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Descrita por Parry em 1825 e Romberg em 1846, a doenca foi denominada
hemiatrofia facial progressiva por Eulenburg em 18719 Desde as descricoes
originais muitos casos foram publicados principalmente na Inglaterra, Franca
e Alemanha. E doenca mutilante, pouco fregiiente, de inicio insidioso, de evo-
lucdo lenta e progressiva e de amplo interesse clinico, pelos problemas diagnds-
ticos e etiopatogénicos que planteia-

A presenca de manifestacGes clinico-neurolégicas raras em nosso paciente
motivou esta publicacgéo.

OBSERVACAO

D.A.M., paciente branco, 24 anos de idade, registro HC: 012262. O paciente era
sadio e tinha uma vida normal até os 17 anos, quando comecou a apresentar crises
convulsivas caracterizadas por perda da consciéncia e movimentos tOnico-cldnicos no
hemicorpo direito, associados a manifestacdes neurovegetativas. No infcio a freqliéncia
era de duas a trés crises por dia, mas poucas semanas depois melhorcu com o uso
de Gardenal. Nessa época o8 familiares perceberam discreta atrofia na mandibula
esquerda. Saiu da escola devido as crises convulsivas; até entdo era considerado inte-
ligente e bom aluno. Aos 18 anos estava em uso de Rivotril, 3 mg por dia, com
crises consulsivas parcialmente controladas, quando comecou a apresentar «alteracoes
de memoéria e discreta dificuldade para falars. Alguns meses depois surgiu déficit
motor no membro superior direito, com dificuldade para segurar objetos com a mgo.
Apresentou crise convulsiva seguida por afasia e hemiparesia direita. Examinado trés
dias depois, foi verificado haver: hipotrofia na hemiface inferior esquerda; pequena
4rea de alopécia; em menor grau, hipotrofia da musculatura do pescopo, regifio
escapular e pé esquerdo. O exame neurol6gico evidenciou também: alteracdes do com-
portamento, com agressividade e perfodos de agitac80 psicomotora, afasia amnéstica
e disartria; marcha com aumento na base de sustentacfio; diminuicfo dos movimentos
autométicos no membro superior (MS) direito (D); forca muscular com discreto
déficit distal no MSD e proximal do MS esquerdo (E); membros inferiores ecom forca

Trabalho realizado no Departamento de Neuropsiquiatria e Psicologia Médica do
Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto: * Professor As-
sistente-Doutor; ** Médico Residente.



HEMIATROFIA FACIAL 167

muscular normal; tono muscular normal; reflexos profundos «vivos» globalmente;
reflexos axiais da face ndo obtidos; reflexo palmo-mentual presente e simétrico;
reflexo de Wartenberg e sinal de Hoffmann presentes e simétricos; reflexos cuta-
neo-abdominais n#éio obtidos; reflexo cutdneo-plantar esbocando extensfo & esquerda;
coordenacdio motora: presenca de dismetria e decomposicio de movimentos do MSE;
disdiadococinesia & esquerda; sensibilidade normal; nervos cranianos; lingua com
desvio discreto para a esquerda & protusf#io; assimetria do pélato mole que estava
rebaixado & esquerda mas com boa motilidade e reflexo do vOmito normal. Devido
a este quadro, foi solicitada internac8o. O eletrencefalograma (EEG) mostrou sofri-
mento cerebral predominando nas regifes anteriores e atividade irritativa fronto-tem-
poral esquerda. Radiografias de crinio e exame de liquido ecefalorraqueano normais.
Passou a tomar Gardenal e Hidantal e houve melhora considerivel na freqliéncia das
crises. Poucos dias depois melhorou dos distdrbios do comportamento; algumas sema-
nas depois melhorou da afasia e recebeu alta em boas condices, apresentando apenas
as alteracées motoras.

Nos dois anos seguintes foi atendido vArias vezes no ambulatério de neurologia
devido a crises convulsivas, com exame neurol6gico praticamente inalterado e atrofia
de mandibula cada vez mais evidente. Aos 20 anos foi reinternado devido a aumento
na freqliéncia das crises. O exame neurol6gico mostrou rebaixamento intelectual, piora
da afasia amnéstica e disartria. Acentuac8o do déficit motor direito, com pronacsio e
flexdo do MSD na manobra dos bracos estendidos. Manobra de Mingazzini com queda
do membro inferior direito em poucos segundo. Da mesma forma, houve piora da
hemi-sindrome cerebelar esquerda, com aparecimento de hipotonia e acentuacfio da
dismetria, disdiadococinesia e decomposicio de movimentos. Exame de sensibilidade’
€ pares cranianos normal. O EEG mostrou-se piorado em relacio ao anterior, com
sofrimento cerebral fronto-parieto-temporal esquerdo e atividade irritativa intensa
temporal esquerda. Nessa internacio, a gamacintilografia cerebral, radiografias de
ombro esquerdo, bioquimica sanguinea e hemograma foram normais e no soro nega-
tivas reacdes de Wassermann e de Machado-Guerreiro. Recebeu alta, hospitalar apés
melhora da freqiliéncia das crises com a associacio medicamentosa de fenobarbital,
defenilhidantofna e primidona. Com 21 anos, nova internacfo devido a crises convul-
sivas. Permaneceu com epilepsia parcial continua de Xojevnikov por 15 dias; n#o
melhorou, mesmo com inGmeras tentativas terapéuticas. Necessitou de inducfio anes-
tésica; apresentou pneumonia aspirativa, foi traqueostomizado e submetido a antibio-
ticoterapia. Ap6s melhorar foi submetido a v4drios exames, entre eles, pan-angiografia
cerebral e ventriculografia, que foram compativeis a hemiatrofia cerebral esquerda e
atrofia cerebelar. Recebeu alta meses depois, com as crises parcialmente controladas
com fenobarbital (100 mg por dia), esquema que usa até hoje. Um ano depois foi
reinternado, com piora do nivel intelectual, acentuacio da hemiparesia direita, sin-
drome de liberacdio piramidal global com hiperreflexia e clonus de pé, piora ds
hemi-sindrome cerebelar esquerda e aparecimento de dissinergia tronco-membros. O
exame da sensibilidade revelou hipoestesia téctil na hemiface direita. Houve progressio
da atrofia na hemiface esquerda. (Fig. 1). Atualmente esti com 24 anos; a hemi-
-hipotrofia esquerda de predomfnio facial vem se acentuando lenta e progressivamente,
da mesma forma que a hemiparesia direita. Apresenta rebaixamento intelectual consi-
derdvel em relacio a cinco anos atrds, bradipsiquismo, disartria, afasia amnéstica,
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sindrome de liberacfio e déficit piramidal globais, predominando & direita e sindrome
cerebelar, com dissinergia tronco-membros acentuada. O exame da sensibilidade mostra
uma hemi-hipoestesia t4ctil, térmica e dolorosa a direita. Foi feita tomografia axial

computadorizada de crénio, que mostrou hemiatrofia cerebral e cerebelar esquerda
(Fig’ 2)'

Fig. 1 — Caso D.AM.:
hemiairofic & esquerdc.
Notaor a drea de alopécia
na regio da mandibula,

Fig. 2 — Caso D.A.M.: ventriculografin: hemiatrofia cortical esquerda e atrofia cere-
velar. Tomografia computadorizada do crdmio: hemiatrofia cortical e cerebelar esquerda.

COMENTARIOS

Em 1963 Rogers reviu 772 casos da doenca e encontrou prevaléncia no
sexo feminino (3:2) com os lados direito e esquerdo da face comprometidos
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indiferentemente ® O quadro clinico geralmente é precedido por neuralgias no
territério do trigémio ou alopécias localizadas. Inicialmente surge mancha cuti-
nea na face, seguida pelo adelgacamento do tecido celular subcutineo. Com
0o passar do tempo o processo atrofico progride; a pele torna-se fina e bri-
lhante ou as vezes retraida, com aspecto esclerodérmico. O comprometimento
dos misculos acentua a assimetria facial; por vezes os faneros, tecidos glan-
dulares, palato, hemilingua, e ossos da hemiface participam do processo atrd-
fico .10, Comumente ha complicagbes neuroldgicas tipo epilepsia, cefaléia, alte-
racbes do comportamento, afasia, hemiplegia, hemianestesia e também altera-
¢oes oculares como sindrome de Horner, midriase, tlcera de cornea, glaucoma,
heterocromia de iris, neurite e atrofia Optica, entre outras?, 37,1011 Em 1956,
Lang & Schmitz referiram que dos 600 casos da doenga conhecidos até aquela
época, em cerca de 30 o processo atréfico comprometeu o hemicorpo e em
apenas 3 casos ocorreu comprometimento facial com hemiatrofia alterna 58,

A etiopatogénese permanece incerta. Existem as hipdoteses de comprome-
timento exclusivamente trigeminal 1,36, causas infecciosas 1,3:5:19, imunoldgi-
cas 11 trauméticas 9, malformacgGes 7:11, teoria enddcrinal, enquanto outros
autores enfatizam a incidéncia familiar 819, Entretanto, parece mais provével
que a doenca seja devida a disfungdo do sistema nervoso auténomo, com hiper
ou hipofung¢do simpatica 1.8:9,20,11, Blatt e col. relataram dois casos com hete-
rocromia de iris, sindrome de Claude Bernard-Horner e glaucoma cronico sim-
ples ipsolaterais & hemiatrofia facial, enfatizaram a participacdo do simpatico
ni: patogenia da doenca e a intima relagdo anatdbmica entre as vias trigeminais
e simpdticas, o que torna possivel o comprometimento misto por lesdo tnica 3.
Fortin considera que a doenga de Parry-Romberg e a  lipodistrofia cronica
progressiva de Barraquer-Simon podem ser variantes de uma mesma doenga
héredo-degenerativa, interessando os centros simpéticos superiores <.

Em nosso paciente hd hemiatrofia facial esquerda, epilepsia, rebaixamento
intelectual, afasia, hemiplegia e hemianestesia direitas configurando quadro
clinico caracteristico 1:19, Contudo, a hipotrofia de pescogo, ombro e pé esquerdo
¢ manifestacdo pouco comum, e a atrofia cerebelar, muito raras1l. Wolf &
Verity 11 relataram um caso de atrofia cerebelar em paciente usando difenilhi-
dantoina- Consideraram pouco provavel que a atrofia fosse devida & droga
pela acentuada assimetria do processo atrofico. Em nosso caso, além da assi-
metria, a sindrome cerebelar precedeu, de muito, o inicio da terapéutica com
difenilhidantoina.

H4a poucos relatos de tomografia axial computadorizada na doenca de
Parry-Romberg 2. Em nosso paciente o exame confirmou a hemiatrofia cerebral
anteriormente sugerida pela pan-angiografia e ventriculografia. Asher & Berg
estudaram trés casos e, em um deles, com importantes alteracGes distroficas
e neurologicas, o exame foi normal; concluiram pela inexisténcia de correlagdo
entre as alteragOes neurologicas e a extensdo das anormalidades tomograficas 2.
Tal afirmac@o ndo encontra apoio no presente trabalho, pois em nosso paciente
a hemiatrofia cerebral esquerda explica o quadro neurolégico e os achados



170 ARQ. NEURO-PSIQUIATRIA (840 PAULO) VOL. 42, N¢ 2, JUNHO, 198}

eletrencefalograficos. Pensamos que as alterages reveladas pela tomografia
axial computadorizada eram esperadas, mas ndo tém até o presente momento
explicagGes fisiopatolégicas convincentes e tinicas.

RESUMO

Relato de caso de doenga de Parry-Romberg, com hemi-hipotrofia esquer-
da de predominio facial, epilepsia, afasia amnéstica, rebaixamento intelectual,
hemiparesia e hemianestesia direitas e sindrome cerebelar. E enfatizada a
raridade da atrofia cerebelar (apenas um caso na bibliografia consultada) e
a correlagdo entre as anormalidades clinicas e a tomografia axial computado-
rizada de créanio.

SUMMARY

Progfessive facial hemiatrophy: repori of a case.

The authors report a case of Parry-Romberg disease with predominantly
facial left atrophy, seizures, amnesic aphasia, mental retardation, right hemi-
plegia and hemianesthesia, and cerebellar syndrome. The rarity of cerebellar
atrophy (only one case thus far reported in the literature surveyed) is emphasized,
as well as the correlation between the clinical abnormalities and the compu-
torized axial tomography of the skull.
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