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A Sindrome de Parry-Romberg ou Atrofia Hemifacial Progressiva é uma doenca caracterizada
principalmente por uma perda progressiva de tecido gorduroso subcutaneo. A deformidade facial
resultante acomete geralmente a primeira ou segunda década de vida e pode vir acompanhada
de alteracgOes orais, oftalmoldgicas e neuroldgicas. Sua incidéncia e etiologia sao desconhecidas.
O tratamento consiste na correcao cirdrgica das areas atréficas e tratamento das desordens
neurolégicas quando presentes. Este trabalho tem como objetivo fazer uma revisao da literatura
sobre a sindrome e apresentar um caso clinico cujo tratamento consistiu inicialmente na colocagdo
de material inorganico e enxerto 6sseo e, em segundo tempo, realizagdo de enxerto gorduroso.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Parry-Romberg; Atrofia hemifacial; Implante aloplastico; Enxerto gorduroso.

INTRODUCAO

A Sindrome de Parry-Romberg, também conhecida como atrofia hemifacial progressiva, atrofia he-
mifacial ou ainda sindrome de Romberg, é caracterizada por uma lenta e progressiva reducao do tecido
gorduroso subcutaneo. Esta atrofia de gordura pode ser seguida e associada a perda de pele, cartilagem,
tecido conjuntivo, musculo e tecido 6sseo (Mazzeo et al., 1995; Torres-Larrosa et al., 1999). A primeira
descricdo da doencga foi realizada por Parry antes de 1825, mas foi Romberg, em 1846, que descreveu em
detalhes as suas caracteristicas clinicas (Fayad, Steffensen, 1994). A incidéncia e etiologia da sindrome
sao desconhecidas (Mazzeo et al., 1995; Bathi et al., 2001; Ruhin et al., 2000b).

A doenca é caracterizada por uma deformidade facial que surge em idade precoce, geralmente durante
a primeira ou segunda década de vida (Mazzeo et al., 1995; Bathi et al., 2001). Entretanto, alguns casos tém
sido descritos em pacientes na sexta década de vida. O periodo de maior progressédo varia de 2 a 10 anos
apos o seu inicio, sendo que geralmente permanece inativa pelo resto da vida (Fayad, Steffensen, 1994;
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Bathi et al., 2001).

A distribuicdo da Sindrome de Parry-Romberg
parece seguir o padréo de inervagdo sensorial de um
ou de todos os trés ramos do nervo trigémeo. O aco-
metimento do lado inteiro da face é freqientemente
encontrado (Mazzeo et al., 1995; Torres-Larrosa et
al., 1999). A doenca se inicia em um ou mais pontos
da face ou cabeca (Fayad, Steffensen, 1994). O sitio
inicial mais comum da atrofia é a area do modiolo,
regido distal a comissura labial para onde convergem
alguns musculos da expresséao facial (Mazzeo et al.,
1995; Torres-Larrosa et al., 1999). Ela também pode
se iniciar em tecidos da regido dos musculos temporal
e masséter (Mazzeo et al., 1995; Fayad, Steffensen,
1994). A doenca pode se estender para uma area pa-
ramediana a regido frontal, couro cabeludo, bochecha,
face lateral do mento, pescoco e infreqlientemente,
metade ipsilateral do corpo (Torres-Larrosa et al.,
1999; Ruhin et al., 2000b).

Alteracdes oftalmicas como enoftalmia,
atrofia da palpebra inferior, auséncia de parte
dos cilios, como também coloboma da palpebra
e sobrancelha podem estar presentes (Mazzeo
et al., 1995; Torres-Larrosa et al., 1999; Ruhin
et al., 2000b). Apesar disso, as funcfdes oculares
geralmente estdo normais (Mazzeo et al., 1995). A
orelha pode estar deformada, de tamanho menor
que o normal, devido a atrofia dos tecidos (Mazzeo
et al., 1995; Torres-Larrosa et al., 1999; Ruhin
et al., 2000b). Hipoplasia e atrofia da cartilagem
alar nasal também podem ser verificadas (Ruhin
et al., 2000b). Disturbios do Sistema Nervoso
Central (SNC) podem ser achados comuns, sendo
que a mais freqiente complicagcdo é a epilepsia.
Neuralgia trigeminal, paralisia do nervo facial,
enxaqueca severa, desordens mentais e dificul-
dade no aprendizado também podem fazer parte
da sindrome (Torres-Larrosa et al., 1999; Fayad,
Steffensen, 1994; Ruhin et al., 2000b).

Dentre os achados orais, o crescimento dos
maxilares e dos dentes podem ser comprometidos.
O corpo da mandibula pode ser mais curto que o
normal, o ramo pode ser deficiente verticalmente e
pode haver um atraso no desenvolvimento do angulo
mandibular (Mazzeo et al., 1995; Ruhin et al., 2000b).
Héa descricdo de que tais caracteristicas podem pre-

dispor uma fratura espontanea da mandibula. Outras
caracteristicas bucais que podem ser verificadas nos
pacientes com a sindrome s&o: hemitrofia lingual,
ma-oclusdo do lado afetado, desvio da linha média
dental, atraso na erupcdo dos dentes e reabsorc¢des
radiculares (Mazzeo et al., 1995; Fayad, Steffensen,
1994; Ruhin et al., 2000b; Neville et al., 1998).

O diagndstico da Sindrome de Parry-Romberg
é baseado nas caracteristicas clinicas, nos achados
neurolégicos e nos sinais encontrados em exames de
imagem como a tomografia computadorizada (TC) e
a ressonancia magnética (RM) (Bathi et al., 2001).
O grau de distdrbios neuroldgicos e faciais ndo tem
sido correlacionado com a lateralidade ou extensdo
das anormalidades vistas nas imagens da TC e RM.
Entretanto, estes exames podem auxiliar o diagndés-
tico, evidenciando achados neurolégicos geralmente
do mesmo lado da atrofia facial como calcificacdes
hemisféricas, aumento leptomeningeal, perda do giro
cortical, hipersinal na RM na regido da substancia
branca e cinza profundas e atrofia cerebral (Torres-
Larrosa et al., 1999; Bathi et al., 2001).

O diagndstico diferencial da Sindrome de Par-
ry-Romberg, nos casos de pacientes com assimetria
facial, é realizado com a microssomia hemifacial,
necrose gordurosa, esclerodermia, efeitos colaterais
da radioterapia, sindrome de Saethre-Chotzen, sin-
drome de Seckel, sindrome 13q e displasia fibrosa
(Bathi et al., 2001; Ruhin et al., 2000b). A sindrome
de Parry-Romberg ndo apresenta cura. O tratamento
consiste na reconstrucao estética das areas atréficas,
tratamento sintomatico das desordens neuroldgicas
(Mazzeo et al., 1995; Torres-Larrosa et al., 1999;
Ruhin et al., 2000a) e tratamento ortoddntico das
alteracdes oclusais (Neville et al., 1998). A cirurgia,
para a maioria dos autores, é resguardada até que
o desenvolvimento da doenca se estabilize.

CASO CLINICO

Paciente do sexo feminino, 14 anos, leucoderma,
compareceu ao servigco de Cirurgia e Traumatologia
Bucomaxilofacial do Hospital das Clinicas da Faculdade
de Medicina da USP com queixa estética em face e dor
em regido de Articulacdo Témporo-Mandibular (ATM)
bilateral. De acordo com a paciente, ha 2 anos sofreu
um trauma em face por queda da propria altura sendo
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que ndo relatava comprometimento estético facial antes
desse periodo. Sua histéria médica n&o era relevante e
referia ndo conhecer nenhum membro de sua familia
que apresentasse condicao clinica semelhante.

Ao exame fisico extra-oral mostrava assime-
tria facial devido uma hipoplasia de toda hemiface
esquerda. O hipodesenvolvimento facial era mais
evidente do lado esquerdo da mandibula onde se
observava um irregular contorno dos tecidos moles
que recobriam o osso mandibular (Figura 1). O
0sso correspondente ao corpo anterior e sinfise da
mandibula se apresentava deficiente. A atrofia dos
tecidos era melhor identificada em regido retroco-
missural labial esquerda onde se observava maior
enrrugamento da pele e transparéncia de vasos
sanguineos periféricos (Figura 2).

Durante a abertura bucal, a paciente mostrava
desvio da linha média para esquerda. O movimento
de abertura era acompanhado de dor na ATM bilate-
ral, principalmente do lado esquerdo. Também era
observado, com o repouso dos musculos da mimi-
ca facial, exposi¢do dos dentes superiores do lado
esquerdo, caracterizando um hipodesenvolvimento
tecidual da maxila esquerda com atrofia ipsilateral
dos labios superior e inferior.

No exame clinico intra-oral verificava-se ma-
oclusdo com mordida cruzada posterior esquerda
e inclinagdo do plano oclusal (Figura 3). Havia um
atraso na erupcdo dos segundos molares superio-
res e inferiores e uma mancha esbranquicada era
identificada nos incisivos centrais superiores. O lado
esquerdo da lingua se mostrava atrofiado (Figura 4).
A mucosa oral e demais estruturas orais ndo mostra-
vam alteracdes significativas. Os movimentos man-
dibulares se apresentavam dentro da normalidade. A
paciente era cooperativa e possuia desenvolvimento
mental e fungdes oftalmicas normais.

Radiograficamente, verificava-se um encurta-
mento e afilamento do ramo mandibular esquerdo
com perda de projecdo do angulo da mandibula.
Os segundos molares superiores e inferiores ainda
se encontravam intra-6sseos em estagio inicial de
formacéao radicular (Figura 5). O exame de TC mos-
trava um hipodesenvolvimento do ramo mandibular
esquerdo associado a uma alteragcdo morfolégica do
processo condilar (Figura 6). A analise dos dados

clinicos e exames de imagem permitiu se chegar ao
diagnéstico de Sindrome de Parry-Romberg.

O tratamento consistiu na corre¢do da deformi-
dade facial em dois tempos cirdrgicos. No primeiro
tempo foi realizada a reconstrugdo da area Gssea
afetada da mandibula e no segundo tempo a corregdo
estética da porcao de tecido mole da mesma area.
A cirurgia para a corregdo da hipoplasia 6ssea foi
realizada sob anestesia geral e consistiu na colocacdo
de implante de polietileno (MEDPOR® — Intermedic
Technology Ltda). O implante foi fixado em corpo
mandibular esquerdo com 3 parafusos de 9 milime-
tros do sistema 2.0 @ (MEDCOM®). O contorno 6sseo
da regido de sinfise foi reconstituido com a retirada
de enxerto 6sseo do lado direito da mesma regiao e
sua fixacdo do lado esquerdo com um parafuso de
9mm do sistema 2.0 @ (Figura 7).

Apo6s um periodo de 6 meses, verificava-se uma
melhora do contorno facial, porém, com a necessida-
de de uma complementacéo cirdrgica da atrofia dos
tecidos subcutaneos. Para tal, foi realizado a retirada
de enxerto gorduroso por lipoaspiracdo em regido
abdominal infra-umbilical. Ap6s a decantagdo do
enxerto gorduroso e demarcacédo da pele em curvas
de nivel, foi realizada a injecdo da gordura através
de tuneis subcutaneos por meio de um gelco (figura
8). Em um poés-operatério de 6 meses, a paciente
apresentava uma consideravel restituicdo do contor-
no mandibular (Figura 9).

FIGURA 1:
Vista frontal da
paciente onde
se observa a
deformidade
estética devido
atrofia tecidual
no lado
esquerdo da
face.
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HEY
- FIGURA 3: Vista intra-oral mostrando um desnivelamento
FIGURA 2: Regido do modiolo esquerdo mostrando do plano oclusal.
enrrugamento da pele e transparéncia de vasos sangiiineos
periféricos.

FIGURA 5: Radiografia panoramica evidenciando uma
hipoplasia 6ssea com encurtamento do corpo e ramo
mandibular esquerdo.

FIGURA 6: TC (corte coronal) mostrando alteragio FIGURA 7: Reconstrucédo da area 6ssea atrofiada através
morfolégica do condilo mandibular esquerdo. de acesso intra-oral.
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FIGURA 8: Aplicacao do enxerto gorduroso em segundo
tempo cirdrgico para corre¢do da atrofia dos tecidos
moles.

FIGURA 9: Pds-operatério de 6 meses mostrando uma
melhora do contorno facial.

DISCUSSAO

Apesar da etiologia da Sindrome de Parry-
Romberg ndo ser bem conhecida, algumas hipéteses
fisiopatologicas tém sido propostas, incluindo auto-
imunidade, infeccdo viral, distdrbios enddcrinos,
neurites trigeminais periféricas, esclerodermia, neu-
rovasculites linfociticas e heranca genética (Mazzeo
et al., 1995; Ruhin et al., 2000b).

Alguns relatos apresentam o traumatismo

como a possivel causa de uma ma formacéao atro-
fica do sistema nervoso simpatico cervical com
consequente atrofia de tecidos hemifaciais (Ruhin
et al., 2000; Neville et al., 1998). No caso descri-
to, a paciente referia histéria de trauma em face
por queda da propria altura ha cerca de 2 anos da
percepcdo das primeiras alteragfes estéticas. De
toda maneira, ha necessidade de estudos extensos
e relatos de outros casos para melhor se definir o
trauma como Vverdadeiro participante da etiopato-
genia da sindrome.

O principal sitio facial acometido na paciente
era a regido mandibular esquerda. Concordando
com a maioria dos casos relatados (Mazzeo et al.,
1995; Torres-Larrosa et al., 1999), as lesGes mais
especificas se concentravam na regido distal da
comissura labial (area do modiolo). Altera¢des da
regido frontal e temporal, algumas vezes descritas
(Torres-Larrosa et al., 1999; Fayad, Steffensen,
1994), apresentaram pouca expressao. De acordo
com Torres-Larrosa et al. (1999), a pele da regiao
facial afetada pode estar ressecada, mas é geral-
mente livre e moével. Uma ruga demarcatodria branca,
entre a pele normal e anormal da regido envolvida,
denominada en coup de Sabre, pode ocorrer em
qualquer estagio da doenca (Mazzeo et al., 1995;
Torres-Larrosa et al., 1999; Neville et al., 1998).
Embora havia a presenca de rugas e saliéncias de
vasos periféricos na area afetada, esta alteracao
bem definida da cor da pele, ndo foi identificada no
caso descrito.

Alteracdes oftalmicas, evidentes em 10 a 35%
dos casos (Torres-Larrosa et al., 1999), e disturbios
do SNC néo foram encontrados na paciente. As ca-
racteristicas clinicas orais da paciente como atrofia
labial, ma-oclusao, atraso na erupcédo dos dentes e
hemitrofia da lingua, foram similares as encontradas
na maioria de outros relatos (Mazzeo et al., 1995;
Torres-Larrosa et al., 1999; Ruhin et al., 2000b).
A exposicao da denti¢cdo unilateral se faz presente
devido a atrofia da pele e dos tecidos subcutaneos,
fazendo com que a boca seja tracionada superior-
mente e desviada para o lado afetado, determinando
uma abertura labial do lado envolvido (Mazzeo et
al., 1995; Neville et al., 1998). Apesar de tais pro-
blemas, geralmente, os movimentos mandibulares
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se encontram preservados, os processos de fonacdo
e degluticdo estdo normais e as partes estruturais
dos dentes (esmalte, dentina, cemento e polpa)
nédo apresentam alteragdes significativas (Mazzeo
et al., 1995). Reabsor¢des radiculares, muito bem
reportadas por Fayad, Steffensen (1994), ndo foram
sinais evidentes.

O hipodesenvolvimento do tecido 6sseo na Sin-
drome de Parry-Romberg é um acontecimento de im-
portancia ndo so6 pelo comprometimento estético facial,
mas também pelo mau posicionamento dos dentes que
a atrofia 6ssea pode acarretar. Além da mandibula, a
maxila, osso zigomatico, temporal e frontal podem
estar morfologicamente alterados (Ruhin et al., 2000).
No presente caso, a hipoplasia da maxila esquerda
determinou o quadro de mordida cruzada posterior do
mesmo lado. Além do comprometimento estético pela
atrofia do ramo e corpo mandibular a paciente apresen-
tava uma importante alteragdo morfolégica do condilo
esquerdo identificado na TC. Tal desarranjo anatémico,
associado a alteracgdes das estruturas musculares mas-
tigatorias ipsilaterais, pode ser considerado como uma
das possiveis causas da Disfuncdo Témporo-Mandibular
(DTM) identificada na paciente.

Varias opgOes cirurgicas tém sido utilizadas
para a correcdo da deformidade facial derivada da
doenca, incluindo inje¢des de silicone ou colageno
bovino, implantes inorgénicos, reconstru¢cdo com
tecido gorduroso, pediculo muscular e retalhos
microcirdrgicos (Mazzeo et al., 1995; Ruhin et al.,
2000a; Saccomanno et al., 1997; Hunt, Hobar,
2002). Neste caso, apesar da atrofia dos tecidos
moles e hipoplasia do tecido 6sseo, o defeito esté-
tico facial ndo era muito grande. Desta maneira, foi

optado pela utilizacdo de um implante de material
inorganico associado a um enxerto 6sseo para res-
tituicdo do contorno mandibular.

Ap6s 6 meses da cirurgia, a paciente ainda
apresentava uma atrofia da pele, gordura e tecidos
subcutaneos, o que indicou a realiza¢do de um enxerto
gorduroso. Tanto a utilizacdo do biomaterial como o
enxerto de gordura, constituem-se em técnicas de mais
facil realizacdo e de menor invasividade em relagéo a
utilizagcdo de pediculos musculares ou retalhos microci-
rargicos (Hunt, Hobar, 2002). A utilizag&o de silicone é
geralmente contra-indicada devido ao grande nimero
de complicacdes quando do uso deste tipo de material
(Hunt, Hobar, 2002). A paciente estd em acompanha-
mento e ndo é descartada outra intervencéo cirdrgica
para finalizagdo da reconstrucéo do contorno facial.

CONSI DERAQC)ES FINAIS
A maioria dos autores preconiza que o tratamento
cirdrgico para corre¢édo da deformidade facial seja re-
alizado ap0ds a estabilizagdo da doenga. No caso apre-
sentado, o primeiro procedimento cirtrgico foi efetuado
dois anos apods o inicio da sindrome. Acreditamos que
em casos onde o acometimento estético facial ndo é téo
grave, ndo seja necessario o total término do desen-
volvimento da doenca para se dar inicio ao tratamento
cirdrgico. O fato de a sindrome de Parry-Romberg se
expressar mais comumente na infancia e adolescéncia
faz com que o tratamento em um estagio mais precoce
possibilite uma satisfagcdo do paciente em uma fase da
vida onde o padréo estético facial comega a ganhar
maior importancia. Além disso, cirurgias corretivas
complementares como outros enxertos gordurosos

podem ser realizados, caso seja necessario.
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The Parry-Romberg Syndrome, also known as Progressive Hemifacial Atrophy, is a disease which is

caracterized by progressive loss of subcuteneous fat. Facial deformity usually is noticed first during the

first or second life decade, and can be accompanied by oral, ophtalmologic and neurologic changes.

Incidence and etiology are unknown. Treatment consists in surgically correcting the atrophic areas, and

clinical treatment of neurologic disorders, when present. This paper makes a literature review of the

Parry Romberg Syndrome, and presents a clinical case, which was treated inicially by inserting alloplastic

material as well as bone, and was followed by a free fat graft 6 moths after the inicial surgery.

KEYWORDS: Facial hemiatrophy; Graft fat; Implants; Parry-Romberg syndrome.
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