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Sindrome de Romberg: uma série de casos
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RESUMO

Introdugéo: A sindrome de Romberg ¢ uma moléstia descrita ha mais de um século e, nesse
periodo, recebeu vérias denominagdes. E caracterizada por lenta e progressiva atrofia dos
tecidos de uma hemiface, podendo acometer todos os tecidos e apresentar, também, manifes-
tagdes neurologicas e oculares. O objetivo deste estudo ¢ relatar série de casos de pacientes
com atrofia hemifacial progressiva, abordando as opgdes terapéuticas individualizadas para
cada caso. Método: Foi realizado estudo retrospectivo, descritivo e analitico de pacientes
atendidos nos ambulatorios de Cirurgia Plastica no Hospital de Clinicas da Universidade
Federal do Parana e no Centro de Atendimento Integral ao Fissurado Labio Palatal (CAIF),
em Curitiba, PR, Brasil. Resultados: Foram analisados 13 pacientes, sendo 10 (76,9%) do
sexo feminino e 3 (23,1%) do sexo masculino. A idade de inicio dos sintomas variou de
2 anos a 15 anos. A primeira consulta ocorreu, em média, aos 11,7 anos. A hemiface mais
frequentemente afetada foi a esquerda. Sete (53,8%) pacientes foram submetidos a cirurgia.
Conclusdes: A sindrome de Romberg é uma entidade rara, devastadora na aparéncia facial,
que tem sido muito estudada. Apesar dos grandes avancos da medicina, a defini¢do de sua
etiologia e um tratamento direcionado a sua causa ainda sdo apenas um desejo.

Descritores: Hemiatrofia facial. Face/cirurgia. Procedimentos cirtrgicos reconstrutivos.

ABSTRACT

Background: The Romberg’s syndrome is a disease that was first described more than a
century ago, and during this period had several names. It is characterized by a slow and
progressive atrophy of the tissues of a hemiface, can affect all tissues and can also display
neurological and ocular manifestations. The aim of this study is to report a series of patients
with progressive hemifacial atrophy, addressing treatment options for each individual case.
Methods: Was conducted a retrospective, descriptive and analytic study of the patients
treated in our service, Plastic Surgery at the Hospital de Clinicas - Universidade Federal
do Parana, and the Centro de Atendimento Integral ao Fissurado Labio Palatal (CAIF), at
Curitiba, PR, Brazil. Results: Were analyzed 13 patients, 10 (76.9%) female and 3 (23.1%)
male. The age of onset of symptoms ranged from 2 to 15 years. The first medical consultation
with an specialist occurred at 11.7 years. The left hemiface was most commonly affected.
Seven (53.8%) patients underwent surgery. Conclusions: The Romberg’s syndrome is a
rare disorder, devastating to facial appearance, and it has been widely studied. Despite
great advances in medicine, its etiology definition and the treatment directed to its cause
is still only a wish.
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INTRODUCAO

A atrofia hemifacial progressiva foi primeiramente des-
crita, em 1825, por Parry, e posteriormente por Romberg, em
1846, recebendo diversas denominagdes, como sindrome de
Parry-Romberg, prosopodismorfia e trofoneurose'.

E caracterizada por lenta e progressiva atrofia dos tecidos
de uma hemiface, inicialmente partes moles, podendo
acometer todos os tecidos, inclusive dsseo. Também podem
ocorrer envolvimento cerebral, com presenga de crises
convulsivas?, malformagdes vasculares intracranianas?, alte-
ragdes nos nervos cranianos, envolvimento dos sistemas ner-
voso periférico e autbnomo*, além de envolvimento ocular,
que ocorre em 10% a 15% dos casos’.

Os sintomas geralmente tém inicio entre a primeira ¢ a
segunda décadas de vida, progridem por alguns anos e depois
se tornam estacionarios®. Alguns autores advogam ocorréncia
mais comum no sexo feminino, na propor¢ao de 3:2 homens’,
enquanto outros consideram incidéncia igual entre os sexos?.
A hemiface esquerda ¢ a mais comumente afetada.

A etiologia da atrofia hemifacial progressiva permanece
controversa, sendo sugeridas varias teorias, como aprisiona-
mento angiogénico, trauma, infeccdo e neurite trigeminal,
entre outras®’.

O tratamento consiste, inicialmente, no controle dos
sintomas neurologicos e oculares. Apos a parada de
progressdo da atrofia, pode-se iniciar o tratamento estético.
Para corregao da assimetria de face podem ser empregadas
multiplas alternativas, entre elas os enxertos dérmicos,
gordurosos e 6sseos, assim como a rotacao de retalhos e uso
de produtos aloplasticos.

O objetivo deste estudo ¢ relatar série de casos de pa-
cientes com atrofia hemifacial progressiva atendidos pelo
Servigo de Cirurgia Plastica no Hospital de Clinicas da
Universidade Federal do Paranda (UFPR) e no Centro de
Atendimento Integral ao Fissurado Labio Palatal (CAIF), no
periodo de 2000 a 2012, abordando as opgdes terapéuticas
individualizadas para cada caso.

METODO

Realizou-se um estudo retrospectivo, descritivo e anali-
tico de pacientes atendidos nos ambulatorios de Cirurgia
Plastica no Hospital de Clinicas da UFPR e no CAIF, em
Curitiba, PR. Foram analisados os prontuarios dos pacientes
com sindrome de Romberg atendidos nesses hospitais no
periodo de 2000 a 2012.

Os dados avaliados foram: idade de inicio dos sintomas,
idade da primeira consulta, sexo, hemiface acometida,
historia familiar, outras doengas associadas, bem como
nimero de procedimentos cirurgicos realizados, incluindo
idade do paciente no momento da cirurgia e tipo de cirurgia
realizada.

RESULTADOS

Foram analisados 13 pacientes, sendo 10 (76,9%) do sexo
feminino e 3 (23,1%) do sexo masculino.

Aidade do inicio dos sintomas variou de 2 anos a 15 anos,
com média de 6,3 anos. A primeira consulta ocorreu, em
média, aos 11,7 anos, variando de 4 anos a 36 anos. O retardo
para procura de assisténcia médica foi de 5,4 anos (Tabela 1).

Tabela 1 — Caracteristicas dos pacientes avaliados.

Paciente | Sexo | Hemiface acometida Inicio dos sintomas | Idade na primeira Ida!de na.l primeira Nl:lmer(.) de
(anos) consulta (anos) cirurgia (anos) cirurgias
1 F D 4 6 12 4
2 M D 12 36 36 3
3 F D 9 18 20 2
4 F E 13 20 21 3
5 F E 2 4 - -
6 M D 4 6 - -
7 F E 3 6 6 2
8 F D 3 7 - -
9 M E 4 5 - -
10 F E 2 4 8 4
11 F E 15 18 - -
12 F E 3 10 13 2
13 F E 8 12 - -

D = direita; E = esquerda; F = feminino; M = masculino.
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A hemiface mais frequentemente afetada foi a esquerda,
correspondendo a 61,5% do total. Nenhum paciente apre-
sentou historia familiar de hemiatrofia facial.

As doengas associadas foram: vitiligo (n = 2), estrabismo
(n=2), transtorno de déficitde atengdo ¢ hiperatividade (n=1)
e hérnia inguinal (n = 1).

Nesta série, os pacientes apresentaram acometimento de
variasregides simultaneamente, commédiade 3,6 regides afe-
tadasem cada caso, variandode 2 a 6. O local mais comumente
afetado foi o labio superior (n=11), seguido por regido jugal
(n=9), labio inferior (n = 6), mandibula (n =5), nariz (n=4),
fronte (n =4, incluidos 3 pacientes com deformidade en coup
de sabre), maxila (n=2), alopecia em couro cabeludo (n=2),
palpebra inferior (n = 1), pescogo (n = 1), alopecia em
sobrancelha (n = 1) e significativa atrofia cutanea localizada
(n=1). Em todos os casos de atrofia da regido jugal, havia
comprometimento do labio superior, assim como em todos
os casos de acometimento nasal o labio superior também se
encontrava acometido. Em 5 dos 6 pacientes com atrofia do
labio inferior, a mandibula também se encontrava afetada.

Sete (53,8%) pacientes foram submetidos a cirurgia. Foram
realizados 2,8 procedimentos por paciente que foram operados,
variando de 2 a 4. As cirurgias realizadas foram: enxerto de
cartilagem de asa nasal (n = 2), enxerto de fascia temporal
(n=1), lipoenxertia (n = 16), cranioplastia (n = 2), ressec¢ao
parcelada de cicatriz (n = 1), e rinosseptoplastia (n = 1). Trés
pacientes foram submetidos a procedimentos associados.

O volume enxertado durante as lipoenxertias variou de 5 ml
a 55 ml por procedimento, com média de 20 ml por sesso de
lipoenxertia. Quatro (57,1%) pacientes apresentaram absor¢ao
significativa do enxerto gorduroso, sendo necessaria a repetigao
do procedimento. Trés pacientes apresentaram integragdo do
enxerto de gordura, ndo havendo reabsor¢do significativa.

AsFiguras 1 e2 ilustram alguns casos da presente casuistica.

Figura 1 - Em A, paciente antes do inicio do tratamento estético.
Em B, paciente apos 3 sessoes de lipoenxertia,
com tratamento estético em curso.

DISCUSSAO

A sindrome de Romberg ¢ uma doenca rara e sua etiopa-
togenia permanece desconhecida. Apesar de multiplas teorias
tentarem explica-la, nenhuma ¢é universalmente aceita. Sua
apresentagdo clinica ¢ bastante variada, principalmente no
inicio dos sintomas. A ectoscopia ¢ o principal elemento
para o diagnostico dessa moléstia. A hemiatrofia facial, no
presente estudo, acometeu predominantemente pacientes do
sexo feminino, dado condizente com outros estudos’.

As manifestagdes iniciais variam de parestesias no terri-
torio trigeminal a crises convulsivas e manchas hipo ou hiper-
cromicas. A medida que a doenga progride, vdo se tornando
mais aparentes altera¢des de pele, tecido subcutaneo e, mais
tardiamente, comprometimento de musculos, cartilagens e
0ss0s. As manifestagdes progridem em ritmo lento e tendem
a se tornar estaciondrias apds alguns anos de atividade®.

Os sintomas iniciais tém inicio na primeira ou segunda
décadas de vida®, entre 2 anos e 15 anos nesta série. As alte-
racdes Osseas tendem a ser mais graves quanto mais precoce
¢ seu inicio'®.

O longo periodo entre o inicio dos sintomas ¢ a procura do
centro especializado pode ser decorrente do pouco conheci-
mento dessa sindrome pelos médicos em geral ou pela demora
para se obter uma consulta especializada no sistema de satide.

A abordagem terapéutica dessas criangas pode ser medi-
camentosa ou cirurgica. O tratamento clinico da doenga com
imunossupressores (metotrexato) ou outras medicagdes,
como cloroquina e calcipotriol, é discutido por varios auto-
res; todavia, ainda ndo ha evidéncias cientificas para utili-
zagdo desse tipo de medicacdo'.

O tratamento cirurgico é postergado até a estabilizagdo da
moléstia. Os tecidos moles podem ser tratados mais preco-
cemente, entretanto a corregao das estruturas osteocartilagi-
nosas deve aguardar o completo crescimento facial.

Figura 2 — Em A, paciente antes do inicio do tratamento estético.
Em B, paciente apos 4 sessoes de lipoenxertia.
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O tratamento cirargico do defeito facial pode ser realiza-
do utilizando-se diferentes técnicas'*". Defeitos estruturais
podem receber materiais aloplasticos, como silicone e polie-
tileno poroso, enquanto defeitos de tecidos moles podem
ser reconstruidos com enxerto autdlogo dermogorduroso,
lipoenxertias seriadas, e transferéncia de tecido vasculari-
zado (direto ou microcirirgico).

Mordick et al.'* e Roddi et al.' realizaram estudos compa-
rando as duas técnicas principais: o enxerto de gordura e a
transferéncia de tecido vascularizado. Esses trabalhos de-
monstraram que os lipoenxertos sdo simples, acessiveis, com
baixo risco de complicagdes e bons resultados estéticos, es-
pecialmente para defeitos leves a moderados. Todavia, para as
atrofias mais graves, a transferéncia de tecido vascularizado
¢ mais eficaz, em decorréncia do baixo suprimento vascular
local. Podem-se utilizar retalhos de epiplon, musculares e
fasciocutaneos, havendo grande divergéncia de indicagdes.

Foram utilizadas varias técnicas para melhora estética
dos pacientes incluidos neste estudo. A indicagdo depende
basicamente do grau e da localizacdo do defeito, e deve ser
individualizada. Na abordagem da regido frontal, optou-se
por implante de cimento cirurgico em 2 casos e lipoenxertia
associada em 1. Duas pacientes foram submetidas a enxertia
de cartilagem conchal para asa nasal, tendo uma delas poste-
riormente recebido uma fascia temporal para aumento do
tecido de cobertura e apagamento das bordas do enxerto.
Outros procedimentos foram ressec¢do parcelada de cicatriz
e rinosseptoplastia. O método de preferéncia, pela facilida-
de de execucdo e baixa morbidade, independentemente do
resultado obtido neste estudo, foi a lipoenxertia. Essa técnica
permite aumento de partes moles e correcdes de outros proce-
dimentos que porventura tenham sido insuficientes, podendo
ser repetido. A lipoenxertia leva a melhora da textura do
tecido atrofiado, seguida de vascularizagao local.

A técnica de lipoenxertia tem evoluido recentemente com
as novas pesquisas sobre as células-tronco, que podem ser
isoladas do material lipoaspirado em grande nimero e crescem
facilmente sob condi¢des habituais de cultura tecidual. Assim,
existem excelentes perspectivas para suautilizagao em cirurgia
plastica para o tratamento de deformidades congénitas e adqui-
ridas, com finalidade reparadora ou estética'®.

CONCLUSOES

A sindrome de Romberg ¢ uma entidade rara, devasta-
dora na aparéncia facial, que tem sido muito estudada em

Correspondéncia para: Renato da Silva Freitas

decorréncia da potencial melhora teraputica com o uso de
células-tronco. Apesar dos grandes avangos da medicina em
todos os campos, a defini¢do da etiologia dessa sindrome e
um tratamento direcionado a sua causa ainda sdo apenas um
desejo. Enquanto ndo possuimos conhecimentos suficientes
para tratar sua causa, aperfeicoamos técnicas para o trata-
mento de suas consequéncias.
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