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I NTRODUÇÃO 

A Atrofia Hem ifac ia l  Progress iva (AHP) , descr ita po r 
PARRY em 1 825 e ROMBERG em 1 846, é u m a  sínd rome rara, 
de etiologia desconhecida e cu rso evol utivo, caracterizada 
pela  atrof ia da pele, tecido cel u la r  s u bcutâneo, m ú scu los ,  
cart i lagens e ossos de u ma hemiface' . 

I n i cia-se predom i n antemente nas duas pr imei ras déca
das de vida,  costuma afetar  ind ivíduos  do sexo fem i n i n o  
e a hem iface esq uerda é a m a i s  a t i  ngida" 3 .  

O quadro da AHP é pol imorfo uma vez q u e ,  apesar 
de apresentar o aspecto fac ia l  característico, e la  m u i tas ve
zes está associada a a lterações na l íngua ,  g lândulas  sa l ivares, 
ouvidos, ol hos, SNC, lar i nge, esôfago , d iafragma, rins, ová
rios e membros4, 5 .  

Este t rabal ho tem p o r  objetivo descreve r u m  caso de 
AHP no Brasi l e d i scut i r  seus d ive rsos aspectos c l ín icos e 
diagnósticos d i ferenc ia is .  

DESCRiÇÃO DO CASO 

L .  A .  Z . ,  sexo fem i n i no,  38 anos, leucodérm ica, p roce
dente de Tu barâo ( 50,  consu ltou-se no Centro Oftal mo
lógico Sada l l a  A .  Ghane m ,  em Jo inv i l le  (SC) , em j u n ho de 
1 988, com a queixa de afu ndamento progress ivo do o lho 
esquerdo na cavidade o rb i tár ia acompanhado de desvio de  
boca e nar iz  para o lado esquerdo e d i plopia há 3 anos .  
A paciente fo i  su bmetida a vários tratamentos desde essa 
época, i nc lus ive com corticóides s i stêmicos , sem obter me
lhora. Os antecedentes pessoa is  mostraram r igidez mati nal  
dos dedos da mão e h i pe rtensão a rterial  leve con statadas 
antes do i n ício do quad ro fac ia l . 

Ao exame, observou-se at rof ia  hemifacial esq uerda de
vida ao comprometimento da pele ,  tecido cel u lar s u bcu
tâneo e gord u ra orbitár ia,  com enoftalmo de 2 mm, blefarop
tose, at rofia palpebra l ,  aprofu ndamento dos su lcos pal pe
brais s u per ior  e i n fer ior  e desvio da r ima oral e do nariz 
para o lado esq uerdo (F ig .  1 ) .  A acu idade visual  foi  de 20120 
em ambos os o lhos e a b iomicroscopia mostrou o lho d i reito 
normal e olho esq u e rdo com e rosão corneana epite l i a l  i n fe
r ior  adjacente ao l imbo s i tuada sobre nébula  estromal s u pe r
f ic ial . O exame das p u p i las ,  fundoscopia  e refração reve la
ram ausência de a l terações e a tonometr ia de aplanação 
foi de 10 mmHg em ambos os o lhos .  A moti l idade ext rínseca 
ocu la r  mostrou restrição mecân ica dos movi mentos do o lho 
esquerdo no campo de ação do  obl íquo  infer ior  e reto su pe
r ior  sendo que a d i p lopia ,  ausente em pos ição p ri már ia 
do o lhar, man ifestou -se de forma ma is  acentuada em levos
su pra e destrosu p raversão (F igs .  2 e 3) . A ava l iação c l ín ica 
revelou ausência de patologia e ndócri na  ou  reu mática. 

D I SCUSSÃO 

A Atrofia Hem ifacial  Progressiva (AH P) é u m a  síndrome 
rara, com cerca de 1 000 casos relatados até 1 987'. Apesar 
de mu itas vezes estar associada a antecedentes de t rau mas, 
infecções ,  a l terações genéticas, neu rite periférica do t rigê-

F ig .  1 � fotografia mostrando atrofia hemifacial esquerda,  en oftal m o ,  
b lefaroptose, aprofu ndamento d o s  su lcos palpebrais e desvio da r ima 

oral e nariz para a esquerda.  

F ig.  2 - Fotografia ti rada em levossupraversão demonstrando a ausen
da de movi mentação do o lho esquerdo no campo de ação do reto 

superior .  

F ig .  3 - Fotografia t i rada em destroversão mostrando d i screta h ipo
t ropia do o lho  esq u e rdo;  note-se a atrofia dos cí l ios da pálpebra 

in fer i-:>r  esquerda.  
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meo e d istú rb ios do S i stema Nervoso Autónomo, sua  et io lo
gia permanece i ndefi n ida" "-

As formas c l ín icas ma is  freqüentes e graves de A H P  
i n ic iam-se n a s  d u a s  pr imei ras décadas de v i d a  e s e u  s i n a l  
m a i s  com u m  é u m  su lco progressivo e b e m  de l im itado s i tua
do na região frontal e/ou malar pr6xi m o  à l i n h a  média fac ia l ,  
tam bém con hecido como "golpe de sabre"' . No  caso re lata
do, não foi observada essa alteração devido, provave l mente,  
ao i n ício tardio e grau menos acentuado do processo atr6-
fico. 

Gera lmente, a AHP é u n i lateral (95 % dos casos) , afeta 
ind ivíduos do sexo fem i n i no (proporção de 3 : 2) e acom ete 
a hemiface esquerda" 3 . A atrofia tem i ntensidade e d u ração 
variáve l ,  podendo parar de progred i r  em qua lquer  estág io .  

O acomet i mento ofta lmol6gico n a  A H P  ocorre em 35 
a 40% dos casos' . Os s ina i s  ma is  encontrados são enoftal mo, 
atrofia das pálpebras (com conseqüente erosão e u lceração 
corneana) , blefaroptose e alteração da moti l idade extrínseca 
ocu lar ;  no presente caso, também foram observadas essas 
manifestações ocu lares . Não se notou outras  man ifestações 
descritas na  l iteratura,  tais como di stú rios p u p i lares ( s ín d ro
me de Horner,  pup i la  de Ad ie ou Argyl l -Robertso n ) ,  cerato
patia bolhosa, ceratopat ia em faixa, uveíte anter ior,  hete ro
cromia  de íris ,  h i poton ia  ocu lar ,  h i permetropia e alterações 
ret in ianas2 . 4; 5, 7 ,  1 1 . 

A atrofia progress iva de ou tros 6rgãos pode ocorrer 
de forma ipsi ou contra lateral e as estrutu ras mais afetadas 
são g lându las sal ivares , língua, ouvidos,  cérebro,  lar inge, 
esófago, d iafragma, ovários,  r ins  e mem bros. O acometi
mento do SNC é freqüente e man ifesta-se p redom i nante
mente através de epi lepsia do t ipo grande m a l ,  enxaq ueca 
e neu ralg ia do trigémeo" 3 . ' 0 A paciente exa m i nada mostrou 
ausência de s ina i s  e s in tomas c l ín icos compatíve is  com o 
envolvi mento si stêm ico da AHP .  

As pr inc ipa is  ent idades que  devem ser  d i ferenc iadas 
da AHP são escle rodermia local izada, l i podi strofia parcia l ,  
síndrome de Golden har e atrofia pós-tra u m ática' . Algu n s  
autores ac red itam que a esclerode rmia local izada seja u ma 
forma variante de AHP acom panhada de pigmentação cutâ
nea'· " ,  embora outros considerem-nas entidades c l ín i cas 
d is t intas'" 1 4 .  A l i podistrofia parcia l  apresenta atrofia facial  
gera lmente b i lateral e e nvolve apenas o tecido cel u lar  sub
cutâneo. A síndrome de Goldenhar  ( D isp las ia  ocu loaur icu
lovertebral)  res u lta do mal desenvolv imento do 1 :  e 1 :  arcos 
branqu ia is  e caracteriza-se pela presença de alterações 6s
seas fac ia is  e vertebra is ,  derm6ides epibu l bares e apênd ices 
e fístu las aur icu lares . 

O tratamento da AFP  visa pri mariamente melhorar o 
aspecto estético facia l , através de c i ru rg ia  plást ica recons
trutiva com enxe rtos aut6logos' ou  in jeções cutâneas de 
s i l icone l íq u ido" ' .  Para le lamente, devem ser tratadas as 
compl icações decorrentes do p rocesso atr6fico s i stêmico. 
No caso re latado, foi sugerido c i ru rgia reconstrut iva facia l ,  
que a paciente recu sou . 

RESUMO 

Descreve-se u m  caso de Atrofia Hemi facial Progressiva (Síndrome 
de Parry-Romberg) em i nd ivíd u o  do sexo fem i n ino de 38 anos de 
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idade, que apresentou h i stória de atrofia hem ifacial esquerda e d i pl o
pia há 3 anos .  Ao exame,  observou-se enofta lmo,  a lterações atróficas 
palpebrais com envolvimento corneano e estrabismo restritivo . 

A AHP é uma s índ rome rara, de etiologia desconhecida e q uad ro 
clfnico pol imorfo .  Ao lado de mani festações oftal m ológicas, que ocor
rem e m  35 a 40% dos casos,  podem estar p resentes alterações atróficas 
em vá rios ó rgãos, pr incipalmente cérebro e ouvidos.  O diagnóstico 
d iferencial da  AHP deve ser feito com esclerodermia localizada, l i po
d i st rofia parc ia l ,  sínd rome de Goldenhar  e atrofia pós-trau mática. 
O tratamento dest ina-se a melh o rar  o aspecto estético facia l  e as 
compl icações s i stêmicas da doença. 

SUMMARY 

This paper presents a case of Progressive Facial Hem iatrophy 
(Pany-Romberg syndrome) in  a 38-yea r-old white woman that had 
left hemifacial  atrophy and d ip lopia fo r 3 yea rs .  lhe examination 
d i sclosed enophthalmos ,  l i d  atrophy with corneal i nvolvement and 
restrictive strab i s m u s .  

Progressive Facial Hem iatrophy i s  a rare syndrome of u n known 
etiology and a varied c l i n ical pictu re. Ophthalm i c  changes are repor
ted i n  35-40% of cases. Atrophic  abnormal it ies m ay occ u r  i n  severa I 
parts of the body, main ly  brain and ears.  It m u s t  be d i st ingu ished 
trom local i sed sclerode rma, partial l i podystrophy, Goldenhar's  syn
drome and post-tra u m at ic atrophy.  lreatment i s  d i rected toward aug
mentation of the aftected areas for aesthetic reasons and its systemic  
compl ications .  
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