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RESUMEN

El sindrome de Parry-Romberg, también conocido como hemiatrofia facial
progresiva, es un sindrome neurocutaneo raro de etiologia desconocida. Las
principales caracteristicas son la atrofia de los tejidos blandos, y algunas veces del
hueso, en una mitad de la cara o parte frontal de la cabeza, sin debilitamiento
facial. Estudios recientes plantean la posibilidad hereditaria de esta patologia, ya



que se recogen afectados en una misma familia. En este trabajo se describe un
sujeto afectado que viene con su hija con una asimetria facial. Es importante el
seguimiento de estos pacientes y su familia para realizar un diagnédstico que
permita actuar precozmente.

DeCS: hemiatrofia facial progresiva/deformidad facial/esclerodermia facial/atrofia
facial.

ABSTRACT

Parry-Romberg syndrome, also known as progressive hemifacial atrophy, is a weird
neurocutaneous syndrome of unknown etiology. The main characteristics are
atrophy of soft tissues, and sometimes the bone, in one half of the face or the
frontal side of the head, without facial weakening. Current studies consider this
pathology likely hereditary, since affected people are known belonging to a same
family. This work describes an affected individual coming with his daughter also
with a facial asymmetry. It is important the following of these patients and their
families to complete a diagnosis permitting to precautiously take measures.

DeCS: Facial hemiatrophy/diagnosis; Subcutaneous fat/pathology.

INTRODUCCION

La enfermedad fue descrita por un médico inglés llamado Caleb Parry sobre 1825y
desarrollada posteriormente en 1846 por Moritz Romberg (el del signo de
Romberg).!

La etiologia de esta enfermedad aun se encuentra en estudio y discusion por varios
investigadores ya que algunos plantean que puede ser de acusa infecciosa, por
trastornos en la vascularizacion de esta zona, incluyendo malformaciones
vasculares, traumas y hasta desnervacidn simpatica, recientemente se plantean
causas inmunoldgicas, que se encuentran en discusién porque los estudios que se
han realizado en gemelos monocigotos y dicigotos se comportan de forma
indistinguibles. No hay estudios sistematicos que nos sirvan de guia, pero la mejor
explicacion es que es una enfermedad de autoinmunidad.?#

En el sindrome de Parry-Romberg se describen las siguientes caracteristicas
clinicas: hemiatrofia facial del tejido celular subcutaneo, la piel, tejido conectivo,
musculo y/o hueso (100%), donde el primer signo clinico es la asimetria facial que
es evidente y progresiva.3

Este signo cuando se precia a todo lo largo de la linea media de la cara de forma
vertical es a lo que se conoce como "estocada de sable" Puede acompafiarse de
hemiatrofia de brazo, tronco o pierna del mismo o lado contrario (20%), atrofia de
la lengua (25%), anormalidades en dientes (50%) y dificultades para abrir la boca,
sintomas en la mandibula (incluyendo el espasmo en la mandibula) (35%),
migrafa/dolor facial (45%), anormalidades oculares que incluye el encogimiento
del globo ocular, uveitis, anormalidades en la pupila, miopatia ocular restrictiva
(Sindrome de Duane), heterocromia del iris, epilepsia (10%), algunas veces



asociada con cambios cerebrales en el mismo lado visibles en resonancia magnética
(5%), vitiligo, despigmentacion/hiperpigmentacion del pelo (20%), anormalidades
del cerebro visibles en la resonancia magnética-normalmente en el mismo lado
pero algunas veces en el lado contrario, con manchas grises o blancas.*?

La frecuencia es mayor en el sexo masculino en las edades de la nifiez tardia a la
adolescencia, con mas de 800 casos publicados. Cuando se hace el diagndstico
temprano estos tienen mayor probabilidad de responder favorablemente al
tratamiento inmunosupresor y en muchos de estos se detiene la atrofia.>® Muchos
pacientes se interesan por cirugia plastica reconstructiva, que incluye el implante
de grasa o silicona, trasplantes de piel o implantes 6seos. Sin embargo, hay que
advertirles que las inyecciones de grasa pueden ser reabsorbidas de nuevo si la
enfermedad esta todavia activa.

Como dentro de una de las posibles causas se invoca la causa genética con patrén
de herencia autosdémico dominante, resulta interesante esta familia en especial este
paciente masculino y su hija, este es el motivo por el que se presenta este caso.

PRESENTACION DE CASO

Adulto masculino CGP de 38 afios de edad que a la edad de 17 afios comenzoé a
presentar ligera atrofia facial izquierda y cefalea que en ocasiones era intensa,
alteracién que progresé rapidamente en un término de 8 afos, presentando
ademas despigmentacion de la ceja del mismo lado, el cuero cabello y el pelo en
esa region correspondiendo con vitiligo. No tiene antecedentes familiares de atrofia
facial.

Valorado por varias especialidades sin llegar a un diagndstico después de
efectuarsele varios estudios como resonancia magnético nuclear (RNM) y estudios
inmunolégicos que fueron negativos.

Se puede estimar la atrofia facial que presenta este pacientes a todo lo largo de la
linea media de forma vertical lo que se conoce como estocada de sable, se aprecia
vitiligo en la ceja y la frente del mismo lado de la atrofia. (Figura 1)

Fig. 1. Atrofia del hemisferio izquierdo de la cara.



En la figura 2 se evalla el grado de atrofia en este paciente de 8 afios de evolucidn,
después de dos operaciones estéticas con infiltracidon grasa, la duracién fue breve
volviendo a la atrofia.

Fig. 2. Vista de perfil del afectado con atrofia hemisferio izquierdo de la cara.

Este paciente presenta migrafia como complicacién neuroldgica. A la consulta asiste
ahora con su hija como se muestra la figura 3, que ahora a los tres meses ya es
evidente ligera asimetria facial, con la hemicara izquierda mas pequefia que la
derecha, incluyendo hendiduras palpebrales, y se explica a la pareja la posibilidad
de que esto esté en relacion con postura. Se sugiere interconsulta con especialista
de maxilofacial y seguimiento trimestral para poder evaluar en el tiempo.

Fig. 3. Se aprecia asimetria facial.



DISCUSION

El sindrome de Parry-Romberg es una enfermedad poco frecuente y poco
estudiada, caracteriza por atrofia facial. Existe una polémica entre los especialista
gue estudian y tratan estos pacientes porque alguno lo describen mas frecuente en
hombre y otros en mujeres, sin ponerse de acuerdo en la bibliografia revisada.?® En
este paciente se presenta todas las caracteristicas descritas y la evolucién de la
enfermedad, coincide con lo descrito por la literatura.38

Se describe ademas que el ojo y la mejilla del lado afectado pueden llegar a ser
hundidos, y el pelo facial se torna blanco y ocurre alopecia, como se advierte en
este paciente. Se describen en este sindrome alteraciones neurolégicas como la
migrafia, convulsiones y dolor facial recurrente hasta llegar a la neuralgia del
trigémino, como se recoge en la literatura consultada®, sintomatologia que adn no
presenta este afectado.

El comienzo de esta enfermedad generalmente entre las edades de 5 y 15 afios. La
progresion de la atrofia a menudo dura de 2 a 10 afos, y luego el proceso parece
entrar en una fase estable.®'% En los musculos de la cara se puede producir atrofia,
y puede haber pérdida de masa 6sea en los huesos faciales.”

Como no existe cura y tratamientos que puedan detener la progresién del sindrome
Parry-Romberg, la cirugia reconstructiva o microvascular puede ser necesaria para
reparar el tejido perdido.'® La mayoria de los cirujanos recomiendan esperar un
periodo de uno o dos afios, después de la detencidn de la atrofia, antes de proceder
con la reconstruccion.!! Injertos musculares o de huesos también pueden ser Utiles.
Otro tratamiento es sintomatico y de apoyo.

El sindrome de Parry-Romberg debe ser tratado en un equipo multidisciplinario
pediatrico. Su diagnéstico y tratamiento debe realizarse lo antes posible para actuar
de forma oportuna en el desarrollo de la enfermedad, con el objetivo de lograr un
buen balance psiquico y neuromuscular que mejore la calidad de vida de los
pacientes. Se recomienda el uso de aparatos hibridos agregandole elementos
adicionales, segun las caracteristicas individuales del paciente. Con un tratamiento
precoz las secuelas son minimas. Realizando examen fisico a familiares pudiéramos
también realizar diagnostico precoz.
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