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Relato de um caso
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INTRODUCAO

A Atrofia Hemifacial Progressiva (AHP), descrita por
PARRY em 1825 e ROMBERG em 1846, é uma sindrome rara,
de etiologia desconhecida e curso evolutivo, caracterizada
pela atrofia da pele, tecido celular subcutineo, musculos,
cartilagens e ossos de uma hemiface'.

Inicia-se predominantemente nas duas primeiras déca-
das de vida, costuma afetar individuos do sexo feminino
e a hemiface esquerda é a mais atingida® 3.

O quadro da AHP é polimorfo uma vez que, apesar
de apresentar o aspecto facial caracteristico, ela muitas ve-
zes estd associada a alteracoes nalingua, glandulas salivares,
ouvidos, olhos, SNC, laringe, es6fago, diafragma, rins, ovd-
rios € membros* 3.

Este trabalho tem por objetivo descrever um caso de
AHP no Brasil e discutir seus diversos aspectos clinicos e
diagnésticos diferenciais.

DESCRICAO DO CASO

L. A. Z., sexo feminino, 38 anos, leucodérmica, proce-
dente de Tubarao (SC), consultou-se no Centro Oftalmo-
légico Sadalla A. Ghanem, em Joinville (SC), em junho de
1988, com a queixa de afundamento progressivo do olho
esquerdo na cavidade orbitdria acompanhado de desvio de
boca e nariz para o lado esquerdo e diplopia hd 3 anos.
A paciente foi submetida a vdrios tratamentos desde essa
época, inclusive com corticéides sistémicos, sem obter me-
lhora. Os antecedentes pessoais mostraram rigidez matinal
dos dedos da mao e hipertensao arterial leve constatadas
antes do inicio do quadro facial.

Ao exame, observou-se atrofia hemifacial esquerda de-
vida ao comprometimento da pele, tecido celular subcu-
taneoe gordura orbitdria, com enoftalmo de 2 mm, blefarop-
tose, atrofia palpebral, aprofundamento dos sulcos palpe-
brais superior e inferior e desvio da rima oral e do nariz
para o lado esquerdo (Fig. 1). A acuidade visual foi de 20/20
em ambos os olhos e a biomicroscopia mostrou olho direito
normal e olho esquerdo com erosao corneana epitelial infe-
rior adjacente ao limbo situada sobre nébula estromal super-
ficial. O exame das pupilas, fundoscopia e refragao revela-
ram auséncia de alteragées e a tonometria de aplanagao
foi de 10 mmHg em ambos os olhos. A motilidade extrinseca
ocular mostrou restricdio mecanica dos movimentos do olho
esquerdo no campo de agdo do obliquoinferior e reto supe-
rior sendo que a diplopia, ausente em posicdo primdria
do olhar, manifestou-se de formamais acentuada em levos-
supra e destrosupraversao (Figs. 2 e 3). A avaliacao clinica
revelou auséncia de patologia enddcrina ou reumatica.

DISCUSSAO

A Atrofia Hemifacial Progressiva (AHP) é uma sindrome
rara, com cerca de 1000 casos relatados até 1987°. Apesar
de muitas vezes estar associada a antecedentes de traumas,
infecgoes, alteragoes genéticas, neurite periférica do trigé-

Fig. 1 —Fotografia mostrando atrofia hemifacial esquerda, enoftalmo,
blefaroptose, aprofundamento dos sulcos palpebrais e desvio da rima
oral e nariz para a esquerda.

Fig.2 — Fotografia tirada em levossupraversao demonstrando a ausén-
cia de movimentagao do olho esquerdo no campo de agao do reto
superior.

Fig. 3 — Fotografia tirada em destroversao mostrando discreta hipo-
tropia do olho esquerdo; note-se a atrofia dos cilios da pdlpebra
inferior esquerda.
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meo e disttrbios do Sistema Nervoso Autébnomo, sua etiolo-
gia permanece indefinida' ®.

As formas clinicas mais freqientes e graves de AHP
iniciam-se nas duas primeiras décadas de vida e seu sinal
mais comum é um sulco progressivo e bem delimitado situa-
do na regiao frontal e/ou malar préximo a linha média facial,
também conhecido como’golpe de sabre’**. No caso relata-
do, nao foi observada essa alteragao devido, provavelmente,
ao inicio tardio e grau menos acentuado do processo atr6-
fico.

Geralmente, a AHP é unilateral (95% dos casos), afeta
individuos do sexo feminino (proporgao de 3:2) e acomete
a hemiface esquerda® . A atrofia tem intensidade e duragao
varidvel, podendo parar de progredir em qualquer estdgio.

O acometimento oftalmolégico na AHP ocorre em 35
a40% dos casos*. Os sinais mais encontrados sao enoftalmo,
atrofia das pdlpebras (com consequente erosao e ulceragao
corneana), blefaroptose e alteragao da motilidade extrinseca
ocular; no presente caso, também foram observadas essas
manifestacoes oculares. Nao se notou outras manifestagoes
descritas na literatura, tais como distiirios pupilares (sindro-
me de Horner, pupila de Adie ou Argyll-Robertson), cerato-
patia bolhosa, ceratopatia em faixa, uveite anterior, hetero-
cromia de iris, hipotonia ocular, hipermetropia e alteragoes
retinianas? % 5 7. 11,

A atrofia progressiva de outros érgaos pode ocorrer
de forma ipsi ou contralateral e as estruturas mais afetadas
sdo glandulas salivares, lingua, ouvidos, cérebro, laringe,
esofago, diafragma, ovdrios, rins e membros. O acometi-
mento do SNC é freqiente e manifesta-se predominante-
mente através de epilepsia do tipo grande mal, enxaqueca
e neuralgiado trigémeo’ > °. A paciente examinada mostrou
auséncia de sinais e sintomas clinicos compativeis com o
envolvimento sistémico da AHP.

As principais entidades que devem ser diferenciadas
da AHP sao esclerodermia localizada, lipodistrofia parcial,
sindrome de Goldenhar e atrofia pds-traumadtica®. Alguns
autores acreditam que a esclerodermia localizada seja uma
forma variante de AHP acompanhada de pigmentagao cuta-
nea* "2, embora outros considerem-nas entidades clinicas
distintas™ . A lipodistrofia parcial apresenta atrofia facial
geralmente bilateral e envolve apenas o tecido celular sub-
cutaneo. A sindrome de Goldenhar (Displasia oculoauricu-
lovertebral) resulta do mal desenvolvimento do 12 e 12 arcos
branquiais e caracteriza-se pela presenga de alteragoes 6s-
seas faciais e vertebrais, dermaéides epibulbares e apéndices
e fistulas auriculares.

O tratamento da AFP visa primariamente melhorar o
aspecto estético facial, através de cirurgia plastica recons-
trutiva com enxertos autélogos® ou injegées cutaneas de
silicone liquido™ *. Paralelamente, devem ser tratadas as
complicagées decorrentes do processo atréfico sistémico.
No caso relatado, foi sugerido cirurgia reconstrutiva facial,
que a paciente recusou.

RESUMO

Descreve-se um casode Atrofia Hemifacial Progressiva (Sindrome
de Parry-Romberg) em individuo do sexo feminino de 38 anos de
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idade, que apresentou histéria de atrofia hemifacial esquerda e diplo-
pia hd 3 anos. Ao exame, observou-se enoftalmo, alteragées atroficas
palpebrais com envolvimento corneano e estrabismo restritivo.

A AHP é uma sindrome rara, de etiologia desconhecida e quadro
clinico polimorfo. Ao lado de manifestagées oftalmolégicas, que ocor-
rem em 35a 40% dos casos, podem estar presentes alteragoes atroficas
em vdrios 6rgdos, principalmente cérebro e ouvidos. O diagnéstico
diferencial da AHP deve ser feito com esclerodermia localizada, lipo-
distrofia parcial, sindrome de Goldenhar e atrofia pds-traumadtica.
O tratamento destina-se a melhorar o aspecto estético facial e as
complicagées sistémicas da doenga.

SUMMARY

This paper presents a case of Progressive Facial Hemiatrophy
(Parry-Romberg syndrome) in a 38-year-old white woman that had
left hemifacial atrophy and diplopia for 3 years. The examination
disclosed enophthalmos, lid atrophy with corneal involvement and
restrictive strabismus.

Progressive Facial Hemiatrophy is a rare syndrome of unknown
etiology and a varied clinical picture. Ophthalmic changes are repor-
ted in 35-40% of cases. Atrophic abnormalities may occur in several
parts of the body, mainly brain and ears. It must be distinguished
from localised scleroderma, partial lipodystrophy, Goldenhar’s syn-
drome and post-traumatic atrophy. Treatment is directed toward aug-
mentation of the affected areas for aesthetic reasons and its systemic
complications.
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