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Fenomeno de Marcus Gunn:
diagnodstico diferencial das ptoses palpebrais na crianca

Marcus Gunn Phenomenon: differential diagnosis of palpebral ptoses in children

Marcia R. F. Torresl, Nassin Calixto Jr.2, Luiz R. Oliveira3,
Silvia A. Steiner4, Amarilis M. Iscold4

Resumo

Objetivo: Este trabalho teve por objetivo fazer uma revisdo
bibliografica, relatar e discutir o caso clinico de um paciente com
fendmeno de Marcus Gunn.

Descrigdo: Crianga de 5 anos de idade, sexo feminino, higida. Nos
primeiros meses de vida, em consulta de puericultura, foi detectada
alteracdo no olho direito, que, a principio, parecia tratar-se de estrabis-
mo. Apds consultas com varios oftalmologistas, ndo se alcangou um
diagndstico preciso. Ja aos 4 anos de idade, ap6s exame realizado por
oftalmologista pediatrico, confirmou-se o diagnéstico do fendmeno de
Marcus Gunn. O restante do exame fisico, incluindo exame neurolégico,
estava normal. Por se tratar de ptose palpebral leve, sem outras
patologias associadas, optou-se por uma conduta conservadora.

Comentarios: Este relato visa alertar os pediatras com relagdo ao
fendmeno de Marcus Gunn, que ainda é pouco conhecido. A partir deste
conhecimento, o pediatra podera identificar o fenémeno, possibilitando
o encaminhamento precoce para a abordagem de complicages ou
condigBes associadas, além de diagndstico diferencial com outros tipos
de ptose palpebral.
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Introducao

As palpebras sdo coberturas protetoras e méveis dos
olhos, que possuem planos superpostos, dentre os quais se
encontram alguns musculos. O musculo elevador da palpe-
bra superior, inervado pelo terceiro par craniano (nervo
oculomotor), é responsavel pela abertura das palpebras,
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Abstract

Objective: The aim of this paper is to review existing literature on
the subject and to report on and discuss a case of Marcus Gunn
Phenomenon.

Description: A five year-old female, otherwise a healthy patient,
while still a few months old, was seen by a pediatrician who detected
a disorder of the right eye, initially believed to be strabismus, at a
follow-up childcare consultation. Several ophthalmologists failed to
establish a precise diagnosis. After a pediatric ophthalmologist had
examined the child at four years of age, a diagnosis of Marcus Gunn
Phenomenon, otherwise known as jaw-winking phenomenon, was
confirmed. Apart from this anomaly, physical, ophthalmological, and
neurological examinations were normal. Since ptosis was mild and no
association with strabismus, amblyopia or other conditions was
established, no surgical procedures were necessary until now.

Comments: This report is an alert to pediatricians regarding the
presence of this largely unknown phenomenon, making it possible for
pediatricians to identify the phenomenon, refer the patient to an
ophthalmologist, and establish differential diagnosis from other, more
severe forms of ptosis, requiring more aggressive treatment.
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sendo os musculos frontal e de Miiller coadjuvantes nessa
tarefa. O musculo orbicular, inervado pelo sétimo par
craniano (nervo facial), realiza o fechamento ocular, fungdo
importante para a dindmica da visdol.

A ptose, afeccdo das palpebras, resulta do mau posicio-
namento da palpebra superior, estando sua margem anor-
malmente inferiorizada. Admite-se que a posicdo normal da
borda livre da palpebra seja, em média, 2 mm abaixo do
limbo superior; qualquer cobertura adicional da cérnea é
considerada patologica (desta forma, a palpebra superior ja
cobre 1-2 mm da cérnea)l. A ptose decorre de diversas
doengas, que podem ser agrupadas em quatro categorias:
aponeuroticas, mecanicas, miogénicas e neurogénicas. As
aponeuroticas incluem a ptose senil, a ptose associada a
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cirurgia ocular, blefarocalasia, doenga de Graves e gravi-
dez. Dentre as mecanicas, podemos citar a ptose causada
por cicatrizes e a ptose associada a tumores. A miastenia
gravis e a ptose miopatica progressiva familiar sdo exem-
plos de ptoses miogénicas. As neurogénicas mais comuns
sdo a sindrome de Horner, a paralisia do terceiro par
craniano (oftalmoplegia) e as ptoses sincinéticas?2:3.

Define-se por sincinesia a ocorréncia de movimentos
simultaneos ou uma seqiéncia coordenada de movimentos
de musculos inervados por diferentes nervos ou diferentes
ramos do mesmo nervo?.

Em 1883, Marcus Gunn descreveu, pela primeira vez,
uma sincinesia que cursa com ptose palpebral congénita de
aspecto peculiar associada a movimentos da mandibula.
Desde entdo, este achado é denominado fenémeno Marcus
Gunn. Novos casos tém sido relatados na literatura, porém
esta afeccdo continua sendo pouco conhecida, especial-
mente entre pediatras.

O fend6meno de Marcus Gunn (ou fendmeno jaw-winking)
é caracterizado pela ptose palpebral, de grau variavel,
geralmente unilateral, que diminui ou mesmo se transforma
em retracdo palpebral & movimentacdo mandibular?. Geral-
mente é de ocorréncia esporadica, embora tenham sido
descritos casos de transmissdo por heranga autossdémica
dominante irregular®. O fendmeno é responsavel por 2 a
13% das ptoses congénitas, sendo que, em dois estudos
recentes, encontrou-se uma prevaléncia de 5%°56.

Relato de caso

Crianga de 5 anos de idade, do sexo feminino, foi levada
ao pediatra do Hospital das Clinicas da Universidade Federal
de Minas Gerais (UFMG) para acompanhamento nos primei-
ros meses de vida. O exame clinico estava normal, com
excegdo de uma alteragdo ocular que, a principio, parecia
tratar-se de estrabismo, sendo esta hipdtese descartada
pelo oftalmologista. A mae relatava que, “quando a crianga
fixava o olhar, a palpebra parecia ter uma abertura maior,
e a cabega parecia inclinar-se para o lado”. A mae foi
orientada pelo oftalmologista a retornar quando a crianga
completasse 7 meses de idade. Nessa época, apos exame
oftalmoldgico (incluindo fundo de olho), concluiu-se que a
crianga ndo apresentava estrabismo ou outra alteragao
oftalmoldgica. No entanto, a medida que a criancga crescia,
a alteragdo ocular tornava-se mais nitida, gerando ansieda-
de familiar. Aos 3 anos de idade, foi sugerida a solicitagao
de uma terceira e, posteriormente, uma quarta opinido,
sendo detectada a presenca de astigmatismo. Nesse peri-
odo, o caso foi examinado por varios pediatras durante
intercorréncias clinicas, e a ptose ndo foi valorizada em
nenhuma oportunidade. Aos 4 anos de idade, porinsisténcia
do pediatra que acompanhava a crianga desde o hascimen-
to, foi encaminhada ao oftalmologista do Hospital das
Clinicas da UFMG, que realizou exame oftalmoldgico minu-
cioso e completo.

A ectoscopia, observou-se leve ptose palpebral supe-
rior direita, com eixo visual livre. Notou-se retragdo da
palpebra superior direita desencadeada aos movimentos
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de mastigagdo e aos movimentos laterais da mandibula
(Figura 1). O teste de cobertura, oclusao de um dos olhos
do paciente e observagao do tipo e magnitude do movi-
mento ocular desencadeado por essa oclusdao detectou
ortotropia. O exame de refragdo demonstrou uma hiper-
metropia fisioldgica da infancia. A fundoscopia e a biomi-
croscopia, exame que utiliza um estereomicroscoépio as-
sociado a uma lampada de fenda, permitindo a visualiza-
¢do de pormenores de estruturas normais e patoldgicas
gue escapam a outras técnicas semioldgicas, nao eviden-
ciaram alteragdes relevantes. Nao foram observadas
alteragdes no olho esquerdo.

Diante do quadro, foi levantada a hipotese de fen6meno
de Marcus Gunn. Solicitou-se exame ortdptico para avaliar
a presencga de estrabismo. Constatou-se uma leve exoforia,
com fusdo foveal. Como, neste caso, a ptose era de carater
leve, sem prejuizo a acuidade visual e sem estrabismo, ndo
foi indicada nenhuma intervencao cirdrgica; apenas acom-
panhamento periddico.

O exame neuroldgico realizado por um neurologista
pediatrico do Hospital das Clinicas da UFMG foi normal. Foi
realizada tomografia computadorizada do cranio, ndo tendo
sido detectada nenhuma alteragéo.

Discussao

No fenédmeno de Marcus Gunn, a elevagdo ou mesmo
retragdo da palpebra ptoética é desencadeada por mastiga-
gdo, sucgdo, movimentacao lateral da mandibula, sorriso,
contracdo do esternocleidomastoéideo, protrusdo da lingua,
manobra de Valsava e até mesmo por uma simples inspira-
¢802. No caso relatado acima, observou-se ptose leve e
presenca de retracdo palpebral a mastigacdo, abertura da
boca e protrusdo da lingua’.

A etiopatogenia do fendmeno ndo esta bem definida,
sendo atribuida a uma conexdo an6mala entre os nervos
dos musculos pterigdide externo e elevador da palpebra.
Desta forma, o musculo elevador da palpebra é inervado
pelas ramificagdes motoras do nervo trigémeo e pelo
nervo oculomotor3. Recentemente, descreveu-se um caso
de uma crianga com o fend6meno de Marcus Gunn associ-
ado a sincinesia dos musculos extra-oculares trigémeo e
abducente?/8, Alguns autores descreveram casos em que
houve lesdo do nervo oculomotor e inervacdo subseqtien-
te da palpebra por uma ramificagdo do quinto nervo
craniano; estes seriam os raros casos da forma adquirida
do fendmeno®.

Alguns autores afirmam que a ptose melhora com o
tempo, mas ndo hd comprovagdo cientifica de que isso
realmente ocorra, havendo necessidade de acompanha-
mento desses pacientes a longo prazo®. Acredita-se que,
com o passar do tempo, o individuo acometido passe a
reconhecer quais movimentos sdo responsaveis pela sinci-
nesia e aprenda a controla-los ou evitd-los, de forma a
minimizar ou mascarar o quadro. No caso em questdo, a
ptose palpebral da crianga vinha se tornando mais evidente
e causando dificuldades de relacionamento com outras
criangas.



Fendmeno de Marcus Gunn - Torres MRF et alii

Ressalta-se que os pacientes com hipdtese diagnostica
de fendmeno de Marcus Gunn devem ser encaminhados
precocemente ao oftalmologista e ao neurologista, devido a
possibilidade de ocorréncia de outras condigdes associadas
e complicaglGes secundarias. A literatura descreve, dentre
as possiveis condicdes associadas, ambliopia, anisometria,
estrabismo, paralisia dos musculos elevadores da palpebra,
paralisia do reto superior, nistagmo congénito e sindrome
de fibrose congénitas:10.11 (Tabela 1).

O grau da ptose pode ser variavel e é considerado leve
quando a palpebra cobre 1-2 mm corneanos além dos 1-2
mm ja cobertos fisiologicamente, moderado quando cobre
até 3 mm e grave quando cobre 4 mm ou mais!2. A anélise
cuidadosa do grau da ptose, de sua etiologia e da fungdo do
musculo elevador da palpebra determina a indicagdo cirtr-
gica, assim como a abordagem cirdrgica mais adequada,
quando esta estiver indicada. Quando a ptose é moderada
e esteticamente satisfatoria, o tratamento cirirgico néo é
aconselhado. A ambliopia e o estrabismo vertical, quando
presentes, exigem reparagdo cirurgica da palpebra. Pacien-
tes com ptose grave e com disfungdo do musculo elevador
da palpebra beneficiam-se com a elevagdo do musculo
frontal associada a miectomia do elevador da palpebra
superior. Sendo a ptose acentuada, porém com a fungdo do
musculo elevador da palpebra preservada, pode-se realizar
apenas o encurtamento da aponeurose do musculo eleva-
dorl2:13, Apés andlise retrospectiva dos resultados da
corregdo cirurgica da ptose palpebral associada ao fen6me-
no de Marcus Gunn, observou-se que o grau da ptose
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Figura 1 - Crianga de 5 anos de idade com fendmeno de Marcus Gunn a direita, ptose
palpebral discreta a direita (A), que se transforma em retracdo palpebral ao
movimento mandibular (B)

geralmente ndo é adequadamente avaliado ao exame oftal-
moldgico convencional; esses autores concluiram que os
resultados cirtrgicos sao melhores quando se utiliza, na
avaliacdo pré-operatdria do grau da ptose, a técnica de
imobilizagdo da mandibula e oclusdo temporaria do olho
ipsilaterall4.

No entanto, enfatiza-se que, devido ao comprometi-
mento estético e a possibilidade de desenvolvimento de
problemas ou dificuldades emocionais de ajuste, justifica-
se uma avaliagdo e, quando necessario, acompanhamento

psicoldgico.

Tabela 1 - Condigdes associadas ao fendmeno de Marcus Gunn
(os nimeros se referem ao nimero total de relatos
encontrados em relatos de casos, séries de casos e
revisGes da literatura)

Achados N©° de casos
Ambliopia 42
Estrabismo 41
Anisometria 18
Paralisia dos musculos elevadores da palpebra 18
Paralisia do reto superior 16
Nistagmo congénito 02
Sindrome de Duane 02
Sindrome de fibrose congénita 03
Fenda palatina 01
Hemangioma capilar palpebral 01
Distrofia corneana 01
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Outras alterag0es sincinéticas que cursam com ptose
palpebral sdo o fen6meno de Marcus Gunn inverso e a
sindrome de Marin-Amat15/16, Ambas as alteraces cursam
com ptose que se torna mais evidente com a movimentagao
da mandibula. Inicialmente, eram consideradas uma mes-
ma doenga; no entanto, estudos recentes apontam diferen-
cas entre elas. A primeira é uma condigdo congénita, na qual
ha inibicdo do musculo elevador da palpebra. Ja a sindrome
de Marin-Amat é adquirida, ocorrendo apds uma paralisia
facial; neste caso, a contragdao dos musculos orbiculares e
elevadores da palpebra n3o estd comprometida®:15:16,

O exame neuro-oftalmolégico é fundamental para a
diferenciagdo dos varios tipos de ptose. A ptose palpebral de
manifestagdo subita, por exemplo, é sugestiva de miastenia
gravis. A associagdo da ptose com miose homolateral
implica a possibilidade de sindrome de Horner®.

O relato deste caso tem por objetivo alertar pediatras
com relagdo a existéncia do fendmeno Marcus Gunn, que
ainda é pouco conhecido. Usualmente, recomenda-se a
realizacdo de um exame oftalmoldgico de rotina na crianga
em torno dos 3 ou 4 anos de idade, quando ja se pode contar
com uma certa colaboragdo da crianga. O pediatra, por estar
em contato freqiiente com a crianga desde o nascimento e
durante a fase de desenvolvimento rapido, tem um papel
fundamental na detecgdo precoce de alteragdes oftalmolé-
gicas, como estrabismo, cegueira, tumores, entre outros -
incluindo o fenémeno de Marcus Gunn, descrito acima.
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