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RÉSUMÉ
Introduction. Le syndrome de Parry-Romberg ou hémiatrophie faciale progressive est une affection rare d’éthiopathogénie imprécise pou-
vant s’accompagner de signes neurologiques. L’épilepsie est la manifestation neurologique la plus plus fréquente, habituellement de type
focal et pharmacorésistant. Les lésions cérébrales associées sont homolatérales à l’hémiatrophie faciale et peuvent être évolutives. Obser-
vation. Nous rapportons deux observations d’épilepsie focale associée à un syndrome de Parry-Romberg avec traitement neurochirurgical
et étude histologique dans un cas. Conclusion. Après discussion du lien entre le syndrome de Parry-Romberg et l’épilepsie, la théorie
neurodéveloppementale de type dysgénésie vasculaire est proposée.

Mots-clés : Syndrome de Parry-Romberg • Épilepsie • Dysgénésie vasculaire

SUMMARY
Parry-Romberg’s syndrome and epilepsy.
M. Chbicheb, A. Gelot, F. Rivier, A. Roubertie, V. Humbertclaude, P. Coubes, B. Echenne, Rev Neurol (Paris) 2005; 161: 1, 92-97

Introduction. Parry-Romberg’s syndrome or progressive facial hemiatrophy is a rare disorder of unknown etiology which may be accom-
panied by neurological complications, frequently epilepsy, usually focal refractory epilepsy. The associated brain lesions are located on the
same side as the half face atrophy and may progress. Observation. We report the cases of two patients with Parry-Romberg’s syndrome
and epilepsy. Neurosurgery was performed in one patient, enabling a histological study. Conclusion. The link between Parry-Romberg’s
syndrome and epilepsy is discussed and the neurodevelopmental theory with vascular dysgenesis is suggested.

Keywords: Parry-Romberg syndrome • Epilepsy • Vascular dysgenesis

INTRODUCTION

Le syndrome de Parry-Romberg (SPR) ou hémiatrophie
faciale progressive ou atrophie hémifaciale progressive est
une entité rare, qui a été décrite pour la première fois par
Parry en 1825 et détaillée par Romberg en 1846.

Cette affection d’étiopathogénie mal définie est caractéri-
sée par l’atrophie progressive du tissu cutané et sous-cutané
d’une hémiface avec atteinte variable ipsilatérale des tissus
sous-jacents (tissu conjonctif, muscle, cartilage, os). Cette
atteinte débute habituellement au niveau de la région fronto-
pariétale paramédiane. Elle suit les dermatomes du triju-
meau, est maximale au niveau du front et peut toucher
l’ensemble de l’hémiface. Quand la démarcation est nette
entre la zone atrophiée et la zone normale, l’aspect est celui
« de coup de sabre » décrit aussi dans la forme localisée

linéaire de la sclérodermie. L’atrophie peut être précédée
d’une décoloration ou d’une perte localisée des cheveux. Des
troubles de la pigmentation peuvent s’observer au niveau de
la zone atrophiée. La symptomatologie devient manifeste
dans la première décennie ou au début de la seconde décen-
nie. Il est distingué une phase active qui peut durer 2 à 10 ans
et une phase de stabilité (Mazzeo et al., 1995). Le sexe fémi-
nin serait plus touché (Derex et al., 1995). Les déformations
en particulier mandibulaires sont surtout notées lorsque le
début est précoce (Ruhin et al., 2000).

Des signes neurologiques sont présents dans environ
15 p. 100 des cas (Lederman, 1984 cité par Taylor et al.,
1997). Il s’agit le plus souvent d’une épilepsie plutôt de type
focal, simple et/ou complexe, se développant dans l’hémis-
phère ipsilatéral à l’atrophie faciale, avec une tendance évo-
lutive vers une forme pharmacorésistante (Yano et al.,
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2000). La généralisation des crises paraît peu fréquente.
D’autres manifestations neurologiques ont été rapportées :
migraine, hémiplégie, troubles cognitifs, aphasie, névralgie
faciale, paralysie faciale et hémianopsie homonyme latérale
(Wolf et Verity, 1974 ; Woolfenden et al., 1998).

L’atteinte ophtalmologique est retrouvée dans 10 à
35 p. 100 des cas (Miller et al., 1987). L’enophtalmie sem-
ble être l’anomalie la plus fréquente (retrouvée dans
80 p. 100 des cas de la série de Pensler et al., 1990).
L’atteinte dentaire (retard d’éruption, malposition dentaire,
anomalies du plan d’occlusion) peut être parfois au premier
plan (Mazzeo et al., 1995). Il existe aussi des complications
oto-rhino-pharyngologiques telles une atrophie linguale,
des anomalies de l’oreille externe, une hypoacousie unila-
térale, une atrophie parotidienne (Matthias et al., 1995 ;
Mazzeo et al., 1995). 

Le lien entre le SPR et la sclérodermie « en coup de
sabre » reste toujours discuté. La confusion persiste entre
ces deux entités d’autant plus qu’elles présentent plusieurs
similitudes : l’âge du début, la prépondérance féminine,
l’évolution des lésions atrophiques, l’atteinte neurologique
associée et l’étiologie mal connue.

Il n’y a pas de traitement médical spécifique défini du
SPR. Un traitement chirurgical par reconstruction dans un
but esthétique peut parfois être proposé (Ruhin et al.,
2000).

Nous présentons deux cas de SPR associé à une épilepsie
focale ayant débuté dans l’enfance.

OBSERVATIONS

Patient n

 

° 1

Cas n

 

° 98-691. — Un garçon, au développement psychomoteur
initial normal, présenta à l’âge de 5 ans et 7 mois, une première
crise épileptique focale complexe brève avec déviation de la tête
et des yeux à gauche, rupture du contact et clonies de l’hémicorps

gauche. L’électroencéphalogramme (EEG) mettait en évidence
un foyer lent occipital droit. Une dysplasie corticale pariéto-occi-
pitale droite était suspectée sur l’imagerie par résonance (IRM)
encéphalique (fig. 1). L’angiographie cérébrale ne montrait pas
d’anomalie. Un traitement par carbamazépine fut prescrit.

De l’âge de 7 à 9 ans, une atrophie linéaire progressive et lente
de la peau limitée à une bande étroite se développa sur le front, le
nez et la lèvre supérieure du côté droit.

À l’âge de 9 ans et 5 mois, l’enfant présenta des crises épilep-
tiques focales simples (hémiclonies gauches) et complexes (rup-
ture du contact, automatismes) qui résistèrent à plusieurs
traitements (carbamazépine + valproate de sodium, valproate de
sodium + vigabatrin, vigabatrin + clobazam, carbamazépine
+ clonazépam, corticostéroïdes…). Le scanner X cérébral, réalisé
en novembre 1992, montrait l’apparition de calcifications cortico-
sous-corticales et méningées pariéto-occipitales droites (fig. 2)
absentes sur le scanner X de 1989. L’IRM encéphalique était
inchangée.

À partir d’octobre 1993, à l’âge de 10 ans et 4 mois, l’enfant
présenta une dégradation sévère de son état neurologique : diffi-
cultés scolaires, régression intellectuelle, recrudescence de la fré-
quence des crises épileptiques (10 à 20 fois par jour) de type focal
complexe et secondairement généralisées pharmacorésistantes.
Une amélioration transitoire était constatée avec le felbamate
(retiré en 1994). L’EEG enregistrait des anomalies paroxystiques
pariéto-occipitales droites.

L’enfant bénéficia d’une intervention neurochirurgicale en
mars 1995 consistant en une lobectomie occipitale et une résec-
tion pariétale droites (sulcus transversal) et trans-section corticale
autour de la veine de Trolard. Deux mois plus tard, une récurrence
des crises épileptiques était notée (symptomatologie clonique ou
tonique, focale complexe, généralisée). Tous les antiépileptiques
essayés s’avèrent inefficaces. L’enfant était réopéré en septem-
bre 1996 pour une résection pariétale droite et une déconnexion
antérieure.

L’étude histologique des pièces opératoires montrait des lésions
méningées, vasculaires et cérébrales avec un parallélisme de
l’atteinte méningée et cérébrale. Les lésions méningées compor-
taient un épaississement méningé important lié à une surcharge
hyaline et à la prolifération de vaisseaux qui présentaient des
parois épaissies et une fibro-hyalinose de la média (fig. 3a).

Fig. 1. – IRM encéphalique, séquence axiale
pondérée en T1 (1990) : atrophie occipitale
droite et dilatation de la corne occipitale
droite.
T1-weighted axial MRI (1990): right occipital
atrophy and dilatation of the right occipital
horn.

Fig. 2. – Scanner X cérébral sans produit de
contraste (1992) : calcifications occipitales
droites.
Brain CT-scan without contrast: right occipital
calcifications.
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Les surfaces cérébrales étaient accolées avec rapprochement des
gyri voisins (fig. 3b). La cytoarchitectonique du parenchyme céré-
bral était normale. Les lésions cérébrales associaient une spon-
giose, une dépopulation neuronale, une prolifération vasculaire et
des dépôts minéraux (fig. 3c et 3d).

Les crises épileptiques récidivèrent deux mois après le
deuxième geste chirurgical. Il était noté des troubles du compor-
tement et une régression intellectuelle (quotient intellectuel à 60).
L’évolution en 1997 vers un syndrome de Lennox-Gastaut amena
à mettre en route une corticothérapie. Les lésions cutanées étaient
restées stables (fig. 4). La callosotomie effectuée en novem-
bre 1998 et l’implantation d’un stimulateur vagal en 2000
n’apportèrent pas d’amélioration franche. L’IRM encéphalique de
mai 1999 mettait en évidence une cavité porencéphalique tem-
poro-occipitale droite. Il persista plusieurs crises par mois plutôt
brèves et de plusieurs types (rupture du contact, chutes atoniques
ou toniques). Le traitement anti-épileptique comportait topira-
mate, lamotrigine et clonazépam.

Patient n

 

° 2

Cas n

 

° 04-249. — La patiente, née en 1988, sans antécédent
familial particulier, avait présenté un développement psychomo-
teur initial normal.

Les premières crises épileptiques de type focal (clonies de
l’hémicorps gauche de brève durée) apparurent en avril 1993 et
firent l’objet d’un traitement par carbamazépine. L’EEG enregis-

trait des anomalies lentes postérieures droites. L’imagerie céré-
brale (scanner XC et IRM) montraient une dilatation ventriculaire
modérée sans signes de résorption.

À partir de février 1994, l’enfant présenta des crises épilepti-
ques focales complexes avec rupture du contact, clonies de
l’hémicorps gauche, version de la tête et des yeux à gauche.
L’EEG mit en évidence des pointe-ondes et des éléments théta
temporo-pariétaux droits. Sur l’IRM cérébrale, il était suspecté
une dysplasie corticale temporale droite ; la dilatation ventricu-
laire paraissait inchangée. La scintigraphie cérébrale au techné-
tium 99mHMPAO mit en évidence une hypoperfusion temporale
droite prédominant dans la partie postérieure interne du lobe tem-
poral, pouvant correspondre à un foyer épileptique inter-critique.
Une efficacité partielle fut obtenue avec les traitements essayés :
valproate de sodium, valproate de sodium + clobazam, vigabatrin
+ valproate de sodium, vigabatrin + carbamazépine. Une amélio-
ration significative était notée avec l’association phénobarbital et
vigabatrin.

Une lésion déprimée, légèrement pigmentée située à la lisière
du cuir chevelu, médiane et latéralisée à droite apparut en 1995.
En 1996, cette lésion, estimée de 0,5 à 1 cm de largeur, était
d’aspect atrophique, pigmentée ; elle était associée à une asymé-
trie des ailes du nez avec rétraction de l’aile droite, et à une enco-
che de la lèvre supérieure médiane latéralisée à droite. On notait
également une malposition de l’incisive médiane droite supérieure
et une encoche, en regard de cette dent, du rebord de la voûte pala-
tine. L’examen histologique était compatible avec une scléroder-
mie localisée. Un traitement corticoïde per os (1 mg/kg/j) fut
débuté en octobre 1996 et continué pendant plusieurs mois. Sur le

Fig. 3. – Patient n° 1 : lésions histologiques (grossissement X 10) : a) épaississement et hyalinose de la paroi des
vaisseaux méningés, b) accolement des gyri, c) calcifications corticales et d) gliose et spongiose.
Patient n° 1 : histological aspect. a) thickness and hyalinosis of meningeal vessels, b) joining gyri, c) cortical calci-
fications and d) gliosis and spongiosis.
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plan neurologique, il était noté un léger retard mental (quotient
intellectuel à 70 au WISC III) et des difficultés scolaires. L’IRM
encéphalique retrouvait un aspect de dilatation ventriculaire légè-
rement asymétrique (fig. 5).

En 1997, sous vigabatrin et phénobarbital, la fréquence des cri-
ses focales était d’environ deux par mois avec une stabilité des
lésions cutanées (fig. 6). En 1999, devant la persistance de crises
focales complexes diurnes et de crises hémicloniques gauches
brèves, le topiramate fut introduit. Le vigabatrin était arrêté début
2000. L’association phénobarbital et topiramate paraissait relati-
vement efficace. L’IRM cérébrale refaite en 2001 montrait la dila-
tation ventriculaire asymétrique et une atrophie hippocampique
droite. À partir de 2002, la situation était relativement stable
sur le plan atrophie faciale et épileptique : 2 à 3 crises focales
complexes brèves par mois en fin de sommeil et des crises diurnes
très rares.

DISCUSSION

Le lien entre l’épilepsie et le SPR reste mal précisé. Cli-
niquement, ces deux cas sont semblables aux données de la
littérature : même type d’épilepsie (focale simple ou
complexe, évoluant vers une forme pharmacorésistante),
stabilisation des lésions faciales après une phase active. Le
facteur original jamais relevé dans la littérature hormis
l’observation de Yano et al. (2000), est que les manifesta-
tions épileptiques ont précédé et non suivi les manifesta-
tions cutanées. Le traitement chirurgical de l’épilepsie

associée au SPR paraît toujours bénéfique bien que les cas
soient rares : résection frontale gauche chez Chung et al.
(1995), temporale antérieure gauche chez DeFelipe et al.,
2001). Pour le patient n

 

° 1, les résultats de la chirurgie font
discuter une étiopathogénie en rapport avec la nature et la
localisation des lésions.

Sur le plan radiologique, les lésions décrites associées au
SPR sont constantes et essentiellement homolatérales à
l’atrophie faciale : hémiatrophie cérébrale homolatérale,
dilatation ventriculaire, calcifications corticales, hypersi-
gnaux en T2 de la substance blanche, prise de contraste cor-
ticale et/ou méningée, aspect de dysgénésie corticale (Fry
et al., 1992 ; Terstegge et al., 1994 ; Dupont et al., 1997).
Les calcifications sont apparues secondairement dans le cas
rapporté par Yano et al., (2000) et chez le patient n

 

° 1. Des
cas ont été rapportés avec des aspects de malformation vas-
culaire sur l’IRM (Taylor et al., 1997 ; Lehman, 1992). Des
anomalies réversibles de la vascularisation cérébrale ont été
décrites par Woolfenden et al. (1998) chez un patient ayant
présenté des épisodes de migraine hémiplégique et une
crise comitiale généralisée. Derex et al. (1995) rapportent
l’association d’un SPR, de multiples tumeurs bénignes et
d’hamartomes chez une patiente de 15 ans présentant une
hémiplégie infantile et une épilepsie focale. Des lésions
radiologiques ont été notées chez des patients présentant
des troubles neurologiques sans épilepsie : maladie ané-
vrysmale évolutive bilatérale, rétrécissement carotidien,

Fig. 4. – Patient n° 1 : hémiatrophie faciale droite.
Patient 1: right hemifacial atrophy.
Fig. 5. – Patient n° 2 : IRM cérébrale, séquence axiale en T2 (1996) : dilatation ventriculaire.
Patient 2: axial T2- weighted MRI: ventricular dilatation.
Fig. 6. – Patient n° 2 : hémiatrophie faciale droite.
Patient 2: right hemifacial atrophy.
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anévrysme sylvien, hypersignaux de la substance blanche,
calcifications, infarctus, épaississement cortical, prise de
contraste méningée (Klene et al., 1989 ; Fry et al., 1992 ;
Cory et al., 1997 ; Schievink et al., 1996 ; Miedziak et al.,
1998 ; Pichiecchio et al., 2002). Des hypersignaux de la
substance blanche ont été rapportés chez des patients ne
présentant pas de symptomatologie neurologique (Fry et
al., 1992 ; Aynaci et al., 2001). L’absence initiale d’épilep-
sie en présence d’anomalies radiologiques peut expliquer
l’apparition variable de l’épilepsie par rapport à l’atrophie
faciale.

La comparaison histologique des lésions intracérébrales
et cutanées chez les patients avec SPR et épilepsie est limi-
tée par les données de la littérature. Sur le plan neuropatho-
logique, nous avons constaté chez le patient n

 

° 1,
l’existence de lésions ischémiques du parenchyme cérébral
(perte neuronale, gliose, prolifération vasculaire) qui pour-
raient résulter de troubles focaux de la perfusion (comme
en témoignent les minéralisations) par atteinte de la paroi
vasculaire des vaisseaux intracorticaux (hyalinose intrapa-
riétale visible au niveau des vaisseaux méningés, probable
mais non visible au niveau des vaisseaux intrapariétaux qui
naissent des vaisseaux méningés). Les lésions neuropatho-
logiques rapportées dans la littérature sont très rares. Celles
décrites par Chung et al. (1995) sont similaires (sclérose
des vaisseaux méningés et intraparenchymateux, minérali-
sations, gliose) et soulignent la concordance spatiale entre
lésions méningées et intraparenchymateuses. D’autres étu-
des ont montré des lésions de type inflammatoire (Dubeau
et al., 1988 ; Stone et al., 2001).

Les lésions parenchymateuses et méningées évoluent
parallèlement en intensité. Dans ce contexte d’épilepsie, il
n’est pas noté de dysplasie corticale. Les lésions vasculai-
res méningées et intra-parenchymateuses (et notamment le
diffusion pan-corticale des dépôts minéraux) diffèrent de
l’aspect observé dans le syndrome de Sturge-Weber.

Plusieurs hypothèses étiopathogéniques ont été avancées
depuis la description du SPR. L’hypothèse génétique a été
évoquée. Pour certains auteurs, le SPR pourrait s’apparen-
ter à un syndrome malformatif de type otomandibulaire
(Ruhin et al., 2000). L’hypothèse d’une atteinte du système
sympathique a été avancée par plusieurs auteurs dont War-
tenberg (1945) cité par Wolf et Verity (1974) devant la
constatation, entre autres, d’un syndrome de Claude Ber-
nard Horner ou d’une mydriase. Un traumatisme facial est
noté comme antécédent dans environ le tiers des cas de
SPR (Larner et Bennison, 1993), faisant discuter son rôle.
L’hypothèse dysimmunitaire ramène à la discussion noso-
logique entre le SPR et la sclérodermie, et est évoquée sur-
tout à l’occasion d’anomalies biologiques. Wolf et Verity
(1974) ont proposé l’hypothèse non démontrée de virus
lent. L’hypothèse inflammatoire est soutenue par les publi-
cations avec étude neuropathologique (Dubeau et al.,
1988 ; Stone et al., 2002).

L’hypothèse développementale paraît actuellement privi-
légiée, faisant suspecter un trouble du devenir des cellules
de la crête neurale ou une atteinte précoce du tube neural.

Les travaux embryologiques ont contribué à préciser les
différents dérivés des crêtes neurales (Le Douarin, 2000).
Chez les vertébrés à l’exception des poissons, seule la crête
neurale céphalique peut se différencier en cellules mésen-
chymenteuses et former le squelette de la face, une partie
du squelette crânien, les méninges des hémisphères céré-
braux, l’ivoire et la pulpe dentaire, le derme de la face et
du cou, la cornée et la paroi des vaisseaux céphaliques à
l’exception de l’endothélium. Les fibres musculaires striées
faciales et les cellules endothéliales, originaires du méso-
derme céphalique (qui contribue à la formation des vais-
seaux céphaliques et faciaux), seraient préservées dans le
SPR. Chung et al. (1995), à propos de leur travail neuro-
pathologique, proposent l’hypothèse d’un syndrome neuro-
cutané avec dysgénésie vasculaire cérébrale qui serait
similaire au syndrome de Sturge-Weber. Le travail de
Dupont et al. (1997) plaide pour un processus malformatif
dysgénétique précoce commun au SPR et à l’atteinte céré-
brale concernant le tube neural rostral, en s’appuyant sur
des travaux d’embryologie d’Osumi-Yamashita et al.
(1994). Derex et al. (1995) proposent l’hypothèse d’un
trouble de la migration de cellules des crêtes neurales. Pour
Pichiecchio et al. (2002), l’absence d’atrophie faciale à la
naissance n’est pas en faveur de la théorie malformative.
Les auteurs pensent qu’une atteinte congénitale possible-
ment liée à un déficit en facteurs de croissance peut devenir
plus manifeste pendant la phase de croissance céphalique
chez l’enfant.

Nous proposons la dysgénésie vasculaire comme hypo-
thèse étiopathogénique en accord avec les données radiolo-
giques et neuropathologiques de ces deux observations. La
distribution des différentes lésions sur un territoire stricte-
ment latéralisé plaide pour une origine précoce, impliquant
le tube neural rostral et les dérivés des crêtes neurales du
même territoire (mésenchyme de la face). Cette hypothèse
apparente le SPR au syndrome de Sturge-Weber, mais le
mécanisme semble différent car pour ce dernier, les vais-
seaux méningés ont conservé un caractère embryonnaire
(angiomateux) tandis que pour le SPR, il semble s’agir
d’une involution des parois vasculaires, impliquant
l’ensemble du réseau (méningé et cortical). Le caractère
évolutif post-natal des lésions, s’il est interprété par cer-
tains comme un élément allant à l’encontre d’un syndrome
malformatif, peut aussi s’inscrire comme la conséquence à
long terme d’une atteinte développementale des vaisseaux.

CONCLUSION

L’épilepsie est la manifestation neurologique la plus fré-
quemment associée au SPR. Elle est habituellement de type
focal évoluant vers une forme pharmacorésistante.
L’atteinte cérébrale associée, habituellement homolatérale
à l’hémiatrophie faciale, peut être progressive et prendre
plusieurs aspects. L’évaluation du traitement chirurgical de
l’épilepsie dans le cadre d’un SPR est limitée par la rareté
de l’affection et le nombre de cas publiés. Compte tenu de
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ces observations et des données de la littérature, nous pro-
posons, à l’instar d’autres auteurs, que le SPR peut être
d’origine développementale et serait lié à une anomalie
pariétale des vaisseaux dérivés des crêtes neurales encépha-
liques qui entraîne une dégénérescence ischémique par
défaut de perfusion des territoires sous-jacents.
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