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Sindrome em questao

Vocé conhece esta sindrome?
Do you know this syndrome?

Luciana Baptista Pereira’
Cldudia Mércia Resende Silva’

RELATO DO CASO

Crianca do sexo feminino, de oito anos, com
histéria de mancha violdcea na hemiface direita surgi-
da aos seis anos e que perdurou por dois meses. Na
época foi diagnosticada pansinusite (seios etimoidais,
frontais e maxilares). Evoluiu com atrofia na hemiface
direita (regido frontal e malar), de forma lenta e pro-
gressiva (Figuras 1 e 2).

Exame neurolégico e oftalmolégico sem altera-
coes. Realizou também avaliacio ortoddntica, nio
tendo sido detectado nenhum comprometimento
esquelético-dentario.

Biopsia cutinea da regiio malar direita eviden-
ciou atrofia e retificacao da epiderme, hialinizacao do

FIGURA 1:
Hemiatrofia
facial
acome-
tendo
regiao de
inervacao
do primeiro
e segundo
ramos do
trigémio
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coligeno levando a perda da diferenciacao entre a
derme papilar e reticular, anexos cutineos hipotrofia-
dos e circundados por tecido coligeno espessado
(Figuras 3 e 4).

O estudo eletroneuromiografico dos nervos
periféricos da face foi normal, a tomografia computa-
dorizada da face demonstrou depressio da regiio
malar direita por hipotrofia do tecido subcutineo e
sinusopatia esfenoidal a direita. Na ressoniancia mag-
nética do encéfalo notaram-se regides de espessamen-
to cortical a direita, destacando-se a face medial do
lobo temporal, a insula e o vértex frontal; ireas dis-

FIGURA 2:
Crianga em
perfil
demostrando
atrofia mais
acentuada
na regiao
malar D
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FIGURA 3: Atrofia da epiderme, hializacio do coldgeno, anexos
hipotrofiados (HE 50x)

persas de hipersinal comprometendo a substancia
branca dos lobos temporal, frontal e transicao fronto-
parietal a direita, bem como a coroa radiada e o
nucleo lentiforme a esquerda. Em algumas dessas
regides pequenos cistos de permeio foram encontra-
dos (Figura 5).

Em relacio aos exames laboratoriais, apresen-
tou FAN, pesquisa de anticorpo anti-histona, anticen-
tromero, anti-Scl 70, antimusculo liso, antiDNA nativo,
anti-RNP negativos. Hemograma, provas de fungao
hepitica, glicemia de jejum, proteina C reativa, urina
rotina sem alteragoes. Duas dosagens de fator reuma-
toide caracterizadas como fracamente positivas.

QUE SINDROME E ESTA?
Sindrome de Parry-Romberg

A hemiatrofia facial progressiva foi descrita pri-
meiramente por Parry em 1825 e Romberg em 1846,
sendo, por isso, também denominada sindrome de
Parry Romberg. Trata-se de doenca rara, de causa des-
conhecida, que freqiientemente se inicia durante a
primeira ou segunda décadas de vida, podendo oca-
sionalmente instalar-se na vida adulta.' Caracteriza-se
por atrofia unilateral da face (geralmente acometen-
do um ou mais ramos do trigémeo), com atrofia da
pele, tecidos moles, musculos e tecidos Gsseos subja-
centes.” A atrofia é lenta, progressiva e autolimitada.
Pode ser precedida por induracdo cutinea e alteragao
da cor (hipo ou hipercromia), de forma semelhante a
esclerodermia linear.” Alopecia cicatricial pode ocor-
rer quando o couro cabeludo é acometido.” A hemia-
trofia da face pode ser completa com acometimento
intra-oral, incluindo a lingua.’ Alteracbes na oclusio
dentdria podem ocorrer, sendo importante a avalia-
¢do ortododntica.”* Trauma pode preceder o inicio da
doencga, como hematomas, picadas de inseto e infec-

FIGURA 4: Espessamento do coldgeno, sem diferenciacio entre
derme papilar e reticular (HE 100x)

¢oes. Ha dificuldades no estabelecimento da relacio
causal pela possibilidade de os eventos serem coinci-
dentes.’

Avaliacao neuroldgica deve sempre ser realiza-
da. Cefaléia, convulsoes, depressio ou outras altera-
coes do humor, retardo na linguagem e desenvolvi-
mento motor, acometimento dos nervos periféricos
com parestesias, paralisias ou nevralgias podem estar
presentes.”>” Alteracbes na ressonincia magnética
podem ser detectadas, sendo a atrofia cerebral e o
aumento da intensidade da substincia branca os
achados mais comuns. As alteracoes sio mais fre-
quentes no mesmo lado da atrofia cutinea, podendo
ser encontradas mesmo em pacientes sem manifesta-
¢oes neurologicas.

Manifestacoes oftalmolégicas como enoftalmia,

FIGURA 5: Ressondncia magnética encéfalo (seqiiéncia Flair): drea
de hipersinal e pequenos cistos na regiao témporo-parietal direita
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secundaria a atrofia da gordura retroocular, pupila
fixa ipsilateral, dificuldades no fechamento das palpe-
bras, entre outras, foram descritas.’

Em alguns casos, a investigacao laboratorial
revela presenca de auto-anticorpos, sugerindo tratar-
se de doenga auto-imune.”” Anticorpos para Borrelia
burdorferi tém sido ocasionalmente relatados.*®

A relacao entre hemiatrofia facial progressiva e
esclerodermia linear tem sido discutida desde o sécu-
lo 19. A apresentacio clinica da hemiatrofia facial pro-
gressiva € muito semelhante a da esclerodermia linear
em coup de sabre. Nos trabalhos mais recentes a ten-
déncia € acreditar que a hemitrofia facial progressiva
seria uma das formas da esclerodermia localizada.” *>"

Na sindrome de Parry-Romberg a atrofia pode
ser precedida por induracao ou alteragao de cor,
como eritema, hiper ou hipocromia, como ocorre
na esclerodermia.”” H4 descricio de casos com coe-
xisténcia de lesdes de hemiatrofia na face e de escle-
rodermia linear em outras localizacées do corpo.”

Os achados histolégicos na sindrome de Parry-
Romberg sio semelhantes aos encontrados na escle-
rodermia.”"

Alteracoes na ressonincia magnética descritas
na sindrome de Parry-Romberg podem ser modifica-
das pelo uso de imunossupressores, refor¢ando a
idéia de se tratar de doenca inflamatéria, como a
esclerodermia." Além disso, hd relato de pacientes
com diagnéstico de esclerodermia linear, localizada
fora da face, que apresentaram quadro neurolégico
associado e, quando submetidos a ressonincia mag-
nética, apresentaram alteracoes semelhantes as des-
critas na sindrome de Parry Romberg.'""

O tratamento da sindrome de Parry-Romberg
com imunossupressores ou outras medicacoes tam-
bém utilizadas na esclerodermia, como cloroquina e
calcipotriol, é discutido por virios autores."”' Em
relagio as deformidades, tratamentos cirdrgicos
reconstrutivos devem ser avaliados ap6s inatividade
clinica da doenca."” a

Resumo: Trata-se de crianca de oito anos, portadora de atrofia na hemiface direita, desde os
seis anos. A ressonancia magnética do encéfalo evidenciou espessamento cortical e formacao
de cistos. A hemiatrofia facial progressiva, ou sindrome de Parry-Romberg, mais freqiiente nas
duas primeiras décadas de vida, caracteriza-se por atrofia unilateral da face, acometendo area
inervada por um ou mais ramos do trigémeo. A relacao dessa sindrome com a esclerodermia

localizada é discutida.

Palavras-chave: Esclerodermia localizada; Hemiatrofia facial; Sistema nervoso central

Abstract: The authors report a case of an 8-year-old child with facial hemiatrophy since
the age of 6. A resonance imaging showed areas of white matter hyperintensity and cysts.
Progressive facial bemiatrophy (Parry-Romberg syndrome) usually develops during the first
or second decade of life. It is characterized by unilateral facial atrophy affecting der-
matomes of one or multiple branches of the trigeminal nerve. The relationship between pro-
gressive facial bemiatrophy and scleroderma is discussed.

Keywords: Central nervous system; Facial bemiatrophy; Scleroderma, localized
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