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Resumen

Objetivos: Presentar pacientes con sindrome de blefarochalasis en diferentes etapas de la enfermedad.
Método: Informe de siete casos clinicos y revisién de la bibliografia.

Resultado: El sindrome de blefarochalasis se puede presentar en diferentes grupos etarios, con clinica dis-
tinta segtin la etapa de la enfermedad y se debe distinguir de otras patologfas oftalmoldgicas y/o sistémicas.
Conclusiones: Es una rara enfermedad con episodios reiterados de edema palpebral que son seguidos por
una pérdida de tejido subcutdneo con la consiguiente ptosis palpebral y debilitamiento del septum orbi-
tario. Se debe diferenciar de otras patologias que presentan alguna de sus caracteristicas principales. Los
tratamientos actuales médicos y/o quirtirgicos no logran garantizar soluciones a largo plazo o la resolucién
definitiva a las recaidas propias de la enfermedad.
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Blepharochalasis syndrome

Abstract

Objectives: To describe patients with blepharochalasis syndrome in different stages of the disease.
Method: Case reports of seven clinical cases and literature review.

Results: Blepharochalasis syndrome can occur in different age groups, with different clinical features ac-
cording to the stage of the disease, and it should be distinguished from other ophthalmic and/or systemic
conditions.

Conclusions: It is a rare condition featuring repeated episodes of palpebral edema followed by subcuta-
neous tissue loss and the consequent palpebral ptosis and orbital septum weakening. It should be diffe-
rentiated from other diseases that have some of its main features in common. Current medical and/or
surgical therapies fail to ensure long-term solutions or the permanent resolution of the relapses typical of
the disease.
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Sindrome de blefarocalasio

Resumo

Objetivos: Apresentar pacientes com sindrome de blefarocaldsio em diferentes etapas da doenca.
Método: Informe de sete casos clinicos e revisao da bibliografia.

Resultado: A sindrome de blefarocaldsio pode se apresentar em diferentes grupos etdrios, com clinica
diferente segundo a etapa da doenca e tem de ser diferenciada de outras patologias oftalmoldgicas ou
sistémicas.

Conclusdes: . uma doenca estranha com episédios reiterados de edema palpebral, seguidos pela perda
de tecido subcutineo com a conseguinte ptose palpebral e a debilitagao do septo orbitdrio. Deve-se di-
ferenciar de outras patologias que apresentam alguma de suas carateristicas principais. Os tratamentos
atuais médicos ou cirtrgicos nio conseguem garantir solugoes no longo prazo ou a resolucao definitiva
das recaidas préprias da doenga
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Introduccién

El sindrome de blefarochalasis fue descrip-
to por primera vez en 1807 por Beer; cincuenta
anos después MacKenzi reporta un caso y es en
1896 que Fuchs presenta una serie de casos donde
introduce el término blefarochalasis que proviene
del griego: blefaro = pérpado y chalasis = flaquea-
do'®.

Fuchs lo describe como una afectacién bipal-
pebral con aumento de la elasticidad y adelgaza-
miento de los parpados, describiendo su aparien-
cia de papel tissue. Collin presenta una serie de
30 casos en 1991 describiendo a la enfermedad
en dos etapas: una activa o fase temprana y otra
quiescente o fase tardia. En 2009 se presenta la
mayor revisién realizada, con 67 pacientes des-
criptos desde 1914 hasta 2006°.

Clinicamente se puede dividir esta enfermedad
en tres etapas progresivas: ezapa de edema: edema,
eritema, dolor leve, leve ptosis por inflamacién;
etapa de laxitud: laxitud palpebral, atrofia de te-
jido, telangiectasias, pliegues, decoloracién de la
piel, arrugas; y etapa de ptosis: ptosis palpebral,
debilitamiento de septum orbitario, pliegue epi-
cantico en eingulo superointerno, hernia grasa,
atrofia grasa, blefarofimosis, hernia de glandula
lagrimal'->~.

Es una rara enfermedad que se destaca por su
prevalencia en adolecentes y adultos jévenes, aun-

que se han reportado casos en mayores de 50 afos
y en nifos, y hace diferencias entre hombres y
mujeres. Se observa mayor afectacién de parpados
superiores uni o bilaterales y con poca frecuencia,
a los inferiores, los cuales presentan episodios de
inflamacién aguda de parpados con remisién en
horas o dias, seguidos de pérdida progresiva de
tejido subcutdneo y produciendo una atrofia de
los tejidos''.

Para su tratamiento se incluyeron antialérgicos
via oral, corticoides locales y sistémicos y correc-
cién de alteraciones anatémicas ocasionadas lue-
go de los episodios sucesivos de inflacién, como
son la blefarochalasis, la ptosis palpebral y la pto-
sis de glandula lagrimal.

Material y métodos

Se presentan ocho pacientes con distintas eta-
pas del sindrome de blefarochalasis:

Caso 1. mujer de 50 afios con episodios recu-
rrentes de edema e inflamacién de ambos pérpa-
dos, indolora, eritematosa, con adelgazamiento
de piel que facilita su lesién y sobreinfeccién bac-
teriana (fig. 1).

Caso 2. Mujer de 23 afos consulta por exceso
de tejido sobre pdrpados, pero no refiere impor-
tantes episodios de inflamacién palpebral.

A la evaluacién se observa aumento de pliegue

palpebral (fig. 2), laxitud de tejidos (fig. 3) y te-
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Tabla 1.

Funcion del
Hendidura DMR elevador Hendidura DMR
Prueba de
7 2 15 epinefrina 4
9 4 18 oD o 9 4
Tabla 2.
(aracteristicas
Supercilar Levemente més elevado a derecha
Prega Mdltiples, mds a la derecha
Surco Levemente més profundo a derecha
Laxitud acentuada para la edad, muy notable en drea pretarsal al caer sobre
Piel PSOD pliegue ciliar. Areas de hipopigmentacion mezcladas con eritema.
Scleral show 2mm a derecha.
Bell Presente
Motilidad Normal
Pupilas Normal

langiectasias (fig. 4). Se realiza tratamiento V.O.
con corticoides, blefaroplastia y biopsia de tejido.

Caso 3. Varén de 25 afos con episodios de
edema palpebral de ojo izquierdo de 7 de anos de
evolucién y caida de parpado superior de 7 me-
ses de antigiiedad. Se observa ptosis (fig. 5) con
importante reabsorcién de tejido, que provoca
alteracién de septum de la érbita con pliegue epi-
céntico en dngulo superior interno (fig. 6), atrofia
grasa y blefarofimosis (fig. 7). En el tratamiento-
se aplican corticoides V.O y cirugia de ptosis con
biopsia.

Caso 4. Mujer de 33 afos se presenta en la
consulta con ptosis de OD (fig. 8), cambios de
coloracién de piel palpebral, con edema palpebral  Figura 2. Aumento de pliege palpebral.
variable (mayor en OD) y blefarochalasis (fig. 9).  Figura 3. Laxitud de tejidos.

El resto del examen visual fue normal y los estu-  Figura 4. Telangiectasias.
dios de tiroides, también normales.

En las imdgenes de TC no se observan altera-
ciones (fig. 10).

Se realiz6 biopsia comprobando alteraciones
compatibles con blefarochalasis (fig. 11).

Caso 5. Mujer de 27 afios que present$ primer
episodio de edema de parpado superior a los 13 Figura5. Ptosis palpebral.
afios, atribuido a picadura de insecto. Fue tratado  Figura6. Pliegue epicantico.
con antihistaminicos via oral. Se present6 con oc-  Figura7. Atrofia grasay blefarofimosis.

Figura 1. Eritema palpebral en OD. Alteracion de aspecto de la piel en Ol.
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Figura 8. Ptosis palpebral OD.
Figura 9. Blefarochalasis.
Figura 10. TCsin cambios.

Figura 11. Infiltrados linfocitarios con angioedema.
Figura 12. Paciente de con tres afios de edad.
Figura 13. Paciente a los 15 afios.

Figura 14. A los 20 afios.
Figura 15. A los 27 afios.
Figura 16. Ptosis palpebral.

Figura 17. Posquirtrgico inmediato.
Figura 18. Control de cirugia a los 40 dias.

Figura 19. H_E infiltracidn linfocitaria.
Figura 20. H_E zonas de atrofia de tejido muscular.

Figura 21. Control a los 6 meses de la cirugia.

tavo episodio de edema acentuado, afectando drea
pretarsal y calor palpebral, con dolor de un dia de
duracién. No se realizé tratamiento. Progresiva-
mente se observé una ptosis en ojo derecho de 15
afos de evolucién. En la consulta mds reciente se
muestra una contraccién involuntaria de parpado
superior derecho, asociada con movimientos de la
boca (figs. 12-15).

Sin antecedentes clinicos. Menarca a los 12
afos y sin disfuncién ovérica. Este antecedente
resultarfa importante por el sindrome de blefaro-
fimosis y disfuncién ovdrica.

Se realizé evaluacién completa de la ptosis pal-
pebral para realizar correcién quirtrgica (tabla 1).

Los pliegues de parpado y piel ojo derecho se
pueden observar en la tabla 2.

En la figura 16 se observa el prequirtirgico y en
figura 17, el posquirdrgico inmediato.

Los cortes histopatolégicos (figs. 19y 20) mues-
tran infiltrados linfohistiocitarios, perivasculares,
perifoliculares e intersticiales, edema y alteracién
pigmentaria compatible con inflamacién crénica
discreta crénica inespecifica. El posquirdrgico de
40 dfas (fig. 18) y de 6 meses (fig. 21).

Caso 6. Paciente masculino de 37 anos que
presenta crisis de edema palpebral recurrente.
Inicialmente diagnosticado como dacrioadenitis
a los 17 anos (figs. 22 y 23), fue sometido a dos
blefaroplastias a los 22 y a los 30 anos.

En procedimiento quirtrgico se observa: piel
adelgazada, musculo orbicular distréfico con al-
teracion de fibras (figs. 24 y 25) y prolapso de
glandula lagrimal que no fue fijada.

Caso 7. Mujer de 42 afos con atrofia de grasa
palpebral superior progresiva, especialmente me-
dial. Edemas recurrentes desde adolescencia, piel
fina y apergaminada; atrofia asimétrica con pre-
dominio en la izquierda (figs. 26 y 27), se le rea-
liza blefaroplastia bilaterial y correccién de ptosis

bilateral (fig. 28).

Resultados

Todos los pacientes de esta serie presentan ca-
racteristicas clinicas de la enfermedad, confirma-
das con anatomia patoldgica, mostrando sus va-
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riaciones, como lo describen Koursh, Modjavirt,
Selva dentro de las caracteristicas clinicas que se
presentan: ptosis, pseudoepicantus, blefarofimo-
sis, prolapso de glindula lagrimal, entre otros''.

Diagnostico diferencial

La confirmacién del diagnéstico del sindrome
de blefarochalasis se realiza mediante anatomia
patoldgica.

Se debe hacer en pacientes que presenten:

Edema:

¢ Sindrome Merkensson-Roshental.

* Angioedema recurrente (fig. 30)

* Angioedema hereditario

¢ Dermatitis de contacto

* Enfermedades sistémicas como: LE discoide

(fig. 31), polimiositis, dermatomiositis.

Con edema y blefarochalasis: sindrome de As-
cher?.

Con alteracion de tejidos y de fibras coldgenos ylo
eldsticas:

e Piel laxa

* Sindrome de parpado laxo (fig. 32)"

Tratamiento

En la etapa inflamatoria tiene buena respues-
ta a los corticoides tdpicos y/o via oral y a los
antihistaminicos, pero no evitan la aparicién de
recidivas. Los corticoides se indican en dosis in-
munosupresoras en las recidivas y durante el pre
y el postoperatorio quirtrgicos’. Los corticoides
topicos en forma de ungiiento y la acetozolamida
en dosis bajas de mantenimiento se estdn usan-
do en pacientes con poca respuesta a tratamiento
sistémico o en los cuales no pueden utilizarse por
alteraciones sistémicas (TA elevada, diabetes, etc.)
comprobdndose buenos resultados'® '*.

La cirugia tiene como objetivo mejorar la pto-
sis, los pliegues palpebrales y la herniacién grasa,
pudiéndose usar diferentes técnicas y, en casos de
hernia de glindula lagrimal, se puede reinsertar.
Son frecuentes las reintervenciones por las reci-
divas.

Figura 22. Blefarochalasis.
Figura 23. Ptosis de glandula lagrimal.

Figura 24. Marcado de blefaroplastia.
Figura 25. Reseccion de piel y atrofia de tejido muscular.

Figura 26. Ptosis de OD y atrofia de tejido graso en
drbita de OI.

Figura 27. Marcado intraquirdrgico que muestra la
asimetria en ambos ojos.

Figura 28. Correcion quirdrgica.

Figura 29. Histopatologia de angioedema localizado.
Figura 30. Angioedema recurrente.
Figura 31. LE discoide.

Figura 32. Sindrome de parpado laxo.
Figura 33. Dermatochalasis.
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Discusion

La etiologia de esta afeccién aun se discute. Se
habla de cambios endocrinolégicos por la edad
(adultos jévenes) que afectarfan la estructura pal-
pebral. Genéticamente se habla de formas espora-
dicas, pero los casos que afectan ninos se observé
una herencia autosémica dominante. Los hallaz-
gos en las biopsias de cantidades importantes de
IgA adheridas a fibras eldsticas hablarfa de un pro-
ceso de orden autoinmune®>?.

Histopatoldgicamente se pueden encontrar dos
etapas: la primera con infiltracién dérmica linfo-
citaria descripta como angioedema localizado
(fig. 29) y la segunda en donde se observan fibras
eldsticas fragmentadas con depdsitos de IgA en fi-
bras eldsticas residuales.

Conclusién

El sindrome de blefarochalasis es una rara
enfermedad con episodios reiterados de edema
palpebral seguidos por una pérdida de tejido
subcutdneo con la consiguiente ptosis palpebral
y debilitamiento del septum orbitario. Se debe
diferenciar de otras patologias que presentan al-
guna de sus caracteristicas principales como ede-
ma, ptosis e inflamacién recurrente. La etiologia
es ain desconocida, siendo su incidencia mayor
en adultos jévenes sin diferencia de sexo. Los tra-
tamientos actuales médicos y/o quirtrgicos no
logran garantizar soluciones a largo plazo o la
resolucion definitiva a las recaidas propias de la
enfermedad.
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