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RESUMEN

Introduccién: el sindrome de Parry-Romberg, o atrofia hemifacial progresiva, es una patologia infrecuente, adquirida y poco
conocida, sin etiologia aun establecida claramente. Se ha descripto en asociaciéon a traumatismos, autoinmunidad, desregulacion
del sistema simpatico e infecciones. Esta enfermedad neurocutdnea afecta principalmente a nifios y adultos jévenes, con mayor
prevalencia en mujeres que en hombres. Puede presentar manifestaciones sistémicas de tipo neuroldgico, oftalmolégico o
musculoesquelético, con desarrollo insidioso, progresivo y autolimitado que varia entre 2 y 20 afios aproximadamente, tiempo en
el cual se establece. Su diagndstico es clinico, y se apoya en estudios de imagen e histopatologia. El tratamiento esta enfocado en
detener la progresion activa de la enfermedad, con pronéstico benigno.

Objetivos: reportar un caso de atrofia hemifacial progresiva unilateral como hallazgo casual coexistente con neuralgia de trigémino.
Descripcion del caso: mujer de 69 afios con antecedente de trauma facial remoto, quien desarrollé atrofia hemifacial progresiva
izquierda autolimitada y asintomatica. Presenté ademas neuralgia del nervio trigémino derecho de 15 afios de evolucion, refractaria
a tratamiento farmacolégico y radiocirugia. En resonancia magnética (RM) se evidencié conflicto neurovascular derecho con la
arteria cerebelosa anteroinferior.

Intervencion: se realizé descompresién microquirdrgica del nervio trigémino derecho mediante abordaje retrosigmoideo, con
colocacién de material interpuesto entre el nervio y la arteria, sin complicaciones.

Conclusion: se presenta un caso de sindrome de Parry-Romberg izquierdo diagnosticado tardiamente, asociado a neuralgia del
trigémino derecha secundaria a conflicto neurovascular resuelto mediante descompresion microquirdrgica. La coexistencia de
ambas entidades sugiere una asociacién incidental sin relacion fisiopatolégica directa.

Palabras clave: Atrofia hemifacial progresiva. Neuralgia del trigémino. Parry-Romberg. Sindrome neurocutaneo
Parry-Romberg syndrome with contralateral trigeminal neuralgia: A rare combination or an incidental finding?

ABSTRACT

Background: Parry-Romberg syndrome, also known as progressive hemifacial atrophy, is a rare acquired neurocutaneous
disorder of unclear etiology. Proposed pathogenic mechanisms include trauma, autoimmune processes, sympathetic nervous
system dysfunction, and infections. The disease predominantly affects children and young adults, with a female predominance.
Clinical manifestations may involve neurological, ophthalmological, and musculoskeletal systems. The course is typically insidious,
progressive, and self-limited, stabilizing over a period of 2 to 20 years. Diagnosis is primarily clinical and may be supported by
imaging and histopathological findings. Treatment aims to control disease activity and minimize long-term sequelae.

Objectives: to report a case of unilateral progressive hemifacial atrophy incidentally associated with contralateral trigeminal
neuralgia.

Case description: a 69-year-old woman with a history of remote facial trauma developed self-limited, asymptomatic left progressive
hemifacial atrophy. She also presented with a 15-year history of right trigeminal neuralgia refractory to medical therapy and
radiosurgery. Magnetic resonance imaging demonstrated a right-sided neurovascular conflict involving the anterior inferior cerebellar
artery.

Surgery: microsurgical decompression of the right trigeminal nerve was performed through a retrosigmoid approach, with
interposition of polytetrafluoroethylene between the nerve and the offending vessel. No perioperative complications occurred.
Conclusion: we report a case of late-diagnosed left Parry-Romberg syndrome associated with right trigeminal neuralgia secondary
to a neurovascular conflict successfully treated with microsurgical decompression. The opposite laterality of both conditions
and intraoperative confirmation of the vascular conflict suggest an incidental coexistence rather than a direct pathophysiological
relationship.
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adulta.®¥ Como parte de este sindrome se han descripto

manifestaciones clinicas como alteraciones oculares,
dentales y neuroldgicas, siendo frecuentes la epilepsia,
la cefalea y la neuralgia del trigémino.*” El espectro
clinico también incluye complicaciones poco comunes
como fenémenos autonémicos, espasmos hemifaciales e
incluso asociacién con accidentes cerebrovasculares, lo que
evidencia la complejidad de su fisiopatologia.®1?

En etapas iniciales, el sindrome de Parry-Romberg puede
presentarse con cambios inflamatorios no llamativos para
el paciente como eritema, hiperpigmentacién o edema,
lo que dificulta su reconocimiento temprano y retrasa la
consulta médica."V Los estudios de imagen tienen un papel
fundamental en el diagnéstico: la resonancia magnética
puede evidenciar infiltrado inflamatorio en tejidos blandos,
compromiso muscular y meningeo, e incluso hemiatrofia
cerebral, aun antes de que la atrofia facial sea clinicamente

evidente.1213)

Estos hallazgos, complementados con
tomografia computarizada y estudios histopatoldgicos,
permiten orientar el diagndstico diferencial frente a
otras patologias como la esclerodermia lineal en coup de
11415 F] diagnéstico oportuno resulta esencial, ya

que posibilita instaurar tratamiento inmunosupresor en la

sabre.

fase activa, con capacidad de modificar el curso natural de la
enfermedad y prevenir complicaciones neurolégicas graves

como epilepsia refractaria o eventos cerebrovasculares.®1¢

OBJETIVOS

Describir un caso de sindrome de Parry-Romberg unilateral
asociado a neuralgia del trigémino contralateral secundaria
a un conflicto neurovascular, y analizar la posible relacién
fisiopatoldgica entre ambas entidades.

DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 69 afios que consulté por neuralgia del trigémino
derecho de 15 afios de evolucidn, refractaria al tratamiento
farmacoldgico y a la radiocirugia. La resonancia magnética
evidencié un conflicto neurovascular derecho con la
arteria cerebelosa anteroinferior, por lo que se indicé
descompresién microquirirgica (Figura 1).

Durante la anamnesis, la paciente refirié un antecedente
de traumatismo craneoencefilico leve en la regién frontal
izquierda ocurrido 20 afios antes, seguido del desarrollo
progresivo de atrofia hemifacial ipsilateral, posteriormente
estabilizada y asintomitica. El examen fisico confirmé la
presencia de dicha atrofia (Figura 2).

Ante el hallazgo de una marcada atrofia hemifacial
izquierda, sin relacién con el dolor trigeminal derecho, se
solicité valoracién por Dermatologia. La biopsia cutdnea
evidencié epidermis delgada con leve vacuolizacién basal;

dermis con marcada degeneracién de las fibras eldsticas,
coldgeno denso de disposicién irregular e infiltrado
inflamatorio linfocitario perivascular; anexos ecrinos
conservados y anexos pilosebdceos hipotréficos con
hipertrofia del musculo erector del pelo. Estos hallazgos
fueron compatibles con una alteracién del coligeno y del
tejido eldstico tipo morfea. La evaluacién oftalmoldgica
demostré enoftalmos izquierdo, con biomicroscopia y
fondo de ojo normales. Cirugia Maxilofacial descarté
compromiso funcional y alteraciones odontoldgicas.
Asimismo, Medicina Interna excluyé enfermedades
autoinmunes asociadas a la atrofia hemifacial progresiva
y  Endocrinologia  descart6  manifestaciones  de
hiperestimulacién adrenérgica o lipodistrofia. En conjunto,
los hallazgos fueron compatibles con un sindrome de

Parry-Romberg en fase estable.

INTERVENCION

Se realiz6 una incisién suboccipital lateral derecha

con craniectomia retrosigmoidea
microquirdrgica del conflicto neurovascular del nervio

trigémino derecho secundario a compresién por la

y descompresién

arteria cerebelosa anteroinferior. Mediante diseccién
aracnoidea con pinza bipolar y microdisector, se efectué la
interposicién de politetrafluoroetileno entre el nervio y la
arteria, sin complicaciones.

La paciente presenté resolucién completa del dolor
trigeminal en el posoperatorio inmediato. El control
imagenolégico a las 6 horas mediante tomografia
computarizada simple de encéfalo mostré los cambios
posquirdrgicos esperables (Figura 3). Se
transitoriamente el tratamiento analgésico previo a la
cirugia (gabapentina, carbamazepina y tapentadol), con
retirada progresiva durante los 3 meses siguientes. A los 6

mantuvo

meses de seguimiento permanecia libre de dolor trigeminal
derecho y sin requerimiento de medicacién.

DISCUSION

El sindrome de Parry-Romberg es una entidad benigna
e infrecuente caracterizada por una atrofia hemifacial
progresiva que compromete la piel, el tejido subcutineo,
la musculatura y las estructuras dseas subyacentes, y puede
asociarse a alteraciones pigmentarias.”’ El compromiso
facial estd presente en pricticamente todos los pacientes,
mientras que la afectacion del cuello, tronco o extremidades
se observa en aproximadamente el 10 % de los casos.!>
La enfermedad se presenta con mayor frecuencia en
nifios y adultos jovenes,? con predominio femenino.®?
Afecta preferentemente el lado izquierdo y suele progresar
durante un periodo de 2 a 20 afios.*? Su etiopatogenia
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Figura 1. Resonancia magnética cerebral. A) Corte axial T2, se muestra conflicto neurovascular entre el nervio trigémino derecho (flecha violeta) y la arteria cerebelosa
anteroinferior derecha (flecha verde). B) Corte sagital T2, se confirma el conflicto neurovascular entre el nervio trigémino derecho (flecha violeta) y la arteria cerebelosa
anteroinferior derecha (flecha verde). C) Corte axial, secuencia T1 con contraste, se evidencia atrofia de tejidos blandos en hemicara izquierda. D) Corte axial, secuencia
FLAIR axial, se muestran focos hiperintensos en sustancia blanca subcortical bilateral con predominio izquierdo, con leve atrofia cerebral derecha.

edad de presentacién difiere de la habitualmente reportada.
Las

aproximadamente el 15-20 % de los pacientes,®® y la

manifestaciones  neurolégicas  ocurren  en
neuralgia del trigémino ipsilateral es una de las asociaciones
més frecuentemente descriptas.’ También se han
comunicado hallazgos imagenolégicos contralaterales,®
aunque sin una relacién fisiopatolégica claramente
establecida.

En nuestra paciente, la

neuralgia  trigeminal

contralateral se explicé por un conflicto neurovascular

Figura 2. Atrofia hemifacial izquierda.

confirmado intraoperatoriamente con la arteria cerebelosa
anteroinferior derecha y se resolvié completamente tras la

permanece incierta; entre los mecanismos propuestos —descompresiéon microquirdrgica. Estos hallazgos sugieren

se incluyen traumatismos, trastornos autoinmunes, que no toda manifestacién neurolégica observada en

alteraciones del sistema nervioso simpdtico, infecciones y =~ pacientes con sindrome de Parry-Romberg debe atribuirse
causas multifactoriales.®”%! En nuestro caso, la lateralidad a la enfermedad de base, siendo necesario descartar
izquierda, el patrén evolutivo y la estabilizacion posterior — etiologias independientes y potencialmente tratables.

de la atrofia fueron concordantes con lo reportado en la El diagnéstico del sindrome es esencialmente clinico

literatura. El antecedente de traumatismo facial previo
podria respaldar la hipétesis traumadtica; sin embargo, la

y puede complementarse con estudios histopatoldgicos
e imagenoldgicos. La histopatologia puede demostrar
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[
Figura 3. Tomografia cerebral simple postoperatoria. Ay B) Corte axial que evidencia
estigmas de craniectomia retrosigmoidea derecha. C) Corte coronal de lecho
quirdrgico.

atrofia de la epidermis, dermis, tejido subcutineo y
anexos cutdneos, asi como fibrosis dérmica con depdsito
de coldgeno.!) Los hallazgos observados en la biopsia
cutinea de nuestra paciente fueron concordantes con estas
caracteristicas.

En la resonancia magnética se ha observado atrofia
de la piel y del tejido subcutdneo facial, atrofia cerebral
o cerebelosa, lesiones de sustancia blanca profunda
y  subcortical bilaterales o incluso
contralaterales a la atrofia hemifacial, manifestadas como

focos hiperintensos en secuencias T2; asimismo, pueden

ipsilaterales,

observarse encefalomalacia, hidrocefalia y realce meningeo,
entre otros hallazgos.*? En la tomografia computarizada
se han comunicado calcificaciones, deformidades 6éseas
craneales y adelgazamiento del diploe." No existe un
tratamiento curativo establecido.®® El manejo debe
individualizarse segin la actividad de la enfermedad
y la repercusion funcional o estética, reservando las
intervenciones quirtrgicas para fases estables.®)

En nuestra paciente, la resonancia magnética contrastada
evidencié atrofia de la piel y del tejido subcutdneo facial,
atrofia del I6bulo frontal derecho y focos hiperintensos
en T2 en la sustancia blanca subcortical bilateral, con
predominio izquierdo; ademds, la atrofia hemifacial se
encontraba estabilizada y sin repercusién funcional ni
afectacién psicolégica significativa, por lo que se adopté una
conducta expectante. En contraste, la neuralgia trigeminal
refractaria al tratamiento farmacoldgico y a la radiocirugia
requirié tratamiento quirtrgico, con resolucién completa
del dolor y evolucién favorable durante el seguimiento.

CONCLUSION

Se presenta un caso infrecuente de sindrome de Parry-
Romberg izquierdo diagnosticado tardiamente en una
paciente adulta mayor, asociado a una neuralgia del
trigémino derecha secundaria a un conflicto neurovascular
confirmado y resuelto mediante descompresién
microquirtdrgica. La ausencia de correlacién topogrifica
entre ambas entidades y la demostracién intraoperatoria
del conflicto sugieren que su coexistencia fue incidental,
sin evidencia de una relacién fisiopatolégica directa.

Este caso resalta la importancia del reconocimiento
precoz de esta entidad neurocutdnea, cuyo diagnéstico suele
retrasarse hasta etapas de estabilidad, cuando las secuelas
estructurales ya se encuentran establecidas. El tratamiento
debe individualizarse segtin la actividad de la enfermedad y
su repercusion funcional, estética y psicosocial, reservando
las intervenciones reconstructivas o especificas para los

casos en los que exista una indicacién clara.
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