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Resumo

Abstract

Sindrome de Parry-Romberg é uma doenga rara caracterizada por atrofia hemifacial progressiva associada a outras alteragbes sistémi-
cas, dentre elas, neurolégicas. Atualmente, sdo poucos os trabalhos que exploraram sequéncias avangadas em ressonancia magnética
nesta enfermidade. Neste artigo, relatamos o caso de um paciente com 45 anos e descrevemos os achados de ressonancia magnética
estrutural e em sequéncias avangadas, correlacionando com dados fisiopatologicos.

Unitermos: Sindrome de Parry-Romberg; Atrofia hemifacial progressiva; Atrofia hemifacial; Hemiatrofia facial de Romberg,

Parry-Romberg syndrome is a rare disease characterized by progressive hemifacial atrophy associated with other systemic changes,
including neurological symptoms. Currently, there are few studies exploring the utilization of advanced magnetic resonance sequences in
the investigation of this disease. The authors report the case of a 45-year-old patient and describe the findings at structural magnetic
resonance imaging and at advanced sequences, correlating them with pathophysiological data.
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INTRODUCAO

A sindrome de Parry-Romberg, também conhecida como
atrofia hemifacial progressiva, ¢ uma doenca neurocutanea
esporadica, caracterizada por lenta e progressiva atrofia he-
mifacial da pele, musculos e estruturas Gsseas, ocasionalmente
envolvendo o sistema nervoso central (SNC)"?. Sua ori-
gem ¢é desconhecida, embora alguns acreditem ser uma
manifestacdo da esclerodermia localizada®. Em relacio a
sua fisiopatologia, alguns autores propuseram uma hipétese
inflamatéria meningoencefilica associada a vasculite, outros,

um disttirbio vasomotor cronico relacionado a hiperatividade

do sistema nervoso simpético(4).
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Temos como objetivo descrever os achados de ressonan-
cia magnética (RM) estrutural e em sequéncias avancadas,
buscando uma correlagio fisiopatoldgica.

RELATO DO CASO

Paciente masculino, 45 anos, ha 20 anos apresentando
altera¢do da hemiface direita caracterizada por atrofia e de-
formidades progressivas (Figura 1A). O aspecto clinico foi
compativel com sindrome de Parry-Romberg.

Ha dois anos iniciou quadro de cefaleia e parestesia no
membro superior esquerdo. A tomografia computadorizada
(TC) de cranio demonstrou apagamento dos sulcos no lobo
frontal direito (Figura 1B). A RM identificou espessamento
cortical e focos de hipersinal em T2 e FLAIR na substancia
branca frontoparietal, realce leptomeningeo (Figura 1C) e
perfusio reduzida (Figura 2), todas homolaterais as altera-
¢des da hemiface. Espectroscopia de prétons mostrou um
pico exuberante em 0,8 e 0,9 ppm na drea acometida, carac-
terizado por um singleto com tempo de eco curto de 30 ms
e suprimido com espectroscopia realizada com tempo de eco
longo, de 270 ms, atribuivel a lipidios (Figura 3).

Imagens em difusdo ndo mostraram alterac¢des signifi-
cativas. Entretanto, o calculo do coeficiente de difusdo apa-
rente (ADC) mostrou um valor maior no interior da regido
acometida (886,9), comparado com a mesma regido con-
tralateral (726,3). Além disso, o cdlculo da anisotropia fra-
cionada na drea acometida (300,0) foi significativamente
menor do que na mesma regido contralateral (555,9).
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Figura 1. A: Alteracao da hemiface direita, caracterizada por acentuada atrofia e deformidade. B: TC de cranio sem contraste, axial, demonstrando apagamento dos
sulcos no lobo frontal direito. C: RM, sequéncia T1 pds-contraste, axial, demonstrando melhor o apagamento dos sulcos, assim como realce meningeo associado.
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Figura 2. Anélise comparativa da curva de perfusao da érea da lesdo com a regido contralateral em correspondéncia demonstra uma curva de menor amplitude quando
comparada com a regiao sem lesao, evidenciando hipoperfusao.

Figura 3. Anélise por espectroscopia de prétons com técnica multivoxel, a esquerda com tempo de eco de 30 ms e a direita com tempo de eco de 270 ms. Observa-
se aumento dos niveis de um singleto em torno de 0,8-0,9 ppm, com tempo de eco de 30 ms, e que é suprimido com tempo de eco longo, de 270 ms (atribuivel

a lipidios).
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DISCUSSAO

A sindrome de Parry-Romberg é uma desordem infre-
quente, mais comum no sexo feminino, manifestada geral-
mente na primeira década de vida®.

Os sintomas neuroldgicos incluem cefaleia, neuralgia
do trigémeo e epilepsia focal®.

ATC e a RM sdo excelentes métodos para diagndstico
das alteracoes do SNC, sendo os achados caracteristicos:
hipersinal da substancia branca em T2 e FLAIR, realce lep-
tomeningeo, calcificacdes intracranianas e atrofia cerebral®.

O diagnostico diferencial inclui doencas que cursam com
hemiatrofia cerebral, como a encefalite de Rasmussen e a
sindrome de Sturge-Weber, porém nestas ndo observamos
as alteracdes hemifaciais tipicas encontradas na sindrome de
Parry-Romberg ).

As sequéncias avangadas de RM sdo pouco exploradas
atualmente na sindrome de Parry-Romberg e podem ajudar
a explicar sua fisiopatologia.

O caso aqui relatado apresentou alteracdes tipicas da
sindrome de Parry-Romberg: hemiatrofia da face a direita,
além dos achados radiolégicos descritos acima, exceto pe-
las calcifica¢des intracranianas. Nas sequéncias avancadas
observamos presencga de lipidio na drea acometida, além de
reducio da perfusio.

Okumura et al.”) demonstraram um padrio normal na
espectroscopia de prétons da substincia branca da drea aco-
metida. Nosso estudo demonstrou presenca de lipidio na
substancia branca da regido afetada, contrapondo-se com
uma curva normal da mesma regido contralateral. Alguns
autores propuseram uma hipétese inflamatéria meningoen-
cefilica associada a vasculite, outros, um disttirbio vasomo-
tor cronico relacionado a hiperatividade do sistema nervoso
simpatico™, para explicar a fisiopatologia. Acreditamos que
a presenca de lipidio possa ser secunddria a destruicdo da
mielina por alteracdes metabdlicas, relacionadas a um dis-
tarbio vasomotor cronico.

Alguns autores relataram altera¢des nos padroes de per-
fusdo de dreas acometidas por meio de tomografia por emis-
sdo de foton tnico (SPECT). Okumura et al.® demonstra-
ram um padrio de fluxo reduzido na substancia branca da
4rea acometida, com fluxo relativamente aumentado no cér-
tex do hemisfério afetado. DeFelipe et al.”) relataram pa-
ciente com sindrome de Parry-Romberg associada a epilep-
sia do lobo temporal, com extensa 4rea de hipoperfusio pa-
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rieto-occipital pelo SPECT no hemisfério afetado. Nosso
caso demonstrou reducio da perfusio na drea afetada na per-
fusdo por RM. Como limitacdo, nosso paciente ndo reali-
zou SPECT. Em nossa pesquisa bibliografica nao encontra-
mos artigos relatando achados na perfusiao por RM na sin-
drome de Parry-Romberg.

Em relacio a imagem por tensor de difusio, autores
relatam uma reducéo da anisotropia fracionada® e uma re-
dugio das fibras de substancia branca na regido pela trato-
grafia® podendo-se explicar por uma diminuicio da mie-
liniza¢do. Nosso caso apresentou um valor de anisotropia
fracionada reduzido em relacio 2 mesma regido contralate-
ral, estando de acordo com os achados da literatura.

Os valores de ADC foram maiores nas regides com le-
sdo, em comparagdo ao hemisfério contralateral. Imagina-
mos que isso também tenha ocorrido por redu¢do da mieli-
nizacao.

CONCLUSAO

As sequéncias avancadas de RM podem ajudar a escla-
recer a fisiopatologia da sindrome de Parry-Romberg, além
de complementar seus achados cldssicos: hipersinal da subs-
tancia branca em T2 e FLAIR, realce leptomeningeo, calci-
ficacdes intracranianas e atrofia cerebral .
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