ASIMETRII FACIALE NEUROLOGICE
NEUROLOGICAL FACIAL ASSYMETRIES
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REZUMAT

Sunt descrise clinic sindroamele rare care sunt implicate in asimetrii faciale: disostoza mandibulo-faciald: sindromul Collins-
Franceschetti, disostoza otomandibulari Francois-Haustrate, disfazia oculo-auriculari Goldenhar, discefalia mandibulofacio-
oculari Francois, sindromul Weyers-Thier: disostoza mandibulofaciali unilaterald, hemiatrofia faciali progresivi Parry-Romberg,
sindromul Horner, sindromul Arlequin si sindromul Adie-Ross. Materialul reintroduce in atentie aceste sindroame care sunt si in
competenta neuropediatrilor, fiind orientativ pentru identificare clinicd si paraclinicd a acestor anomalii neurologice faciale.
Cuvinte cheie: asimetrii faciale, patologie genetici, teratogend, sechelard §i compresivi a nervilor cranieni si a sistemului simpatic
cervical eferent

ABSTRACT

There are clinically described the rare syndroms involved in facial assymetries: the Collins-Franceschetti syndrome, the Francois-
Haustrate otomandibular dysostosis, the Goldenhar eye-ear dysphasia, the Francois mandibulofacial-ocular dyscephalia, the
Weyers-Thier syndrome: unilateral mandibulo-facial dysostosis, the Parry-Romberg progressive facial hemiatrophy, the Horner
syndrome, the Arlequin syndrome and the Adie-Ross syndrome. The material draws again the attention over these syndromes
also within the neuropediatricians’competence, having an orientative character for clinical and paraclinical identification of these
facial neurological anomalies.

Key words: facial assymetries, genetical, teratogenic, sechelar and compressive pathology of cranial nerves and of efferent sym-
pathetic system.

Conform legilor naturii, simetria este o formi de
organizare a materiei anorganice si organice. Dar, la
fiintele vii §i mai ales la vertebrate, simetria corporald
nu este o constanti. In special s-a constatat ci formele
corpului i mai ales formele faciale umane sunt de
reguld inegale - aceasti situatie depinzind de pozitia
intrauterind, de vascularizatia si stimularea neuro-
troficitatii in perioada de dezvoltare, de dominanta
emisferici ce avantajeazd scheletul si musculatura
hemicorpului dominant etc.
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Deci ugoarele asimetrii faciale sunt situatii natu-
rale, de obicei greu perceptibile. Chiar i campionii sau
campioanele mondiale la frumusete au mici inegalitati
ale formelor fetei: niri inegale, diferente mici ale pozitiei
pavilioanelor urechilor, ale insertiei fanerelor etc.

Inegalititile faciale clasice din patologia pere-
chii VII de nervi cranieni sunt: paralizia perifericd i
paralizia centrald de nerv facial, care sunt frecvente
in bolile infectioase microbiene §i mai ales virale, in
traumatisme cranio-faciale, in accidente vasculare ce-
rebrale sau tumori.

Sunt cunoscute asimetriile din patologia terato-
gend a arcurilor brahiale I i II, cat si cele ale fisuri-
lor faciale. Aceste situatii apartin chirurgiei maxilo-

faciale si ORL-istilor.
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Vom prezenta aici sindroamele specifice de asime-
trii faciale care au implicatie neurologica, genetici si
neuro-vasculard.

Aceste sindroame le gisim atit la adulti cit si in
copilirie, pubertate si adolescentd.

Neurologul fiind cunoscitor al functiei nervilor
cranieni si al sistemului nervos vegetativ este primul
care poate stabili o diferentd intre variantele ana-
tomice si cele patologice.

Precizirile antropometrice pentru anomalii faciale
incep cu misuritorile standard pentru proportiile cra-
niene si faciale existind teorii largi cu privire la facie-
sul normal §i extreme pentru incadrare in dismorfii

(fig. 1).

Fig 1. Schema teritoriului normal §i a dismorfiei faciale, conform
misurilor antropometrice. Dupi S. Stengel-Rutkowski - 1985

Localizirile antropometrice se fac dupi raportirile
la etajele inferior, mijlociu sau superior ale faciesului,
conform schemelor stabilite de Stengel-Rutkowski in

1985 (exemple in fig. 2 5i 3).

Fig. 2. Etajul mijlociu al fetei: raportul dintre inltimea etajului
mijlociu si distanta intre punctele auriculare

(S. Stengel- Rutkowski, 1985)
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Fig. 3. Distanta nazo-labiald, raportul dintre inltimea etajului
mediu si distanta nazo-labial (S. Stengel-Rutkowski, 1985)

Intr-o clasificare frecvent intalniti in literatura
medicald, gisim peste 100 anomalii cranio-faciale
selectate dupa aspectul morfoantropologic, iar dintre
acestea se descriu 25-28 cu dismorfii specifice faciale.

Anomaliile faciale genetice §i malformatiile em-
brionare se detecteazi clinic ca fisuri faciale, atrofii
sau malformatii faciale cu anomalii mezodermale ale
primului arc branhial.

Ageneziile si disgeneziile arcurilor branhiale se
pot repercuta asupra masivului facial in intregime sau
numai hemifacial. Toate aceste situatii sunt cu asime-
trii i deformiri (malformatii) faciale.

Putem incepe descrierea acestor sindroame in care
deformirile includ defecte neurologice, prezentin-
du-le pe cele mai bine precizate.

* DISOSTOZA MANDIBULO-FACIALA
SINDROMUL
COLLINS -FRANCESCHETTI

Este un sindrom genetic cu transmitere autozomal-
dominantd neregulati, avind caracteristici radiologice
principale: absenta totald sau partiald a osului malar i
a arcadei zigomatice unilateral sau bilateral.

Acest sindrom are gapte simptome:

— fante palpebrale antimongoloide;

— hipoplazii ale scheletului facial;

— malformatii inegale ale pavilioanelor urechilor;

— macrostomie, palat ogival si inocluzie dentari re-

zultdnd aspectul caracteristic de “fata de peste”;

— fistule oarbe latero-faciale;

— implante defectuoase ale parului care avanseazi

pe obraz;

— asocierea cu alte malformatii scheletale.

Acest sindrom are si forme incomplete, forme
abortive si forme unilaterale (hemifaciale).



*DISOSTOZA OTO-MANDIBULARA
SINDROMUL FRANCOIS - HAUSTRATE

Are patru simptome esentiale:

—  disgenezia, aplazia sau agenezia mandibulei
si hemiatrofii ale oaselor faciale;

— malformatii ale articulatiilor temporo-man-
dibulare;

— malformatii ale urechii externe cu atrezia
conductului auditiv extern uni- sau bilateral,
deci cu hipoacuzie sau surditate;

—  paralizie unilaterald sau bilaterali de nerv fa-
cial periferic.

*DISPLAZIA OTO-AURICULARA
SINDROM GOLDENHAR

Cu triada simptomatici:

— hipoplazie hemifaciala;

— apendice auricular accesoriu cu dermoid
epibulbar;

—  fistula auris congenita.
*SINDROAMELE DISCEFALICE

Sindroamele discefalice disfaciale sunt polimor-
fe. Dintre ele fostul sindrom Hallervorder — Spass,
modernizat in 1958 de Francois este o Discefalie Man-
dibulo — Facio — Oculari, numit si Discefalie cu “cap de
pasire”, care are sapte simptome esentiale:

—  discefalie: scafo sau brachicefalie;

—  aplazia sau hipoplazia maxilarului inferior;

—  nas subtire, efilat cu fizionomie de pasire;

— anomalii dentare;

— nanism proportional;

— hipotricoza cu plici de alopecie;

—  microftalmie cu cataractd congenitald partiald

sau totald.

*DISOSTOZA MANDIBULO-FACIALA
UNILATERALA
SINDROMUL WEYERS - THEIR

Denumit si Sindromul oculo-vertebral (Cernea si
colab., 1972).

Caracteristicile acestui sindrom sunt urmatoarele:

—  displazia unilaterald a maxilarului cu hipoplazia
unilaterali a faciesului - deci cu asimetrie faciali;

— malformatii homolaterale ale ochiului (pani
la anoftalmie);

—  malformatii ale coloanei vertebrale superioare
si ale coastelor.

*HEMIATROFIA FACIALA
PROGRESIVA
SINDROMUL PARRY - ROMBERG

Consti in afectarea atit a scheletului osos, cit si a
partilor moi, depinzand de primul arc branhial.

Hemiatrofia faciali progresivd se poate instala la
orice vérstd, mai vizibil dupd 6-8 ani, si constd din
atrofii ale oaselor hemifaciesului, respectiv ale muscu-
laturii tesutului subcutanat si ale pielii.

Progresia atrofiilor este lentd si asociatd cu de-
gradarea (atrofia), nervilor facial si trigemen. Evolutia
se stabilizeazd spre 20 de ani.

Clinic se constati atrofia unilaterali a buzelor, nasu-
lui, mentonului, a pleoapei cu blefarofimozi, enoftalm-
ie, ptozd palpebrald, ectropism si alte microdisformii.

Bolnavii cu acest sindrom au si crize epileptice
jacksoniene, contracturi (spasme) musculare de partea
afectatd si ticuri convulsive.

Leziunile SNC care se intilnesc in acest sindrom
sunt la nivelul: mezencefalului, nucleilor si tractelor
nervilor facial (VII) si trigemen (V) cit i in simpa-
ticul cervical, ceea ce explicd instalarea acestei tro-
fonevrite hemifaciale.

Sindromul Parry — Romberg se intalneste in:

—  siringomielie;

— infectii bulbare §i pontice acute (encefalo-

mielite de trunchi cerebral);

— malformatii congenitale vasculare;

—  scleroza multipl3;

— traumatismele zonei occipitale.

*SINDROMUL HORNER

Este cauzat de leziuni ale tractului simpatic cervi-
cal si se identificd prin:

— mioza unilateral, deci cu anizocorie;

—  contractia unilaterald a pupilei de partea lezat3;

—  ptoza pleoapei superioare;

— infundarea globului ocular (enoftalmie);

— reducerea (uscarea) sudoratiei pe hemifata

afectati.

*SINDROMUL ARLECHINULUI

Este o forma destul de rar, pe care o apreciem ca
o variantd a Sindromului Horner, cu modificiri ocu-
lare (mioza i ptoza palpebrald), dar cu edem hemi-
facial, imbujorarea (rogirea) si hiperhidroza hemifetei
afectate.
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In timp indelungat este posibili evolutia spre
hemiatrofia fetei.

Acest sindrom al Arlechinului care cu o jumitate
de fati poate si radi iar cealaltd este rosie, edematiatd,
hipomobild si transpirati dind impresia ci plange,
este determinat de compresiuni neurovasculare asupra
eferentelor simpatice vagale care controleazd o hemifati
sisuntsubpresate de artera tiroidiand inferioari. Aceasti
arterd isi schimbi calibrul, se ingroasi in adenoame
sau cancer tiroidian, sau este elongatd (tractionatd)
de aceste neoformatii §i produce compresiune latero-
cervicald intr-o zona “periculoasi’, intrerupand in-
fluxul vegetativ din ganglionul stelat si ganglionul
cervical superior (vezi schemele anexate).

Clarificarea etiologiei sindroamelor Horner, Arlechi-
nului si Ross s-a realizat in ultimii zece ani prin tehnicile:
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*SINDROMUL ROSS

Este cunoscut ca un cosindrom al simpto-
melor descrise de Adie (areflexie sau hiporeflexie
osteotendinoasi) si se inrudeste cu sindromul arlechi-
nului prin simptome apropiate, in general bilaterale.

In figura 1 A §i B, avem diagrama explicativi a
acestor trei sindroame: Horner, Arlechin §i Ross, pe
care o prezentim in incheierea materialului nostru
(cf. NEUROLOGY-nature.com/cinical practice, vol.
1, No 1, Nov 2005, pag. 56).
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