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Resumen:

Introduccion: La atrofia hemifacial progresiva o Sindrome de Parry-Romberg, es una
enfermedad idiopética, progresiva y autolimitada, que afecta de manera variable y
unilateral en la mayor parte de los casos a la piel, tejido celular subcutaneo, grasa,
muasculo y, con menor frecuencia, a las estructuras osteocartilaginosas faciales
produciendo asimetria craneo-facial. Objetivos: Presentar el caso del Sindrome de
Parry Romberg en edad pediatrica, su diagndstico y tratamiento. Presentacion del
caso: Paciente femenina de 9 afios de edad con asimetria facial y diagndéstico de
Sindrome de Parry-Romberg leve consiguiendo la restauracion de la volumetria y la
simetria faciales mediante lipoinyeccion. Conclusiones: La infiltracion de grasa
autologa es una técnica util y segura en la correccion de la atrofia hemifacial progresiva
leve. Los resultados son muy satisfactorios y pueden ser duraderos sin complicaciones,
especialmente en los nifios.

Palabras clave: Sindrome de Parry-Romberg, Atrofia Hemifacial progresiva, Pacientes

pediatricos, Injerto de grasa autélogo.
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|. INTRODUCCION
El sindrome de Parry Romberg (SPR) es una enfermedad rara, degenerativa que
involucra piel, tejido celular subcutaneo, musculos, hueso y el cartilago en la zona
afectada, que mayoritariamente afecta a un solo lado de la cara; descrito por primera
vez por Caleb Parry (1825) y posteriormente Moritz Romberg y Eduard Henoch (1846)
realizaron ampliacion de los conceptos. Fue el neurdlogo aleman Albert Eulenberg
quien le dio a la enfermedad su actual nombre en 1871, & también ha sido llamado
trofoneurosis facial.
La entidad es de etiologia desconocida. De incidencia esporadica, de poca relacién con
historia familiar y con prevalencia estimada de 1/700 000 personas. En el 5-10% de los
casos puede extenderse hasta afectar estructuras contralaterales. @ Su aparicién suele
ser a edades tempranas, etapa prepuberal y adolescencia. Rara vez comienza en la
tercera década de la vida y afecta mas comunmente a las mujeres con una relacion de
3:2. 49
En la inmensa mayoria de los casos, el objetivo del tratamiento es la mejoria estética.
Se han propuesto una gran variedad de procedimientos que incluyen: inyecciones de
silicona, injertos colgajos pediculados y libres lo cual indica que no hay una solucion
universal. Los trasplantes libres de grasa han demostrado ser seguros y efectivos en el
tratamiento de casos leves. ©
El diagndstico es completamente clinico y se realiza por la historia clinica y un examen
fisico detallado, en pacientes que presentan solamente asimetria facial, como en el
caso que se presenta. En otros las manifestaciones oftalmol6gicas y neuroldgicas son
las méas frecuentes, con diferentes grados de aparicion. & %% La imagen por
Resonancia Magnética, es la prueba clinica adecuada para pacientes con sintomas
neuroldégicos. Una puncion lumbar y estudio de anticuerpos pueden ser pruebas
adecuadas para un paciente que presenta epilepsia. 4"
El diagnostico diferencial debemos hacerlo con la hipoplasia facial congénita,
microsomia hemifacial, sindrome de Goldenhar, lipodistrofias y esclerodermia.
Entre el 36,6 y 53,6% de los pacientes con sindrome de Parry-Romberg presentan

esclerodermia lineal o en “coup de sabre” localizada principalmente en la region frontal,
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desde las cejas al cuero cabelludo, llevando a algunos autores a postular, que estas
dos entidades pueden ser variantes clinicas de la misma enfermedad, ya que ademas
de coexistir algunas veces los dos diagnosticos, coinciden también en la edad de
aparicion y el curso de la enfermedad. ®

Debido a la gran variedad de presentacion del SPR, el plan de tratamiento debe ser
individualizado, persiguiendo el mejor resultado con el menor riesgo. No hay tratamiento
especifico curativo para este sindrome. En la fase activa se ha sugerido utilizar
metrotexato, esteroides y fototerapia con luz ultravioleta, pero no hay suficientes
estudios que soporten dicho manejo; después de la estabilizacién del cuadro se puede
ofrecer al paciente cirugia reconstructiva o microvascular. ® 61727

De los diversos procedimientos quirdrgicos descritos para la correccion de la atrofia
facial en la enfermedad de Romberg, en los casos severos las técnicas que parecen
lograr mejores resultados cosmeéticos incluyen colgajos libres (pectoral mayor,
paraescapular) o pediculados (platisma), a veces, asociados a cirugia ortognatica (Le
Fort | u osteotomias sagitales de mandibula). Para casos leves a moderados, el
trasplante libre de grasa autéloga contintia ofreciendo excelentes resultados. ¢
Presentamos un caso de atrofia hemifacial progresiva leve con el objetivo de describir el

Sindrome en edad pediatrica, su diagnostico precoz y tratamiento.

Il. CASO CLINICO
Paciente femenina de 9 aflos de edad que acude a consulta externa de Cirugia
Maxilofacial remitida de la atencion primaria por asimetria facial. Durante la anamnesis
refiere la madre que hace 6 meses comenz6 a notar cierta diferencia entre ambas
hemicaras, pero no le dio importancia hasta que en el medio escolar se hizo
significativo llamando la atencion de la paciente, que dedica tiempo contemplandose
frente al espejo. En su area de atencién fue valorada y remitida a nuestra institucion
para estudio y tratamiento.
-Antecedentes Patoldgicos Personales: No refiere.
-Parto: Eutdcico a término e institucional.

-Antecedentes Patoldgicos Familiares: Madre/Viva/ Tiroiditis de Hashimoto;
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Padre/Vivo/Sano.

Tia materna/ Asimetria facial no estudiada.

Examen Fisico positivo:

-Maxilofacial/ Ortodoncia

-Extrabucal: Asimetria facial dada por depresion asintomatica de 2,5 cm de diametro en
la region ubicada entre la comisura bucal y el borde inferior mandibular izquierdo (Fig.
1); con piel que lo recubre normocoloreada, normotérmica, de consistencia mas

delgada de lo normal, no dolorosa a la palpacion y sin afectacion 6sea.

Fig. 1 Asimetria facial izquierda entre la comisura bucal y el borde inferior mandibular.

-Intrabucal: Bicuspides inferiores y superiores izquierdas brotadas, pero sin alcanzar el
plano oclusal. Los premolares superiores izquierdos se encuentran en un punto mas
alto del plano oclusal que los del lado derecho. Incisivo central superior derecho con
fractura inciso-mesial no complicada diagonal.

-Lesion hipercromética infraumbilical y en regién glutea derecha de 2 cm de diametro
respectivamente.

-Oftalmologia: Ojo derecho normal y ojo izquierdo 0.50 X 90°

-Ultrasonido de partes blandas facial: Asimetria a nivel del tercio medial mandibular
izquierdo en el plano muscular que mide 2mm y el derecho 5mm.

-Estudios imagenoldgicos y de laboratorio clinico: Negativos.

Impresién diagnéstica: Sindrome de Parry Romberg Leve
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Plan de tratamiento:

Inmediato:

-Fisiatria: Se indican ejercicios de la mimica facial frente al espejo y estimulacion
eléctrica en zona de la lesion.

-Psicologia: Valoracion y apoyo emocional por el grado de afectacion de la paciente y
familiares.

Mediato: Transferencia de injerto de grasa autélogo.

Método: Se seleccion6 y marco la zona tributaria de micro-inyeccion (zona receptora
(Fig. 2A) y de la zona donante, peri-umbilical (Fig. 2B). Bajo anestesia general, asepsia
y antisepsia con solucion iodada, se infiltr6 20 cc de solucion con epinefrina al 1:1000
en la zona donante, posterior a 15 minutos se aspir6 con micro-canula Coleman punta
roma de 3 mm conectada a jeringa de 10cc Luer-Lock realizando micro-aspiracion
manual al vacio, de los adipocitos. La grasa se preparé mediante decantado y lavado,
para mantener la mayor cantidad de adipocitos, adipoblastos y fibrina, entro otros

componentes que favorecen la aceptacion del injerto.

A B

Fig. 2 Zona receptora (A) y Zona donante (B) del injerto graso.

La lipotransferencia se realiz6 con micro-canula Coleman punta roma de 2 mm a través
de incisiones minimas localizadas en la comisura bucal izquierda y sub-mandibular o
«area de sombras» faciales (zona receptora). Se infiltraron 10 cc, en el plano

subcutaneo, siguiendo la distribuciéon de micro-tinel en abanico, superpuestos en dos
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direcciones: superficial y profundo. Finalizada la transferencia se procede a seccionar
con una aguja 18 las uniones dermo-aponeuréticas del defecto, logrando disminuir la
tension del injerto y mejorando la apariencia.

RESULTADOS

Se evidencié equimosis en la zona injertada como proceso normal del trauma

quirurgico. El resultado estético inmediato fue muy favorable (Figs. 3-A).

Fig. 3 Postoperaorio

Pasado diez meses (postoperatorio mediato) Figs. 3-B se observé que la reabsorcion
del injerto no fue significativa por lo que hubo un alto grado de satisfaccién con la
técnica empleada por parte de la paciente, familiares y equipo de trabajo. En estos

momentos la paciente continla seguimiento por consulta externa.

lll. DISCUSION
El SPR no se presenta con el mismo cuadro clinico en todos los pacientes. Puede
presentarse leve, moderada y severa. La duracion de la enfermedad es directamente
proporcional a la deformidad, la condicién no solo afecta la estética del paciente, sino
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también la funcionalidad de la cara. ®®'9 En el caso que se presenta, la afeccién se
clasifica como leve.

La etiologia del SPR no es totalmente clara. Hay autores que plantean diferentes
teorias que intentan explicar la fisiopatologia e incluyen: neuritis trigeminal,
neurovasculitis autoinmune cronica, malformacion vascular craneal, trastornos del
metabolismo de las grasas, infeccidon cronica por un virus neurotréfico como el herpes,
aumento en la actividad nerviosa simpatica, susceptibilidad genética y procesos
autoinmunes. ©3 En el caso que nos ocupa, existe historia familiar de enfermedad
autoinmune por parte de la madre y asimetria facial de su tia.

El caso que presentamos, demostro las ventajas de la lipotransferencia extraida del
propio paciente: es una técnica sencilla y barata, el tejido autélogo no provoca
problemas inmunoldgicos y al tacto es natural. La morbilidad es minima, con secuelas
cicatriciales imperceptibles, lo cual es especialmente importante en la edad pediatrica,
cuando el riesgo de cicatrizacién hipertréfica es elevado. Ademas, la recuperacion es
mucho mas rapida que con cualquiera de las técnicas abiertas. También es facil de
repetir y no impide ni dificulta el uso de otras alternativas terapéuticas en el futuro. Su
principal desventaja, la reabsorcién variable del injerto, puede reducirse mediante
refinamientos tanto en los procesos de aspiracion y preparado de la grasa, como en su
posterior reintroduccion. En los nifios la carga de preadipocitos y adipoblastos parece
ser mayor que en los adultos, lo que podria explicar los buenos resultados logrados en
este grupo de edad, como en el caso que se presenta. %

El tratamiento psicoldgico es importante tanto para el paciente como para los familiares,
ya que los defectos estéticos que se producen son marcados. &

El pronéstico depende de la edad, gravedad del compromiso, tiempo de evolucion,
estabilizacion y sintomas. De lo anterior se desprenden las secuelas y el impacto en la

calidad de vida. ¢1828)

V. CONCLUSIONES
La atrofia hemifacial progresiva se presenta con muy baja incidencia y con un

diagnéstico clinico muy dificil en sus etapas incipientes lo que hace necesario
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profundizar en el estudio, diagnostico precoz y manejo terapéutico adecuado. La

infiltracion de grasa aut6loga es una técnica Util y segura en la correccion de la atrofia

hemifacial progresiva leve. Los resultados son muy satisfactorios y pueden ser

duraderos sin complicaciones, especialmente en los nifios.
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