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Resumo

A sindrome sincinética mandibulo-palpebral de Marcus Gunn caracteriza-se, classicamente, pela presenga de ptose palpebral

congénita que reverte com a mobilizagdo da mandibula. Admite-se que exista um mau direcionamento neuronal congénito dos

axonios motores do nervo trigémeo do musculo pterigoideo externo (responsavel pela depressdo e protusdo da mandibula)

para o musculo levantador da palpebra, que condiciona a retragdo da palpebra quando o doente contrai o musculo pterigoideo

homolateral, por exemplo, durante os movimentos de sucgdo e abertura ou lateralizagdo da mandibula. O espetro de manifes-

tagdes clinicas é amplo, podendo cursar com movimentos de elevagdo da palpebra superior desencadeados pela mobilizagdo da

mandibula, sem ptose. Descrevem-se dois casos clinicos de lactentes que apresentavam, desde o nascimento, movimentos de

elevagdo da pélpebra superior direita sincronos com os movimentos de suc¢do, sem ptose palpebral. Os casos alertam para os

aspetos clinicos da sindrome sincinética mandibulo-palpebral, que permanece pouco conhecida entre a comunidade pediatrica.
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Abstract

Marcus Gunn jaw-winking synkinesis is classically cha-
racterised by congenital blepharoptosis, which is rever-
sible with jaw movement. The most likely underlying
mechanism is that a branch of the trigeminal nerve,
supplying the external pterigoidal muscle (responsible
for the depression and protrusion of the mandible), is
congenitally misdirected to the site of the oculomotor
nerve, which innervates the levator muscle. Therefore,
there is upper eyelid retraction with stimulation of the
ipsilateral pterygoid muscle, for example with suction,
opening of the mouth or lateral mandible excursion. The
spectrum of clinical manifestations in Marcus Gunn jaw-
-winking synkinesis is broad, and there have been reports
of patients with upper eyelid retraction induced by jaw
movement, without blepharoptosis. The authors describe
the clinical cases of two infants with unilateral upper
eyelid retraction synchronous with suction, without ble-
pharoptosis, which had been present since birth. These
reports highlight the clinical aspects of Marcus Gunn
jaw-winking synkinesis, a syndrome that remains poorly
recognised among the paediatric community.

Keywords: Blepharoptosis/congenital; Eyelid Diseases/

congenital; Infant; Jaw Abnormalities; Ocular Motility
Disorders; Oculomotor Muscles; Synkinesis

‘@' Acta Pediatrica Portuguesa

Introducao

A sindrome sincinética mandibulo-palpebral de Marcus
Gunn (SMG) foi descrita pela primeira vez em 1883, como
uma causa rara de ptose palpebral congénita que revertia
com a mobilizacdo da mandibula.t Atualmente, admite-se
gue esta sindrome apresenta um espetro amplo de mani-
festagOes, podendo cursar com movimentos de elevagao
da palpebra superior desencadeados pela mobilizagdo
da mandibula, sem ocorréncia de ptose.? A fisiopatologia
deste fendmeno ainda ndo esta totalmente esclarecida,
mas o0 mecanismo mais provavel relaciona-se com uma
inervagdo congénita aberrante do musculo levantador da
palpebra. Nesta hipdtese, admite-se que existe um mau
direcionamento neuronal congénito de axdnios moto-
res do nervo trigémeo do musculo pterigoideo externo
(responsavel pela depressdo e protusdo da mandibula)
para o musculo levantador da palpebra.? Desta forma,
ocorre retragdo da palpebra quando o doente contrai o
musculo pterigoideo homolateral, por exemplo, durante
os movimentos de sucgdo e abertura ou lateralizagdo da
mandibula. A SMG estd presente em 2-13% dos doentes
com ptose congénita e, apesar de existirem casos bila-
terais reportados, a maioria é unilateral e ocorre mais
frequentemente no lado esquerdo.*

Os autores descrevem dois casos clinicos de sindrome sinci-
nética mandibulo-palpebral de Marcus Gunn em lactentes.
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Casos Clinicos

Caso Clinico 1

Lactente de 3 meses de idade, do sexo masculino,
caucasiano, referenciado para a consulta de pediatria
geral por movimentos involuntarios ritmados da palpe-
bra superior direita. Os antecedentes familiares eram
irrelevantes. A gravidez decorreu sem intercorréncias.
O parto foi eutécico as 40 semanas de gestacdo e o
indice de Apgar foi de 9 ao primeiro minuto e 10 ao
quinto minuto. Somatometria ao nascimento com peso
e perimetro cefélico (PC) no percentil (P) 50-90 e com-
primento no P50. Ndo tinha histdria de apresentagdo de
face ou traumatismo durante o parto. Sem intercorrén-
cias no periodo neonatal.

Os movimentos ritmados da palpebra superior direita
estavam presentes desde o nascimento e ocorriam ape-
nas quando o lactente realizava movimentos de sucgdo
(durante a mamada ou com a chupeta).

Na primeira consulta realizada, o lactente apresentava
boa evolugdo estaturo-ponderal, com peso no P50-75,
comprimento no P50 e PC no P75-90. Foram observa-
dos movimentos de elevagdo da palpebra, que eram
sincronos com os movimentos de sucgdo (Fig. 1), ndo
se objetivando outras alteragdes, nomeadamente ptose
ou alteragBes ao exame neuroldgico. O eletroencefa-
lograma (EEG) realizado n3o revelou atividade elétrica
patolégica e a ecografia transfontanelar foi normal.

Atendendo ao achado tipico de elevacdo da palpebra
com os movimentos da mandibula, estabeleceu-se o
diagndstico de SMG e o lactente foi referenciado para
observagdo por oftalmologia, para exclusdo de estra-
bismo ou ambliopia. O exame oftalmoldgico ndo revelou
alteragdes nas estruturas externas, no segmento ante-
rior e no segmento posterior. As pupilas eram isocéricas
e isorreativas. A motilidade extraocular estava mantida,
sem alargamento ou estreitamento da fenda palpebral.
N3o se evidenciou ptose ou nistagmo. Ocorriam movi-
mentos ritmados de elevagdo da palpebra superior
direita sempre que o lactente realizava movimentos de
suc¢do, retomando o alinhamento normal quando o
movimento cessava (Fig. 2). Ndo ocorriam movimentos
anormais da palpebra superior esquerda ou dos glo-
bos oculares bilateralmente. A realizagdo de refragdo
objetiva por esquioscopia revelou uma hipermetropia
de 3,50 dioptrias no olho direito e de 4,00 dioptrias no
olho esquerdo.

Em consulta de reavaliagdo, aos 7 meses, verificou-se
uma diminuicdo significativa da frequéncia dos movi-
mentos palpebrais com a sucg¢do. O restante exame
fisico permaneceu sem alteragbes, com desenvolvi-
mento psicomotor adequado. O doente mantém segui-
mento regular em consulta de oftalmologia.

Figura 1. Movimento de elevagdo da palpebra superior direita
sincrono com a sucg3o.

Figura 2. Normal alinhamento das pdlpebras apds cessacdo dos

movimentos de sucgdo.
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Caso Clinico 2

Lactente de 6 meses de idade, do sexo masculino, cau-
casiano, observado em consulta de pediatria geral por
movimentos ritmicos da palpebra superior direita. Os
antecedentes familiares eram irrelevantes. A gravidez
foi vigiada e sem intercorréncias, com cesariana (por
incompatibilidade feto-pélvica) as 40 semanas de idade
gestacional, com um peso ao nascimento no P50-90,
comprimento no P50 e PC no P97. N3o tinha histéria de
apresentacdo de face ou traumatismo durante o parto.
Realizou ecografia transfontanelar ao segundo dia de
vida por PC no P97, que ndo revelou alteragdes. Sem
intercorréncias no periodo neonatal. Evolu¢do ponderal
no P25-50 e estatural no P25. Curva de PC sempre supe-
rior ao P95, mas paralela ao grafico. Desenvolvimento
psicomotor adequado a idade. Os pais referiam a pre-
senca, desde o nascimento, de movimentos de elevagdo
de palpebra superior direita, ritmados, com frequéncia
diaria, quando tentava fixar objetos. Sempre sem perda
de contacto, movimentos de outros musculos da face
ou de outros segmentos corporais. No exame objetivo,
verificaram-se movimentos de elevacdo da palpebra
superior direita sincronos com a mobilizagdo da man-
dibula e movimentos de succdo (Fig. 3). O restante
exame fisico, incluindo o exame neurolégico e desen-
volvimento psicomotor, eram adequados. O doente
ndo apresentava ptose ou estrabismo (Fig. 4). O EEG
realizado nao revelou altera¢des. Atendendo ao quadro
clinico descrito, foi feito o diagndstico de SMG e o lac-
tente foi referenciado para a consulta de oftalmologia.
O exame oftalmoldgico revelou ligeira elevagdo da pal-
pebra superior direita com os movimentos de sucgao,
sem ptose ou ambliopia, ortoforia na posi¢cdo primaria
do olhar, sem desvios oculares a realizagdo de cover test

Figura 3. Movimento de elevagdo da palpebra superior direita
sincrono com a sucg3o.
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Figura 4. Normal alinhamento das pdlpebras apés cessagdo dos
movimentos de sucgao.

simples e alternado. Na esquioscopia, apresentou uma
hipermetropia de 2,50 dioptrias em ambos os olhos. A
observagdo do segmento anterior e a fundoscopia ndo
revelaram alteragGes. A crianga mantém seguimento
regular em consulta de oftalmologia.

Discussao

A SMG é uma entidade rara, com uma grande hetero-
geneidade clinica, variando entre casos muito ligeiros,
em que a ptose pode estar ausente na posi¢do primaria
do olhar,® e casos mais graves, com ptose acentuada,
que podem requerer cirurgia.> A elevagdo da palpebra
afetada pode ser desencadeada por movimentos de
mastigacdo, succdo, lateralizacdo da mandibula, sorriso,
contracdo do esternocleidomastoideo, protusdo da lin-
gua ou manobra de Valsalva.®

Nos casos descritos, os doentes ndao apresentavam
ptose palpebral e os movimentos de elevagdo da palpe-
bra manifestavam-se durante os movimentos de sucg¢do.
As alteragGes oftalmoldgicas mais frequentemente asso-
ciadas a SMG sdo a ambliopia, o estrabismo e a anisome-
tropia que, segundo uma revisdo de 71 casos, poderdao
estar presentes em 59%, 58% e 25% dos doentes, respeti-
vamente.” Nos casos descritos, ndo parecem existir altera-
¢cOes oftalmoldgicas; contudo, as criangas ndo estdo ainda
aptas a colaborar nos testes mais especificos, atendendo a
idade, pelo que as avaliacGes deverdo ser repetidas.

O diagndstico desta entidade é puramente clinico, supor-
tando-se na histéria clinica e no exame fisico. E essencial
objetivar o episddio, seja presencialmente ou através de
uma gravac¢ao de video. Nenhum exame complementar
permite o diagndstico e a sua realizagdo deve ser pon-
derada caso a caso. O diagnéstico diferencial faz-se com
outras formas de ptose palpebral congénita - como a
fibrose orbitaria congénita, doenga hereditdria autosso-
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mica dominante que causa fibrose dos musculos extrao-
culares e limitagdo dos movimentos oculares,® ou a ble-
farofimose, doenga autossémica dominante associada a
ptose bilateral grave, telecantos, hipertelorismo e epican-
tos inversos -,° e com outras sincinésias palpebrais, como
o sinal de Fuchs, que consiste em ptose palpebral asso-
ciada a limitagdo, aboli¢do ou inversdo do movimento de
abaixamento da palpebra superior no olhar para baixo e/
ou nos movimentos de adugdo do olho.™

O unico tratamento disponivel é cirdrgico, sendo consi-
derado apenas em alguns casos, quando a ptose ou os
movimentos de elevac¢do da palpebra sdo esteticamente
significativos ou quando causam ambliopia.® Estdo des-
critas varias técnicas cirurgicas, sendo o objetivo do
tratamento a diminuigdo da ptose e a eliminagao da sin-
cinésia.>'! Os resultados cirurgicos sdo habitualmente
bons, estando descritas como complica¢des ptose resi-
dual, recorréncia da ptose, ptose dos cilios e entrépio.®
Em algumas criangas, o quadro clinico melhora com o
crescimento. Tal parece estar a verificar-se com o doente
descrito no primeiro caso que, na consulta dos 7 meses,
apresentava uma diminuigdo franca da frequéncia dos
episédios de elevagdo da palpebra superior. Ndo existe
ainda uma explicacdo para este fendmeno, mas pensa-se
gue, com o crescimento, os individuos afetados consigam
reconhecer os movimentos que causam eleva¢do da
palpebra e aprendam a controla-los ou a evita-los, desta
forma minimizando ou mascarando a sindrome.*®

A SMG é um fendmeno que permanece pouco conhe-
cido entre a comunidade pediatrica. O seu diagndstico
deve ser considerado perante uma crianga com movi-
mentos da palpebra superior simultdneos com a mobili-
zagao da mandibula, ou perante uma crianga com ptose
congénita, principalmente se esta for reversivel com os
movimentos da mandibula.

e 7
O QUE ESTE CASO ENSINA

e O diagndstico da sindrome sincinética mandibulo-palpebral de
Marcus Gunn é clinico, devendo ser considerado perante uma
crianga com movimentos da palpebra superior simultaneos com a
mobilizagdo da mandibula.

® Frequentemente, o quadro clinico melhora com o crescimento.
* Devem ser pesquisadas alteragdes oftalmoldgicas associadas a

sindrome sincinética mandibulo-palpebral de Marcus Gunn, como
kambliopia, estrabismo e anisometropia.
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