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Resumen

ANTECEDENTES: El sindrome de Parry-Romberg es una enfermedad craneofacial de
baja frecuencia caracterizada por atrofia hemifacial progresiva que puede afectar la
piel, los musculos y huesos. Su causa se desconoce, aunque se ha propuesto un ori-
gen autoinmunitario por su asociacidn con otras enfermedades de este tipo. Ademas
de las manifestaciones cutaneas puede haber alteraciones neuroldgicas, oftalmolé-
gicas y orales. La prevalencia estimada es de 1 caso por cada 700,000 personas, con
predominio en mujeres. Su relaciéon con el embarazo se ha descrita solo en pocos
casos con desenlaces favorables.

CASO CLINICO: Paciente de 28 afos, con diagndstico de sindrome de Parry Romberg,
sin seguimiento especializado, con embarazo de 30.6 semanas en curso. Ingresé debido
a un cuadro respiratorio, con documentacion de tromboembolia pulmonar, con sospe-
chainicial de hipertension arterial pulmonar, descartada posteriormente con estudios de
imagen. Recibié anticoagulacion con enoxaparina y oxigeno suplementario. Se integro el
diagndstico de restriccion del crecimiento fetal temprano (estadio I), con adecuado con-
trol hemodinamico durante la vigilancia semanal. A las 37.2 semanas se decidié la finali-
zacion del embarazo, mediante cesarea, indicada por presentacion pélvica en fase latente
de trabajo de parto. Se obtuvo una recién nacida de 2015 g, con evolucién favorable. Du-
rante el puerperio quirdrgico inmediato tuvo cifras tensionales elevadas y proteinuria en
cuantificacién de proteinas en orina de 24 horas, por lo que se diagnosticé preeclampsia
sin criterios de gravedad, controlada con nifedipino de liberacion prolongada.
CONCLUSION: El sindrome de Parry-Romberg es una enfermedad poco frecuente, con
evidencia limitada de su asociacion con el embarazo. Este caso destaca por ser, hasta
donde se tiene conocimiento, el primero en describir la coexistencia de complicacio-
nes maternas y fetales en una paciente con sindrome de Parry-Romberg.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Parry-Romberg; preeclampsia; restriccion del creci-
miento fetal; tromboembolia pulmonar; embarazo de alto riesgo.

Abstract

BACKGROUND: Parry-Romberg syndrome is an uncommon craniofacial disorder char-
acterized by progressive hemifacial atrophy involving the skin, musculature, and os-
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seous structures. The etiology remains unidentified, although an autoimmune mechanism has been proposed due to its correlation
with other autoimmune conditions. Beyond dermatological involvement, neurological, ophthalmological, and oral abnormalities may
also occur. The syndrome is estimated to affect 1 in 700,000 individuals, with a predilection for female patients. Isolated reports
have documented favorable outcomes associated with pregnancy.

CLINICAL CASE: A 28-year-old woman diagnosed with Parry-Romberg syndrome without specialized follow-up presented at 30.6
weeks of gestation with respiratory complaints and was diagnosed with pulmonary thromboembolism. Pulmonary arterial hyperten-
sion was initially suspected but subsequently excluded through imaging studies. Management included enoxaparin anticoagulation
and supplemental oxygen. Early fetal growth restriction (stage 1) was identified; weekly monitoring maintained appropriate hemo-
dynamic stability. At 37.2 weeks, cesarean section was performed owing to breech presentation during the latent phase of labor. A
female neonate weighing 2015 g was delivered with a favorable outcome. Postoperatively, the patient developed hypertension and
proteinuria as measured by 24-hour urine protein quantification, resulting in a diagnosis of preeclampsia that did not meet criteria
for severe disease. The condition was effectively managed with extended-release nifedipine.

CONCLUSION: Parry-Romberg syndrome is rarely reported in association with pregnancy, and evidence regarding maternal and fetal
outcomes remains limited. This case represents, to our knowledge, the first description documenting both maternal and fetal com-
plications in a patient with Parry-Romberg syndrome.

KEYWORDS: Parry-Romberg syndrome; Preeclampsia; Fetal growth restriction; Pulmonary thromboembolism; High-risk pregnancy.

ANTECEDENTES

El sindrome de Parry-Romberg, descrito por primera vez por
Caleb Parry (1815) y Moritz Romberg (1846), es un trastor-
no craneofacial infrecuente, caracterizado por atrofia hemi-
facial progresiva que afecta la piel, el tejido subcutaneo, la
grasay, en casos graves, el misculo y hueso subyacentes.
Suele manifestarse durante las dos primeras décadas dela
vida y es de alivio espontaneo, con aumento de los sinto-
mas durante un lapso de 2 a 10 afios, seqguido de estabili-
zacion espontanea.?Ademas de las alteraciones cutaneas,
son frecuentes las manifestaciones extracutaneas, entre
las que destacan las complicaciones neurolégicas (migra-
fia y crisis convulsivas),®* oftalmoldgicas (enoftalmos)® y
orales (atrofia lingual),® que pueden manifestarse en cual-
quier etapa de la enfermedad.’

La patogénesis del sindrome de Parry-Romberg no se ha
esclarecido del todo; sin embargo, se ha propuesto un ori-
gen autoinmunitario.” Esta descrita su asociacién con la
esclerodermia lineal, en morfea tipo golpe de sable, va-
riante que afecta la regién facial frontoparietal y el craneo.
Ello esta respaldado por los hallazgos de histopatologia
inflamatoria, la existencia de autoanticuerpos séricos y
la coexistencia de otras enfermedades autoinmunitarias,
como el lupus eritematoso sistémico.”

El sindrome de Parry-Romberg es un padecimiento poco
frecuente, con una prevalencia estimada aproximada de 1
caso por cada 700,000 personas;®° con mayor afectacion
al sexo femenino.'® Hasta el momento, no se dispone de
datos ni referencias de su epidemiologia en México.

El primer caso reportado en la bibliografia, que documenta
la asociacién entre sindrome de Parry-Romberg y embara-
zo, data del ano 2001, descrito en el Hospital General de
México Dr. Eduardo Liceaga. Se traté de una paciente de
19 anos, con antecedentes de enucleacion por glaucoma
en el ojo izquierdo, trasplante de cérnea en el ojo derecho
y rinoseptoplastia. El control prenatal se inicié a las 31
semanas de gestacion y no se reportaron complicaciones
maternas ni eventos adversos perinatales asociados.

https://doi.org/10.24245/gom.v3idCC_GOM.11063

En 2014 se publicé otro caso que documentd la asociacion
entre sindrome de Parry-Romberg y embarazo, efectuado
en Delhi, India. Se traté de una paciente de 35 anos, primi-
gesta, que durante la sequnda mitad del embarazo tuvo
espasmos hemimasticatorios, atrofia hemifacial y lingual
progresiva. No se reportaron complicaciones en la madre
ni en el feto.'?

CASO CLINICO

Paciente de 28 aios, con antecedentes de dos embarazos,
un aborto y una cesarea, talla 152 cm, peso 30 kg, indice
de masa corporal 13, hemotipo O positivo, originaria y re-
sidente de Ayutla de los Libres, Guerrero. A los 15 afos se
le diagnosticé sindrome de Parry Romberg establecido
por un médico internista, por atrofia hemifacial progresiva
(Figura 1), sin seguimiento.

Ingresoé al hospital debido a un cuadro de tos, con expec-
toracién y hemoptisis. El cultivo de la expectoracién evi-
dencié el crecimiento de Escherichia coli BLEE positivo,
con baciloscopia negativa; recibié meropenem durante 10
dias. Posteriormente fue trasladada al Hospital General de
México para vigilancia y atencién en una unidad de tercer
nivel. A su ingreso cursaba con 30.6 semanas de embara-
zo, determinadas por la fecha de la ultima menstruacion,
sindrome de Parry Romberg (Figura1), desnutriciéon aguda
y probable hipertensién arterial pulmonar, de acuerdo con
el ecocardiograma que reporté una presion sistélica de la
arteria pulmonar de 51 mmHg, sin evidencia de insuficien-
cia cardiaca.

Se determind la necesidad de atenciéon médica multidisci-
plinaria, en coordinacién con los servicios de neumologia,
genética, reumatologia, cirugia plastica, nutricion clinica,
oftalmologia y epidemiologia. La hipertension arterial pul-
monar se excluyé con base en el ecocardiograma, radiogra-
fia de térax y angiotomografia toracica. En esos estudios
se identificaron hallazgos compatibles con tromboembolia
pulmonar, evidenciada por el defecto de llenado central en
el tronco del I6bulo basal derecho (Figura 2). La anticoa-
gulacién se inici6 con 1 mg/kg de enoxaparina. Se le ad-



Casos Clinicos de GOM 2026; 3: e11063.

A

Figura 1. Manifestaciones clinicas del sindrome de Parry-Romberg en la paciente. A. Atrofia hemifacial izquierda con pérdi-
da de tejido celular subcutaneo y asimetria facial evidente. B. Depresion de tejidos blandos y retraccién cutanea. C. Afecta-

cion progresiva, compatible con atrofia estructural avanzada.

Figura 2. Radiografia de térax al ingreso. Hiperclaridad en la region pul-
monar basal derechay discreta disminucién de la trama vascular, hallaz-
gos compatibles con alteraciones en la perfusion sugerentes de evento
tromboembdlico. Pulmén izquierdo con destruccién heterogénea del
parénquima y cambios fibréticos, quiza secundarios a dafio estructural
crénico.

ministré oxigeno suplementario mediante puntas nasales
a 3 L/minuto, con adecuada respuesta clinica y saturacién
de oxigeno mantenida por encima del 95%.

Ademas, se considerd la posibilidad de tuberculosis pul-
monar, debido a la coexistencia de bulla en el segmento
apical y multiples nédulos con tendencia a la confluencia
en relacion con zonas de consolidacion (Figura 3), que se
descart6 con la baciloscopia negativa.

Ante la posibilidad de un componente autoinmunitario
relacionado con la enfermedad reumatica, se solicité la
valoracion correspondiente. Se documentaron anticuerpos
antinucleares positivos en titulo elevado (1:640), con panel

autoinmunitario complementario negativo, que incluyé an-
ticuerpos citoplasmaticos, antimitéticos, anti-dsDNA, an-
ti-Sm, anti-Ro, anti-La, anticoagulante IUpico y anticardioli-
pina. En ausencia de manifestaciones clinicas, serolégicas
o bioquimicas sugerentes de actividad inflamatoria sistémi-
ca o enfermedad autoinmunitaria definida, no se consideré
indicado el inicio de tratamiento inmunosupresor.

Por lo que se refiere a las condiciones del feto, se esta-
blecio el diagndstico de restriccion del crecimiento fetal
temprano, estadio I. De acuerdo con la primera ecografia
se documentd la existencia de un feto Unico vivo en presen-
tacion cefalica, con fetometria promedio correspondiente
a 29 semanas, peso estimado de 1371 gramos (percentil
< 3), hemodinamia fetal conservada (Figura 4), volumen
del liquido amnidtico de 4.1 cm por maxima columna ver-
tical, placenta corporal anterior grado | y longitud cervical
de 27 mm. A partir de entonces permanecié en vigilancia
mediante ultrasonido de crecimiento y evaluacién hemo-
dindmica semanal. En la dltima ecografia, a las 36 sema-
nas de gestacion, se encontré en presentacion pélvica,
frecuencia cardiaca de 143 Ipm, con fetometria promedio
correspondiente a 30.1 semanas, con peso fetal estimado
de 1579 g (percentil < 3). El indice de liquido amniético se
determind en 17.0 cm, placenta corporal anterior, hemodi-
namia fetal conservada y perfil biofisico 8/8. Con base en
estos hallazgos se confirmé la persistencia del diagndstico
de restriccion del crecimiento fetal estadio I.

Alas 37.2 semanas de gestacion se decidié la finalizaciéon
del embarazo. No existié contraindicacién médica atri-
buible al sindrome de Parry-Romberg para la via vaginal,
sin embargo, la indicacién quirdrgica se establecié por
presentacion pélvicay trabajo de parto en fase latente (3
cm de dilatacion cervical). Hallazgos perinatales: recién
nacida, Apgar 7-9, peso 2015 g, talla 44.5 cm, Capurro
de 37.0 semanas, puntaje de Silverman 2, con sangrado
total estimado en 200 mL. La recién nacida permanecié
en vigilancia durante 24 horas en el cunero de transicion,
sin requerir soporte ventilatorio, oxigeno suplementario,
apoyo hemodinamico ni hospitalizacion en cuidados neo-
natales.
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Figura 3. Angiotomografia de térax con contraste. A. Corte coronal que muestra un defecto de llenado en la rama basal dere-
cha de la arteria pulmonar, compatible con tromboembolia pulmonar aguda. B. Reconstruccién en ventana del parénquima
que evidencia la destrucciéon pulmonar heterogénea, con areas bullosas y distorsion, con nédulos confluentes, sugerentes

de daio crénico.

Figura 4. Evaluacion ecografica de crecimiento y hemodinamia fetal. A. Corte axial, cefalico, que muestra el diametro bipa-
rietal y la circunferencia cefalica por debajo del percentil 3 para las semanas de gestacion. B. Corte axial, abdominal, circun-
ferencia abdominal disminuida, sugerente de restriccion del crecimiento fetal. C. Medicion de la longitud femoral igualmen-
te por debajo de percentil 3. D. Doppler de la arteria umbilical con indice de pulsatilidad y resistencia en limites normales.
E. Doppler del ductus venoso con onda a positiva y patron trifasico normal, consistente con hemodinamia fetal conservada.

Durante el puerperio quirtrgico inmediato se registré una
elevacion de las cifras tensionales, con predominio de las
diastolicas, superiores a 90 mmHg en mas de dos deter-
minaciones separadas por 4 horas, sin alcanzar valores
correspondientes a crisis hipertensiva. El perfil bioquimico
reportd: 15.8 g/dL, hematocrito 48%, 122 plaquetas x10°/L,
glucosa 77 mg/dL, urea 45 mg/dL, creatinina 0.50 mg/dL,
acido urico 7.7 mg/dL, bilirrubina total 0.3 mg/dL, ALT 25
U/L, AST 41 U/L, deshidrogenasa lactica 200 U/L y potasio
4.4 mmol/L. El examen general de orina reporté un pH 6.0,
esterasa leucocitaria y nitritos negativos, con proteinuria
de 200 mg. La cuantificacién de proteinas en orina de 24
horas reporté 350 mg/24 h; se integré el diagnéstico de
preeclampsia.

El tratamiento se inicié con 30 mg de nifedipino de libera-
cion prolongada cada 12 horas, con lo que se consiguio
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mantener las cifras tensionales en metas terapéuticas y sin
manifestaciones clinicas de encefalopatia hipertensiva. A
las 48 horas de vigilancia evolucioné de manera favorable,
sin complicaciones derivadas del procedimiento quirurgico
ni del trastorno hipertensivo. Se dio de alta del servicio con
diagndsticos de: puerperio quirdrgico mediato, secundario
a presentacion pélvica y trabajo de parto en fase latente,
restriccion del crecimiento fetal estadio |, preeclampsia sin
criterios de gravedad, sindrome de Parry-Romberg, trom-
boembolia pulmonar, desnutricién aguda y esterilidad qui-
rurgica. Se programo el seguimiento durante el puerperio,
con registro domiciliario durante tres semanas, en las que
permanecié con cifras en metas terapéuticas y con citas
semanales. En ese lapso se efectuaron controles clinicos
y bioquimicos que no evidenciaron daio a érgano blanco.
La paciente se consideré en condiciones aptas para su
alta y continuar el seguimiento en el servicio de medicina

4
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materno fetal, con seguimiento ambulatorio subsecuente
en los servicios correspondientes.

DISCUSION

El sindrome de Parry-Romberg es una afeccién craneofacial
de excepcional frecuencia, caracterizada por atrofia hemi-
facial progresiva que afecta la piel, el tejido subcutaneo,
el musculo y el hueso.'? Por lo general es de alivio espon-
taneo, con inicio en etapas pediatricas o adolescentes. Si
bien su causa permanece indeterminada, multiples autores
sugieren un origen autoinmunitario, respaldado por hallaz-
gos histopatoldgicos, la deteccion de autoanticuerpos y
la asociacion con otras enfermedades autoinmunitarias,
como esclerodermia lineal y lupus eritematoso sistémico.'”
Su prevalencia estimada es de 1 caso por cada 700,000 ha-
bitantes, con predominio femenino y limitada informacién
epidemioldgica en Latinoamérica.®'? La bibliografia médica
documenta solo dos casos vinculados con el embarazo:
uno reportado en México en 2001 sin complicaciones obs-
tétricas o perinatales,' y otro en India en 2014, igualmente
sin desenlaces materno-fetales adversos.'2Si bien no se ha
demostrado una relacidn causal directa entre el sindrome
de Parry-Romberg y las complicaciones observadas en el
caso que aqui se reporta (restriccion del crecimiento fetal,
preeclampsia y tromboembolia pulmonar), la coexistencia
temporal de ambas afecciones sugiere una hipétesis fisio-
patoldgica plausible, sobre todo considerando el potencial
trasfondo autoinmunitario del sindrome.

No obstante, estas asociaciones deben interpretarse con
prudencia, pues podrian corresponder a coincidencias o
estar moduladas por otros factores maternos concomi-
tantes, como un estado nutricional gravemente afectado
y la ausencia de seguimiento especializado previo. En con-
secuencia, no es posible establecer una relacién causal;
son necesarios mas casos y estudios sistematicos para
dilucidar esta posible interaccion.

El caso aqui reportado resalta la importancia de la atencion
multidisciplinaria, en la que participaron neumdlogos, reu-
matoélogos, cirujano plastico, nutriélogo y un especialista
en medicina materno-fetal, esto permitié una vigilancia
estrecha, la toma de decisiones oportunas y una evolucién
favorable para la madre y el neonato. La excepcionalidad
del sindromey la falta de datos en embarazadas justifican
la necesidad de continuar reportando casos, con el prop6-
sito de optimizar el enfoque diagndstico y terapéutico en
embarazos de alto riesgo.

Limitaciones

El reporte tiene las limitaciones inherentes a un estudio
de tipo caso clinico, por lo que no permite establecer rela-
ciones causales entre el sindrome de Parry-Romberg y las
complicaciones maternas y fetales observadas. La ausen-
cia de series de casos o estudios comparativos limita la in-
terpretacion de los hallazgos, que deben considerarse des-
criptivos e hipotéticos. Asimismo, la coexistencia de otros
factores maternos relevantes, como la desnutricién aguda
y la falta de seguimiento especializado previo, pudo influir
en la evolucidn clinica. No obstante, la relevancia del caso

estriba en documentar una presentacion no previamente
reportaday generar hipétesis para futuras investigaciones.

CONCLUSIONES

El sindrome de Parry-Romberg es una enfermedad de muy
baja frecuencia, su asociacion con el embarazo esta poco
documentada en la bibliografia, con muy pocos casos re-
portados y sin desenlaces maternos o perinatales adversos
descritos previamente. El caso que aqui se reporta destaca
por ser, hasta donde se tiene conocimiento, el primero en
describir la coexistencia de complicaciones maternas y
fetales en una paciente con sindrome de Parry-Romberg.
Este escenario resalta la necesidad de atencién multidis-
ciplinaria que garantice un seguimiento estrecho y una
atencion integral. La escasez de evidencia publicada subra-
ya la importancia de reportar y analizar estos casos, para
optimizar las estrategias diagndsticas y terapéuticas en
embarazos con comorbilidades poco frecuentes.
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aclaraciones o discrepancias.

Los articulos publicados, recibidos a través de la plataforma de la revista, con fines de evaluacién
para publicacién, una vez aceptados, aun cuando el caso clinico, un tratamiento, o una enfermedad
hayan evolucionado de manera distinta a como quedé asentado, nunca seran retirados del histérico
de la revista. Para ello existe un foro abierto (Cartas al editor) para retractaciones, enmiendas,

de la investigacién, estrictamente clinico.

Las adscripciones de los autores de los articulos son, de manera muy significativa, el respaldo de la
seriedad, basada en la experiencia de quienes escriben. El hecho de desempenarse en una institucion
de ensefanza, de atencién hospitalaria, gubernamental o de investigacion no describe la experiencia
de nadie. Lo que mas se acerca a ello es la declaracion de la especialidad acreditada junto con el
cargo ocupado en un servicio o una direcciéon. Cuando solo se menciona el nombre de la institucion
hospitalaria ello puede prestarse a interpretaciones muy diversas: efectivamente, labora en un gran
centro hospitalario, pero se desempefa en funciones estrictamente administrativas, ajenas al tema
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