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RESUMO - Os autores apresentam o caso de uma paciente de 45 anos de idade com história de 15 meses de 
evolução, de hemiatrofia progressiva da face e língua à esquerda. A investigação laboratorial e de imagens foi 
normal, incluindo exames de sangue de rotina, líquido cerebro-espinhal, provas de função hepática, renal e 
reumáticas; além de raio X, tomografia computadorizada e ressonância magnética de crânio. A 
eletroneuromiografia mostrou alterações neurogênicas periféricas dos nervos trigêmio motor e hipoglosso, 
predominantemente à esquerda. Esses achados são compatíveis com o diagnóstico de hemiatrofia facial de 
Romberg, motivando a discussão de diversos aspectos desta rara doença de acordo com o relato e com a literatura. 
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Romberg's facial hemiatrophy: case report 

SUMMARY - The authors report the case of a 45-years-old female patient, with progressive hemiatrophy of the 
left face and tongue. The laboratorial and image studies were normal, including routine blood exams, cerebral-¬ 
spinal fluid, hepatic function tests, renal and rheumatic; besides X ray, computerized tomography and magnetic 
resonance of skull. The electroneuromyography showed peripheral neurogenic alterations of motor trigeminal 
and hypoglossal nerves, markedly on the left side. Those findings are compatible with Romberg's facial 
hemiatrophy diagnosis, motivating discussion of several aspects of this rare disease according to the account 
and literature. 
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A hemiatrofia facial de Romberg (HFR), ou hemiatrofia facial progressiva, é doença rara que 
pode acometer o tecido conectivo, músculos, cartilagem e osso de uma ou ambas as hemifaces 3 3. Foi 
descrita por Parry em 1825 2 1 e Romberg em 1847 2 6. Diversas teorias foram propostas a fim de 
explicar sua etiopatogenia, baseadas em estudos experimentais e em observações clínicas. O achado 
histológico mais encontrado é a neurovasculite intersticial proliferativa2 2.0 trauma facial é antecedente 
relativamente comum nos pacientes com HFR, podendo estar presente em mais de um terço dos 
casos , segundo alguns autores2. As anormalidades do desenvolvimento e a ocorrência familiar 
ocasional são citadas em algumas séries, possivelmente relacionadas a fatores genéticos. Todavia, o 
trabalho de Larner e Bennison 1 0, com 2 gêmeos monozigóticos, em que apenas um deles apresentou 
a HFR aos 17 anos, discorda da hipótese de origem autossômica Alguns casos fazem parte do 
espectro clínico da esclerodermia localizada, ou em "coup de sabre" 1 1 , 1 2 , 2 7 .0 envolvimento da inervação 
simpática cervical 1 6 , 2 3, origem viral34 e bacteriana (espécies das borrélias)1 também já foram propostos. 

O objetivo deste trabalho é relatar um caso de HFR e discutir alguns aspectos relevantesda doença. 
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RELATO DO CASO 

IGS, 45 anos, sexo feminino, de cor parda, 
natural e procedente da Bahia-Brasil, do lar, admitida 
no Hospital de Base de Brasília em 21/10/93. Cerca de 
2 anos antes de sua internação submeteu-se a extração 
dentária do molar superior esquerdo (E), sem 
intercorrências, e há 15 meses notou depressão na fossa 
temporal E, que foi progressivamente se acentuando e 
se estendendo à região periorbitária, e toda a hemiface 
e hemilíngua ipsilateral. Ao mesmo tempo em que 
surgiram os primeiros sinais, sentiu dor tipo nevrálgica 
nessa hemiface, associada a cefaléia holocraniana e 
prurido com descamação no conduto auditivo E. Os 
sintomas remitiram espontaneamente e a atrofia se 
estabilizou cerca de 3 meses da sua admissão. Ao exame 
havia hemiatrofia facial E, mais severa na fossa 

Fig 1. Paciente IGS. Hemiatrofia facial temporal (Fig 1), com adelgaçamento da pele 

principalmente nessa região, não aderida aos planos 
profundos, de consistência, cor e textura preservada. Havia atrofia da hemilíngua homolateral, com desvio para 
esse lado. Na fossa temporal contralateral havia também atrofia muito discreta e localizada. A resposta sudomotora, 
o lacrimejamento e o reflexo cflio-espinhal estavam normais. O restante do exame físico foi normal. Os exames 
laboratoriais de rotina, assim como as provas de função hepática, renal e reumática, e a eletroforese de proteínas 
foram normais. O estudo do líquido cerebro-espinal e o eletrencefalograma não mostraram anormalidades. A 
radiografia de tórax e crânio, tomografia computadorizada e ressonância magnética de crânio não detectaram 
alterações. Ao estudo eletroneuromiográfico, a condução sensitiva do nervo trigêmio (VI) avaliada pelo reflexo 
de piscamento estava normal, o registro dos músculos temporal e masséter direito, masséter esquerdo, e 
musculatura intrínseca da língua evidenciou unidades motoras de duração aumentada e traçado de esforço 
máximo rarefeito, caracterizando denervação e reinervação prévia - pois não há sinais de denervação atual 
(fibrilação e ponta positiva) e nem de fasciculações. O exame evidenciou alterações neurogênicas leves, sugerindo 
patologia periférica comprometendo os nervos trigêmio motor e hipoglosso, predominantemente à E, Os nervos 
dos membros superiores e inferiores foram normais. A biópsia da pele da fossa temporal E identificou apenas 
perifoliculite inespecífica. 

COMENTÁRIOS 

A HFR é patologia rara que atinge principalmente indivíduos do sexo feminino, jovens e 
preferencialmente a hemiface E. A primeira manifestação da doença pode ser parestesia no território 
trigêmio, ou mesmo um sintoma neurológico central, como uma crise convulsiva. À medida em que 
a doença progride, o tecido subcutâneo, a órbita, pavilhão auricular, língua, faringe, laringe e até os 
ossos da face podem ser afetados, às vezes associando-se despigmentação da pele e esclerodermia 
localizada 4 " 1 2 1 8 , 2 7 . Outras doenças reumatológicas podem estar presentes, como o lúpus sistêmico, 
sugerindo uma origem auto-imune colágeno-vascular24. As manifestações progridem lentamente e o 
quadro pode se estacionar. Outras alterações comumente associadas são as oftalmológicas 7 , 9 , 2 0, como 
as lesões de esclera, retinopatia, heterocromia da íris, estrabismo, ptose, síndrome de Horner; e as 
dentárias5. Vários autores 2 9 , 3 0 , 3 1 identificaram lesões intracranianas ipsilaterais, entre elas: dilatação 
monoventricular, adesões meníngeas, alterações da substância branca, atrofia e dismorfismo 
meningocortical. A hemiatrofia cerebral que ocorre em alguns pacientes pode ser secundária a uma 
meningoencefalite crônica localizada, com envolvimento vascular associado 2 9. 

Os principais modelos patogenéticos propostos são os da trofoneurose, proposto inicialmente 
por Romberg, em que a disfunção de nervos tróficos levaria a atrofia facial; e das alterações primárias 
do tecido conjuntivo da face, introduzido por Lande, que causariam lesão mecânica dos nervos 
nesses locais. A teoria da trofoneurose pode ser atribuída a alterações do trigêmio, fibras cervicais e 
faciais, ou de lesões de centros hipotalâmicos. O modelo da lesão primária tecidual requer propagação 
do processo inflamatório por diversas estruturas, especialmente o tecido nervoso e vasos, que 
eventualmente invadiriam o crânio (citado por Terstegge e col . 3 0 , 3 1 ) . 



Alguns estudos propõem o envolvimento do sistema nervoso simpático na patogenia da doença, 
e o trabalho de Rezende, Dal Pai e Alves 2 3 reforçou essa hipótese. Esses autores fizeram simpatectomia 
do gânglio cervical superior de sete animais (3 coelhos, 2 gatos e 2 cães), os quais foram acompanhados 
durante 1 ano. Observou-se úlcera de córnea, estrabismo, alopecia, atrofia ocular, facial e óssea no 
lado da lesão, reproduzindo sinais clínicos representativos da HFR. 

A apresentação clínica, embora bastante variada, é o principal elemento para o diagnóstico da 
doença, que pode ser diferenciada da esclerodermia localizada 4 1 1 1 2 1 8 ' 2 7 , pois esta se apresenta como 
lesão mais circunscrita, com a pele endurecida, aderida aos planos profundos e com alopecia na área 
afetada, além da ausência dos comemorativos já citados da doença de Romberg. 

Os exames de imagens podem revelar atrofia óssea e calcificação cerebral, sendo que a 
ressonância magnética é mais sensível na detecção de lesões cerebrais assintomáticas, como as de 
substância branca (hipersinal em T2) 6 3 0" 3 2 . A eletroneuromiografia pode ser normal ou mostrar sinais 
de denervação atual ou prévia, acometendo principalmente os nervos facial e trigêmio3 2. Embora as 
características clínicas da HFR comumente permitam sua diferenciação da esclerodermia, sendo 
sugerida uma desordem neurológica como fator patogênico da HFR e uma lesão inflamatória da pele 
para a esclerodermia, a taxa de sulfato de dermatan/ácido hialurônico se apresenta elevada e o conteúdo 
de colágeno dentro dos limites de normalidade para ambas as patologias2 7. Estes achados sugerem 
uma desordem do tecido conectivo similar tanto para a HFR como para a esclerodermia, porém sua 
heterogeneidade clínica provavelmente reflete a diversidade de possíveis fatores etiopatogênicos. 

Até o momento não há um tratamento farmacológico específico para a HFR, já que a sua 
origem ainda é desconhecida. A esclerodermia localizada, por sua vez, pode ser tratada com a D-
penicilamina, por exemplo, visto se tratar de doença de natureza inflamatória12. 

O tratamento cirúrgico do defeito facial pode ser realizado utilizando-se diferentes 
técnicas 3 , 8 , 1 4' 1 5' 1 7 , 2 4 , entre elas: o implante de silicone, o enxerto autólogo de derme e gordura, e a 
transferência de tecido vascularizado, como o tecido paraescapular e do grande dorsal, omento, etc. 

Mordick e col. 1 5 e Roddi e co l 2 4 realizaram estudos comparando as 2 técnicas principais: o 
enxerto de gordura e a transferência de tecido vascularizado. Esses trabalhos demonstraram que a 
primeira técnica, em que se faz a injeção de micropartículas lipofilizadas, é simples, acessível, com 
baixo risco de complicações, e com bons resultados estéticos, especialmente para defeitos discretos 
a moderados. Todavia para as atrofias mais severas, a transferência de tecido vascularizado é mais 
eficaz, devido ao baixo suprimento vascular para esses locais. 

No presente relato, verificou-se muitas das características citadas na literatura, inclusive um 
achado pouco freqüente: a hemiatrofia lingual1 9. O diagnóstico foi proposto baseado na clínica, 
excluindo-se a esclerodermia. A investigação laboratorial, eletrencefalográfica e de imagens (raio 
X, tomografia e ressonância de crânio) não mostrou alterações, mas a eletroneuromiografia detectou 
alterações neurogênicas do V e XII nervos cranianos, predominantemente à E. A paciente recebeu 
alta com o quadro clínico estável, para acompanhamento ambulatorial, e foi encaminhada à cirurgia 
plástica para correção do defeito facial. 
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