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Principais achados clínicos em pacientes portadores de atrofia hemifacial       
progressiva: síndrome de Parry-Romberg

Main clinical findings in patients with progressive hemifacial atrophy:                             
Parry-Romberg syndrome

Eldo de Brito Ferreira Chaves1

Resumo

A	atrofia	hemifacial	progressiva,	também	conhecida	
como síndrome de Parry-Romberg, é uma doença rara 
caracterizada	por	uma	assimetria	facial	que	se	desen-
volve lentamente durante anos. Em alguns casos, tal 
enfermidade	pode	causar	graves	deformidades	faciais	
com	comprometimento	estético	e	funcional.	O	seu	diag-
nóstico	 é	 principalmente	 clínico,	 baseado	 no	 padrão	
de	 atrofia	 facial	 e	 ausência	 de	 alterações	 em	 provas	
reumáticas.	São	raras	as	revisões	dos	caracteres	dessa	
doença. Sendo assim, nesse trabalho foram elencadas 
as	principais	características	epidemiológicas	e	clínicas	
dessa	síndrome	através	da	análise	de	sua	prevalência	
em casos clínicos.

Descritores:	 Síndrome	 de	 Parry-Romberg.	 Hemiatrofia	
facial	progressiva.	Atrofia	facial.

Abstract

The	 progressive	 hemifacial	 atrophy	 also	 known	 as	
Parry-Romberg syndrome is a rare disease that leads to 
progressive	facial	asymmetry	across	years	and	results	in	
severe facial deformities leading to esthetic and func-
tional losses. The diagnosis is mainly clinical based on 
standard	facial	atrophy	pattern	and	absence	of	changes	
in rheumatic serological tests. Reviews of this disease 
are	rare.	Therefore,	in	this	study	we	listed	the	main	epi-
demiological and clinical features of this syndrome by 
analyzing	their	prevalence	in	clinical	cases.

Keywords: Parry-Romberg syndrome. Progressive facial 
hemiatrophy.	Facial	atrophy.
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Introdução

A	atrofia	hemifacial	progressiva,	também	conhecida	
como	síndrome	de	Parry-Romberg	(SPR),	foi	descrita	ori-
ginalmente	por	Parry	em	1825	 sendo	posteriormente	
melhor	 estudada	 por	 Romberg	 em	 18461.	 É	 uma	 do-
ença	rara	que	leva	a	uma	assimetria	facial	progressiva,	
podendo	culminar	em	graves	deformidades,	com	pos-
sibilidade	 de	 comprometimento	 estético	 e	 funcional.	
Alguns	autores	estimam	a	incidência	em	1-2	casos	por	
milhão	de	pessoas,	sendo	que	772	casos	foram	repor-
tados antes de 19642. 

O	seu	diagnóstico	é	principalmente	clínico,	baseado	
na	história	de	atrofia	facial	unilateral	progressiva,	mui-
tas	vezes	precedida	de	alterações	da	pele	sobrejacente,	
antecedente	pessoal	de	trauma	facial	ou	odontológico	
e	histórico	familiar	de	deformidades	faciais.	No	entanto,	
a	 atrofia	 facial	muitas	 vezes	 é	 o	 único	 achado	 clínico	
nesses	 pacientes.	 Os	 exames	 laboratoriais	 geralmen-
te	são	normais,	a	tomografia	computadorizada	da	face	
pode	ajudar	na	observação	da	extensão	e	profundida-
de	da	atrofia	e	grau	de	acometimento	de	partes	moles/
ósseas	ajudando	a	planejar	possível	 intervenção	 tera-
pêutica.	 	A	Ressonância	magnética	do	crânio	pode	re-
velar	 alterações	 inespecíficas	 da	 substância	 branca	 e	
cerebelo	além	de	atrofia	no	hemisfério	contralateral	às	
lesões	de	pele,	principalmente	em	pacientes	com	sinto-
mas	neurológicos	associados	como:	crises	epilépticas,	
cefaleia,	paresias	e	parestesias3-5. 

Infelizmente	 não	 existe	 no	momento	 nenhum	 tra-
tamento	farmacológico	que	comprovadamente	impeça	
ou	retarde	a	progressão	da	doença,	mesmo	quando	fei-
to	o	diagnóstico	precoce.	A	terapêutica	atual	mais	pre-
conizada é a correção estética das deformidades faciais 
após	inicio	do	período	de	inatividade	clínica	da	doença,	
sendo	o	procedimento	de	lipoenxertia	autóloga	o	mais	
realizado6,7.

São	escassas	as	revisões	dos	caracteres	dessa	doença	
que	possam	auxiliar	o	clínico	a	sistematizar	seu	raciocí-
nio.	O	objetivo	do	presente	trabalho	é,	portanto,	elencar	
as	 principais	 características	 epidemiológicas	 e	 clínicas	
da	SPR	através	da	análise	de	sua	prevalência	em	casos	
clínicos	disponíveis	na	literatura	especializada.	

Metodologia

Esse trabalho consiste em uma revisão não siste-
matizada	 de	 artigos	 publicados	 nas	 línguas	 inglesa	 e	
portuguesa	 na	 base	 de	 dados	 Pubmed	 (http://www.
pubmed.com)	nos	últimos	cinco	anos.	Para	a	busca	fo-
ram	utilizadas	as	palavras-chave:	Parry-Romberg,	facial	
hemiatrophy	e	hemiatrofia	 facial	 reportando	461	arti-

gos.	Aplicamos	a	esse	resultado	inicial	o	filtro	de	busca:	
relato	de	casos,	resultando	em	61	trabalhos	para	apre-
ciação.	Desse	total,	29	foram	excluídos	por	estarem	em	
idioma	 diferente	 de	 português/inglês	 ou	 por	 apenas	
citarem	SPR	como	uma	comorbidade	do	paciente,	não	
fornecendo	dados	de	anamnese	ou	exame	 físicos	 su-
ficientemente	voltados	a	essa	enfermidade.	Os	relatos	
de	casos	restantes	(32)	foram	efetivamente	fonte	para	
a	elaboração	desse	trabalho,	dos	quais	foram	coletados	
os	 principais	 sinais	 e	 sintomas	 reportados	 e	 caracte-
rísticas	 epidemiológicas	 consideradas	 relevantes,	 tais	
como:	idade	na	qual	o	diagnóstico	foi	realizado	e	sexo.	
Após	a	coleta,	os	dados	foram	tabulados,	processados	
e discutidos.

Resultados e discussão

A	 atrofia	 hemifacial	 progressiva	 possui	 patogenia	
ainda	 desconhecida,	 sendo	 aparentemente	multifato-
rial.	O	achado	histopatológico	mais	comum	é	uma	neu-
rovasculite	intersticial	proliferativa8. Sendo assim, uma 
das teorias mais aceitas é a de uma vasculite dos ramos 
do	nervo	trigêmeo	causada	por	microtraumas	levando	
a	uma	atrofia	nos	 seus	 territórios	de	 inervação.	Outra	
hipótese	 aventada	 é	 a	 de	 uma	 desregulação	 central	
do tônus do sistema nervoso autônomo da face, cau-
sando	uma	disfunção	do	sistema	simpático	(controla	o	
trofismo	da	pele	e	tecido	celular	subcutâneo).	Há	ainda	
quem	advogue	que	essa	enfermidade	seja	apenas	um	
dos	espectros	clínicos	da	esclerodermia	localizada,	não	
devendo ser tratada como entidade diferenciada9. São 
também	cogitadas	outras	causas	como:	traumas	faciais,	
procedimentos	odontológicos	mal	conduzidos,	herança	
genética	e	até	picada	de	insetos5,6,10-12.

A	 SPR	 possui	 um	 espectro	 clínico	 variado,	 sendo	
caracterizada	 principalmente	 por	 lesões	 assimétricas,	
lentamente	 progressivas	 e	 autolimitadas	 acometendo	
pele,	tecido	celular	subcutâneo	e,	em	casos	graves,	os-
sos e cartilagens1,5,13-15.	A	distribuição	topográfica	de	tais	
lesões	 atróficas	 é	 uma	 característica	 marcante	 dessa	
doença, diferenciando-a de outras doenças como a es-
clerodermia	“em	golpe	de	sabre”,	seu	principal	diagnós-
tico diferencial16.	As	áreas	afetadas	são	claramente	uma	
combinação	dos	dermátomos	de	atuação	dos	três	ramos	
do	nervo	trigêmeo,	ocorrendo	raramente	lesões	acima	da	
linha	da	sobrancelha	(Figura	01)	e	não	há	rotineiramente	
alterações	na	titularidade	das	provas	reumáticas.	

A	deformidade	hemifacial	na	SPR	pode	ser	leve,	evo-
luindo	para	estabilização	em	poucos	anos,	passando	mui-
tas	vezes	despercebida	e	causando,	portanto,	pouco	ou	
mesmo	nenhum	dano	ao	portador.	No	entanto,	a	maioria	
dos	casos	costuma	 ter	evolução	contínua	com	extensa	
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deformidade facial até atingir a fase de inatividade clí-
nica	 (o	que	pode	 levar	várias	décadas),	prejudicando	a	
autoestima	 do	 paciente	 e	 gerando	 transtornos	 psicos-
sociais.	Além	do	prejuízo	estético,	alguns	casos	podem	
levar	a	complicações	clínicas	como:	má	oclusão,	 lesões	
na	mucosa	bucal	e	 lingual,	desgaste	dentário,	disfagia,	
disfonia,	cefaleia	por	disfunção	da	articulação	temporo-
mandibular,	 enoftalmia,	 alterações	 na	 sensibilidade	 da	
córnea,	deformidade	de	septo	e	cornetos	nasais,	crises	
epilépticas,	parestesias	e	paresias	em	face	com	alteração	
da	mímica	facial	e	desvio	da	rima	dos	lábios17,18.

Ainda	não	existem	estudos	disponíveis	que	apontem	
a	taxa	de	incidência	ou	a	prevalência	da	SPR	em	alguma	
população.	 No	 entanto,	 é	 quase	 consenso	 na	maioria	
dos	trabalhos	que	a	idade	de	início	dos	sintomas	situa-
-se	entre	a	primeira	e	segunda	década	de	vida,	acome-
tendo	preferencialmente	o	sexo	feminino8,16. Esse dado 
foi	corroborado	por	nosso	estudo	onde	a	idade	média	
encontrada	foi	de:	10,9±2,6	(p<0,05)	anos	para	ambos	
os	sexos,	sendo	10,17±3,0	anos	para	sexo	feminino	e	
11,75±5,0	 anos	 para	 o	 sexo	masculino	 (Figura	 02).	 A	
menor	idade	na	qual	a	doença	foi	diagnosticada	foi	1,3	
anos,	em	uma	menina	com	crises	epilépticas	e	déficit	
visual	no	olho	esquerdo,	e	o	diagnóstico	mais	tardio	foi	
em um homem de 23 anos com uma assimetria facial 
de	lenta	progressão3, 19.	Com	relação	à	divisão	por	gê-
neros,	observou-se	uma	significativa	predominância	no	
sexo	feminino	com	23	casos	(71,9	%)	contra	apenas	9	
do	sexo	masculino	(28,1%)	(Figura	03).	

No	que	diz	respeito	ao	padrão	da	atrofia	facial,	conta-
tou-se	que	em	sua	grande	maioria	é	realmente	unilate-
ral	(93,75	%)	acometendo	a	hemiface	esquerda	(69%),	
o	que	concorda	com	algumas	outras	 revisões	de	casos	
disponíveis4,5,16.	Apenas	2	casos	(6%)	foram	encontrados	
relatando	atrofia	em	ambas	as	hemifaces	(Figura	04).	No	
entanto,	foi	possível	perceber	que	as	lesões	em	cada	he-
miface	em	tais	casos	surgiram	em	tempos	diferentes	e	
suas	evoluções	foram	aparentemente	distintas20,21. 

Sabidamente	a	SPR	tem	por	característica	causar	le-
sões	nos	 territórios	de	 inervação	dos	 ramos	do	nervo	
trigêmeo,	quinto	nervo	craniado	 (V	NC)9,10. Analisando 
agora	a	distribuição	das	 lesões	por	 topografia	do	 ros-
to,	percebemos	que	a	região	mais	acometida	foi	o	ter-
ritório	do	ramo	mandibular	(V3)	do	V	NC	com	50%	dos	
casos,	 seguida	 pelo	 ramo	 maxilar	 (V2)	 com	 46,6%	 e	
ramo	oftálmico	(V1)	acometendo	40,6%	dos	pacientes	
principalmente	na	região	periorbitária	 (Figura	1).	A	 le-
são	bem	confinada	em	apenas	um	desses	dermátomos	
foi encontrada em 37,5% dos casos, sendo essa uma 
situação	ideal	para	o	tratamento	estético6,7. Presença de 
lesão	combinada	V2-V3	 foi	 a	 segunda	mais	prevalen-
te	 (18,75%),	 acometimento	V1-V2	 foi	 visto	 em	9,4%	

dos	relatos	e	V1-V3	em	apenas	um	caso	(3,2%).	A	lesão	
grave	em	toda	a	hemiface	(V1-V2-V3)	foi	obervada	em	
apenas	12,5%	dos	casos.

No	que	se	refere	ao	grau	de	acometimento	local	da	
lesão,	característica	geralmente	melhor	avaliada	por	to-
mografia	computadorizada	da	face	ou	ressonância	mag-
nética,	contatou-se	maior	prevalência	de	lesão	atrófica	
do	tecido	celular	subcutâneo	(71,8%	dos	casos),	segui-
da	por	 pele	 (50%),	 tecido	muscular	 (40,63%)	 e	mais	
raramente	 lesão	ósteo-cartilaginosa	 (12,75%).	No	en-
tanto,	 raramente	 apenas	 um	 desses	 compartimentos	
encontra-se	alterado,	o	que	 foi	 relatado	em	apenas	4	
trabalhos	(12,5%).	Sendo	assim,	podemos	concluir	que	
a	maiorias	dos	pacientes	possuem	lesão	em	pelo	me-
nos	dois	dos	compartimentos	supracitados.

Diversos	estudos	apontam	a	possibilidade	de	alte-
rações	da	pigmentação	ou	textura	da	pele	sobrejacente	
às	lesões	atróficas,	muitas	vezes	sendo	esse	o	primeiro	
sinal da enfermidade1,4,6,15,22-25.	Foi	possível	observar	tal	
condição	no	presente	estudo,	onde	46,87%	dos	casos	
revisados demonstravam a ocorrência de tais altera-
ções,	sendo:	31,5%	hipercromia,	12,50%	hipocromia	e	
2,87% enduração.  

Ainda	como	partes	do	espectro	clínico	da	SPR	são	re-
latados	diversos	sinais	e	sintomas	associados	e	de	pre-
valência	 ainda	não	estimada	pela	 literatura	 especiali-
zada.	Nesse	estudo,	encontramos	enoftalmia	(28,13%),	
crises	epilépticas	(18,75%)	e	alopecia	(18,75%)	como	
sinais	mais	comuns	associados	a	essa	patologia.	A	enof-
talmia	parece	estar	mais	 associada	 à	perda	do	 tecido	
mole	de	revestimento	da	órbita	que	propriamente	lesão	
do	arcabouço	ósseo	dessa	 cavidade18,26.	 Já	 crises	epi-
lépticas	parecem	estar	associadas	a	quadros	graves,	de	
deformidade	rapidamente	progressiva	e	com	início	em	
menor idade3,18,27-29.	A	alopecia	não	é	obrigatoriamente	
limitada	ipsilateralmente	à	lesão	da	face,	podendo	ter	
característica	em	faixa5,9,14,24-30.

Por	 fim,	 foi	 observado	 algum	 comprometimento	
oral em 15,63% dos casos, ocorrendo em 40% desses 
atrofia	 da	 língua	 na	 sua	 metade	 homolateral	 à	 lesão	
da	 face.	A	possibilidade	de	 lesão	atrófica	da	 língua	 já	
era	descrita	previamente1,8,31.	Sintomas	de	má	oclusão	
dentária	foram	encontrados	em	todos	os	pacientes	que	
referiam	algum	acometimento	oral.	A	má	oclusão	den-
tária	nesses	pacientes	é	provavelmente	decorrente	de	
uma	 assimetria	 da	musculatura	mastigatória	 provoca-
da	por	atrofia	hemilateral	em	território	de	V2	e/ou	V3.	
Essa	condição	pode	gerar	ainda	uma	disfunção	da	ar-
ticulação	 temporomandibular	que	pode	culminar	com	
paroxismos	de	cefaleia,	presentes	em	9,38%	dos	casos	
analisados32,33.	Cabe	aqui	ressaltar,	que	apenas	em	um	
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caso	clínico	foi	descrito	um	completo	exame	odontoló-
gico,	sendo	assim	os	números	aqui	citados	podem	estar	
subestimados	nesse	quesito.

Conclusão

Com	base	no	presente	estudo,	foi	possível	concluir	
que	a	atrofia	hemifacial	progressiva	(SPR)	é	uma	doença	
rara	que	afeta	preferencialmente	a	hemiface	esquerda	
em	mulheres	jovens	(entre	a	1ª	e	a	2ª	década	de	vida).	
Tais	 lesões	 costumam	 distribuir-se	 combinadamente	
pelos	 territórios	de	 inervação	do	nervo	 trigêmeo	aco-
metendo	predominantemente	pele	(50%),	subcutâneo	
(71,8%)	 e	 musculatura	 (40,63%),	 principalmente	 do	
ramo mandibular, estando nesse caso associada a cefa-
leia	e	síndrome	de	má-oclusão	dentária.	Tais	lesões	po-
dem	ser	facilmente	observadas	durante	o	exame	físico	
ou	com	auxílio	de	 técnicas	de	 imagem	complementa-
res.	Diversos	outros	sintomas	parecem	ainda	compor	o	
espectro	clínico	dessa	enfermidade,	tendo	sido	os	mais	
prevalentes	nesse	estudo:	enoftalmia	(28,13%),	crises	
epilépticas	(18,75%)	e	alopecia	(18,75%).	

Sendo	 assim,	 o	 clínico	 deve	 estar	 sempre	 atento	
para	a	possibilidade	de	ocorrência	dessa	síndrome	ao	
deparar-se	com	pacientes	com	história	de	atrofia	facial	
e	os	sinais	e	sintomas	supracitados	podem	aumentar	o	
valor	preditivo	positivo	inicial	da	investigação.
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 Figuras 

Figura 01:	Padrão	de	acometimento	facial	em	pacientes	
portadores	 de	 Síndrome	 de	 Parry-Romberg	
por	 território	 de	 inervação	 do	 nervo	 trigê-
meo.	V1	-	ramo	oftálmico,	V2-	ramo	maxilar	
e V3 - ramo mandibular.

Figura 02:	 Idade	 média	 de	 pacientes	 portadores	 de	
Síndrome de Parry-Romberg no momento do 
diagnóstico.
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Figura 03:	Distribuição	 das	 lesões	 atróficas	 por	 sexo	
em	 pacientes	 portadores	 de	 Síndrome	 de	
Parry-Romberg.

Figura 04:	Distribuição	das	lesões	atróficas	por	hemifa-
ce	afetada	em	pacientes	portadores	de	Sín-
drome de Parry-Romberg.
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