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INTRODUCCION:

La hemitrofia idiopética es un raro padecimiento, caracterizado por dis-
minucién del volumen de una parte o de todos los tejidos de un lado del
cuerpo, no secundaria a lesiones de] sistema nervioso o a desuso. Puede circuns-
cribirse a un lado de la cara o generalizarse a un hemicuerpo entero.

Archambault y Fromm revisaron la literatura referente a hemiatrofia
facial hasta 1932, encontrando alrededor de 400 casos reportados, entre los
cuales se cuentan 23 de hemiatrofia total. Ellos llaman la atencién sobre la
necesidad de diferenciar la hemiatrofia idiopitica de aquella secundaria a
hemiplejia infantil. En sus casos 1 y 3 la atrofia se inicié mis alld del dominio
del nervio trigémino, en la distribucién de las raices cervicales segunda y tercera.
La asociaci6in de lesiones pigmentarias se menciona como hallazgo frecuente.

Con respecto a factores etiol6gicos, se descartan la herencia y la in-
cidencia familiar, sefialindose como muy importante la alta incidencia de tu-
berculosis pulmonar coexistente. Historia previa de traumatismo se obtiene en
un 25 a 35% de casos y en algunos de ellos se correlaciond con el inicio de la
hemiatrofia facial. Otras posibilidades etiolégicas se mencionan para descar-
tarlas, entre ellas las teorias parasimpitica, trigeminal, endécrona y encefalitica.
Los autores se oponen a la teoria de Cassirer sobre la identidad de hemiatrofia
con escleroderma, aunque, reconocen las similitudes clinico-patolégicas que
a veces se presentan. Finalmente favorecen la teoria simpitica con base en
la frecuente coincidencia de lesiones del simpatico cervical, asociacién de sin-
drome de Horner y otras manifestaciones de disfuncién simpética. Con refe-
rencia particular a hemiatrofia total se menciona como I6gica la hipétesis de
Brissaud y sus dicipulos, quienes incriminaron a lesiones de los tractos que
cursan en la zona periependimaria del IV ventriculo y del acueducto de Silvio
y presumiblemente tractos de fibras localizados en la proximidad de Jos nfcleos
motores de los nervios craneanos, la raiz mesencefalica del trigémino, el drea
vecina de la raiz espinal descendente del mismo nervio y del fasciculo solitario.
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Finesilver y Rosow (2) reportaron un caso de hemiatrofia total en el
cual excluyeron los factores circulatorios, encontrando en cambio lesiones de
la piel sugestivas de esclerodermia y cambios de la sudoracién que podrian
sugerir lesién del simpitico. En este, como en algunos casos anteriores, ellos
describieron cambios de pigmentacién y pardlisis de musculos extraoculares del
lado afectado, particularmente afeccién de los misculos oblicuo mayor y rectos
inferior y externo. Brain (3) también hace énfasis en la frecuente asociacién
de tuberculosis apical derecha y hemiatrofia facial progresiva y sugiere un
mecanismo a través de lesiones del ganglio estelar.

Se han descrito lesiones asociadas del Sistema Nervioso Central, entre
ellas Siringomielia, Siringobulbia, Esclerosis multiple, atrofia cortical del mismo
lado a veces con convulsiones focales en el lado opuesto.

RESUMEN DE HISTORIA CLINICA:

FR.P. 28 afios. Masculino. Jornalero. Soltero. Originario de Gua-
nacaste, residente en Palmar Sur.

Ocho afios antes de su ingreso noté disminucién del volumen del miem-
bro inferior derecho, de caricter progresivo. Por igual tiempo inicié cuadro
de actifenos y disminucién de la agudeza auditiva en el lado izquierdo. No
referia otros sintomas relacionados a la disminucion del volumen del miembro,
excepto muy ligera debilidad muscular. Desde el inicio de sus sintomas se
quejé de cefaleas de localizacién imprecisa. Cuatro afios después tuvo un
corto episodio de vértigo exacerbado por cambios bruscos de posicién y a veces
acompafiado de vomitos, sintomatologia que cedi6 espontineamente.  Seis
afios después del inicto de sus sintomas empezé a notar disminucién del vo-
lumen del lado derecho de la cara, el cual ha sido lentamente progresivo.
Cuatro meses antes de su ingreso, noté vision doble al mirar hacia abajo.
Al momento del ingreso se quejaba atn de cefaleas de localizacién variable,
nauseas no relacionadas a la ingestion de alimentos y persistencia de sordera
izquierda. Antecedentes personales y familiares sin importancia. No habia his-
toria de traumatismos, infecciones ni supuracién del oido izquierdo.

El examen fisico reveld un paciente ambulatorio, de constitucién asténica,
en regular estado nutricional.

Temperatura 37¢ C., pulso 80/min., T.A. 120/80.

El crineo era de configuracion normal y simétrico. En el lado derecho
de la cara se observd disminucién del volumen de la regién malar (Fig. 1),
sin alteraciones de la textura y coloracién de la piel. El térax era simétrico,
con expansion normal. La exploracién de corazén y pulmones no revelé pa-
tologia de significacién. El abdomen era blando, no doloroso, sin masas u
organomegalia. La piel del lado derecho del tronco y miembro inferior derecho
presentaba grandes zonas irregulares de hiperpigmentacién, de color café oscuro
(Fig. 4). 1ILa exploracion de extremidades revelé marcada disminuciéon de
volumen del miembro inferior derecho, incluyendo la regién glitea (Figs.
1y 2). Las mediciones de los miembros dieron los siguientes resultados:

Derecha Izquierda
Circunf. muslo R TIA E T 35.5 cm. 39 com,
Circunf. pierna .. S * 25.5 cm, 28 cm
Circunf. brazo 21.5 cm. 21.5 cm.

Longitud de la tibia 40.5 cm. 40.5 cm,
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En el examen neurolégico no se encontraron alteraciones del estado
mental. La exploracién de pares craneales mostré normalidad de pares I y IL
Al examen de pares III, IV y VI se noté paresia de desviacién del O.D. a la
izquierda y hacia abajo, con inclinacién de la cabeza hacia la izquierda (Fig. 3).
La prueba de diplopia con vidrio rojo dio los siguientes resultados: (fig. 1).

Las pupilas eran isocoricas y reaccionaban bien a luz y acomodacién.
Fares V y VII fueron normales. Exploracion del VIII par mostrd hipoacusia
izquierda sin alteracién del Weber y pruebas caléricas normales (agua helada
10cc). Los restantes pares craneales fueron normales. El examen del sistema
motor confirmé la disminucién de volumen del miembro inferior derecho, no
observindose fasciculaciones ni encontrindose debilidad muscular demostrable
clinicamente. No se encontraron alteraciones del tono muscular; los reflejos
osteotendinosos y cutineos eran normales y simétricos, con respuestas plantares
flexoras. La sensibilidad superficial y profunda estaba conservada.

Exdmenes complementarios: Hemograma y examen de orina normales.
VDRL negativo.  Eritrosedimentacién 35 mm, en 1 hora, ID. reaccién de
tuberculina positiva,

Una radiografia de térax mostré ligera banda de paquipleurits parame-
diastinal superior derecha. Las radiografias del crineo no mostraron patologia
ni asimetria del crineo o de la cara. Se practicé neumoencefalografia, sin lograr
visualizar el sistema ventricular, después de inyeccion de 30 cc. de aire.. La
presién del LCR en posicién sentada fue de 450 mm de agua y el anilisis
de laboratorio del mismo revelé proteinas totales de 20 mg%., globulinas
negativas, glucosa 81 mg%., leucocitos 16 y eritrocitos 3/mm3 (LCR obtenido
después de inyeccién de 20 cc. de aire).

Una biopsia del muslo derecho revelé: las fibras musculares de cali-
bre uniforme, sin proliferacién de ndacleos y con estriaciones transversales uni-
formemente conservadas. En la piel habia atrofia de grado medio de la epi-
dermis, con disminucién de la rete malpighii e intensa pigmmentacion de la
capa basal. La dermis contenia abundantes fibras coldgenas, las cuales apa-
rentemente habfan proliferado e invadido las capas superficiales del tejido
subcutineo, englobando totalmente las glandulas sudoriparas con un limite poco
definido entre la dermis y el tejido subcutineo. No se encontraron foliculos
pilosos, a pesar del considerable tamafio de la muestra. Los nervios que se
encontraron en la piel y en el masculo fueron normales.

RESUMEN Y COMENTARIO:

Se presenta un caso de hemiatrofia parcial, localizada a la mitad de-
recha de la cara y miembro inferior del mismo lado, acompaiiada de pig-
mentacién en el hemicuerpo derecho y parilisis del misculo oblicuo mayor
derecho. El paciente tuvo también un probable sindrome laberintico izquierdo
que se acompaid de hipoacusia en ese lado.

Es llamativo el hecho de que los sintomas se iniciaran en el miembro
inferior, al contrario de la mayoria de los casos reportados, en los cuales el
proceso casi siempre se ha iniciado en la cara. Este hecho es probablemente
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incompatible con una relacién etiolégica al proceso pulmonar descrito.

Se

hace resaltar la ausencia de debilidad muscular, cambios reflejos y alteraciones

de la sensibilidad.

El estudio histélogo del misculo fue negativo. En la piel, en cambio,
se encontraron alteraciones significativas (atrofia y pigmentacién de la epi-
dermis con fibrosis de la dermis) que aunque no se pueden considerar como
tipicas, si son semejantes a las descritas en esclerodermia.
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1.—Vidrio rojo sobre el ojo derecho, dibujado
como el paciente lo ve.

2—Inclinacién de la cabeza hacia el lado iz-
quierdo, caracteristico de la pardlisis del
cuarto par derecho,

3 —Nétese la acentuada atrofia del miembro in-
ferior derecho y disminucién del volumen de
la cara; el miembro superior derecho es normal.

4.—Aspecto posterior de ambas piernas, que muestra
la pigmentacién del lado derecho.

5. —Microfotografia del musculo, que muestra las
fibras de calibre uniforme, con las estriaciones
transversales bien conservadas (hematoxilina
fosfotungstica, 250x).,

6.—Microfotografia de la piel, que demuestra la
atrofia moderada de la epidermis, con pig-
mentacién, y el engrosamiento del tejido fi-
broso de la dermis, que rebasa ampliamente
la capa de glindulas sudoriparas.
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