CASOS CLINICOS

Sindrome de Parry-Romberg con glaucoma y
embarazo. Primer caso en la literatura
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Introduccioén

El sindrome de Parry-Romberg (hemiatrofia fa-
cial progresiva) es untrastorno poco frecuente y los
casos descritos son de presentacion esporadica.
En la actualidad no se tiene evidencia para susten-
tar una base mendeliana. La entidad se caracteriza
por presentar atrofia hemifacial progresiva, epilep-
sia contralateral Jacksoniana, neuralgia del
trigémino, alteraciones ocularesy del cabello varia-
bles,! cambios en la pigmentacion de la piel y

esclerodermia localizada.? Aungque no existe evi-
dencia de alteracion gonadal o hipofisiaria en el
padecimiento que comprometa la fertilidad, no se
han descrito reportes de caso en laliteratura que lo
confirmen. Tampoco, dentro de las alteraciones
oculares reportados,® se ha descrito el desarrollo
de glaucoma. En este reporte, presentamos a una
mujer de 19 afios con el sindrome de Parry-
Romberg, la cual desarrollé glaucoma en la infan-
cia, asi mismo, curs6 con embarazo de 38 sdg sin
complicaciones, obteniéndose un recién nacido
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Sindrome de Parry-Romberg

femenino clinicamente sano. Esto confirma que el
sindrome de Parry-Romberg per se, no compro-
mete la fertilidad de los afectados. La asociacion
del sindrome de Parry-Romberg con glaucoma
sugiere que probablemente este Gltimo sea parte
del espectro fenotipico del sindrome.

Reporte de caso

Mujer de 19 afios de edad, producto de padres
jovenes no consanguineos con diagnadstico clinico
de sindrome de Parry-Romberg e historia familiar
negativa para el mismo. Antecedentes patolégicos:
enucleacién de ojoizquierdo por glaucoma al afioy
medio de edad, transplante de cornea derecha a
los 4 afios, rinoseptoplastia hace un afo. Actual-
mente con diagndstico de glaucoma de ojo dere-
cho. Antecedentes ginecoobstétricos: menarquia
alos 12 afios, pubarquiay telarquia 13 afios, TM 28
x 3, eumenorreica, IVSA no especificada, Gl pro-
ducto de violacion, FUR no especificada. Control
prenatal desde la semana 31 de gestacion, curso
normoevolutivo hasta la semana 38.3, ingresa por
trabajo de parto en presentacion pélvica, situacion
longitudinal, dorso izquierdo, frecuencia cardiaca
fetal de 145 x minuto, 2 cm de dilatacién y 80 % de
borramiento, se practicé operacién cesarea tipo
Kerr sin complicaciones, obteniéndose producto
femenino de 2500/g, Apgar de 7/9, Capurro de 40
semanas, clinicamente sano.

A la exploracién fisica la paciente presenta talla
baja (138 cm), implantacion alta de cabello en
frontal, frontal amplio, facies asimétrica, protesis
ocular izquierda, puente nasal prominente, labio
superior delgado con limitacion en la apertura,
paladar y lengua fisurada, hipoplasia de pectoral y
mama derecha, nevos en tdérax, manchas
hipercromicas en extremidades inferiores y
esclerodermia localizada en extremidades inferio-
res. Los estudios de rayos X fueron normales. El
analisis citogenético de alta resolucion fue normal,
46xx. Labiopsia de piel sugirié cambios histolégicos
compatibles con morfea. Anticuerpos anticen-
tromero (CENP-A y CENP-B) fueron negativos
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Conclusioén

No existen reportes de caso en la literatura que
describan a la entidad con alteraciones en la ferti-
lidad, sea porque nolas hay, o bien porque estas no
han sido descritas. En el presente reporte, descri-
bimos el primer caso de la literatura con el sindro-
me de Parry-Romberg que sustenta el no-compro-
miso de la fertilidad por el padecimiento. El emba-
razo aunque no deseado confirmé el estatus feértil
de la paciente.

El andlisis citogenético o cariotipo realizado a la
paciente fue de bandas GTG de alta resolucién
para verificar en un principio (cuando todavia no
existiaun diagnostico clinico) algun hallazgo, como
una delecion o unatraslocacién cromosomica o en
su defecto una ruptura cromosomica.

El significado de la alta resolucién es preparar a
los cromosomas para que al ser observados en el
microscopio puedan verse mas largos y asi apre-
ciar mejor la estructura cromosomica. Para el caso
de la paciente fue normal como todos los reporta-
dos en la literatura.

Apesar de que el cuadro clinico sugeria un sindro-
me de Parry-Romberg, intentamos verificar que la
esclerodermia localizada (parte del sindrome) pre-
sente en la paciente no estuviera causando alteracio-
nes sistémicas, para ello realizamos anticuerpos
anticentrémero, existe unsoloreporte enlaliteratura,?
en el que se describe al sindrome de Parry-Romberg
con anticuerpos anticentrébmero positivos. Los casos
de esclerodermia progresiva presentan anticuerpos
anticentrémero positivos hasta en un 90%.4
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