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Surgical treatment of macrocheilia
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Os autores apresentam diversas formas de macroqueilia, incluindo dois casos de sindrome de Melkersson-

Rosenthal, muito rara nos pafses tropicais.

As macroqueilias sdo classificadas sequndo sua natureza etioldgica. Os autores acreditam que o diagndstico
da patologia, o conhecimento da natureza do aumento de volume labial e a avaliagdo de cada caso devem ser

os guias do procedimento cirlrgico.

UNITERMOS: macroqueilia; tratamento cirirgico da sindrome de Melkersson-Rosenthal

RESUMO

Several forms of macrocheilia are presented, including two cases of the Melkerson-Rosenthal syndrome,
quite seldom found in tropical countries. Macrocheilia is classified according to the etiological nature. The
authors believe that the diagnosis of the pathology, knowledge of the nature of the lip volume increase and
case evaluation should be the guides for the surgical procedure.

—UNITERMS: macrocheilia; surgical treatment of Melkersson-Rosenthal syndrome

SUMMARY

A macroqueilia é um aumento ou espessamento do

ldbio superior, inferior, ou ambos, por causas diversas, e
que obedecem a um critério especifico de tratamento. O
conhecimento das patologias causadoras de macroqueilias
¢ importante por fundamentar a abordagem cirtirgica de
maneira adequada e em época propicia.

Macrocheilia, an increase or thickening of the upper,
lower or both lips, follows a schematic criterium of
treatment. Knowledge of the pathologies that cause
macrocheilia is important as it furnishes the bases for an
adequate surgical approach and for the ideal time for’it to
be carried out.
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Etiologia

E bastante diffcil classificar as macroqueilias, uma vez
que algumas formas apesar de adquiridas denotam tendén-
cia familiar e certos tragos congénitos como na sindrome
de Melkersson-Rosenthal® . Por outro lado patologias tidas
como congénitas, como o ldbio duzplo, as vezes sO se
manifestam ap6s a denti¢do definitiva®.

A classificagdo abaixo € feita entdo com certas ressalvas
que discutiremos no transcorrer do trabalho.

Macroqueilias congénitas
Raciais
Neopldsicas
Ldbio duplo congénito

Macroqueilias adquirida
Traumdticas
Infecciosas
Sindrome de Melkersson-Rosenthal
Sindrome de Ascher
Queilite glandular simples

Outras.

As formas neopldsicas ndo serdo objeto desta publica-
¢do, pois tém sido exaustivamente estudadas, e tém o
aumento de volume labial mais como sintoma do que a
razdo verdadeira da cirurgia.

Nas formas restantes é importante o conhecimento da
natureza histopatolégica do aumento de volume labial.

Sao trés as formas bdsicas segundo a natureza:
Infiltragao

Hipertrofia glandular i
Espessamento de todas as estruturas labiais-

A Infiltracdo poderd ser inflamatéria ou linfedematosa.
Estas podem ser independentes ou associadas e substi-
tufdas por tecido fibrético. A infiltragdo poderd estar
associada ou causar hipertrofia glandular, como na sindro-
me de Melkersson-Rosenthal e outras formas desta enti-
dade.

A Hipertrofia Glandular é encontrada no ldbio duplo
congénito, na sindrome de Ascher e na Queilite glandular
simples, que também apresenta edema por vezes acentua-
do.

Todos os casos apresentam, em algum grau, aumento
concomitante de mucosa e submucosa labial.

A forma de Espessamento de todas as estruturas € o
caso do ldbio de pessoas de cor negra, onde encontramos
abundante camada muscular e aumento na espessura de
todas as estruturas labiais.

Princfpios cirtirgicos

O diagnéstico da patologia, conhecimento da natureza
do aumento de volume labial e avaliagdo do caso
orientam o ato operatorio.
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Etiology

It is rather difficult to classify this deformity as many
of the acquired forms denote a familial tendency and
certain congenital traces such as in the Melkersson-
Rosenthal syndrome®, relatively rare, of which we present
two cases. On the other hand, pathologies considered
congenital, i.e., double lip, only appear after permanent
dentition*. The classification below will be discussed
along this paper, with some exceptions.

Congenital macrocheilia
racial
neoplastic
congenital double lip

Acquired macrocheilia
traumatic
infectious

Melkersson-Rosenthal syndrome
Ascher’s syndrome

cheilitis glandularis simplex
neoplastic

other

The neoplastic forms will not be approached, as they
have been exhaustibly studied and appear more as a
symptom than as the real reason for the surgery.
Regarding the remaining forms, knowledge of the etiolo-
gic nature of lip volume increase is important.

According to its nature, the basic forms are:
Infiltration

Glandular hypertrophy

Thickening of lip structures

Infiltration can be inflammatory or lymphedematous.
These can be independent or associated, and substituted
by fibrous tissue. Infiltration can be associated or may
cause glandular hypertrophy, as in the Melkersson-Rosen-
thal syndrome, or as in other forms of this pathology.

Glandular hypertrophy is found in congenital double
lip, in Ascher’s syndrome and in cheilitis glandularis
simplex, which also presents a sometimes accentuated
oedema.

Thickening of all lip structures are found in the
negroid race, where abundant muscular layer and increase
of the lip structure thickness is found.

Surgical principles

Diagnosis of the pathology, knowledge of the nature of
the lip volume increase and case evaluation are the main
guides for the operation.

Surgical treatment consists of an horizontal fusiform
excision, which will comprehend a large amount of
mucosa and fibrous or glandular, or even muscular tissue
according to the nature of the case. The incision is
effected on the buccal mucosa of the lip, extended from
one comissure to the other; according to the case, it
sometimes becomes necessary to surpass the comissures.
The incision can be interrupted in mid-lip or be “W”
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A intervengdo bdsica consiste em uma excisio fusifor-
me horizontal, que incluird maior ou menor quantidade
de tecido mucoso, fibrético, ou glandular, de acordo com
a natureza do caso.

Esta incisio € feita na parte interna do ldbio, ultrapas-
sando ou ndo a linha de projegdo das comissuras, podendo
ser interrompida (Fig. 1) ou em “W”’.

Detalharemos esta abordagem nos seguintes casos:
Ldbio duplo congénito

E um tipo de macroqueilia de hipertrofia glandular,
acompanhada de redundancia de mucosa, ocorrendo prin-
cipalmente no ldbio superior. Esta redundancia de tecido
forma um ldbio agessério, junto ao bordo interno do
vermelhdo, que se evidencia principalmente quando o
paciente estd sorrindo. Com a boca fechada pode 4s vezes
notar-se um discreto aumento do volume labial.

Esta patologia ndo ¢ adquirida, mas dificilmente &
notada antes da erup¢do definitiva, sendo sua causa
desconhecida. Nao se encontram alteragdes na muscula-
tura orbicular. Neustaetter (1895) teceu consideragGes
sobre um sulco de separa¢iq existente no ldbio duplo,
acreditando que seja um limite exagerado entre a zona
interna do ldbio, semelhante 4 mucasa oral, e a zona
externa, mais semelhante 4 pele. Este sulco formado no
feto levaria 4 hipertrofia da por¢do interna labial.

Tem sido descrito associagGes entre o ldbio duplo,
fissura Ealatina e sindactilia. Tida inicialmente como rara
(Calnan®) parece-nos que na realidade muitos casos ndo
sdo diagnosticados. Publicamos um trabalho relatando sete
casos operados’, sendo um deles com sindactilia. Em
todos os casos, a0 exame histolégico, ndo se encontrou
nada além da hipertrofia glandular e excesso de mucosa.
Podendo estar mais acentuada de um lado do que do
outro.

A excis3o elfptica deve respeitar mais o centro do
ldbio, evitando assim uma retirada excessiva a este nivel.
O que também pode ser conseguido através de duas

I

Fig. 1 — Pouco tecido deve ser ressecado
na linha média, para ndo preju-
dicar a projecdio do tubérculo
mediano.

cessivas.

The central portion of the lip
should be preserved, or less re-
sected, or with interrupted inci-
sions.

Fig. 2~ O menor entrelacamento dos re-
talhos pode evitar retiradas ex-

In case the tissue is resected in
excess, a minor crossing of the
flaps by means of a W-plasty will
avoid deformities and dog-ears.
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shaped® (Fig. 2), thus avoiding dog-ears and excessive
tissue removal.

Congenital double lip

It is a glandular hypertrophic type of macrocheilia,
with mucosa redundancy, located mostly on the upper
lip. The redundant tissue forms an accessory lip close to
the inner border of the vermillion, more evident when the
patient is smilling. With the lips closed, only a discreet
increase of the lip is observed. It is not an acquired
pathology, and is seldom seen before eruption of the
secondary dentition, its etiology being still unknown. No
alterations of the orbicularis musculature are found.

Neustaetter reported on a separating sulcus on the
double lip, believing it to be an exaggerated border line
between the inner aspect of the lp, similar to oral
mucosa and the outer aspect, similar to skin. This sulcus,
formed in the foetus, would lead to hypertrophy of the
lip inner portion. i

Associations between. double lip, cleft palate and
syndactylia have been described. Held to be rare initial-
y*, it seems to us that many cases have not truly been
diagnosed. We previously published a paper reporting
seven operated cases®, one with syndactylia. Nothing else
was found histologically, excepting for glandular hypertro-
phy and excessive mucosa. The deformity can be more
accentuated on one side than on the other. The elliptical
excision should be performed with caution on the mid-lip
to avoid excessive removal of this site. This can be also
achieved through two elliptic incisions (Fig.1), with
preservation of the medial tubercle.

The incisions may need a V-shaped finishing on the
commissures or a Z-plasty for correction of dog-ears.
W-plasty will avoid this inconvenience ( Fig. 2), and in case
of excessive tissue removal, the deformity can be avoided
by increasing or crossing the flaps’. No matter which
type of incision is used, the lip glands should be removed
(Fig. 3) so as to avoid acquired cheilitis glandularis® .
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Fig. 3 =" Quando presente a hipertrofia
glandular, as glindulas salivares
devem ser removidas.

When hypertrophic, the salivary
glands should be removed.
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excisdes elipticas, preservando o tubérculo mediano
(Fig. 1).

A incisdo poderd necessitar ao nivel da comissura um
acabamento em “V” ou através de uma zetaplastia para
corregdo de orelhas. O uso de “W” plastia pode evitar este
inconveniente, e caso tenha sido removido tecido em
excesso, um menor entrelagamento dos retalhos previne
deformidade®. Seja qual for o tipo de incisio usada,
deve-se se remover as glindulas labiais* (Fig. 3).

Os Pits ou fistulas labiais quando apresentarem um
tipo falso de ldbio duplo congénito, devem ser tratados
por duas incisdes elipticas, uma para cada sinus, quando
bilateral, removendo todo o conduto da fistula.

Sindrome de Ascher

Descrita por Ascher em 1920, é uma forma particular
de macroqueilia por hipertrofia glandular, muito parecida
a0 ldbio duplo, associada com blefarocaldsia e disturbios
enddcrinos (bécio).

Mouly relatou um caso de um paciente de 11 anos, no
qual encontrou lesdo linfedematosa concomitante com a
hipertrofia glandular, sugerindo uma patologia adquirida® .
Os principios cirdrgicos a nivel do ldbio seguem os
mesmos do ldbio duplo congénito.

Macroqueilia racial — ldbio negro

A espessura exagerada dos ldbios € uma caracteristica
da raga negra, e é acompanhada de outras caracteristicas
raciais préprias. O ldbio € espesso em todas as suas
dimensdes. Encontramos aumento de espessura na camada
dérmica, muscular, glandular, submucosa e mucosa. As
vezes a eversio dos ldbios, ocasionada pelo exagero de

Fig. 4 — Ldbio duplo congénito, pré e pos-operatorio.
Congenital double lip; pre and postoperative views.

todas essas estruturas, deixa 4 mostra a zona mucosa
interna, mais brilhante e mais pdlida no negro, conferindo
desagraddvel aspecto estético.

Em casos selecionados, poderemos melhorar a aparén-
cia, diminuindo o volume do ldbio. Procuramos intervir,
preferencialmente, nos casos em que exista uma desarmo-
nia do ldbio como um componente da face, dentro porém
de suas caracteristicas étnicas. Acreditamos assim que a
sele¢do dos pacientes deva ser criteriosa.
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Labial pits, when presenting false double lips, are
treated by means of two incisions, one for each sinus
when bilateral, removing all the lining of the sinuses
tract®' .

Ascher’s syndrome

Described by Ascher in 1920, this is a particular form
of glandular macrocheilia, double lip type, with associated
blepharocalasis and endocrine disorders (goitre). Mouly
reported a case of an 11-year-old patient with lymphede-
matous lesion and hypertrophy of the salivary glands,
classifying it as an acquired pathology®' °.

Surgical correction of the lips follows the same
procedure as for congenital double lip.

Racial macrocheilia — negroid lip

The exaggerated thickness of the lips is characteristic:
to the negroid race, combined with other specific charac-
teristics. The lip is thick along all its dimension.
Thickness increase was found on the dermal, muscular,
submucous and mucous layers. Eversion of the lips,
caused by an increase of all these structures sometimes
shows the inner mucosa aspect, shinny and pale in
negroes.

The appearance can be improved when the lips are not
in harmony with the rest of the face, but with preserva-
tion of the ethnical characteristics. Therefore, selection of
the patients should be very judicious (Fig. 6).

The fusiform excision is associated to a spindle that
reaches the muscular tissue. In accentuated cases, this
spindle should include a strip of orbicularis muscle
(Fig. 5).

Fig. 5 — Nas hipertrofias raciais, uma tira de
miisculo orbicular pode ser retirada.

In racial hypertrophies, a spindle
containing a muscular portion is re-
moved.

Traumatic macrocheilia

Fibrosis settles in after an inflammatory infiltration,
persisting as volume augmentation when not receding. It
is important to follow an expectant conduct; all resources
should be gxhausted before resorting to surgery. Any
doubts regarding a motive lesion should be evaluated by
means of an electromyiography. Besides a cicatricial
fibrotic tissue, the tissues resected often present granulo-
mae and mucous cysts.
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A excisdo fusiforme € acompanhada de uma cunha até
encontrar tecido muscular. Esta cunha poderd, nos casos
mais acentuados, incluir uma tira de musculo orbicular
(Fig. 5).

E importante lembrar que pouco ou nenhum tecido
deve ser ressecado na por¢do média do ldbio, para ndo
prejudicar a proje¢do do tubérculo mediano no ldbio
superior e ndo invaginar o ldbio superior, uma vez que
normalmente ambos os ldbios s3o operados (Fig. 6).

Fig. 6 — Macroqueilia racial. a, b) fotos pré-operatdrias, mostrando que o libio
ndo estd em harmonia com a face. c, d). Trés meses de pds-operatério,

com retirada de fita muscular.

Racial macrocheilia. Preoperative view, the lip not being in harmony
with the face. Three months postoperatively; musculature was included

in the resection.

Macroqueilia traumdtica

A fibrose instala-se apés a infiltra¢do inflamatéria, que
ndo regredindo persiste como aumento de volume. E da
maior importdncia a conduta expectante no perfodo
pos-trauma, e todos os recursos devem ser esgotados antes
da intervengdo. Qualquer ddvida sobre lesdo motora deve
ser avaliada através de eletromiografia, e o paciente
esclarecido deste problema (Fig. 7).

Nos tecidos ressecados, além do tecido fibrético cicatri-
cial, pode-se encontrar granulomas e cistos mucosos.

Sindrome de Melkersson-Rosenthal

E uma triade que abrange: Paralisia facial, Edema facial
e Lingua plicata. Melkersson, em 1928, descreveu esta
patologia, que ji havia sido descrita por Hubschmann e
Rossolino. Em 1931, Rosenthal reviu a literatura e
completou a trfade ao notar a presenga de lingua plicata.

E uma entidade relativamente rara, e a maioria dos casos
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Melkersson-Rosenthal syndrome

Is characterized by a triad of symptoms: facial paraly-
sis, muco-cutaneous infiltration of the face, and a fur-
rowed tongue. In 1928, Melkersson described this patho-
logy, formerly reported by Hubschmann and Rossolino®.
In 1931, Rosenthal reviewed the literature and completed
the triad by noting the presence of a furrowed tongue. It
is a relatively rare disease, the majority of the cases being

reported in the European Continent. Most of the publica-
tions on this subject are found in the dermatological and
neurological literature.

The most important signs of the disease are muco-cuta-
neous infiltration of the face, especially of the lips, and
facial paralysis, unilateral or bilateral, subsiding sponta-
neously, sometimes with complete recovery. Paralysis, as
well as oedema, may be the first signs; when associated,
the deviation of the lip commissure may beattributed to
oedema by the patient.

Paralysis as well oedema is usually recurrent, and
repetition of these periods of aggravation leads to stabili-
zation of the facial oedema, especially on the upper lip,
although both lips are usually involved. At the beginning,
the oedema is soft and partially subsides; it becomes
harder and more definite with recurrences. Sometimes
the patients refer an abrupt -and disorderly increase of the
lips. The attacks are acute and dramatic, preceeded by
sick-headaches, mild fever and pre-menstrual tension.'



56 Revista Brasileira de Cirurgia

foram relatados no continente europeu. Grande parte das
publica¢des sobre o assunto estdo na literatura dermatold-
gica e neuroldgica. Sendo as publicagdes predominante-
mente européias, acreditamos que a divulgagao da sindro-
me contribua para uma identificagdo de maior nimero de
casos neste continente.

Os sinais mais importantes da sfndrome sdo o edema
facial especialmente dos ldbios, e a paralisia facial. A
paralisia facial € do tipo Bells, podendo acometer um lado
ou ambos, tendo geralmente resolu¢do espontinea com
recuperagdo completa. Tanto a paralisia como o edema
podem ser o primeiro sinal, e quando concomitante o
paciente ou os familiares podem culpar o desvio da
comissura labial e os outros sinais da paralisia facial ao
edema.

Fig. 8 — a, b) Sindrome de Melkersson-Rosenthal, caso 1.
Melkersson-Rosenthal syndrome. Case 1.

A paralisia, bem como o edema, costumam ser recor-
rentes, e a repeticdo destes episédios leva,t pouco 4
pouco, a perpetuacdo do edema facial, especialmente no
ldbio superior, que é o mais comumente afetado. Sendo
freqiiente também o envolvimento dos dois ldbios. No
infcio do quadro o edema é mole e regride parcialmente
ap6s cada crise, tornando-se endurecido e definitivo com
as recorréncias. As vezes o paciente pode relatar o
aumento abrupto e desordenado dos ldbios.

As crises sdo agudas e dramdticas, podendo ser prece-
didas de cefaléia, estado febril e tensdo pré-menstrual. A
enxaqueca parece ser bastante comum e completa o
quadro cldssico da sindrome.
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Fig. 7 — a, b) dois diferentes casos de ma-
croquellia traumdtica, a terem re-
solugdo cirurgica.

Two different cases of traumatic
macrocheilia.

Chronic headache appears to be very common and
complete the classical picture of the syndrome.

Furrowed tongue is observed in 40% of the cases',
being interesting to notice that it is present in about
0.5% to 5.0% of the general population'' '°r 1.
Approximately 6.0% of the patients has a familial history
of the disease’, males and females being affected in the
same proportion. The age of occurrence is variable, but
more than half of the cases presented symptoms before
20 years of age'.

We saw two cases, the first one presenting the
pathology since only a few months. An expectant
conduct was established but the patient did not return for
evaluation (Fig. 8).

The second case, a 1 7-year-old' patient, reported having
had the first symptoms since 10 years of age. A photo,
brought by the family, showed the patient a little after
the first period of oedema and facial paralysis (Fig. 11);
at the time she complained of the mouth being “pulled”
to one side. Occurrences of repeated oedemas until more
or less 15 years of age were reported. A furrowed tongue
completed the syndrome picture (Fig. 10). Suspicion of
an infective foci of the teeth led to removal of the upper
teeth before the patient came to us.

Surgical correction should only be carried out when
there is no flare-up, and it should not be tried after an
acute picture, for it may go through a spontaneous
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A lingua plicata é observada em 40% dos casos, sendo
interessante notar que ela estd {)resente em apenas 0,5% a
5% da populagdo geral'’ '° ''. Aproximadamente 6%
dos pacientes tém histéria familiar da doenga, e homens e
mulheres s3o afetados na mesma proporgdo’. A idade de
ocorréncia € varidvel, porém mais da metade dos casos

tem os primeiros sintomas antes dos 20 anos.

Dois casos chegaram até nossas mdos, o primeiro com
uma histéria de alguns meses de inicio dos sintomas. Foi
estabelecida uma conduta de expectativa tempordria e
perdeu-se contato com o paciente (Fig. 8).

O segundo caso, um paciente de 17 anos, cujo inicio
dos episédios deu-se em torno dos 10 anos de idade. Uma
fotografia trazida pela famflia mostra o paciente pouco
tempo apos o primeiro episédio de edema e paralisia
facial (Fig. 11); com a queixa que este “puxava” o canto
da boca e ocorréncia de edemas repetitivos até mais ou
menos os 15 anos de idade. A observagdo de Ifngua
plicata completou a sindrome'®. A suspeita de foco
infeccioso dentdrio levou 4 retirada total dos dentes
superiores, antes de procurar este servigo.

A corregdo cirtirgica deve ser efetuada quando estabili-
zado o processo, e nio deve ser tentada logo apds o
quadro agudo, pois poderd haver remissio espontinea de
grande parte do edema, ou mesmo reagudizagdo exacerba-
da. Nao existe tratamento clinico definitivo, embora
existam casos relatados de melhoras obtidas por injecdo
intralesional de esteréides'’ '2. '

Por ser um caso de natureza infiltrativa, associado com
hipertrofia glandular, a cirurgia abrange a mucosa, submu-
cosa, tecido fibroso e glindulas salivares. A infiltragdao
edematosa toma conta do ldbio, a ponto de dissociar as
fibras musculares enfraquecendo-as; dai por que alguns
autores recomendam evitar a retirada de cunhas de toda a
espessura do ldbio'>. No caso apresentado foram feitas
duas cirurgias num espago de tempo de 10 anos; como

A B

remission or even an aggravation of the disease. There is
no definite clinical treatment, although a few cases report
some improvement with steroid intralesional injec-
tions'' 12,

Being classified as of infiltrated nature, associated to
glandular hypertrophy, surgery comprehends the  mucosa;
submucosa, fibrous tissue and salivary glands. The oede-
matous infiltration envolves the lip in such a way that
disassociation of the muscular fibers occur, making them
feeble; therefore, some authors recommend avoiding re-
moval of spindles of all the lip thickness'?.

. The case presented underwent two operations along a
10-year: period. As macrocheilia with apparent macros-
tomy persisted, a spindle was removed from either side of
the upper lip and another one from the lower lip, with no
damage to the musculature (Fig.9). The anatomopa-
thological examination showed a non-specific cellular
oedema, enlarged lymphatic vessels, perivascular. lymphoci-
tary infiltration, especially peri-lymphatic and fibrosis
involving all the lip, including the chorion, disassociating
the muscular fibers sometimes appearing atrophic
(Fig. 12).

Miescher described a similar syndrome, although fin-
ding sarcoid type granulomae, involving giant cells; he
named it “granulomatous cheilitis”. Later on, several
authors concluded it to be the same as the Melkersson-
Rosenthal syndrome®' '*. The pathology has been descri-
bed with the both denominations. In many cases, the
anatomopathological examination showed sarcoid-like gra-
nulomae on the oedema next to the chorion or on the
musculature. )

Multiple mucosal neuromata should be taken in
account regarding the differential diagnosis. This syndro-
me is rare, and medullary carcinoma of the thyroid,
pheochromocytoma, multiple mucosa neuromata and a
familial occurrence are part of the disease*.

& D

Fig. 9 — a, b) Sindrome de Melkersson Rosenthal, caso 2, fotos pré-operatérias. c, d) fotos apds duas intervengOes.

Pre and postoperative views of the Melkersson-Rosenthal syndrome. Case 2



58 Revista Brasileira de Cirurgia

persistisse a macroqueilia com macrostomia aparente foi
retirada uma cunha de cada lado do ldbio superior e uma
outra no ldbio inferior, ndo tendo trazido prejuizo a
musculatura (Fig. 9).

Ao exame anatomopatoldgico encontrou-se edema celu-
lar ndo especifico, vasos linfdticos dilatados, infiltragao
linfocitdria perivascular, especialmente perilinfitica e fi-
brose comprometendo todo o ldbio, inclusive o :corion, e
dissociando as fibras musculares, que se encontram as
vezes atréficas (Fig. 12).

Miescher descreveu uma sfndrome semelhante, porém
tendo encontrado granulomas tipo sarcéide envolvendo
células gigantes, chamou estes casos de “Cheilitis granulo-
matosa”’. Mais tarde, diversos autores concluiram ser a

Fig. 10 — Lingua plicata.

Lingua plicata, present in 40% of the
cases. dios

Case
after the first episode.
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