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RESUMEN

Se presenta un paciente con atrofia hemifacial progresiva izquierda
acompañada de cefalea y epilepsia focal motora. En los estudios
imaginológicos se evidencian alteraciones encefálicas en el lóbulo frontal.
Presenta buena respuesta terapéutica a la carbamazepina. Se revisan las
alteraciones encefálicas asociadas al sí ndrome de Parry-Romberg y sus
posibles causas, y se toman en consideración las encefalitis focales, procesos
autoinmunitarios y sí ndromes neurocutáneos como posibilidades causales.
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El sí ndrome de Parry-Romberg (SPR) o hemiatrofia facial progresiva fue descrito en 1825
por Parry y detallado posteriormente por Romberg en 1846.1 Se caracteriza por atrofia
lentamente progresiva del tejido graso, la piel, los músculos faciales y, en algunos casos, de
los huesos y cartí lagos de un lado de la cara.2,3 Se presenta con mayor frecuencia en las dos
primeras décadas de la vida, con la instalación inicial de hipopigmentación o
hiperpigmentacion de la piel de la hemicara, que precede en meses o años el inicio de la
atrofia.4

Se han reportado casos de inicio en edad pediatrica5-7 y hasta el momento no ha podido ser
demostrado su origen,2-4 aunque han sido sugeridas causas vasculares,5,8 infecciosas
sistémicas (enfermedad de Lyme),9,10 meningoencefalitis crónica localizada,8,11 traumas,
inervación simpática,3,5,8,12 hereditarias,5 inmunológicas5,13,14 o disgenésicas
neurovasculocutáneas.14



El SPR en la infancia se ha relacionado con sí ntomas neurológicos, en particular la
epilepsia focal,5,15 que puede llegar a ser refractaria a múltiples drogas.16

Los hallazgos imaginológicos asociados a SPR han sido descritos en pacientes con
sintomatologí a neurológica asociada. Este trabajo tiene el objetivo fundamental de
presentar un caso con caracterí sticas clí nicas de SPR, en el que se asocia epilepsia focal y
en el que los hallazgos imaginológicos nos hacen evaluar las posibles causas de la
enfermedad y su manejo terapéutico.

PRESENTACI ÓN DEL CASO

Paciente masculino, blanco, de 10 años de edad, con antecedentes de salud, que ingresa en
el Servicio de Neurocirugí a para estudio de deformidad frontal izquierda de 7 meses de
evolución. Se acompañaba de cefalea crónica no progresiva, holocraneal, de ligera
intensidad y trastornos conductuales.

Al examen fí sico presenta asimetrí a facial, con disminución del tejido celular subcutáneo
en la región frontal izquierda, sin cambios de coloración, y deformidad orbitaria ipsilateral,
con retracción del párpado superior (figura 1). También presenta 2 manchas café con leche
localizadas en la nuca (3 cm x 2,5 cm) y en el muslo derecho (4 cm x 6 cm). El fondo de
ojo es normal.

Figura 1. Hemiatrofia facial izquierda que compromete región frontal, órbita
y región malar.



Se realiza ultrasonido ocular normal, tomografí a axial computadorizada (TAC) de cráneo
simple (figura2) y resonancia magnética (RMN) (figura 3), que muestran alteraciones
encefálicas.

Figura 2. La TAC muestra un patrón de edema focalizado en región frontal
anterior izquierda, que no se modificó en 6 meses de evolución. Esta tí pica
imagen en «dedos de guante» que acompaña al edema cerebral no produce
efecto de masa ni desplaza o se proyecta sobre el asta frontal del sistema
ventricular.



Figura 3. La imagen de resonancia magnética mostró la presencia de focos
hiperintensos córtico-subcorticales, que cubren el área frontoparietal
izquierda como imagen «en rosario».

A los 5 meses de evolución, presenta convulsión focal motora secundariamente
generalizada, que tuvo recurrencia en 2 ocasiones con las mismas caracterí sticas. Fue
medicado con carbamazepina y tuvo respuesta favorable y control total.

Se realiza TAC de cráneo evolutivo a los 6 meses y no hay modificaciones de la imagen
inicial. Se evidencia una lenta progresión de la atrofia hemifacial, con compromiso de la
región malar izquierda.

DISCUSI ÓN

El SPR es una enfermedad poco frecuente, que usualmente se diagnostica en los servicios
maxilofacial, de oftalmologí a o neurologí a, en dependencia de la sintomatologí a que
presenta. La alteración en la estética facial del niño, crea en los familiares una grave
preocupación. Cuando aparece la epilepsia y se conoce la evolución progresiva del defecto,
es necesario un adecuado tratamiento sociológico del niño y mucho más del adolescente.

En nuestro paciente la epilepsia focal respondió de forma favorable a la carbamazepina. La
asociación de atrofia hemifacial progresiva con epilepsia focal, sugiere la presencia de
anomalí as estructurales cerebrales subyacentes. En varios estudios se han descrito
ampliamente, pero sin lograr un patrón imaginológico que permita identificar el sí ndrome o
esclarecer su causa.



Los hallazgos imaginológicos más frecuentes son: atrofia del hemisferio ipsilateral,11,15

dismorfia meningocortical,11 cambios en la sustancia blanca,5,6,11,12 infarto cerebral focal en
cuerpo calloso,12 atrofia de la duramadre y leucoencefalopatí a quí stica cerebral,15 entre
otros.

Estas imágenes descritas pueden corresponder a una causa infecciosa focal crónica, aunque
no hay evidencia clí nica en la evolución del paciente. Tertegge y cols.11 encontraron además
dismorfia meningocortical y aumento del ventrí culo, para plantear la causa infecciosa con
compromiso vascular.

Las imágenes no se corresponden con malformaciones vasculares, aunque no debemos
perder de vista la presencia de manchas café con leche que aunque insuficientes para hacer
el diagnostico de neurofibromatosis, permiten considerar el SPR como un sí ndrome
neurocutáneo.5

Fernández y cols.13 realizaron biopsias cutáneas a pacientes con SPR y plantearon la
alteración neurovascular de causa inmunológica como la causa probable (vasculitis focal) y
sugieren un tratamiento antiinflamatorio o inmunosupresor.
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