
Syndromes myopatiques : 
le ptosis est associé 
à d’autres atteintes musculaires

Le ptosis se présente sous une forme myogène
progressive, mais il est associé à d’autres atteintes
musculaires, avec diminution du tonus provoquant 
un effacement des rides du visages (figure 1 et 2).
Habi tuellement on constate un mauvais signe de
Charles Bell et une diminution de la force de l’orbi-
culaire. Les risques d’exposition cornéenne post -
opératoire sont donc maximum. Par conséquent, l’ob-
jectif de la correction est avant tout fonctionnel, limité
au dégagement de l’axe visuel. Par ailleurs, ces pto-
sis sont lentement évolutifs et génétiquement trans-
missibles. 

La technique habituelle est la suspension au mus-
cle frontal car la fonction du releveur est faible et tend
ensuite à se détériorer davantage. L’usage de ban-
delettes de silicone est intéressant car réversible.

Le syndrome oculopharyngé comporte 
des troubles de la déglutition 

Le syndrome oculopharyngé (figure 3) est une 
dystrophie progressive qui atteint électivement le
muscle releveur et certains muscles du pharynx, ce
qui entraîne un trouble de la déglutition. Il se révèle
généralement vers la cinquantaine, et cela d’autant
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Figure 1 et 2. Blépharoptosis avec diminution du tonus 
des muscles faciaux et effacement des rides.
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plus tôt que la maladie est sévère. Le ptosis est
modéré (fonction du releveur autour de 10 mm) et la
motilité oculaire normale. Les paralysies oculomo-
trices n’apparaissent que très tardivement. La trans-
mission est autosomique dominante, mais l’expres-
sion du gène est variable avec des cas méconnus car
discrets. Si la maladie débute avant 50 ans, ou si la
fonction du releveur de la paupière supérieure (RPS)
est inférieure à 8 mm, la suspension au muscle fron-
tal est indiquée. Après 50 ans, et si la fonction du RPS
est supérieure à 12 mm, l’indication opératoire de
choix est la résection.

Myopathie mitochondriale et maladie de Steinert :
début plus précoce et atteinte oculomotrice

Après un début plus précoce (deuxième décade de
la vie), ces dystrophies progressent plus rapidement
avec une limitation des mouvements oculaires qui
peut évoluer vers un strabisme (figure 4).

Myopathie mitochondriale : ptosis constant 
et troubles oculomoteurs précoces 

La myopathie mitochondriale est liée à un déficit
des fonctions énergétiques de la mitochondrie avec
atteinte de l’ADN mitochondrial (transmission par la
mère) ou de l’ADN nucléaire impliqué dans les molé-
cules de la chaîne respiratoire (la transmission serait
alors mendélienne autosomique dominante). En pra-
tique, le risque de transmission est difficile à évaluer.
Le tableau clinique est très variable avec un ptosis
constant et une limitation précoce des mouvements
oculaires. 

Myopathie de Steinert : la cataracte est presque 
toujours présente

Le tableau clinique est très proche de celui de la
myopathie mitochondriale dans les formes évoluées

(figure 5). Cependant, les formes discrètes, voire
asymptomatiques, sont nombreuses et finalement
cette affection est relativement fréquente (1/7 000).

La cataracte est presque toujours présente. Elle
est parfois l’unique manifestation de la maladie et
peut être réduite à quelques opacités punctiformes
polychromatiques.

On note une fatigabilité musculaire, une myotonie
des mains et une faiblesse des muscles de la face.
L’atteinte cardiaque est redoutée (90 % des cas). 

Les troubles de l’humeur, du sommeil et des fonc-
tions cognitives sont constants. 

Les formes néonatales sont mortelles dans 16 %
des cas. La transmission de la maladie est auto -
somique dominante à expressivité variable, y compris
au sein d’une même famille. L’anomalie en cause est
l’amplification d’un triplet CTG au niveau du gène de
la myotonine kinase sur le bras long du chromosome
19. Répété 5 à 37 fois chez le sujet sain, il est alors
amplifié de 50 à 4 000 fois. 

À chaque génération, l’amplification augmente et
la maladie se déclare de plus en plus tôt. Quinze
générations peuvent être nécessaires pour que la
maladie apparaisse. L’analyse de l’ADN peut confir-
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En images

Figure 4. Myopathie mitochondriale : ptosis 
avec strabisme.

Figure 5. Myopathie de Steinert.

Figure 3. Syndrome oculopharyngé. a. Avant l’intervention. 
b. Deux mois après suspension bilatérale au frontal.
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mer le diagnostic et permet de détecter les formes
de début. Le diagnostic prénatal et la détection des
porteurs sains sont possibles.

La chirurgie tient compte du caractère évolutif 
des déficits et des risques cornéens

La cornée est très vulnérable du fait de la faiblesse
de l’orbiculaire et de l’absence d’élévation. La cor-
rection est donc minimale, visant juste à dégager l’axe
visuel.

S’il existe un strabisme, la correction est unila -
térale pour éviter la diplopie (figure 6).

Une technique réversible, comme la suspension au
muscle frontal par une bandelette de silicone (figu-
res 7a et b), est intéressante pour faire face à une
lagophtalmie en postopératoire immédiat ou quel -
ques années plus tard. La bandelette peut être sec-
tionnée et remplacée par une autre, moins tendue.

Si le muscle frontal n’est pas fonctionnel, aucune
chirurgie n’est possible ; c’est la seule indication 
du système anti-ptosis adapté sur une monture de
lunettes (figure 8).

Ptosis cicatriciels et reprises : 
un challenge chirurgical

Le ptosis post-traumatique (figure 9), peut résul-
ter d’une altération de l’aponévrose du releveur,
d’adhérences ou de brides fibreuses, ou encore d’une
section du corps musculaire. La chirurgie est dif ficile
car les repères anatomiques normaux ont disparu.

Au stade précoce, peu après le traumatisme 
(figure 10), il faut refixer le releveur et reformer 
le pli palpébrale

Après exploration et identification du tarse, du mus-
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Figure 6. Myopathie mitochondriale, aspect postopératoire après
suspension unilatérale gauche au frontal.

Figure 7. Myopathie de Steinert. a. Cinq jours après suspension
minimale de la paupière supérieure droite au muscle frontal par
bandelette de silicone. b. Il est essentiel que la fermeture puisse
rester complète sans forcer.

Figure 8. Système anti-ptosis adapté sur une monture de lunettes,
utilisé si le muscle frontal ne se contracte plus et n’est pas
exploitable pour mobiliser la paupière.
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b

54-57-En Image-Escalas:en images gaba(v5)  17/09/07  19:08  Page 56



cle de Müller et de l’aponévrose, les sutures sont effec-
tuées plan par plan (avec prudence en cas de perte de
substance), en s’attachant à reconstruire le pli. 

À distance, la situation est identique à celle 
des reprises chirurgicales de ptosis (figures 11a et b)

En l’absence d’éléments précisant l’état du RPS,
l’exploration est effectuée sous anesthésie locale
(neurolept-analgésie). Le patient peut ainsi mobiliser
son releveur et contribuer à son repérage. En plus de
corriger l’ouverture, on veillera à replacer le pli pal-
pébral au bon niveau et à maintenir les cils horizon-
taux. Parfois le muscle releveur a pu être complète-
ment sectionné, mais une exploration soigneuse peut
retrouver un reliquat musculaire exploitable (figure
12a et b).
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Figure 10. a. Ptosis post-traumatique en postopératoire immédiat. b. Six mois après l’intervention.

Figure 12. a. Ptosis post-chirurgie de l’orbite, 
aucun mouvement en préopératoire. 

Figure 11. a. Ptosis déjà opéré à trois reprises. b. Six mois après la nouvelle reprise chirurgicale
(repositionnement du releveur, de la lamelle antérieure et du pli).

Figure 9. Ptosis post-traumatique cicatriciel.

a b

a b

a b

b. Après libération des adhérences et récupération d’un reliquat 
du muscle releveur.
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