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Resumen

Historia. Femenino de 29 afos, procedente
de Morelia, Mich., que acude por disminu-
cion progresiva de masa muscular de he-
micara derecha y dos episodios de convul-
siones ténico-clonicas generalizadas. Inicia
su padecimiento actual hace 6 afos, con
atrofia facial progresiva derecha, con diag-
noéstico de esclerosis multiple, en tratamien-
to con corticoide. EF: Enoftalmos y hemia-
trofia facial derecha.

Palabras clave: Hemiatrofia derecha, con-
vulsiones tonico-clénicas generalizadas,
esclerosis multiple.

Abstract

Figura 1. RM axial flair. Figura 2. RM axial flair.
History. Twenty nine-years old female with
diagnosis of Multiple Sclerosis, Complains
of progressive weakness of the right side
of the face and two episodes of generalized
tonic-clonic seizures. She was know to have
had progressive right facial atrophy, for the
last 6 years, currently taking corticoster-
oids. FE: Enophthalmos and right facial at-

rophy.

Key words: Progressive right facial atro-
phy, tonic-clonic seizures, multiple sclero-
sis.

Figura 3. RM Coronal T1. Figura 4. RM Coronal T1.

* Departamento de Radiologia e Imagen.
*#* Unidad de Imagen por Resonancia Magnética.

e . . 4Cudl es su diagnostico?
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Respuesta
Sindrome de Parry—Romberg.
Definicion

Raro desorden caracterizado por progresivay au-
tolimitada atrofia de la piel, el tejido subcutaneo y
en ocasiones el hueso. Empieza y se detiene en algtin
estadio del crecimiento, dentro de las dos primeras
décadas de la vida, dejando diversos grados de defor-
midad.}??

Etiologia

Diversas hipdtesis:

1. Genética: gen autosémico dominante de penetraciéon
incompleta.

2. Congénita: disgenesia cortical.

3. Autoinmune: ANA positivo con patrones nucleola-
res.’

Incidencia

* Desconocida

Localizacion

* En el 7% de los casos se afecta el tronco y los miem-
bros.

* Generalmente unilateral.

* En el 40% existe afectacion ocular.

* Se asocia a esclerodermia lineal .>*

Caracteristicas clinicas

Fascies:

* Atrofia hemifacial progresiva de tejidos blandos.
* Depresiones localizadas de huesos faciales.??

Neuroldgicas:

* Neuralgia del trigémino.

* Epilepsia.

* Migrana.

* Espasmos hemifacial homolateral.

* Anomalias estructurales del SNC.3%
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Piel:

* Vitiligo.

¢ Hiperpigmentacion.
* Hipopigmentacion.3®
Pelo:

e Alopecia.

Boca:

* Hemiatrofia lingual.

Ocular:

¢ Enoftalmos.

* Alteraciones refractarias.

¢ Hipermetropia.

* Modificaciones pigmentarias de la retina.
* Anomalias de la musculatura extraocular.
* Anomalias palpebrales.

e Alteraciones pupilares.

e Uveitis y glaucoma.?*5

Auditivas:

* Disminucién homolateral de la audici6n.

Diagnédstico

Tomografia computada:

* Calcificaciones subcorticales.

* Imagenes hipodensas.

* Signos de atrofia cortical.

Resonancia magneética:

* Imagenes hiperintensas en T2.

* Signos de gliosis con progresion hacia la encefalo-
malacia.

e Refuerzo meningeo.

* Signos de disgenesia cortical.

* Dilatacién ventricular homolateral.

* Atrofia cortical.??

SPECT:

e Zonas de hipoperfusiéon en el hemisferio homolateral.
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Biopsia: Referencias

* Piel: atrofia de la epidermis, dermis y tejido graso, 1.
con proliferacion de fibras colagenas e infiltrado in-
flamatorio linfocitico y macrofagico de distribuciéon
perivascular y perineural. 3.

* Cerebral: infiltrado inflamatorio linfocitario perivas-
cular, irregularidades de los vasos corticales y lep-
tomeningeos.®

Complicaciones 5.

* Migrana, neuralgia del trigémino y espasmos al
masticar ipsilaterales.?

Tratamiento
* Tratamiento con antiinflamatorios e inmunosupre-

sores.
* Tratamiento quirtargico (cirugia plastica).l?
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