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A SINDROME DO BLEFAROCALASIO E SUA DIFERENCIACAO COM O DERMOCALASIO

The Blepharochalasis syndrome and it’s comparison with dermochalasis
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RESUMO

A sindrome do blefarocalasio € uma desordem incomum, que
inicialmente pode se manifestar numa faixa etaria mais jovem,
especialmente na puberdade, sendo caracterizada por episodios
recorrentes de edema peri-orbitario. Com o passar dos anos, estes
episodios recorrentes levam a alteracdes das estruturas de suporte
palpebral, determinando uma série de sinais caracteristicos: redun-
dancia de pele palpebral, que se tora progressivamente mais fina
e enrugada; pseudo-epicanto; desinsercdo do tenddo cantal
lateral; blefaroptose; atrofia de bolsas palpebrais € uma pigmen-
tacdo cutanea peculiar, com tonalidade bronze. As alteracbes
palpebrais podem ser divididas em duas fases: fase inicial
(intumescente ou de edema), caracterizada por episodios recor-
rentes de edema palpebral e uma fase tardia (quiescente ou
cronica), onde a atrofia cutanea se destaca. O tratamento cir(r-
gico se imp6e com necessidade de reposicionamento e, muitas
vezes, reconstrucdo palpebral. Diante dos inimeros achados
clinicos e alteracdes anatdbmicas da sindrome, torna-se imprescin-
divel sua diferenciagdo com o dermocalasio - constituido por
redundancia cutanea palpebral que se desenvolve como parte
do processo de envelhecimento facial, freqlientemente acompa-
nhada de protusdo de bolsas de gordura que resulta em
pseudoptose - para o correto planejamento cirlrgico e tratamen-
to adequado de condi¢Ges distintas. A partir da avaliacéo de 34
pacientes, 28 dos quais submetidos ao tratamento cirirgico, 0s
autores caracterizam a sindrome, diferenciam-na adequadamen-
te do dermocalasio e sugerem a conduta cirirgica adequada
para esta condicao.

Descritores: Doencas
Palpebras, patologia.

palpebrais, cirurgia. Blefaroptose.

SUMMARY

The blepharochalasis syndrome is an uncommon disorder,
that initially appears in young patients, specially in
puberty, being characterized by recurrent episodes of
periorbital swelling which, over the years, conduct to
alterations in the palpebral support structure, determining
a group of characteristic signs and symptoms: palpebral
skin redundance with progressive thinning and wrinkling,
pseudoepicanthus, lateral canthal tendon desinsertion,
blepharoptosis, lid bags atrophy and a peculiar bronze skin
pigmentation. The palpebral alterations can be divided
in two stages: initial stage (intumescent or swelling),
characterized by recurrent episodes of palpebral swelling
and a late stage (quiescent or chronic), where atrophy is
the landmark. Surgical treatment is imposed with palpebral
repositioning and, sometimes, reconstruction. In face of
the numerous clinical findings and anatomic modifications
of the syndrome, it’s differentiation from dermochalasis -
palpebral skin redundance that develops as part of the
facial ageing process frequently accompanied by lid
bags protrusion and pseudoptosis - becomes of great
importance for the correct surgical planning and
treatment of distinct pathologies. Our study evaluated 34
patients, 28 were submitted to surgical correction of
blepharochalasis, between 1990 and 2005, characterizing
the syndrome, differentiating it from dermochalasis
adequately and proposing the proper surgical planning for
this condition.

Descriptors: Eyelid diseases, surgery. Blepharoptosis. Eyelids,
pathology.
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INTRODUCAO

E frequente a confusdo envolvendo os termos blefaro-
caldsio e dermocalésio na literatura médica, sendo ambos,
equivocadamente, utilizados para designar flacidez cuténea
palpebral, com bolsas volumosas.

A sindrome do blefarocalasio € uma condicdo incomum,
caracterizada por ataques agudos e recorrentes de edema
peri-orbitario, seguidos a longo prazo por alteragdes anato-
micas e funcionais, que levam ao relaxamento dos tecidos
palpebrais?.

O termo blefarocalasio, originario do grego, significa “pal-
pebra frouxa”, tendo sido a condi¢ao clinica inicialmente
descrita por Beer, em 1817, e Fuchs, em 18962, o primeiro a utilizar
este termo para designar tal condigcdo apresentada como um
edema palpebral superior idiopatico associado ao adelgaca-
mento da pele e varias outras sequelas. Desde entdo, surgiram
inimeros relatos da achados clinicos e patoldgicos relaciona-
dos a sindrome®®,

A alteracao foi inicialmente descrita nos EUA por Weidler’,
em 1913, se manifestando em jovens, especialmente na puber-
dade34, afetando ambos os sexos igualmente, podendo ser uni
ou bilateral, acometendo somente uma ou até as quatro
palpebras. Apds episodios de edema recorrente, que tendem
a diminuir com o passar do tempo, alteracGes permanentes
gradualmente se estabelecem, podendo-se separar esta con-
dicao em uma forma atrdfica (Figuras 1 e 2) e outra hipertréfica
(Figuras 3 e 4).

Varios relatos cientificos tém enfatizado diferentes caracte-
risticas da sindrome do blefarocalasio**®°. Observa-se um adel-
gacamento significativo da pele palpebral, com intensas rugas
finas, conferindo a pele um aspecto de papel amassado,

Figura 1 - Blefarocalasio em paciente do sexo feminino,
com 56 anos. Fase Atréfica. Grande adelgagamento
cuténeo e ptose palpebral.

flacidez progressiva do septo orbitario, levando precocemente
a protusdo de bolsas palpebrais que, com a progressao do
quadro, podem apresentar atrofia, resultando em formacgéo de
pseudo-epicanto3ss,

Uma pigmentagdo bronze da pele palpebral é peculiar
com o avancar do processo®*“®, podendo ainda observar-se
prolapso de glandula lacrimal, algum grau de proptose, assim
como desinsercdo do tendao cantal lateral, com conseqiente
diminuicdo da fissura palpebral e aredondamento do olho®*.

Este estudo tem por objetivo estabelecer a adequada
caracterizagcdo da sindrome do blefarocalasio, apresen-
tando suas caracteristicas clinicas, anatdmicas e histopa-
tologicas, sua correta diferenciagdo do dermocalasio e
sua abordagem cirlrgica.

METODO

Trinta e quatro pacientes foram clinicamente diagnostica-
dos como sendo portadores da sindrome do blefarocalasio,
entre 1990 e 2005, sendo 28 submetidos a tratamento cirdrgico.
Todos os pacientes apresentavam histéria de episodios recor-
rentes de edema peri-orbitario associados a adelgagcamento
de pele palpebral e surgimento progressivo de inimeros outros
achados clinicos.

A idade dos pacientes variou de 11 a 74 anos. Em 6
(17,6%) pacientes, os episddios de edema recorrentes
iniciaram ap6s os 10 anos de idade, em 14 (41,1%), entre
10 e 20 anos de idade e, em 10 (29,4%), entre 21 e 45 anos
de idade. Quatorze (41,1%) pacientes eram do sexo mas-
culino e 20 (58,9%) do sexo feminino. Vinte e sete (79,4%)
pacientes relataram algum tipo de alergia, como rinite,

Figura 2 - Blefarocalasio em paciente do sexo feminino,
com 58 anos. Aspecto apergaminhado da pele.
Alterac@o dos ligamentos cantais laterais.

o
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asma brénquica ou alergia cutanea. A frequéncia e dura-
¢ao dos episddios de edema foram dificeis de serem
avaliadas, porém uma caracteristica freqliente foi o apa-
recimento de eritema palpebral durante a fase de edema.

RESULTADOS

Poucos casos foram tratados com anti-histaminicos,
esterdides sistémicos e locais, sem resultados efetivos. Vinte e
oito pacientes foram submetidos a tratamento cirtrgico, alguns
meses apos o0 ataque de edema palpebral.

O procedimento cirlrgico adotado foi uma blefaroplastia
com ressec¢cdo cutanea, grande resseccdo de musculatura
orbicular pré-septal e tratamento das bolsas gordurosas, sendo

Figura 3 - Blefarocalésio em paciente do sexo feminino, com
19 anos. Edema mais acentuado a direita.

em 12 (42,8%) casos associada a correcao de ptose palpebral
(Figuras 5A e B). Em todos os casos, optamos por realizar fixagéo
supratarsal para pequena elevacdo do sulco palpebral supe-
rior e obtencdo de simetria dos sulcos. Cantopexia ou
cantoplastia eventual foi utilizada nos casos de alteragdes do
ligamento cantal lateral. Em um (3,6%) caso, houve necessida-
de de nova blefaroplastia, dois anos ap6s, para ressec¢ao de
redundancia cutanea lateral nas palpebras superiores.

Os resultados foram considerados efetivos para a grande
maioria dos casos (Figuras 5 e 6), considerando-se que em
apenas um (3,6%) paciente foi necessaria reintervencao
cirdrgica. A evolugcado pos-operatéria de regressdo do
edema € lenta, em alguns casos, estendendo-se por varios
meses (Figura 7).

Figura 4 - Blefarocalasio em paciente do sexo feminino, com 24
anos. Fase hipertréfica. Grande edema das palpebras superiores.

Figura 5 - A: Blefarocalasio associado a ptose palpebral e blefarofimose em paciente do sexo feminino, com
73 anos de idade. B: Pés-operatorio, blefaroplastia superior com remocao de tecido cutaneo alterado, grande
resseccao de musculatura pré-septal infiltrada, remog&o de bolsas gordurosas mediais e fixagdo supratarsal.
Blefaroplastia inferior transconjuntival para retirada das bolsas gordurosas, seguida de cantopexia lateral.
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Figura 5 - C: Pré-operatorio. D: Pds-operatdrio.

Figura 6 - A: Blefarocalasio em paciente do sexo feminino, com 37 anos de idade. B: Pés-operatorio, blefaroplastia superior com
remocao de tecido cuténeo alterado, grande ressecgdo de musculatura pré-septal infitrada, remocao de bolsas gordurosas mediais
e fixacao supratarsal. Blefaroplastia inferior com duplo acesso - transconjuntival para retirada das bolsas gordurosas e transcutéanea

subciliar com retalho cutaneo para ressec¢ao de pele pré-tarsal e suspensdo muscular. C: Pré-operatorio. D: Pds-operatorio.

=i e
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Figura 7 - A: Blefarocalasio em paciente do sexo masculino, com 18 anos. Aspecto de pele apergaminhada,
com edema residual h& meses. B: P6s-operatdrio. Corre¢éo associada de ptose palpebral e fixacdo
C: Pré-operatorio. D: Pos-operatorio.

supratarsal para formagéo do sulco palpebral superior.
.

A histopatologia dos tecidos removidos mostrou uma série
de alteragbes compativeis com blefarocalésio. As alteragfes
cutaneas revelam epiderme com focos de hiperqueratose e
extensas areas de atrofia, como apresentado pelos trabalhos
de Custeretal.*e Collin etal.5, comretificacdo da camada basal
resultante do apagamento das papilas (Figura 8).

A derme papilar apresenta-se fibrosada, com fibroplasia e
infiltrado linfo-histiocitario perivascular. A derme reticular exibe
fibrose com diminuicdo das fibras elasticas, em sua porgéo
superior, e edema, nas por¢cdes média e profunda. Massa de
fibras elastéticas tortuosas, espessadas e basofilicas paralelas a
superficie, bem como infiltrado linfo-plasmocitario perivascular
e perianexial, s8o achados rotineiros (Figura 9).

As alteragBes musculares sdo bastante relevantes, obser-
vando-se sinais de comprometimento muscular crénico pela
fibrose de algumas regifes endomisiais e perimisiais (Figura 10).

Os cortes histologicos revelam tecido conjuntivo fibroso com
fibras musculares esqueléticas, ora isoladas, ora formando
feixes por entre zonas hemorragicas, onde o depésito de
hemossiderina é evidente. Infiltrado mononuclear e atrofia
individual de algumas fibras que acumulam seus nucleos em
escasso citoplasma até a sua atrofia total séo evidéncias da

degeneracao muscular em graus diversos (Figura 11).

DISCUSSAQ

As causas da sindrome do blefarocalsio sdo ainda des-
conhecidas. Os ataques recorrentes de edema palpebral po-
dem se desenvolver em qualquer idade, afetarem ambos 0s
sexos e apresentarem duracdo e frequéncia varidveis com
resolucdo espontanea, sendo freqientemente considerados
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Figura 8 - Histopatologia de fragmento palpebral
superior. Atrofia epidérmica com retificacdo da
camada basal (HE - 400X).

Figura 9 - Histopatologia. Derme reticular com infiltrado
perivascular e perianexial - fibras colagenas separadas e
paralelas a superficie (HE - 200X).

Figura 10 - Histopatologia. Corte transversal mostrando
degeneracao muscular em varios graus e fibrose
endoperimisial (HE - 400X).

Figura 11 - Histopatologia. Degeneracé@o
de midcitos em graus variados
(HE - 400X).

idiopaticos®*s. Alguns autores, como Benedict?®, sugerem um
componente alérgico como desencadeante dos epis6dios
agudos. Fuchs? considera o angioedema como uma possivel
causa da sindrome do blefarocalasio, porém nao se
aprofundando em sua avaliagéo.

Presumivelmente, uma reagao urticariforme, que € a rea-
¢ao fundamental na génese do angioedema, levaria a dilata-
¢édo dos vasos acometidos na sindrome do blefarocalésio, com
extravasamento de fluido rico em proteinas, levando ao
edema palpebral. Uma infinidade de fatores influenciam no
surgimento do angioedema, tais como fatores ambientais,
imunoldgicos, histéria familiar de atopia, sendo que uma vez

que o processo se prolongue por mais de seis semanas, nenhu-
ma causa especifica € encontrada em 80 a 90% dos casos.

Em vista desses fatores, Jordan® postula que a sindrome do
blefarocalasio seja uma forma de angioedema crénico envol-
vendo a pélpebra, onde o0s pacientes acometidos apresentam
um ndmero aumentado de vasos responsivos em suas palpe-
bras, que se dilatariam transitoriamente com o estimulo ade-
quado. Apés episddios repetidos, as alteracdes clinicas se
instalariam progressivamente.

Langley et al.® e Jordan®, histopatologicamente, encontra-
ram aumento significativo da vascularizagdo com vasos de
pequeno e médio calibre e morfologia normais, nao se obser-
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vando perivasculite ou infiltrados focais, levando os autores a
acreditarem que a sindrome possa ser considerada uma doen-
¢a vascular. A vermelhiddo cutanea palpebral observada por
no6s durante a fase de edema pode relacionar a etiologia do
blefarocalasio com essas alteragdes vasculares.

Benedict® dividiu a alteracdo palpebral em intumescente
ou estagio de edema, caracterizado por episddios recorrentes
de edema palpebral e uma fase quiescente ou crbnica, carac-
terizada por atrofia cutéanea. Tenzel e Stewart®® e Custer et al.*
descreveram um estagio inicial seguido de outro que poderia
ser hipertréfico ou atréfico. No estagio quiescente ou tardio,
ndo foram observados ataques de edema por um periodo de
dois anos ou maist. Todos 0s nossos pacientes, no estagio
quiescente, apresentaram atrofia cutanea.

Uma vez apresentadas as caracteristicas clinicas, anatd-
micas e histopatoldgicas da sindrome do blefarocalasio, torna-
se de singular importancia sua adequada diferenciacdo do
dermocaldsio, uma condigé&o clinica constituida por redundan-
cia cutanea palpebral, que se desenvolve como parte do
processo de envelhecimento facial, freqientemente acompa-
nhada de protusdo de bolsas de gordura que resulta em
pseudoptose®®, ndo estando relacionada a episédios recorren-
tes de edema palpebral de etiologia desconhecida.

CONCLUSOES

A sindrome do blefarocalasio € uma condigdo clinica
complexa, cuja perfeita identificacé@o torna-se imperiosa para
o0 correto estabelecimento da conduta cirdrgica a ser adotada,
a qual deve ser individualizada, voltando-se para a corre¢éo
das inimeras alteracdes estruturais apresentadas, necessitan-
do freqientemente de procedimentos para reposicionamento
e/ou reconstrucdo das estruturas palpebrais, que diferem da
abordagem usual do dermocalasio (Figuras 12 a 14).

Figura 12 - Dermocalasio em paciente do sexo feminino, com
68 anos de idade. Redundancia cutanea palpebral
decorrente do processo de envelhecimento facial associada
a protusdo de bolsas de gordura

_ﬂ",_rh_

Figura 13 - Histopatologia. Pele palpebral superior apresentando
derme e epiderme sem altera¢des profundas, compativeis
com dermocalasio (Tricrdmico de Gomori - 200X).

Figura 14 - Dermocalasio. Fragmento de pele
palpebral superior e misculo orbicular pré-septal
sem anormalidades (HE - 200X).

A avaliacdo clinica e histolégica a partir de 34 pacientes
observados com a sindrome do blefarocalasio permitiu sua
perfeita diferenciacdo com o dermocalasio e o estabeleci-
mento de condutas adequadas para cada caso, obtendo-se
resultados satisfatérios, com uso correto da nomenclatura
médica.
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