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SINDROME DE GOLDENHAR: MANEIG DEL COLOBOMA
PALPEBRAL
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El sindrome de Goldenhar és un rar trastorn congénit de predomini masculi causat per una alteracio
en el desenvolupament del primer i segon arc braquial. Les caracteristiques cliniques solen ser
unilaterals i la majoria dels casos son esporadics, tot i descriure’s casos amb heréncia Autosomica
Dominant. Solen presentar microsomia facial, dermoides cutanis, alteracions vertebrals i
afectacions d’organs interns. A nivell oftalmoldgic destaca la preséncia de colobomes i dermoides
conjuntivals i epibulbars.

Presentem un cas d’un nad6 femeni de 25 dies amb diagnodstic prenatal de lipoma cerebral. A
I'exploracié inicial s’observa lleu asimetria facial i multiples apéndixs preauriculars. En ull esquerre
destaca un coloboma en ter¢ mig de parpella superior, en conjuntiva temporal un gran quist
lipodermoide exofitic amb cdrnia transparent i protegida. En I'ull dret un quist lipodermoide pla que
permet el tancament palpebral. Se li va realitzar ecografies abdominals i cardiaques amb resultats
normals.

El maneig de colobomes palpebrals sense afectacié corneal ni adhesions corneo-palpebrals sol ser
observacio i reparacié del defecte a I'edat de 2-4 anys, per tal de tenir més teixit disponible per la
reconstruccioé palpebral. La técnica quirurgica dependra del grau de defecte del coloboma. Sol es
plantejara aproximacié de marges en defectes menors del 25% ja que sind pot causar dehiscencia
de sutura i ptosis per tensi6 de teixit. Quan el defecte és del 25-50% es realitza el flap semilunar de
tenzel i en defectes majors de 50% es pot plantejar 3 tipus d’intervencions: la técnica de Cutler-
Beard, el “switch flap” palpebral o I'empelt tarsomarginal.



