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RESUMEN: La hemiatrofia facial progresiva (HFP) o síndrome de Parry-Romberg es una enti-
dad poco frecuente que se caracteriza por atrofia e hiperpigmentación de la dermis con com-
promiso unilateral de la cara.

La baja incidencia de esta patología nos motivó a la presentación, estudio y búsqueda bi-
bliográfica de esta entidad clínica.

Palabras clave: Hemiatrofia facial progresiva – Síndrome de Parry-Romberg.

ABSTRACT: Progressive F acial Hemiatr oph y (Parry-Romber g syndr ome) is a rare entity carac-
terizad by atrophy and hyperpigmentation of the dermis with unilateral compromise of the face.

The low incidente of this disease induced us this presentation, its study and literature re-
view.
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INTRODUCCION

La hemiatrofia facial progresiva es una atrofia unila-
teral de la piel, de los tejidos celulares subcutáneos y
óseos, que compromete unilateralmente la cara, de ca-
rácter progresivo e irreversible.

Se inicia habitualmente antes de la 2° década de la
vida, pudiendo presentar complicaciones neurológicas
tales como crisis convulsivas y parálisis de los nervios
periféricos1.

CASOS CLINICOS

Caso Nº 1:
Paciente de sexo femenino, de 16 años de edad, oriun-

da de San Miguel de Tucumán, sin antecedentes familiares
de importancia y con antecedentes personales de trauma
psíquico en la niñez.

Consulta por una lesión deprimida en mejilla izquierda
de 4 años de evolución. La palpación de la misma revela
una placa de consistencia blanda, levemente adherida a
los planos profundos. La piel circundante no presenta alte-
raciones; se observa compromiso del labio inferior (Figs.
1-2-3).

Fig. 1 : Placa deprimida en mejilla izquierda con compromiso del
labio inferior.
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Exámenes complementarios:
Laboratorio: sin particularidades.
Electromiograma de miembro superior y nervios faciales
con velocidad de conducción motora: compromiso de tipo
muscular en la hemicara izquierda.
TC de macizo facial: engrosamientos mucosos parchea-
dos en los senos maxilares y celdas etmoidales. Desvia-
ción del tabique nasal a la derecha con disminución de la
columna aérea en la fosa nasal homolateral. Complejos
osteomeatales obliterados. Aumento del espesor de las
partes blandas del cavum, homogénea con bordes netos.
Menor espesor músculo cutáneo del lado facial izquierdo.
Diagnóstico: síndrome de Parry-Romberg.

Tratamiento: Vitamina E: 1000 mg x día;  calci-
potriol local 1 vez por día.

Caso Nº 2:
Paciente de sexo femenino de 8 años de

edad, oriunda de Monteros, provincia de Tucu-
mán, sin antecedentes familiares ni personales
de interés, que consulta por una lesión deprimi-
da en mejilla izquierda levemente hiperpigmen-
tada con zonas de atrofia, lo que lleva a una
asimetría marcada de la cara. La misma es de
consistencia blanda, levemente adherida a pla-
nos profundos, con piel circundante sin altera-
ciones de consistencia ni de color (Figs. 4- 5)

Exámenes complementarios:
Laboratorio: sin particularidades.
Histopatología: Epidermis: hiperqueratosis con
espongiosis leve. Dermis: engrosamiento de losFig. 2: Vista cercana de la lesión atrófica.

Fig. 3:  Perfil de la hemicara comprometida.

Fig. 4:  Lesión deprimida en mejilla izquierda.

Fig. 5:  Perfil de la hemicara comprometida.
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haces de colágeno con conservación de los anexos (Fig.
6).
Diagnóstico: síndrome de Parry-Romberg.
Tratamiento:  calcipotriol local 1 vez por día; crema con vi-
tamina A durante el día.

COMENTARIOS

El síndrome de Parry-Romberg (H.F.P) se inicia ha-
bitualmente antes de la 2° década de la vida. Es poco
frecuente, afecta a varones y a mujeres en igual propor-
ción y es de etiología desconocida, sin embargo existen
algunas teorías que tratan de explicar la etiopatogenia
de la enfermedad:

1. Secundaria a una noxa traumática o enfermedad
neurológica.

2. Afección del nervio simpático cervical.
3. Debida a una infección por Borrelia.
4. Neurovasculitis linfocitaria.

Actualmente aún no se sabe si la H.F.P es un desor-
den genético, sin embargo se han observado familiares
de los pacientes con asimetría facial, evidenciándose
también una predisposición genética a las enfermeda-
des autoinmunes.

Se caracteriza por hiperpigmentación unilateral por
lo general a lo largo de la trayectoria del nervio trigémi-
no, seguida de una atrofia de la dermis, el tejido adiposo
subcutáneo, el músculo y a veces también el hueso sub-
yacente. Compromete en forma unilateral la cara y es
de carácter progresivo e irreversible.

El compromiso de algunas ramas del nervio trigémi-
no se manifiesta con neuralgia o parestesia y en algu-

nos casos epilepsia sensorial y migra-
ña.

La musculatura de la zona afectada
se manifiesta con contractura, atrofia y
presenta alteraciones electromiográfi-
cas que indican degeneración axonal
primaria del nervio facial sin compromi-
so muscular primario3-6.

El 65% de los pacientes con H.F.P
presentan compromiso óseo, el cual es
mayor cuando la edad de comienzo de
la afección es más temprana.

En el 40% de los casos hay com-
promiso oftálmico como anomalías pu-
pilares y palpebrales, disbalance de la
musculatura extrínseca, hipermetropía,
enoftalmos y cambios pigmentarios de
la retina.

Se conocen complicaciones neuro-
lógicas, tales como crisis convulsivas y
parálisis de los nervios periféricos7.

Para algunos autores la morfea en
golpe de sable sería una forma aborti-

Fig. 6:  Engrosamiento de los haces de colágeno con conservación de los anexos.

va de la H.F.P; para otros se tratarían de afecciones di-
ferentes por su presentación clínica, histopatológica y
por el compromiso neurológico primario.

El grado de fijación de la piel a las estructuras sub-
yacentes en la H.F.P es menor que en el “coup de sa-
bre”, pero la atrofia en general se extiende hasta un ni-
vel más profundo8.

Se vio que la H.F.P empeora con el embarazo o des-
pués del parto y el estrés puede empeorar los síntomas.

En el estudio histopatológico se observa atrofia del
tejido celular subcutáneo y homogeneización de fibras
colágenas, las cuales no son características de esta en-
tidad9.

Dentro de los métodos complementarios de diagnós-
tico se debe incluir la RM para detectar compromiso del
SNC. Los estudios de laboratorio deben incluir además
de los de rutina, FAN y FR que generalmente son + y
gammaglobulina que puede estar aumentada.

Los diagnósticos diferenciales a tener en cuenta son:
esclerodermia en golpe de sable, hipoplasia facial con-
génita, lipoatrofia localizada, parálisis neuromuscular,
síndrome oculoauriculoventricular, atrofia post-paniculi-
tis, atrofia post-radiación y celulitis bacteriana aguda.

La H.F.P se puede asociar con vitiligo segmentario
homolateral y con otras patologías de origen autoinmu-
ne.

En cuanto a su evolución y pronóstico, la enferme-
dad suele progresar durante dos años aproximadamen-
te después de su aparición para estacionarse posterior-
mente, siendo necesario un seguimiento estricto de los
pacientes ya que la evolución clínica dermatológica y
neurológica no siempre se correlacionan.

El tratamiento de elección es la corrección quirúrgi-
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ca de la atrofia cuando ya no progresa la enfermedad,
debido a la gran afectación estética, física y psíquica
que provoca en el paciente10-12.

Dentro de los tratamientos locales se utilizan clobe-
tasol al 0,05% y calcipotriol.

En cuanto al tratamiento sistémico podemos men-
cionar el metrotexato, que debe indicarse en dosis ba-
jas y preferentemente al comienzo de la enfermedad para
evitar la rápida progresión de la misma.

La literatura también describe tratamientos sistémi-
cos con antipalúdicos de síntesis como la hidroxicloro-
quina, en dosis de 200-400 mg diarios, con vigilancia
oftalmológica.

Cuando la enfermedad provoca serias deformidades
se pueden realizar autoinjertos de tejido graso o muscu-
lar, inyección posterior a la liposucción o implantes de
materiales inertes como siliconas1 2 8 13.

CONCLUSION

La H.F.P es una rara entidad de origen desconocido
que aparece en la 1º o 2º década de la vida, con com-
promiso neurológico y psicológico en la mayoría de los
casos, obligando a un tratamiento inmediato para evitar
la rápida progresión de la enfermedad.

Presentamos estos dos casos clínicos debido a la
poca frecuencia de esta patología.
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