
Revista Médica HJCA Vol. 11 Num. 1. Marzo 201984

Serie de Casos: Síndrome de Parry Romberg, Resolución Quirúrgica
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RESUMEN

INTRODUCCIÓN: El síndrome de Parry Romberg o atrofia hemifacial progresiva es una patología 
caracterizada por causar atrofia facial unilateral con afectación de piel, tejido celular subcutáneo 
y músculo. Su prevalencia mundial es de 1/700 000, tiene predominio por el sexo femenino con 
una proporción mujer – hombre de 3:2. Clínicamente se manifiesta como una esclerodermia li-
neal en golpe de sable, y afecta con mayor frecuencia a hemicara izquierda. El tratamiento es de 
tipo quirúrgico e incluye técnicas como injertos, colgajos o prótesis.
 
CASO CLÍNICO: A continuación se presenta una serie de casos que incluye a tres pacientes que 
consultaron por alteraciones de la anatomía y el desarrollo facial; quienes posterior a un examen 
físico minucioso y a la realización de exámenes de imagen, fueron diagnosticados de síndrome 
de Parry Romberg.  

EVOLUCIÓN: En todos los casos el tratamiento fue quirúrgico; optándose por la colocación de un 
injerto dermograso en la zona afectada, el mismo que fue obtenido de la cavidad abdominal. La 
evolución clínica y la adherencia del injerto fue satisfactoria y sin complicaciones. 

CONCLUSIÓN: Los resultados obtenidos de la colocación de injertos dermograsos para el trata-
miento de la atrofia hemifacial progresiva fueron excelentes a corto, mediano y largo plazo.

PALABRAS CLAVE: HEMIATROFIA FACIAL, SÍNDROME DE PARRY-ROMBERG.

ABSTRACT

Case Series: Parry Romberg Syndrome, Surgical Resolution

BACKGROUND: Parry Romberg syndrome or progressive hemifacial atrophy is an entity charac-
terized by unilateral facial atrophy with involvement of skin, subcutaneous tissue and muscle. Its 
worldwide prevalence is 1/700 000, with a female - male ratio of 3:2. Clinically it manifests as linear 
scleroderma and most frequently affects the left side of the face. The treatment is surgery and inclu-
des techniques such as grafts, flaps or prostheses.

CASE REPORT: The following is a case series that includes three patients, who consulted for anato-
mic and develop mental alterations of the face; who after a meticoluos physical examination and 
imaging tests were diagnosed with Parry Romberg syndrome.

EVOLUTION: In all cases, the treatment was surgery; opting for the placement of a skin graft in the 
affected area, which was obtained from the abdominal cavity. The clinical evolution and adherence 
of the graft was satisfactory and without complications.

CONCLUSION: The results obtained from the placement of skin graft as the treatment of progressive 
hemifacial atrophy were excellent in short, medium and long term.

KEYWORDS: FACIAL HEMIATROPHY, PARRY–ROMBERG SYNDROME.
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  INTRODUCCIÓN  

El síndrome de Parry Romberg conocido también como Atrofia Hemi-
facial Progresiva (AHP), es una patología caracterizada por ocasionar 
atrofia facial unilateral de piel, tejido celular subcutáneo, músculos y 
en algunos casos estructuras óseas subyacentes. Se presenta de for-
ma unilateral (generalmente hemicara izquierda) y rara vez se extien-
de hacia el cuello, extremidad superior o tórax [1]. Su aparición es es-
pontánea y puede afectar a ambos sexos, con predilección por el sexo 
femenino. La prevalencia es de al menos 1/700 000 a nivel mundial, sin 
existir casos documentados a nivel nacional [2]. Al ser una patología 
poco común, es importante estar familiarizados con su presentación, 
con el objetivo de establecer un diagnóstico y tratamiento oportunos.

La etiología de esta enfermedad no ha sido del todo esclarecida; se 
han propuesto causas de origen infeccioso, trastornos de la vascula-
rización facial, malformaciones vasculares, trauma, autoinmunidad, 
alteraciones del nervio trigémino, denervación simpática, e incluso 
genético, ya que en varios casos se ha observado un componente fa-
miliar [1,2]. Existe evidencia que apunta a la participación del siste-
ma noradrenérgico a nivel de tronco cerebral, con una hiperactividad 
simpática que ocasiona atrofia facial localizada [3]. Los primeros sig-
nos se presentan usualmente durante las dos primeras décadas de la 
vida, con un patrón de gravedad directamente proporcional a la edad 
del paciente. La atrofia progresa en un período de dos a veinte años, 
alcanzando su curva máxima durante los dos primeros años de vida; 
posteriormente presenta una fase de meseta, de duración variable, 
que determina la magnitud de atrofia [2-4].

Se presenta con atrofia de piel, tejido celular subcutáneo (TCS) y 
músculos. La atrofia suele delimitarse a las zonas de distribución del 
nervio trigémino; la piel se presenta lisa con hiperpigmentación por 
engrosamiento de la epidermis y atrofia de los anexos cutáneos, ob-
servándose el llamado “corte de sable” que sigue la línea media de 
la cara dividiendo exactamente la zona afecta de la sana [2-4]. Adi-
cionalmente se puede observar atrofia muscular, atrofia ósea y alte-
ración cartilaginosa como la hipoplasia de cartílago alar y auricular. 
En relación a la atrofia ósea, esta es más evidente a nivel de macizo 
facial; debido a que al momento del inicio de la enfermedad, ya se ha 
producido un desarrollo importante de los huesos craneales (90 -95% 
durante los primeros 3 años de vida) [2-5].

En casos extremos existe atrofia de lengua, alopecia en pestañas, ce-
jas y región frontal; alteraciones dentarias, alteraciones neurológicas, 
hemiatrofia cerebral, alteraciones oculares como: enoftalmos, retrac-
ción del párpado, ptosis palpebral, estrabismo restrictivo, disfunción 
del nervio motor ocular, síndrome de Horner, sensibilidad corneal 
reducida, queratopatía, episcleritis, uveítis, neuroretinitis, vasculitis y 
disturbios pigmentarios de la retina. [6, 7].

El diagnóstico de la AHP es realizado en base a la historia clínica y el 
examen físico; el gold standard para el diagnóstico es la tomografía 
axial computarizada con reconstrucción 3D de cráneo y macizo facial. 
En aquellos pacientes con síntomas neurológicos como migraña o 
convulsiones, es necesaria la realización de una resonancia magné-
tica nuclear (RMN) y un electroencefalograma (EEG); adicionalmente 
puede ser necesaria la realización de una punción lumbar y la deter-
minación de auto anticuerpos como: ANAs, anti Scl-70, anti-dsDNA y 
anticuerpos anti-cardiolipina. [7, 8].

El diagnóstico diferencial incluye a patologías como el síndrome de 
Goldenhar, lipodistrofias, la panatrofia de Gower, y con la escleroder-
mia lineal en corte de sable, la cual incluye anormalidades oculares, 
orales y neurológicas similares al síndrome Parry Romberg [7, 8]. En 
relación al tratamiento, han sido descritas múltiples técnicas como el 
lipoinfiltrado, la realización de colgajos dermograsos, colgajos libres y 
pediculados, e implantes [9-14]. Sin embargo los resultados han sido 
variables. 

SERIE DE CASOS CLÍNICOS  

A continuación se presenta una serie de casos que incluye a tres 
pacientes que consultaron por alteraciones de la anatomía y el de-
sarrollo facial; quienes posterior a un examen físico minucioso y a 
la realización de exámenes de imagen, fueron diagnosticados de 
síndrome de Parry Romberg. En todos los casos el diagnóstico fue 
basado en una historia clínica exhaustiva que reportó un subdesa-
rrollo progresivo de hemicara. El examen físico evidenció asimetría 
facial, atrofia de tejidos blandos, hiperpigmentación en línea recta 
demarcando la zona afectada, simulando así una línea cicatrizal 
conocida como signo de “golpe de sable”; no se logró determinar 
alteraciones a nivel de cuello, tronco o extremidades. Para el diag-
nóstico se realizó una tomografía axial computarizada de cráneo y 
macizo facial reconstrucción 3D; evidenciándose compromiso de 
piel, tejido celular subcutáneo y músculos; no hubo compromiso 
óseo. Adicionalmente se realizó una valoración neurológica y oftal-
mológica completa, con el fin de descartar asociadas. 

Una vez diagnosticado el problema, para la corrección del defecto 
se optó por un tratamiento quirúrgico. Se decidió realizar un tras-
plante libre dermograso, el cual ofrece mejores resultados estéticos 
y menores complicaciones quirúrgicas en relación a injertos grasos, 
colgajos libres y prótesis [8,9]. La reconstrucción quirúrgica median-
te este tipo de injertos tiene por objetivo realizar la transposición 
de tejido dermograso donante de la zona hipogástrica (Imagen 1A) 
hacia la zona facial receptora (Imagen 1B), mediante una incisión 
preauricular tipo Round Lift (Imagen 1C Y 1D).

Imagen 1: A: Gráfica y obtención de colgajo dermograso de región 
hipogástrica de 15x7 cm aproximadamente. B: Marcación de la zona 

con asimetría facial. C: Inserción de colgajo en zona de defecto a 
través de incisión preauricular tipo Round Lift y fijación del injerto 

con sutura. D: Resultado final.

CASO 1

Paciente masculino de 25 años de edad, sin antecedentes perso-
nales ni familiares de importancia. Reportó que a partir de los 15 
años de edad empezó a notar asimetría progresiva de hemicara 
izquierda, no presentó otros signos o síntomas asociados; el exa-
men físico fue compatible con AHP. Se realizó una TAC de cráneo y 
macizo facial, la misma evidenció atrofia de tejido celular subcutá-
neo y músculos especialmente: orbicular de los ojos, elevador del 
labio superior y cigomático menor; se descartó compromiso óseo, 
oftalmológico o neurológico. Se confirmó el diagnóstico de AHP 
(Imagen 2A y 2B). 
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Imágenes 2A y 2B: Antes de la intervención quirúrgica. Imagen 3C y 3D: Después de la intervención quirúrgica 

Paciente con diagnóstico de síndrome de Parry Romberg de 10 años 
de evolución (en fase de meseta); se decidió tratamiento quirúrgico 
a base de un colgajo dermograso. La  evolución postquirúrgica fue 
favorable, el paciente presentó simetría facial además de mejoría 
de su apariencia física y estado emocional (Imagen 2D y 2C).

Imágenes 2C y 2D: Después de la intervención quirúrgica 

CASO 2

Paciente masculino de 35 años de edad, sin antecedentes persona-
les ni familiares de importancia. Refirió que a partir de los 18 años 
presentó asimetría progresiva en hemicara izquierda a nivel infraor-
bitario, no presentó alteraciones oftálmicas o neurológicas (Imagen 
3A y 3B); el examen físico evidenció el signo de golpe de sable. La 
TAC de cráneo y macizo facial fue positiva para atrofia de tejido ce-
lular subcutáneo y músculos: orbicular de los ojos y elevador del 
labio superior; no hubo compromiso óseo. Una vez confirmado el 
síndrome de Parry Romberg se decidió tratamiento quirúrgico con  
de transposición de colgajo dermograso proveniente de la región 
abdominal.

Imagen 3A y 3B: Antes de la intervención quirúrgica.

CASO 3 

Paciente de sexo masculino de 29 años de edad, sin antecedentes 
personales ni familiares de importancia. Manifestó que a partir de 
los 12 años presentó disminución progresiva del volumen de hemi-
cara derecha (Imagen 4A y 4B); el examen físico evidenció atrofia 
de tejidos blandos a nivel geniano derecho. La TAC de cráneo y ma-
cizo facial determinó atrofia de tejido celular subcutáneo y de los 
músculos: masetero, risorio, orbicular de los labios y  platisma. Se 
descartó compromiso óseo o neurológico. 

Imagen 4Ay 4B: Antes de la intervención quirúrgica.

Paciente con diagnóstico de síndrome de Parry Romberg de 17 años 
de evolución; se decidió tratamiento quirúrgico mediante la traspo-
sición de colgajo dermograso. La evolución fue satisfactoria, se lo-
gró mejorar la apariencia física y el estado emocional del paciente 
(Imagen 4C).

Imagen 4C: Después de la intervención quirúrgica.
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  DISCUSIÓN  

El síndrome de Parry-Romberg se caracteriza por una atrofia facial 
unilateral de tejidos blandos como piel, tejido celular subcutáneo y 
músculos. En casos graves que por lo general se presentan en eda-
des tempranas, se ve comprometido el tejido óseo; la afección es 
más común a nivel de hemicara izquierda [1]. En esta serie de casos 
los pacientes presentaron afección facial unilateral de tejidos blan-
dos; mediante la TAC con reconstrucción 3D de cráneo y macizo 
facial se descartó afectación del tejido óseo; el 66% (n=2) presen-
taron alteración de hemicara izquierda y el 33% (n=1) de hemicara 
derecha.

Las personas afectadas por AHP son generalmente del sexo femeni-
no y desarrollan la enfermedad entre la primera y segunda década 
de la vida [2]; en esta serie de casos los hallazgos no coinciden en 
relación al género, pero concuerdan con la edad de presentación, 
ya que en todos los pacientes la asimetría fue perceptible antes de 
los 20 años de edad. Se han descrito alteraciones neurológicas en el 
15 – 20% de los pacientes, y alteraciones oftalmológicas en el 10 al 
35% [12]. En el presente reporte ninguno de los pacientes presentó 
alteraciones oftalmológicas o neurológicas asociadas. 

En relación al tratamiento, la elección es la cirugía; ya que se puede 
realizar la reposición de tejidos perdidos mediante injertos, colgajos 
o implantes; esta debe ser realizada en el período de meseta con el 
objetivo de prevenir daño de tejidos injertados en las zonas sanas 
(recordando que existen dos fases de la enfermedad, la primera que 
dura aproximadamente de dos a diez años, en la que se presenta la 
curva de atrofia máxima; seguida de la fase de meseta en la cual se 
define el grado de atrofia facial definitiva ([2-4]. En el presente re-
porte la totalidad de pacientes fueron intervenidos quirúrgicamen-
te después de 10 años de evolución de su cuadro clínico. 

La preferencia por los trasplantes libres dermograsos provenientes 
de la región abdominal fue debido al buen resultado estético espe-

rado. Según un reporte de casos, la mejoría del índice de melanina 
observada en las regiones enfermas después del injerto fue del 42% 
(±3%), adicionalmente el color y la textura de la piel mostraron una 
mejoría de 3 veces después del procedimiento [9, 12]. El inconve-
niente de esta técnica fue la imposibilidad de obtener resultados 
completamente predecibles; sin embargo, la estética facial obteni-
da fue satisfactoria y no hubo presencia de complicaciones postqui-
rurgicas tales como infección de herida  quirúrgica o formación de 
hematomas/seromas.

  CONCLUSIÓN  

A pesar de ser una patología de baja incidencia, este reporte expuso 
tres casos clínicos de pacientes diagnosticados de síndrome de Pa-
rry Romberg. Debido a la prevalencia de alteraciones neurológicas 
(15% - 20%) y oftalmológicas (10% -35%) asociadas a esta entidad, 
es preciso descartar su presencia mediante una valoración neuro-
lógica y oftalmológica completa. Al momento, no existe un trata-
miento capaz de detener la progresión de la atrofia; sin embargo, el 
tratamiento quirúrgico mediante colgajo dermograso fue una técni-
ca que obtuvo buenos resultados estéticos, mejorando la simetría 
facial y la pigmentación cutánea.

  RECOMENDACIÓN

En la actualidad no existen estrategias de prevención primaria; sin 
embargo, ante la aparición de los primeros signos clínicos carac-
terísticos de esta entidad, recomendamos la referencia temprana 
para valoración por neurología, oftalmología y cirugía plástica; con 
el fin de establecer un manejo y tratamiento oportunos que permi-
tan mejorar la calidad de vida del paciente.

ABREVIATURAS
ANAs: anticuerpos antinucleares; Anti dsDNA: anticuerpos anti DNA de doble cadena; Anti Scl-70: anticuerpo anti topoisomerasa I; AHP: 
Atrofia Hemifacial Progresiva; TAC: Tomografía Axial Computarizada; TAC 3D: Tomografía Axial Computarizada con reconstrucción en 3D; 
TCS: Tejido Celular subcutáneo.
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