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Resumen

Se presenta el caso clinico de una paciente con
Hemiatrofia Facial Progresiva asociada al tratamiento
de ortodoncia, la cual inicia su evolucién durante la
segunda fase del tratamiento ortodéncico. Esta patolo-
gia se caracteriza por una atrofia lenta y progresiva de
los tejidos faciales que degenera estética y funcio-
nalmente la mitad de la cara del paciente que la padece.
El tratamiento de ortodoncia es un coadyuvante en la
correcciéon de cualquier malformacién asociada. El
objetivo de este trabajo es describir la evolucién de esta
patologia durante la fase ortodéncica y realizar una
revision de la literatura en donde se haga referencia a la
etiologia, caracteristicas clinicas, diagnéstico y trata-
miento de esta entidad.

Abstract

We report the case of a patient with progressive facial
hemiatrophy associated with orthodontic treatment,
which began their development during the second phase
of orthodontic treatment. This condition is characterized
by slowly progressive atrophy of facial fissues that form
and function degenerates half the face of the patient who
suffers. Orthodontic treatment is an adjunct in the
correction of any associated malformation. The aim of
this paper is to describe the evolution of this condition
during the orthodontic phase and a review of the
literature where reference is made to the etiology, clinical
features, diagnosis and treatment of this entity.
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Introduccidon

La hemiatrofia facial progresiva o sindrome de Parry-Romberg,
es una patologia degenerativa caracterizada por una atrofia
lenta y progresiva de los tejidos faciales, estos incluyen,
musculos, huesos y piel**®. Casi siempre se presenta de forma
unilateral, aunque se ha reportado que en un 5 a 10% de los
casos puede presentarse de forma bilateral®®. Existe una mayor
incidencia en mujeres en una proporcién de 3:2%’.

Su etiologia es desconocida, sin embargo se han sugerido
alteraciones endécrinas, esclerodermia generalizada, alteracio-
nes en el sistema nervioso simpdtico, frauma previo, un estado
infeccioso, autoinmunidad y herencia.***® La enfermedad se
inicia en la primera o segunda década de vida y progresa con un
ritmo variable hasta detenerse’.

El diagnéstico diferencial de este sindrome es muy impor-
tante ya que debe descartarse de otros similares, tales como:
microsomia hemifacial, esclerodermia circumscripta y sindrome
de Rassmusen’.

La principal manifestacion extrabucal es una asimetria facial,
lo que da como resultado una deformidad y dificultad al
masticar. Se han reportado exoftalmos, lesiones oculares,
cabello abundante, grueso y glandulas sebdceas y sudoriparas
excesivas. Las dreas de la piel afectada pueden presentar
hiperpigmentacién o vitiligo' seguidas de la disminuciéon
progresiva del espesor del tejido celular subcutdneo, hasta su
completa desaparicién, haciendo que la piel se adelgace
notablemente adhiriéndose por completo al muisculo y hueso
subyacente, tomando una tonalidad pardusca caracteristica.
También es descrito en este sindrome la presencia del llamado
"Golpe de sable", este signo se encuentra generalmente
delimitando la porcién afectada de la no afectada en forma de
un surco bien marcado. En algunos casos muy avanzados, la
enfermedad puede involucrar otras zonas del cuerpo como el
troncoy las extremidades cruzando también la linea media.

Manifestaciones bucales. Entre éstas podemos mencionar,
atrofia de la lengua, labios, paladar blando y musculos de la
masticacién (femporal y buccinador) del lado afectado, dismi-
nucién de tamafio del cuerpo y dngulo de la mandibula
(maloclusiény fracturas).

En cuanto a los dientes, se puede observar agenesia dental,
retardo en su erupcién y también alteraciones en cuanto a su
morfologia radicular pudiéndose presentar en algunos casos
reabsorcién radicular®. Se asocian también con este sindrome
parestesia, neuralgia del trigémino, migrafa, epilepsia y
enoftalmia®’.

Aunque este sindrome tiene una escasa base genética' y el
tipo de herencia autosémico dominante se ha mencionado sin
poder comprobarse plenamente, si se ha reportado que la escle-
rodermia y hemiatrofia facial se asocian con anticuerpos de una
cadena de anti-doble banda de dcido desoxirribonucleico
(ADN)?, lo cual sugiere, que este sindrome se podria asociar con
un proceso del sistema inmunolégico a través de la herencia de
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cada persona, es decir, una predisposicién a reacciones de tipo
autoinmune.

El tratamiento para esta patologia incluye cirugia cosmética
mediante injertos autégenos de tejido adiposo, inyecciones de
silicona o coldgena bovina e implantes inorgdnicos. Ademds de
la atencién estética, el tratamiento neurolégico, psicoldgico y
dental estdn también indicados con el fin de mejorar la calidad
de vida de estos pacientes™.

Caso clinico

Se reporta el caso de una paciente femenina de 14 afos de edad
la cual acude a la clinica de Ortodoncia de la FEBUAP en el 2007
para iniciar su tratamiento ortodéncico debido a que tiene los
dientes chuecos. El examen extrabucal inicial revel6 tercios
faciales proporcionados con una ligera desviacién del mentén
hacia la derecha, un tipo facial ortogndtico, perfil labial recto y
tipo de crecimiento vertical.

Figura 1. Paciente a los 12 afios de edad.
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Figura 2. Fotografias intrabucales al inicio del tratamiento.

Al examen intrabucal la paciente presentaba toda su denticién
permanente con un apifiamiento severo en el maxilar superior y
moderado en el maxilar inferior, desviacién de lineas medias,
clase molar | derecha y Il izquierda de acuerdo con la
clasificacién de Angle (Figura 2). La historia clinica no revelé
antecedentes patoldgicos de importancia.

En su radiografia panorédmica y PA no se observaron signos que
afectaran las estructuras del macizo facial, por lo tanto, con base
en el diagnéstico fotogréfico, de modelos y radiogréfico se
planteé el tratamiento ortodéncico con la extraccion de los
cuatro primeros premolares, alineacién y nivelacién, cierre de
espacios, torque y finalizacién del caso.

Después de un afo 6 meses bajo tratamiento de ortodoncia la
paciente percibe un ligero hundimiento de la parte izquierda de
la cara. Se realiza interconsulta con el patélogo bucal y el
genetista de la institucién, confirmando la depresién de la mitad
izquierda de la cara, pigmentacién de la zona afectada (Figura
3) y atrofia ipsolateral de la lengua (Figura 4) llegando asi a la
conclusién de Sindrome de Parry-Romberg.

Figura 4. Obsérvese leve atrofia ipsolateral de la lengua. |

Dentalmente la paciente evolucioné favorablemente al
tratamiento de ortodoncia, logrando clases molares y caninas |
segln la clasificaciéon de Angle y mejorando las proinclinaciones
de los dientes anteriores superiores e inferiores (ver Figura 5 enla
siguiente pdgina).

Figura 3. Paciente a los 14 afos de edad. |
™
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Discusion

La hemiatrofia facial progresiva, es una patologia rara, de
etiologia desconocida, que degenera estética y funcionalmente
la mitad de la cara del paciente que la padece. Clinicamente
puede haber resequedad de la piel con una pigmentacién de la
zona. Algunos pacientes presentan una linea que demarca la
piel normal de la anormal, conocida como golpe de sable, tal y
como se observa en el caso reportado. La atrofia del labio
superior puede dejar expuestos los dientes anteriores, asi como
presentarse también una atrofia unilateral de la lengua. Sin
embargo los dientes afectados son normales y vitales clinica-
mente, aunque pudiera presentarse resorcién de las raices de
éstos mismos’.

De acuerdo con lo establecido por Grippaudo y cols, (2004)
el objetivo del tratamiento ortodéncico u ortopédico al momento
de tratar un caso con hemiatrofia facial progresiva es limitar la
deformidad esquelética estimulando el crecimiento mandibular,
optimizando asi el balance facial y la funcién simétrica del maxi-
lar inferior ya que el crecimiento craneofacial estd determinado
en gran medida por la funcién muscular, segin lo reportado por
Moss (1997)y Petrovic (1990).

Grippaudo y cols, opinan que el final del proceso degene-
rativo ocurre al término del crecimiento facial; en esto diferimos
con los autores, ya que en nuestro caso la paciente comenzé a
desarrollar la hemiatrofia facial progresiva después de su
periodo de crecimiento por lo que las estructuras esqueléticas y
dentales no se vieron afectadas.
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Figura 5. Un afo 6 meses de tratamiento ortodéncico.

Conclusiones

Hoy en dia el diagnéstico precoz y el tratamiento adecuado de
esta patologia son muy importantes asi como su manejo
multidisciplinario debido a que las manifestaciones de este
sindrome pueden no presentarse de primera instancia o darse en
una etapa tardia del crecimiento como se reporta en este caso. El
manejo estomatolégico deberd realizarse en forma individual
de acuerdo a las necesidades de cada paciente, tomando en
cuenta que la variabilidad genética va a dar como resultado
manifestaciones clinicas diferentes en el mismo sindrome y su
manejo médico quirdrgico deberd abordarse en forma
diferente, esto con el fin de poder brindar a los pacientes el
tratamiento mdés adecuado y mejorar su calidad de vida.
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