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Resumen

Presentamos un paciente con “Sindrome

de Ascher”. Se trata de una rara entidad
ol

benigna, que es una anomalia congénita o

adquirida de etiologia desconocida.

Clinicamente el Sindrome de Ascher, estd
compuesto por una triada de signos clini-
cos: doble labio (siendo el superior el mds
frecuentemente involucrado), blefarocala-
sia y bocio no téxico (agrandamiento ti-
roideo, no funcional y ausente en aproxi-

madamente la mitad de los casos).

Cuando la deformidad labial interfiere
con la masticacién o provoca groseras al-
teraciones estéticas, el tratamiento quirtr-

gico estd indicado.

Abstract

We present a case report of patient with
Ascher Syndrome. It is a rare entity, benig,

with few cases related in the world.

Clinically Ascher Syndrome it is an
anomaly wich may be either congenital
or acquired, composed by three fillings:
blepharochalasis, double lip (upper lip
is involved more often than the lower,
although on occasion both may be in-
volved), and nontoxicthyroid goiter).

Apart from a deformity that interferes
whit mastication and speech, surgical
treatment may be indicated for cosmetic

reasons.

Palabras clave: sindrome de Acher. doble
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Introduccion

En este trabajo se presenta un Sindrome de As-
cher (S.A). Esta patologia se caracteriza por la
concurrencia de doble labio, blefarocalasia y
agrandamiento de la glindula tiroides no téxi-
co, siendo ese crecimiento tiroideo inconstante
en una gran cantidad de casos 9. Es un sindro-
me de especial interés para el odontdlogo, ya que
muchas veces el paciente deambula por diferen-
tes especialidades médicas sin un diagndstico po-
sitivo, debido a que la baja incidencia de casos
hace que no se lo identifique rdpidamente .
El “doble labio” fue descrito como una anoma-
lia adquirida o congénita, benigna, rara o muy
poco frecuente, sin predileccién por raza o sexo,
y que en algunas oportunidades constituye una
de las manifestaciones de un sindrome especifi-
co, el S.A 1378,

La etiologfa del doble labio es desconocida. Segtin
Ascher &9, por frecuencia el labio superior es el
més afectado, en una proporcion de 10 a 1 respe-
to al inferior. Frecuentemente esta alteracién del
desarrollo, puede presentarse aislada o formando
parte de una “trfada” de elementos clinicos, que se

identifica como “Sindrome de Ascher” (S.A)

Antecedentes

En la revision de la literatura cientifica, se en-
cuentra que en 1909, Laffler ? fue el primero
en reportar un caso de doble labio asociado con
blefarocalasia.

En 1920 Ascher © completa el cuadro clinico
ya descripto por Laffler en 1909, agregdndole
la hipertrofia tiroidea. La citada triada de ele-
mentos, constituy6 lo que hoy en dia se cono-
ce como “Sindrome de Ascher” (doble labio,
agrandamiento de la piel de los pdrpados y
agrandamiento tiroideo no téxico).

La hipertrofia tiroidea en la mayoria de las pu-
blicaciones consultadas, no es una constante
para el diagndstico positivo del sindrome 1%
En oportunidades en el S.A, las alteraciones en
el volumen de los labios y/o pdrpados son de tal

magnitud, que provocan alteraciones estéticas
y funcionales severas, por lo que requieren la
correccion quirdrgica como Unica terapéutica

efectiva del sector afectado 1012

Caso clinico

Paciente de sexo masculino (Fig. 1), 14 afios de
edad, estudiante, que es derivado de la Clinica
de Periodoncia a la Cétedra de Cirugia BMF 1II
(UDELAR) por presentar agrandamientos en los
labios superior e inferior, que lo afectan mucho
psicolégicamente en su vida de relacién. Los mis-
mos comienzan a hacerse muy notorios hace cua-
tro anos. Consultd a diversos especialistas médicos
y odontélogos que no le realizaron un diagndstico
positivo ni propuestas de tratamiento.

Al ingreso a la cdtedra de cirugia BMF en el ano
2013, se realiza una Historia Clinica. Desde el
punto de vista general se aprecia desarrollo psi-
co-somdtico acorde a la edad. Antecedentes de
asma y rinitis alérgica desde hace muchos afos.
El paciente relata haber utilizado inhaladores de
tipo Seretide’.

Eje visceral de cuello, articulaciones témporo-
mandibulares y palpacién de cuello no presen-
tan particularidades.

A la inspeccién visual de la zona motivo de con-
sulta, se observan agrandamientos bilaterales en
labio superior e inferior, los cuales se evidencian
notoriamente cuando los labios no se encuentran
en posicién de reposo. Los mismos involucran el
sector mucoso de ambos labios, presentdndose
con forma ovoidea de eje mayor paralelo al bor-
de libre del labio. Se identifican agrandamientos
para cada hemi-labio. La mucosa que los recubre
es de color y textura normal, a la palpacién son
indoloros y depresibles. No hay antecedentes en
la familia de este tipo de malformacién.

Al examen intra-oral el paciente presenta den-
ticién permanente con mordida cruzada de ca-
nino a canino. Los dientes laterales superiores
son de aspecto conoide. El paciente se encuen-
tra en etapa de planificacién de un tratamiento
periodontal y ortodéncico.
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Fig.1. Aspecto pre-operatorio del paciente( de frente). Labios superior e inferior y en oclusién.

Como andlisis complementarios se solicitaron:

El diagnéstico positivo del caso: Sindrome de

un hemograma completo, que fue normal, un  Agcher. Plan de tratamiento seleccionado: re-

examen de tiroides el cual informa niveles nor-
males de TSH y una ecografia de tiroides que
denota agrandamiento discreto de la gldndula,
observable en la Fig.2.

TIROIDES |

Wimm [Ow €

BAm mb

Fig. 2. Estudio ecogrifico.

seccién quirudrgica de los agrandamientos labia-
les con anestesia local, en dos etapas.

En la primera etapa se realizd reseccién de los
agrandamientos del labio superior (Fig 3), mds
el agregado de una frenectomia del labio supe-
rior por indicacién ortoddntica.

En la segunda etapa, a los treinta dias, se efec-
tud la cirugia del labio inferior.

En ambas cirugfas se realizaron técnicas de “re-
secciones elipticas” con bisturi de corte frio y
sutura de las zonas cruentas a puntos separados
(Fig. 3).
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Fig. 3. Secuencia quiriirgica en ambos labios: Delineados elipticos preliminares de la lesién a resecar en
labio superior; eliminacidn del tejido en exceso; frenectomia; superficie cruenta posterior a la frenectomia;
sutura a puntos separados y post-operatorio a los 25 dias del labio superior. Delineado preliminar de la
lesién a resecar en el labio inferior; reseccién de las masas de tejido labial interno en exceso; y sutura a
puntos separados en el labio inferior.

El estudio histopatolégico de las piezas operatorias obtenidas confirman el diagnéstico clinico. En
los dos cortes histolégicos del caso presentado (Fig. 4), respectivamente se observan:

- Visién panordmica de la mucosa labial.

- Submucosa labial con abundantes fibras coldgenas y gran cantidad de glindulas salivales labiales
de tipo mucoso.

Fig. 4. Estudio andtomo-patolégico de la pieza operatoria.

Los resultados post-operatorios estéticos alcanzados, fueron muy satisfactorios para el paciente y el
cirujano. Se presentan imdgenes del mismo, frontal a los treinta dias (Fig.5) y perfil a los seis meses
de operado (Fig. 6). Perfil y frontal a los tres anos de operado (Fig.7)
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Fig.5. Aspecto frontal a los 30 dias.

Fig. 7. Aspectos clinicos a los tres afios después de la cirugia. Tratamiento de ortodéntico en curso.

Discusion

El S.A. fue descrito en su forma completa: do-
ble labio, blefarocalasia y agrandamiento tiroi-
deo, por Ascher en 1920 ¢,

La descripcién y publicacién del primer caso de
doble labio con blefarocalasia fue realizada por
Laffer en 1909 @),

Por lo anteriormente expuesto, algunos autores
como Lebuisson D, Leroy L, Aron JJ, Jeaneau
E, J. Guillard] P. lo denominan como “Sindro-
me de Laffer-Ascher” 19

El hecho de que el estruma (bocio) no tdxico
no se presente en todos los casos (solo del 10 al
509%) 101215 " hace que muchos autores reco-
mienden prescindir de él para realizar el diag-
néstico del S.A.

Otros autores #1129 consideran que el bocio
atéxico es inconstante en algunos enfermos solo
durante los periodos iniciales del sindrome,
pero que puede aparecer varios anos después,

lenta y tardfamente con respecto a los agranda-
mientos labiales y palpebrales.

La “Blefarocalasia” fue un término introducido
y descrito por Fuchs en 1896, para caracterizar
el crecimiento atréfico y progresivo de la piel
de los pdrpados sobre la cual puede presentar-
se ademds un edema recurrente que agravan el
cuadro %19 |levando a una alteracién visual in-
directa por el cierre o disminucién de la ventana
palpebral. En general se afectan los 2 parpados
superiores y generan dificultad para mantener
los 2 ojos abiertos 2" El tratamiento es quirtr-
gico, con una blefaroplastia en cuna de la piel
sobrante.

En el S.A. la blefarocalasia, puede presentar-
se con mds o menos volumen con respecto al
agrandamiento observable en el “Doble Labio”.
Generalmente se producen al mismo tiempo y
en mds del 80 % de los casos se evidencian antes
de los 20 anos de edad (7.

El “Doble Labio” es un pliegue de tejido hiper-
tréfico redundante o en exceso del lado mucoso
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del labio y se constituye como el principal ele-
mento de la triada fenomenoldgica del S.A®.
Se trata de un exceso de tejido de la mucosa la-
bial, ubicado en el limite del borde rojo y hacia
la parte interna, no siendo como parece indi-
carlo su nombre, una “duplicaciéon” estricta del
érgano labio, sino un agrandamiento localizado
de la mucosa labial.

La mayoria de los casos reportados presentan el
agrandamiento en uno solo de los labios. Fre-
cuentemente se presenta bilateralmente en el la-
bio superior, pudiendo afectar mds raramente,
también al inferior (relacién 10 a 1 a favor del
superior) 119,

La etiologia del sindrome, no ha podido ser
establecida, puede ser congénita o adquirida
(#10-12) Ta herencia puede ser considerada en al-
gunos portadores, por los conocidos casos fami-
liares de Franceschetti 7 y el de Viallefot “'%.
También algunos autores, consideran como
desencadenante, a los trastornos hormonales
debido a que la mayoria de los casos, aparecen
en la pubertad 9.

En el S.A. los cambios de labios y pdrpados, se
desarrollan abruptamente y casi en forma si-
multdnea simulando un edema angio-neurético
que va cediendo parcialmente.

El crecimiento tiroideo se hace notar mds lenta
y tardiamente, con una captacién normal de [,
y solo estd presente del 10 al 50% de los casos
(10—15).

En lo que se refiere estrictamente al “doble la-
bio”, se han descripto: una forma congénita ¥
que se da al segundo o tercer mes de vida in-
trauterina 'V, y una forma adquirida que pue-
de presentarse en “forma aislada” o formando
parte de un sindrome (Sindrome de Ascher) .

Las formas “Aisladas™ pueden desencadenarse
por diferentes factores como hdbito o trauma
(mordisqueo, succién, aparatos ortopédicos

(11,18-20) - Generalmente

y/o ortondénticos, etc)
remiten o disminuyen el volumen con la elimi-

nacién del hébito o agente traumitico.

La malformacién del labio en general no se
aprecia cuando el paciente mantiene los labios
cerrados (excepto en los casos de gran volu-
men), sino que se manifiesta al abrir la boca o
sonreir.

Macroscépicamente el labio superior, se puede
presentar como una masa colgante, blanda y
movil que en oportunidades puede extenderse
de una comisura a la otra, o estar frecuentemen-
te estrangulada en su parte media por el freni-
llo labial constituyendo dos masas globulosas u
oblongas para-medianas", situacién esta tltima
que coincide con caso que se presenta.

En el labio inferior (de muy baja frecuencia) se
observa casi exclusivamente como dos rodetes
para-medianos como ilustra la fotografia del
paciente.

Excepcionalmente se encuentran simultdnea-
mente en ambos labios"*'¥, como en el enfer-
mo que motiva la presente publicacién.
Histolégicamente las masas de tejido son de te-
jido conectivo laxo, asociado a numerosas gldn-
dulas salivales mucosas, como las que existen
normalmente en la zona *'?, lo que concuerda
con el estudio histopatolégico de la pieza ope-
ratoria obtenida.

Para establecer el diagnéstico positivo de Sin-
drome de Ascher) se deberd hallar la triada
clinica ya detallada y realizar diagnésticos dife-
renciales con otros agrandamientos labiales ta-
les como: Macroqueilitis traumdtica, Queilitis
glandular, Linfangioma, Angioedema, Queilitis
granulomatosa de Miescher, Hiperplasia infla-
matoria fibrosa, Tumores de glidndulas salivales.
La indicacién de tratamiento quirdrgico estd
dada por interferencia en la fonacién o masti-
cacién, hébito de succién del tejido hiperplasia-
do y fundamentalmente la alteracién estética,
cuando afecta el estado psicolégico del indivi-
duo, como en el caso presentado. En cuanto al
prondstico, son lesiones que no tienden a reci-
divar.

En la literatura se han descrito diversas técnicas
quirtdrgicas para corregir el doble labio, todas
ellas para el labio superior, siendo la mds uti-
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lizada la reseccién eliptica del agrandamiento,
planteada por Digman en 1947%".La misma es
seguida por muchos autores hasta nuestros dias,
como Cortes- Aroche' quien la describe en su
publicacién del ano 2007.

Reddy y Kotewara® y Dorrance® preconizan
también la reseccién eliptica del exceso de mu-
cosa y la sutura directa.

Guerrero Santos y Altamirano® proponen una
“W plastia” con la cual buscan no retirar tejido
mucoso en exceso, error segun ellos que se pue-
de cometer con la reseccién eliptica.

Lamster® describié una técnica que consis-
te en la reseccién de un tridngulo de mucosa,
mientras que Eski ®® describe para los casos en
que haya una brida central, una técnica de re-
seccion eliptica bilateral la cual la asocia a una
Z plastia a nivel de la brida.

Otros autores describen combinaciones y pe-
quenas modificaciones a las técnicas ya descri-
£as7-30)

En el caso que se presenta, como ya se expu-
50, se planificd resecar en una primera etapa los
agrandamientos del labio superior y al mes si-
guiente, en una segunda etapa quirtrgica, los
del labio inferior.

Ambas intervenciones se realizaron bajo aneste-
sia loco-regional.

La técnica quirtrgica empleada fue resecciones
elipticas para ambos labios con sutura a puntos
separados de las zonas cruentas, tal como fuera
descripto por Digman®". Fig 3.

En el labio superior se realizé simultdneamente
la frenectomia labial, por indicacién del orto-
doncista tratante.

Conclusiones

El sindrome Ascher es una condicién muy rara
y de la que se han reportado pocos casos en las
publicaciones cientificas.

Es una entidad mds rara atn, cuando afecta
al labio superior e inferior simultdneamente,
como en el paciente que se presenta al cual le

genera importantes alteraciones psico-emocio-
nales.

Se considera que a pesar de su baja incidencia
es de especial interés para el odontdlogo, ya que
muchas veces es primer profesional de salud
que lo detecta, y pude establecer el diagndstico
y el tratamiento.

El tratamiento con la técnica de “reseccién qui-
rargica eliptica”, empleada en ambos labios en
este caso particular, ofrecié resultados estéticos
y psico-emocionales muy satisfactorios para el
paciente a corto y a largo plazo (tres afios).
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