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ABSTRAK

Sindrom Marcus-Gunn Jaw-winking merupakan kondisi langka yang bisa diturunkan atau didapat. Gejalanya berupa pergerakan membuka
kelopak mata atas, setiap kali rahang digerakkan. Selain itu, disertai ptosis pada mata yang mengalami kelainan. Pilihan terapi mulai dari observasi
hingga pembedahan. Observasi berkala perlu dilakukan untuk evaluasi tanda-tanda perburukan. Pembedahan dilakukan untuk keadaan ptosis
sedang-berat yang mengganggu fungsi penglihatan.
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ABSTRACT

Marcus-Gunn Jaw-winking syndrome is a rare congenital or acquired condition. This condition is characterized by upper eye lid elevation while
opening or moving the jaw. In addition, it is accompanied by ptosis in the affected eye. Treatment options range from observation to surgery.
Observation should be routinely done to evaluate any worsening symptoms. Surgery was performed for ocular misalignment and moderate-
severe ptosis affecting visual function. Elvira, Abdi Sastra Gunanegara. Congenital Marcus Gunn Jaw-winking Syndrome.
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PENDAHULUAN

Sindrom Marcus-Gunn Jaw-winking (MGJWS)
disebut juga sinkinesis trigemino-okulomotor
atau pterygoid-levator, yang dicirikan dengan
pergerakan membuka kelopak mata atas,
setiap kali rahang digerakkan, merupakan
gerakan simultan atau terkoordinasi pada
dua atau lebih otot yang memiliki persarafan
berbeda. Sindrom ini diturunkan secara
autosomal dominan, didapatkan pada 2%-
13% ptosis kongenital.!

Laki-laki dan perempuan memiliki proporsi
yang sama.’? dapat terjadi
bilateral, namun seringkali unilateral** Angka
kejadian bilateral diperkirakan hanya 3,8%.
Ada yang menyatakan mata kiri lebih sering
terkena.®*

Kelainan ini

Insiden ambliopia pada MGIWS sebesar
34% dan kepustakaan lain menyebutkan
30%-60%."* Ambliopia pada MGJWS akibat
anisometropia, pasien yang
disertai manifestasi strabismus dan ptosis
memiliki tajam penglihatan baik.* Kedudukan
bola mata ortoforia dan ptosis ringan tidak

sedangkan

menghalangi penglihatan.

PATOFISIOLOGI

Penyebab pasti sindrom ini belum diketahui.
Terdapat 2 teori utama: Pertama, hubungan
menyimpang saraf kranial atau interneuron.
Marcus Gunn mendalilkan adanya hubungan
menyimpang antara cabang mandibular
saraf trigeminal dengan saraf okulomotor
yang menyebabkan sinkinesis otot pterygoid
dengan levator palpebra superior (LPS)5?
Kedua, disebabkan oleh tidak tertutupnya jalur
primitif. Hal ini menjelaskan mengapa orang-
orang’normal’cenderung membuka mulutnya
saat membuka mata saat meneteskan obat
tetes mata atau menggunakan riasan.”®

DIAGNOSIS

Tanda dan gejala kelainan ini dapat berupa
blefaroptosis derajat ringan-sedang, yang
biasanya terjadi pada satu sisi. Derajat ringan
apabila kelopak mata menutupi 1-2 mm
kornea, derajat sedang jika mencapai 3
mm, dan derajat berat jika menutupi sama
dengan atau lebih dari 4 mm."" Gerakan
sinkinesis kelopak mata atas ini biasanya
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setelah gerakan seperti membuka mulut,
menggerakkan rahang ke arah berlawanan
dengan sisi kelainan, mengunyah, menyedot,
memajukan rahang, mengatupkan gigi,
menelan, bahkan menghirup udara. Sindrom
Marcus Gunn ini dikaitkan dengan kelainan
mata, seperti strabismus (50%-60%), superior
rectus palsy (25%), double elevator palsy (25%),
dan anisometropia (5-25%). Ambliopia dapat
terjadi  akibat strabismus, anisometropia,
ataupun oklusi kelopak mata ptosis. Sangat
jarang didapatkan morning glory anomaly dan
sindrom retraksi Duane.'

Kelainan sistemik yang dilaporkan berkaitan
dengan MGIJS antara lain bibir sumbing
dan coloboma, hearts defect, choanal atresia,
retarded growth and development, genital
abnormalities, and ear anomalies (CHARGE)."?
Tidak ada pemeriksaan  khusus — untuk
menentukan tingkat keparahan ptosis dan
sebagai acuan tata laksana pasien sindrom
Marcus Gunn.'

sinkinetik  lain

Kelainan yang mungkin

berhubungan dengan ptosis kelopak mata



(W

adalah fenomena inversi Marcus Gunn dan
sindrom Marin-Amat. Pada inversi Marcus
Gunn didapatkan ptosis saat kedudukan mata
posisi primer dan ptosis membaik saat pasien
membuka mulut. Hal ini disebabkan adanya
hubungan abnormal antara saraf kranial
okulomotor cabang atas dan saraf motorik
trigeminal yang mempersarafi otot pterigoid
internal. Sindrom Marin Amat terjadi akibat
adanya hubungan abnormal antara cabang
motorik saraf trigeminal dan frontal, saraf
fasialis cabang zygomatik. Kedua kelopak
mata menutup seperti blefarospasme saat
kondisi mulut terbuka.’

TATA LAKSANA

Pada pasien umumnya didapatkan kelainan
ptosis derajat ringan, tidak disertai kelainan
posisi bola mata, kelainan gerakan bola
mata, ataupun kelainan segmen posterior
mata. Manajemen  konservatif  biasanya
menjadi pilihan untuk pasien ptosis ringan.'
Pasien hanya memerlukan kacamata untuk
mengoreksi kelainan refraksinya. Mengamati
perkembangan ambliopia dan  patching
mata dominan dapat mendorong proses
penyesuaian lebih cepat.'”

Prosedur bedah dipertimbangkan jika MGJWS
menyebabkan ambliopia atau masalah
kosmetik yang signifikan; biasanya pada kasus
derajat sedang sampai berat.' Usia yang paling
baik untuk intervensi adalah antara 4 dan 5
tahun."* Menunda intervensi bedah sampai
usia ini penting karena beberapa alasan: (1)

DAFTAR PUSTAKA

TINJAUAN PUSTAKA

Pemeriksaan klinis lebih akurat dengan pasien
kooperatif, (2) Pemilihan teknik pembedahan
yang lebih banyak, (3) Usia yang lebih aman
untuk dilakukan anestesi umum, dan (4)
Memberikan waktu untuk membiasakan diri."
Sebelum tindakan operasi, lebih disarankan
untuk mengatasi dan memperbaiki masalah
lain  seperti  strabismus atau ambliopia,
sehingga  penilaian  preoperatif ~ akan
lebih akurat.® Beberapa prosedur untuk
memperbaiki blefaroptosis atau jaw winking:
(1) Reseksi atau transposisi otot levator;'® (2)
Modifikasi levator plication," (3) Levator sling;'®
(4) Reseksi otot levator dengan suspensi
frontalis;"*?° (5) Anastomosis otot levator dan
frontalis;”' dan (6) Flap otot orbikularis okuli.??
Tidak ada kesepakatan prosedur terbaik di
antara pilihan-pilihan ini.*

Operasi kelopak mata menunjukkan hasil
yang baik, tetapi membutuhkan evaluasi
jangka panjang. Keuntungan operasi levator
plication adalah teknik sederhana, durasi
operasi lebih pendek, dan mengurangi
kerusakan anatomis.?? Namun, komplikasi juga
telah dilaporkan, meliputi keratopati paparan,
retraksi kelopak mata pada pandangan ke
bawah, koreksi tidak memadai, lipatan kelopak
mata asimetri, dan entropion .’

Reseksi otot levator dengan suspensi frontalis
dapat digunakan sebagai pilihan lain. Operasi
ini memiliki beberapa metode terkait dengan
pendekatan pembedahannya atau bahan
suspensinya. Pendekatan Callahan adalah

eksisi levator unilateral di kelopak mata yang
terlibat dengan suspensi frontalis bilateral
menggunakan fasia lata.!” Pendekatan
Beard adalah eksisi levator di kelopak mata
yang terlibat dan melumpuhkan levator
normal dengan suspensi frontalis bilateral
menggunakan fasia lata.”’ Keratopati paparan
juga merupakan komplikasi dari prosedur ini,
tetapi pada tingkat yang lebih rendah.?* Untuk
alasan ini, banyak ahli bedah okuloplastik
menganggap prosedur ini lebih aman dan
lebih disukai.

Komplikasi dari terapi pembedahan ptosis
antara lain under-correction atau overcorrection,
lagoftalmus, granuloma luka jahitan, lipatan
kelopak mata tidak simetris, dan keratitis
eksposur. Prognosis kebanyakan kasus MGJWS
adalah baik. Evaluasi dan pemantauan berkala
kondisi pasien serta tatalaksananya dapat
mengatasi kejadian ambliopia.'

SIMPULAN

Sindrom  Marcus-Gunn  Jaw-winking yang
merupakan sinkinesis trigemino-okulomotor
atau  pterygoid-levator, ~ sindrom  yang
diturunkan secara autosomal dominan,
didapatkan pada 2%-13% dari total ptosis
kongenital. Prosedur bedah dipertimbangkan
jika didapatkan ambliopia serta kelainan
strabismus bermakna, atau masalah kosmetik
yang signifikan; umumnya pada kasus derajat
sedang sampai berat.
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