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RESUMO

Introducdo: a hemiatrofia facial progressiva, também conhecida como sindrome de Parry Romberg, é
uma forma rara de esclerodermia, cujo manejo de sequelas é desafiador.

Objetivo: diante desse desafio, o objetivo deste estudo foi avaliar pela primeira vez na literatura a eficicia
do preenchimento da hidroxiapatita de cilcio (CaHa) na reconstrucio da mandibula de um paciente com
sindrome de Parry Romberg.

Relato do caso: paciente do sexo feminino, 15 anos, com atrofia progressiva do lado direito da face por
sindrome de Parry Romberg. Apés o controle da doenca, a principal queixa da paciente era assimetria
facial, principalmente na regiio mandibular.

Discussao: a CaHa é um preenchedor injetavel biocompativel, que é gradualmente reabsorvido e substi-
tuido por estroma fibrovascular, formado principalmente por novo coligeno, em um processo que ocorre
sem qualquer reagdo imunoldgica. Este perfil de seguranca torna a CaHa uma boa escolha para a corre¢io
de sequelas de esclerodermia estavel.

Conclusido: este relato permite concluir que a biocompatibilidade do preenchimento de CaHa e a
adequacio para corre¢io da mandibula também sio apliciveis em procedimentos reconstrutivos para
esclerodermia estavel, de forma segura e minimamente invasiva, com 6timos resultados estéticos. O pro-
cedimento deve ser programado caso a caso, e um acompanhamento regular também é recomendado.
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ABSTRACT

Introduction: Progressive Facial Hemiatrophy, also known as Parry Romberg Syndrome, is a rare form of linear
scleroderma. The management of facial atrophy sequelae is challenging.

Objective: This study aims to evaluate for the first time in literature the effectiveness of the calcium hydroxylapatite
(CaHa) filler in the jawline reshaping of a patient with Parry Romberg Syndrome.

Case veport: A 15-year-old woman with progressive atrophy of the right side of the face due to Parry Romberg
Syndrome. After disease control, the patient’s main complaint was facial asymmetry, mainly in the jawline region.
Discussion: CaHa is a biocompatible injectable filler that is gradually resorbed and replaced by fibrovascular stroma,
mainly formed for new collagen, in a process that occurs without any immunological reaction. This safety profile makes
CaHa a good choice for correcting stable scleroderma defects.

Conclusion: This report concludes that CaHa filler biocompatibility and suitability for the jawline correction are also
applicable in reconstructive procedures for stable scleroderma, safely and minimally invasively, with optimal aesthetic
results. The method must be programmed case-by-case, and a regular follow-up is also recommended.
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INTRODUGCAO

A esclerodermia localizada pertence ao complexo da es-
clerose sistémica, uma doenca autoimune rara. A extensio do
envolvimento cutaneo e as manifestacdes extracutaneas caracte-
rizam o subgrupo especifico. Duas categorias de esclerodermia
sio conhecidas: esclerose sistémica, caracterizada por esclerose
cutanea e envolvimento visceral, e esclerodermia localizada, clas-
sicamente confinada a pele e/ou tecidos subjacentes. Uma clas-
sificacdio mundial para esclerodermia localizada ainda nio existe,
mas a mais usada é a classificacio da Mayo Clinic, que inclui
cinco grupos: 1) morfeia em placa, 2) morfeia generalizada, 3)
morfeia bolhosa, 4) esclerodermia linear (incluindo escleroder-
mia linear “em golpe de sabre” e hemiatrofia facial progressiva
ou sindrome de Parry Romberg) e 5) morfeia profunda.

A hemiatrofia facial progressiva, também conhecida como
sindrome de Parry Romberg, é uma forma rara de esclerodermia
linear que geralmente se desenvolve entre a primeira e a segunda
décadas de vida, tem uma progressio lenta e autolimitada. E carac-
terizada por atrofia unilateral da pele, do tecido subcutaneo, dos
musculos e das estruturas Osseas do territério de um ou varios ra-
mos do nervo trigémeo. O tratamento deve ser iniciado precoce-
mente, antes que ocorram complicacdes.As op¢des sio corticoste-
roides, metotrexato, ciclosporina e interferon. O manejo da atrofia
facial, entretanto, é desafiador e deve ser decidido caso a caso. A
maioria dos pacientes beneficia-se de lipoenxertia e reconstrucdes
com retalhos, mas novas técnicas devem ser incorporadas visando
a melhora da qualidade de vida desses pacientes.'

O contorno da mandibula desempenha um papel impor-
tante na estética facial. Muitos estudos e técnicas buscam me-
lhorar essa area, e a hidroxiapatita de calcio (CaHa), um preen-
chedor injetavel, por sua capacidade de proporcionar melhora
imediata e prolongada, surge como um agente ideal para res-

taurar a mandibula. Além de sua eficicia, esse agente chama a

aten¢io em procedimentos estéticos e reconstrutivos por sua se-
guranga, comprovada em estudos de microscopia eletronica, que
demonstraram deposi¢io de coligeno em torno das microesferas
de CaHa, com minima resposta inflamatdria.?

Considerando o desafio do tratamento da hemiatrofia
facial e a disponibilidade de um produto eficaz e seguro, este
estudo teve como objetivo avaliar pela primeira vez na literatura
a eficacia do preenchimento de CaHa na remodelacio da man-
dibula de uma paciente com sindrome de Parry Romberg.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 15 anos, com atrofia progressi-
va do lado direito da face, sem historia de doenca febril ou trauma.
Seu historico médico e historico familiar nio eram significativos.
Ao exame, havia assimetria facial, com atrofia da pele e dos tecidos
subjacentes da fronte e da linha da mandibula, no lado direito da
face. Nenhum sinal neuroldgico estava presente, assim como nio
havia outra alteracio no exame sistémico e cutaneo.

O diagnostico clinico foi sindrome de Parry Romberg, com
pronto inicio de corticosteroide e metotrexato. Apds menos de dois
anos, foram suspensos os medicamentos, pois estava sem sinal de ati-
vidade da doenca. Seguidos mais dois anos de acompanhamento,
a0s 19 anos de idade, a principal queixa da paciente era de assimetria
facial, principalmente na mandibula e regido do mento (Figura 1).

Para o procedimento de reconstrucido, levando-se em
consideracio a biocompatibilidade, seguranca e experiéncia da
autora, foi escolhido um preenchedor de CaHa (CaHA; Ra-
diesse, Merz Pharmaceuticals GmbH, Frankfurt, Alemanha).
Esse preenchimento vem em uma seringa de 1,5mL e um fator
corretor de 1:1 é usado, com solucio salina isotonica e lido-
caina a 2% como diluentes. Para dreas em que se pretendia

FIGURA 1: Plano de
injecao subdérmico
na pele atrdéfica
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FIGURA 3: Perfil (esquerda) e vista anterior (direita) aos 90
dias de seguimento apds reconstrucao do terco inferior
com preenchedor hidroxiapatita de calcio.

mais proje¢io, como linha do mento, pré-jowl e mandibula,
a quantidade de diluente foi de apenas 0,4mL. A area tratada
foi delimitada com um marcador branco, e a injecio, realizada
com canula de calibre 22 gauge, posicionada no plano subdér-
mico para corre¢io da mandibula. Na drea do mento, foram
abordados os planos submuscular e antero-muscular. Para o
tratamento da linha da mandibula, o sulco pré-jowl e o angulo
mandibular foram os pontos de inser¢io; e para o aumento do
mento, a area submentoniana anterior serviu como ponto de
inser¢do. O volume total de preenchedor usado foi de 3,0cc ou

FIGURA 2: Antes
(esquerda) e
depois (direita)
reconstrucdo do
terco inferior com
preenchedor de
hidroxiapatita de
cdlcio em paciente
com sindrome de
Parry Romberg.

duas seringas. A distribuicio do preenchedor foi realizada de
acordo com a necessidade de cada area, em técnica de leque,
com injec¢oes de 0,2mL. O resultado estético foi imediato e ne-
nhum efeito adverso ocorreu durante ou apds o procedimento,
com seguimento de 180 dias (Figura 2 e 3).

DISCUSSAO

A sindrome de Parry Romberg é uma doenca rara, com
uma prevaléncia estimada de 1 em 700.000 pessoas, afetando trés
vezes mais mulheres do que homens. A etiologia ainda é desconhe-
cida, mas acredita-se que haja uma patogénese autoimune, possivel-
mente desencadeada por eventos como trauma ou infec¢io viral,
que ativam linfocitos e células endoteliais, seguidos de sintese exces-
siva de colageno por fibroblastos. Em consonancia com a etiologia
autoimune, o tratamento inicial é baseado em imunossupressores.
Apds a estabilizacio, os danos remanescentes causados pela atrofia
cutanea, gordurosa e Ossea causam impacto psicossocial ao paciente
e representam um desafio terapéutico aos médicos.

Na tltima analise da literatura, o procedimento mais fre-
quente para correcdes de defeitos de esclerodermia foi a cirur-
gia (59%), sendo o enxerto de gordura autdloga o mais utilizado
(50% dos procedimentos), seguido por retalhos (24%). Buscando
alternativas menos invasivas e menos dolorosas, a literatura fornece
relatos de corre¢io de defeitos faciais na esclerodermia localizada
com 4cido hialurdnico, polimetilmetacrilato e acido poli-L-latico.

Um agente perfeito para injecdo deve ser nio imunoge-
nico, biocompativel e estavel no local de implantacio. Levando
isso em consideracdo, o objetivo deste relato é descrever é des-
crever pela primeira vez na literatura o uso bem-sucedido de
CaHa na corre¢io de sequela da sindrome de Parry Romberg.

A CaHa é um preenchimento injetivel biocompativel,
composto por microesferas de 25-45 micrometros de CaHa, sus-
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pensas em um gel de carboximetilcelulose. As microesferas de
CaHa tém aspecto liso e sdo idénticas em composi¢io a substan-
cia mineral dos ossos e dentes humanos. Ap6s a implantac¢io, o
gel carreador é reabsorvido e gradativamente substituido por es-
troma fibrovascular, formado principalmente por coligeno novo
e organizado, gerando uma volumiza¢io duradoura e melhora na
qualidade, rugosidade e pigmentacio da pele.

A natureza das fibras de coligeno recém-depositadas foi
avaliada em um estudo experimental usando-se coloracio com
hematoxilina e eosina, coloracio especial com picrosirius red
(PSR) e imuno-histoquimica (IHQ). A presenca de colageno tipo
I foi confirmada com colora¢io de PSR e IHQ. Por outro lado, o
colageno tipo III foi encontrado em quantidades muito menores
nas amostras de bidpsia, consistente com sua substitui¢io gradual
pelo coligeno tipo I no processo de remodelacio.” Em tecidos
normais da pele, os colagenos tipos I e III sio mantidos em uma
propor¢io relativamente fixa entre si, embora haja um aumento
dependente da idade na propor¢io do tipo I para o tipo III. Du-
rante a neocolagénese induzida por CaHa, o colageno tipo III
recém-formado é gradualmente substituido por coligeno maduro
tipo I para um suporte estrutural ideal e resisténcia a tragio.

Evidéncias morfoldgicas de um estudo usando microsco-
pia eletronica em tecidos tratados com preenchimento de CaHa
evidenciam mecanismos especificos envolvidos nas modificacoes
estruturais, tanto das microesferas de preenchedor quanto das
células do tecido conjuntivo. Elas demonstram a auséncia de
qualquer rea¢io imunoldgica e mostram que o preenchedor uti-
lizado é modificado muito lentamente ao longo do tempo pela
acio de células do tecido conjuntivo, sem qualquer atividade de
fagocitose.* Esse perfil de seguranca torna a CaHa uma boa es-
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colha para correcio de sequelas de esclerodermia estavel, e nosso
relato busca apoiar seu uso e contribuir para melhorar as op¢des
de tratamento para esses pacientes.

Em 2006, a CaHa injetavel foi aprovada pela Food and
Drug Administration (FDA) dos EUA para corre¢io dos sinais
de lipodistrofia associada ao HIV e corre¢do volumétrica de te-
cidos moles. Na Europa, a CaHa tem aprovacio para aumento
tecidual, incluindo tratamento de sulcos nasolabiais, linhas de
marionete e contorno da mandibula. A quantidade de preen-
chimento injetado varia, dependendo do local e da extensio da
restauracio, mas as recomendacdes de consenso fornecem uma
orienta¢io tanto para procedimentos estéticos quanto reconstru-
tivos. Para corre¢ao da linha da mandibula inferior, o consenso
recomendou agulha ou canula. Para canulas, os pontos de inser-
¢io estdo no angulo mandibular ou no sulco pré-jowl. O preen-
chimento deve ser colocado na jun¢io dermo-hipodérmica ou
derme profunda, usando uma técnica de leque.

Em nossa experiéncia, as canulas sio mais seguras, causam
menos traumas na pele atrofica e permitem uma inje¢io de maior
volume. O resultado estético é imediato, e os efeitos colaterais sio
leves e transitorios, como edema e eventuais hematomas.

CONCLUSAO

Este relato permite concluir que a biocompatibilidade e
adequacio técnica do preenchedor de CaHa, ja conhecidas para a
correcio estética da mandibula e mento, sio também aplicaveis em
procedimentos reconstrutivos de sequelas de esclerodermia esta-
vel, de forma segura e minimamente invasiva, com 6timos resulta-
dos estéticos. O procedimento deve ser programado caso a caso, e
um acompanhamento regular também é recomendado. e
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