regular por
ectropion y exposicion corneal constante, produciendo por consiguiente irritacion de la

misma hasta Hegar a ulcerarse.

En ¢l departamento de CPR se han captado 6 casos de pacientes con diagnostico
de euriblefaron, que acudieron a solicitar tratamiento quirargico, debido a sintomatologia
ocular frecuente caracterizada por irritacion conjuntival, conjuntivitis, y en algunos de los

casos historia de lceras corneasles.

Es por ésto que hemos decido revisar la literatura, encontrando en ella una
limitacién importante en ias descripciones de esta patologia en cuanto sus caracteristicas
clinicas, histologicas y tratamiento, por lo que proponemos realizar un estudio
protocolizado para dilucidar estas dudas, asi como para proponer la linea de estudio y

tratamiento de estos pacientes.
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OBJETIVOS

- Determinar todas las alteraciones anatomoclinicas presentes en el Eurblefaron.

- Determinar si existe un patrén sindromico tnico.

- Determinar el mecanismo hereditario en caso de existir tambien familiares.

- Determinar si el colgajo miocuténeo del parpado superior para el inferior, injerto
de piel, ahondado a tarsorrafia y cantoplastia lateral, y aplicacion de laser CO2 en
un segundo tiempo quirirgico, son un tratamiento efectivo en términos de

correccion estética y funcional para el euriblefaron.

HIPOTESIS

Il FASE

Si el defecto anatomico del Euriblefaron es la alteracion en el nimero y volumen
de las fibras muscutares con el consiguiente acortamiento vertical v horizontal de la piel
del parpado superior e inferior, y el colgajo miocutineo de pediculo lateral del parpado
superior para el inferior con injerto de piel de espesor total en el defecto creado en el
parpado superior offece elongacion vertical de la piel, y una tarsorrafia y cantoplastia
ofrece acortamiento horizontal de la fisura palpebral, entonces este serd el tratamiento

adecuado para el Euriblefaron.

Si existe alteracion en las propiedades viscoelasticas, y apariencia clinica de los
injertos libres de piel debido a efectos de cicatrizacién, y el rayo laser de CO2 produce
evaporacion de las capas superficiales de la piel y estimula la respuesta a la cicatrizacion

con un mayor deposito de colagena en la dermis papilar dando como resultado una piel
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mas fina, mejor elasticidad, relajacion y apariencia clinica, entonces el rayo laser de CO2
seré Otil en el tratamiento de la alteracion de las propiedades viscoeldsticas y apariencia
clinica, ya que evapora las capas externas que se encuentran comprometidas por el

proceso de cicatrizacién previa.

DISENO

Es un estudio que se elabord en dos fases:
1a fase: Descriptivo, observacional, prospectivo y transversal.

2a fase: Descriptivo, experimental, abierto, prospectivo y longitudinal.

MATERIAL Y METODO

Universe de estudio: Pacientes con euriblefaron que acudieron a solicitar tratamiento
quirtrgico al Departamento de Cirugia Plastica, Estética y Reconstructiva del Hospital
General Dr. Manuel Gea Gonzilez,

Tamaiio de la muestra: Todos los pacientes que presentaron eurblefaron primario o
asociade con alguna otra anormalidad que se hayan acudido en el periodo de estudio.
{Marzo 1996- Marzo 1998)

Criterios de inclusién: Pacientes con euriblefaron, de ambos sexos y cualquier edad, con
sintomatologia por exposicion ocular que deseaban voluntariamente el tratamiento
quirdrgico, estando completamente enterados del protocolo de estudio.

Criterios de exclusién: Pacientes con euriblefaron de expresion minima sin
sintomatologia agregada o que rechazaron el protocolo de estudio o tratamiento.
Pacientes con alguna patologia agregada que impidiera el estudio o el tratamiento

quirGrgico, ¢ que interfiriera con los mismos.

12



mas fina, mejor elasticidad, relajacion y apariencia clinica, entonces el rayo laser de CO2
sera Gtil en el tratamiento de la alteracion de las propiedades viscoeldsticas y apariencia
clinica, ya que evapora las capas externas que se encuentran comprometidas por el

proceso de cicatrizacién previa.

DISENO

Es un estudio que se elabord en dos fases:
1a fase: Descriptivo, observacional, prospectivo y transversal,

2a fase: Descriptivo, experimental, abierto, prospectivo y longitudinal.

MATERIAL Y METODO

Universo de estudio: Pacientes con euriblefaron que acudieron a solicitar tratamiento
quinirgico al Departamento de Cirugia Plastica, Estética y Reconstructiva del Hospital
General Dr. Manuel Gea Gonzélez.

Tamaiio de la muestra; Todos los pacientes que presentaron euriblefaron primario o
asociado con alguna otra anormalidad que se hayan acudido en el periodo de estudio.
(Marzo 1996- Marzo 1998)

Criterios de inclusion: Pacientes con euriblefaron, de ambos sexos y cualquier edad, con
sintomatologia por exposicidn ocular que deseaban voluntariamente el tratamiento
quirirgico, estando completamente enterados del protocolo de estudio.

Criterios de exclusién: Pacientes con euriblefaron de expresion minima sin
sintomatologia agregada o que rechazaron el protocolo de estudio o tratamiento.
Pacientes con alguna patologia agregada que impidiera el estudio o el tratamiento

quirirgico, o que interfiriera con los mismos.
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Pacientes con anemiia o desnutricion.
Criterios de eliminacién: Pacientes que no acudieran a sus citas de control.
Variables:
FASE L.
Dependientes:
a) Magnitud del Euriblefaron en mm, (2 dimensiones: vertical y
horizontal))
b) Numero de parpados afectados. (derecho, 1zquierdo, superior, inferior)
c) Tamaiio de ia biopsia para el estudio histopatolégico.
d) Experiencia: Cada uno de los estudios, fue interpretado por una sola

persona con experiencia en la rama.

Independientes:
a) Sexo. (masculino-femenino)
b) Edad. (numérico)
FASE 11,
Dependientes:
Fendémeno:
a) Longitud palpebral (mm)
b) Cuidados postoperatorios. (Adecuados - Inadecuados)
¢) Infeccidn de la herida quirirgica. (Presente-Ausente)
Investigador:
- Todas las cirugias se realizaron Gnicamente por los 2 investigadores.
- Calidad de la técnica quirurgica.
Independientes:
- Sexo y edad.



Parametros de medicion:

Fase |

Fase II

- Presencia de otras malformaciones periorbitarias (Especificar)

- Presencia de otras malformaciones faciales de otras areas (Especificar,
tipo y magnitud de las mismas)

- Tipo de patrén hereditario (Autosomico dominante, recesivo,

multifactorial) de acuerdo al arbol genealégico.

- Apertura palpebral ....pre y postratamiento...mm (vertical y horizontal)
- Integracion del injerto de piel ...................... %
- Apariencia clinica......pre y post aplicacion del laser CO2 (apreciacion

por investigadores y los padres), comparando con la piel palpebral de la

madre:

Excelente 4) Similar a la piel palpebral normal.

Buena (3) Algunas irregularidades ¢n la superficie, con
diferencia minima de coloracion.

Regular {2) Irregularidades en la superficie evidentes,
con diferencia de coloracion marcada,

Mala n Frregularidades muy evidentes, diferencia de
coloracién muy marcada, similar a un
“parche”

- Propiedades viscoeldsticas de la piel....pre y post aplicacion del laser
CO2 (apreciacion inicamente por los investigadores), comparada con la
piel palpebral de la madre.
Excelente {4} Stmilar a la picl palpebral normal.

Buena 3 Induracidn discreta, buena elasticidad

v relajacion, sin igualar a 1a piel

palpebral normal,

Regular (2} Incuracién marcada, mala elasticidad y
relajacion.

Mala 4} Induracidén marcada. sin elasticidad ni
relajacion.
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- Presencia o ausencia de sintomatologia pre y postoperatoria...Especificar

- Presencia o ausencia de ectropion postoperatorio......................... Si/No
- Alteracion histologica de piet palpebral .............c.ccoeveereneee .Especificar
- Alteracion histologica del misculo orbicular ..................... Especificar
- Alteracion del tarso..................ooooiiiii e Especificar
- Caracteristicas 0seas faciales. ..o, Especificar

Procedimiento de captacién de la informacifn:

La investigacién se realizo en dos etapas, la primera en el estudio de la

malformacién, y en la segunda, el tratamiento quinirgico de la misma.

Para la primera etapa, a cada uno de los pacientes se les realizd una historia clinica
y examen fisico el cual consistio en caracteristicas clinicas faciales y palpebrales, medicidn
de la apertura y longitud palpebral (con un vernier marca Escala calibrade en mm y
décimas de mm) en visién hacia al frente (primaria). Se determind datos de irritacién
conjuntival o presencia de Glceras cornéales, estudio cromosomico en células sanguineas,
en el procedimiento quinirgico se tomé de biopsia de piel y musculo orbicutar de la
regidbn orbitaria del parpado superior, cefalometrias y tomografias axiales

computarizadas, y por ultimo arbol genealogico.

La segunda etapa, la cual consistio en el tratamiento de esta entidad, se realizo en
dos tiempos, primero la reposicidn de los elementos anatomicos ausentes, y el segundo

para mejorar la calidad y funcién de la cubierta cutanea de los parpados.

En el primer tiempo, bajo anestesia general, se disefi6¢ un colgajo de misculo y
piel de pediculo lateral del parpado superior tipo Tripier, teniendo como limite inferior el
surco supratarsal y el superior la ceja, medialmente a un punto a 4 mm del canto interno.

El colgajo se levantd en el plano anatomico por encima de! septum orbitario. Luego, se
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realizé una cantoplastia lateral, reduciendo 5 mm la apertura palpebral en su dimension
transversa, e insertando el ligamento cantal en el borde lateral de la ¢rbita 3 mm mas
arriba. El colgajo del parpado superior se transpuso y se suturd con monofilamento. El
defecto creado en el parpado superior se reconstruyd con un injerto de piel de espesor

total retroauricular, a la manera de una unidad estética completa.

Para mejorar la calidad de los injertos y funcidn de los parpados, a los 6 meses se
realizo la segunda fase del tratamiento, la cual consistio en la aplicacion de laser de
bibxido de carbono ultrapulsado, marca Coherent en una sesion, con energia de 250
mitijoules, poder de 50 Wats, con modo de 200 pulsos por segundo, lo que permitid
evaporizar las capas mas superficiales de todo el injerto, hasta llegar a las fibras de
colagena de la dermis reticular, estimulandolas y produciendo la regeneracién cutinea,
desapareciendo asi los indeseables efectos de rigidez y aspereza comin de los injertos y

mejorando las cicatrices. (Fig. 1}

VALIDACION DE DATOS

Debido al pequeiio niimero de la muestra, solo se estratificarin los resultados y se

mostraran en tablas y graficas.

RESULTADOS

Se estudié un grupo de 6 pacientes en los que se diagnostico Euriblefaron, 3
masculinos y 3 femeninos, con edades entre los 5 y 10 afios. Todos presentaban una gran

exposicion corneal congénita secundaria 2 una hendidura palpebral aumentada, que en
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posicion de reposo midid entre 34 y 38 mm horizontalmente y entre 14 y 16

verticalmente.

Los 6 pacientes presentaron estudio de agudeza visual normal. Cinco casos tenian
diferentes grados de queratitis, en uno blefaritis, en dos casos tlceras cornéales y en cinco
casos diversas conjuntivitis de repeticion. Un caso se excluyo de la segunda etapa del
estudio va que no presentaba sintomatologia ocular. En ningin paciente recurrié la

sintomatologia por exposicion ocular en los 12 - 18 meses de seguimiento.

RESULTADOS PRIMERA ETAPA

A) GENETICA

Se observd el Euriblefaron presente como finica alteracién en un caso; se asocid
con colobomas puntiformes de parpado superior ¢ inferior en los cinco casos restantes.
En cuatro de ellos se asocio con fisuras labiopalatinas, 3 bilaterales y una unilateral y, en
2 casos, también se asocio con anodoncia, conformando un patron sindrémico por la gran
similitud entre ellos que era mayor que con ¢l resto de sus familiares. No se observaron
otros casos entre los familiares, por lo que no pudo determinarse el patrén hereditario. El

estudio cromosémico fue normal en todos los casos.

B) HISTOPATOLOGIA.

Las biopsias de piel y misculo tefiidas con hematoxilina y eosina mostraron lo
siguiente: La epidermis sin alteraciones, la dermis con presencia de anexos cutaneos y
espesor de dimensiones normales. El misculo orbicular con fibras musculares disminuidas
en nimero (2-4 por campo) , asi como una variacion importante en el diimetro de estas,
con predominio de fibras pequedias (4-8 Mm) (Fig. 2). Se observaron tambien cambios

estructurales, que consistieron en alteraciones de la cadena intermiofibrilar produciendo
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las ltamadas “fibras en anillo y fibras apolilladas™ (Fig. 3), concluyéndose que se trata de

una miopatia inespecifica, hallazgo no descrito en Ia literatura internacional.

C) ESTUDIO CEFALOMETRICO.

La cefalometria con anélisis de Ricketts confirmé la retrusion del tercio medio
facial observado clinicamente (Fig. 4). En todos fos casos se observd, disminucion en el
crecimiento vertical y antero-posterior, manifestadas por la retrusion y rotacién del
maxilar y por las compensaciones en forma y posicion de la mandibula, dando como
resultado un patron de crecimiento horizontal, por lo que pudiera atribuirse a una
alteracion del crecimiento orbitario. Desde el punto de vista dental, predomina la relacion

molar Angle clase II1.

D) TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA.

Todas las tomografias axiales computarizadas, realizadas con Elscint 300, con
cortes de 1.5 mm, demostraron la presencia de Orbitas disminuidas en su dimension
transversa, con la pared lateral convexa hacia adentro, lo que se traduce como una
disminucion en su capacidad de contencion. El piso, techo y pared medial fueron de

caracteristicas normales. (Fig. 5)

RESULTADOS SEGUNDA ETAPA

A) En todos los pacientes el acto quinirgico transcurrio sin complicaciones.

B) En todos los casos se logrd disminuir la apertura palpebral en un rango de 9-12 mm.
C) La dimensién transversa disminuy casi a limites normales. (Tabla 1)

D) El colgajo musculocutineo reconstruy6 la unidad estética del parpado inferior.

E) Todos los injertos de piel se integraron en el 100% y sustituyeron la unidad estética
del parpado superior.

F) En todos los pacientes se logré apertura palpebral normal en posicion de reposo y de
asombro, asi como el cierre normal de los parpados.

18
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alteracion del crecimiento orbitario. Desde €l punto de vista dental, predomina la relacion

molar Angle clase III.

D) TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA.

Todas las tomografias axiales computarizadas, realizadas con Elscint 300, con
cortes de 1.5 mm, demostraron la presencia de orbitas disminuidas en su dimension
transversa, con la pared lateral convexa hacia adentro, lo que se traduce como una
disminucién en su capacidad de contencién. El piso, techo y pared medial fueron de
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RESULTADOS SEGUNDA ETAPA
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G) La posicién de los cantos preservo una relacidn arménica entre ellos, con aspectos
estéticos agradables. (Fig. 6)

H) Todos los pacientes demostraron 6 meses posterior a la realizacion de la cirugia una
mala a regular elasticidad, relajacion e induracion de la piel.

I) Luego de realizado el procedimiento con laser, la cubierta cutinea mejord en textura,
color y capacidad de adaptacién, lo que todavia mejord mas la funcion de los
parpados.(Grdfica I y 2)

J) Ningln paciente presenté en el seguimiento sintomatologia por exposicidn

corneal. (Gréfica 3)

DISCUSION

El Euriblefaron es definido por Duke Elder (1964) como un aumento primario
simétrico de la apertura palpebral asociado con pestaiias largas. Esta condicion fue
descrita por primera vez por Desmarres (1854), posteriormente aparecen reportes
subsecuentes en la literatura como los de Schreiber (1924), Lindberg (1928), Seefetder
(1930), Weve (1936), Gupta y Kumar (1968, 1976), Keipert (1975), Feldman (1980),
Markowitz (1994), Neubauer (1996) -1z . La mayoria de estos reportes son de ¢asos
aislados describiendo que esta entidad esta dada Unicamente por acortamiento de la piel
y sus anexos en todas sus direcciones (3), asociandose a la presencia de pestafias largas,
ectropion, obstruccion del conducto nasolagrimal, fisuras labio-palatinas, hipospadias,
hernias inguinales y sindrome de Down. Entre sus complicaciones se encuentran
queratitis, blefaritis, conjuntivitis y dlceras corneales 3 En 1996 Robert Gorlin y
colaboradores (42, describen la asociacion del euriblefaron con pestafias largas, fisura
labiopalatina bilateral, oligodoncia, microdoncia y coronas dentales conicas, y lo
denominan sindrome “blefaroqueilodontico”, de expresidn variable, hereditario

dominante. Waanderburg (1961) (5) determina la presencia de euriblefaron en dos



G) La posicion de los cantos preservd una relacion arménica entre ellos, con aspectos
estéticos agradables. (Fig. 6)

H) Todos los pacientes demostraron 6 meses posterior a la realizacion de la cirugia una
mala a regular elasticidad, relajacion ¢ induracion de la piel.

I) Luego de realizado el procedimiento con laser, la cubierta cutanea mejord en textura,
color y capacidad de adaptacion, lo que todavia mejoré mas la funcién de los
parpados.(Grdfice 1 y 2)

J) NingOin paciente presentd en el seguimiento sintomatologia por exposicién

corneal (Grafica 3)

DISCUSION

El Euriblefaron es definido por Duke Elder (1964) como un aumento primario
simétrico de la apertura palpebral asociado con pestafias largas. Esta condicion fue
descrita por primera vez por Desmarres (1854), posteriormente aparecen reportes
subsecuentes en la literatura como los de Schreiber (1924), Lindberg (1928), Seefelder
(1930), Weve (1936), Gupta y Kumar (1968, 1976), Keipert (1975), Feldman (1980},
Markowitz (1994), Neubauer (1996) ¢-1z) . La mayoria de estos reportes son de casos
aislados describiendo que esta entidad esta dada Unicamente por acortamiento de la piel
y sus anexos en todas sus direcciones (3) asocidndose a la presencia de pestafias largas,
ectropion, obstruccién del conducto nasolagrimal, fisuras labjo-palatinas, hipospadias,
hemias inguinales y sindrome de Down. Entre sus complicaciones se encuentran
queratitis, blefaritis, conjuntivitis y ulceras corneales (3. En 1996 Robert Gorlin y
colaboradores (42, describen la asociacion del euriblefaron con pestaiias largas, fisura
labiopalatina bilateral, oligodoncia, microdoncia y coronas dentales conicas, y lo
denominan sindrome “blefaroqueilodontico”, de expresion variable, hereditario
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miembros de diferente generacion en una familia postulindose tanto herencia autosomica

dominante como recesiva.

En cuanto a las causas, M. Striker 3) menciona que ¢l acortamiento de los
parpados estaba dada Unicamente por piel, y que la correccién era con injertos de piel.
Steiner y Neubauer (4 reportan que el euriblefaron estd causado unicamente por
hipoplasia del tarso y Keipert en 1975 (7) sugiere que la causa podria ser una hipoplasia o

ausencia de la porcion lagrimal y palpebral del misculo orbicular de los parpados.

Cinco pacientes, de acuerdo a su presentacion clinica los englobamos en el
sindrome blefaroqueilodontico, agregando que en uno de pacientes presentd fisura labial
unilateral, en contraste por lo reportado por el Dr. Gorlin que solo menciona casos con
fisuras labiopalatinas bilaterales, asi como la presencia de colobomas puntiformes
simétricos en ambos parpados, dato clinico no descrito en la literatura internacional. La
paciente restante, presentaba un euriblefaron con sintomatologia importante ocular, con
tratamiento previo para Glceras corneales y retrusion del tercio medio facial, sin ninguna
otra alteracién asociada, sin embargo el patron de crecimiento facial era similar al de los
otros pacientes con fisuras labiopalatinas considerandose, como una forma de expresion
del sindrome y no como un case aislade como se habia descrito en la literatura. Con lo
anterior es posible que los casos publicados también pertenezcan a este sindrome cen

variabilidad en la expresion del mismo.

Nuestros hallazgos histopatolégicos, confirman la hipétesis del Dr. Keipert, ya
que se observd que el defecto palpebral se debe en forma primaria a la alteracion
muscular ya que en todos los casos se demostrd disminucion en el nimero y volumen de
las fibras (Fig 2), asi como cambios estructurales, especificamente en la cadena
intermiofibrilar (Fig 3). Este dato tampoco se encuentra descrito en la literatura
internacional. En contraste con los reportes de Steiner y Neubauer no encontramos

hipoplasia clinica del tarso. Con lo anterior determinamos que ¢! acortamiento de la piel

20



es secundario a la hipoplasia e hipotrofia muscular, por lo tanto el defecto anatdmico es

de origen mesodérmico.

No se encuentra en los reportes previos descripcion de la anatomia 6sea de esta
malformacion, por lo que por medio de las tomografias axiales computarizadas, se
demostré alteracion de la 6rbita con disminucion de su diametro transverso y convexidad
de la pared lateral hacia adentro (Fig S) por lo que pudiera pensarse en una diminucién de
la capacidad ocupativa de ta misma, traduciéndose en un exorbitismo clinico, sin embargo
en ninguno de los casos se demostrd lo anterior, por lo que no se incluyd en el
tratamiento alguna técnica de descompresion orbitaria. Por medio de la cefalometria se
determiné retrusion del tercio medie facial, alterando por consiguiente el piso orbita,
esto es en base primero, a la distancia disminuida entre la silla turca y el nasion (SN) (Fig
1), que en promedio midié 64 mm, siendo el valor normal para esta edad de 79.5 mm para
el sexo masculino y 73 mm para el femenino, Los dngulos entre la silla turca y el punto A
y B (SNA y SNB) (fig ) se encontraron dentro de parametros normales, esto es debido a
que la distancia SN es corta y esto hace que el Angulo sea mayor, sin embargo se observa
pérdida de la relacién normat entre los mismos (ANB) que debe de ser de 2-3°, teniendo
un angulo mayor el SNA. Con los datos anteriores consideramos que el Euriblefaron esta
dado tanto por la alieracion de tejidos blandos asi como de malformaciones dseas
orbitofaciales,

En cuanto al tratamiento se han empleado cantoplastias (7, injertos libres de piel
(11,13), y la combinacién de ambos ¢12), con resultados estéticos y funcionales limitados y en
ninguno de los reportes se presentan fotos clinicas de los resultados. Con la técnica
quirtrgica empleada, se corrobord la eficacia del uso del parpado superior para
reconstruccion del inferior, sin afectar la funcion del mismo, ya que la utilizacion de la
porcion orbicular del muasculo no afecta la funcion, como lo demostré Jakcson ¢y €n
pacientes con diagnostico de Treacher Collins (congénitos) para el cierre de colobomas,
en oposicion a los principios de reconstruccion palpebral propuestos por Mustardé (42). En

nuestros pacientes se logré con este colgajo la reconstruccién anatomica del parpado
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inferior, evitando la presencia de ectropion producido por la centraccion conocida de los
injertos de piel como el tratamiento utilizado previamente para el euriblefaron por
Feldman y Markowitz (11,12, aparte que se brindé aumento en la dimensién vertical del
mismo parpado, reponiendo en esta forma el déficit de musculo y piel. El defecto creado
en el parpado superior se reconstruyd con el injerto de piel elongando de esta forma la
dimensidon vertical del mismo y reponiendo el déficit de piel. Con la tarsorrafia y
cantoplastia se logro disminuir la dimension transversa de los parpados, como ya habia
sido utilizado por Gupta (n. Con los procedimientos descritos se logrd disminuir la
apertura palpebral hasta dimensiones normales, consiguiendo mejorar la funcion, con una

adecuada cobertura del globo ocular, principalmente durante el suefio.

Posterior al tratamiento quirirgico, en todos los casos los injertos de piel del
parpado superior se volvieron gruesos, Asperos, con escasa pliabilidad, observindose una
gran diferencia entre ¢! injerto y 1a piel del colgajo y la piel periorbitaria, por lo que seis
meses después, se aplico la segunda fase del tratamiento quirargico, que fue la aplicacion
del rayo laser de bioxido de carbono, con el objeto de tener precision en la profundidad
de la evaporacién de la piel asi como minime edema y dolor postoperatorio (1522, en un
promedio de 5 pases, cabe mencionar que habitualmente en pacientes que se utiliza el
laser para el tratamiento de las arrugas faciales se aplica de 2 a 3 pases, en nuestros
pacientes considerando que ¢l injerto es mas grueso por la respuesta a la cicatrizacion se
aplico en mayor nimero hasta llegar a la dermis papilar, estimulando asi el deposito de
colagena y por consiguiente Jogrando una textura mas fina de la piel y una apariencia
estética excelente (20). En ninguno de los casos observamos complicaciones por ¢l uso del
laser.

En e! seguimiento de 12 a 18 meses, ningln paciente a vuelto a presentar
sintomatotogia por exposicion comeal, por lo que consideramos que la técnica quinirgica
empleada es una alternativa adecuada para el euriblefaron, ya que logro dar cobertura al
ajo con una piel con pliabilidad adecuada, mejord la funcion y la apariencia estética es

muy cercana a lo normal.
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CONCLUSIONES

* El euriblefaron es una malformacion primaria que se caracteriza por un aumento
bilateral simétrico de la fisura palpebral en todas sus dimensiones, pudiéndose asociar a
pestafias largas, colobomas puntiformes de parpado superior ofe inferior, lagoftalmos,
sintormatologia por exposicion corneal, fisura labiopalatina uni o bilateral, oligo o
anodoncia y se presenta en forma sindromica con expresion varable (sindrome

blefaroqueilodéntica)

* Debido a que no se presentaron personas afectadas en la misma familia no se

determind un patrén hereditario definido.

* Histopatologimanete la epidermis, dermis y sus anexos son de caracteristicas
normales y el masculo orbicular de los parpados presenta una miopatia inespecifica asi
como disminucién del nimero y diametro de las fibras, produciendo en consecuencia una

disminucion de la dimensién vertical y horizontal de los parpados.

* Clinica y cefalométricamente existe retrusion del tercio medio facial,

condicionando un patrén de crecimiento horizontal.

* Existe alteracion anatomica de la orbita, a expensas de la convexidad de la pared

lateral hacia adentro sin llegar a producir exorbitismo.

* El tratamiento quirdrgico reconstruyd anatomicamente a los pérpados,
elongando la dimension vertical y disminuyendo la transversa, obteniendo una fisura de
tamafio normal, funcién adecuada y con la aplicacion del rayo laser de bidxido de carbono

se logrd una apariencia clinica cercana a lo normal.
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Fig. 1

A} Trazo del colgajo mivcutineo del pdrpado superlor y borde subciliar Inferior, B) levantamiento del
colgajo sobre el septum orbitario e inclsidn subcifiar, C} tarsorrafla y cantopexia lateral, D) rotacidn
del colgajo al pdrpade inferlor y colocacion del inferto libre de plel de espesor total, E) aplicacidn de

Idser CO2 ultrapulsado sobre el injerito y cicatrices 6 meses posterior a la cirugia.
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Fig. 2

Eswdio Histolégice con Hematoxilina y Eosina del miisculo orbicular del parpado, en el que se
observa aumento en el miimero de las fibras musculares pegueiias asi como disminucién de su

didmerro,

Fig. 3

Estudio Histaldgice con Hematoxiling p Eosina del misculy orbicular del pdrpado en el que se abserva

cambios estructurales miofibrifares ( fibras en “Anillo” y “Apofitladas’)
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Fig. 4

Estudio Cefaloméirico promedio de los 6 pecientes con Euriblefaron, donde SN=64 mm, SNA=82°,
SNB=82", ANB=0".

Fig. 5

Estudio Tomogrdfico con reconsiruccidn en tercera dimension donde se observa disminucion

transversa de la drbita como convexidad de las paredes laterales hacia adentro.
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Tabla 1

FISURA PALPEBRAL (mm}
Preoperatorio Postoperatorio
Pacieate Vertical Horizontal Vertical Horizontal
Caso 1 15 34 12 27
Caso 2 16 34 10 27
Caso 3 14 32 10 26
Caso 4 15 34 12 27
Caso 5 16 38 12 30

Relacidn de la longitud vertical y horizontal en milimetros de la fisura palpebral, pre y postoperatorio.
NOTA: Las mediciones representan tanto el ojo derecho como el izquierdo ya que en todos los casos
la malformacion fue simétrica.

Fig. 6

Caso clinico. Femenina de 10 afios de edad con Euriblefaron, preoperatorio y 6 meses posterior a la

aplicacidn de ldser CO2 ultrapuisado.
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Grafica 1
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Relacion de las caracteristicas de la piel (induracién, elasticidad y relajacidn) de los 5 pacientes con
Euriblefaron, pre y posterior a la aplicacion de liser CO2 witrapulsado, vaforado dnicamente por los
investigadores.
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Relacidn de la apariencia clinica interpreiada tanto por los padres como los investigadores, pre y

posterior a la aplicacidn del tdser CO2 wltrapulsado.



Grafica 3
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Relacidn de la sintomatologia pre y postoperatoria en los pacientes con Euriblefaron.
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