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RESUMEN

El sindrome de Parry-Romberg es una forma rara de esclerodermia localizada que puede afectar tejidos
profundos, incluidos musculos y sistema nervioso central. El tratamiento precoz y adecuado durante la
fase inflamatoria es fundamental para prevenir secuelas graves. Presentamos el caso de un paciente
pediatrico de once anos de edad cuya primera manifestacion fue una hipocromia palpebral, seguida de
pseudoparalisis del Il par craneal con ptosis e hipotropia, cuyo diagnéstico tardio retrasé el inicio del
tratamientoy condicioné una evolucién desfavorable. El objetivo de este trabajo es destacarlaimportancia
del diagndstico temprano para mejorar el prondstico y evitar secuelas permanentes.
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INTRODUCCION

El sindrome de Parry-Romberg es una forma
de esclerodermia que puede afectar planos
profundos y asociarse a compromiso neurolégico.
Esta condicion puede incluir manifestaciones
oftalmoldgicas que deben ser identificadas
oportunamente por pediatras, dermatélogos
y oftalmdlogos, a fin de iniciar un tratamiento
adecuado durante la fase inflamatoria. Se
plantea el caso de una patologia poco frecuente
y presentacién atipica, caracterizado por
compromiso oftalmolégico y una respuesta
limitada al tratamiento instaurado.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 11 afios de
edad, sin antecedentes personales ni familiares de
relevancia, con controles oftalmolégicos previos
normales (Figura 1), consulté a los 8 afios por
una macula hipocrémica en el parpado superior
derecho. Fue diagnosticado inicialmente como
vitiligo y tratado con corticoides tépicos durante
3 meses. A los 6 meses de iniciado el tratamiento,

Ficura 1. Nifio en ortotropia
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la macula presentd hiperpigmentacion junto
a una ptosis palpebral ipsilateral (Figura 2).
Se solicité una resonancia magnética (RMN)
de cerebro, orbitas y angiorresonancia para
descartar patologia neuroldgica responsable de
una posible paralisis del Ill par craneal, cuyos
resultados fueron normales. Ante la sospecha
de miastenia grave, se realizaron pruebas de
anticuerpos antirreceptor de acetilcolina (AChR)
y perfil tiroideo, ambos normales. La prueba
terapéutica con piridostigmina fue negativa.

Mientras se encontraba en estudio, el paciente
desarrollé un cuadro respiratorio por el cual
recibio tratamiento con corticoides sistémicos,
lo que condujo a una mejoria de la ptosis. Al
desconocer la etiologia del cuadro, el paciente
fue derivado a oftalmologia.

En la inspeccidn, el paciente presentaba
ptosis del ojo derecho con buena funcion del
musculo frontal y persistencia de la macula
hiperpigmentada. Al examen oftalmoldgico:
agudeza visual: 20/20 en ambos ojos (AO) con
correccion optica. Pupilas: isocoricas y reactivas.

-

Reflejos corneales simétricos en ambos ojos un afio previo a la consulta inicial.

Ficura 2. Macula hiperpigmentada en parpado superior derecho con ptosis palpebral ipsilateral




Test Ishihara: normal. Presion ocular, fondo
de ojos (oftalmoscopia binocular indirecta) y
tomografia de coherencia optica (OCT): normales
AO. Segmento anterior: cérnea, cristalino y
camara anterior transparentes. Oculomotricidad:
desviacioén ocular horizontal con exotropia de
XT15D y desviacion vertical negativa (hipotropia
del ojo derecho) de VD-25D en las nueve
posiciones de la mirada (Figura 3). Antes del
inicio de los sintomas, el paciente se encontraba
en ortotropia.

Ante la coexistencia de las manifestaciones
dermatoldgicas, ptosis palpebral, la desviacion
ocular y la buena respuesta a corticoides
sistémicos, se sospeché esclerodermia. Se
realizdé una biopsia cutanea de la lesion, que
revel6 hiperpigmentacion melanica irregular
en la capa basal, dermis con esclerosis e
infiltrado inflamatorio mononuclear perivascular
con melandéfagos aislados (Figura 4). Estos
hallazgos confirmaron el diagnostico. Se solicitd
un perfil reumatolégico que incluyé factor
reumatoideo, anticuerpos antinucleares (ANA),
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anticuerpos anti-ADN, anti-Mi-2 helicasa, anti-
musculo liso, anti-LKM (anticuerpos contra el
microsoma hepatorrenal) y anti-topoisomerasa I,
obteniéndose resultados negativos en todos los
casos. Los niveles de hormonas tiroideas fueron
normales.

Se inici6 tratamiento con corticoides
sistémicos a altas dosis y metotrexato semanal.
Sin embargo, la ptosis palpebral y la desviacion
ocular empeoraron, por lo que se solicitaron
nuevas imagenes. La RMN evidencid volumen
reducido y cambios grasos en los musculos
masticadores derechos, el elevador del parpado
y el recto superior ipsilateral. La ecografia
mostrd incremento de la ecogenicidad y grosor
del plano dérmico, con pérdida de la relacion
dermo-hipodérmica. Ante estos resultados y la
evolucion clinica, se decidié iniciar micofenolato
de mofetilo (MMF) junto con corticoides
sistémicos. A los 12 meses, se alcanzé la dosis
maxima de 1500 mg/dia de MMF y se redujeron
progresivamente los corticoides. Actualmente,
el paciente presenta ptosis palpebral completa

Ficura 3. Ojo derecho: abduccion e hipotropia (caida del ojo hacia temporal) y ptosis palpebral. Ojo
fijador: ojo izquierdo (se observa reflejo corneal sobre la pupila)

-




Ficura 4. Histopatologia
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Hiperpigmentacion melanica irregular de la capa basal. Dermis con esclerosis e infiltrado inflamatorio mononuclear perivascular

con aislados melandéfagos.

con estrabismo divergente y vertical. Dada la
repercusion psicosocial y la estabilidad clinica
alcanzada, se plantea un tratamiento quirurgico
en dos tiempos: primero la correccion del
estrabismo y, luego, el abordaje de la ptosis.

DISCUSION

La esclerodermia es un trastorno inflamatorio
cronico del tejido conectivo, caracterizada por
inflamacion, fibrosis de la piel y compromiso de
tejidos blandos, incluso de musculos, huesos y
sistema nervioso central.

La esclerodermia localizada juvenil (ELJ) es el
subtipo mas frecuente de esclerodermia en nifios.
Afecta principalmente a la piel e incluye cinco
subtipos: morfea circunscripta, esclerodermia
lineal, morfea generalizada, morfea esclerética y
morfea mixta.’

Cuando la esclerodermia lineal compromete
el extremo cefalico, puede presentarse como
“en golpe de sable” o como “atrofia hemifacial
progresiva” (o sindrome de Parry-Romberg). Este
ultimo se caracteriza por una atrofia unilateral,
gradual e idiopatica de la piel facial, musculos

periorbitarios y extraoculares, parpados, vasos
retinianos, grasa orbitaria y hueso.?

Los hallazgos dermatolégicos son clave
para un diagndstico temprano de esclerodermia
profunda, cuyo tratamiento precoz previene
cuadros graves.

Si bien el diagnoéstico es clinico e
histopatoldgico, la resonancia magnética de
cerebro esta indicada en todo paciente con
esclerodermia localizada que afecta cabeza
y cuello, independientemente de la presencia
de sintomas neurolégicos, ya que el 50 % de
estos pacientes presentan hallazgos patologicos
asociados a esclerodermia en las imagenes.®

Se ha estimado que la prevalencia es de al
menos 1 por 700 000 habitantes; las mujeres son
afectadas con mayor frecuencia.* La mayoria de
los casos inician en la primera década de la vida y
la progresion de la enfermedad puede variar entre
2y 20 afios hasta alcanzar la estabilizacion.®

La patogénesis del sindrome de Parry-
Romberg es incierta y se considera heterogénea;
abarca causas congénitas, trastornos
metabdlicos, traumatismos, infecciones,



predisposicion hereditaria, malformaciones
vasculares, procesos inmunomediados,
disfunciones simpaticas y neurovasculitis.?®’

Los hallazgos oftalmolégicos ocurren en el
10 % al 35 % de los pacientes, principalmente
en el lado ipsilateral de la érbita, sin embargo,
también el ojo contralateral puede verse afectado.
Zanin y col. describieron las manifestaciones
oftalmoldgicas que puede presentar este cuadro:
en un estudio multicéntrico sobre 750 pacientes,
24 presentaban alteraciones como anomalia
de los parpados, ojo seco, uveitis anterior,
epiescleritis, miositis, midriasis, enoftalmos,
y neurorretinitis, alteraciones pupilares y
alteraciones de la motilidad ocular.?

Cabe destacar que diversos trastornos de la
motilidad ocular fueron descritos en el sindrome
de Parry-Romberg.? Algunos de estos trastornos
se explican por restriccion mecanica por fibrosis,
mientras que otros se cree que son causados por
paresia nerviosa. La afectacion de los musculos
extraoculares y el estrabismo paralitico rara
vez se asocian con esclerodermia lineal. Sin
embargo, en la literatura se describe un paciente
con esclerodermia lineal, alteracion pupilar y
alteracion de la motilidad ocular, interpretado
como pseudoparalisis del oculomotor.® Por
otro lado, se ha informado por primera vez la
asociacion entre sindrome de Parry-Romberg
con fibrosis de musculos extraoculares, donde
encontraron solamente tejido conectivo sin fibras
musculares estriadas.®

El tratamiento de la esclerodermia se centra
en detener el proceso inflamatorio agudo inicial
para prevenir la progresion hacia la fibrosis.
Actualmente, la investigaciéon se enfoca en
desarrollar terapias combinadas que, de manera
simultanea, logren inhibir la inflamacién y
revertir la fibrosis."" El tocilizumab, un anticuerpo
monoclonal anti-IL6, demostro ralentizar la
progresion de la fibrosis cutanea y estabilizar la
funcion pulmonar. La IL-6 esta implicada en la
activacion de fibroblastos, la diferenciacion de
células Ty la produccion de colageno.'?

En el caso presentado, el paciente muestra
una macula hiperpigmentada palpebral derecha
con ptosis y alteraciones en los musculos recto
superior, oblicuo superior y elevador del parpado
ipsilateral, sin diplopia a pesar de un marcado
angulo de desviacion ocular de rapido comienzo.
No se optd por el tratamiento quirurgico en
primera instancia debido al riesgo de diplopia
en caso de persistir el angulo de desviacion
residual posquirurgico. Este riesgo se atribuye
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a la limitada motilidad ocular, probablemente
secundaria a fibrosis progresiva de los musculos
extraoculares, lo cual podria simular una paresia
del Il par craneal.

Por esta razén, proponemos denominar este
cuadro como “pseudoparalisis del lll par asociado
al sindrome de Parry-Romberg”, considerando
que las caracteristicas clinicas y los hallazgos son
mas congruentes con un proceso fibroso que con
una neuropatia craneal primaria. Sin embargo,
ante la evolucion desfavorable con la medicacion
convencional, habiendo alcanzado la estabilidad
y detenido la progresion, se planted la posibilidad
del tratamiento quirurgico.

Como conclusion, este caso destaca una
forma de presentacién atipica de esclerodermia
con compromiso oftalmolégico en un paciente
pediatrico. Pequefas lesiones cutaneas
hipocrémicas visibles pueden ser la clave
para establecer un diagndstico y tratamiento
precoz, los cuales pueden modificar el curso
de la enfermedad, previniendo complicaciones
a largo plazo. Es importante un abordaje
interdisciplinario, ya que esta patologia requiere
un enfoque integral para su manejo. &
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