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Sindrome em questao

Vocé conhece esta sindrome?’
Do you know this syndrome?

Roberta Rodrigues Infante Vieira Carraro'
Daniela Zanardi’

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 18 anos, branca, sol-
teira, estudante, natural e procedente de Santo Amaro
(SC), procurou o Ambulatério de Dermatologia com
queixa de episddios recorrentes de edema bipalpe-
bral, assintomatico, ha aproximadamente cinco anos.
Havia procurado outros colegas, mas nao iniciou tra-
tamento por falta de diagndstico prévio. Negava doen-
cas pregressas e casos semelhantes na familia.

Ao exame dermatolégico, apresentava pele laxa
nas palpebras superiores com redundante prega local,
alcancando o nivel dos cilios (Figuras 1 e 2), sem
outras anormalidades.

Foi solicitada tomografia computadorizada de

Alexsandra da Silva Pacheco °
Jorge José de Souza Filho *

face em 2002, que evidenciou discreto espessamento
da pele e tecido celular subcutineo na regiao perior-
bitaria, sem demais alteracoes. Os exames laborato-
riais (hemograma, glicemia, funcio hepatica e renal,
hormonio tireoestimulante, T4 livre, anticorpos antiti-
reoidianos) em novembro/2004 demonstraram-se
normais, e a ultra-sonografia de tiredide apontou
bécio, com auséncia de nédulos. O exame histopato-
légico da pele evidenciou epiderme sem particularida-
des e derme com discreto infiltrado de mononuclea-
res. A coloracao para fibras eldsticas mostrou, na
derme papilar, fragmentagio das fibras eldsticas
(Figura 3).

FIiGura 1: Relaxamento da pele das pdlpebras superiores

(blefarocalasia)
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Aprovado pelo Conselho Editorial e aceito para publicacio em 30.01.2006.

FIGURA 2: Prega local redundante, nas palpebras superiores

* Trabalho realizado no Hospital Universitario da Universidade Federal de Santa Catarina — HU/UFSC - Florian6polis (SC), Brasil.
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FIGURA 3: Exame histoldgico demonstrando fragmentacao
das fibras elasticas (10x)

QUE SINDROME E ESTA?
Sindrome de Ascher

Com os dados obtidos na histéria e no exame
fisico levantou-se como hipotese diagndstica princi-
pal a sindrome de Ascher (SA), seguida de blefaroca-
lasia. O diagnéstico de sindrome de Ascher foi confir-
mado pelo resultado dos exames histopatologico e
laboratorial, sendo entio iniciando o tratamento (em
nov/2004) com dapsona 50mg/dia, na tentativa de
diminuir o processo evolutivo, até contato com cirur-
gia para possivel blefaroplastia. Como a paciente evo-
luiu com anemia hemolitica, foi suspensa a medica-
¢ao0; atualmente aguarda cirurgia.

A SA foi descrita pela primeira vez em 1920 e,
desde entao, foram apresentados pouco mais de 50
casos na literatura. Talvez essa escassa quantidade se
deva ao pouco conhecimento e a baixa quantidade de
estudos feitos, além do subdiagndstico.'

Classificada como um subtipo de anetodermia,
a sindrome ¢é rara, caracterizada por apresentar em
associagao, com maior ou menor expressividade, rela-
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xamento da pele das palpebras (blefarocalisia) e
edema de ldbio superior (aparentando duplo labio).”
Aumento da tire6ide, geralmente assintomatico, esta
presente em apenas 10% dos casos, embora tenha
sido descrito, originalmente, como parte da sindro-
me.**

A etiologia é desconhecida, mas ha evidéncias
de defeitos nas fibras elasticas, que se mostram frag-
mentadas ou diminuidas. Possiveis hipoteses etiologi-
cas descritas sao heranga autossdmica dominante e
disfuncao hormonal e alérgica, considerando-se tam-
bém a origem traumatica.’

Um certo grau de blefarocalisia, relacionado a
pele atréfica e ao relaxamento dos supercilios, é
comum com o envelhecimento, mas incomum em
pessoas jovens, sendo relatado como episddios recor-
rentes de edema da palpebra superior, doenca do
tecido elastico como a ctis laxa, ou sendo de origem
idiopatica.' A grande diferenciacio entre SA e blefaro-
calasia se da na histopatologia, onde se evidencia pre-
senca muito pequena ou auséncia de fibras elasticas
no tecido comprometido, associado a pele atrofica,
na segunda condicao.

Em até 80% dos casos, os sintomas aparecem
antes dos 20 anos de idade, desenvolvendo-se o
edema da palpebra e labio superiores quase simulta-
neamente e de forma abrupta. Edema de palpebra
inferior é notado apenas em casos graves.®

Nio ha tratamento eficaz, sendo apenas repara-
dos os danos causados pelo relaxamento da pele,
mediante cirurgia plastica. a
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Vocé conbece esta sindrome?

Resumo: A sindrome de Ascher (SA), um subtipo de0O anetodermia, é rara e caracterizada
por apresentar em associacio, com maior ou menor expressividade, relaxamento da pele das
palpebras, edema de ldbio superior e aumento da tiredide. A etiologia é desconhecida, mas
ha evidéncias de defeito nas fibras eldsticas, que se apresentam fragmentadas ou diminuidas.
Relata-se o caso de paciente de 16 anos de idade, com queixa Gnica: episédios recorrentes de
edema bipalpebral.

Palavras-chave: Blefaroplastia; Dapsona; Palpebras

Abstract: Ascher’s Syndrome, a subtype of anetodermia, is a rare disease characterized by
the association, in different degrees, of upper eyelid laxity, lip swelling and increase in thy-
roid size. Its etiology is unknown, but there is evidence for a defect in elastic fibers, which
are either fragmented or decreased in number. A case is reported of a 16-year-old patient
with a single complaint: recurrent episodes of bilateral eyelid edema.

Keywords: Blepharoplasty; Dapsone; Eyelids
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