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S INONIMIA. Aplasia laminosa progresiva (Bito Lande). Trofoneurosis facial
(Frémy). Atrefia facial neurética (Virchow). Atrofia facial circunscrita
(Moebius). Enfermedad de Romberg. Sindrome de Romberg.

Definicién.  La hemiatrofia facial consiste en un adelgazamiento progresivo
de la piel y de las partes blandas de la mitad de la cara, acompaiiada de una
atrofia progresiva de los misculos y de los huesos del lado correspondiente.

Entrevista por Bergson, Parry, Meneau, [ue descrita por Romberg el primo-
génito, en 1846; posteriormente ha sido observada y estudiada por Bory, Korn
(183 casos) en 1910. por Lande, Frémy, Panas y muchos otros autores.

SINT'OJ\'IATDLUGIA

Fase inicial. En una regioén cualguiera de la mitad de la cara, aparece una
lesién hipocrémica, amarillenta, café claro, café obscuro, azulada o estriada, con
o sin dolores neurdlgicos o sacudidas musculares. No es dura, firme, sino delgada,
brillante y mévil. A veces ¢l principio se hace por un adelgazamiento del tejide
celular y adiposo. El aspecto es el de una esclerodermia en placas.

Lentamente los fenémenos se acentGan y en el periodo de estado, son carac-
teristicos. El aspecto es impresionante.

Se trata casi siempre de una nifia de 9 a 12 afios. La cara es asimétrica,
como si una mitad estuviera encajada dentro de la ctra. con un desnivel brusco
en la linea media, que puede alcanzar 1 centimetro o mds.

Las salientes éseas y musculares estin borradas. La piel es palida, seca, y no
secreta sudor ni grasa, dejando transparentar los vasos subyacentes.

Existen trastornos pigmentarios, de formas variadas, e incluso, vitiligio. La
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saliente palpebral esti hundida; el ojo en enoftalmia; las reacciones pupilares
modificadas; miosis frecuente: madarosis y extrofia de pirpados; miopia.

Los labios estan adelgazados; la nariz y el mentén, aplastaclos: las salientes
éseas, mas o menos horrada
bilateral.

hay caida de las cejas y placas de alopecia, uni o

La palpacién demuestra una atrofia de les musculos v las radiografias, la
de log huesos, Los mtsculos del ojo, velo del paladar, pueden estar atrofiados,
sin presentar reaccion de degeneracién.

Existe anhidrosis en el lado afectado.

Sintomas subjetivos.  Consisten en hormigueos. dolores neurdlgicos, sensacion
de piel muy estrecha; parestesias, hipo o hiperestesias, anestesia.

ErroLoeia

Desconocida. Las mujeres son mas afectadas que los hombres (60% ). La
enfermedad principia entre los 8 v los 20 afios de edad. pero existen casos
congénitos.

Forwmas cLiNIcas

Sicard deseribe 4 tipos: hemilacial, hemifacio-escapulo-himero tordcica. al-
terna y hemiplégica.
Evorveaidon

La evolucién es lenta, con remisiones, pero indefectiblemente progresiva.
El sindrome se completa; pero a veces puede quedar localizado a la piel
v el tejido celular subeutineo.

FENOMENDS CONCOMITANTES

La hemiatrofia facial aparece como un episodic durante el curso de alecciones
infecciosas: erisipela, diflteria, tifoidea, ete.: nerviosas variadas: siringomiclia,
tabes, esclerosis en placas, neuralgicas, epilepsia, psicosis, corea, espasmos faciales.
hemiplegia cercbral infantil, parilisis radiculares del plexo braquial, o principal-
mente, de esclerodermia.

Puede también ir acompatiada de eritromelalgia, acortamiento de las extre-
midades del lado afectado; aparicién en los miembros de tumores vasculares;
pardlisis miltiples de los nervios craneancs, atrofia de los miembros y del tronco;
pere la coincidencia més frecuentemente notada es la de la esclerodermia.

Incmenary

Afortunadamente el padecimiento es extraordinariamente raro (3 casos en
278,702 historias clinicas, en el Hospital Infantil de la Ciudad de México .
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PATOGENIA

Nada orienta hacia hipdtesis patogénicas precisas.
Las teorfas patogénicas son: 1% la teoria cutdnea, de Jadassohn, que cree en

una afeccion prin
2¢ La teoria vascular de Moebius y Stilling, quienes piensan en una altera-

va de la piel, seguida de neuritis ascedente.

cion primitiva de los vases.

30

La feoria de un trastorno de la inervacion. La hemiatrofia es una com-
plicacién de numerosas enfermedades nerviosas, principalmente de la sivingomie-
lia; su distribucién esta calcada sobre la del trigémino: se acompafia de trastornos
vasculares y secretorios; es una neuritis tréfica del trigémino, del ganglio de
Gasser, del facial y de nervios vecinos (Morat). Dejerine incrimina a la pardlisis
de los filetes simpéticos, provenientes de la region cervical. Lesiones destructivas
del ganglio cervical inferior, por lesiones tuberculosas de la pleura (Jacquet y
Bouveyron) . Kirschemberg, piensa en un foco de naturaleza inflamatoria, en el
sencéfale, sobre los nicleos del trigémino, después de una gripa. Macclaud la

atribuye a un origen meningc-encefalitico.

40 Teorta de los trastornos de las gldndulas endderinas. Marburg (1912),
encontrd en sus casos adenoma de la hipdfisis.

5¢  Teorta névica. Tiene sus partidarios, por lo menos en lo que se refiere
a las formas congénitas, muy raras por lo demds.

6 Teoria de que la hemiatrofia facial, es una forma de la esclerodermia
'Cassirer, Hirschfeld, Oppenheim, Erhmann y Briinauer, Bory, Andrews, Lowen-
berg, Truffi, E. Holfmann, Ben Bordman, Niifiex Andrade).

HisroLoaia

Ha sido muy poco estudiada. La piel no presenta sino lesiones atrdficas: en
unos casos, sin alteraciones de las glandulas cutineas v alteraciones del trigémino
v del ganglio de Gasser.

TRATAMIENTO

Todos los tratamientos han fracasado hasta hov.
Nosatros hemos obtenido la mejoria de la esclerodermia, con la Dexametasona
en los casos que hemos estudiado.

PronOsTICO

Bueno por lo que se refiere a la vida del enfermo. Malo en lo que atarie
al aspecto estético, psiquico y al fracaso de todos los tratamientos.





