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RESUMO

Obijetivo: estabelecer estratégia de terapia miofuncional a ser utilizada por especialistas em fonoaudiologia, em casos de hemia-
trofia facial progressiva (Sindrome de Parry-Romberg), mostrando a possibilidade de tratamento ndo intervencionista. Métodos:
revisdo bibliogréfica e relato de caso de uma menina de 8 anos com acometimento do lado esquerdo da face em bochecha e arco
dentdrio, distdrbio de fala e de escrita. Resultados: é apresentada proposta de terapia fonoaudiolégica miofuncional para esse
caso, cujo principal objetivo é minimizar/retardar a evolu¢ao do quadro muscular e direcionar compensacées funcionais. Devi-
do a caracteristica progressiva da doenca, nosso resultado pode ser parcial, porém permite reducao dos sintomas e viabilizacao
funcional mesmo em etapa mais avangada da doenca. Conclusao: a terapéutica fonoaudiol6gica é uma possibilidade de auxilio
para estes casos, buscando manutengao da efetividade funcional do sistema estomatognatico e estabilidade muscular, minimi-
zando crises dlgicas e espasmos que podem surgir com a progressao da doenca.

Descritores: hemiatrofia facial; sindrome; fonoterapia; terapia miofuncional; criancga; relato de caso.

INTRODUCAO

A hemiatrofia facial progressiva ou sindrome de Parry-Romberg é doenca rara, caracterizada por progressiva atrofia e
deformacdo de um dos lados da face (excepcionalmente € bilateral). Acomete parte ou todas as estruturas craniofaciais,
incluindo a pele, tecido subcutaneo, cartilagens, ossos, musculos, podendo atingir o parénquima encefalico. Quando isso
acontece, os sinais e os sintomas mais freqiientes sao: crises epilépticas do tipo Jacksoniana contralateral, enxaqueca, dis-
turbios oculares (ptose palpebral, enoftalmia, dilatacao pupilar, congestdo das conjuntivas, lacrimejamento e reducdo da
acuidade visual),V hemiparesia acompanhada ou ndo de afasia,® incoordenacdo motora, deficiéncia mental, disturbios
autonomicos (rinorréia, hiperidrose e fenémeno de Raynaud).

Acompanhando a hemiatrofia facial progressiva, observam-se, na maioria dos casos, alteracoes na coloracao da pele,
que se torna levemente mais escura. Podem ser encontradas outras alteracoes, como alopecia local, esclerodermia, canicie
precoce e desnivelamento inferior da pele. Estas ndo cruzam a linha mediana, e a perda de substancia depende, principal-
mente, da atrofia do tecido gorduroso subcutaneo.®

Além dos aspectos neuroldgicos, podem existir alteracdes que muito interessam ao especialista em fonoaudiologia:
paralisia facial, afasia, espasmos do masseter,” oclusdo dentaria alterada, atraso na erupcio dos dentes,® espasmos faciais
associados a neuralgia do trigémeo,® atrofia parcial e unilateral da lingua, faringe e laringe.” Em alguns casos pode estar pre-
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sente quadro de deficiéncia mental leve, determinante de
atraso na aquisicao da fala e dificuldade de aprendizagem.

O curso clinico € insidioso e atinge, principalmente, a
hemiface esquerda de individuos do sexo feminino e jo-
vens (entre 10 e 30 anos). Geralmente, inicia-se com pares-
tesia ou neuralgia no territério do trigémeo,” ou alopecia
localizada, mancha cutanea na face, progredindo lenta-
mente com desnivelamento da pele por atrofia da gordura
e dos musculos, respeitando alinha média. Pode estacionar
ou progredir atingindo os ossos, cartilagens e o sistema
nervoso central (SNC).?

Aetiologia permanece obscura e as hipdteses ja levanta-
das foram: comprometimento exclusivamente trigeminal,
causas infecciosas, imunoldgicas (esclerodermia), traumati-
cas, malformacao ectodérmica (doenca neurocutidnea ou
facomatose),® malformacdes vasculares,”'? teoria enddcri-
na, disfungao do sistema nervoso auténomo, com hiper ou
hipofungao simpdtica. A teoria mais discutida é a trofoneu-
rose, que atribui a atrofia hemifacial as lesoes ou disfuncoes
de varios nervos tréficos ou centros tréficos encefélicos
(hipotalamico). Entretanto, o antecedente de trauma facial é
relativamente comum nos pacientes acometidos.!"

Os exames de imagens podem revelar atrofia 6ssea até
alteracoes encefdlicas como calcificacdes e lesdes cere-
brais assintomaticas.!"¥ A eletroneuromiografia pode ser
normal ou mostrar sinais de denervacdo principalmente
atingindo os nervos facial e trigémeo.

Nao existe tratamento especifico, sendo recomendada
cirurgia plastica reconstrutiva nos casos severos com im-
plantacio de silicone," injecdo de microparticulas lipofili-
zadas, enxerto aut6logo de derme e gordura ou transferén-
cia de tecido vascularizado da regido escapular.

A possibilidade de tratamento ndo intervencionista
ndo estarelatada de forma sistemadtica, o que serviu de esti-
mulo para relatar um caso de hemiatrofia facial progressiva
ou sindrome de Parry-Romberg e estabelecer estratégia de
terapia miofuncional a ser utilizada por especialistas em
fonoaudiologia.

METODOS

O presente estudo se baseou no relato de caso e revi-
sao bibliografica utilizando terminal computadorizado
ligado a Internet, BIREME, MedLine e LILACS, utilizando as
palavras sindrome, Parry e Romberg.

Relato de caso — menina, de 8 anos e trés meses, com
queixa de atraso na aquisi¢ao da fala, distor¢oes fonémicas
ainda presentes, dificil inteligibilidade e dificuldade esco-
lar. Referia assimetria da face e alteracdo nos dentes perce-
bida recentemente. Negou ocorréncia de trauma facial e
disturbios neurolégicos. Trata-se de crianca de dificil con-
tato, demonstrando pouco interesse em interagir com a
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examinadora, limitando-se a responder alguns questiona-
mentos com voz baixa, embora ndo apresente dificuldade
de compreensao. Ao exame clinico constataram-se mancha
hipercromica suave em face a esquerda, atrofia muscular
unilateral esquerda em labio superior (Figs. 1 e 2), assime-
tria de lingua por discreta atrofia unilateral esquerda prin-
cipalmente em musculatura retratora, musculo bucinador
esquerdo com minima resisténcia, nitido espessamento
em regido dentoalveolar superior esquerda (Fig. 3), atraso
na erupc¢ao dentdria unilateral esquerda, reducao de espa-
¢o para canino esquerdo e reduzida erup¢do dos dentes
posteriores deste mesmo lado (Figs. 4 e 5), desvio de linha
média para o lado esquerdo e abertura bucal com desvio
para este lado sem correcdo, associado a assimetria do per-
curso condilar. Mantinha postura habitual com labios leve-
mente entreabertos, desvio mandibular postural para
esquerda, respiracao predominantemente nasal. Articula-
¢do da fala com significativa reducdo da amplitude dos
movimentos mandibulares e da mobilidade labial, distor-
cao em fonemas sibilantes /s/, /z/ por elevacdo de parte
médio/posterior de lingua e escape de ar lateral acompa-
nhado por desvio mandibular a esquerda, sugerindo inter-
feréncia oclusal, muscular e articular. Quanto ao aspecto
fonolégico apresentava trocas em traco distintivo de sono-
ridade. Tais caracteristicas comprometiam a inteligibilida-
de de fala. Mostrou dificuldade perceptual quanto ao trago
distintivo de sonoridade e proprioceptiva principalmente
em relacdo a fala e controle do movimento mandibular.

Fig. 1. Aspecto facial frontal. Notar mancha escura, assimetria
facial especialmente em regido de bochecha, ldbio superior e
comissura labial esquerda.



Fig. 2. Aspecto facial, perfil esquerdo. Notar mancha na pele,
modificacdo em regido de labio superior e de comissura labial.

0 atendimento foi realizado entre os meses de outu-
bro a dezembro de 2001.

Etica: esta pesquisa foi avaliada pelo Comité de Etica
em Pesquisa do Centro de Especializacdo em Fonoaudiolo-
gia Clinica (CEFAC), que considerou como necessario o
Consentimento pos-informado.

RESULTADOS

No presente caso foram verificadas varias caracteristi-
cas da hemiatrofia facial progressiva descritas na literatu-
ra, tais como acometimento do lado esquerdo daface com
mancha escura, atrofia muscular unilateral em labio supe-
rior, assimetria de lingua,®”) espessamento em regido

Fig. 3. Aspecto dos arcos dentdrios. Notar espessamento da re-
gido dentoalveolar esquerda, desvio de linha média e menor
erupcdo dos dentes posteriores do lado esquerdo.
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Fig. 4. Aspecto do hemiarco dentario direito.

dentoalveolar superior e atraso na erup¢ao dentdria unila-
teral*> e abertura bucal com desvio para este lado sem
correcio.®'¢17) Observaram-se ainda atraso em aquisicao
de linguagem, distorc¢oes e trocas na fala e dificuldade de
aprendizagem, podendo sugerir quadro de deficiéncia
mental leve.”?) Os dados de anamnese nao trazem informa-
¢Oes quanto a possiveis fatores etioldgicos.

DISCUSSAO

Nao foi possivel observar os comprometimentos mais
graves da hemiatrofia facial progressiva, como crises epi-
lépticas, afasia, incoordenagao motora, espasmos do mas-
seter, espasmos faciais ligados a neuralgia do trigémeo,
paralisia facial e tantos outros descritos anteriormente,
porém trata-se de crianca de apenas oito anos, podendo
progredir para uma caracterizacdo mais severa.!'¥

A proposta de terapia fonoaudiol6gica miofuncional pa-
ra esse caso teve como principal objetivo minimizar ou retar-

Fig. 5. Aspecto do hemiarco dentario esquerdo. Notar espessa-
mento dentoalveolar, falta de espaco para o canino e altura dos
dentes posteriores.
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dar a evolugao do quadro muscular, assim como promover e
direcionar compensacées funcionais!® para viabilizar as fun-
¢des estomatogndticas, mesmo em situacdo mais avancada
da doenca.

Propode-se énfase terapéutica em estimula¢do assimétri-
ca da musculatura priorizando o lado acometido por meio
de manipulacdo, massagens e exercicios isotonicos buscan-
do aumento da oxigenacao dos tecidos, mobilidade, coorde-
nacio e modificacdo de massa muscular.'” Para os miscu-
los: orbicular do ldbio, elevador do ldbio superior, risério,
zigomadtico maior e menor e bucinador do lado esquerdo re-
comendam-se massagens rapidas contra o sentido de con-
tracdo da fibra, seguidos de exercicios de contracdo e repou-
so seqiienciais. O aumento da resisténcia pode ser colocado
de maneira gradual, sem provocar fadiga. A musculatura su-
pra-hididea deve ser estimulada por massagens de alonga-
mento do lado esquerdo e de contragdo a direita, visando
reduzir a interferéncia muscular no percurso do movimento
mandibular e minimizar a possibilidade de espasmos dolo-
rosos. A organizacao deste movimento e do percurso condi-
lar pode ser treinada por meio de exercicios isotonicos de
centralizacdo em abertura controlada e lateralidade mandi-
bular contralateral ao lado comprometido, passando para
contracdao mantida (isométrica) com apoio de lingua e moni-
toramento das articulacdes temporomandibulares por pal-
pacdo. A musculatura da lingua serd também trabalhada por
meio de alongamento do lado esquerdo e lateralidade para
direita, além de estabilizacdo em posicdo centralizada.

O trabalho funcional e proprioceptivo deve ser conti-
nuamente enfocado,'” respeitando-se a etapa de evolugdo
da doenca a fim de se optar por estimulacdo e adequacgao
funcional ou compensacoes que possibilitem a mastigacao,
degluticao e fala.

A estimulacdo da mastigacao visa propiciar a manuten-
¢do da coordenacao muscular e fornecer estimulos ordena-
dos de crescimento 6sseo quando o treino focaliza padrao
bilateral alternado priorizando simetria. Entretanto pode
ser necessario empreender um padrao unilateral predomi-

nante num estdgio inicial do tratamento, neste caso clinico
para o lado direito, intensificando o trabalho muscular des-
te lado respeitando o limite de trabalho articular esquerdo.
A degluticao deve ser acompanhada e adaptada as condi-
¢oes estruturais existentes.

No caso descrito, a fala apresenta-se neste momento
como a funcao mais prejudicada, necessitando de trabalho
especifico para aumento da amplitude do movimento man-
dibular e da atividade da musculatura perioral, centraliza-
¢do e abaixamento do dorso de lingua para reducdo da dis-
tor¢do em sibilantes, buscando clareza da articulacdo da
fala e melhora da inteligibilidade.'” A terapéutica fonoau-
diologica, neste caso, enfoca também o trabalho perceptu-
al voltado para o traco distintivo de sonoridade, além de
aspectos das linguagens oral e escrita.

Nossa proposta terapéutica deve estar inserida em um
trabalho interdisciplinar envolvendo acompanhamentos neu-
rolégico, odontolégico/ortodontico e, se necessario, psicolo-
gico.

O resultado pode ser parcial devido a caracteristica
progressiva da doenca, porém permite reducao dos sinais e
sintomas possibilitando ao paciente conhecer e lidar me-
lhor com a situagao funcional.

CONCLUSAO

Os tratamentos descritos na literatura buscam solu-
¢des principalmente estéticas, e nossa proposta preocu-
pa-se fundamentalmente com a manutencdo e melhora do
padrdo funcional além de buscar evitar ou minimizar crises
algicas ou conter espasmos que podem surgir com a pro-
gressdo da doenca.

A terapéutica fonoaudioldgica constitui assim uma
possibilidade de auxilio para os pacientes com quadro de
hemiatrofia facial progressiva, que busca a manutencao da
efetividade funcional do sistema estomatognatico, atuan-
do também na estabilidade muscular e até minimizando as
alteracoes estéticas especialmente nos tercos médio e infe-
rior da face.

ABSTRACT

progress of the disease.

Purpose: to establish a myofunctional therapy strategy in cases of Progressive Facial Hemiatrophy (PFH), to made use of
speech therapists, showing a curator approach. Methods: we describe an 8 years old girl with Progressive Facial
Hemiatrophy and changes on the left side of the face — cheek, lips and dental arch, besides speech and writing disturbs.
Results: a myofunctional therapy and its details are presented with the purpose of delay the muscles disturbs progression and
direct functional adaptations. Because of the progressive characteristic of this syndrome, our results should be partial, but we
can reduce the symptoms and facilitate the oral functions, even in an advanced stage of the disease. Conclusion: the
treatment by myofunctional phonotherapy in progressive facial hemiatrophy cases is a real helpful possibility. Its aim is to
maintain the stomathognatics function and the muscles stability, reducing pain and spasms that can be present with the

Keywords: facial hemiatrophy; syndrome; speech therapy; myofunctional therapy; child; case report.
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