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Ascher syndrome: diagnosis and surgical approach
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Sindrome de Ascher (SA) ¢é entidade rara, de etiologia desconhecida, caracterizada por 1a-
bio duplo superior, blefarocalisio e bocio atoxico (forma completa). O bodcio atdxico estd
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INTRODUCAO
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te, caracteriza-se pela triade: libio duplo superior, blefarocalasio
e bdcio atdxico, compondo a forma completa da sindrome.> No
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portador da sindrome de Ascher incompleta, e descrevemos a

Suporte financeiro:Nenhum
s Relato de caso

Conflito de interesse:Nenhum Paciente do sexo masculino, de 15 anos, procurou a Cli-
nica Dermatoldgica do Hospital Universitirio Pedro Ernesto da
Universidade do Estado do Rio de Janeiro, RJ, Brasil, com hist6-
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ria de edema fixo de 1abio superior ha aproximadamente cinco
anos ¢ edema recorrente nas palpebras superiores, hd um ano,
com piora apds exposi¢io solar. Nio referiu historia de trauma,
procedimento cirtrgico ou doengas prévias. Nio ha historia fa-
miliar semelhante.

Ao exame dermatologico, observou-se presenca de blefa-
rocalasio na palpebra superior bilateralmente, que se apresentava
pseudoptdtica, com pele laxa e prega local, alcangando o nivel
dos cilios, dificultando a abertura completa dos olhos (Figura
1). Observou-se, ainda, a presenca de labio duplo superior, com
volume aumentado e sulco transversal (Figura 2). Os exames
laboratoriais (hemograma, glicemia, fun¢io hepatica e renal,
hormonio tireoestimulantes, T4 livre, anticorpos antitireoidia-
nos) realizados demonstraram-se normais, assim como o exame
ultrassonografico da tireoide. Foi realizada ainda bidpsia da lesio
labial, que ndo evidenciou achado relevante. O diagnoéstico cli-
nico de sindrome de Ascher foi feito.

Técnica cirurgica

O paciente, em uso de profilaxia antibidtica (Amoxil®,
2g, uma hora antes, GlaxoSmithKline, Londres, GB), foi subme-
tido a procedimento cirtirgico posterior a realizacio de assepsia
e antissepsia (Marcodine®, Cristlia, Itapira, SP, BR), bloqueio
anestésico infraorbicular e mentoniano intraoral com clori-
drato de lidocaina 2% (Hypofarma, Riberio das Neves, MG,
BR) e anestesia infiltrativa palpebral (cloridrato de lidocaina
2%, Hypofarma, Riberdo das Neves, MG, BR). Realizou-se na
palpebra superior ressec¢io em fuso do excesso de pele (Figu-
ra 3), hemostasia do sitio cirtirgico, aproximacio das bordas e
fechamento primario por meio de pontos simples (Prolene®
6-0, Ethicon, Somerville, NJ, EUA). O excesso de pele no labio

FIGURA 1: Presenca de blefarocalasio na palpebra superior bilateral

269

superior fol tratado por meio de excisio em cunha, abrangendo
de uma comissura labial a outra, hemostasia no local, aproxima-
¢do das bordas e em seguida fechamento primario por meio de
rafia com pontos simples (Cromado Chromic® 4-0, Ethicon,
Somerville, NJ, EUA) (Figura 4). A remocio dos pontos na pele
foi realizada sete dias depois do ato cirtirgico. O paciente evoluiu
com boa cicatrizagio local (Figuras 5 e 6).

FIGURA 2: Labio duplo superior

FIGURA 3 A E B: Resseccao em fuso do excesso de pele na
palpebra superior
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FIGURA 4 : A. Excisdao em cunha no labio superior abrangendo de uma
comissura labial a outra; B. Fechamento primério por meio de rafia com
pontos simples

FIGURA 5 : Pés-operatdrio de dois meses da blefaroplastia
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FIGURA 6 : Pds-operatdrio de dois meses do procedimento

Discussao

A sindrome de Ascher ¢ classificada como um subtipo de
anetodermia.' Foi inicialmente descrita em sua forma completa
pelo oftalmologista austriaco K.W. Ascher, em 1920. Um ano
depois, Weve descreveu a sindrome com presenga inconstante do
bdcio, caracterizando a forma incompleta.??

Estudos demonstram que apenas 10% dos casos de blefa-
rocaldsio em jovens estio associados a 1abio duplo.? O acometi-
mento labial e palpebral geralmente ocorre ao mesmo tempo e,
em mais de 80% dos casos, a condi¢io se manifesta antes dos 20
anos de idade.'?

A causa da sindrome ¢é ainda desconhecida, embora fa-
tores como trauma e disfuncido hormonal tenham sido implica-
dos como possiveis etiologias;"**
autossdmica dominante, alergia, defeitos nas fibras elasticas, que

alguns autores citam heranga

se mostram fragmentadas ou diminutas.! O labio duplo ou ma-
croqueilia pode ser congénito ou adquirido,” e 0 acometimento
simultaneo dos labios superior e inferior é um achado comum,
porém pode ocorrer isoladamente, sendo o libio superior aco-
metido com incidéncia de 10:1.Caracteriza-se por alteracio da
mucosa labial, sem acometimento da musculatura.>*

O tipo adquirido geralmente resulta de trauma local, ao
passo que o congénito representa uma anomalia de desenvolvi-
mento, podendo estar associado com tvula bifida, fissura palati-
na, queilite glandular e hemangiomas.>*”

O labio superior, durante o periodo embrionario, con-
siste em duas zonas transversais: uma zona cutanea externa (pars
glabra) e uma zona mucosa interna (pars villosa).> A hipertrofia
glandular da pars villosa forma uma linha no limite entre essas
duas estruturas, que delimita o sulco transversal da duplicidade
labial.>* Geralmente a por¢io interna do libio (pars villosa) per-
manece por baixo da por¢io externa (pars glabra), e, quando o
paciente sorri, hi compressio do labio contra os dentes, dando
a impressdo de libio duplo, com duas margens no vermelhio.?



Tratamento cirdrgico na Sindrome de Asher

Dessa forma, embora a deformidade possa ja estar presente ao
nascimento, s6 se torna evidente apds a erupg¢io definitiva dos
dentes."? No caso de interferéncias na fala ou na mastigacio, ou
por desejo estético do paciente, o tratamento cirargico é indica-
do, de forma a ressecar o sulco transversal.>*®

O blefarocalasio se caracteriza por atrofla e relaxamento
progressivos da pele, com prolapso da gordura orbital e queda da
palpebra acometida.' Alteracio visual pode ocorrer em virtude
do estreitamento da fissura palpebral.! Edema recorrente pode
estar presente e agravar o quadro.? Um certo grau de blefaroca-
lasia, relacionado a pele atrofica e ao relaxamento dos superci-
lios, é comum com o envelhecimento, mas incomum em jovens,
caracterizando doenca do tecido elastico como a ctis laxa, ou
sendo de origem idiopatica."® A grande diferencia¢io entre sin-
drome de Ascher e blefarocalasia se da na histopatologia, em que
se evidencia auséncia ou pequena quantidade de fibras elasticas
no tecido comprometido, associada a pele atrdfica, na segunda
condi¢io.' Ja o bdcio atdxico é inconstante, presente em cerca
de 10% a 50% dos casos, e podera surgir varios anos apds 0 aco-
metimento palpebral e labial.>?
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No caso descrito, ndo se evidenciou comprometimento
da glandula tireoide ao diagnostico, caracterizando a forma in-
completa da sindrome.

Conforme citado, a conduta terapéutica instituida para
esse paciente foi cirtrgica, por meio de ressec¢io em cunha da
pele, nos moldes da blefaroplastia convencional e uma incisio
labial transversa eliptica, com ressec¢io do sulco transversal, cor-
rigindo dessa forma a macroqueilia.

Portanto, quando os achados clinicos e a historia do pa-
ciente conduzirem ao diagndstico inicial de labio duplo, deve-
-se considera-lo altera¢io isolada ou constituindo a sindrome de
Ascher, a fim de que a investigacdo diagndstica ¢ o tratamento
correto sejam instituidos.

Assim, devido ao comprometimento da estética facial do
paciente, a traumatismos frequentes, a0 volume aumentado dos
labios e a dificuldade visual, estd indicada interven¢io cirtrgi-
ca em ambas as alteragdes. A cirurgia deve ser realizada diante
da queixa clinica, geralmente apresentando boa evolucio, com
melhora estética e funcional relevante, devolvendo dessa forma
qualidade de vida ao paciente. ®
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