RELATO DE CASO

Sindrome de Ascher: aspectos clinicos e terapéuticos
desta rara deformidade da face

Ascher syndrome: clinical and therapeutic aspects of this
rare facial deformity
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RESUMO

Sindrome de Ascher é uma entidade rara, benigna, com
poucos casos descritos e de etiologia ainda desconheci-
da. Clinicamente se caracteriza por uma triade composta
de labio duplo superior, blefarocaldsio e bécio atéxico.
Relatamos o caso de um paciente com lébio duplo e
blefarocaldsio, diagnosticado como portador da sindrome
de Ascher incompleta, e discutimos as modalidades tera-
péuticas utilizadas. O tratamento da pdlpebra superior foi
realizado por meio de uma ressec¢do em fuso da pele
palpebral superior e excisdo em cunha do Idbio superior,
na transi¢do do vermelhdo seco com o Umido.

Descritores: Labio/anormalidades. Anormalidades do
olho/cirurgia. Blefaroplastia. Sindrome.

SUMMARY

Ascher Syndrome is a rare entity, benign, with few cases
related and etiology unknown. Clinically, it is composed
by three findings: blepharochalasis, double lip and nontoxic
thyroid goiter. We present a case report of patient with double
upper lip and blepharochalasis, diagnosed as an
incomplete Ascher syndrome. We have discussed the
treatment modalities.

Descriptors: Lip/abnormalities. Blepharoplasty. Eye
abnormalities/surgery. Syndrome.
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Sindrome de Ascher

INTRODUCAO

Sindrome de Ascher é uma entidade rara, benigna, com
poucos casos descritos e de etiologia ainda desconheci-
dat. Clinicamente, se caracteriza por uma triade composta
de labio duplo superior, blefarocalasio e bécio atoxico
(sindrome de Ascher completa)2. No entanto, o bécio esta
presente em apenas 10% a 50% dos casos e sua presenca
ndo é essencial para o diagndstico (sindrome de Ascher
incompleta)**“. Neste estudo, relatamos o caso de um pa-
ciente com labio duplo e blefarocal asio, diagnosticado como
portador da sindrome de Ascher incompleta, e se discute as
modalidades terapéuticas utilizadas.

RELATO DE CASO

Paciente J.V.S., sexo masculino, 13 anos, com histériade
edema recorrente em palpebras superiores e |abio superior
ha quatro anos, sem histéria de trauma, procedimento ci-
rargico ou doencas prévias. N&o havia histériafamiliar se-
melhante. Ao exame fisico, observou-se presenca de
blefarocalasio em péalpebra superior bilateral, a qual se
encontrava bastante edemaciada, pseudoptética e com pele
fina. O paciente apresentava dificuldades para manter os
olhos abertos. Observou-se, ainda, a presenca de labio
superior duplo, com volume aumentado e sulco transversal
raso (Figura 1). Tanto o exame clinico quanto os exames
complementares (ecografia/cintilografia de tiredide) foram
negativos para doenga tireoidiana. Foi realizada ainda
bidpsia da lesdo labial, que ndo evidenciou achados rele-
vantes. A eletroneuromiografia foi normal. O diagnostico
clinico de Sindrome de Ascher foi feito.

Figura 1 - Sindrome de Ascher: pré-operatério; pdlpebra
superior edemaciada, pseudoptética com pele fina; dificuldade
em manter os olhos abertos. Observa-se o sulco transversal raso

Figura 2 - Fotos intra-operatérias. A: Blefaroplastia superior
com resseccdo de fuso de pele; B: Ressecc@o de ldbio superior

Figura 3 - Pés-operatério de seis meses
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O tratamento da pél pebra superior foi realizado por meio
de uma ressecgé@o em fuso da pele da pél pebra superior com
posterior fechamento primario (Figura2A). O excesso depele
em |labio superior foi tratado por meio de excisdo em cunha,
abrangendo de uma comissuraaoutra, naregido maisinterna
gue atransi¢do do vermelh&o seco com o Umido, seguido de
fechamento primério (Figura2B). O paciente evoluiu com boa
cicatrizacéo local, apresentando discreta recidiva da les@o
palpebral no pds-operatdrio de seis meses (Figura 3).

DISCUSSAO

A sindrome de Ascher consiste em umaentidade raraque
clinicamente se caracteriza por blefarocalasio e labio duplo,
estando associado abdcio atdxico em aproximadamente 10%
a 50% dos casos**#. Foi inicialmente descrita em sua forma
completa por Ascher, em 1920°. Um ano depois, Weve des-
creveu a sindrome com presenca inconstante do bocio, ca-
racterizando a forma incompleta. Estudos demonstram que
apenas 10% dos casos de blefarocalasia em jovens estéo
associados alabio duplo. O acometimento labial e palpebral
geralmente ocorre a0 mesmo tempo e, em mais de 80% dos
casos, a condi¢cdo se manifesta antes dos vinte anos de ida-
de®. A causa da sindrome é ainda desconhecida, embora fa-
tores como trauma, disfungdo hormonal e hereditariedade
tenham sido implicados como possiveis fatores etiol 6gicos’.

O lé&bio duplo pode ser congénito ou adquirido, mais
comum no l&bio superior, podendo ocasional mente acome-
ter também o labio inferior8, O tipo adquirido geralmente
resulta de trauma local®, ao passo que o congénito repre-
senta uma anomalia de desenvolvimento. O |abio superior,
durante o periodo embrionério, consiste em duas zonas
transversais. umazonacutaneaexterna (pars glabra) e uma
zona mucosa interna (pars villosa). Uma hipertrofia glan-
dular dapars villosa formauma linha no limite entre estas
duas estruturas, que delimita o sulco transversal da
duplicidade labial’®. Geralmente a porc¢éo interna do |&bio
(pars villosa) permanece por baixo da porcéo externa (pars
glabra), sendo que somente quando o paciente sorri, e desta
formacomprime o labio contra os dentes, da-se aimpressdo
de um l&bio duplo, com duas margens no vermelhdo. Desta
forma, embora a deformidade possa ja estar presente ao
nascimento, ela s se torna evidente apds a erupcdo defini-
tiva dos dentes. No caso de interferéncias na fala ou na
mastigacao, ou por desejo estético do paciente, o tratamen-
tocirdrgico éindicado, sendo preconizada umaincisdo trans-
versaelipticade uma comissuraaoutra, de formaaressecar
o sulco transversal, conforme demonstrado no caso relata-
do. Alguns ajustes podem ser necessarios para manter a
simetria, com bons resultados?.

O termo blefarocalasio foi inicialmente descrito por
Fuchs, em 1896, e se caracteriza por atrofia e relaxamento
progressivos da pele, com subsegiiente prolapso da gor-
duraorbital e quedada pél pebraacometida. Alteragéo visua

pode ocorrer em virtude do estreitamento da fissura
palpebral. Edema recorrente pode estar presente e agravar
0 quadro™. A etiologia ainda permanece desconhecida, po-
rém se sabe que a hereditariedade representa papel impor-
tante na transmissao. O estudo histopatoldgico, em geral,
revela presenca escassa ou auséncia de fibras elésticas na
derme. A ressecgao cirdrgica do excesso cuténeo consiste
no tratamento padrao, seja por indicacdes estéticas ou fun-
cionais. No caso descrito, 0 exame clinico evidenciava um
edema importante da palpebra superior bilateral, com
pseudoptose associada a dificuldade para manter os olhos
abertos. O tratamento cirdrgico consistiu na ressec¢do em
cunha da pele, nos moldes da blefaroplastia convencional.
O paciente teve boa evolugéo pos-operatoria, apresentan-
do leve recidiva ap0s seis meses, porém com melhora esté-
ticae funcional importante.

O terceiro achado da sindrome, o bécio atoxico, € in-
constante, presente em cerca de 10% a 50% dos casos, e
pode aparecer varios anos apds 0 acometimento pal pebral
e labial'*48, No caso descrito, ndo se evidenciou compro-
metimento da glandula tiredide ao diagndstico, caracteri-
zando aformaincompleta da sindrome.

A indicagdo cirurgicaestarelacionadaem ambas altera-
¢Oes a problemas estéticos e funcionais do labio e das pal-
pebras. A cirurgiadeve ser assim que o paciente tenha quei-
xa clinica. Na maioria das vezes pode ser realizada sob
anestesia local, como em nosso caso, Visto que os achados
se tornam mais evidentes na adol escéncia.
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