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Queiloplastia en
pacientes con sindrome
de Melkersson-

Rosenthal

Cheiloplasty in patients
with Melkersson-Rosenthal
syndrome.
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Resumen

ANTECEDENTES: El sindrome de Melkersson-Rosenthal es un padecimiento de
origen desconocido; su triada incluye la queilitis granulomatosa o sindrome de Mies-
cher, que cursa con edema recidivante y cuyo tratamiento es clinico o quirirgico; sin
embargo, debido a su recidiva frente a la opcién farmacologica, la cirugia termina
siendo el tratamiento de eleccién.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 48 afios, que cursé con un cuadro recurrente
de edema labial de predominio derecho, descrito en el contexto de paralisis facial, que
se aliviaba con esteroides y recaia una vez al afo en los ultimos dos anos. Ademas,
tenia multiples fisuras en la lengua. Debido a su proceso evolutivo y por la deformidad
labial, se indicé queiloplastia, con seguimiento a seis meses después de su intervencion.

CONCLUSIONES: Si bien existen tratamientos conservadores para la macroquelia
en el sindrome de Melkersson-Rosenthal, 1a intervencién quirdrgica proporciona, de
forma mas rapida y eficaz, mayor ganancia funcional y remodelacién estética, lo que
contribuye a la reintegracién social del paciente. Sin embargo, el acto quirdrgico debe
limitarse a casos que mantengan una condicién estable con deformacién persistente
de los labios.

PALABRAS CLAVE: Queilitis; sindrome de Melkersson-Rosenthal; edema.

Abstract

BACKGROUND: Melkersson-Rosenthal syndrome is a pathological condition of
unknown origin; its triad includes granulomatous cheilitis or Miescher syndrome,
which presents with recurrent edema and whose treatment is clinical or surgical;
however, due to its recurrence compared to the pharmacological option, surgery ends
up being the treatment of choice.
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CLINICAL CASE: A 48-year-old female patient who presented with a recurrent condition of lip edema predomi-
nantly on the right, described in the context of facial paralysis, which improved with steroids and relapsed once a
year in the last two years. In addition, patient had multiple fissures in the tongue; due to its evolutionary process
and the lip deformity, cheiloplasty was indicated, with follow-up six months after the intervention.

CONCLUSIONS: While conservative treatments exist for macrocheilia in Melkersson-Rosenthal syndrome,
surgical intervention provide faster and more effective functional gains and aesthetic improvement, contribut-
ing to the patient’s social reintegration. However, surgery should be limited to cases with a stable condition and
persistent lip deformity.

KEYWORDS: Cheilitis; Melkersson-Rosenthal syndrome; Edema.

ANTECEDENTES

El sindrome de Melkersson-Rosenthal es un raro trastorno de causa desconocida; aunque
se proponen teorias de origen autoinmunitario, parainfeccioso, fotosensibilidad a los rayos
UVB y genético, destaca una posible influencia hereditaria que produce perturbaciones
del sistema nervioso auténomo.! Este sindrome cursa con una triada clinica caracteriza-
da por el recurrente y progresivo edema orofacial, paralisis facial intermitente y lengua
con multiples fisuras; sin embargo, solo el 25% de los casos manifiesta los tres signos
y sintomas; el edema y la queilitis granulomatosa desencadenante conducen hacia la
propuesta quirurgica.

Previo a la cirugia los corticosteroides intralesionales o sistémicos se consideran de primera
eleccidn, asi como la clofazimina, hidroxicloroquina, sulfasalazina o minociclina. Aunque
su tasa de éxito es parcial y los sintomas tienden a recurrir, debe considerarse una opcién
conservadora antes de la soluciéon quirdrgica definitiva.2? Cuando el edema labial es el ini-
co sintoma del sindrome de Melkersson-Rosenthal, se denomina queilitis granulomatosa o
sindrome de Miescher; éste ocurre en el 75% de los casos como primera manifestacién clinica
y deja como secuela una deformidad de los labios que, en términos histoldgicos, muestra
edema, granulomas de células epitelioides no caseificantes, células gigantes multinucleadas
e infiltrado inflamatorio mononuclear perivascular,* que invaden el musculo profundo y el
tejido conectivo.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 43 afos, que acudié a consulta por padecer un cuadro clinico de dos afios
de evolucién, caracterizado por edema labial y paralisis facial intermitente del lado derecho.
Al examen fisico destacé la hinchazén local y limitada de los labios superior e inferior con
predominio derecho, que era elastico e indoloro a la palpacién. No se identifican alteraciones
en la lengua, se diagnosticé sindrome de Melkersson-Rosenthal y, después de la evaluacién
clinica y quirurgica, se decidi operar.

Con sedacién y anestesia local se practicé queiloplastia reductora mediante bermellectomia
total del labio superior e inferior con incision semilunar (Figura 1A); se resecé tejido fibroglan-
dular hipertrofico, sin invadir el musculo orbicular de los labios. La reseccién anteroposterior
del lado derecho fue 2 mm mayor en relacién con el lado izquierdo del labio inferior y de 3 mm
en el labio superior (Figura 1B) para lograr simetria; luego se llevo a cabo sutura en capas.

El estudio histopatolégico de las piezas quirurgicas mostré lesiones perivasculares cronicas
superficiales y profundas con granulomas (queilitis granulomatosa de Miescher). Con un
seguimiento de un afo, la paciente refiere satisfaccién con el resultado estético y funcional
(Figura 2), sin recurrencia al momento.
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Figura 1

Vista frontal prequirargica. A. Boca cerrada, con marcacién del area a resecar. B. Boca abierta, se
identifica diferencia milimétrica entre lado izquierdo y derecho.

Figura 2

Vista frontal y lateral posquirtrgica con seguimiento a un ano.

DISCUSION

En la actualidad el tratamiento conservador varia en tasas de éxito; la queiloplastia es el
tratamiento definitivo porque el edema de los labios persistente y la reorganizacion sélida
de los tejidos blandos a largo plazo terminan desfigurando el rostro, ademéas de causar, con
el tiempo, problemas funcionales asociados con la insuficiencia labial y falta de contencién
de la saliva. La eleccién de la cirugia al momento de tratar la macroquelia es importante
porque debe proponerse cuando el paciente esté libre de actividad inflamatoria, por lo menos,
durante un afno,” aunque puede intervenirse a partir de los ocho meses segin la condiciéon
anatémica, el volumen de los labios, los trastornos funcionales y estéticos, ademas de la
histopatologia del paciente.®

El resultado quirurgico 6ptimo se evalta por la aparicién de menor o nula recidiva, habiendo
realizado una escisién extensa del tejido fibroglandular hipertréfico y manteniendo el musculo
orbicular de la boca intacto. También fueron criterios de buen resultado: la simetria y armonia
labial (de cada labio y en comparacién con su homdélogo opuesto), la proyecciéon anterior, las
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medidas anatémicas, la cicatriz discreta, la funcionalidad oral y 1a sensibilidad. Para cumplir
con estos objetivos partimos de premisas consideradas normales en labios relajados: distancia
interlabial de hasta 3 mm, grosor de los labios con una media de 12 + 2 mm en sujetos blancos
y 15+ 2 mm) en sujetos negros.”

Para practicar una queiloplastia de reducciéon debe planificarse la técnica adecuada para
cada caso particular. La cirugia de Conway?® suele ser el procedimiento quirdrgico bésico y
frecuente para intervenir la macroquelia, que incluye una incisién mucosa transversal en
forma de hoz, que vade 1 a 1.5 cm desde el borde bermellén al stomion y se extiende de forma
bilateral de 1 a 2 cm distal a la comisura labial (aunque su extensién varia segun el grado
de lesion). Cuando la macroquelia es grave se complementan técnicas; se hacen escisiones
centrales en cufia o reconstrucciones con zetaplastia y, cuando la lesion afecta gravemente
el labio superior, puede optarse por la técnica de Mouly,? que incluye la escision de dos cunas
triangulares sagitales en las eminencias laterales del filtrum, lo que permite una protrusién
natural de las eminencias y la depresién central normal del labio superior.

Para su diagnéstico definitivo, el estudio histopatolégico es necesario porque evidencia linfe-
dema y granulomas no caseosos en la lamina propia con respuesta inflamatoria crénica;'° sin
embargo, el diagndstico diferencial debe incluir otras enfermedades granulomatosas, incluso
la enfermedad de Crohn, porque se ha propuesto que la queilitis de Miescher podria ser una
manifestacién extraintestinal del mismo.™

CONCLUSIONES

La evidencia indica que, si bien existen tratamientos conservadores para la macroquelia
en el sindrome de Melkersson-Rosenthal, los resultados quirurgicos proporcionan de forma
mas rapida y eficaz mayor ganancia funcional y remodelacién estética, lo que contribuye a la
reintegracion social del paciente. Sin embargo, el acto quirirgico debe limitarse a casos que
mantengan una condicién estable con deformacion persistente de los labios.
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