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Resumen

Se describe un caso de Hemiatrofia Facial Progresiva con altera-
ciones tipicas faciales y oculares. Proponemos ¢l uso de injertos li-
podérmicos como una alternativa para corregir ¢l Enoftalmos y La-
goftalmos que estdn presentes en esta patologia.
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Hemiatrofia Facial Progresiva, enfermedad de
Parry Romberg, injerto lipodérmico, enoftalmos,
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La Hemiatrofia Facial Progresiva o Enfermedad
de Parry Romberg es una entidad poco frecuente,
descrita en 1825 por Parry y en 1846 por Rom-
berg, quien amplié entonces ta descripcion de los
hallazgos clinicos; (1.2.5.6.). En 1964 Gorlin.y
Pindborg sugirieron como nombre mds apropia-
do el de Hemiatrofia Facial Progresiva, de la cual
se han reportado aproximadamente unos 700 ca-
sos en la literatura mundial; (7.). La revision mads
amplia la realizé Rogers con 670 casos.

En 1889 Mendel sefnalé como posibilidad etio-
16gica una neuritis periférica del trigémino, en base
a un estudio anatomopatolégico en el cual encon-
tré una neuritis intersticial del V Par; (4.5). Esta Po-
sibilidad fue descartada por la observacion poste-
rior de que al seccionar la raiz sensitiva del trigé-
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mino no se produce una Hemiatrofia facial, ade-
mds ¢l proceso atrofico puede o no iniciarse en
el territirio del trigémino.

Sachs, Cassier v Siebert postularon la teoria de
la heredodegeneracion del sistema simpitico tro-
fico periférico con pérdida del control vasomotor,
por irritacion de este: (4).

Crikelair v colaboradores describen ¢l comien-
zo de la atrofia hemifacial secundiario a trauma.
Otra teoria relaciona la Hemiatrofia Facial Progre-
siva con la Esclerodermia; (5).

La enfermedad es transmitida en forma autoso-
mica dominante con escasa penetrancia del gen.
Se caracteriza por una atrofia progresiva de un la-
do de la cara que respeta la linea media, interesan-
do la piel, tejido subcutineo, muasculos v huesos.
En raras ocasiones se asocia a una atrofia del he-
micuerpo ipsilateral; (2).

Se distinguen dos tipos de Atrofia Hemifacial
Progresiva; uno presente desde el nacimiento, tam-
bién llamado Hipoplasia Congénita, que no pro-
gresa con el tiempo y otro de presentacion tardia,
que aparece entre la primera v segunda década de
la vida, con una evolucion inicial lenta y progre-
siva, para pertenecer luego estacionaria por el resto
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de la vida. Ocasionalmente se inicia en personas
mavores. La evolucion de la atrofia puede ser rd-
pid.il en algunos pacientes, mientras que en otros
suele ser minima: (1).

Entre las manifestaciones orbitarias, la mads cons-
tante ¢s ¢l enoftalmos, debido a una atrofia de la
prasa orbitaria, con estrechamiento de la hendidura
palpebral. El canto externo suele estar descendi-
do por pérdida atréfica del hueso subyacente.
Pucde observarse pérdida de la porcion nasal de
las cejas. Pscudo-Ptosis secundaria a la atrofia del
volumen de los tejidos orbitarios.

Hay paresia de los musculos extraoculares,
ausencia del fenomeno de Bell v de los reflejos pu-
pilares, iritis, iridociclitis, queratitis neuroparaliti-
cd. catarata v ocoroiditis.,

Reporte de un caso

Se trata de una mujer mestiza de 35 anos de

cdad, que consultd al Departamento de Cirugia
Oculoptlistica de la Clinica Barraquer. relatando
una historia de atrofia progresiva de la hemicara
derecha de 8 anos de evolucion.
Seis meses antes a la consulta, comenzo a presen-
tar ¢pisodios de dolor intenso, hiperemia bulbar,
epifora v disminucion de la agudeza visual en el
ojo derecho. Relataba el antecedente de un trau-
ma moderado sobre la orbita derecha.

Los antecedentes familiares eran negativos pa-
ra su afeccion facial, sufrié Difteria a los 15 afos
de edad. fumadora de un promedio de 5 cigarri-
llos diarios desde los 235 anos de edad.

Al examen fisico presentaba ina severa atrofia de
la picl. tejido celular subcutineo v musculos de ta
hemicara derecha, que se extendia desde la region
frontal hasta la mandibula, respetando la linea
media.

No se apreciaba lesiones Oseas ni en los movimien-
tos de la lengua. aunque acusaba una discreta
disartria.

La Orbita derecha mostraba un enoftalmos de 3
mm. Hertel base 103 mm. O.D. 13 mm. O.1. 18

Figura 1. Hemiatrofia Facial Progresiva con notable lagoftal-
mos v enoftalmos. Preoperatorio

mm. Tanto ¢l pdrpado superior como en el infe-
rior se apreciaba un aumento importante del sur-
co palpebral por atrofia de todos los tejidos orbi-
tarios ¢n especial a expensas de la grasa. El parpa-
deo era deficiente v la hendidura palpebral de 6
mm de longitud vertical en al drea pupilar, no coap-
taba voluntariamente por retaccion de los tejidos,
especialmete del parpado inferior, dejando un ia-
goftalmos de 3 mm. y epifora permanente. En po-
sicion primaria de mirada, se observaba una ex-
posicion escleral inferior de 2 mm.. Se apreciaba
una Pseudoptosis secundaria al enoftalmos, obser-
vandose el reborde palpebral superior sobre el bor-
de superior de la pupila.

La motilidad ocular se encontraba limitada por
paresia de los musculos extraoculares, secundaria
a la misma atrofia v un pobre fenémeno de Bell.
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La Cérnea del ojo derecho presentaba leucomas
lineales inferiores en banda, causados por deseca-
cién. El resto del examen del ojo derecho no mos-
traba alteraciones de importancia. Tanto la hemi-
cara izquierda como el ojo izquierdo se encontra-
ban sanos.

La agudeza visual era de:
O.D. = 0.29 % con correccién.
O.I. = 100% con correccion.

Los exdmenes de laboratorio de rutina se encon-
traron dentro de limites normales. Las radiografias
simples de 6rbitas no mostraron alteraciones 6seas.

En vista de que la atrofia de los tejidos eran mads
importantes en el pdrpado inferior, produciendo
un lagoftalmos de 3 mm. que ponia en peligro in-
minente de ulceracién cérneal el ojo derecho, de-
cidimos proponerle a la paciente un tratamiento
quirurgico inmediato.

Era indispensables lograr elevar el borde libre
del pdrpado inferior, para corregir el lagoftalmos
y tratar de solucionar el enoftalmos con un injer-
to que proporcionara un relleno a la rbita dere-
cha, solucionando asi las alteraciones fisioloégicas
y obteniendo secundariamente un beneficio
estético.

Estos pardmetros se lograron con el empleo de
un injerto lipodérmico obtenido de la region glu-
tea derecha, con una dermis en forma de huso, pa-
ra injertarla en el borde conjuntivo-tarsal inferior
aumentando asi el fondo de saco conjuntival in-
ferior y ascendiendo el borde libre del pdrpado pa-
ra corregir el lagoftalmos. La grasa se dejo en el
compartimiento post-septal para corregir el
enoftalmos.

Técnica Quirirgica.

Demarcacién con verde brillante, realizando una
linea de incisién subciliar sobre la piel del pdrpa-
do inferior a 3 mm. del borde libre. Incision la piel
con cuchilla de afeitar montada sobre un porta-
cuchillas Barraquer, ejerciendo traccion digital per-
manente en el extremo externo del pdrpado

Figura 2. Técnica Quirurgica.

1- Incision en piel del pdrpado inferior a 3 mm del
borde palpebral.

2- Hipodermis en forma de medialuna suturada
dentro del fondo de saco conjuntival v el borde
tarsoconjuntival inferior.

3- La grasa del injerto va a aumentar volumen
dentro del espacio post-septal.

inferior.

Con tijeras de Wescot de punta curva y pinzas
de Adson con garra se procedio a disecar Ia piel
del pidrpado inferior hasta llegar al borde Orbita-
rio inferior. Se practicé hemostasia cuidadosa de
la zona con diatermia bipolar, divulsionando lue-
go con tijeras, 1 ctm. por debajo de la incision de
la piel, las fibras del mdsculo orbicular en sentido
longitudinal, para exponer y disecar ¢l séptum
orbitario.

La piel y el misculo orbicular se apreciaban con
un marcado grado de atrofia. Al disecar e incidir ¢l
séptum orbitario se ¢ncontré muy poca grasa 'y fue-
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ron observados con facilidad los musculos recto y
oblicuo inferiores rodeados de una marcada reaccion
fibrosa. La prueba directa de duccion forzada, mos-
tré» una limitacion parcial de su musculatura.

Procedimos luego a practicar en la parte inter-
na, cara conjuntival del pdrpado inferior, en el bor-
de tarso-conjuntival inferior, una incision sobre la
conjuntiva con tijeras, para comunicar luego el fon-
do de saco conjuntival inferior con los comparti-
mentos grasos post-septales del pdrpado inferior.

El injerto lipodérmico fue despojado de la der-
mis superficial dejando solamente la hipodermis
en forma de huso para injertarla luego entre la con-
juntiva del fondo de saco inferior y el borde infe-
rior tarso conjuntival, suturdndola con puntos se-
parados de Dexon 6-00. La grasa se dejo dentro
del espacio post-septal, suturando luego el mus-
culo orbicular con puntos separados de Dexon
6-00 v la picl con puntos separados de Nylon 6-00.

Teniendo en cuenta los porcentajes de adsor-
cion que sufren estos injertos lipodérmicos , se
procuro hipercorregir suficientemente para que €l
resultado tardio, fuese satisfactorio.

En el periodo post-operatorio inmediato la hen-
didura palpebral derecha se apreciaba totalmente
cerrada v el pdrpado inferior mostraba un marca-
do abultamiento por el volumen en exceso de la
grasa injertada. Dos semanas después la paciente
fue dada de alta sin poder abrir espontdneamente
la hendidura palpebral.

Un control al mes de intervenida mostré una
hendidura palpebral de 2 mm. de apertura, con
atrofia del volumen de grasa de 5% aproximada-
mente. Los sintomas oculares de desecacion vy la
agudeza visual mejoraron notablemente. Se apre-
ciaba un notorio abultamiento el el pdrpado infe-
rior derecho en comparacion con el parpado con-
tralateral normal.

El segundo control practicado a los dos meses
de operada la paciente mostré una disminucion de
la grasa calculado en un 10% del volumen inicial-
mente injertado, la apertura de la hendidura pal-
pebral era de 3 mm. sin sintomas oculares.

st e S A

Figura 3. La paciente a un mes de post-operatorio

A los cuatro meses de Post-operatorio la hendi-

dura palpebral abria espontdneamente de 5 mm.
y el volumen de atrofia era de 20% aproximada-
mente, el resultado funcional y estético era muy
satisfactorio.
Seis meses después de la intervencion, la pacien-
te presentaba una disminucion de un 30% del vo-
lumen de grasa inicialmente injertado, con una
apertura palpebral expontdnea de 6 mm. y sin sin-
tomas oculares.

Figura 4. La paciente a 6 meses de post-operatorio
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Discusion

Se han descrito varios tratamientos para corre-
gir las deformaciones tanto funcionales como es-
téticas que produce la Hemiatrofia Facial Progre-
siva. Estos incluyen la aplicacion de injertos de gra-
sa 0 de materiales alopldsticos intraorbitarios.
Sinembargo los resultados han sido reportados co-
mo poco alentadores.

Muchnick y colaboradores emplearonen 11 pa-
cientes inyecciones seriadas se aceite de Silicén
con buenos resultados estéticos; (2).

Nosotros proponemos el uso de injertos lipodér-
micos, en aquellos pacientes con enoftalmos mar-
cado y lagoftalmos, que ademds presenten sinto-
matologia ocular causada por desecacidn. Hacien-
do énfasis en que se debe hipercorregir al mdxi-
mo el volumen de grasa a injertar, para contrares-
tar en esta forma la atrofia grasa subsecuente que
se presenta durante los primeros seis meses del
post-operatorio en forma regular con este tipo de
injertos.
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Abstract

A case of Progressive Facial Hemiatrophy with typical facial and
ocular alterations is described. We propose the use of lipodermic im-
plants as a surgical alternative to correct the enophthalmos and la-
gophthalmos that are present in this condition.




