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RESUMEN

La Atrofia Hemifacial Progresiva (Sindrome de Parry-Romberg), es una
patologia caracterizada por una atrofia de la piel, la grasa, el tejido musculary en
ocasiones el tejido 6seo en la hemicara comprometida. Es rara, y los casos
descritos aparecen antes de la segunda década de la vida. Tiene caracter
progresivo e irreversible. Se presenta el caso de un paciente masculino, de 76
afios de edad, en elcual apareci6 la enfermedad luego de la exéresis traum atica
de un tercer molar superior retenido (28). En el transcurso de la evoluciéon de la
enfermedad, el paciente, no refiri6 sintomatologia que 1lo obligara a solicitar

tratamiento facultativo.

PALABRAS CLAVES:ATROFIA HEMIFACIAL PROGRESIVA.

SINDROME DE PARRY-ROMBERG.

INTRODUCCION

El Sindrome de Parry-Romberg (SPR) fue descrito por el médico inglés Caleb
Parry, sobre 1815 y desarrollado posteriormente por Moritz Romberg enl1846
(1). También conocido como Atrofia Hemifacial Progresiva, caracterizado por una

atrofia lenta y progresiva, generalmente unilateral, de los tejidos faciales (2)(3).



La causa de esta afecciobn es desconocida. Ha sido propuesto, como causa
primaria, un trastorno en el metabolismo de la grasa (4), asi también su
patogénesis se ha asociado con fenédmenos de autoinmunidad, trauma,
infecciones virales, alteraciones endocrinometabdlicas y factor hereditario
(5)(6)(7).

Es una enfermedad rara, el nitmero de casos es de 1 cada 700 000 (1), siendo
mas afectado elsexo femenino (8)(9)(10).

EIl diagnostico estd basado en las manifestaciones clinicas de la enfermedad
(11), si el paciente presenta solo asimetria facial; Tomografia A xial
Computarizada, Resonancia Magnética Nuclear, Puncion Lumbar y Estudios
Inmunoldogicos seran realizados ante sintomas neurolégicos (12)(13).

EISPR es una condicion autolimitada, para la cualno se ha encontrado cura. Se
evalia en equipos multidisciplinarios (14). EIl tratamiento de &elecciéon es la
correcion quiradrgica de la atrofia cuando ya no progresa la enfermedad, debido a
la gran afectacion estética, fisica y psiguica que provoca en el paciente
(15)(16)(17).

EIl objetivo de este trabajo es, a través de la presentacion de un paciente con
Sindrome de Parry-Romberg en nuestra localidad, aportar un nuevo caso a la
literatura y reducido universo, reportados de esta afeccién, asi como dar a
conocer una posible relacion etioldégica de esta entidad con los procederes

guirargicos estomatolégicos.

PRESENTACION DE CASO

Paciente masculino, de 76 afos, tez amarilla, que es captado en actividad de
terreno por estomatélogo del area de Cayo Guin (rural), municipio Baracoa, el
cual no presentdé sintomatologia que lo obligase a buscar ayuda facultativa.
R efiere que hace aproximadamente 45 afios, se realizé extracciéon traum atica del
28 retenido, teniendo hemorragia alveolar a las pocas horas después del

proceder, que obligé a su internamieto en el Hospital de la localidad, donde fue



tratado y dado de alta a los dos dias siguientes. Notd la aparicion de asimetria
facial, a predominio de la hemicara izquierda, la cual se manifestdo tres semanas
después de la intervenciéon y evoluciond lenta y progresivamente durante un
periodo de mas menos 8 1/2 afios, hasta que la enfermedad se detuvo, sin otras
manifestaciones acompafantes o dolorosas. Es un paciente con estado de salud
aparente en aquel entonces, hoy sufre de HTA, para lo cual no lleva tratamiento
regular. Sin antecedentes de familiares que hayan padecido igual afeccidon.

Padres fallecidos de causa desconocida.No fuma niingiere bebidas alcohodlicas.

EXAMEN FISICO FACIAL (Fig. 1).

Asimetria facial a expensa de hemicara izquierda, caracterizada por atrofia
marcada de las regiones temporal, maseterina y geniana media y baja, con
pérdida del contorno de la mejilla. Piel de apariencia normal, unida al hueso
subyacente (mandibulary temporal) , donde no se palpa contractura muscular al
ocluir fuertemente el paciente. Desviacién ligera de la comisura labial hacia el

lado afectado,asicomo del ala nasal,izquierdas.

Fig. 1 A trofia

Hemifacial
Progresiva a
predominio de
hemicara izquierda.

Vista Frontal.




Fig. 2 Atrofia Hemifacial Progresiva a predominio de hemicara izquierda.

Vista Lateral.

EXAMEN FISICO INTRAORA |

Edente parcial, con presencia de dientes remanentes en malestado, con pérdida

de la oclusiéon dentaria en el sector posterior. No otras alteraciones significativas.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS (FIG.3,4 Y 5)

Hematolé6gico que no arrojaron alteraciones de importancia, Tomografia Axial
Computarizada

(TAC) que mostré6 manifestaciones degenerativas propias de la edad y Rayos X
Anteroposterior (Rx AP) de mandibula que reveld alteraciones 6seas en relacidon

con la patologia referida.



Fig. 3 TAC de craneo <con signos de atrofia cortical y subcortical vy

ventriculomegalia compensatoria. Fosa posterior normal.

Fig. 4 TAC de cradneo. Atrofia del tejido celular subcutaneo y muscular de la

region temporalizquierda, sin lesién 6sea.



Fig.5 Rx AP de Mandibula. Asimetria mandibular a expensa del
hemicuerpo izquierdo, con hipoplasia delmismo y reduccidn
de la altura de la ram a.
DISCUSION:
PR es una rara enfermedad caracterizada por atrofia de la piel, grasa, tejido
conectivo, musculo, vy en ocasiones hueso, en un lado de la cara, también
conocida como Atrofia Hem ifacial Progresiva (18).
Esta enfermedad se presenta entre la primera y segunda década de la vida, se
han descrito casos hacia los 40 afios de edad, por Ilo general progresa
lentamente durante muchos afios y se estabiliza posteriormente (19)(20), sin
mostrar mejoramiento espontadaneo (11). Elcaso reportado se manifesté a la edad
de 31 affos y evolucion6 en mas menos 8 % afios, periodo en que se detuvo sin
regresion de la asimetria causada.
La etilogia de la misma se considera desconocida, pero se ha especulado su
posible relacién con factores como disturbios del metabolismo de la grasa,

autoinmunidad, trauma, infecciones virales, trastornos endocrinometabdlicos vy



hereditarios (4)(5)(6)(7). En nuestra presentacion proponemos un nuevo vinculo
de la misma, con el estimulo traum atico que pudo haber causado la extraccion
dentaria, pues el paciente refiri6 la pérdida del tercer molar, y coincidentemente
unas semanas mas tarde, noto la atrofia de los tejidos faciales, factor que no se
menciona en las literaturas cosultadas.

Puede presentar muchas manifestaciones clinicas, pero la aparicién y severidad
de estos sintomas varia individualmente (21). Los pacientes van desde los que
tienen una asimetria imperceptible a desfiguraciéon aguda (1). Pacientes quienes
m anifiestan atrofia en edades tempranas presentan mayor repercusion (22). Se
describe la asimetria facial como signho principal, que puede involucrar al tejido
6seo, cambios en la piel con presencia de hipo 0 hiperpigmentacion,
esclerodermia en golpe de sable, anormalidades cerebrales visibles en RM con
m anifestaciones neurolégicas de migrafias, epilepsias, convulsiones, etc,
anormalidades oculares, dolores faciales, desviacion de la nariz, manifestaciones
bucales y dentarias, asi como toma del hemicuerpo del mismo lado (1). Del
paciente obtuvimos las caracteristicas clinicas descritas en el examen fisico,
refiriendo ademas en el interrogatorio, ausencia de todo tipo de sintomatologia
en el transcurso de la efermedad, asi como la no apariciéon de otras
complicaciones, evolucién que se considera esté relacionada directamente con
el buen estado de salud aparente del mismo y la edad (31 afios) en que ocurrio
elaccidente.

TRATAMIENTO:

Hoy en dia, los pacientes afectados, son atendidos en Equipos
M ultidiscilplinarios, compuestos por Cirujanos Plasticos, Internistas, Cirujanos
Dentales, Psicologos, etc. La cirugia cosmética con injertos de grasa autégen a,
inyecciones de silicona o <colageno e implantes inorganicos <constituyen
alternativas para corregir las deformidades (23)(24). No existe un algoritmo de
tratamiento estandar, se ha propuesto uso de esteroides topicos, vitamina D 3
topica, methotrexate (25)(26)(27)(28). Esteroides orales se han empleado, asi

como antimalaricos (29)(30). EIl paciente acudido a nuestra cosulta alrededor de



45 afios después de instalada la enfermedad, a la edad de 76 afios, motivado
por el interés de la Estomatéloga de su area de salud. No fue sometido a
tratamiento alguno.

CONCLUSIONES:

Se presenta el caso de un paciente portador de una condiciobn degenerativa,
conocida como SPR, que constituye una rara entidad en nuestra especialidad,
descrita hace mas de un siglo, cuya etiologia y patogenia, aun no se han podido
dilucidar. Que presenta un cuadro clinico muy variable y no existe tratamiento
eficaz capaz de detener la misma y evitar la marcada deformidad que produce.
Una vez que se estabiliza, la cirugia correctora constituye el tratamiento de
eleccion

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1- Castillo Cruz V, Otero Silicio E: Hallazgos de resonancia magnética nuclear en
el

sindrome de Parry-Romberg: reporte de un caso y revisién de la literatura.
Arch.lnst

Nac.Neurol. Neuroc 1993;8(2): 85-7.

2. Jurkiewicz MJ, Nahai F. The wuse of free revascularized grafts in the
amelioration of hemifacial atrophy. PlastReconstr Surg 1985;76:44-55.

3. Lakhani PK, David TJ. Progressive hemifacial atrophy with scleroderma and
ipsilaterallimb wasting (Parry Romberg Syndrome).J R Soc Med 1984;77:138-9.
4. Finesilver B, Rosow HN (1938) Total hemiatrophy. J Am Med Assoc
110(5):366-368

5. Mazzeo N, Fisher JG, Mayer MH, Mathieu GP, Mcade FGG (1995)
Progressive hemifacial atrophy (Parry-Romberg syndrome). Oral Surg Oral Med
OralPatholOral Radiol Endod 79:30-35

6. da Pinheiro- Silva TP, da Camarinha-Silva C, da Limeira-Silveira CS, Ereno-
Botelho PC, Rodrigues-Pinheiro MG, Viana-Pinheiro JJ (2006) Progressive

hemifacialatrophy— case report. Med Oral PatolOral CirBucalll(2):E112-E114



7. Zafarulla MY (1985) Progressive hemifacial atrophy: a case report. Br J
Ophthalmol 69(7):545-547

8. Tollefson MM, Witman PM. En coup de sabre morphea and Parry-Romberg
syndrome: a

retrospective review of54 patients.J Am Acad Dermatol2007;56:257Y263

9. Miller MT, Sloane H, Goldberg MF, et al. Progressive hemifacial atrophy
(Parry-Romberg disease).J Pediatr Ophthalmol Strabismus 1987;24:27Y 36

10. Peterson LS, Nelson AM, Su WP, et al. The epidemiology of morphea
(localized scleroderm a) in OIm sted County 1960Y1993. J Rheumatol
1997;24:73Y80

11. Stone J. Parry-Romberg syndrome. Practical Neurology. 2006;6:185-188
12. Aher SW, Berg BO (1982) Progressive hemifacial atrophy: report of 3 cases,
including one observed over 43 years,and CT findings. Arch Neurol 39(1):44-46
13. Fry JA, Alvarellos A, Fink CW, Blaw ME, Roach ES (1992) Intracranial
findings in progressive facialhemiatrophy.J Rheumatol19(6):956-958

14. de la Fuente A,Jimenez A. Latissimus dorsi free flap for restauration of facial
contour defects. Ann Plast Surg 1989;22:1-8.

15. Wang, X..C.; Qiao,Q.; Lui, Z.F.; Feng, R.; Zhang, H.L.; Yan, Y .J.; Wang, Y .et
al: Microsurgical tissue transfer for the reconstruction of hemifacial atrophy
(Parry-Romberg syndrome). Zhonghua Zheng Xing WaiKe Za Zhi 2006; 22: 433-
435.

16. Asai, S.; Kamei, Y.; Nishibori, K.; Katoh, T.; Torii, S.: Reconstruction of
Romberg disease defects by omental flap. Ann PlastSurg 2006;57:154-158.
17. Yano, H.; Tanaka, K.; Murakami, R.; Kaji, S.; Hirano, A.: Microsurgical
dermal-fat retransfer for progressive hemifacial atrophy. J Reconstr Microsurg
2005;21:15-19.

18. Gulati S, Jain V, Garg G. Parry Romberg syndrome. Indian J Pediatr. 2006

73 (5):448-449.



19. Mazzeo N, Fisher JG, Mayer MH, Mathieu GP, Mcade FGG. Progressive
hemifacial atrophy (Parry Romberg Syndrome). Oral Surg Oral Med Oral Pathol
OralRadiolEndod 1995;79:30-5.

20. Moore MH, Wong KS, Proudman TW , David DJ. Progressive hemifacial
atrophy (Romberg’s Disease): skeletal involvement and treatment. Br J Plast
Surg 1993;46:39-44.

21. Duymaz A,Karabekmez FE, Keskin M, et al. Parry-Romberg syndrome: facial
atrophy and its

relationship with otherregions ofthe body. Ann PlastSurg 2009;63:457Y 46

22. Neville BW, Damm DD, Allen CN, Bouquout JE, eds. Patologia oral e
M axilofacial. Rio de Janeiro: Guanabara Koogan; 1998.p. 35.

23. De la Fuente A, Jimenez A (1989) Latissimus dorsifree flap for restoration of
facialcontour defects. Ann Plast Surg 22(1):1-8

24. da Pinheiro- Silva TP, da Camarinha-Silva C, da Limeira-Silveira CS, Ereno-
Botelho PC, Rodrigues-Pinheiro MG, Viana-Pinheiro JJ (2006) Progressive
hemifacialatrophy— case report. Med Oral PatolOral CirBucalll(2):E112-E114
25. Kreuter A, Altmeyer P, Gambichler T. Treatment of localized scleroderma
depends on the clinical subtype.BrJ Dermatol. 2007; 156 (6): 1363-1365.

26. Kreuter A, Hyun J, Skrygan M, Sommer A,Bastian A, Altmeyer P, Gambichler
T. Ultraviolet Al-induced downregulation of human beta-defensins and
interleukin-6 and interleukin-8 correlates with clinical improvement in localized
scleroderma.BrJ Dermatol. 2006; 155 (3): 600-607.

27. Weibel L, Sampaio MC, Visentin MT, Howell KJ, Woo P, Harper JI.
Evaluation of methotrexate and corticosteroids for the treatment of localized
scleroderma (morphoea) in children. BrJ Dermatol. 2006; 155 (5):1013-1020.
28. Ozdemir M, Engin B, Toy H, Mevlitoglu |I. Treatment of plague-type localized
scleroderma with retinoic acid and ultraviolet A plus the photosensitizer psoralen:

a case series.J Am Acad Dermatol.2008;22 (4): 519-521.



29. Tollefson MM, Witman PM. En coup de sabre morphea and Parry-Romberg
syndrome: a retrospective review of 54 patients. J Am Acad Dermatol. 2007; 56
(2): 257-263.

30. Zulian F, Vallongo C, Woo P, Russo R, Ruperto N, Harper J, et al. Localized

scleroderma in childhood is not just a skin disease. Arthritis Rheum. 2005; 52:

2873-2881.



