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Hemiatrofia facial (sindrome de Parry-Romberq)

Relacion de 4 casos
Por los Dres.:
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Hernandez-Cossio, O. et al. Hemiatrofia facial (sindrome de Parry-Romberg). Relacion de 4 casos.

Rev Cub Med 15: 2, 1976.

Presentamos cuatro pacientes, del sexo femenino, afectadas por una hemiatrofia facial progresiva, en
dos de las cuales se asociaba a hipotrofia del miembro superior o inferior respectivamente: llama la
atencion también la presencia de manifestaciones epilépticas y de neuralgia del V par. El EMG no
mostro signos de denervacion, y si un patrén intermedio de contraccién voluntaria con disminucién de
la amplitud, lo que indica la posibilidad de un trastorno muscular asociado.

INTRODUCCION

El cuadro clinico de atrofia progresiva de los
tejidos blandos de la mitad de la cara ya
mencionado por Parry en 1825 y descrito de
forma magistral por Romberg' en 1846, que
puede ser acompafado de epilepsia jacksoniana
contralateral, neuralgia trigeminal, cambios tr6-
ficos en ojos y pelos o atrofia de la mitad del
cuerpoto de una extremidad, constituye un raro
sindrome, cuya etiologia permanece sin aclarar'
y del cual sélo aparecen en nuestra literatura na-
cional un caso publicado por Castellanos y
Benavides"” en 1941 y otro por Mignagaray”
en 1946, por lo que consideramos de interés la
descripcion de cuatro nuevos casos y de los
resultados obtenidos con los métodos
electrofisiolégicos de investigacion en dos de
ellos.

Casuistica

Caso 1. J.A.P. HC 16727. Paciente del sexo
femenino y la raza blanca, de 35 afios de edad,

con antecedentes de fiebre tifoidea a los 13
afnos y de trauma severo en la region geniana
izquierda.

Comenzd a presentar a los 28 afios una
acentuacion del surco nasogeniano izquierdo,
que avanzé lenta y progresivamente hasta
producirle atrofia de la hemicara izquierda,
acompafiada en ocasiones de dolor fugaz e
intenso, en forma de latigazo, en la hemicara
afectada y de disminucion de la audicion de ese
lado.

Al examen encontramos asimetria facial por
hemiatrofia de las partes blandas de la hemicara
izquierda (figuras 1 y 2) con enoftalmo y
cambios troficos de la piel proxima a la comisura
iabial; la musculatura en esa hemicara conserva
buena motilidad. Posteriormente aparecio una
zona de hundimiento epicraneal frontal posterior
izquierda con alopecia, por atrofia circunscrita
del tejido blando; la hemiatrofia se acentud sin
que apareciera ninguna otra alteracién al
examen clinico.

Los analisis de laboratorio, que incluyeron
hemograma, eritrosedimentacién, glicemia,
urea, colesterol, lipidos totales, serologia,
coagulograma, heces fecales y orina, fueron
normales. Se realizaron rayos X de craneo y
senos perinasales, seis afios después del inicio
de
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su enfermedad, en los que se encontrd
asimetria craneal con aumento de los surcos
vasculares correspondientes a la meningea y
una zona de osteoporosis frontoparietal
izquierda. El electromiograma del musculo
masetero derecho fue normal y en el masetero
izquierdo la contraccion voluntaria mostré un
patrén intermedio de amplitud disminuida.

Caso 2:M.F.S., HC 26292. Paciente del sexo
femenino, y la raza blanca, de 21 afos de edad,
con antecedente de presentar a los 13 afios
adelgazamiento con retraccion del 4to. dedo
derecho que progresivamente tomé los otros
dedos de esa mano, la mufieca y mas tarde todo
el miembro superior, y por ultimo la atrofia se
extendid a la hemicara derecha para lo que
recibié tratamiento corticoideo, con lo que
mejoro ligeramente.

Al examen presentaba un peso corporal de
86 Ibs. e hipotrofia global de los musculos del
miembro superior derecho, con hipertonia y
mano en garra por retraccion de los tres ultimos
dedos y ademas asimetria facial por atrofia de
la hemicara derecha a predominio inferior.

Los examenes de laboratorio realizados
(hemograma, eritrosedimentacion, glicemia,
urea, creatina y creatinina en oangre y orina,
transaminasas, heces fecales y orina) fueron
normales.

La puncion lumbar mostré un liquido de
presion normal con una glucosa de 78 mg, sin
ninguna otra alteracion.

Caso 3.R.G.L., HC 45359. Paciente del sexo
femenino y la raza blanca, de 38 afos de edad,
quien sin otros antecedentes patoldgicos a los
21 afos, comenzo a notar hundimiento del ojo
izquierdo, que progresd rapidamente; meses
después se presenté atrofia del resto de la
hemicara y pérdida del cabello en region frontal
izquierda. Hace 6 afios comenzd a notar
disminucion de volumen en el miembro inferior
derecho acompafiada de debilidad y dolor.

Al examen se comprobd la asimetria de la
cara por hemiatrofia facial izquierda,
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acompanada de enoftalmo izquierdo (figura
3) e hipotrofia del miembro inferior derecho en
relacion con el izquierdo, con una diferencia en
diametro que iba desde 2,5 a 5 cm, disminucién
de volumen de la mama izquierda y disminucion
de la fuerza muscular en el miembro inferior
derecho con marcha claudicante.

Se le realizaron glicemia, urea, hemograma,
eritrosedimentacion, colesterol, lipidos totales,
transaminasas, fosfocrea- tinquinasa, orina vy
heces fecales con resultados normales. El EEG
fue anormal, con descargas de poca amplitud en
temporal derecho a la hiperventilacion. Los rayos
X de craneo, orbitas y senos perinasales fueron
normales y en los de columna habia discreta
escoliosis dorsolumbar izquierda. En el estudio
radiologico de craneo, realizado a la hija de la
paciente de 8 afos de edad, se encontro
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asimetria de las cavidades orbitarias. El
electromiograma de los musculos maseteros y
temporales, fue normal en el lado sano y en el
afectado no se observd actividad espontanea,
aunque a la contraccidon voluntaria habia un
patrén de potenciales aislados e intermedio con
disminucion de la amplitud.

Caso 4:H.N.F., HC 43764. Paciente del sexo
femenino, y la raza blanca, de 41 afios de edad,
con antecedentes de meningitis a los 13 meses
de edad y de otitis con mastoiditis derecha
acompafiada de sordera hace 3 afios; desde
hace 2 presenta dolores intensos, en forma de
latigazo, de corta duracion, en ojo derecho con
disminucion de la agudeza visual y diplopia; hace
8 meses se le afiaden parestesias en hemicara
derecha con disminuciéon de volumen en esa
region.

Al examen encontramos asimetria facial por
hemiatrofia derecha con exofo- ria del ojo
derecho e hipoacusia perceptiva derecha.

Los examenes de laboratorio y los ra-
diolégicos de craneo y térax fueron normales; en
columna cervical se apreciaron signos de
osteoporosis con cambios artrésicos moderados.

DISCUSION

Este sindrome, como vemos en la descripcién
de los casos, tiene como caracter comun la
apariciéon de una atrofia progresiva en una
hemicara, que se desarrolla con pérdida de los
tejidos subcutaneos con alteraciones dseas’ o
disminucion de masas musculares;® estos dos
ultimos hechos no siempre son evidentes.

Comienza por la region geniana o por la 6rbita
y continda progresivamente hasta tomar toda la
hemifacies y a veces la region frontal epicraneal
(caso 1) o un miembro o todo un hemicuerpo.
Otras veces el proceso se inicia por un miembro
y toma secundariamente la hemicara (caso 2); el
miembro afectado puede ser ipsi o contralateral.
En dos de nuestros casos precedié o acompano
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a la atrofia un dolor de tipo neurdlgico en
territorio del trigémino (casos 1y 4). La edad de
presentacién como se comprueba aqui es entre
la segunda y cuarta década, y predomina
francamente en el sexo femenino.

Las investigaciones de laboratorio no
permiten detectar alteraciones en sangre, orina
o LCR, y los resultados anormales del EEG
(caso 3) estan de acuerdo con lo informado por
otros autores sobre el hallazgo de epilepsia o
fendmenos epilépticos en estos pacientes.’
También pueden verse alteraciones ra-
diolégicas, tales como adelgazamiento,
asimetria y osteoporosis craneales, y en el
neumoencefalograma signos de atrofia cortical o
subcortical’® con asimetria ventricular.'" El
electromiograma no muestra signos de
denervacion, y si una pequena disminucion de
amplitud con un patron intermedio de
contracciéon voluntaria, lo que descarta la
posibilidad de lesion neurdgena e indica la
posibilidad de un trastorno muscular asociado.

En cuanto a etiologia se han mencionado los
traumatismos con insistencia’ las infecciones,
las lesiones del simpatico cervical'? o del
trigémino. El de la herencia ha sido discutido, ya
que mientras en la mayoria de los casos no han
sido encontrados antecedentes familiares,"
algunos reportes sefialan incidencia familiar;" 13
llama la atencion en nuestros casos la asimetria
orbitaria encontrada en la hija de uno de ellos
(caso 3). En realidad, no puede precisarse una
etiologia clara y comun, dandonos la impresién
el estudio de nuestros casos de la posibilidad de
etiologias multiples y no de una causa unica.

El diagnéstico de este sindrome, por sus
caracteristicas, no se presta a confusién. Otro
cuadro clinico que afecta a los tejidos
subcutaneos, como la lipodistrofia, es bilateral. Y
la hipoplasia facial congénita, que puede
producir una asimetria con hemiatrofia, se
presenta desde el nacimiento produciendo
disminucion del tamafio de los dientes del lado
afectado.™
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El prondstico vital de esta enfermedad es
bueno, ya que tiende a autolimitarse, aunque
puede cuando afecta a los miembros, causar
cierto grado de dificultad motora (casos 2 y 3); su
mayor trastorno es el defecto estético que pro-
duce, y los trastornos siquicos que se derivan de

SUMMARY

ello; puede realizarse tratamiento cosmético
mediante inyecciones subcutaneas de Silicon o
relleno quirdrgico, aunque siempre con
resultados mediocres como ocurrié en los casos
1y3.

Hernandez-Cossio, O. et al. Facial hemiatrophy (Parry-Romberg's syndrome). A report of 4 cases.

Rev Cub Med 15: 2, 1976.

Four female patients with Progressive facial hemiatrophy are presented. In 2 of them, hemiatrophy
was associated to hypotrophy of the upper and lower limb, respectively. Epileptic manifestations and
5th cranial nerve neuralgia also called the attention. EMG did not reveal denervation signs, but an
intermediate pattern of voluntary contraction with a decrease of amplitude, indicating the possibility of

associated muscular changes, was found.

RESUME

Hernandez-Cossio, O. et al. Hémiatrophie faciale (syndrome de Parry-Romberg). Présenta- tion de 4

cas. Rev Cub Med 15: 2, 1976.

On présente quatre patientes atteintss d'une hémiatrophie faciale progressive dont deux étatient
associées a une hipotrophie du membre supérieur ou inférieur respectivement. Il est a noter aussi les
manifestations épileptiques et névralgiques du Ve paire. L'électro- myogramme n’a pas montré des
signes de dénervation mais un modéle intermédiaire de contraction volontaire avec diminution de
I'amplitude ce qui indique la possibilité d'un trouble musculaire associé.
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