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RESUMEN

Se presenta un paciente con atrofia hemifacial progresiva izquierda
acompaiada de cefalea y epilepsia focal motora. En los estudios
imaginolbgicos se evidencian alteraciones encefalicas en el I6bulo frontal.
Presenta buena respuesta terapéutica a la carbamazepina. Se revisan las
ateraciones encefélicas asociadas a g ndrome de Parry-Romberg y sus
posibles causas, y se toman en consideracion las encefalitis focales, procesos
autoinmunitarios y 9 ndromes neurocutaneos como posibilidades causales.
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El 9 ndrome de Parry-Romberg (SPR) o hemiatrofia facial progresiva fue descrito en 1825
por Parry y detallado posteriormente por Romberg en 1846.: Se caracteriza por atrofia
lentamente progresiva del tejido graso, lapiel, los musculos faciales y, en algunos casos, de
los huesos y carti lagos de un lado de la cara.>® Se presenta con mayor frecuencia en las dos
primeras décadas de la vida, con la instalacion inicia de hipopigmentacion o
hiperpigmentacion de la piel de la hemicara, que precede en meses o afios €l inicio de la
atrofia.*

Se han reportado casos de inicio en edad pediatrica®” y hasta el momento no ha podido ser
demostrado su origen,>* aunque han sido sugeridas causas vasculares>® infecciosas
sigémicas (enfermedad de Lyme),>* meningoencefalitis cronica localizada** traumas,
inervacion  simpatica**>**>  hereditarias®  inmunolégicas>** o  disgenésicas
neurovasculocutaneas.™



El SPR en la infancia se ha relacionado con d ntomas neurolégicos, en particular la
epilepsia focal,>*> que puede llegar a ser refractaria a multiples drogas.

Los hallazgos imaginolégicos asociados a SPR han sido descritos en pacientes con
sintomatologi a neurol0gica asociada. Este trabajo tiene el objetivo fundamental de
presentar un caso con caracter gicas cli nicas de SPR, en el que se asocia epilepsia focal y
en el que los halazgos imaginologicos nos hacen evaluar las posibles causas de la
enfermedad y su manejo terapéutico.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino, blanco, de 10 afios de edad, con antecedentes de salud, que ingresa en
el Servicio de Neurocirug a para estudio de deformidad frontal izquierda de 7 meses de
evolucion. Se acompafiaba de cefalea cronica no progresiva, holocraneal, de ligera
intensidad y trastornos conductuales.

Al examen fi Sico presenta asimetri a facial, con disminucién del tejido celular subcutaneo
en laregion frontal izquierda, sin cambios de coloracion, y deformidad orbitaria ipsilateral,
con retraccion del parpado 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
0jo esnormal.

Figura 1. Hemiatrofia facial izquierda que compromete region frontal, orbita
y region malar.



Seredliza ultrasonido ocular normal, tomografi aaxial computadorizada (TAC) de craneo
simple (figura2) y resonancia magnética (RMN) (figura 3), que muestran alteraciones

encefalicas.
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Figura 2. La TAC muestra un patron de edema focalizado en region frontal
anterior izquierda, que no se modificd en 6 meses de evolucion. Esta ti pica
imagen en «dedos de guante» que acompaia a edema cerebral no produce
efecto de masa ni desplaza o se proyecta sobre el asta frontal del sissema

ventricular.



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

A los 5 meses de evolucion, presenta convulsion focal motora secundariamente
generalizada, que tuvo recurrencia en 2 ocasiones con las mismas caracteri gicas. Fue
medicado con carbamazepina y tuvo respuesta favorable y control total.

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

DISCUSION

El SPR es una enfermedad poco frecuente, que usualmente se diagnostica en los servicios
maxilofacial, de oftalmologia o0 neurologia en dependencia de la sintomatologia que
presenta. La alteracion en la estética facial del nifio, crea en los familiares una grave
preocupacion. Cuando aparece la epilepsia 'y se conoce la evolucion progresiva del defecto,
es necesario un adecuado tratamiento sociolégico del nifio y mucho mas del adolescente.

En nuestro paciente la epilepsia focal respondié de forma favorable a la carbamazepina. La
asociacion de atrofia hemifacial progresiva con epilepsia focal, sugiere la presencia de
anomali as edructurales cerebrales subyacentes. En varios estudios se han descrito
ampliamente, pero sin lograr un patrén imaginoldgico que permita identificar el § ndrome o
esclarecer su causa.



Los hallazgos imaginolégicos mas frecuentes son: atrofia del hemisferio ipsilateral, -
dismorfia meningocortical,”* cambios en la sustancia blanca,>¢***2 infarto cerebral focal en
cuerpo calloso,” atrofia de la duramadre y leucoencefalopati a qui Sica cerebral,*> entre
otros.

Estas imagenes descritas pueden corresponder a una causa infecciosa focal cronica, aunque
no hay evidenciacli nicaen laevolucion del paciente. Tertegge y cols.** encontraron ademas
dismorfia meningocortical y aumento del ventri culo, para plantear la causa infecciosa con
compromiso vascular.

Las imagenes 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 g ndrome
neurocutaneo.®

Fernandez y cols.® realizaron biopsias cutaneas a pacientes con SPR y plantearon la
alteracion neurovascular de causa inmunoldgica como la causa probable (vasculitis focal) y
sugieren un tratamiento antiinflamatorio o inmunosupresor.
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