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RESUMEN

El sindrome de Parry Romberg, también conocido como atrofia he-
mifacial progresiva, es un padecimiento de etiologia desconocida,
caracterizado clinicamente por la presencia de atrofia progresiva de
la piel y tejidos blandos en un solo lado de la cara, comprometiendo
en algunos casos los musculos, cartilagos y estructuras éseas de
dicho segmento con carécter irreversible. Las caracteristicas clinicas
son bien conocidas; sin embargo, debido a que es una enfermedad
poco frecuente y muchas veces desconocida, su diagndstico por lo
general es tardio. En este articulo se presenta el caso de una pa-
ciente de 21 afios de edad, en quien se realiz6 el diagnéstico tardio
de sindrome de Parry Romberg, ofreciéndole tratamiento con injerto
de grasa autologo, y colchicina.

Palabras clave: Sindrome de Parry Romberg, hemiatrofia facial
progresiva, atrofia de la piel.

INTRODUCCION

El sindrome de Parry Romberg (o atrofia hemifacial
progresiva) es un padecimiento poco frecuente, de
etiologia desconocida,' caracterizado clinicamente
por la presencia de atrofia de la piel y tejidos blandos
en un solo lado de la cara, lentamente progresiva,?
la cual, en algunos casos,® puede comprometer los
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ABSTRACT

Parry Romberg syndrome, also known as progressive hemifacial
atrophy, is a condition of unknown etiology, clinically characterized
by progressive hemiatrophy of skin and soft tissues of the face and,
in some cases, atrophy of muscles, cartilage and bone structures
irreversible. The clinical features are not well known yet because it is
a rare disease. Diagnosis is usually delayed. In this article we report
the case of a 21 year old woman with diagnosis of Parry Romberg
syndrome, who was treated with autologous fat graft, and colchicine.

Keywords: Parry Romberg syndrome, progressive hemifacial
atrophy, skin atrophy.

musculos, cartilagos y estructuras 6seas de dicha
zona. Es irreversible.* Puede asociarse con diferentes
manifestaciones sistémicas.?

La primera descripcion de esta enfermedad se
atribuye a Caleb Parry en 1825, més tarde en 1846,
Moritz Romberg realiz6 una detallada revision de esta
entidad>® describiéndola como sindrome” y en 18718
Eulemberg la dio a conocer como atrofia hemifacial
progresiva.®

Su incidencia es de uno por cada 700,000 indivi-
duos,® predomina en el sexo femenino,® sin aparente
predileccion étnica o geogréfica. Generalmente inicia
en la primera o segunda décadas de la vida” aunque
se han reportado casos en etapas mas tardias. Su
progresion es lenta, variable e irreversible, con una
duracion entre dos y 20 afos, con el tiempo llega a
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una fase de burned-outy la enfermedad se estabiliza
sin causa aparente.!

Casi dos siglos después de la descripcion de esta
enfermedad, su etiologia aun no ha sido bien esta-
blecida; sin embargo, existen varias teorias, entre las
que destacan: neurovasculitis autoinmune persistente,
que sea secundaria a neuritis trigeminal, por infeccion
crdnica ocasionada por un virus neurotropico como el
herpes, y por incremento en la actividad nerviosa sim-
patica que induce el desarrollo de la atrofia facial. Otras
teorias menos aceptadas incluyen: alteraciones en el
metabolismo de la grasa, trauma, mielopatia, déficit de
vitaminas B12 o E, enfermedades endécrinas, neuro-
patia desmielinizante e intoxicacion por medicamentos,
alcohol, cisplatino y piridoxina, aunque ninguna ha
logrado explicar especificamente las manifestaciones
clinicas de esta enfermedad.°

Diferentes autores han observado anormalidades
inmunoloégicas en el tejido subcutédneo de los pacientes
con este sindrome, aunque dicha relacién, hasta el
momento, no se ha verificado.

La principal caracteristica clinica de esta enfermedad
es la presencia de atrofia hemifacial, la cual se detecta
en 100% de los casos, afecta por lo regular el lado
izquierdo.” Puede manifestarse desde una asimetria
poco perceptible, hasta una deformidad facial severa,
con sintomas neuroldgicos y oftalmolégicos.

En algunas series de casos se ha publicado el
compromiso de otras zonas corporales hasta en 20%
de los pacientes, en quienes se ha observado atrofia
hemicorporal ipsilateral o contralateral de brazo, pierna
o tronco.

Los sintomas neuroldgicos se desarrollan en 15 a
20% de los pacientes, los mas comunes son la cefalea
ipsilateral, el dolor facial y las convulsiones, los cuales
pueden ser refractarios a tratamiento convencional.
Otros sintomas neurolégicos publicados incluyen: neu-
ritis trigeminal, parestesia facial, disfuncion de nervios
craneales, hemiparesias y alteraciones cognitivas.

Los signos y sintomas oftalmologicos se presentan
en 10 a 35% de los pacientes. El enoftalmos es el signo
mas comun, secundario a la atrofia de la grasa retrobul-
bar. Ademas, pueden cursar con uveitis y alteraciones
de la retina y el nervio 6ptico."

Las manifestaciones orales incluyen atrofia de la
mitad del labio o lengua, acortamiento del cuerpo y/o
rama de la mandibula, retraso en la erupcion dental y
malformacién en la raiz de los mismos. La boca y nariz
pueden desviarse al lado afectado.?

Algunos autores han propuesto que el sindrome de
Parry Romberg (SPR) y la esclerodermia lineal o en
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coup de sabre son espectros con diferente grado de
severidad de la misma enfermedad. Pueden coexistir
en 36.6 a 53.6% de los pacientes.'?'® Esta Gltima se
distingue por afectar en especial la region frontal,
desde las cejas a la piel cabelluda, y no debajo de
las cejas, como en la primera de las ya sefaladas.
Histologicamente ambas presentan esclerosis en
dermis; sin embargo, en la esclerodermia lineal este
cambio se debe a un exceso de fibras de colageno,
atrofia de anexos e infiltrado de mononucleares, a
diferencia del SPR, en el que se observa atrofia del
tejido graso subcutaneo, disminucién en los anexos
e infiltrado de células mononucleares.' Lo descrito
anteriormente nos lleva a la conclusién de que son
entidades diferentes, que pueden coexistir.

El diagnéstico de esta patologia se basa en las ca-
racteristicas de topografia y morfologia. Debe incluir
una historia clinica completa, con una exploracion fisica
adecuada, poniendo especial atencién a la asimetria
facial, particularmente de la regibn maxilar, malar y
orbital. También es necesario realizar una evaluacién
psicolégica, por el gran impacto psicosocial que acom-
pafa a esta enfermedad.?

Ademas, deben solicitarse exdmenes comple-
mentarios como resonancia magnética cerebral y
electroencefalograma, si el paciente presenta con-
vulsiones.

En general, no se observan hallazgos radiol6gicos
en los huesos propios de la cara, aunque en algunos
casos, cuando existe afeccidn 6sea, se puede apreciar
erosion; asimismo, el tejido blando de la cavidad oral
y los misculos masticatorios pueden estar afectados,
aunque los mecanismos de deglucion, hablay lenguaje
estan conservados.'®

El principal diagndéstico diferencial es con la esclero-
dermia lineal o coup de sabre. Algunos otros més son:
hipoplasia facial congénita, lipoatrofia localizada, parali-
sis neuromuscular, sindrome 6culo-auriculo-ventricular,
atrofia postpaniculitis, atrofia postradiacion y celulitis
bacteriana aguda.*

El SPR es una enfermedad incurable, por lo
que la necesidad de tratamiento médico surge del
intento de detener la progresion de la misma, y de
la coexistencia con otras patologias autoinmunes
como la esclerodermia. Se han utilizado inmuno-
supresores como el metotrexate, corticoesteroides
sistémicos, ciclofosfamida y azatioprina. El meto-
trexate es la terapia estandar para la fase activa
de la enfermedad, la dosis varia de 0.3 a 1 mg/kg/
semana, maximo 25 mg semanales; con frecuencia
se combina con prednisona 1 mg/kg/dia al finalizar
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el tercer mes de tratamiento. La evidencia apoya el
uso de metotrexate por 12 a 24 meses para inducir
una remision prolongada.®

El tratamiento quirargico se basa en la correccion de
las deformidades residuales. Para casos leves o mode-
rados pueden utilizarse rellenos dérmicos de silicona,
colageno o implantes de polietileno poroso,'? asi como
injertos de grasa autbloga, la cual contintia ofreciendo
excelentes resultados,'® aunque debido a las caracte-
risticas de las células adiposas, se requieren de dos a
tres aplicaciones para obtener un efecto mas duradero
y estéticamente satisfactorio.”

El injerto de grasa autbloga tiene varias ventajas,
ya que es un tejido vivo, que una vez ubicado se
integra de manera adecuada al lecho receptor, es-
timulando la angiogénesis, y recuperando su aporte
nutricional, lo cual le permite sobrevivir. Por otro
lado, restaura el volumen perdido, mejora el aspecto
trofico del sitio receptor,'® ademas transfiere células
pluripotenciales en el mismo proceso de infiltracion
de la grasa aut6loga.®

Para los casos severos, las técnicas que parecen
lograr mejores resultados cosméticos incluyen colgajos
libres (pectoral mayor, paraescapular) o pediculados
(platisma), a veces asociados a cirugia ortognatica (Le
Fort | u osteotomias sagitales de mandibula).

El tratamiento psicolégico es importante tanto para
el paciente, como para los familiares, ya que los de-
fectos estéticos que se producen afectan de manera
importante el entorno psicosocial del paciente, por lo
cual la meta es lograr la adaptacién social completa en
su vida cotidiana.®

Figura 1: Placa alopécica en piel cabelluda.
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Figura 2: Desviacion de las comisuras bucal y nasal.

CASO CLINICO

Paciente del sexo femenino, de 21 afos de edad, sin an-
tecedentes patoldgicos conocidos, acude por presentar
adelgazamiento de labios y una placa alopécica en piel
cabelluda de seis anos de evolucion. A la exploracién
fisica se observd una dermatosis localizada a cabeza
de la que afectaba piel cabelluda en regién parietal
derecha, constituida por atrofia y esclerosis, las cuales
confluian para formar una placa de forma lineal del color
de la piel, de aproximadamente 12 x 4 cm, de bordes mal
definidos, con alopecia en su superficie, de consistencia
firme (Figura 1), y de evolucion cronica y asintomatica.
A la exploracion del resto de piel y anexos, se detect6
desviacion de la comisura bucal y nasal (Figura 2), asi
como atrofia de la mitad de la lengua del lado derecho y
del musculo orbicular de la boca, ipsilateral (Figura 3).

Se realiz6 el diagnéstico clinico presuntivo de SPR,
y se solicitaron los siguientes examenes de laboratorio:
biometria hematica, examen general de orina, factor
reumatoideo, proteina C reactiva, velocidad de sedi-
mentacién globular, los cuales se encontraron dentro
de valores normales. Se solicitd ademés una radiografia
de craneo (Figura 4), en la que se observan elementos
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Figura 3: Atrofia de la mitad de la lengua del lado derecho.

Figura 4: Radiografia de craneo.
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Oseos dentro de parametros normales. Quedd pendiente
la realizacién de una resonancia magnética de cabeza.
Se interrog6 acerca de sintomas neurolégicos (crisis
convulsivas o neuralgias), los cuales fueron reportados
como negativos.

Se realiz6 biopsia de piel cabelluda, cuyo estudio
histolégico muestra una epidermis con capa cérnea
laminar, acantosis irregular moderada e hiperpig-
mentacidén de la capa basal, engrosamiento de las
fibras de coldgeno en todo el espesor de la dermis
y moderados infiltrados linfocitarios perifoliculares
(Figura 5).

Por correlacion clinico histopatolégica se corrobor6
el diagnéstico de SPR.

La paciente fue enviada a la Clinica de Enfermeda-
des Colageno-Vasculares de esta unidad, donde se
inicia manejo con colchicina 1 mg al dia, fotoprotector
solary emolientes. Fue enviada también al Servicio de
Cirugia Dermatologica, donde se le ofreci6 correccion
del defecto mediante la aplicacién de un injerto auté-
logo de grasa en la zona afectada. Para la obtencion,
procesamiento e infiltracion de tejido graso se sigui6

Figura 5: Epidermis con capa cornea laminar y zona con
hiperplasia de la capa basal. En todo el espesor de la dermis
y porcion septal del tejido celular subcutaneo se observa
engrosamiento de las fibras de colageno (H&E 10x).
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Figura 6: Aspecto general de la dermatosis tres semanas
después de la aplicacion del injerto de grasa autéloga.

el siguiente procedimiento quirargico: el tejido graso
se obtuvo de la zona abdominal por medio de una inci-
sién de 3 mm de ancho, cerca de la cicatriz umbilical,
utilizando canulas de 2 mm de diametro adaptadas a
jeringas desechables de plastico de 20 cm?3. Después
de introducir la canula de aspiracion, se jal6 el émbolo
de la jeringa para generar vacio (presion negativa)
en la camara de la misma, y se inici6 la aspiraciéon
con movimientos de piston hacia adelante y atrs. Se
realizd proceso de decantacion y luego, en la zona
de atrofia facial, se eligi6 un punto de abordaje y se
hizo una incision con bisturi nimero 11, se introdujo la
canula conectada a la jeringa que contenia la grasa, a
través de la cual se inyect6 el material, depositandolo
en pequefias cantidades en la hipodermis, rellenando
el defecto y moldeando hasta obtener el resultado
estético deseado (Figura 6).

COMENTARIO
El SPR o atrofia hemifacial progresiva es una patologia
poco frecuente, autolimitada que no tiene cura ni tra-

tamiento especifico. Es necesario conocer acerca de
esta enfermedad, para diagnosticarla oportunamente y
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proporcionar alternativas que puedan mejorar la calidad
de vida de estos pacientes.

En la mayoria de las publicaciones se considera
que las manifestaciones clinicas mas frecuentes del
SPR son el enoftalmos, la desviacion de la boca y nariz
hacia el lado afectado, y la exposicién unilateral de los
dientes (cuando los labios estéan afectados), signos que
se observaron en el caso motivo de esta publicacion.

Por otro lado, el tratamiento con injerto autdlogo de
grasa en estos pacientes es un procedimiento quirdr-
gico que ofrece buenos resultados, con un bajo indice
de complicaciones, su costo es accesible, y no tiene
posibilidades de rechazo.

La paciente cursd con buena evolucion, con el defec-
to cutaneo corregido en forma adecuada, sin rechazo
del mismo.

BIBLIOGRAFIA

1. ElKehdy J, Abbas O, Rubeiz N. A review of Parry-Romberg syndrome.
J Am Acad Dermatol. 2012; 67: 769-784.

2. Abdelnour JGW, Abdelnour YGW, Kerollos RAB, Mahmoud ZIT. Parry-
Romberg syndrome associated with en coup de sabre in a patient
from South Sudan - a rare entity from East Africa: a case report. J
Med Case Rep. 2019; 13: 138.

3. Duymaz A, Karabekmez FE, Keskin M, Tosun Z. Parry-Romberg
syndrome: facial atrophy and its relationship with other regions of
the body. Ann Plast Surg. 2009; 63: 457-461.

4.  Saadi ME, De los Rios R, Cartagena N, Lorenz AM. Hemiatrofia facial
progresiva (sindrome de Parry-Romberg). A propésito de dos casos.
Arch Argent Dermatol. 2008; 58: 117-120.

5. Berenguer B, Gallo H, Rodriguez-Urcelay P, Marin-Guztke M,
Gonzalez-Meli B, Enriquez de Salamanca J. Trasplante libre de
grasa para tratamiento de la enfermedad de Parry-Romberg infantil.
Cir Pediatr. 2005; 18: 49-51.

6. Hernandez-Vega GA, Ruiz-Eng R, Montiel-Jarquin A, Gomez-
Conde E, Lopez-Colombo A, Pérez-Aguilar A et al. Colageno-
polivinilpirrolidona para tratar el sindrome de Parry-Romberg. Rev
Med Inst Mex Seguro Soc. 2013; 51: 692-695.

7. Rangare AL, Babu SG, Thomas PS, Shetty SR. Parry-Romberg
syndrome: a rare case report. J Oral Maxillofac Res. 2011; 2: €5.

8. Kumar AA, Kumar RA, Shantha GP, Aloogopinathan G. Progressive
hemi facial atrophy - Parry Romberg syndrome presenting as severe
facial pain in a young man: a case report. Cases J. 2009; 2: 6776.

9. Chaparro-Gonzalez NT, Herrera-Linares LE, Acevedo-Escobar
PC, Ferreira-Barrios M. Sindrome de Parry-Romberg o hemiatrofia
facial progresiva. Reporte de un caso. Ciencia Odontoldgica. 2012;
9: 56-63.

10. Trujillo-Cafién A, Rodriguez-Ramirez DP. Sindrome de Parry
Romberg: reporte de un caso. Acta Neurol Colomb. 2012;28:101-105.

11. Wong M, Phillips CD, Hagiwara M, Shatzkes DR. Parry Romberg
syndrome: 7 cases and literature review. AINR Am J Neuroradiol.
2015; 36: 1355-1361.

www.medigraphic.com/dermatologicopascua



Martinez EV y cols. Sindrome de Parry Romberg o atrofia hemifacial progresiva

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

Kumar NG, Maurya BS, Sudeep CS. Parry Romberg syndrome:
literature review and report of three cases. J Maxillofac Oral Surg.
2019; 18: 210-216.

Jun JH, Kim HY, Jung HJ, Lee WJ, Lee SJ, Kim DW et al. Parry-Romberg
syndrome with en coup de sabre. Ann Dermatol. 2011; 23: 342-347.
Khamaganova |. Progressive hemifacial atrophy and linear
scleroderma en coup de sabre: a spectrum of the same disease?
Front Med (Lausanne). 2018; 4: 258.

Sagild JC, Alving J. Hemiplegic migraine and progressive hemifacial
atrophy. Ann Neurol. 1985; 17: 620.

Schultz KP, Dong E, Truong TA, Maricevich RS. Parry Romberg
syndrome. Clin Plast Surg. 2019; 46: 231-237.

Méndez-Baca SI, Enriquez-Merino J, Alcala-Pérez D. Esclerodermia
localizada: correccion mediante trasplante autélogo de grasa.
Comunicacion de seis casos. Dermatologia Rev Mex. 2013; 57: 60-63.
Enriquez-Merino J. Liposuccion para lipoimplante. En: Pérez-
Atamoros F, Enriquez-Merino J. Dermatologia cosmética. México:
Elsevier; 2011. pp. 847-861.

Rev Cent Dermatol Pascua 2019; 28 (2): 76-81

19.

20.

Cardenas-Camarena L. Transferencia de tejido graso autélogo: un
procedimiento quirdrgico multifuncional. Cir Pldst Iberolatinoam. 2013;
39: 590-s98.

Gonzélez-Espindola ME, Cruz-Rivas Y, Garcia-Gonzalez B, Vergara-
Piedra L, Mena-Garcia L. Sindrome de Parry-Romberg: visién de
su tratamiento. Rev Cubana Estomatol [Internet]. 2005 [citado 20
de febrero de 2014]; 42. Disponible en: http:/scielo.sld.cu/scielo.
php?script=sci_arttext&pid=S0034-75072005000200010&Ing=es.

Correspondencia:

Dra. Virginia Martinez Estrada,

Dr. Vértiz Nam. 464, esq. Eje 3 Suir,
Col. Buenos Aires, 06780,

Alcaldia Cuauhtémoc,

Ciudad de México, México.

Tel: 5519 6351

E-mail: viky_martinez@hotmail.com

www.medigraphic.com/dermatologicopascua



