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Introducción

El síndrome de Parry-Romberg, o hemiatrofia facial progresiva 
(HFP), es una enfermedad poco frecuente, progresiva, autolimi-
tada y de origen desconocido, descrita originalmente por Parry 
en 1825 y Romberg en 1846.

Se caracteriza por una lenta y progresiva atrofia, unilateral 
en la mayoría de los casos, de la piel, de los tejidos subcutá-
neos y, más raramente, de las estructuras cartilaginosas y 
óseas subyacentes de un lado de la cara, lo que conduce, por 
tanto, a una asimetría facial. Puede acompañarse de diversas 
alteraciones neurológicas, oftalmológicas o cutáneas.

Caso clínico

Niña de 11 años, sin antecedentes familiares ni medicoquirúr-
gicos de interés, que acude a la consulta de dermatología de-
rivada desde el servicio de urgencias por haber presentado 

hacía 1 semana un cuadro clínico compatible con el diagnósti-
co de exantema vírico, que ya estaba en fase de resolución.

En la exploración física se observa en la paciente una mode-
rada asimetría facial, con atrofia de la mitad izquierda de la 
cara, disminución del tejido graso subcutáneo en la mejilla 
izquierda, que resalta las prominencias óseas, una ligera des-
viación del labio y la nariz hacia la izquierda y una leve hiper-
pigmentación frontal, sin cambios en la textura de la piel supra-
yacente (figura 1). No hay otras áreas de atrofia o alopecia, ni 
evidencia de alteración del VII par craneal.

La paciente se encuentra totalmente asintomática y ni ella 
ni su familia habían apreciado o dado importancia a esta alte-
ración, de la que no pueden precisar la duración ni la evolución. 
No refiere alteraciones visuales, dentales, motoras ni sensiti-
vas de la zona o síntomas neurológicos a nivel central.

Con el diagnóstico clínico de hemiatrofia facial, la paciente 
fue derivada a las consultas de neuropediatría –donde no se 
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observaron alteraciones neurológicas asociadas–, de oftalmo-
logía –donde tampoco se encontraron alteraciones– y de ciru-
gía maxilofacial –donde se detectó una hipoplasia de la hemi-
mandíbula del lado izquierdo con alteraciones en la implantación 
de las piezas dentales.

El diagnóstico fue de hemiatrofia facial progresiva. Se expli-
có a los padres la naturaleza del proceso y la posibilidad de 
efectuar en un futuro tratamientos con implantes para el au-
mento de tejidos y paliar la alteración estética.

Discusión

El síndrome de Parry-Romberg, o HFP, es una entidad poco fre-
cuente que se caracteriza por una lenta, progresiva y autolimi-
tada atrofia de una de las mitades de la cara que conduce a 
una asimetría facial. Afecta de forma primaria a los tejidos 
blandos, que incluyen la piel, el tejido graso subcutáneo y los 
músculos; más raramente puede afectar al cartílago y las es-
tructuras óseas subyacentes.

Se desconoce su incidencia, es más frecuente en mujeres y 
suele ser esporádica. Tiene un comienzo insidioso y suele ini-
ciarse en la primera o segunda décadas de la vida, con una 
atrofia hemifacial de forma difusa y uniforme. La progresión es 
rápida durante los 2-10 años siguientes al diagnóstico, y se 
estabiliza con posterioridad.

Clínicamente, se caracteriza por una hiperpigmentación, se-
guida de una atrofia de la dermis, la grasa subcutánea, el mús-
culo y, ocasionalmente, los huesos subyacentes. El proceso 
atrófico afecta primordialmente a la totalidad de la hemicara, 
siguiendo la distribución del nervio trigémino y sus ramas. Se 
puede extender a otros puntos, como los ojos, la lengua, la 
faringe o la laringe, pero es muy rara la afectación corporal 
ipsolateral. Se suelen observar enoftalmos, desviación de la 
boca y la nariz hacia el lado afectado y una exposición unilate-
ral de la dentadura. La piel puede presentar xerosis, delgadez 
y atrofia, y mostrar ocasionalmente cambios pigmentarios o 
áreas de alopecia.

Esta entidad puede asociarse con alteraciones neurológicas, 
oculares, orales o psicológicas.

Las alteraciones del sistema nervioso central (SNC) se ob-
servan frecuentemente (en un 15% de los casos en algunos 
estudios) e incluyen, entre otras, trastornos subclínicos, epi-
lepsia focal contralateral, migrañas, neuralgia del trigémino, 
parálisis de los nervios craneales y parestesias. Del mismo 
modo, también son frecuentes los hallazgos en las pruebas 
de neuroimagen, y se cree que la resonancia magnética debe 
incluirse como prueba diagnóstica con el fin de detectar pre-
cozmente posibles alteraciones. Estos hallazgos, general-
mente unilaterales, incluyen calcificaciones subcorticales, 
atrofia cortical focal, aumento de las leptomeninges, hiper-
intensidades en estructuras de sustancia gris o blanca, dila-
tación ventricular y alteraciones de la vascularización intra-
craneal. Se desconoce si se trata de trastornos primarios o 
secundarios a la HFP.

La afectación ocular se describe en el 10-35% de los casos; 
la más habitual es el enoftalmos (debido a la pérdida de la 
grasa periorbitaria), pero pueden producirse otras alteraciones: 
síndrome de Horner ipsolateral, blefarofimosis, ciclitis crónica, 
iritis o cataratas.

En la cavidad oral puede haber hemiatrofia labial, lingual o 
mandibular, pero habitualmente los tejidos blandos intraorales 
y los músculos mandibulares suelen ser normales, sin altera-
ciones en la motilidad.

Por último, cabe destacar la posibilidad de que la repercu-
sión estética, al perder el rostro su simetría, pueda causar pro-
blemas psicológicos a la persona que tiene esta enfermedad.

La causa es desconocida, y se han propuesto distintas teo-
rías para explicar la patogenia de esta enfermedad:

• Los traumatismos se han descrito como activadores o inicia-
dores del cuadro, aunque esto no se ha demostrado.

• También se ha propuesto como hipótesis la disregulación 
del sistema nervioso simpático, apoyada por la distribución del 
cuadro a lo largo de las ramas trigeminales, que llevan gran 
cantidad de fibras simpáticas, por la reproducción en cone-
jos tras la ablación del ganglio cervical superior y por la aso-
ciación del cuadro con la simpatectomía por toracoscopia.

Figura 1
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• La cantidad de alteraciones del SNC han llevado a considerar 
que las lesiones inflamatorias en esta localización pueden 
tener una relevancia patogénica.

• Otros estudios destacan una posible alteración autoinmuni-
taria en la génesis de la enfermedad, basándose en la eleva-
ción frecuente, aunque no constante, de los anticuerpos 
antinucleares en la HFP.

• Otras causas incluyen la posible asociación con la enferme-
dad de Lyme, infecciones virales lentas, alteraciones de la 
vascularización y trastornos endocrinos.

El diagnóstico se basa en las manifestaciones clínicas. Oca-
sionalmente, se puede apoyar en los datos histopatológicos. 
No hay marcadores específicos de laboratorio.

Desde el punto de vista histológico, se puede observar una 
atrofia epidérmica, con normalidad de la dermis y disminución 
del tejido celular subcutáneo de la zona afectada. El infiltrado 
inflamatorio es escaso.

Respecto al diagnóstico diferencial, la relación entre la HFP 
y la esclerodermia lineal en coup de sabre ha sido objeto de 
debate desde hace tiempo. Para algunos autores, ambas enti-
dades formarían parte de un mismo espectro clinicopatológico, 
en el que también se incluirían los casos de superposición; por 
tanto, la HFP debería considerarse como una variante profunda 
y grave de esclerodermia lineal. Para ello, estos autores se 
basan en la posible coexistencia de ambas, que demostraría su 
interrelación, y en los casos descritos de conversión de una 
forma en otra. En un estudio reciente se diferencian 2 subtipos 
de HFP: uno que afectaría a las estructuras cutáneas, que se 
presentaría con unas características clínicas similares a las de la 
esclerodermia lineal, y otro que estaría restringido a las estruc-
turas subcutáneas, que afectaría primariamente al área malar.

Sin embargo, esto no se ha confirmado y, aunque la presenta-
ción clínica de ambas sea similar y puedan coexistir en ocasio-
nes, haciendo que puedan llegar a ser imposibles de distinguir, 
en los casos típicos la evaluación clínica permite diferenciarlas. 
En la HFP la atrofia es más profunda que la que se observa en la 
esclerodermia lineal en coup de sabre, pero está menos adherida 
a estructuras subyacentes. Además, en la HFP esta atrofia afec-
ta normalmente a la totalidad de la hemicara, incluida la parte 
inferior, y no se limita a la región frontoparietal. Otro hallazgo de 
la HFP que es importante recordar es que esta entidad no mues-
tra esclerosis cutánea en ningún estadio.

No hay un tratamiento definitivo, excepto la cirugía plástica 
con el fin de mejorar el aspecto estético, una vez que el pacien-
te alcanza la madurez.

Como conclusión, cabe resaltar el hecho de que es una enti-
dad poco frecuente, compleja y con posibles asociaciones que 
requieren un estudio más detallado. 
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